
Ïåäèàòðèÿ
f30- +  (,%-(  c.m.  q/%0 -1* . #.

2025/Òîì 104/¹1





Ïåäèàòðèÿ
Æóðíàë èìåíè Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî

�o�b�u�y�o�p�¶�q�r�b�l�t�j�y�g�s�l�j�k��
�n�g�f�j�x�j�o�s�l�j�k���h�u�r�o�b�m

�d�à�Ú�Ô�Ë�Ï�Ø���Ô�Ë�Ï�Ó���Ö�È�Î���Ê���Ë�Ê�È���Ò�Ì�×�Ç�Û�È��

�u�Ü�Ö�Ì�Ë�Ï�Ø�Ì�Ñ�Ï��

Ñîþç ïåäèàòðîâ Ðîññèè  
ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ»

�����������ˆ�º�ä�����������¢������
�«�Ó�m�È�¯�	���Ü���Á�Ë�m�¯�È�ã�	����������

https://pediatriajournal.ru/
ISSN 1990-2182 (Online) 

�h�À�Ö�Ó�È�Ñ���Ô�×�Ó�Ô�Ê�È�Ó���Ê���Ò�È�Ì�������������’�Ô�Ë�È



Âñå ïðàâà çàùèùåíû ©ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ», 2025

ISSN 0031-403õ (Print), 1990-2182 (Online)

Ó÷ðåäèòåëè: Ñîþç ïåäèàòðîâ Ðîññèè,  
ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» (ðåäàêöèÿ è èçäàòåëü).

 
Æóðíàë èçäàåòñÿ ñ ìàÿ 1922 ãîäà.  
Çàðåãèñòðèðîâàí 19 ìàÿ 1947 ãîäà â Ìèíèñòåðñòâå ñâÿçè ÑÑÑÐ.
Æóðíàë «Ïåäèàòðèÿ. Æóðíàë èìåíè Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî»  
çàðåãèñòðèðîâàí Ôåäåðàëüíîé ñëóæáîé Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè  
ïî íàäçîðó â ñôåðå ñâÿçè, èíôîðìàöèîííûõ òåõíîëîãèé  
è ìàññîâûõ êîììóíèêàöèé (Ðîñêîìíàäçîðîì) íà îñíîâàíèè 
Ñâèäåòåëüñòâ íîìåð ÏÈ ¹ ÔÑ 77 – 34091 îò 14 îêòÿáðÿ 
2008 ãîäà  (https://rkn.gov.ru/mass-communications/reestr/media/  
?id= 333950 ) è íîìåð ÝË ¹ ÔÑ 77 – 77611 îò 17 ÿíâàðÿ 
2020 ãîäà  (https://rkn.gov.ru/mass-communications/reestr/
media/?id= 232342 ).

Æóðíàë «Ïåäèàòðèÿ. Æóðíàë èìåíè Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî» 
âêëþ÷åí â ïåðå÷åíü ðåöåíçèðóåìûõ íàó÷íûõ èçäàíèé,  
â êîòîðûõ äîëæíû áûòü îïóáëèêîâàíû îñíîâíûå íàó÷íûå 
ðåçóëüòàòû äèññåðòàöèé íà ñîèñêàíèå ó÷åíîé ñòåïåíè êàí -
äèäàòà íàóê, íà ñîèñêàíèå ó÷åíîé ñòåïåíè äîêòîðà íàóê 
Âûñøåé àòòåñòàöèîííîé êîìèññèè (ÂÀÊ) ïðè Ìèíèñòåðñòâå 
íàóêè è âûñøåãî îáðàçîâàíèÿ Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè: 
https://vak.minobrnauki.gov.ru/uploader/loader?type=19&na
me=91920196002&f=11543  (1783. Ïåäèàòðèÿ. Æóðíàë èìåíè 
Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî ñ 28.12.2018).

Æóðíàë «Ïåäèàòðèÿ. Æóðíàë èìåíè Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî»  
íåèçìåííî è íåïðåðûâíî âõîäèò â áàçó öèòèðîâàíèÿ ÐÈÍÖ,  
à òàêæå âî âñå çíà÷èìûå ìåæäóíàðîäíûå áàçû äàííûõ,  
òàêèå òàê: Elsevier Scopus ®, EBSCO Information Services,  
East View Information Services è èíûå – äîñòóïíûå íà ìîìåíò 
âûõîäà â ñâåò íàñòîÿùåãî âûïóñêà æóðíàëà – îòå÷åñòâåííûå è 
ìåæäóíàðîäíûå áàçû äàííûõ è çíàíèé ïî íàó÷íîé èíôîðìàöèè. 

Ïåðèîäè÷íîñòü âûõîäà æóðíàëà – îäèí ðàç â äâà ìåñÿöà. 
Òèðàæ êàæäîãî íîìåðà – 5000 ýêçåìïëÿðîâ.
Æóðíàë ðàñïðîñòðàíÿåòñÿ òîëüêî ïî ïîäïèñêå.
Ðåäàêöèîííàÿ ïîäïèñêà: https://pediatriajournal.ru/sign

Ïðèñëàííûå â ðåäàêöèþ ñòàòüè íå âîçâðàùàþòñÿ.
Ìíåíèÿ àâòîðîâ ìîãóò íå ñîâïàäàòü ñ ïîçèöèÿìè  
ðåäàêöèîííîé êîëëåãèè è/èëè ðåäàêöèîííîãî ñîâåòà.
Ðåäàêöèÿ íå íåñåò îòâåòñòâåííîñòè 
çà ñîäåðæàíèå ðåêëàìíûõ ìàòåðèàëîâ.
Ïðè âîñïðîèçâåäåíèè îïóáëèêîâàííûõ ñòàòåé 
ññûëêà íà æóðíàë «Ïåäèàòðèÿ. Æóðíàë èìåíè  
Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî» îáÿçàòåëüíà.

Distributed by subscription in amount 
of 5000 copies, bimonthly.
Subscribe for the Print Version at:  
https://pediatriajournal.ru/sign 

Manuscripts received are not to be returned to the authors.  
The opinions expressed are those of the author/authors/
coauthors and do not necessarily reflect the opinions of the 
Editorial Board and (or) the Editorial Council of the Journal 
«Pediatria» named after G.N. Speransky. The Editorial does 
not hold any responsibility for the content of advertisement 
materials published in the Journal. When and if any part  
of the content of the Journal is cited, the reference to the 
Journal «Pediatria» named after G.N. Speransky  
is mandatory every time.

Ãëàâíûé ðåäàêòîð
À.Ã. Ðóìÿíöåâ
Çàì. ãëàâíîãî ðåäàêòîðà
Í.Í. Âîëîäèí, Ò.Â. Êàçþêîâà
Íàó÷íûé ðåäàêòîð
Í.À. Ìàçóðèíà
Çàì. íàó÷íîãî ðåäàêòîðà
Þ.Þ. Íîâèêîâà 
Îòâåòñòâåííûå ñåêðåòàðè
Å.Â. Ìàêàðåíêî, Ñ.À. Àãàôîíîâà
Çàâåäóþùàÿ ðåäàêöèåé
Ì.Í. Êàçàêîâà
Êîìïüþòåðíàÿ âåðñòêà
Ì.Í. Åëèñååâà
Ïåðåâîä
Ñ.Â. Êàçþêîâ
Ñàéò
Å.Å. Áåññîíîâ

Editor-in-chief
Rumyantsev À.G.
Deputy Editor-in-chief
Volodin N.N., Kazyukova T.V. 
Scientific editor 
Mazurina N.A.
Deputy Scientific editor
Novikova Yu.Yu.
Editorial secretary
E.V. Makarenko, S.A. Agafonova 
Editorial manager
Kazakova Ì.N. 
Design and layout
Eliseeva M.N.
Translation
Kazyukov S.V.
Web
Bessonov Å.Å. 

Ðåäàêöèÿ è èçäàòåëü: ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ»
Ìåñòîíàõîæäåíèå (þðèäè÷åñêèé àäðåñ): 
Ðîññèÿ, 119049, ã. Ìîñêâà, 4-é Äîáðûíèíñêèé ïåðåóëîê,  
äîì 1/9, ñòðîåíèå 13

Ïî÷òîâûé àäðåñ (äëÿ êîððåñïîíäåíöèè):
Ðîññèÿ, 115054, ã. Ìîñêâà, Ìîñêâà-54, à/ÿ 32
Òåë.: +7 (495) 959-88-22, +7 (916) 959-88-22
E-mail:  info@pediatriajournal.ru

Òèïîãðàôèÿ: ÎÎÎ «Òâåðñêîé Ïå÷àòíûé Äâîð»
Ðîññèÿ, 170518, Òâåðñêàÿ îáëàñòü, ã. Òâåðü,  
ñåëî Íèêîëüñêîå, äîì 26  
Òåë.: +7 (4822) 370-555, e-mail:  info@tpd-print.ru

«Pediatria,» Ltd.  
(the Editorial and the Publisher)   
is located in Russia 119049 Moscow,  
4th  Dobryninskiy pereulok, 1/9-13 

Postal address:
Russia 115054 Moscow, Moscow-54, PO Box 32
Telephones:  +7 (495) 959-88-22, +7 (916) 959-88-22
E-mail:  info@pediatriajournal.ru

Printed at «Tverskoy Pechatnyj Dvor,» Ltd.   
located in Russia 170518 Tver Oblast, Tver,  
Nikolskoye selo, 26  
Òel.: +7 (4822) 370-555, e-mail:  info@tpd-print.ru

Ïîäïèñàíî â ïå÷àòü 30.01.25. 
Ôîðìàò 60 ×84/8. Óñë. ïå÷. ë. 31,5. 

Signed to print on Jan. 30, 2025.
Format 60 ×84/8. Size 31,5 typographic pages. 

Journal «Pediatria» named after G.N. Speransky  
is Founded by the Union of Pediatricians of Russia,
«Pediatria,» Ltd. (the Editorial and the Publisher).

Journal «Pediatria»  is published continuously since May, 1922.  
It was initially registered by the Ministry of Communications 
of USSR on May 19, 1947.  
Journal «Pediatria» named after G.N. Speransky  is registered 
by the Federal Service of the Russian Federation for Supervision 
of Communications, Information Technologies and Mass Media 
(Roskomnadzor, RKN), Certificates ÏÈ ¹ ÔÑ 77 – 34091 dated 
Oct. 14, 2008 (https://rkn.gov.ru/mass-communications/reestr/
media/?id= 333950) and ÝË ¹ ÔÑ 77 – 77611 dated Jan. 17, 2020   
(https://rkn.gov.ru/mass-communications/reestr/
media/?id= 232342 ).

Journal «Pediatria» named after G.N. Speransky  is included 
in the ‘List of peer-reviewed scientific periodicals’ in which 
the main scientific theses of dissertations for the scientific 
degrees of Candidate of Sciences, Doctor of Sciences with 
the Higher Attestation Commission (HAC) of the Ministry 
of Science and Higher Education of the Russian Federation 
should be published by the appropriate qualified candidates, 
https://vak.minobrnauki.gov.ru/uploader/loader?type=19&nam
e=91920196002&f=11543  (Reg. No. 1783. Journal «Pediatria» 
named after G.N. Speransky since Dec. 28, 2018). 

Journal «Pediatria» named after G.N. Speransky   
is invariably and continuously covered by the Russian Science 
Citation Index as well as by all significant and reasonably 
available both domestic and international databases, 
databanks and knowledgebases for scientific information  
such as Elsevier Scopus ®, EBSCO Information Services,  
East View Information Services.

ÓÄÊ 616-053.2 



3

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1

ÃËÀÂÍÛÉ ÐÅÄÀÊÒÎÐ  – Ðóìÿíöåâ Àëåêñàíäð Ãðèãîðüåâè÷ 
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ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Ëàâðîâà À.Å., ä.ì.í., ïðîô.,  Í-Íîâãîðîä; Ìàçàíêîâà Ë.Í.,  ä.ì.í., 
ïðîô.,  Ìîñêâà; Ìàëüöåâ Ñ.Â.,  ä.ì.í., ïðîô.,  Êàçàíü; Ìîñòîâîé À.Â.,  ê.ì.í., äîö.,  Ìîñêâà; 
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Ïûêîâ Ì.È.,  ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Ðàäöèã Å.Þ., ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Ðàçóìîâñêèé À.Þ.,   
÷ëåí-êîðð. ÐÀÍ, ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Ðåâÿêèíà Â.À., ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Ðòèùåâ À.Þ., ê.ì.í., 
äîö.,  Ìîñêâà; Ñàëóãèíà Ñ.Î.,  ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Ñâèðèí Ï.Â.,  ê.ì.í., äîö.,  Ìîñêâà; Ñìåòàíèíà Í.Ñ.,   
ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Ñîðâà÷åâà Ò.Í.,  ä.ì.í., Ìîñêâà; Òàìðàçîâà Î.Á.,  ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; 
Òóìàíÿí Ì.Ð., ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Öûãèí À.Í.,  ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; ×åðíóõà Ì.Þ., ä.ì.í., 
ïðîô.,  Ìîñêâà; ×óãóíîâà Î.Ë.,  ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà; Øóìèëîâ Ï.Â. , ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà,  
Ýìèðîâà Õ.Ì.,  ê.ì.í., äîö., Ìîñêâà; ßöûê Ñ.Ï.,  ÷ëåí-êîðð. ÐÀÍ, ä.ì.í., ïðîô.,  Ìîñêâà.
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Ðàçâèòèå ìîëåêóëÿðíîé ãåíåòèêè è êëåòî÷íîé èììóíîëîãèè ïðèíöèïèàëüíî èçìåíèëî íàøè 
ïðåäñòàâëåíèÿ î âçàèìîîòíîøåíèè ìàòåðè è ðåáåíêà âî âðåìÿ áåðåìåííîñòè. Äëÿ óñïåø -
íîé áåðåìåííîñòè íåîáõîäèìî, ÷òîáû èììóííàÿ ñèñòåìà ìàòåðè ðàñïîçíàâàëà è ïðèíèìàëà 
ïîëóàëëîãåííûé ïëîä, îáåñïå÷èâàÿ ýôôåêòèâíîå ïðîíèêíîâåíèå òðîôîáëàñòîâ ïëîäà â òåëî 
ìàòêè, è çàùèùàëà ïëîä îò ïðîíèêíîâåíèÿ âíåøíèõ ïàòîãåíîâ è ìèêðîáèîòû ìàòåðè. Ýòî 
äîñòèãàåòñÿ çà ñ÷åò îáìåíà ñòâîëîâûìè èììóííûìè è êðîâåòâîðíûìè êëåòêàìè ìàòåðè 
è ðåáåíêà ñ ôîðìèðîâàíèåì êëåòî÷íîé õèìåðû, ïîëó÷èâøåé íàçâàíèå ôåòî-ìàòåðèíñêîãî 
ìèêðîõèìåðèçìà, è ôîðìèðîâàíèåì âðîæäåííîãî èììóíèòåòà ïëîäà, îáåñïå÷èâàþùåãî åãî 
òîëåðàíòíîñòü ê ìèêðîáèîòå è õðîíè÷åñêèì èíôåêöèÿì ìàòåðè. Âðîæäåííûé èììóíèòåò è 
êðîâåòâîðåíèå ôîðìèðóþòñÿ èç êëåòîê ìåçîäåðìû æåëòî÷íîãî ìåøêà è âíåçàðîäûøåâîé 
ìåçåíõèìàëüíîé òêàíè çà ñ÷åò ãðàíóëåìàêðîôàãîïîäîáíûõ ïðåäøåñòâåííèêîâ è ïëþðèïî -
òåíòíûõ ýðèòðîèäíûõ êëåòîê. Â òå÷åíèå ïåðâîãî òðèìåñòðà áåðåìåííîñòè, äî ôîðìèðîâàíèÿ 
òèìóñà è êîñòíî-ìîçãîâîãî êðîâåòâîðåíèÿ è, ñëåäîâàòåëüíî, ðåàëèçàöèè àäàïòèâíîãî èììóí -
íîãî îòâåòà, ïëîä èìååò ñôîðìèðîâàííóþ âðîæäåííóþ èììóííóþ çàùèòó è êëåòî÷íûé êîí -
òðîëü çà áèîëîãèåé ñîáñòâåííîãî ðàçâèòèÿ, ïðåäñòàâëåííóþ íåéòðîôèëàìè, ýîçèíîôèëàìè, 
áàçîôèëàìè, ìîíîöèòàìè, ìàêðîôàãàìè, äåíäðèòíûìè êëåòêàìè è 5 âèäàìè âðîæäåííûõ 
ëèìôîèäíûõ êëåòîê. Êëåòêè âðîæäåííîãî èììóíèòåòà àêòèâèðóþòñÿ ìîëåêóëàìè ìîëåêó -
ëÿðíûõ ïàòòåðíîâ, îïîñðåäîâàííûìè ðåöåïòîðàìè ðàñïîçíàâàíèÿ îáðàçîâ, ÷òî îáåñïå÷èâàåò 
áûñòðóþ çàùèòó îò ïàòîãåíîâ ìèêðîáèîòû è õðîíè÷åñêèõ èíôåêöèé è ïîìîãàåò èçáàâèòü -
ñÿ îò óìèðàþùèõ èëè ïîâðåæäåííûõ ñîáñòâåííûõ êëåòîê. Àíàëèç âçàèìîäåéñòâèÿ ìåæäó 
ìèêðîáèîìîì, îñòðûìè è õðîíè÷åñêèìè èíôåêöèÿìè ìàòåðè, ðàçâèòèåì è ôóíêöèîíèðîâà -
íèåì âðîæäåííûõ ëèìôîèäíûõ êëåòîê â ôåòàëüíîì è íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå èìååò âàæíîå 
êëèíè÷åñêîå çíà÷åíèå äëÿ äåòàëèçàöèè ïàòîãåíåçà è ðàçðàáîòêè ïàòîãåíåòè÷åñêè îáîñíîâàí -
íîé òåðàïèè, ïðîôèëàêòèêè è ëå÷åíèÿ ýêëàìïñèè, îñëîæíåíèé áåðåìåííîñòè, òàêèõ êàê ïðå -
æäåâðåìåííûå ðîäû è äðóãèå ïðîáëåìû, ñâÿçàííûå ñ îòñëîéêîé ïëàöåíòû, áðîíõîëåãî÷íîé 
äèñïëàçèè, íåêðîòè÷åñêîãî ýíòåðîêîëèòà, ïíåâìîíèè è ñåïñèñà ó íåäîíîøåííûõ è íîâîðîæ -
äåííûõ äåòåé. Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåíû àíàëèç íîâûõ äàííûõ î ðîëè âðîæäåííîãî èììóíèòåòà 
â àñïåêòå äîêàçàòåëüíûõ ñâÿçåé ñ ïåðèíàòàëüíûìè ðàññòðîéñòâàìè ó íîâîðîæäåííûõ è ïðåä -
ëîæåíèÿ ïî ïëàíèðîâàíèþ íàó÷íûõ èññëåäîâàíèé â ýòîé îáëàñòè.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����èììóíèòåò ïëîäà, âðîæäåííûå ëèìôîèäíûå êëåòêè, ìèêðîáèîòà ìàòåðè 
è ïëîäà, ïåðèíàòàëüíûå ðàññòðîéñòâà, ïàòîëîãèÿ íîâîðîæäåííûõ.

�¡�Ò�ˆ������À.Ã. Ðóìÿíöåâ. Ðîëü âðîæäåííûõ ôàêòîðîâ èììóíèòåòà ïëîäà, ìèêðîáèîìà è èíôåê -
öèé ìàòåðè â ôîðìèðîâàíèè ïåðèíàòàëüíîé ïàòîëîãèè íîâîðîæäåííûõ. Ïåäèàòðèÿ èì.  
Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 8–14. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-8-14.



9

ÏÅ
Ð

Å
Ä

ÎÂ
À

ß

Çàùèòà è èììóííûé êîíòðîëü îðãàíèçìà 
ýìáðèîíà, ïëîäà è íîâîðîæäåííîãî êðèòè -
÷åñêè çàâèñÿò îò âðîæäåííîãî èììóíèòåòà. 
×åëîâå÷åñêèé ýìáðèîí ðàçâèâàåòñÿ èç îäíîêëå -
òî÷íîé çèãîòû â áëàñòîöèñòó è çà ñ÷åò ïîñëå -
äîâàòåëüíûõ ìèòîòè÷åñêèõ äåëåíèé ïðîõîäèò 
÷åðåç ãàñòðóëÿöèþ è îðãàíîãåíåç. Â áëàñòîöè -
ñòå êëåòêè ïðîñòðàíñòâåííî ïåðåñòðàèâàþòñÿ, 
îáðàçóÿ òðè çàðîäûøåâûõ ëèñòêà – ýêòîäåðìû, 
ýíòîäåðìû è ìåçîäåðìû. Ýòè ëèñòêè äèôôå -
ðåíöèðóþòñÿ â ðàçëè÷íûå òèïû òêàíåé èëè 
îðãàíîâ âî âðåìÿ îðãàíîãåíåçà. Îðãàíîãåíåç 
íà÷èíàåòñÿ íà 3-é íåäåëå è çàêàí÷èâàåòñÿ íà 
8-é íåäåëå áåðåìåííîñòè, ò.å. â ýìáðèîíàëüíûé 
ïåðèîä ðàçâèòèÿ ïëîäà.

Ýìáðèîíàëüíîå êðîâåòâîðåíèå, ïðåäñòàâ -
ëåííîå ïðèìèòèâíûìè ýðèòðîèäíûìè è ìàêðî -
ôàãàëüíûìè ïðåäøåñòâåííèêàìè, ðàçâèâàåòñÿ 
äî ãàñòðóëÿöèè èç âíåçàðîäûøåâîé òêàíè, 
ò.å. â ìîìåíò ñòàðòà ïëàöåíòàðíîãî êðîâîîáðà -
ùåíèÿ [1]. Èìåííî ïëàöåíòà ÿâëÿåòñÿ êëþ -
÷åâûì ïîñðåäíèêîì, ðåãóëèðóþùèì ñïîñîá -
íîñòü èììóííîé ñèñòåìû ìàòåðè ïîääåðæèâàòü 
ëîêàëüíûé ãîìåîñòàç â ìåñòå èìïëàíòàöèè 
îïëîäîòâîðåííîé ÿéöåêëåòêè. Ãðàíèöà ìåæäó 
ìàòåðüþ è ïëîäîì ïðåäñòàâëåíà òðîôîáëàñòàìè 
ïëîäà è äåöèäóàëüíûìè ñòðîìàëüíûìè êëåòêà -
ìè è, ÷òî î÷åíü âàæíî, äåöèäóàëüíûìè èììóí -
íûìè êëåòêàìè, âêëþ÷àþùèìè ìàêðîôàãè, 
äåíäðèòíûå êëåòêè è åñòåñòâåííûå êèëëåðû 

A.G. Rumyantsev1,2    

ROLE  OF  INNATE  FACTORS  OF  FETAL  IMMUNITY  AND  
MATERNAL  MICROBIOME  AND  INFECTIONS  IN  THE  

FORMATION  OF  PERINATAL  PATHOLOGY  OF  NEWBORNS      
 

1�0�C�V�K�Q�P�C�N���5�E�K�G�P�V�K�H�K�E���C�P�F���2�T�C�E�V�K�E�C�N���%�G�P�V�G�T���H�Q�T���2�G�F�K�C�V�T�K�E���*�G�O�C�V�Q�N�Q�I�[���� 
�1�P�E�Q�N�Q�I�[���C�P�F���+�O�O�W�P�Q�N�Q�I�[���P�C�O�G�F���C�H�V�G�T���&�O�K�V�T�[���4�Q�I�C�E�J�G�X�����/�Q�U�E�Q�Y���� 

2�/�G�F�K�E�C�N���5�E�J�Q�Q�N���H�Q�T���/�C�V�G�T�P�K�V�[���C�P�F���%�J�K�N�F�J�Q�Q�F���Y�K�V�J���V�J�G���2�K�T�Q�I�Q�X���4�W�U�U�K�C�P���0�C�V�K�Q�P�C�N���4�G�U�G�C�T�E�J�� 
�/�G�F�K�E�C�N���7�P�K�X�G�T�U�K�V�[�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

Development of molecular genetics and cellular immunology has fundamentally changed the 
understanding of the relationship between mother and child during pregnancy. For a successful 
pregnancy, it is necessary for the mother's immune system to recognize and accept the semi-
allogeneic fetus, ensuring effective penetration of fetal trophoblasts into the uterine body and 
protecting the fetus from external pathogens and the mother's microbiota. This is achieved 
through the exchange of immune and hematopoietic stem cells of the mother and the child with 
the formation of a cellular chimera called feto-maternal microchimerism as well as vice versa, 
the formation of the innate immunity of the fetus, ensuring its tolerance to the microbiota and 
chronic infections of the mother. Innate immunity and hematopoiesis are formed from the cells 
of the yolk sac mesoderm and extraembryonic mesenchymal tissue due to granule-macrophage-
like precursors and pluripotent erythroid cells. During the first trimester of pregnancy and 
prior to the formation of the thymus and bone marrow hematopoiesis and, therefore, the 
implementation of the adaptive immune response, the fetus has a formed innate immune 
defense and cellular control over the biology of its own development represented by neutrophils, 
eosinophils, basophils, monocytes, macrophages, dendritic cells and the five types of innate 
lymphoid cells. Innate immune cells are activated by molecular pattern molecules mediated 
by pattern recognition receptors which provides rapid protection against microbiota pathogens 
and chronic infections and helps get rid of dying and/or damaged innate cells. Analysis of 
the interaction between the microbiome, acute and chronic maternal infections, development 
and functioning of innate lymphoid cells in the fetal and neonatal period is of a great clinical 
importance aiming at detailing the pathogenesis and developing pathogenetically based therapy, 
prevention and treatment of eclampsia, pregnancy complications, such as premature birth and 
other problems associated with placental abruption, bronchopulmonary dysplasia, necrotizing 
enterocolitis, pneumonia and sepsis in premature and newborn infants. Author presents an 
analysis of the recent data on the role of innate immunity in terms of evidence-based links with 
perinatal disorders in newborns and proposals for planning of further scientific research in this 
important area.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����fetal immunity, innate lymphoid cells, maternal and fetal microbiota, perinatal 
disorders, neonatal pathology.

�)�R�U���F�L�W�D�W�L�R�Q����A.G. Rumyantsev �� Role of innate factors of fetal immunity and maternal microbiome 
and infections in the formation of perinatal pathology of newborns. ��Pediatria n.a. G.N. Speransky. 
2025; 104 (1): 8–14. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-8-14.
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(NK). Îò ìîìåíòà èìïëàíòàöèè äî ðîäîâ èíâà -
çèâíûå òðîôîáëàñòû ïëîäà íàõîäÿòñÿ â òåñíîì 
êîíòàêòå ñ äåöèäóàëüíûìè èììóííûìè êëåòêà -
ìè ìàòåðè [2].

Â òå÷åíèå ïåðâûõ 8–12 íåäåëü ãåñòàöèè 
âòîðè÷íûå ëèìôîèäíûå òêàíè (òèìóñ, êîñò -
íûé ìîçã) îòñóòñòâóþò, â ñâÿçè ñ ÷åì êëåòêè 
âðîæäåííîãî èììóíèòåòà ïëîäà ðàçâèâàþòñÿ íà 
òåððèòîðèè æåëòî÷íîãî ìåøêà è ïå÷åíè ïëîäà 
ñ ìèíèìàëüíûì âîçäåéñòâèåì âíåøíèõ ôàêòî -
ðîâ èëè ïàòîãåíîâ in utero è, â ïåðâóþ î÷åðåäü, 
îáåñïå÷èâàþò òîëåðàíòíîñòü ðàçâèâàþùåãîñÿ 
îðãàíèçìà ê ìàòåðèíñêîé ñðåäå. Èìåííî âíó -
òðèóòðîáíàÿ ñðåäà ìîäóëèðóåò ðàçâèòèå âðîæ -
äåííîãî èììóíèòåòà, ÷òî èìååò çíà÷åíèå äëÿ 
íåîíàòàëüíûõ èñõîäîâ.

Êëèíè÷åñêîå çíà÷åíèå ôåòî-ìàòåðèíñêîãî 
ìèêðîõèìåðèçìà áûëî îáñóæäåíî íàìè ðàíåå 
[3, 4]. Ïîêàçàíî, ÷òî èìåííî èììóíîëîãè÷å -
ñêîå âçàèìîäåéñòâèå ìåæäó ïëîäîì è ìàòåðüþ 
îïðåäåëÿåò ýôôåêòèâíîå âûíàøèâàíèå ïëîäà è 
îáåñïå÷èâàåò ðàçâèòèå òîëåðàíòíîñòè ê ìèêðî -
áèîìó è õðîíè÷åñêèì èíôåêöèÿì ìàòåðè. 
Íàðóøåíèÿ âçàèìîîòíîøåíèé ïëîäà è ìàòåðè 
ñïîñîáíû ïðèâîäèòü ê òàê íàçûâàåìûì îñëîæ -
íåíèÿì áåðåìåííîñòè, íåâûíàøèâàíèþ è ïðå -
æäåâðåìåííûì ðîäàì [5]. Â ðåàëèçàöèè îñëîæ -
íåíèé áåðåìåííîñòè, ðîäîâ, ðîæäåíèÿ äåòåé 
ñ íèçêîé è ýêñòðåìàëüíî íèçêîé ìàññîé òåëà 
è ïðîÿâëåíèé ïåðèíàòàëüíîé ïàòîëîãèè íîâî -
ðîæäåííûõ ó÷àñòâóþò íå òîëüêî êëåòêè, íî è 
âíåêëåòî÷íûå ðîñòîâûå ôàêòîðû è öèòîêèíû, 
ïðîäóöèðóåìûå èììóííûìè êëåòêàìè ïëîäà 
[6], ò.å. êëþ÷åâûì èãðîêîì â ïàðå ìàòü–ïëîä 
ÿâëÿåòñÿ ïëîä, ñïîñîáíûé ñ 18-é íåäåëè âíó -
òðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ âêëþ÷àòü â ïðîöåññ âçà -
èìîäåéñòâèé è àäàïòèâíûé èììóííûé îòâåò. 
Îí íåçðåëûé è âêëþ÷àåòñÿ, êàê ïðàâèëî, â 
ïîëíîì îáúåìå ïîñëå ðîäîâ, çà ñ÷åò êîíòàêòîâ ñ 
âíåøíèìè ïàòîãåíàìè, â ñâÿçè ñ ÷åì öåíòðàëü -
íîå çíà÷åíèå âî âíóòðèóòðîáíûõ îòíîøåíèÿõ 
ñ ìàòåðüþ çàíèìàåò âðîæäåííûé èììóíèòåò 
ïëîäà è ðåáåíêà.

Ðàçâèòèå èììóííîé ñèñòåìû ïëîäà

Êëåòêè ìåçîäåðìû æåëòî÷íîãî ìåøêà è 
âíåçàðîäûøåâîé òêàíè ÿâëÿþòñÿ èñòî÷íèêîì 
ôîðìèðîâàíèÿ ýíäîòåëèÿ ñîñóäîâ, ñîåäèíè -
òåëüíîé è êðîâåòâîðíîé òêàíè, ïåðâîíà÷àëüíî 
ïðåäñòàâëåííîé ýðèòðîöèòàìè, ñíàáæàþùèìè 
ðàçâèâàþùèéñÿ ýìáðèîí êèñëîðîäîì. Óæå ê 
3-é íåäåëå ãåñòàöèè â æåëòî÷íîì ìåøêå ñòàð -
òóåò êðîâîîáðàùåíèå, âìåñòå ñ ïðèìèòèâíûìè 
ýðèòðîáëàñòàìè ïîÿâëÿþòñÿ ìåãàêàðèîöèòû è 
ìàêðîôàãè. Íà÷èíàÿ ñ 4-é íåäåëè áåðåìåííîñòè 
êðîâåòâîðåíèå è èììóíîãåíåç ðàçâèâàþòñÿ â 
íåñêîëüêèõ íåçàâèñèìûõ èñòî÷íèêàõ – â ñòåí -
êå äîðçàëüíîé àîðòû è äðóãèõ êðóïíûõ ñîñó -
äàõ, â ñåðäöå, à òàêæå â ïëàöåíòå è ïðåäñòàâ -
ëåíû ïðåäøåñòâåííèêàìè ñòâîëîâûõ êëåòîê, 
åñòåñòâåííûìè êèëëåðàìè (NK), ìàêðîôàãàìè, 
òó÷íûìè êëåòêàìè è âðîæäåííûìè ëèìôî -

èäíûìè êëåòêàìè (ILCs). Ïðåäøåñòâåííèêè 
ìàêðîôàãîâ èìåþò îðãàíèçîâàííóþ äèôôåðåí -
öèðîâêó è äèôôåðåíöèðóþòñÿ ïî îðãàíàì è 
ñèñòåìàì (ìîçã, ïå÷åíü, ëåãêèå, ýïèäåðìèñ è 
äð.). Âðîæäåííûå ëèìôîèäíûå êëåòêè ïðåä -
ñòàâëåíû 5 êëàññàìè êëåòîê: NK – íîðìàëüíûå 
êèëëåðû, ëèìôîèäíûå êëåòêè – èíäóêòîðû 
ôîðìèðîâàíèÿ ëèìôàòè÷åñêîé ñèñòåìû è èõ 
êîëëåêòîðîâ – ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ (LTi) è 3 
ãðóïïû êëåòîê (ILC1, ILC2 è ILC3), êëàññèôè -
öèðîâàííûå íà îñíîâå ôàêòîðîâ òðàíñêðèïöèè, 
íåîáõîäèìûõ äëÿ èõ ñîçðåâàíèÿ [7].

Â îòëè÷èå îò àäàïòèâíûõ ëèìôîöèòîâ, 
âðîæäåííûå ëèìôîèäíûå êëåòêè êîëîíèçèðó -
þò ó÷àñòêè ëèìôîèäíîé è áàðüåðíîé òêàíè âî 
âðåìÿ ðàçâèòèÿ ïëîäà, íå ïîäâåðãàþòñÿ ñîìàòè -
÷åñêîé ðåêîìáèíàöèè è íå ýêñïðåññèðóþò àíòè -
ãåíñïåöèôè÷åñêèå ðåöåïòîðû. Ïîìèìî ôîð -
ìèðîâàíèÿ ëèìôîèäíûõ îðãàíîâ, ILCs ïðåæäå 
âñåãî èíôèëüòðóþò áàðüåðíûå òêàíè, âûñòëàí -
íûå áîêàëîâèäíûìè êëåòêàìè, òàêèå êàê æåëó -
äî÷íî-êèøå÷íûé òðàêò, äûõàòåëüíûå ïóòè è 
êîæà, ò.å. îðãàíû, êîíòàêòèðóþùèå ñ âíåøíåé 
ñðåäîé. Ýòè âðîæäåííûå êëåòêè ñ÷èòàþòñÿ òêà -
íåðåçèäåíòíûìè êëåòêàìè, íî íåäàâíèå èññëå -
äîâàíèÿ ïîêàçûâàþò, ÷òî ILCs ìîãóò ìèãðèðî -
âàòü ÷åðåç ëèìôàòè÷åñêóþ ñèñòåìó è çà ñ÷åò 
ñáðîñà ëèìôû ÷åðåç ductus thoracicus ïîïàäàòü 
â âåðõíþþ ïîëóþ âåíó ïðè èíôåêöèè è âîñ -
ïàëåíèè. 

ILC1 çàâèñÿò îò òðàíñêðèïöèîííûõ ôàêòî -
ðîâ T-box è T-bet, ïðîäóöèðóþò ãàììà-èíòåð -
ôåðîí (INF- ��), áåëîê ðåöåïòîðà èíòåðëåéêèíà 7 
è CD127 ó ëþäåé è CD200R ó ìûøåé, ïðèðîä -
íûé ðåöåïòîð öèòîòîêñè÷íîñòè NKp46 (òàêæå 
èçâåñòíûé êàê NCR1) ýêñïðåññèðóåòñÿ ó îáîèõ 
âèäîâ. Óâåëè÷åíèå ñåêðåöèè IFN- �� ILC1 ñâÿçà -
íî ñ ïàòîãåíåçîì âîñïàëèòåëüíûõ çàáîëåâàíèé 
êèøå÷íèêà è ðåâìàòîèäíîãî àðòðèòà.

ILC2 ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé íàèáîëåå îäíî -
ðîäíûé êëàññ ILCs; îíè çàâèñÿò îò ôàêòîðà 
òðàíñêðèïöèè GATA-3 è ïðîäóöèðóþò öèòîêè -
íû 2-ãî òèïà, ãëàâíûì îáðàçîì IL-4, IL-5, IL-9, 
IL-13. Îíè â îñíîâíîì îáíàðóæèâàþòñÿ â æèðî -
âîé òêàíè è â ëåãêèõ. Ïîâûøåííàÿ àêòèâàöèÿ 
ILC2, êàê ïðåäïîëàãàåòñÿ, èãðàåò âàæíóþ ðîëü 
ïðè àëëåðãè÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ êîæè è ñëè -
çèñòûõ îáîëî÷åê. ILC2 ó÷àñòâóþò â èììóííûõ 
îòâåòàõ íà ïàðàçèòàðíóþ èíôåêöèþ. Ó ëþäåé 
îíè ýêñïðåññèðóþò ìîëåêóëó, ãîìîëîãè÷íóþ 
ðåöåïòîðó õåìîàòòðàêòàíòà, ýêñïðåññèðóåìóþ 
â êëåòêàõ TH2 (CRTH2), è âûñîêèå óðîâíè 
CD161, òîãäà êàê áîëüøèíñòâî ìûøèíûõ ILC2 
ýêñïðåññèðóþò ST2 (÷ëåí ñåìåéñòâà ðåöåïòîðîâ 
IL-1).

Ðàçâèòèå è ôóíêöèÿ ILC3 çàâèñÿò èñêëþ -
÷èòåëüíî îò òðàíñêðèïöèîííîãî ôàêòîðà ROR ��t 
(ðåòèíîèä-ñâÿçàííûé ñèðîòñêèé ðåöåïòîð ��t), â 
îñíîâíîì ýòè êëåòêè îáíàðóæèâàþòñÿ â êèøå÷ -
íèêå è êîæå. ILC3 êàê ÷åëîâåêà, òàê è ìûøè 
ìîãóò ïðîäóöèðîâàòü êîëîíèåñòèìóëèðóþùèé 
ôàêòîð ãðàíóëîöèòîâ-ìàêðîôàãîâ (GM-CSF), 
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IL-17 è/èëè IL-22. Ó ëþäåé ìîæíî âûäåëèòü äâå 
îñíîâíûå ïîäãðóïïû ILC3 íà îñíîâå ýêñïðåññèè 
ïðèðîäíîãî ðåöåïòîðà öèòîòîêñè÷íîñòè NKp44 
(òàêæå èçâåñòíîãî êàê NCR2)1. Îáà òèïà ìîãóò 
ïðîäóöèðîâàòü IL-17, ó÷àñòâóþùèé â âîñïàëå -
íèè, íî ïðîäóêöèÿ IL-22, êîòîðàÿ èìååò ðåøà -
þùåå çíà÷åíèå äëÿ âîññòàíîâëåíèÿ òêàíåé è 
ãîìåîñòàçà, â îñíîâíîì îãðàíè÷èâàåòñÿ NKp44+ 
ILC3 [8]. Óâåëè÷åíèå ILC3, ïðîäóöèðóþùèõ 
IL-17A, ñâÿçàíî ñ ðàçâèòèåì âîñïàëèòåëüíûõ 
çàáîëåâàíèé êèøå÷íèêà, ðàññåÿííîãî ñêëåðî -
çà è íåêðîòè÷åñêîãî ýíòåðîêîëèòà (ÍÝÊ), â òî 
âðåìÿ êàê óìåíüøåíèå ýòîãî ïîäòèïà ñâÿçàíî ñ 
ðàçâèòèåì ñåïñèñà.

Îáøèðíûå èññëåäîâàíèÿ ïîñâÿùåíû ðàñ -
øèôðîâêå ðîëè ILC â îáåñïå÷åíèè ïîääåðæà -
íèÿ òêàíåâîãî ãîìåîñòàçà è èììóííîé çàùèòû. 
Ïîêàçàíî, ÷òî ILC ýêñïðåññèðóþò îïðåäåëåííûå 
íàáîðû ðåöåïòîðîâ òêàíåñïåöèôè÷íûì îáðà -
çîì, ÷òî ïîçâîëÿåò îáíàðóæèâàòü ñèãíàëû, 
ïîëó÷åííûå îò õîçÿèíà (â ò.÷. ñèãíàëû îò àëàð -
ìèíîâ, íåéðîíàëüíûõ ìåäèàòîðîâ, ìèêðîáîâ è 
àíòèãåíîâ ïèùè). Èíòåãðàöèÿ ýòèõ ýíäîãåííûõ 
ñèãíàëîâ íåîáõîäèìà äëÿ ïîääåðæàíèÿ òêàíå -
âîãî ãîìåîñòàçà, ïîýòîìó íàðóøåíèå ðåãóëÿöèè 
îòâåòîâ ILC ïðèâîäèò ê âîñïàëåíèþ è ðàññòðîé -
ñòâàì êëåòî÷íîé ðåãóëÿöèè è îáìåíà âåùåñòâ. 
ILC â îñíîâíîì ó÷àñòâóþò â ðàííåé çàùèòå îò 
âèðóñîâ è áàêòåðèé, íî èõ îòâåò íà íàðóøåíèå 
ðåãóëÿöèè ìåñòíîé ïðîäóêöèè ïðîâîñïàëèòåëü -
íûõ öèòîêèíîâ â æèðîâûõ òêàíÿõ ïðèâî -
äèò ê ðàçâèòèþ ìåòàáîëè÷åñêèõ íàðóøåíèé è 
îæèðåíèÿ. IL-5 è IL-13, ïðîäóöèðóåìûå ILC2, 
èíäóöèðóþò äèôôåðåíöèðîâêó áîêàëîâèäíûõ 
êëåòîê è ðåêðóòèðîâàíèå ýîçèíîôèëîâ, áàçî -
ôèëîâ è òó÷íûõ êëåòîê, êîòîðûå ó÷àñòâóþò â 
çàùèòå îò çàðàæåíèÿ ãåëüìèíòàìè è âèðóñàìè, 
íî ïðè îòñóòñòâèè êîíòðîëÿ ýòè êëåòêè âûçû -
âàþò àëëåðãè÷åñêèå ðåàêöèè è ìåòàáîëè÷åñêèå 
íàðóøåíèÿ. Áîëåå òîãî, èñòîùåíèå ILC2 ó ýêñ -
ïåðèìåíòàëüíûõ ìîäåëåé ïðåäïîëàãàåò ðîëü 
ýòèõ êëåòîê â ðàçâèòèè àòîïè÷åñêîãî äåðìàòèòà 
è àñòìû.

ILC3s øèðîêî ðàñïðîñòðàíåíû â òêàíÿõ 
ñëèçèñòûõ îáîëî÷åê, è áûëî äîêàçàíî, ÷òî 
NCR2+ ILC3 íåîáõîäèìû äëÿ ðåãóëèðîâàíèÿ 
áàëàíñà ìåæäó êîììåíñàëüíûìè è ïàòîãåííû -
ìè áàêòåðèÿìè ïîñðåäñòâîì ïðîäóêöèè IL-22. 
Íàïðîòèâ, NCR2– ILC3 ìîãóò ñïîñîáñòâîâàòü 
ðàçâèòèþ êîëèòà íà ìîäåëè âîñïàëèòåëüíîãî 
çàáîëåâàíèÿ êèøå÷íèêà. Îòñóòñòâèå èììóíîäå -
ôèöèòà ó ïàöèåíòîâ ñ äåôèöèòîì ILCs ïðèâåëî 
ê ïðåäïîëîæåíèþ, ÷òî ILCs íåîáÿçàòåëüíû ïðè 
íàëè÷èè ôóíêöèîíàëüíûõ Ò-êëåòîê è B-êëåòîê. 
Îäíàêî íåäàâíèå èññëåäîâàíèÿ ïîäòâåðæäàþò 
èäåþ î òîì, ÷òî ILCs íåëüçÿ ðàññìàòðèâàòü 
êàê êëåòêè, îáëàäàþùèå ôóíêöèÿìè, êîòîðûå 
òîëüêî äóáëèðóþò ôóíêöèè àäàïòèâíîé èììóí -
íîé ñèñòåìû.

Â äîïîëíåíèå ê èññëåäîâàíèÿì, ïîêàçûâà -
þùèì âàæíóþ ðîëü êëåòîê LTi â ôîðìèðîâà -
íèè âòîðè÷íûõ ëèìôîèäíûõ îðãàíîâ âî âðåìÿ 

ýìáðèîãåíåçà è ïîñòíàòàëüíîì ðàçâèòèè êèøå÷ -
íûõ ëèìôîèäíûõ êëàñòåðîâ, íåäàâíèå èññëåäî -
âàíèÿ òàêæå ïðåäîñòàâèëè äîêàçàòåëüñòâà òîãî, 
÷òî ïîäìíîæåñòâà ILCs ýêñïðåññèðóþò ìíîæå -
ñòâî ôàêòîðîâ, êîòîðûå ìîäóëèðóþò àäàïòèâ -
íûé èììóííûé îòâåò â çäîðîâîì ñîñòîÿíèè è 
â ñîñòîÿíèè áîëåçíè. Â ÷àñòíîñòè, ILC2 è ILC3 
ìîäóëèðóþò îòâåò Ò-êëåòîê. Èññëåäîâàíèÿ íà 
ìûøàõ ïîêàçûâàþò, ÷òî â çäîðîâîì êèøå÷íèêå 
ILC3 ýêñïðåññèðóþò ìîëåêóëû ãëàâíîãî êîì -
ïëåêñà ãèñòîñîâìåñòèìîñòè (MHC) êëàññà II, íî 
íå ýêñïðåññèðóþò êîñòèìóëèðóþùèå ìîëåêó -
ëû; ñëåäîâàòåëüíî, îíè èíãèáèðóþò ñïåöèôè÷ -
íûå äëÿ ìèêðîáèîòû ðåàêöèè Ò-êëåòîê, òåì 
ñàìûì ïðåäîòâðàùàÿ âîñïàëåíèå êèøå÷íèêà. 
Ýòî îáúÿñíÿåò ìåõàíèçìû ðàçâèòèÿ òîëåðàíòíî -
ñòè ïëîäà ê ìèêðîáèîòå ìàòåðè. Ïî-âèäèìîìó, 
âçàèìîäåéñòâèå ìåæäó ILC3 è êëåòêàìè Tfh 
îãðàíè÷èâàåò ñåêðåöèþ IL-4 è ïðîäóêöèþ IgA 
B-êëåòêàìè ñëèçèñòîé îáîëî÷êè [9].

Âçàèìîäåéñòâèå âðîæäåííîé èììóííîé 
ñèñòåìû è ìèêðîáèîìà ìàòåðè

Èçâåñòíî, ÷òî áåðåìåííûå íå ñòåðèëüíû, 
ò.å. íå ñòåðèëüíû è îêîëîïëîäíûå âîäû, ñëóæà -
ùèå ïèòàòåëüíîé ñðåäîé äëÿ ïëîäà. Íî ïî÷åìó 
ïëîä íå îòâå÷àåò íà ìèêðîáèîì ìàòåðè? Îòâåò 
íà ýòîò âîïðîñ áûë óáåäèòåëüíî ïðîäåìîíñòðè -
ðîâàí â íåäàâíåì ýêñïåðèìåíòàëüíîì èññëåäî -
âàíèè [10]. Àâòîðû êîëîíèçèðîâàëè ñòåðèëü -
íûõ ìûøåé øòàììîì Escherichia coli , êîòîðûé 
íå ìîã ñîõðàíÿòüñÿ â êèøå÷íèêå, è ýôôåêò 
âîçäåéñòâèÿ áàêòåðèé îòñóòñòâîâàë ïðè ðîäàõ. 
À âîò ïîòîìñòâî íàáëþäàåìûõ äî 8 íåäåëü 
ìûøåé, ÷òî ñîïîñòàâèìî ñî âçðîñëûì âîçðàñòîì 
÷åëîâåêà, èìåëî è ñîõðàíèëî èììóííóþ ïàìÿòü 
ILC3. Ñëåäîâàòåëüíî, èìåííî áëàãîäàðÿ âðîæ -
äåííûì ëèìôîèäíûì êëåòêàì ðåáåíîê âîñïðè -
íèìàåò ìàòåðèíñêèé ìèêðîáèîì êàê ñâîé, ïî 
ñóùåñòâó äåëàåò åãî ñâîèì áàçîâûì, ÷òî ñîïðî -
âîæäàåò åãî â òå÷åíèå æèçíè. Ïî-âèäèìîìó, ýòî 
ìîæåò êàñàòüñÿ è õðîíè÷åñêèõ ìàòåðèíñêèõ 
èíôåêöèé èëè áàêòåðèîíîñèòåëüñòâà â ïåðâûé 
òðèìåñòð áåðåìåííîñòè, ò.å. ýòè ïàòîãåíû ìîãóò 
ðàññìàòðèâàòüñÿ ïëîäîì êàê «ñâîè», íåñìîòðÿ 
íà öèòîïàòè÷åñêîå âîçäåéñòâèå íà ðàçâèâàþ-  
ùèåñÿ òêàíè âî âðåìÿ îðãàíîãåíåçà.

Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ó áåçìèêðîáíûõ 
ìûøåé ôóíêöèè ILC3 íàðóøåíû, ÷òî ñîïðî -
âîæäàåòñÿ ñíèæåíèåì ILC3, ïðîäóöèðóþùåãî 
IL-22, ò.å. ôóíêöèîíèðîâàíèå è ðàçíîîáðàçèå 
ILC3 çàâèñÿò îò ìèêðîáèîìà ìàòåðè [11, 12].

Ðîëü âðîæäåííûõ ëèìôîèäíûõ êëåòîê  
â ïàòîãåíåçå çàáîëåâàíèé ïëîäà  

è íîâîðîæäåííîãî

Íîâîðîæäåííûå è, â ÷àñòíîñòè, íåäîíîøåí -
íûå äåòè, ïîäâåðæåíû ðàçâèòèþ ÍÝÊ, êîòîðûé 
õàðàêòåðèçóåòñÿ çíà÷èòåëüíîé çàáîëåâàåìîñòüþ 
è ñìåðòíîñòüþ. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî ïàòîãåíåç ÍÝÊ 
âêëþ÷àåò âçàèìîäåéñòâèå íåçðåëîãî èììóííîãî 
îòâåòà â ñî÷åòàíèè ñ äèñáàêòåðèîçîì èëè, òî÷ -
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íåå, ñ èììóíîëîãè÷åñêèì íàðóøåíèåì âçàèìî -
îòíîøåíèÿ ïëîäà è ìèêðîáèîòû ìàòåðè. Ðîëü 
ILC3 â ïàòîãåíåçå ÍÝÊ íåäàâíî áûëà èçó÷åíà â 
èññëåäîâàíèÿõ êàê íà ìûøàõ, òàê è íà ëþäÿõ. 
Cho S.X. è ñîàâò. [13] èññëåäîâàëè ðîëü ìûøè -
íîãî ILC3 â ïàòîãåíåçå ÍÝÊ è îáíàðóæèëè â 
ñâîåé ìîäåëè, ÷òî NKp46 (ëèãàíä-àêòèâàòîð 
íîðìàëüíûõ êëåòîê-êèëëåðîâ) ILC3 óâåëè÷åí. 
Àâòîðû òàêæå ïîêàçàëè, ÷òî ýêñïðåññèÿ îáðàç -
öîâ êèøå÷íîé òêàíè îò ìëàäåíöåâ ñ ÍÝÊ óâå -
ëè÷èëà IL-17RA (ðåöåïòîð IL-17A) è ñíèçèëà 
IL-22 ïî ñðàâíåíèþ ñî çäîðîâîé êèøå÷íîé 
òêàíüþ îò ìëàäåíöåâ áåç ÍÝÊ. Îíè íå îáíàðó -
æèëè ðàçíèöû â ýêñïðåññèè öèòîêèíà IL-17A. 
Ñíèæåíèå IL-22 è óâåëè÷åíèå NKp46 ILC3 
ïðåäïîëàãàþò, ÷òî äèñáàëàíñ â ñîîòíîøåíèè 
ïîäòèïîâ IL-17A è IL-22 ILC3 ìîæåò áûòü 
âîâëå÷åí â ïàòîãåíåç ÍÝÊ. 

Babu S.T. è ñîàâò. [14] â èññëåäîâàíèè íà 
ìûøàõ ïðîäåìîíñòðèðîâàëè, ÷òî ïîòîìñòâî, 
ðîæäåííîå îò ìàòåðåé, ïèòàâøèõñÿ ïèùåé ñ 
âûñîêèì ñîäåðæàíèåì æèðîâ, áûëî áîëåå âîñ -
ïðèèì÷èâî ê ÍÝÊ, îïîñðåäîâàííîãî óâåëè÷å -
íèåì NKp46+ ILC3, êîòîðûé ïðîèçâîäèë áîëü -
øå IL-17, ÷òî ïðåäïîëàãàåò ôóíêöèîíàëüíóþ 
ãåòåðîãåííîñòü ILC3 â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå. 
Áàëàíñ ïîäòèïîâ ILC3 â íåîíàòàëüíîì êèøå÷ -
íèêå òàêæå ìîæåò áûòü âàæåí, ïîñêîëüêó 
òðàíñãåííûå ìûøè ñ ïîâûøåííîé ýêñïðåññèåé 
IL-23 è ïîñëåäóþùèì óâåëè÷åíèåì ILC3 èìåþò 
òÿæåëûå ïðîÿâëåíèÿ âîñïàëåíèÿ êèøå÷íèêà, 
÷òî ïðèâîäèò ê íåîíàòàëüíîé ñìåðòè [15]. Ýòè 
äàííûå â ñîâîêóïíîñòè óêàçûâàþò íà ðîëü ILC3 
â ðàçâèòèè ÍÝÊ, íî èõ ñëåäóåò âîñïðèíèìàòü 
ñ îñòîðîæíîñòüþ, ó÷èòûâàÿ, ÷òî â èññëåäîâà -
íèè èñïîëüçîâàëèñü èììóíîãèñòîõèìè÷åñêèå 
èññëåäîâàíèÿ òêàíåé ìûøåé, çàëèòûõ ïàðà -
ôèíîì, à ìûøèíûå ìîäåëè ÍÝÊ íå ÿâëÿþòñÿ 
íàèëó÷øèì ïðåäñòàâëåíèåì ýòîãî çàáîëåâàíèÿ 
ó ÷åëîâåêà. Íåîáõîäèìû äàëüíåéøèå èññëåäî -
âàíèÿ ñ èñïîëüçîâàíèåì ñâåæåé òêàíè ïàöèåí -
òîâ ñ ÍÝÊ, âêëþ÷àþùèå õàðàêòåðèñòèêó ILC3 
è äðóãèõ òèïîâ èììóííûõ êëåòîê, êîòîðûå 
áûëè âîâëå÷åíû â ÍÝÊ, âêëþ÷àÿ àäàïòèâíûå 
Ò-êëåòêè [16, 17]. 

ILC3 òàêæå ìîæåò èãðàòü âàæíóþ ðîëü â 
âîñïðèèì÷èâîñòè ê ïîñòíàòàëüíîìó ñåïñèñó, 
ñâÿçàííîìó ñ íàðóøåíèåì ìèêðîáèîìà  ìàòå -
ðè, èëè ó íåäîíîøåííûõ äåòåé ïðè ïðèìåíå -
íèè àíòèáèîòèêîâ [18, 19]. Ó íîâîðîæäåííûõ 
ìûøåé âîñïðèèì÷èâîñòü ê ñåïñèñó ïîâûøàåòñÿ 
ïîñëå âîçäåéñòâèÿ àíòèáèîòèêîâ, äàæå êðàòêî -
âðåìåííîãî, â ðåçóëüòàòå ñíèæåíèÿ ILC3, ïðî -
äóöèðóþùåãî IL-17. Êðîìå òîãî, â ìûøèíîé 
ìîäåëè íåîíàòàëüíîé ïíåâìîíèè óðîâåíü ILC3, 
ïðîäóöèðóþùåãî IL-22, áûë ñíèæåí â ëåãêèõ 
ïîòîìñòâà, ðîæäåííîãî îò ìàòåðåé, ïðèíèìàâ -
øèõ àíòèáèîòèêè øèðîêîãî ñïåêòðà äåéñòâèÿ 
çà 5 äíåé äî ðîäîâ, è ïîòîìñòâî òàêæå áûëî 
áîëåå âîñïðèèì÷èâî ê ïíåâìîíèè, âûçâàííîé  
S. pneumoniae [20]. Ñíèæåíèå óðîâíÿ ILC3, ïðî -
äóöèðóþùåãî IL-22, áûëî ÷àñòè÷íî âîññòàíîâ -

ëåíî ó ïîòîìñòâà ñ íîðìàëüíîé áàêòåðèàëüíîé 
êîëîíèçàöèåé â ïîñòíàòàëüíîì ïåðèîäå [20]. 

Áðîíõîëåãî÷íàÿ äèñïëàçèÿ (ÁËÄ) – õðî -
íè÷åñêîå ðåñïèðàòîðíîå çàáîëåâàíèå, êîòîðîå 
âîçíèêàåò ó íåäîíîøåííûõ äåòåé â ðåçóëüòà -
òå ïðåæäåâðåìåííûõ ðîäîâ, âîçäåéñòâèÿ êèñ -
ëîðîäà è èñêóññòâåííîé âåíòèëÿöèè ëåãêèõ.  
Â æèäêîñòè áðîíõîàëüâåîëÿðíîãî ëàâàæà íîâî -
ðîæäåííûõ óðîâåíü ILC3 ñíèæåí ó ìëàäåíöåâ ñ 
ÁËÄ ïî ñðàâíåíèþ ñ ìëàäåíöàìè áåç ÁËÄ [21]. 
Òàêæå ñòîèò îòìåòèòü, ÷òî ó ëþäåé ñ ìóòàöèÿìè 
RORC è íàðóøåííîé ôóíêöèåé ILC3 íàáëþäàåò -
ñÿ õðîíè÷åñêàÿ èíôåêöèÿ, âûçâàííàÿ ãðèáàìè 
Candida  [22], à íåäîíîøåííûå äåòè èìåþò ïîâû -
øåííóþ âîñïðèèì÷èâîñòü ê ãðèáêîâîìó ñåïñèñó, 
÷òî ñíîâà ïðåäïîëàãàåò, ÷òî ó íåäîíîøåííûõ 
äåòåé ìîæåò áûòü íàðóøåíà ôóíêöèÿ ILC3. 

Íåäàâíî äåôåêòû ILC òàêæå áûëè îáíàðó -
æåíû â ïëàöåíòàõ áåðåìåííûõ ñ ïðåæäåâðå -
ìåííûìè ðîäàìè. Â èññëåäîâàíèè, â êîòîðîì 
îöåíèâàëèñü äåöèäóàëüíûå ëåéêîöèòû èç ïëà -
öåíò æåíùèí ñ ïðåæäåâðåìåííûìè è ñðî÷íûìè 
ðîäàìè, äîëÿ ILC2 è ILC3 áûëà óâåëè÷åíà ó æåí -
ùèí ñ ïðåæäåâðåìåííûìè ðîäàìè [23]. Àâòîðû 
òàêæå îáíàðóæèëè, ÷òî ýêñïðåññèÿ öèòîêèíîâ 
ILC3 IL-22 è IL-17A òàêæå áûëà óâåëè÷åíà ó 
æåíùèí ñî ñïîíòàííûìè ïðåæäåâðåìåííûìè 
ðîäàìè. Ýòè ðåçóëüòàòû èíòðèãóþò è òðåáóþò 
óòî÷íåíèÿ, êàêîâ ìàòåðèíñêèé èëè ôåòàëüíûé 
èñòî÷íèê ILC3 è êàêîâà ïîòåíöèàëüíàÿ ðîëü 
ýòèõ êëåòîê â ïàòîãåíåçå ïðåæäåâðåìåííûõ 
ðîäîâ, ÷àñòîòà êîòîðûõ íå óìåíüøàåòñÿ, â ò.÷. 
â ðàçâèòûõ ñòðàíàõ. Êðàòêîå èçëîæåíèå èçìå -
íåíèé â ïîäòèïàõ ILC3, ýêñòðàïîëèðîâàííûõ èç 
íåîíàòàëüíûõ èññëåäîâàíèé, ðàññìîòðåííûõ â 
ñòàòüå, ïðîèëëþñòðèðîâàíî íà ðèñóíêå.

ILC3 ó íîâîðîæäåííûõ: âîçìîæíîñòè  
äëÿ áóäóùèõ èññëåäîâàíèé

Ìû òîëüêî íà÷èíàåì îñîçíàâàòü âàæíîñòü 
âðîæäåííûõ ëèìôîèäíûõ êëåòîê è, ïðåæäå 
âñåãî, ILC3 â ïàòîãåíåçå êðèòè÷åñêèõ çàáîëå -
âàíèé, ñâÿçàííûõ íå òîëüêî ñ íåäîíîøåííûìè, 
íî è ñ äîíîøåííûìè íîâîðîæäåííûìè äåòüìè. 
Ôóíêöèîíàëüíàÿ ãåòåðîãåííîñòü ILC3 ó íîâî -
ðîæäåííûõ è íåäîíîøåííûõ äåòåé ÷åëîâåêà 
íóæäàåòñÿ â äàëüíåéøåì îïðåäåëåíèè è èçó÷å -
íèè ìåõàíèçìîâ èììóííîãî êîíòðîëÿ ñ ó÷àñòè -
åì âðîæäåííûõ äåôåêòîâ èììóíèòåòà è íàêëà -
äûâàþùåãîñÿ íà íåãî ïðèîáðåòåííîãî èììó -
íèòåòà. Íåñìîòðÿ íà ñõîäñòâî ÷åëîâå÷åñêîãî 
è ìûøèíîãî ILC3, îñòàþòñÿ ïðèíöèïèàëüíûå 
ðàçëè÷èÿ, îäíèì èç ñàìûõ ÿðêèõ èç íèõ ÿâëÿ -
åòñÿ íàëè÷èå TLR íà ÷åëîâå÷åñêîì ILC3. Êðîìå 
òîãî, ôóíêöèÿ ïîäòèïîâ ILC3 ó ïëîäà â íåîíà -
òàëüíûõ è âçðîñëûõ ìîäåëÿõ, ïî-âèäèìîìó, 
ðàçëè÷àåòñÿ. Òàêæå òðàäèöèîííî ñ÷èòàåòñÿ, 
÷òî NCR ILC3 â ïåðâóþ î÷åðåäü ïðîäóöèðóþò 
IL-22, íî ó íîâîðîæäåííûõ ìûøåé ýòîò ïîäòèï, 
ïî-âèäèìîìó, èìååò çíà÷èòåëüíóþ ïðîäóêöèþ 
IL-17A, ñâÿçàííóþ ñ âîñïðèèì÷èâîñòüþ ê ÍÝÊ 
è ñåïñèñó [14, 19].
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Áðåìÿ ÍÝÊ, ÁËÄ è ñåïñèñà ó íåäîíîøåí-
íûõ äåòåé ÿâëÿåòñÿ çíà÷èòåëüíûì, è ïîòåíöèàë 
òåðàïåâòè÷åñêèõ âìåøàòåëüñòâ, íàöåëåííûõ íà 
ôóíêöèþ ILC3, äëÿ óëó÷øåíèÿ èõ ðåçóëüòàòîâ 
ÿâëÿåòñÿ ïðèâëåêàòåëüíûì. Ìåõàíèçìû òîãî, 
êàê ìàòåðèíñêèé ìèêðîáèîì è äèåòà ìîäóëèðó-
þò ILC3 ó ïëîäà, — ýòî åùå îäíà âîçìîæíîñòü, 
êîòîðàÿ ìîæåò ïðèâåñòè ê òåðàïåâòè÷åñêèì 
öåëÿì. Áóäóùèå íàïðàâëåíèÿ èññëåäîâàíèé â 
îáëàñòè âðîæäåííîãî èììóíèòåòà ïëîäà è íîâî-
ðîæäåííîãî äîëæíû âêëþ÷àòü: à) ðàçðàáîòêó 
è âíåäðåíèå â ïðàêòèêó òåñòîâ, õàðàêòåðè-
çóþùèõ ôóíêöèîíàëüíóþ àêòèâíîñòü ôàêòî-
ðîâ âðîæäåííîãî èììóíèòåòà ó ïëîäà, íîâî-
ðîæäåííûõ è äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà â íîðìå 
è ïðè ïàòîëîãèè; á) èììóíîãèñòîõèìè÷åñêèé 
è ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèé àíàëèç áèîïòàòà 
ñâåæåé êèøå÷íîé òêàíè ïðè âîñïàëèòåëüíûõ 
ñîñòîÿíèÿõ íåîíàòàëüíîãî ïåðèîäà (íàïðèìåð, 
ÍÝÊ) äëÿ îïðåäåëåíèÿ îíòîãåíåçà ILC3 è îïðå-
äåëåíèÿ ïîäòèïîâ ILC3, ïðèñóòñòâóþùèõ ó 
ýòîé ãðóïïû áîëüíûõ; â) óòî÷íåíèå êëåòî÷íî-
ãî ñîñòàâà âðîæäåííûõ èììóííûõ ôàêòîðîâ 
ó àáîðòèðóåìûõ ïî ìåäèöèíñêèì ïîêàçàíèÿì 
ïëîäîâ, ñ àêöåíòîì íà ìàòåðèíñêèå ýêîëîãè-
÷åñêèå, ìèêðîáíûå è äèåòè÷åñêèå ôàêòîðû, 
êîòîðûå âëèÿþò íà êîëè÷åñòâî è ôóíêöèîíàëü-
íûå ïîêàçàòåëè ëèíèè ILCs; ã) ïîñòíàòàëüíûå 
èññëåäîâàíèÿ âðîæäåííûõ ëèìôîèäíûõ êëåòîê 
ó íåäîíîøåííûõ è äîíîøåííûõ íîâîðîæäåí-
íûõ ïîìîãóò èäåíòèôèöèðîâàòü ïóòè  âîâëå÷å-

íèÿ è ïðèâåðæåííîñòü ëèíèè ðàçëè÷íûõ ILCs 
â íåîíàòàëüíûé ïåðèîä, âêëþ÷àÿ èçó÷åíèå 
òîãî, êàê ìåñòíûå òêàíåâûå ôàêòîðû è ìèêðîá-
íàÿ êîëîíèçàöèÿ íàïðàâëÿþò ãåòåðîãåííîñòü è 
ôóíêöèþ ILCs.

Ó÷èòûâàÿ ðàñòóùèå äîêàçàòåëüñòâà âàæ-
íîñòè ILCs â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå, ýòè èññëå-
äîâàíèÿ èìåþò ïîòåíöèàë äëÿ âûÿâëåíèÿ óíè-
êàëüíûõ ìèêðîáíûõ, äèåòè÷åñêèõ è ôàðìàêî-
ëîãè÷åñêèõ âîçäåéñòâèé ìåäèöèíñêîãî êîíòðî-
ëÿ âðîæäåííîãî èììóíèòåòà ó íîâîðîæäåííûõ 
ïóòåì âîçäåéñòâèÿ íà áåðåìåííûõ è êîðìÿùèõ 
æåíùèí èëè íåäîíîøåííûõ äåòåé.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� àâòîð çàÿâèë îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïðîâåäåíèè èññëåäîâàíèÿ è ïîä-

ãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.
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êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.
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Ðèñóíîê. Ñõåìà ïðåäïîëàãàåìîé ðîëè ILC3 â ïàòîãåíåçå ÍÝÊ, ïîñòíàòàëüíîãî ñåïñèñà, íåîíàòàëüíîé ïíåâìîíèè è 
ÁËÄ ó íîâîðîæäåííûõ äåòåé íà îñíîâå îïóáëèêîâàííûõ êëèíè÷åñêèõ è ýêñïåðèìåíòàëüíûõ èññëåäîâàíèé íà ëþäÿõ è 
ìûøàõ [13, 14, 18–21, 23]. 
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Ôóíêöèîíàëüíàÿ çðåëîñòü íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ õàðàêòåðèçóåòñÿ íå òîëüêî íèç -
êèìè ìàññî-ðîñòîâûìè ïîêàçàòåëÿìè, íî è çàäåðæêîé ðàçâèòèÿ îðãàíîâ è ñèñòåì, ÷òî 
ïðèâîäèò ê íàðóøåíèþ èõ óñïåøíîé àäàïòàöèè ê âíåóòðîáíîé æèçíè. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: 
âûÿâèòü îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîé àäàïòàöèè è ýêñïðåññèþ IGF è FGF â ïóïîâèííîé êðîâè 
ó íåäîíîøåííûõ, ðîæäåííûõ íà 22–31 6 íåä. ãåñòàöèè ñ ðàçëè÷íîé ñòàäèåé ðàçâèòèÿ ëåã -
êèõ Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: ïðîâåäåíî îäíîöåíòðîâîå êîãîðòíîå ïðîñïåêòèâíîå 
èññëåäîâàíèå â 2022–2023 ãã., â êîòîðîå âêëþ÷åí 51 íåäîíîøåííûé ðåáåíîê ñ ãåñòàöèîí -
íûì âîçðàñòîì (ÃÂ) 22–31 6 íåä., èç íèõ 22 ðåáåíêà – ñ êàíàëèêóëÿðíîé (ÊÑ) (1-ÿ ãðóïïà)  
è 29 äåòåé – ñàêêóëÿðíîé (ÑÑ) ñòàäèÿìè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ (2-ÿ ãðóïïà). Ðåçóëüòàòû: ó äåòåé 
ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ óñòàíîâëåíî áîëåå äëèòåëüíîå ïðîâåäåíèå îáùåé ðåñïèðàòîðíîé ïîä -
äåðæêè (èíâàçèâíàÿ è íåèíâàçèâíàÿ) (ð=0,032), ÷àùå äèàãíîñòèðîâàëèñü âíóòðèæåëóäî÷êî -
âûå êðîâîèçëèÿíèÿ II ñòåïåíè (ð<0,001), îñóùåñòâëÿëèñü ïðîöåäóðû ãåìî- è ïëàçìîòðàíñ -
ôóçèè (ð=0,026 è ð=0,018 ñîîòâåòñòâåííî); ïðåèìóùåñòâåííî äåòÿì ýòîé ãðóïïû íàçíà÷àëàñü 
òåðàïèÿ èìèïåíåì+öèëàñòàòèí è öåôòàçèäèì (ð=0,035 è ð=0,009 ñîîòâåòñòâåííî). Ïðè îöåí -
êå êèñëîòíî-îñíîâíîãî ñîñòîÿíèÿ êðîâè â ïåðâûå ÷àñû æèçíè ó äåòåé ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ 
èìåëîñü ïîâûøåíèå èîíîâ íàòðèÿ (ð<0,001) â ñðàâíåíèè ñ äåòüìè ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. 
Â îáùåì àíàëèçå êðîâè íà 1-å ñóòêè æèçíè ðåãèñòðèðîâàëèñü ïîâûøåíèå îòíîñèòåëüíîãî 
÷èñëà ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ (ð<0,001) è ñíèæåíèå êîëè÷åñòâà ëèìôîöèòîâ ó äåòåé 
1-é ãðóïïû (ð=0,015). Â ïóïîâèííîé êðîâè îòìå÷àëîñü ïîâûøåííîå ñîäåðæàíèå IGF è FGF ó 
äåòåé 1-é ãðóïïû (ð=0,021 è ð=0,006 ñîîòâåòñòâåííî). Çàêëþ÷åíèå: óñòàíîâëåíî, ÷òî òÿæåñòü 
ñîñòîÿíèÿ íåäîíîøåííûõ, ðîæäåííûõ íà 22–31 6 íåä. ãåñòàöèè, çàâèñèò îò ñòàäèè ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ. Îïðåäåëåíèå â ïóïîâèííîé êðîâè óðîâíÿ ýêñïðåññèè ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ 
ìîæåò ñëóæèòü äîïîëíèòåëüíûì êðèòåðèåì â îöåíêå ñòåïåíè çðåëîñòè ëåãî÷íîé òêàíè, ÷òî 
îáåñïå÷èò ïåðñîíèôèöèðîâàííûé ïîäõîä ê òåðàïèè ó íåäîíîøåííûõ äåòåé.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë�� �°�ã�º�m�È����çðåëîñòü ëåãêèõ, íåäîíîøåííûå íîâîðîæäåííûå, íåîíàòàëüíûé ïåðèîä,  
ïðåæäåâðåìåííûå ðîäû, ôàêòîðû ðîñòà. 

�¡�Ò�ˆ������Ï.À. Êàäî÷íèêîâà, Ã.Í. ×èñòÿêîâà, È.È. Ðåìèçîâà, À.Í. Âàðàêñèí, Å.Ä. Êîíñòàíòèíîâà, 
Ò.À. Ìàñëàêîâà, Ä.À. Àáàêàðîâà. Îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîé àäàïòàöèè è ýêñïðåññèÿ ôàêòîðîâ 
ðîñòà (FGF, IGF) ó íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ ñ ðàçëè÷íîé ñòàäèåé ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. 
Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 15–23. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-
15-23.
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Ôóíêöèîíàëüíàÿ çðåëîñòü íîâîðîæäåííîãî 
íå âñåãäà ñîîòâåòñòâóåò ãåñòàöèîííîìó âîçðàñòó 
(ÃÂ) è ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç âåäóùèõ ïðè÷èí çàáîëå -
âàåìîñòè è ñìåðòíîñòè. Ìîðôîôóíêöèîíàëüíàÿ 
íåçðåëîñòü õàðàêòåðèçóåòñÿ íå òîëüêî íèçêèìè 
ìàññî-ðîñòîâûìè ïîêàçàòåëÿìè, íî è ïðîÿâëÿ -
åòñÿ ïðè ðîæäåíèè äûõàòåëüíîé, öåðåáðàëü -
íîé, èììóííîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ, ñíèæåíèåì 
ðåçèñòåíòíîñòè îðãàíèçìà. Ýêñòðàãåíèòàëüíàÿ 
ïàòîëîãèÿ ìàòåðè, îñëîæíåíèÿ áåðåìåííîñòè 
âëèÿþò íà ïðîöåññ ðàçâèòèÿ ïëîäà è ÿâëÿþò -
ñÿ ïðè÷èíîé ôîðìèðîâàíèÿ ïàòîëîãè÷åñêèõ 
ñîñòîÿíèé íåäîíîøåííîãî ðåáåíêà, îñîáåííî ñî 
ñòîðîíû ëåãî÷íîé ñèñòåìû.

Ðàçâèòèå ëåãî÷íîé òêàíè ïëîäà íà÷èíà -
åòñÿ âíóòðèóòðîáíî è ïðîäîëæàåòñÿ äî êîíöà 

Ø òðèìåñòðà ãåñòàöèè [1]. Çàêëàäêà ëåãî÷ -
íîé òêàíè íà÷èíàåòñÿ ñ 3-é íåäåëè ãåñòàöèè, 
êîãäà íà÷èíàåòñÿ ýìáðèîíàëüíàÿ ñòàäèÿ ðàç -
âèòèÿ è ôîðìèðóþòñÿ äâà ïåðâè÷íûõ áðîíõà, 
èç êîòîðûõ ê 6–7-é íåäåëå ÃÂ ôîðìèðóþòñÿ 
ïðàâîå è ëåâîå ëåãêîå. Ïñåâäîãëàíäóëÿðíàÿ 
ñòàäèÿ (6–16-ÿ íåäåëè ãåñòàöèè) ïðîÿâëÿåòñÿ 
îáðàçîâàíèåì îñíîâíûõ êðîâåíîñíûõ ñîñóäîâ 
è äèôôåðåíöèðîâêîé áðîíõîâ íà áîëåå ìåëêèå 
äûõàòåëüíûå ïóòè. 

Êàíàëèêóëÿðíàÿ ñòàäèÿ (ÊÑ) íà÷èíàåòñÿ ñ 
16-é íåäåëè ãåñòàöèè, ïðîäîëæàÿñü äî 24–28-é 
íåäåëè, è õàðàêòåðèçóåòñÿ îáðàçîâàíèåì ãåìà -
òî-ïàðåíõèìàòîçíîãî áàðüåðà è ìèíèìàëüíûõ 
êîëè÷åñòâ ñóðôàêòàíòà. Ïðè ñâîåâðåìåííîì 
ïðîâåäåíèè ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè è îáåñ-  

Functional maturity of premature infants is not characterized by low weight and height 
indicators only but also by the delayed development of organs and systems that in its turn 
leads to disruption of their successful adaptation to extrauterine life. The purpose of this 
research was to identify the features of clinical adaptation and expression of IGF and FGF in 
cord blood in premature infants born at 22 to 31.6 weeks of gestation with different stages of 
lung development. Materials and methods used: a single-center cohort prospective study was 
conducted in 2022–2023 that included 51 premature infants with a gestational age (GA) of 22 
to 31.6 weeks of which 22 had canalicular stage (CS) and 29 had saccular stage (SS) of lung 
development, accordingly. Results: patients with CS had longer duration of general respiratory 
support (both invasive and noninvasive) (p=0.032), grade 2 intraventricular hemorrhages were 
diagnosed more often (p<0.001), blood and plasma transfusion procedures were performed 
(p=0.026 and p=0.018, respectively); patients in this group were mainly prescribed with 
imipenem+cilastatin and ceftazidime therapy (p=0.035 and p=0.009, respectively). When 
assessing the acid-base balance of the blood in the first hours of life, children with CS showed 
increase in sodium ions (p<0.001) compared to those with SS. In the general blood test taken in 
the first day of life an increase in the relative number of segmented neutrophils (p<0.001) and 
a decrease in the number of lymphocytes in patients of the CS group (p=0.015) were recorded. 
In the umbilical cord blood, increased levels of IGF and FGF were observed in children of the 
CS group (p=0.021 and p=0.006, respectively). Conclusion: the severity of the premature infants 
born at 22 to 31.6 weeks of gestation condition depends on the stage of lung development. 
Determination of the level of fibroblast growth factor expression in the umbilical cord blood 
can serve as an additional criterion in assessing the degree of maturity of lung tissue, which 
will ensure a personalized approach to therapy in premature infants.

�.�H�\�Z�R�U�G�V�� lung development, premature infants, neonatal period, premature birth, growth factors. ��

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����P.A. Kadochnikova, G.N. Chistyakova, I.I. Remizova, A.N. Varaksin, Ye.D. Kon-  
stantinova, T.A. Maslakova, D.A. Abakarova. FGF, IGF growth factors in premature infants with 
different stages of lung development and further clinical adaptation of these patients. Pediatria 
n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 15–23. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-15-23.

P.A. Kadochnikova 1, G.N. Chistyakova 1, I.I. Remizova1, A.N. Varaksin 2,  
Ye.D. Konstantinova2, T.A. Maslakova 2, D.A. Abakarova 1    

FGF,  IGF  GROWTH  FACTORS  IN  PREMATURE  INFANTS  WITH 
DIFFERENT  STAGES  OF  LUNG  DEVELOPMENT  AND  FURTHER 

CLINICAL  ADAPTATION  OF  THESE  PATIENTS     
 

1�7�T�C�N�U���4�G�U�G�C�T�E�J���+�P�U�V�K�V�W�V�G���H�Q�T���/�C�V�G�T�P�C�N���C�P�F���+�P�H�C�P�V���2�T�Q�V�G�E�V�K�Q�P�����;�G�M�C�V�G�T�K�P�D�W�T�I�����5�X�G�T�F�N�Q�X�U�M���1�D�N�C�U�V���� 
2�+�P�U�V�K�V�W�V�G���Q�H���+�P�F�W�U�V�T�K�C�N���'�E�Q�N�Q�I�[���Y�K�V�J���V�J�G���7�T�C�N���$�T�C�P�E�J���Q�H���V�J�G���4�W�U�U�K�C�P���#�E�C�F�G�O�[���Q�H���5�E�K�G�P�E�G�U���� 

�;�G�M�C�V�G�T�K�P�D�W�T�I�����5�X�G�T�F�N�Q�X�U�M���1�D�N�C�U�V�����4�W�U�U�K�C
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ïå÷åíèè ðåæèìà, ìàêñèìàëüíî ïðèáëèæåííî -
ãî ê âíóòðèóòðîáíûì óñëîâèÿì, ðåáåíîê ñ ÊÑ 
âûæèâàåò [2]. 

Ïåðèîä ðàçâèòèÿ ñàêêóëÿðíîé ñòàäèè (ÑÑ) 
ïðîèñõîäèò ñ 24–28-é äî 32–36-é íåäåëè ãåñòà -
öèè, êîòîðàÿ îòëè÷àåòñÿ îò ÊÑ äèôôåðåíöèà -
öèåé àëüâåîëîöèòîâ, óâåëè÷åíèåì ïîâåðõíîñòè 
äëÿ ãàçîîáìåíà è âîçìîæíîñòè äëÿ äèôôóçèè 
ãàçîâ ó íîâîðîæäåííûõ [3]. Ôàçû ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ ïåðåñåêàþòñÿ è íå èìåþò ÷åòêèõ ñðî -
êîâ ñâîåãî íà÷àëà è êîíöà â ñâÿçè ñ òåì, ÷òî 
çàêëàäêà ëåãêèõ íà÷èíàåòñÿ ïðîêñèìàëüíî è 
ðàñïðîñòðàíÿåòñÿ íà ïåðèôåðèþ, èç ýòîãî ñëå -
äóåò, ÷òî ìåæäó ðàçâèòèåì ÊÑ è ÑÑ ñóùåñòâóåò 
ïåðåêðåñò íà 24–28-é íåäåëè ãåñòàöèè. Äëÿ 
îñóùåñòâëåíèÿ ïåðñîíèôèöèðîâàííîãî ïîäõîäà 
ê íàáëþäåíèþ íåäîíîøåííîãî íîâîðîæäåííîãî 
íåîáõîäèìî ïîíèìàíèå, êàêóþ ñòàäèþ ðàçâè -
òèÿ ëåãêèõ èìååò ðåáåíîê ïðè ðîæäåíèè, îäíà -
êî íà ñåãîäíÿøíèé äåíü çðåëîñòü òêàíè ëåãêèõ 
ó íîâîðîæäåííûõ âîçìîæíî îïðåäåëèòü òîëüêî 
ïàòîìîðôîëîãè÷åñêè.

Â ðåãóëÿöèè ýìáðèîãåíåçà, çàêëàäêè è 
ðàçâèòèÿ ïëîäà ïðèíèìàþò ó÷àñòèå ðîñòîâûå 
ôàêòîðû: ýïèäåðìàëüíûé (EGF), ôèáðîáëàñòîâ 
(FGF), èíñóëèíîïîäîáíûé (IGF), ïëàöåíòàðíûé 
(PGF), ðîñòà ýíäîòåëèÿ ñîñóäîâ (VEGF) [4–6]. 

Ôàêòîð ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ (FGF) âõîäèò 
â ñåìåéñòâî ïîëèïåïòèäîâ, ó÷àñòâóþùèõ â 
ïðîöåññàõ àíãèîãåíåçà, çàæèâëåíèÿ ðàí è â 
ýìáðèîíàëüíîì ðàçâèòèè, è îáåñïå÷èâàåò ïðî -
ëèôåðàöèþ àëüâåîëîöèòîâ 2-ãî òèïà. Ñîãëàñíî 
ëèòåðàòóðíûì äàííûì íàðóøåíèå ïåðåäà÷è 
ñèãíàëîâ ðåöåïòîðà FGF â ýïèòåëèè ïðåïÿò -
ñòâóåò íîðìàëüíîìó âåòâëåíèþ è àëüâåîëÿðèçà -
öèè â ëåãêèõ [7].

Èíñóëèíîïîäîáíûé ôàêòîð ðîñòà (IGF) – 
áåëîê, ïî ñòðóêòóðå è ôóíêöèÿì ïîõîæèé íà 
èíñóëèí. Ó÷àñòâóåò â ýíäîêðèííîé, àóòîêðèí -
íîé è ïàðàêðèííîé ðåãóëÿöèè ïðîöåññîâ ðîñòà, 
ðàçâèòèÿ è äèôôåðåíöèðîâêè êëåòîê è òêà -
íåé îðãàíèçìà âî âíóòðèóòðîáíîì ïåðèîäå [8].  
Â ýêñïåðèìåíòàõ íà æèâîòíûõ áûëà ïîêàçàíà 
ðîëü IGF â ðàçâèòèè è ñîçðåâàíèè ëåãêèõ ïóòåì 
ïîääåðæêè àíãèîãåíåçà è ñòèìóëÿöèè àëüâåîãå -
íåçà [9].

Òàêèì îáðàçîì, ïðîáëåìà îïðåäåëåíèÿ ñòà -
äèè çðåëîñòè ëåãêèõ ó íîâîðîæäåííûõ îñòàåòñÿ 
àêòóàëüíîé è íåðåøåííîé â íàñòîÿùåå âðåìÿ, 
÷òî äèêòóåò íåîáõîäèìîñòü ïðîâåäåíèÿ äàëü -
íåéøèõ èññëåäîâàíèé, íàïðàâëåííûõ íà äèà -
ãíîñòèêó äàííîé ïàòîëîãèè.

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: âûÿâèòü îñîáåííîñòè 
êëèíè÷åñêîé àäàïòàöèè è ýêñïðåññèþ IGF è 
FGF â ïóïîâèííîé êðîâè ó íåäîíîøåííûõ, 
ðîæäåííûõ íà 22–31 6 íåäåëè ãåñòàöèè ñ ðàç -
ëè÷íîé ñòàäèåé ðàçâèòèÿ ëåãêèõ.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

�i�Ò�Ï�È�®�Ó���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ïðîâåäåíî îäíîöåíòðîâîå êîãîðòíîå ïðî -

ñïåêòèâíîå èññëåäîâàíèå.

�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò���°�º�º�ˆ�m�Ë�ˆ�°�ˆ�m�Ò�«
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ:  íåäîíîøåííûå íîâî -

ðîæäåííûå, ðîäèâøèåñÿ íà 22–31 6 íåäåëÿõ 
ãåñòàöèè.

Êðèòåðèè íåâêëþ÷åíèÿ: íîâîðîæäåííûå, ñ 
âðîæäåííûìè ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ, õðîìîñîì -
íûìè àíîìàëèÿìè.

Êðèòåðèè èñêëþ÷åíèÿ:  îòêàç ìàòåðè îò ó÷à -
ñòèÿ â èññëåäîâàíèè.

�•�°�ã�º�m�Ò�«���¹�¯�º�m�Ë���Ë�Ó�Ò�«
Èññëåäîâàíèå áûëî ïðîâåäåíî íà áàçå ÔÃÁÓ 

«Óðàëüñêèé ÍÈÈ îõðàíû ìàòåðèíñòâà è ìëà -
äåí÷åñòâà» ÌÇ ÐÔ, â îòäåëåíèè ïàòîëîãèè 
áåðåìåííîñòè ¹ 1, ¹ 2, îòäåëåíèè ðåàíèìàöèè 
è èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ è îòäå -
ëåíèè ïàòîëîãèè íîâîðîæäåííûõ è íåäîíîøåí -
íûõ äåòåé ¹ 1.

�•�¯�º���º�ã�Î�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�º�°�ˆ�	���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëîñü â 2022–2023 ãã.
�|�¹�Ò�°�È�Ó�Ò�Ë���ä�Ë���Ò���Ò�Ó�°�}�º���º���m�ä�Ë���È�ˆ�Ë�ã�	�°�ˆ�m�È
Ïðîñïåêòèâíî âñåì äåòÿì ïðè ðîæäåíèè îñóùåñò -

âëÿëè îöåíêó ñîñòîÿíèÿ ïî øêàëå APGAR, îöåíêó 
äûõàòåëüíûõ íàðóøåíèé ïî øêàëå Ñèëüâåðìàíà–
Àíäåðñîíà. Â ïåðâûå ÷àñû æèçíè ïðîâåäåíî èññëå -
äîâàíèå ãàçîâîãî ãîìåîñòàçà, îáùèé àíàëèç êðîâè 
(ÎÀÊ), áèîõèìè÷åñêèé è èììóíîëîãè÷åñêèé àíàëè -
çû êðîâè, ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ëåãêèõ, 
íåéðîñîíîãðàôèÿ.

Ãàçîâûé ãîìåîñòàç è ïîêàçàòåëè êèñëîòíî-îñíîâ -
íîãî ñîñòîÿíèÿ êðîâè îöåíèâàëè ñ èñïîëüçîâàíèåì 
àâòîìàòè÷åñêîé ñèñòåìû îïðåäåëåíèÿ èîííîãî è 
ãàçîâîãî ñîñòàâà «ABL800 Flex». Èññëåäîâàíèå ÎÀÊ 
âûïîëíÿëè íà ãåìàòîëîãè÷åñêîì àíàëèçàòîðå «ABX 
Micros 60-OT18» (Ôðàíöèÿ). Áèîõèìè÷åñêîå èññëå -
äîâàíèå êðîâè îñóùåñòâëÿëè îïòèìèçèðîâàííûì 
êèíåòè÷åñêèì ìåòîäîì ñ èñïîëüçîâàíèåì àâòîìàòè -
÷åñêîãî áèîõèìè÷åñêîãî àíàëèçàòîðà «Sapphire 400» 
(ßïîíèÿ) è òåñò-íàáîðîâ ôèðìû «Cormey» (Ïîëüøà).

Ìåòîäîì èììóíîôåðìåíòíîãî àíàëèçà èññëåäî -
âàëè ïðîäóêöèþ ñûâîðîòî÷íûõ öèòîêèíîâ: èíñóëè -
íîïîäîáíîãî ôàêòîðà ðîñòà (IGF) – ñ èñïîëüçîâàíèåì 
ðåàãåíòîâ ôèðìû RayBiotech (CØÀ), ôàêòîðà ðîñòà 
ôèáðîáëàñòîâ (FGF) – ñ èñïîëüçîâàíèåì ðåàãåíòîâ 
R&D SYSTEMS (ÑØÀ).

Íåéðîñîíîãðàôèþ ñ öâåòîâîé è èìïóëüñíîé äîï -
ïëåðîãðàôèåé ñîñóäîâ ãîëîâíîãî ìîçãà ïðîâîäèëè 
íà àïïàðàòàõ LOGIQe (GEMedicalSistems (China) Co., 
LTD) è «PHILIPS HD 15» («Ôèëèïñ Óëüòðàñàóíä, 
Èíê. (ÑØÀ). Ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ëåã -
êèõ îñóùåñòâëÿëè ïðè ïîìîùè ðåíòãåíîëîãè÷åñêîãî 
àïïàðàòà Samsung GM85 ñ ïðèíàäëåæíîñòÿìè (2020 
ãîäà âûïóñêà) (Êîðåÿ).

Àíòèáàêòåðèàëüíàÿ òåðàïèÿ íàçíà÷àëàñü äåòÿì 
â ñîîòâåòñòâèè ñ ïðîòîêîëîì ðàöèîíàëüíîãî èñïîëü -
çîâàíèÿ àíòèìèêðîáíûõ ïðåïàðàòîâ â àêóøåðñêî-
ãèíåêîëîãè÷åñêîé è íåîíàòàëüíîé ïðàêòèêå ¹ 171-ï  
îò 25.04.2022 ÔÃÁÓ «ÍÈÈ ÎÌÌ» ÌÇ ÐÔ. Âñå 
íîâîðîæäåííûå ñòàðòîâî ïîëó÷àëè ïðåïàðàò 
àìïèöèëëèí+ñóëüáàêòàì.

�k�Ó�È�ã�Ò�Ï���m���¹�º�����¯�‚�¹�¹�È�²

Äëÿ ðàçäåëåíèÿ íîâîðîæäåííûõ íà ãðóïïû áûë 

èñïîëüçîâàí ìåòîä îïðåäåëåíèÿ ñòåïåíè çðåëîñòè ëåãêèõ ñ 



18

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1
èñïîëüçîâàíèåì äàííûõ ðåíòãåíîãðàôè÷åñêîãî èññëåäîâà -

íèÿ ïðè ïîìîùè ìåòîäà êîìïüþòåðíîé ìîðôîìåòðèè (ïðè -

îðèòåòíàÿ ñïðàâêà ¹ 2023113588). 1-þ ãðóïïó ñîñòàâèëè 

íåäîíîøåííûå ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ, 2-þ ãðóïïó – ñ ÑÑ 

ðàçâèòèÿ ëåãêèõ.

�w�ˆ�Ò���Ë�°�}�È�«���ª�}�°�¹�Ë�¯�ˆ�Ò�Ï�È

Ïðîâåäåíèå äàííîãî èññëåäîâàíèÿ îäîáðåíî ëîêàëü -

íûì ýòè÷åñêèì êîìèòåòîì ÔÃÁÓ «ÍÈÈ ÎÌÌ» ÌÇ ÐÔ îò 

13.09.2022 ïðîòîêîë ¹ 11. Îò âñåõ ðîäèëüíèö ïîëó÷åíû 

èíôîðìèðîâàííûå äîáðîâîëüíûå ñîãëàñèÿ íà îáðàáîòêó 

ïåðñîíàëüíûõ äàííûõ èõ íåäîíîøåííûõ äåòåé è ñàìèõ 

ìàòåðåé.

�v�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�®���È�Ó�È�ã�Ò�Ï

Ïðèíöèïû ðàñ÷åòà ðàçìåðà âûáîðêè: ðàçìåð âûáîðêè 

ïðåäâàðèòåëüíî íå ðàññ÷èòûâàëè.

Ìåòîäû îáðàáîòêè îòñóòñòâóþùèõ äàííûõ: âîññòàíîâ -

ëåíèå îòñóòñòâóþùèõ äàííûõ ïðîâîäèëè ìåòîäîì ðåãðåññèè.

Ìåòîäû ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà äàííûõ

Äëÿ ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà ðåçóëüòàòîâ èññëåäîâà -

íèÿ èñïîëüçîâàëè ïàêåò ïðèêëàäíûõ ïðîãðàìì Microsoft 

Excel 2019 äëÿ Windows (Microsoft, ÑØÀ), Statistica 

for Windows 7.0 (DELL, ÑØÀ), IBM SPSS Statistics 22. 

(SPSS, ÑØÀ). Íîðìàëüíîñòü ðàñïðåäåëåíèÿ êîëè÷åñòâåí -

íîãî ïðèçíàêà ïðîâåðÿëè ìåòîäàìè Êîëìîãîðîâà–Ñìèðíîâà 

è Ëèëèåôîðñà. Â ñëó÷àå ïîä÷èíåíèÿ ðàñïðåäåëåíèÿ êîëè -

÷åñòâåííîãî ïðèçíàêà çàêîíó íîðìàëüíîãî ðàñïðåäåëåíèÿ 

äàííûå ïðåäñòàâëÿëè â âèäå ñðåäíåãî çíà÷åíèÿ (Ì) è 

ñòàíäàðòíîãî îòêëîíåíèÿ (SD). Â ñëó÷àå íåñîîòâåòñòâèÿ 

ïðèçíàêà çàêîíó íîðìàëüíîãî ðàñïðåäåëåíèÿ äàííûå ïðåä -

ñòàâëÿëè â âèäå ìåäèàíû (Ìå), íèæíåãî è âåðõíåãî êâàð -

òèëåé (Q1 è Q3). 

Äëÿ îöåíêè çàâèñèìîñòè ìåæäó êîëè÷åñòâåííûìè è 

êà÷åñòâåííûìè ïåðåìåííûìè èñïîëüçîâàëè êîýôôèöèåíò 

êîððåëÿöèè Êåíäàëë-òàó. Äëÿ îöåíêè çíà÷èìîñòè ðàçëè÷èé 

ìåæäó êîëè÷åñòâåííûìè ïðèçíàêàìè, ðàñïðåäåëåíèå êîòî -

ðûõ íå îòëè÷àëîñü îò íîðìàëüíîãî, èñïîëüçîâàëè êðèòåðèé 

Ñòüþäåíòà; äëÿ ïîêàçàòåëåé ñ ðàñïðåäåëåíèåì, îòëè÷íûì 

îò íîðìàëüíîãî, èñïîëüçîâàëè íåïàðàìåòðè÷åñêèé êðèòå -

ðèé Ìàííà–Óèòíè. Äëÿ ïîêàçàòåëåé, õàðàêòåðèçóþùèõ 

êà÷åñòâåííûå ïðèçíàêè, óêàçûâàëè àáñîëþòíîå çíà÷åíèå è 

îòíîñèòåëüíóþ âåëè÷èíó â ïðîöåíòàõ, ñòàòèñòè÷åñêóþ çíà -

÷èìîñòü ðàçëè÷èé îïðåäåëÿëè ñ èñïîëüçîâàíèåì êðèòåðèÿ 

õè-êâàäðàò ( �$2) è òî÷íîãî êðèòåðèÿ Ôèøåðà. Ñòàòèñòè÷åñêàÿ 

çíà÷èìîñòü ðàçëè÷èé îöåíèâàëàñü ïðè ð<0,05. 

Ðåçóëüòàòû

�|�­�ž�Ë�}�ˆ�©�����‚���È�°�ˆ�Ó�Ò�}�Ò�����Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
1-þ ãðóïïó ñîñòàâèëè íåäîíîøåííûå, ðîæ -

äåííûå íà 22–31 6 íåäåëè ãåñòàöèè, ñ ÊÑ ðàç -
âèòèÿ ëåãêèõ (n=22), 2-þ ãðóïïó – íåäîíîøåí -
íûå, ðîæäåííûå íà 22–31 6 íåäåëÿõ ãåñòàöèè ñ 
ÑÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ (n=29).

Â ðåçóëüòàòå ïðîâåäåííîãî èññëåäîâàíèÿ 
áûëî âûÿâëåíî, ÷òî ñðåäíèé âîçðàñò ìàòåðåé 
äåòåé ñ ÊÑ ñîñòàâèë 35 [33–38] ëåò, ñ ÑÑ – 31 
[26–36] ãîä (ð=0,009). Â 90% ñëó÷àåâ âîç -
ðàñò ìàòåðåé 1-é ãðóïïû ïðè ðîäîðàçðåøåíèè 
ñîñòàâëÿë áîëåå 30 ëåò, òîãäà êàê âîçðàñò ìàòå -
ðåé 2-é ãðóïïû êîëåáàëñÿ îò 19 äî 41 ãîäà, à 
êîëè÷åñòâî æåíùèí ñòàðøå 30 ëåò ñîñòàâèëî 
51,7%, ÷òî ñîîòâåòñòâóåò ñðåäíåìó è ïîçäíåìó 
ðåïðîäóêòèâíîìó âîçðàñòó (òàáë. 1).

Àêóøåðñêî-ãèíåêîëîãè÷åñêèé àíàìíåç 
õàðàêòåðèçîâàëñÿ âûñîêîé ÷àñòîòîé ìåäè -
öèíñêèõ àáîðòîâ (36,3% è 44,8%, ð=0,579) 
è ðåãðåññîâ áåðåìåííîñòè (18,1% è 10,3%, 
ð=0,447).

Âûñîêàÿ ÷àñòîòà óãðîçû ïðåæäåâðåìåííûõ 
ðîäîâ âî II è III òðèìåñòðàõ áåðåìåííîñòè 
íàáëþäàëàñü ó 81,8% â 1-é ãðóïïå è ó 69,03% 
âî 2-é ãðóïïå (p=0,348). Ïðåýêëàìïñèÿ ðàçëè÷ -
íîé ñòåïåíè òÿæåñòè ðåãèñòðèðîâàëàñü ó 27,2% 
ìàòåðåé äåòåé ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ è ó 34,4% 
ìàòåðåé äåòåé ñ ÑÑ (ð=0,761). Â ñðåäíåì ó 70% 
æåíùèí 1-é è 2-é ãðóïï íàáëþäàëèñü íàðóøå -
íèÿ ìàòî÷íî-ïëàöåíòàðíîãî êðîâîòîêà (ÍÌÏÊ) 
ðàçëè÷íîé ñòåïåíè, ó êàæäîé âòîðîé – õðîíè÷å -
ñêàÿ ôåòî-ïëàöåíòàðíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü.

Â ñîîòâåòñòâèè ñî ñòàíäàðòàìè îáñëåäîâàíèÿ 
âñåì áåðåìåííûì æåíùèíàì ïðîâîäèëè ïîñåâ 
îòäåëÿåìîãî öåðâèêàëüíîãî êàíàëà, ñîãëàñíî 
êîòîðîìó íåñêîëüêî ÷àùå ñðåäè ìàòåðåé äåòåé 
ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ðåãèñòèðîâàëîñü âûÿâëå -
íèå ãðèáîâ ðîäà Candida  (18,1% ïðîòèâ 3,4%, 
p=0,041). Â ýòîé ãðóïïå ìàòåðåé ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìî ÷àùå íàáëþäàëîñü ðàçâèòèå êîëüïèòà 
âî âðåìÿ íàñòîÿùåé áåðåìåííîñòè (36,4% ïðî -
òèâ 3,4%, p=0,003).

Âñå äåòè 1-é ãðóïïû (100%) ðîäèëèñü 
ñïîñîáîì îïåðàöèè êåñàðåâà ñå÷åíèÿ, âî 2-é 
ãðóïïå êåñàðåâî ñå÷åíèå ïðîâîäèëîñü ó 93,1% 
(ð=0,499).

Ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûå ðàçëè÷èÿ â ÃÂ ó 
äåòåé îáåèõ ãðóïï íå âûÿâëåíû (28±2,2 íåä. â 
1-é ãðóïïå è 29±1,8 íåä. âî 2-é ãðóïïå). Ìàññî-
ðîñòîâûå ïîêàçàòåëè íå èìåëè ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé (1040 [710–1300] ã è 36 
[31,2–38,7] ñì â 1-é ãðóïïå è 1080 [940–1500] ã 
è 38 [35–39] ñì âî 2-é ãðóïïå (ð=0,214)).

Îöåíêà êëèíè÷åñêîãî ñîñòîÿíèÿ ïî øêàëå 
APGAR ó íîâîðîæäåííûõ ñ ÊÑ íà 1-é ìèíóòå 
ñîñòàâèëà 3 [2; 3] áàëëà, íà 5-é ìèíóòå – 5 [4; 5] 
áàëëîâ, ó äåòåé ñ ÑÑ íà 1-é ìèíóòå – 3 [2; 5] è 
íà 5-é ìèíóòå – 5 [5; 7] áàëëîâ (ð>0,050 âî âñåõ 
ñëó÷àÿõ), ÷òî îáóñëîâëåíî íå òîëüêî ïðîÿâëå -
íèÿìè àñôèêñèè, íî è ìîðôîôóíêöèîíàëüíîé 
íåçðåëîñòüþ [9].

Âûÿâëåíî, ÷òî äåòè îáåèõ ãðóïï â ïîäàâëÿ -
þùåì áîëüøèíñòâå ïåðåíåñëè òÿæåëóþ àñôèê -
ñèþ ïðè ðîæäåíèè (p21.0). Äèàãíîç ñèíäðîì 
äûõàòåëüíîãî ðàññòðîéñòâà ó íîâîðîæäåííîãî 
(p22.0), óñòàíîâëåííûé íà îñíîâàíèè êëèíè -
÷åñêèõ äàííûõ (äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè, 
âûñîêîé îöåíêè ïî øêàëå Ñèëüâåðìàí, ïîòðåá -
íîñòè â ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêå), áûë âûñòàâ -
ëåí âñåì íîâîðîæäåííûì.

Ýêñòðàãåíèòàëüíàÿ ïàòîëîãèÿ ñïîñîáñòâó -
åò ôîðìèðîâàíèþ îñëîæíåíèé áåðåìåííîñòè. 
Óñòàíîâëåíî, ÷òî àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ, 
òðåáîâàâøàÿ ïðèåìà àíòèãèïåðòåíçèâíûõ ïðå -
ïàðàòîâ, ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ÷àùå ðåãè -
ñòðèðîâàëàñü ó ìàòåðåé 1-é ãðóïïû (ð=0,029). 
Áîëåçíè ýíäîêðèííîé ñèñòåìû, òàêèå êàê ãèïî -
òèðåîç, òèðåîèäèò, ñàõàðíûé äèàáåò è îæèðå -
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Òàáëèöà 1

 Èíèöèàëüíûå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ (N=51)

íèå, âûÿâëåíû ó êàæäîé âòîðîé ìàòåðè îáåèõ 
ãðóïï. Àíåìèÿ ðàçëè÷íîé ñòåïåíè òÿæåñòè 
çàðåãèñòðèðîâàíà â 18,1% ñëó÷àåâ ñðåäè ìàòå -
ðåé 1-é ãðóïïû è ó 37,9% ìàòåðåé 2-é ãðóïïû 
(ð=0,214). Ïðè ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ áîëüøèí -
ñòâî íîâîðîæäåííûõ (81,8%) ðîäèëèñü ïðè 
ïîâòîðíûõ ðîäàõ, à â ãðóïïå ñ ÑÑ çíà÷èòåëüíàÿ 
äîëÿ äåòåé (48,2%) ðîæäåíà îò ïåðâûõ ðîäîâ 
(ð=0,019) (òàáë. 2).

�|�°�Ó�º�m�Ó�©�Ë���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ïðàêòè÷åñêè âñå äåòè ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ 

(90,9%) â óñëîâèÿõ ðîäîâîãî áëîêà è â îòäåëåíèè 

ðåàíèìàöèè ïîëó÷àëè èíâàçèâíóþ ðåñïèðàòîðíóþ 
ïîääåðæêó ìåòîäîì èñêóññòâåííîé âåíòèëÿöèè 
ëåãêèõ (ÈÂË). Ïîòðåáíîñòü â ïðîâåäåíèè ÈÂË è 
íåèâàçèâíîé âåíòèëÿöèè (CPAP) ñ ïîñòîÿííûì 
ïîëîæèòåëüíûì äàâëåíèåì íå èìåëà ñòàòèñòè÷å -
ñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé â ãðóïïàõ (òàáë. 3).

Áîëåå äëèòåëüíàÿ ðåñïèðàòîðíàÿ ïîääåðæ -
êà (èíâàçèâíàÿ è íåèíâàçèâíàÿ) ðåãèñòðèðîâà -
ëàñü ó äåòåé ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ.

Ïðè îöåíêå ïîêàçàòåëåé êèñëîòíî-îñíîâ -
íîãî ñîñòîÿíèÿ óñòàíîâëåíî, ÷òî ó äåòåé ñ ÊÑ 
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ êîíöåíòðàöèÿ èîíîâ íàòðèÿ 

Ïîêàçàòåëè

1-ÿ ãðóïïà 
(æåíùèíû, ðîäèâøèå 
äåòåé ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ 

ëåãêèõ, n=22)

2-ÿ ãðóïïà
(æåíùèíû, ðîäèâøèå 
äåòåé ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ 

ëåãêèõ, n=29) 

ð

Âîçðàñò ìàòåðåé, ãîäû 35 [33–38] 31 [26–36] 0,009
Óãðîçà ïðåæäåâðåìåííûõ ðîäîâ, àáñ./% 0/0 2/6,8 0,589
Ìåäèöèíñêèå àáîðòû, àáñ./% 8/36,3 13/44,8 0,543
Êåñàðåâî ñå÷åíèå, àáñ./% 22/100,0 27/93,1 0,499
Åñòåñòâåííûå ðîäû, àáñ./% 0/0 2/6,9 0,589
ÃÂ, íåä. 25±1,9 27±2,3 0,075
Ìàññà òåëà íîâîðîæäåííîãî, ã 1040 [710–1300] 1080 [940–1500] 0,075
Ðîñò íîâîðîæäåííîãî, ñì 36 [31,2–38,7] 38 [35–39] 0,214
Îöåíêà ïî øêàëå APGAR íà 1-é ìèíóòå, áàëëû 3 [2; 3] 3 [2; 5] 0,064
Îöåíêà ïî øêàëå APGAR íà 5-é ìèíóòå, áàëëû 5 [4,25; 5] 5 [5; 7] 0,025
Àñôèêñèÿ ïðè ðîæäåíèè, àáñ./% 18/81,8 18/62,0 0,126

Òàáëèöà 2

Èíèöèàëüíûå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ ïî êëàññó ïàòîëîãèè (N=51)

Êëàññ ïàòîëîãèè  
ïî ÌÊÁ 10

1-ÿ ãðóïïà 
(æåíùèíû, 
ðîäèâøèå 

äåòåé  
ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ, n=22)

2-ÿ ãðóïïà
(æåíùèíû, 
ðîäèâøèå 

äåòåé  
ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ, n=29) 

ð

àáñ. % àáñ. %

O10 Ñóùåñòâîâàâøàÿ ðàíåå ãèïåðòåíçèÿ, îñëîæíÿþùàÿ 
áåðåìåííîñòü, ðîäû è ïîñëåðîäîâîé ïåðèîä 10 45,4 5 17,2 0,029

O99.6. Áîëåçíè îðãàíîâ ïèùåâàðåíèÿ, îñëîæíÿþùèå 
áåðåìåííîñòü, äåòîðîæäåíèå è ïîñëåðîäîâîé ïåðèîä  
(õðîíè÷åñêèé ãàñòðèò, õîëåöèñòèò)

2 9,0 3 10,3 0,882

O99.8 Äðóãèå óòî÷íåííûå áîëåçíè è ñîñòîÿíèÿ, îñëîæíÿþùèå 
áåðåìåííîñòü, äåòîðîæäåíèå è ïîñëåðîäîâîé ïåðèîä, â ò.÷.: 2 9,0 7 24,1 0,111

Õðîíè÷åñêèé ïèåëîíåôðèò 0 0 3 10,3 0,340
Ìèîìû 2 9,0 4 13,8 0,602

O99.2 Áîëåçíè ýíäîêðèííîé ñèñòåìû, ðàññòðîéñòâà ïèòàíèÿ 
è íàðóøåíèÿ îáìåíà âåùåñòâ, îñëîæíÿþùèå áåðåìåííîñòü, 
äåòîðîæäåíèå è ïîñëåðîäîâîé ïåðèîä, â ò.÷.:

14 63,5 14 48,2 0,274

Ãèïîòèðåîç 4 18,2 5 17,2 0,686
Îæèðåíèå 6 27,3 8 27,6 0,449
Ñàõàðíûé äèàáåò 1 òèïà 2 9,0 1 3,4 0,538
Ñàõàðíûé äèàáåò 2 òèïà 2 9,0 0 0 0,464

O99.0 Àíåìèÿ, îñëîæíÿþùàÿ áåðåìåííîñòü, äåòîðîæäåíèå  
è ïîñëåðîäîâîé ïåðèîä 4 18,1 11 37,9 0,119

O98.7 Áîëåçíü, âûçâàííàÿ âèðóñîì èììóíîäåôèöèòà ÷åëîâåêà 
[ÂÈ×], îñëîæíÿþùàÿ áåðåìåííîñòü, ðîäû è ïîñëåðîäîâîé ïåðèîä 0 0 2 6,8 0,598
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ïðåâûøàëà ïîêàçàòåëè äåòåé ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ (òàáë. 4). Îáå ãðóïïû íîâîðîæäåííûõ 
ðàçâèâàëè ãèïîãëèêåìèþ.

Ñ ïåðâûõ ñóòîê æèçíè ðåñïèðàòîðíûé äè-  
ñòðåññ-ñèíäðîì ðàçâèâàëñÿ áîëåå, ÷åì ó ïîëî -
âèíû íîâîðîæäåííûõ îáåèõ ãðóïï (81,8% è 
58,6% ñîîòâåòñòâåííî, ð=0,078). Ïðîÿâëåíèå 
èíôåêöèîííîãî ïðîöåññà â âèäå ðàçâèòèÿ âðîæ -
äåííîé ïíåâìîíèè íàáëþäàëîñü ó 18,1% íîâî -
ðîæäåííûõ ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ è ó 13,7% ñ 
ÑÑ (ð=0,712). Îñëîæíåííîå òå÷åíèå íåîíàòàëü -
íîãî ïåðèîäà â âèäå ðàçâèòèÿ ïíåâìîòîðàêñà 
îòìå÷àëîñü â 9,0% ñëó÷àåâ ó äåòåé ñ ÊÑ ðàçâè -
òèÿ ëåãêèõ (ð=0,181).

Ïðåïàðàòû ýêçîãåííîãî ñóðôàêòàíòà â äîçè -
ðîâêå 200 ìã/êã â ðîäèëüíîì çàëå äëÿ ïðî -
ôèëàêòèêè ðåñïèðàòîðíîãî äèñòðåññ-ñèíäðîìà 
ïîëó÷èëè 81,1% íîâîðîæäåííûõ ñ ÊÑ ðàç -
âèòèÿ ëåãêèõ è 72,4% äåòåé ñ ÑÑ (ð=0,517). 
Ïîâòîðíîå ââåäåíèå ñóðôàêòàíòà, íåîáõîäèìîå 
â ñâÿçè ñ óæåñòî÷åíèåì ïàðàìåòðîâ âåíòèëÿ -
öèè, áûëî ïðîâåäåíî ó 9,0% è 13,7% äåòåé 
ñîîòâåòñòâåííî (ð=0,687).

Âñå íîâîðîæäåííûå ñòàðòîâî ïîëó÷àëè ïðå -
ïàðàò àìïèöèëëèí+ñóëüáàêòàì è ïðèíèìàëè 
åãî â ñðåäíåì 13 [9,75–17,75] è 10 [7–15] 

äíåé (p=0,050). Àìèêàöèí íàçíà÷àëñÿ 90,9% 
è 93,1% äåòåé, áîëåå äëèòåëüíî â 1-é ãðóïïå 
(10 [9–13] ïðîòèâ 9 [7–10] äíåé âî 2-é ãðóïïå, 
ð=0,018); âàíêîìèöèí, ïðåïàðàò ãðóïïû ðåçåð -
âà – â 72,7% è 62,0% ñëó÷àåâ ñ ïðèåìîì â 
òå÷åíèå 21,5 [7–28,2] ñóò. è 24 [8,5–25,7] ñóò. 
(ð=0,333). Èìèïåíåì+öèëàñòàòèí ñòàòèñòè÷å -
ñêè çíà÷èìî ÷àùå íàçíà÷àëñÿ äåòÿì ñ ÊÑ ðàç -
âèòèÿ ëåãêèõ (90,9% ïðîòèâ 65,5%, ð=0,035), 
îäíàêî äëèòåëüíîñòü ïðèåìà íå èìåëà ðàçëè÷èé 
(18 [13–28] äíåé è 24 [8,5–27] äíÿ (ð=0,261)). 
Êàæäûé ïÿòûé ðåáåíîê 1-é ãðóïïû è êàæ -
äûé òðåòèé 2-é ãðóïïû ïîëó÷àëè àíòèáàêòå -
ðèàëüíóþ òåðàïèþ ìåðîïåíåìîì (äëèòåëüíîñòü 
ïðèåìà 18,5±13,2 è 10±16,4 äíåé, p=0,447). 
Òåðàïèÿ ïðåïàðàòîì öåôòàçèäèì ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìî ÷àùå ïðîâîäèëàñü íîâîðîæäåííûì 1-é 
ãðóïïû (36,3% ïðîòèâ 6,8%, ð=0,009), äëè -
òåëüíîñòü ïðèåìà ïðåïàðàòà íå èìåëà ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé (7±1,3 è 8±0 äíåé, 
ð=0,406).

Èç-çà ðàçâèòèÿ êðîâîòå÷åíèé, êðîâîòî÷è -
âîñòè èç ìåñò èíúåêöèé, òðîìáîöèòîïåíèè 
è äåôèöèòà ïëàçìåííûõ ôàêòîðîâ ñâåðòûâà -
íèÿ ïðîâåäåíèå ïëàçìîòðàíñôóçèè òðåáîâàëîñü 
äåòÿì ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ â 2 ðàçà ÷àùå 

Òàáëèöà 3

Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè íåäîíîøåííûõ äåòåé, ðîæäåííûõ íà 22–31 6 íåä. 
ãåñòàöèè (Ìå [Q1–Q3]) (N=51)

Òàáëèöà 4

Ïîêàçàòåëè ãàçîâîãî ãîìåîñòàçà è êèñëîòíî-îñíîâíîãî ñîñòîÿíèÿ êðîâè ó íåäîíîøåííûõ, 
ðîæäåííûõ íà 22–31 6 íåä. ãåñòàöèè (Ìå [Q1–Q3]) (N=51)

Äëèòåëüíîñòü ðåñïèðàòîðíîé  
ïîääåðæêè, äíè

1-ÿ ãðóïïà 
(íîâîðîæäåííûå  
ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ, n=22)

2-ÿ ãðóïïà 
(íîâîðîæäåííûå  
ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ, n=29)

Óðîâåíü 
ñòàòèñòè÷åñêîé 
çíà÷èìîñòè (ð)

ÈÂË 9 [7–47] 7 [2–22] 0,190
CPAP 3 [2–7] 3 [1–5] 0,210
Âûñîêîïîòî÷íûå íàçàëüíûå êàíþëè 0 [0–0] 0 [0–2] 0,720
Èíñóôôëÿöèÿ êèñëîðîäà  
÷åðåç ëèöåâóþ ìàñêó 41 [34–46] 28 [13–49] 0,061

Îáùàÿ äëèòåëüíîñòü  
ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè 48,0 [44,5–96,75] 42,0 [26,0–69,0] 0,032

Ïîêàçàòåëè
1-ÿ ãðóïïà, äåòè  
ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ, n=22)

2-ÿ ãðóïïà, äåòè  
ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ, n=29)

Óðîâåíü 
ñòàòèñòè÷åñêîé 

çíà÷èìîñòè  
ðàçëè÷èé (ð)

pH 7,31 [7,26–7,37] 7,34 [7,27–7,39] 0,240
pCO2 41,3 [39,1–48,0] 40,1 [29,2–48,4] 0,800
pO2 41,7 [36,9–45,3 45,2 [40,1–66,2] 0,085
K + , ììîëü/ë 6,40 [5,6–6,9] 6,20 [5,6–8,0] 0,830
Na+ , ììîëü/ë 135,9 [135–137] 133,2 [131–135] <0,001
Ca2+ , ììîëü/ë 1,25 [1,22–1,31] 1,24 [1,2–1,29] 0,640
Cl–, ììîëü/ë 107,0 [105,5–111] 107,1 [104–110] 0,890
Glu, ììîëü/ë 1,60 [1,1–2,5] 2,70 [1,5–3,5] 0,093
Lac, ììîëü/ë 3,04 [1,3–6,0] 3,70 [3,0–4,8] 0,250
HCO3

– 19,65 [16,5–21,6] 20,60 [19,3–22,6] 0,250
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Òàáëèöà 5

Ïîêàçàòåëè îáùåãî àíàëèçà êðîâè íà 1-å ñóòêè æèçíè ó íåäîíîøåííûõ äåòåé,  
ðîæäåííûõ íà 22–31 6 íåä. ãåñòàöèè (Ìå [Q1–Q3]) (N=51)

Ïîêàçàòåëè

1-ÿ ãðóïïà, 
íîâîðîæäåííûå  

ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ 
(n=22)

2-ÿ ãðóïïà, 
íîâîðîæäåííûå  
ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ  
ëåãêèõ (n=29)

Óðîâåíü 
ñòàòèñòè÷åñêîé 

çíà÷èìîñòè  
ðàçëè÷èé (ð)

Ãåìîãëîáèí, ã/ë 164,0 [150,0–176,5] 163,0 [155,0–177,0] 0,171
Ýðèòðîöèòû, 10 12/ë 4,22 [3,63–4,79] 4,15 [3,47–4,67] 0,329
Ãåìàòîêðèò, % 47,0 [39,28–54,50] 45,7 [40,8–50,1] 0,370
Òðîìáîöèòû, 10 9/ë 177,0 [160,25–203,0] 182,0 [122,0-231,0] 0,392
Ëåéêîöèòû, 10 9/ë 11,8 [7,1–15,1 ] 11,3 [6,7–12,9 ] 0,221
Ýîçèíîôèëû, % 1 [0–2] 1 [0–1] 0,253
Íåéòðîôèëû ïàëî÷êîÿäåðíûå, % 2 [0–3] 3 [1–4] 0,592
Íåéòðîôèëû ñåãìåíòîÿäåðíûå, % 52,0 [32,25–59,75] 28,0 [20,25–40,50] <0,001
Ëèìôîöèòû, % 48,5 [28,25–57,5] 59,0 [40,0–66,0] 0,015
Ìîíîöèòû, % 10,0 [7,5–12,0] 8,0 [6,0–12,0] 0,324

(2,4±0,42 ðàç â 1-é ãðóïïå è 1,03±0,24 ðàçà âî 
2-é ãðóïïå, ð=0,018). Ïðîâåäåíèå ïåðåëèâàíèÿ 
îòìûòûõ ýðèòðîöèòîâ ïîòðåáîâàëè 81,8% äåòåé 
ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ è 51,7% ñ ÑÑ (ð=0,026).

Ïî äàííûì íåéðîñîíîãðàôèè ñóáêîðòèêàëü -
íàÿ èøåìèÿ ðàçâèâàëàñü â 81,8% è 86,2% 
ñëó÷àåâ ñîîòâåòñòâåííî (ð=0,712). Ãëóáîêàÿ ìîð -
ôîôóíêöèîíàëüíàÿ íåçðåëîñòü ãîëîâíîãî ìîçãà, 
õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ ñëàáîé âûðàæåííîñòüþ 
áîðîçä è èçâèëèí, ðàñøèðåíèåì ìåæïîëóøàð -
íîé ùåëè, óâåëè÷åííûì ïîêàçàòåëåì äèàñòàçà 
êîñòü–ìîçã, ðàñøèðåííûìè ñîñóäèñòûìè ñïëå -
òåíèÿìè, îïðåäåëÿëàñü ïðàêòè÷åñêè â 2 ðàçà 
÷àùå ñðåäè íîâîðîæäåííûõ ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåã -
êèõ 27,3% ïðîòèâ 13,8% äåòåé ñ ÑÑ (ð=0,295). 
Âíóòðèæåëóäî÷êîâûå êðîâîèçëèÿíèÿ II ñòåïåíè 
ðåãèñòðèðîâàëîñü ÷àùå ó íîâîðîæäåííûõ 1-é 
ãðóïïû (72,7% ïðîòèâ 10,3%, ð<0,001).

Àíåìèÿ ïðè ðîæäåíèè (Hb ìåíåå 150 ã/ë) 
âûÿâëÿëàñü â 13,6% ñëó÷àåâ ó íîâîðîæäåííûõ 
1-é ãðóïïû è 17,2% íîâîðîæäåííûõ 2-é ãðóïïû 
(ð=0,726). Òðîìáîöèòîïåíèÿ âûÿâëåíà â 22,7% 
è 34,4% ñëó÷àåâ ñîîòâåòñòâåííî (ð=0,536). 
Îòíîñèòåëüíîå ÷èñëî ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðî -
ôèëîâ â 1-é ãðóïïå áûëî ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìî âûøå, à âî 2-é ãðóïïå – ÷èñëî ëèìôîöèòîâ. 
Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ëèìôîöèòû ïðåâûøàëè 
êîëè÷åñòâî íåéòðîôèëîâ â 50% ñëó÷àåâ ñðåäè 
äåòåé 1-é ãðóïïû è 72,4% äåòåé 2-é ãðóïïû, 
÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò î íàðóøåíèè ñîîòíîøåíèÿ 
ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû (ð=0,145) (òàáë. 5).

Ïðè àíàëèçå ýêñïðåññèè ôàêòîðîâ ðîñòà â 
ïóïîâèííîé êðîâè áûëî âûÿâëåíî, ÷òî ïîêàçà -
òåëè öèòîêèíîâ áûëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
âûøå ñðåäè íîâîðîæäåííûõ ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåã -
êèõ (ðèñ. 1, 2).

Óðîâíè ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ ó äåòåé 
1-é ãðóïïû ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ïðåâûøà -
ëè àíàëîãè÷íûå ïîêàçàòåëè äåòåé 2-é ãðóïïû 
(124,55 [100,6–144,67] ïðîòèâ 75,53 [58,59–
99,40] ïã/ìë, p=0,002).

Ðàçíèöà ýêñïðåññèè èíñóëèíîïîäîáíîãî 
ôàêòîðà ðîñòà ó äåòåé ñ ÊÑ è ÑÑ ðàçâèòèÿ ëåã -

êèõ ñîñòàâèëà 1,4 ðàçà (20,65 [12,3–63,56] ïã/
ìë ïðîòèâ 14,35 [12,3–20,5] ïã/ìë (p=0,021).

Ïðè ïðîâåäåíèè êîððåëÿöèîííîãî àíàëèçà 
íàëè÷èå ó ðåáåíêà ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ñòàòè -
ñòè÷åñêè çíà÷èìî ïîëîæèòåëüíî êîððåëèðîâà -
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Ðèñ. 1. Óðîâåíü ýêñïðåññèè ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ 
ó íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ, ïã/ìë (N=51).
Ãðóïïà 1 – ÊÑ, ãðóïïà 2 – ÑÑ.

Ðèñ. 2. Óðîâåíü ýêñïðåññèè èíñóëèíîïîäîáíîãî ôàêòîðà 
ðîñòà ó íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ, ïã/ìë (N=51).
Ãðóïïà 1 – ÊÑ, ãðóïïà 2 – ÑÑ.
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ëî ñ îòíîñèòåëüíûì ÷èñëîì ñåãìåíòîÿäåðíûõ 
íåéòðîôèëîâ (r=0,40, ð<0,001) íà 1-å ñóòêè 
æèçíè, óðîâíåì ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ 
(r=0,38, ð<0,001) è èíñóëèíîïîäîáíîãî ôàêòîðà 
ðîñòà (r=0,19, ð=0,046) â ïóïîâèííîé êðîâè, 
îòðèöàòåëüíàÿ êîððåëÿöèÿ îáíàðóæåíà ñ ïðî -
öåíòíûì ñîäåðæàíèåì ëèìôîöèòîâ â ïåðèôå -
ðè÷åñêîé êðîâè (r=–0,28 ð=0,004). Îïðåäåëåíû 
ïîëîæèòåëüíûå âçàèìîñâÿçè ìåæäó íàëè÷èåì 
âðîæäåííîé ïíåâìîíèè ñ óðîâíåì ñåãìåíòî-  
ÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ è FGF (r=0,30, ð=0,002 
â îáîèõ ñëó÷àÿõ); îòðèöàòåëüíàÿ êîððåëÿöèÿ 
ìåæäó áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèåé, äèàãíîñòè -
ðîâàííîé ó ðåáåíêà, è êîëè÷åñòâîì ëèìôîöèòîâ  
(r=–0,33, ð=0,0007) è ïîëîæèòåëüíàÿ – ñ ñåãìåí -
òîÿäåðíûìè íåéòðîôèëàìè (r=0,26, ð=0,009).

Íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ: íåæåëàòåëüíûå 
ÿâëåíèÿ íå îòìå÷åíû.

Îáñóæäåíèå

Ìîðôîôóíêöèîíàëüíàÿ íåçðåëîñòü íåäîíî -
øåííîãî íîâîðîæäåííîãî ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç 
ôàêòîðîâ ðèñêà çàáîëåâàåìîñòè è ñìåðòíîñòè 
äåòåé â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå.

Ñîãëàñíî èññëåäîâàíèÿì, íàëè÷èå èíôåê -
öèè ó ìàòåðè ìîæåò ïðèâîäèòü íå òîëüêî ê âíó -
òðèóòðîáíîìó íàðóøåíèþ ñîçðåâàíèÿ ëåãêèõ, 
íî è ê ïîñòíàòàëüíîìó íåãàòèâíîìó âëèÿíèþ 
íà ôîðìèðîâàíèå àëüâåîë [11]. Â íàñòîÿùåì 
èññëåäîâàíèè ó ìàòåðåé äåòåé ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ â ñòðóêòóðå ýêñòàãåíèòàëüíîé ïàòî -
ëîãèè îòìå÷àëàñü àðòåðèàëüíàÿ ãèïåðòåíçèÿ, 
òå÷åíèå áåðåìåííîñòè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
÷àùå îñëîæíÿëîñü íàëè÷èåì èíôåêöèîííîãî 
ôàêòîðà (êîëüïèò è âàãèíàëüíûé êàíäèäîç).

Íåîíàòàëüíûé ïåðèîä ó âñåõ íîâîðîæäåí -
íûõ õàðàêòåðèçîâàëñÿ ðàçâèòèåì äûõàòåëüíûõ 
íàðóøåíèé, òðåáóþùèõ ïðîòåçèðîâàíèÿ âíåø -
íåãî äûõàíèÿ ñ ïðîâåäåíèåì ÈÂË.

Îáùàÿ äëèòåëüíîñòü ðåñïèðàòîðíîé ïîä -
äåðæêè, â ò.÷. èíñóôôëÿöèÿ êèñëîðîäà ÷åðåç 
ëèöåâóþ ìàñêó, áûëà âûøå ó íîâîðîæäåí -
íûõ ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. Äåòè ýòîé ãðóïïû 
÷àùå òðåáîâàëè ïðîâåäåíèÿ ïëàçìîòðàíñôó -
çèè ñ öåëüþ äîòàöèè ôàêòîðîâ ñâåðòûâàíèÿ.  
Â ãðóïïå íîâîðîæäåííûõ ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ 
÷àùå ðåãèñòðèðîâàëèñü âíóòðèæåëóäî÷êîâûå 
êðîâîèçëèÿíèÿ II ñòåïåíè.

Ïî ïîêàçàòåëÿì ãàçîâîãî ãîìåîñòàçà è êèñ -
ëîòíî-îñíîâíîãî ñîñòîÿíèÿ êàïèëëÿðíîé êðîâè 
â 1-å ñóòêè æèçíè íîâîðîæäåííûå ñ ÊÑ ðàç -
âèòèÿ ëåãêèõ äåìîíñòðèðîâàëè áîëåå âûñîêèå 
ïîêàçàòåëè èîíîâ íàòðèÿ.

Ãåìîãðàììà ó âñåõ íåäîíîøåííûõ äåòåé 
íà 1-å ñóòêè æèçíè õàðàêòåðèçîâàëàñü íàðó -
øåíèåì ñîîòíîøåíèÿ ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû 
áîëåå, ÷åì ó ïîëîâèíû íîâîðîæäåííûõ îáåèõ 
ãðóïï, òîãäà êàê â íîðìå â 1-å ñóòêè æèçíè ó 
äåòåé êîëè÷åñòâî íåéòðîôèëîâ äîëæíî ïðåâû -
øàòü êîëè÷åñòâî ëèìôîöèòîâ.

Óñòàíîâëåíî ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìîå ñíèæå -
íèå îòíîñèòåëüíîãî ÷èñëà ëèìôîöèòîâ ó äåòåé ñ 

ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ, îäíàêî êîëè÷åñòâî ñåãìåí -
òîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ â 1,9 ðàçà ïðåâûøàëî 
ïîêàçàòåëè äåòåé ñ ÑÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ, ÷òî 
ñâèäåòåëüñòâîâàëî ïðåèìóùåñòâåííî îá àêòè -
âàöèè èììóííîãî îòâåòà íà ðàçâèòèå èíôåê -
öèîííî-âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà. Íåîáõîäèìî 
îòìåòèòü, ÷òî äèàãíîç «âðîæäåííàÿ ïíåâìîíèÿ 
íåóòî÷íåííîãî ãåíåçà» ñòàâèëñÿ ÷àùå íîâîðîæ -
äåííûõ ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ (72,7% ïðîòèâ 
41,38%, ð=0,065). Îáíàðóæåííûå íàìè êîððå -
ëÿöèè ìåæäó íàëè÷èåì ïíåâìîíèè ó ðåáåíêà 
è ñåãìåíòîÿäåðíûìè íåéòðîôèëàìè ñâèäåòåëü -
ñòâîâàëè îá ó÷àñòèè ïîñëåäíèõ â ìåõàíèçìàõ 
ðàçâèòèÿ äàííîé ïàòîëîãèè.

Àíàëèç óðîâíÿ ýêñïðåññèè ôàêòîðà ðîñòà 
ôèáðîáëàñòîâ â ïóïîâèííîé êðîâè ïîêàçàë 
äîñòîâåðíûå ðàçëè÷èÿ ó äåòåé ñ ðàçëè÷íîé 
ñòàäèåé ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. FGF àêòèâíî ýêñïðåñ -
ñèðóåòñÿ âî âðåìÿ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. Ñîãëàñíî 
ëèòåðàòóðíûì äàííûì FGF âëèÿåò íà ìîðôî -
ãåíåç ëåãî÷íîé òêàíè, ôîðìèðîâàíèå ñîñóäè -
ñòîé ñåòè â ðàçâèâàþùåìñÿ ëåãêîì [12, 13]. 
Ïîâûøåííûé óðîâåíü ýòîãî ôàêòîðà òàêæå 
ìîæåò óêàçûâàòü íà çàäåðæêó ïîñòíàòàëü -
íîãî ðîñòà ó íåäîíîøåííûõ äåòåé [14, 15] 
è áîëåå âûðàæåííóþ ìîðôîôóíêöèîíàëüíóþ 
íåçðåëîñòü, ÷òî êîñâåííî ïîäòâåðæäàåòñÿ âûÿâ -
ëåííîé íàìè êîððåëÿöèåé ìåæäó FGF è ÊÑ 
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. Óðîâåíü èíñóëèíîïîäîáíîãî 
ôàêòîðà ðîñòà òàêæå ïîëîæèòåëüíî êîððåëèðî -
âàë ñ ÊÑ ðàçâèòèÿ. Ñîãëàñíî ýêñïåðèìåíòàëü -
íûì èññëåäîâàíèÿì, íîâîðîæäåííûå ìûøè ñ 
íîêàóòîì IGF-1 ñòðàäàþò îò íåïðîïîðöèîíàëü -
íîé ãèïîïëàçèè ëåãêèõ è óìèðàþò èç-çà ðåñïè -
ðàòîðíîãî äèñòðåññà [16, 17]. Ñ äðóãîé ñòîðî -
íû, èíñóëèíîïîäîáíûé ôàêòîð ðîñòà-1 (IGF-1) 
ó÷àñòâóåò â ðåãóëÿöèè áàëàíñà êëåòî÷íîãî è 
ãóìîðàëüíîãî (Th-1/Th-2) èììóííîãî îòâåòà, 
ñïîñîáñòâóÿ ðàçâèòèþ Th-2 êîìïàðòìåíòà, óñè -
ëèâàþùåãî ôèáðîç, îäíîãî èç ôàêòîðîâ ðèñêà 
ðàçâèòèÿ õðîíè÷åñêîé áîëåçíè ëåãêèõ ó íåäî -
íîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ [18]. Â ïðîâåäåííîì 
íàìè èññëåäîâàíèè óðîâåíü IGF-1 áûë âûøå ó 
íîâîðîæäåííûõ ñ ìåíåå çðåëûìè ëåãêèìè, ÷òî 
âåðîÿòíî ñâèäåòåëüñòâóåò î åãî ó÷àñòèè â ìåõà -
íèçìàõ ðàçâèòèÿ äàííîé ïàòîëîãèè.

Îãðàíè÷åíèÿ èññëåäîâàíèÿ: îñíîâíûì îãðà -
íè÷åíèåì ýòîãî èññëåäîâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ âîçìîæ -
íîñòü ñèñòåìàòè÷åñêîé îøèáêè îòáîðà èç-çà 
îäíîöåíòðîâîãî õàðàêòåðà èññëåäîâàíèÿ; òàêæå 
ìàëûé ðàçìåð âûáîðêè è âîçìîæíîñòü îøèá -
êè îòáîðà, òàê êàê íàáëþäåíèå ïðîâîäèëîñü â 
ïåðèíàòàëüíîì öåíòðå ñ íàçíà÷åííîé ìàðøðó -
òèçàöèåé ïàöèåíòîâ.

Çàêëþ÷åíèå

Óñòàíîâëåíî, ÷òî ñîñòîÿíèå íåäîíîøåííûõ 
äåòåé, ðîæäåííûõ íà 22–31 6 íåäåëÿõ ãåñòàöèè, 
çàâèñèò îò ñòàäèè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ è îïðåäå -
ëÿåò òå÷åíèå ðàííåãî íåîíàòàëüíîãî ïåðèîäà. 
Îïðåäåëåíèå â ïóïîâèííîé êðîâè óðîâíÿ ýêñ -
ïðåññèè ôàêòîðà ðîñòà ôèáðîáëàñòîâ ìîæåò 
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ñëóæèòü äîïîëíèòåëüíûì êðèòåðèåì äëÿ îöåí -
êè ñòåïåíè çðåëîñòè ëåãî÷íîé òêàíè, ÷òî îáå -
ñïå÷èò ïåðñîíèôèöèðîâàííûé ïîäõîä ê òåðà -
ïèè ó íåäîíîøåííûõ äåòåé.

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïðîâåäåíèè èññëåäîâàíèÿ è ïîä -

ãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Ðàçðàáîòêà ðåôåðåíñíûõ çíà÷åíèé ïîêàçàòåëåé àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ 
â êðîâè ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåéêîöèòîâ è íåéòðîôèëüíîãî èíäåêñà (ÍÈ) ó óñëîâíî «çäîðîâûõ» 
äîíîøåííûõ è ïîçäíèõ íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ äåòåé (ÏÍÍÄ) íàïðàâëåíà, â ïåðâóþ 
î÷åðåäü, íà îïðåäåëåíèå íîðìàòèâîâ, ïîëó÷åííûõ ñ ïîìîùüþ ñîâðåìåííûõ ëàáîðàòîðíûõ 
òåõíîëîãèé, êîòîðûå ïîìîãóò ðàñïîçíàâàòü ãåìàòîëîãè÷åñêèå íàðóøåíèÿ â ðàííåì íåîíà -
òàëüíîì ïåðèîäå. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îïðåäåëèòü è ñðàâíèòü ðåôåðåíñíûå èíòåðâàëû ïîêà -
çàòåëåé îáùåãî àíàëèçà êðîâè (ÎÀÊ) ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ, íå òðåáóþùèõ èíòåíñèâíîé 
òåðàïèè è íàõîäÿùèõñÿ â àêóøåðñêî-ôèçèîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè â âîçðàñòå ïåðâûõ ñóòîê 
æèçíè, ñ öåëüþ ïðèìåíåíèÿ èõ â êà÷åñòâå íîðìàòèâíûõ çíà÷åíèé â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå. 
Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: ïî äèçàéíó èññëåäîâàíèå ìíîãîöåíòðîâîå, ïðîñïåêòèâ -
íîå, êîãîðòíîå, ïðîõîäèëî â ïåðèîä ñ 2019 ïî 2020 ãã. Îáñëåäîâàíî âñåãî 4376 äîíîøåííûõ 
è ÏÍÍÄ. Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ: 1) îöåíêà ïî øêàëå APGAR íà 1-é ìèíóòå 7 áàëëîâ è áîëåå; 
2) âîçðàñò 18–24 ÷ æèçíè; 3) îòñóòñòâèå çàáîëåâàíèé ó íîâîðîæäåííûõ äåòåé ê êîíöó ïåðâûõ 
ñóòîê æèçíè; 4) ñðîê ãåñòàöèè ïðè ðîæäåíèè îò 35 0/7  äî 41 6/7  íåä. ×òîáû èçáåæàòü îøèáêè 
ïðè ïîëó÷åíèè ðåôåðåíñíûõ èíòåðâàëîâ ïîêàçàòåëåé ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû â çàâèñèìî -
ñòè îò ãåñòàöèîííîãî âîçðàñòà (ÃÂ), äëÿ àíàëèçà áûëè âçÿòû òîëüêî òå äåòè, ó êîòîðûõ ÃÂ 
áûë óêàçàí áîëåå òî÷íî, à íå â âèäå äèàïàçîíà, íàïðèìåð, 37–38 íåä. Â èòîãå îòîáðàíî 3334 
íîâîðîæäåííûõ ðåáåíêà, êîòîðûå áûëè ðàñïðåäåëåíû â 2 ãðóïïû ñðàâíåíèÿ: 1-ÿ ãðóïïà 
(n=3225) – äîíîøåííûå íîâîðîæäåííûå, 2-ÿ ãðóïïà (n=109) – ÏÍÍÄ. Ðåçóëüòàòû: ðåôåðåíñ -
íûå èíòåðâàëû àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåéêîöèòîâ, 
ÍÈ, ëèìôîöèòîâ, ìîíîöèòîâ ïðåäñòàâëåíû â òåêñòå ñòàòüè â òàáëèöàõ è íîìîãðàììàõ â 
çàâèñèìîñòè îò ÃÂ. Ïðè ñðàâíåíèè ïîêàçàòåëåé ÎÀÊ áûëè íàéäåíû ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìûå ðàçëè÷èÿ ìåæäó äîíîøåííûìè è ÏÍÍÄ ïî àáñîëþòíîìó êîëè÷åñòâó ñåãìåíòîÿäåðíûõ 
íåéòðîôèëîâ (13,5 [0,7–44,3] ïðîòèâ 10,1 [3,6–22,0], ð<0,001); ëèìôîöèòîâ (5,3 [0,0–25,7] 
ïðîòèâ 4,7 [2,2–9,5], ð<0,001); ìîíîöèòîâ (2,1 [0,0–9,1] ïðîòèâ 1,5 [0,2–4,3], ð<0,001); ýîçè -
íîôèëîâ (0,4 [0,0–4,6] ïðîòèâ 0,2 [0,0–1,4], ð<0,001) è áàçîôèëîâ (0,0 [0,0–0,3] ïðîòèâ 0,0 
[0,0–0,3], ð<0,001), êîòîðûå ó ÏÍÍÄ áûëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íèæå, ÷åì ó äîíîøåííûõ 
íîâîðîæäåííûõ äåòåé. Çàêëþ÷åíèå: àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, 
ëèìôîöèòîâ, ìîíîöèòîâ, ýîçèíîôèëîâ è áàçîôèëîâ â êðîâè ÏÍÍÄ â ïåðâûå 24 ÷ æèçíè íèæå 
â ñðàâíåíèè ñ äîíîøåííûìè äåòüìè.
�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����íåéòðîôèëû, ëèìôîöèòû, ýîçèíîôèëû, ìîíîöèòû, áàçîôèëû, ãåìîãðàììà, 
èíôåêöèè íîâîðîæäåííûõ, äîíîøåííûå è ïîçäíèå íåäîíîøåííûå äåòè.
�¡�Ò�ˆ������À.Ë. Êàðïîâà, À.Â. Ìîñòîâîé, À.Â. Áîðîäè÷, Ì.Ê. Àíàíüåâà, Í.Þ. Êàðïîâ, Í.Í. Âîëîäèí. 
Îáùèé àíàëèç êðîâè: ðåôåðåíñíûå èíòåðâàëû äëÿ äîíîøåííûõ è ïîçäíèõ íåäîíîøåííûõ 
íîâîðîæäåííûõ äåòåé â ïåðâûå ñóòêè æèçíè (÷àñòü II). Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 
2025; 104 (1): 24–33. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-24-33.
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Â ïðîäîëæåíèå ñòàòüè, âûøåäøåé â ïå÷àòü 
â 2022 ã. â æóðíàëå «Ïåäèàòðèÿ», ïîñâÿ -
ùåííîé ðåôåðåíñíûì èíòåðâàëàì îñíîâíûõ 
ïîêàçàòåëåé îáùåãî àíàëèçà êðîâè (ÎÀÊ) [1], 
ïóáëèêóåì âòîðóþ ÷àñòü, êîòîðàÿ ïðåäïîëàãàåò 
äàëüíåéøåå ïðåäñòàâëåíèå îòäåëüíûõ ãåìàòî -
ëîãè÷åñêèõ çíà÷åíèé ó íîâîðîæäåííûõ äåòåé 
â ïåðâûå ñóòêè æèçíè. Â ïåðâîé ÷àñòè áûëè 
ïðåäñòàâëåíû ðåôåðåíñíûå èíòåðâàëû êîëè -
÷åñòâà ýðèòðîöèòîâ, óðîâíÿ ãåìàòîêðèòà è 
ãåìîãëîáèíà, êîëè÷åñòâà ðåòèêóëîöèòîâ, òðîì -
áîöèòîâ, ëåéêîöèòîâ, ïîêàçàòåëåé RDW-CV è 
MPV. Âî âòîðîé ÷àñòè ðå÷ü ïîéäåò îá àáñîëþò -
íîì è îòíîñèòåëüíîì ñîäåðæàíèè ðàçëè÷íûõ 

âèäîâ ëåéêîöèòîâ ó äîíîøåííûõ è ïîçäíèõ 
íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ äåòåé (ÏÍÍÄ) â 
ïåðâûå ñóòêè æèçíè, íå íóæäàþùèõñÿ â èíòåí -
ñèâíîé òåðàïèè è íàõîäÿùèõñÿ â îòäåëåíèè 
íîâîðîæäåííûõ. 

Ðàçðàáîòêà ðåôåðåíñíûõ çíà÷åíèé ÎÀÊ 
ó óñëîâíî «çäîðîâûõ» íîâîðîæäåííûõ äåòåé 
íàïðàâëåíà, â ïåðâóþ î÷åðåäü, íà ïîëó÷å -
íèå íîðìàòèâîâ, êîòîðûå ïîìîãóò ðàñïîçíàâàòü 
ãåìàòîëîãè÷åñêèå íàðóøåíèÿ â ðàííåì íåîíà -
òàëüíîì ïåðèîäå. Â ýòîì óáåæäåíû êèòàéñêèå 
ñïåöèàëèñòû Li C.L. è ñîàâò., êîòîðûå â 2023 ã.  
îïóáëèêîâàëè ñâîþ ðàáîòó ïî îïðåäåëåíèþ 
ãåìàòîëîãè÷åñêèõ ðåôåðåíñíûõ ïîêàçàòåëåé 

A.L. Karpova ������ , A.V. Mostovoy ������ , A.V. Borodich 4, M.K. Ananyeva 5,  
N.Yu. Karpov 6, N.N. Volodin 7    

GENERAL  BLOOD  TEST:  REFERENCE  VALUES  FOR  FULL-TERM 
AND  LATE  PRETERM  NEWBORNS  IN  THE  FIRST   

DAY  OF  LIFE (PART 2)  
    

1�.���#�����8�Q�T�Q�M�J�Q�D�Q�X���/�Q�U�E�Q�Y���%�K�V�[���%�N�K�P�K�E�C�N���*�Q�U�R�K�V�C�N���‹ ���������Q�H���V�J�G���/�Q�U�E�Q�Y���&�G�R�C�T�V�O�G�P�V���Q�H���*�G�C�N�V�J�E�C�T�G�����/�Q�U�E�Q�Y����
2�;�C�T�Q�U�N�C�X�N���5�V�C�V�G���/�G�F�K�E�C�N���7�P�K�X�G�T�U�K�V�[�����;�C�T�Q�U�N�C�X�N����3�4�W�U�U�K�C�P���/�G�F�K�E�C�N���#�E�C�F�G�O�[���H�Q�T���%�Q�P�V�K�P�W�Q�W�U���2�T�Q�H�G�U�U�K�Q�P�C�N��
�'�F�W�E�C�V�K�Q�P�����/�Q�U�E�Q�Y����4�;�C�T�Q�U�N�C�X�N���1�D�N�C�U�V���4�G�I�K�Q�P�C�N���2�G�T�K�P�C�V�C�N���%�G�P�V�G�T�����;�C�T�Q�U�N�C�X�N����5�-�C�N�W�I�C���1�D�N�C�U�V���4�G�I�K�Q�P�C�N��

�%�N�K�P�K�E�C�N���*�Q�U�R�K�V�C�N�����-�C�N�W�I�C����6�6�W�V�C�[�G�X���%�G�P�V�T�C�N���&�K�U�V�T�K�E�V���*�Q�U�R�K�V�C�N�����6�W�V�C�[�G�X�����6�W�V�C�[�G�X�U�M�[���&�K�U�V�T�K�E�V�����;�C�T�Q�U�N�C�X�N���1�D�N�C�U�V����
7�0�C�V�K�Q�P�C�N���5�E�K�G�P�V�K�H�K�E���C�P�F���2�T�C�E�V�K�E�C�N���%�G�P�V�G�T���H�Q�T���2�G�F�K�C�V�T�K�E���*�G�O�C�V�Q�N�Q�I�[�����1�P�E�Q�N�Q�I�[���C�P�F���+�O�O�W�P�Q�N�Q�I�[���P�C�O�G�F���C�H�V�G�T��

�&�O�K�V�T�[���4�Q�I�C�E�J�G�X�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

Development of reference values for both absolute and relative blood levels of various types 
of leukocytes as well as the neutrophil index (NI) in both the conditionally «healthy»” 
full-term and the late premature newborns (LPN) is primarily aimed at determining the 
standards obtained using modern laboratory technologies that would be of help in recognizing 
hematological disorders in the early neonatal period. This is the continuation of the research 
with its initial results previously published in the Journal «Pediatria. Journal named after  
G.N. Speransky» in 2022, i.e.: A.L. Karpova. Complete blood count: reference intervals 
for full-term and late premature infants in the first day of life (part I). Pediatria n.a.  
G.N. Speransky. 2022; 101 (1): 62–70. DOI: 10.24110/0031-403X-2022-101-1-62-70. https://doi.
org/10.24110/0031-403X-2022-101-1-62-70. The purpose of the research was to determine and 
compare the general blood test (GBT) reference values in full-term infants and LPN who did 
not require intensive care and stayed at the obstetrics/physiological departments during the 
first day of life in order to use them as normative indicators in clinical practice. Materials and 
methods used: multicenter prospective cohort study was conducted in 2019–2020: 4,376 full-
term infants and LPN were examined. Inclusion criteria: 1) the first minute APGAR score of 
7 points or above; 2) aged 18 to 24 hours of life; 3) absence of diseases in newborns by the end 
of the first day of life; 4) gestational age at birth of 35 0/7 to 41 6/7 weeks. In order to avoid 
errors in obtaining the reference values for white blood cell counts depending on the gestational 
age (GA), only those children whose GA was specified more precisely, and not as a range – e.g., 
«37 to 38 weeks,» were included in the analysis. As a result, 3,334 newborns were selected 
and divided into 2 comparison groups: G1 (n=3,225) of full-term newborns and G2 (n=109) of 
LPN. Results: reference values of absolute and relative content of different types of leukocytes, 
leukocytes, lymphocytes, monocytes are presented as tables and nomograms depending on GA. 
When comparing the GBT parameters, statistically significant differences were found between 
full-term infants and LPN in the absolute number of segmented neutrophils (13.5 [0.7–44.3] 
v. 10.1 [3.6–22.0], p<0.001); lymphocytes (5.3 [0.0–25.7] v. 4.7 [2.2–9.5], p<0.001); monocytes 
(2.1 [0.0–9.1] v. 1.5 [0.2–4.3], p<0.001); eosinophils (0.4 [0.0–4.6] v. 0.2 [0.0–1.4], p<0.001) and 
basophils (0.0 [0.0–0.3] v. 0.0 [0.0–0.3], p<0.001), which were statistically significantly lower 
in LPN than in full-term newborns. Conclusion: the absolute number of segmented neutrophils, 
lymphocytes, monocytes, eosinophils and basophils in the blood of LPN in the first 24 hours of 
life is lower compared to those of full-term infants.
�.�H�\�Z�R�U�G�V����neutrophils, lymphocytes, eosinophils, monocytes, basophils, hemogram, neonatal 
infections, full-term and late premature infants.
�)�R�U���F�L�W�D�W�L�R�Q����A.L. Karpova, A.V. Mostovoy, A.V. Borodich, M.K. Ananyeva, N.Yu. Karpov, N.N. Volo-  
din. General blood test: reference values for full-term and late preterm newborns in the first day 
of life (Part 2). Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 24–33. DOI: 10.24110/0031-403X-
2025-104-1-24-33.
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 1
äëÿ íîâîðîæäåííûõ â îòäåëüíî âçÿòîì ãîðî -
äå. Ïðîñïåêòèâíîå èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëîñü 
ñ ÿíâàðÿ 2020 ã. ïî äåêàáðü 2020 ã. â óñëî -
âèÿõ Ãîñïèòàëÿ îõðàíû çäîðîâüÿ ìàòåðè è 
ðåáåíêà â Íàíêèíå. Îòáîð êàïèëëÿðíîé êðîâè 
áûë âûïîëíåí ó 497 çäîðîâûõ íîâîðîæäåí -
íûõ â âîçðàñòå îò 5 äî 28 äíåé. Îïðåäåëÿëèñü 
2,5 è 97,5 ïåðöåíòèëè ðåôåðåíñíûõ ïàðàìå -
òðîâ äëÿ íîâîðîæäåííûõ ïî 18 ïîêàçàòåëÿì 
ÎÀÊ, ñðåäè êîòîðûõ àáñîëþòíîå è îòíîñèòåëü -
íîå ñîäåðæàíèå ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåéêîöè -
òîâ ñîñòàâèëî: ìîíîöèòû, àáñîëþòíîå êîëè÷å -
ñòâî 0,52–1,66 ×109/ë; ìîíîöèòû, % 5,7–14,1; 
ýîçèíîôèëû, àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî 0,16–1,08 
×109/ë; ýîçèíîôèëû, % 1,5–8,9; ëèìôîöèòû, 
àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî 4,04–8,08 ×109/ë; ëèì -
ôîöèòû, % 40,1–67,8; íåéòðîôèëû, àáñîëþòíîå 
êîëè÷åñòâî 1,59–6,41 ×109/ë; íåéòðîôèëû, % 
18,1–46,7; áàçîôèëû, àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî 
0,00–0,04 ×109/ë; áàçîôèëû, % 0,0–0,4 [2].

Ottolini M.C. è ñîàâò. (2003) ñ öåëüþ íàè -
áîëåå ñâîåâðåìåííîãî ðàñïîçíàâàíèÿ ñåïñèñà ó 
íîâîðîæäåííûõ ñ ìàÿ 1996 ã. ïî èþëü 1999 ã. 
ïðîâåëè èññëåäîâàíèå ïî îöåíêå ïîêàçàòåëåé 
ÎÀÊ â òå÷åíèå 4 ÷ ïîñëå ðîæäåíèÿ ó 20 554 
íîâîðîæäåííûõ. Àâòîðû àêöåíòèðîâàëè âíèìà -
íèå íà ðåêîìåíäàöèÿõ CDC (Öåíòðû àãåíòñòâà 
ïî êîíòðîëþ çà çàáîëåâàåìîñòüþ) â ìàå 1996 ã.  
î âûïîëíåíèè ÎÀÊ â ñî÷åòàíèè ñ èññëåäîâàíè -
åì êóëüòóðû êðîâè ó íîâîðîæäåííûõ «ãðóï -
ïû ðèñêà» ïðè îòñóòñòâèè êëèíè÷åñêèõ ñèì -
ïòîìîâ: ðîäèâøèõñÿ ïðè ñðîêå áåðåìåííîñòè  
�t35 íåä. îò ìàòåðåé ñ êîëîíèçàöèåé âëàãàëèùà 
ñòðåïòîêîêêàìè ãðóïïû Â, ëèáî ðîäèâøèìèñÿ 
îò ìàòåðåé ñ ïîâûøåíèåì òåìïåðàòóðû òåëà 
(âî âðåìÿ ðîäîâ), ïðåæäåâðåìåííûì âñêðûòèåì 
ïëîäíûõ îáîëî÷åê èëè ðîæäåíèåì â àíàìíåçå 
äåòåé ñ çàáîëåâàíèåì, âûçâàííûì ñòðåïòîêîê -
êàìè ãðóïïû Â, êîòîðûì íå ïðîâîäèëîñü àäåê -
âàòíîé àíòèáàêòåðèàëüíîé ïðîôèëàêòèêè âî 
âðåìÿ ðîäîâ. Àâòîðû ñîïîñòàâëÿëè ïîëó÷åííûå 
èìè ðåçóëüòàòû ÎÀÊ ñ îáùåïðèíÿòûì àíîìàëü -
íûì êîëè÷åñòâîì ëåéêîöèòîâ. Çà ïîñëåäíèå 
ïðèíèìàëîñü îáùåå êîëè÷åñòâî >30 000 èëè 
ìåíåå 5000 ×109/ë, àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî íåé -
òðîôèëüíûõ ãðàíóëîöèòîâ <1500 ×109/ë, èëè 
íåéòðîôèëüíûé èíäåêñ (ÍÈ) (îòíîøåíèå ïàëî÷ -
êîÿäåðíûõ ê ñåãìåíòíîÿäåðíûì êëåòêàì) >0,2. 
×óâñòâèòåëüíîñòü è ñïåöèôè÷íîñòü àíîìàëü -
íîãî êîëè÷åñòâà êëåòîê áåëîé êðîâè êàê ïðî -
ãíîñòè÷åñêîãî êðèòåðèÿ äëÿ èäåíòèôèêàöèè 
íîâîðîæäåííûõ «ãðóïïû ðèñêà», ó êîòîðûõ 
ìîæåò ðàçâèòüñÿ íåîíàòàëüíûé ñåïñèñ, ñîñòàâè -
ëè ñîîòâåòñòâåííî 41% è 73% [3]. 

Coveney J. è ñîàâò. (2023) òàêæå ïîñâÿòèëè 
ñâîå ðåòðîñïåêòèâíîå ïåðåêðåñòíîå èññëåäîâàíèå 
îöåíêå ÷àñòîòû îáíàðóæåíèÿ îòêëîíåíèé îò ðåôå -
ðåíñíîãî äèàïàçîíà â ÎÀÊ ó 802 áåññèìïòîìíûõ 
íîâîðîæäåííûõ, èìåþùèõ ïîâûøåííûé ðèñê 
ðàçâèòèÿ ðàííåãî íåîíàòàëüíîãî ñåïñèñà (ÐÍÑ). 
Îñíîâíîé àêöåíò áûë ñäåëàí íà êîëè÷åñòâî ëåé -
êîöèòîâ è íåéòðîôèëîâ â ÎÀÊ [4].

Òàêèì îáðàçîì, ìíîãèå èññëåäîâàíèÿ, 
ïîñâÿùåííûå îöåíêå ïîêàçàòåëåé ÎÀÊ ó íîâî -
ðîæäåííûõ, ïðåñëåäóþò öåëü ðàçðàáîòêè ðåôå -
ðåíñíûõ çíà÷åíèé è ïðèìåíåíèÿ èõ íà ïðàêòè -
êå äëÿ âûÿâëåíèÿ ãåìàòîëîãè÷åñêèõ îòêëîíå -
íèé è ïðèíÿòèÿ ðåøåíèé ïî òàêòèêå ëå÷åíèÿ 
ïàöèåíòîâ, îñîáåííî â ñëó÷àå íàëè÷èÿ ðèñêà 
ðàçâèòèÿ ÐÍÑ. Ïðè÷åì îáñóæäàåìûå ðåôåðåíñ -
íûå ïîêàçàòåëè ìîãóò áûòü ðàçðàáîòàíû, â ò.÷. 
äëÿ îòäåëüíî âçÿòîãî ãîðîäà [2]. 

Ïðîâåäåííûé íàìè ïîèñê â áàçå äàííûõ 
eLIBRARY.RU è íàó÷íîé ýëåêòðîííîé áèáëè -
îòåêå «ÊèáåðËåíèíêà» èññëåäîâàíèé, îïóáëè -
êîâàííûõ çà ïîñëåäíèå 10 ëåò, êîòîðûå áûëè 
áû ïîñâÿùåíû ðåôåðåíñíûì ïîêàçàòåëÿì àáñî -
ëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷ -
íûõ âèäîâ ëåéêîöèòîâ ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ 
â ïåðâûå ñóòêè æèçíè, íå íóæäàþùèõñÿ â 
èíòåíñèâíîé òåðàïèè è íàõîäÿùèõñÿ â ôèçèî -
ëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè, íå óâåí÷àëñÿ óñïåõîì. 
Îêàçàëîñü, ÷òî ïîäîáíûõ ïóáëèêàöèé â îòå÷å -
ñòâåííîé ìåäèöèíñêîé ëèòåðàòóðå íåò, â ñâÿçè 
ñ ÷åì áûëà ïðîäîëæåíà ðàáîòà íàä ïóáëèêàöèåé 
ðåçóëüòàòîâ èññëåäîâàíèÿ ïî ðàçðàáîòêå ðåôå -
ðåíñíûõ çíà÷åíèé ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû ó 
äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè.  
Â äàííîé ïóáëèêàöèè ïðåäñòàâëåíû àáñîëþò -
íûå è îòíîñèòåëüíûå ïîêàçàòåëè ðàçëè÷íûõ 
âèäîâ ëåéêîöèòîâ è ÍÈ â öåëîì è â çàâèñèìî -
ñòè îò ãåñòàöèîííîãî âîçðàñòà (ÃÂ). 

Öåëü èññëåäîâàíèÿ – óñòàíîâèòü è ñðàâíèòü 
ðåôåðåíñíûå èíòåðâàëû àáñîëþòíûõ è îòíîñè -
òåëüíûõ ïîêàçàòåëåé ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåéêî -
öèòîâ è ÍÈ ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ, íå íóæäà -
þùèõñÿ â èíòåíñèâíîé òåðàïèè è íàõîäÿùèõñÿ 
â ôèçèîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè â ïåðâûå ñóòêè 
æèçíè, ñ öåëüþ ïðèìåíåíèÿ èõ â êà÷åñòâå íîð -
ìàòèâíûõ çíà÷åíèé â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå. 

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

Ïðîâåäåíî ìíîãîöåíòðîâîå, ïðîñïåêòèâíîå, 
êîãîðòíîå èññëåäîâàíèå. Âñåãî áûëî îáñëåäîâà -
íî 4376 äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ, êîòîðûå íå íóæ -
äàëèñü â èíòåíñèâíîé òåðàïèè è íàõîäèëèñü 
â îòäåëåíèè íîâîðîæäåííûõ â ïåðâûå ñóòêè 
æèçíè. Âñåì äåòÿì âûïîëíÿëè ðàçâåðíóòûé 
ÎÀÊ. Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëè â ïåðèîä ñ 2019 
ïî 2020 ãã. â äâóõ ïåðèíàòàëüíûõ öåíòðàõ ÐÔ: 
ÃÁÓÇ ßðîñëàâñêîé îáëàñòè «Îáëàñòíîé ïåðè -
íàòàëüíûé öåíòð» è ÃÁÓÇ Êàëóæñêîé îáëàñòè 
«Êàëóæñêàÿ îáëàñòíàÿ êëèíè÷åñêàÿ áîëüíèöà». 

Ïîëó÷åíî îäîáðåíèå ýòè÷åñêîãî êîìèòåòà 
ÔÃÁÎÓ ÂÎ «ßðîñëàâñêîãî ãîñóäàðñòâåííîãî 
ìåäèöèíñêîãî óíèâåðñèòåòà» ÌÇ ÐÔ, ïðîòîêîë 
¹ 02 îò 07.04.2015.

Çàáîð êðîâè íà ÎÀÊ âûïîëíÿëè â ïåðâûå 
24 ÷ æèçíè. 

�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò���m�}�ã�
���Ë�Ó�Ò�«����1) îöåíêà ïî øêàëå 
APGAR â êîíöå 1-é ìèíóòû æèçíè 7 áàëëîâ è 
áîëåå, â êîíöå 5-é ìèíóòû – áîëåå 7 áàëëîâ,  
2) êîíåö ïåðâûõ ñóòîê æèçíè (18–24 ÷ æèçíè); 
3) îòñóòñòâèå êàêèõ-ëèáî ÿâíûõ çàáîëåâàíèé ó 
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íîâîðîæäåííûõ äåòåé â ïåðâûå ñóòêè æèçíè è 
ïîòðåáíîñòè â ïðîâåäåíèè èíòåíñèâíîé òåðà -
ïèè, ðåáåíîê äîëæåí áûë íàõîäèòüñÿ â îòäåëå -
íèè íîâîðîæäåííûõ è íå íóæäàëñÿ â ïåðâûå 
ñóòêè æèçíè â ïåðåãîñïèòàëèçàöèè ïî ïîâîäó 
çàáîëåâàíèÿ è òÿæåñòè ñîñòîÿíèÿ, 4) ÃÂ ïðè 
ðîæäåíèè îò 35 0/7  äî 41 6/7  íåä. 

�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò�� �Ò�°�}�ã�
���Ë�Ó�Ò�«�� 1) íàëè÷èå ó 
ðåáåíêà êàêèõ-ëèáî ÿâíûõ çàáîëåâàíèé èëè 
ñîñòîÿíèé, êîòîðûå ìîãëè ïîâëèÿòü íà ïîêà -
çàòåëè ÎÀÊ, 2) âðîæäåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ, 
çíà÷èìî âëèÿþùèå íà ñîñòîÿíèå ðåáåíêà, õðî -
ìîñîìíûå àíîìàëèè è ãåíåòè÷åñêèå ñèíäðîìû, 
3) îòêàç ìàòåðè îò ó÷àñòèÿ â èññëåäîâàíèè. 
Èññëåäîâàíèå íå ïðåäïîëàãàëî îöåíêó ïàðàìå -
òðîâ ÎÀÊ â çàâèñèìîñòè îò ïîëà, ìàññû òåëà 
ïðè ðîæäåíèè, ñïîñîáà ðîäîðàçðåøåíèÿ è îñî -
áåííîñòåé òå÷åíèÿ áåðåìåííîñòè è ðîäîâ.

ÎÀÊ âûïîëíÿëè àâòîìàòè÷åñêèì ñïîñîáîì íà 
ðàçëè÷íûõ ãåìàòîëîãè÷åñêèõ àíàëèçàòîðàõ, êîòî -
ðûìè áûëè îñíàùåíû ïðèíÿâøèå ó÷àñòèå â èññëå -
äîâàíèè ìåäèöèíñêèå îðãàíèçàöèè, â ò.÷. íà àâòî -
ìàòè÷åñêîì ãåìàòîëîãè÷åñêîì àíàëèçàòîðå SYSMEX 
XS-1000i è SYSMEX XN-1000 (Sysmex Europe GmbH, 
Ãåðìàíèÿ). Çàáîð ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè íà ÎÀÊ 
îñóùåñòâëÿëè èç ïÿòêè â âîçðàñòå 18–24 ÷ æèçíè. 
Êîëè÷åñòâåííûå ïîêàçàòåëè ëåéêîöèòàðíîé ôîðìó -
ëû àíàëèçèðîâàëè â îáùåé ãðóïïå îáñëåäîâàííûõ 
äåòåé è â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ: àáñîëþòíîå è îòíîñè -
òåëüíîå êîëè÷åñòâî ìèåëîöèòîâ, þíûõ, ïàëî÷êîÿäåð -
íûõ è ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, ëèìôîöèòîâ, 
ìîíîöèòîâ, áàçîôèëîâ è ýîçèíîôèëîâ, ÍÈ. ÍÈ ðàñ -
ñ÷èòûâàëè ïî ôîðìóëå: ÍÈ=íåçðåëûå íåéòðîôèëû/
îáùåå êîëè÷åñòâî íåéòðîôèëîâ [5]. 

×òîáû èçáåæàòü îøèáêè ïðè ïîëó÷åíèè ðåôå -
ðåíñíûõ èíòåðâàëîâ ïîêàçàòåëåé ëåéêîöèòàðíîé 
ôîðìóëû â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ, äëÿ àíàëèçà áûëè 
âçÿòû òîëüêî òå äåòè, ó êîòîðûõ ÃÂ áûë óêàçàí áîëåå 
òî÷íî, à íå â âèäå äèàïàçîíà, íàïðèìåð, 37–38 íåä.  
Â èòîãå äëÿ äàííîãî àíàëèçà áûëî îòîáðàíî 3334 
íîâîðîæäåííûõ ðåáåíêà. 

Ñ öåëüþ ñðàâíèòåëüíîãî àíàëèçà ïîêàçàòåëåé 
ÎÀÊ ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ 3334 ðåáåíêà áûëè 
ðàçäåëåíû íà 2 ãðóïïû: 1-ÿ ãðóïïà (3225 äåòåé) – 
äîíîøåííûå íîâîðîæäåííûå, 2-ÿ ãðóïïà (109 äåòåé) –  
ÏÍÍÄ. Ñáîð äàííûõ îñóùåñòâëÿëè ïóòåì çàïîëíåíèÿ 
ýëåêòðîííîé äåïåðñîíèôèöèðîâàííîé èíäèâèäóàëü -
íîé ðåãèñòðàöèîííîé êàðòû (ÈÐÊ). Äàëåå ñîáðàííóþ 
èíôîðìàöèþ çàãðóæàëè â áàçó äàííûõ ñ èñïîëüçî -
âàíèåì ýëåêòðîííûõ òàáëèö Microsoft Office Excel 
(2016) ñ èõ ïîñëåäóþùåé êîððåêöèåé, ñèñòåìàòèçàöè -
åé èñõîäíîé èíôîðìàöèè, âèçóàëèçàöèåé è ñòàòèñòè -
÷åñêîé îáðàáîòêîé ïîëó÷åííûõ ðåçóëüòàòîâ.

Ñòàòèñòè÷åñêóþ îáðàáîòêó äàííûõ ïðîâîäè -
ëè ñ èñïîëüçîâàíèåì ïðîãðàììíûõ ñðåäñòâ ïàêåòà 
STATISTICA v. 6.0. Ðàçìåð âûáîðêè íå ðàññ÷èòûâà -
ëè. Ïðè îöåíêå êîëè÷åñòâåííûõ ïîêàçàòåëåé âû÷èñ -
ëÿëè ìåäèàíó (Ìå), 95% äîâåðèòåëüíûé èíòåðâàë 
(95% ÄÈ), ïðîöåíòèëè, ñðåäíèå (Ì), ìèíèìàëüíûå è 
ìàêñèìàëüíûå çíà÷åíèÿ ïðèçíàêà, à òàêæå ñòàíäàðò -
íîå îòêëîíåíèå (SD). Âñå âàðèàöèîííûå ðÿäû àíàëè -
çèðîâàëè â îòíîøåíèè õàðàêòåðà ðàñïðåäåëåíèÿ ñ 

èñïîëüçîâàíèåì êðèòåðèÿ Øàïèðî–Óèëêà äëÿ âûáî -
ðîê ñ ÷èñëîì íàáëþäåíèé 50 è ìåíåå è Êîëìîãîðîâà–
Ñìèðíîâà äëÿ áîëüøèõ âûáîðîê. Ñîâîêóïíîñòè êîëè -
÷åñòâåííûõ ïîêàçàòåëåé, ðàñïðåäåëåíèå êîòîðûõ 
îòëè÷àëîñü îò íîðìàëüíîãî, îïèñûâàëè ïðè ïîìîùè 
çíà÷åíèé ìåäèàíû (Me) è êâàðòèëüíûõ îòêëîíåíèé 
[Q1–Q3] (Me [Q1; Q3]). Ðåôåðåíñíûìè èíòåðâàëàìè 
áûëè çíà÷åíèÿ îò 5-ãî äî 95-ãî ïðîöåíòèëåé. Ïðè 
ñðàâíåíèè ñðåäíèõ âåëè÷èí ïðè íîðìàëüíîì ðàñ -
ïðåäåëåíèè ðÿäîâ íåïðåðûâíûõ ïåðåìåííûõ ðàññ÷è -
òûâàëè t-êðèòåðèé Ñòüþäåíòà. Äëÿ ñðàâíåíèÿ ðÿäîâ 
äàííûõ ñ íåíîðìàëüíûì ðàñïðåäåëåíèåì èñïîëüçîâà -
ëè U-êðèòåðèé Ìàííà–Óèòíè. Ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìûìè ñ÷èòàëè ðàçëè÷èÿ ïðè p �d0,05.

Ðåçóëüòàòû

Â òàáë. 1 ïðåäñòàâëåíî ïðîöåíòèëüíîå ðàñ -
ïðåäåëåíèå ïîêàçàòåëåé àáñîëþòíîãî è îòíîñè -
òåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåéêî -
öèòîâ ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè ó äîíîøåííûõ è 
ÏÍÍÄ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè, íå íóæäàâøèõñÿ 
â èíòåíñèâíîé òåðàïèè è íàõîäèâøèõñÿ â 
ôèçèîëîãè÷åñêîì îòäåëåíèè. 

Êàê âèäíî èç òàáë. 1, â ïåðâûå 24 ÷ æèçíè 
ó íîâîðîæäåííûõ äåòåé ïðåîáëàäàþò íåéòðîôè -
ëû, îáùåå îòíîñèòåëüíîå ñîäåðæàíèå êîòîðûõ 
ñðåäè âñåõ ëåéêîöèòîâ ñîñòàâëÿåò 60–65%. 
Ïðåäñòàâëåíû íåéòðîôèëû ïðåèìóùåñòâåííî 
ñåãìåíòîÿäåðíûìè, ðåæå ìèåëîöèòàìè, è â åäè -
íè÷íûõ ñëó÷àÿõ âñòðå÷àþòñÿ þíûå ôîðìû íåé -
òðîôèëîâ. ÍÈ ó óñëîâíî «çäîðîâûõ» íîâîðîæ -
äåííûõ íàõîäèòñÿ â äèàïàçîíå îò 0,01 äî 0,2. 
Î÷åíü ðåäêî â ñîñòàâå ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû 
â ïåðâûå 24 ÷ æèçíè âñòðå÷àþòñÿ áàçîôèëû è 
ýîçèíîôèëû. 

Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ñðåäè óñëîâíî «çäî -
ðîâûõ» äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ â ïåðâûå ñóòêè 
æèçíè âñòðå÷àëèñü è ãåìàòîëîãè÷åñêèå «íàõîä -
êè». Òàê, ìàêñèìàëüíîå îòíîñèòåëüíîå ñîäåð -
æàíèå ïàëî÷êîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ äîñòèãàëî 
44% (àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî – 13,0 ×109/ë), 
ìàêñèìàëüíîå îòíîñèòåëüíîå ñîäåðæàíèå þíûõ 
ôîðì íåéòðîôèëîâ – 6% (àáñîëþòíîå êîëè÷å -
ñòâî – 1,0 ×109/ë), ìàêñèìàëüíîå îòíîñèòåëüíîå 
ñîäåðæàíèå ìèåëîöèòîâ – 8% (àáñîëþòíîå êîëè -
÷åñòâî – 3,0 ×109/ë). ÍÈ ìàêñèìàëüíî äîñòèãàë 
1,0. Ìàêñèìàëüíîå îòíîñèòåëüíîå ñîäåðæàíèå 
ëèìôîöèòîâ ñîñòàâëÿëî 70% (àáñîëþòíîå êîëè -
÷åñòâî – 25,7 ×109/ë), ýîçèíîôèëîâ – 20% (àáñî -
ëþòíîå êîëè÷åñòâî – 4,6 ×109/ë), ìîíîöèòîâ – 
26% (àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî – 9,4 ×109/ë).

Ïðîöåíòèëüíîå ðàñïðåäåëåíèå àáñîëþòíîãî 
è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ 
ëåéêîöèòîâ è ÍÈ ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ â ïåð -
âûå ñóòêè æèçíè, íå íóæäàâøèõñÿ â èíòåíñèâ -
íîé òåðàïèè è íàõîäèâøèõñÿ â îòäåëåíèè íîâî -
ðîæäåííûõ, â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ ïðåäñòàâëåíû 
â òàáë. 2, 3 è íà ðèñóíêå (n=3334).

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç àáñîëþòíîãî è îòíî -
ñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåé -
êîöèòîâ è ÍÈ ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ (n=3334) 
ïðåäñòàâëåí â òàáë. 4.



28

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1

Ñîãëàñíî òàáë. 4, àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî 
ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, ëèìôîöèòîâ, 
ìîíîöèòîâ, ýîçèíîôèëîâ è áàçîôèëîâ ó ÏÍÍÄ 
áûëî ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íèæå, ÷åì ó äîíî -
øåííûõ íîâîðîæäåííûõ äåòåé. 

Îáñóæäåíèå

Â íàøåé ñòàòüå ïðåäñòàâëåíû ðåôåðåíñíûå 
èíòåðâàëû àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî êîëè -

÷åñòâà ìèåëîöèòîâ, þíûõ, ïàëî÷êîÿäåðíûõ è 
ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, ëèìôîöèòîâ, 
ìîíîöèòîâ, áàçîôèëîâ, ýîçèíîôèëîâ è ÍÈ ó 
äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ, íå íóæäàâøèõñÿ â èíòåí -
ñèâíîé òåðàïèè è íàõîäèâøèõñÿ â îòäåëåíèè 
íîâîðîæäåííûõ, â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ â ïåðâûå 
ñóòêè æèçíè, ïîëó÷åííûå íà äîñòàòî÷íî áîëü -
øîì ìàññèâå íàáëþäåíèé. Ïîêàçàòåëè ëåéêî -
öèòàðíîé ôîðìóëû, ïîëó÷åííûå â íàøåì èññëå -

Òàáëèöà 1

Ïðîöåíòèëüíîå ðàñïðåäåëåíèå àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ 
ëåéêîöèòîâ è ÍÈ ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè

Òàáëèöà 2

Ïðîöåíòèëüíîå ðàñïðåäåëåíèå àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ 
ëåéêîöèòîâ è ÍÈ ó ÏÍÍÄ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ

Ïîêàçàòåëè n Ìå
Ïðîöåíòèëè

5% 10% 25% 50% 75% 90% 95%
Ìèåëîöèòû, % 1726 1,0 0,0 0,0 0,0 1,0 1,0 2,0 3,0
Þíûå íåéòðîôèëû, % 868 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 1,0 1,0
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 4306 4,0 1,0 2,0 2,0 4,0 7,0 10,0 12,0
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 4374 59,0 43,0 47,0 53,0 59,0 65,0 70,0 73,0
ÍÈ 4332 0,07 0,01 0,02 0,04 0,07 0,11 0,16 0,20
Ëèìôîöèòû, % 4373 24,0 13,0 15,0 19,0 24,0 29,0 34,0 38,0
Ìîíîöèòû, % 4370 9,0 3,0 5,0 7,0 9,0 11,0 14,0 15,0
Ýîçèíîôèëû, % 3569 2,0 0,0 1,0 1,0 2,0 4,0 6,0 7,0
Áàçîôèëû, % 1313 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 1,0 1,0 1,0
Ìèåëîöèòû, àáñ. 4361 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,3 0,5
Þíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 4376 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 4376 0,9 0,2 0,3 0,5 0,9 1,6 2,6 3,4
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 4374 13,2 6,5 7,8 10,2 13,2 16,5 19,7 22,1
Ëèìôîöèòû, àáñ. 4375 5,2 2,7 3,2 4,1 5,2 6,4 7,6 8,5
Ìîíîöèòû, àáñ. 4376 1,9 0,6 0,9 1,4 1,9 2,6 3,4 3,9
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 4376 0,4 0,0 0,0 0,2 0,4 0,7 1,1 1,4
Áàçîôèëû, àáñ. 4376 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,0 0,2

Ïîêàçàòåëè Ì*/
Ìå

SD*/
Q1–Q3

Ïðîöåíòèëè

5% 10% 25% 50% 75% 90% 95%
Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 35 íåä. (n=34)

Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 4,0 3,0–6,0 1,6 2,0 3,0 4,0 6,0 7,8 8,8
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, %* 59,3 8,3 43,0 48,2 53,0 59,0 65,0 69,8 74,0
ÍÈ 0,06 0,04–0,09 0,02 0,03 0,04 0,06 0,09 0,13 0,13
Ëèìôîöèòû, %* 27,4 9,2 14,7 15,5 19,0 27,0 34,0 41,0 44,3
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ.* 0,8 0,6 0,0 0,1 0,3 0,7 1,1 1,5 2,0
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ.* 10,9 4,3 4,7 5,7 7,9 9,7 14,1 16,6 21,5
Ëèìôîöèòû, àáñ.* 4,7 1,4 2,7 2,9 3,5 4,8 5,5 6,7 7,5
Ìîíîöèòû, àáñ. 1,3 0,9–2,4 0,2 0,5 0,9 1,3 2,4 3,4 4,0
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 0,0 0,0–0,3 0,0 0,0 0,0 0,0 0,3 0,6 0,8

Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 36 íåä. (n=75)
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 5,0 4,1 1,0 2,0 3,0 4,5 6,0 8,0 8,3
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, %* 57,2 9,4 40,0 42,6 51,0 58,0 63,0 69,4 71,4
ÍÈ 0,08 0,07 0,01 0,03 0,04 0,07 0,11 0,16 0,17
Ëèìôîöèòû, %* 26,7 8,0 14,7 15,0 21,0 27,0 31,0 36,0 41,2
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ.* 0,9 0,8 0,1 0,2 0,5 0,7 1,3 1,7 1,9
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ.* 10,6 3,2 5,6 7,1 8,4 10,1 12,7 14,7 15,5
Ëèìôîöèòû, àáñ.* 4,8 1,7 2,4 2,7 3,5 4,7 5,7 7,5 8,2
Ìîíîöèòû, àáñ. 1,7 0,7 0,7 0,8 1,1 1,6 2,1 2,6 3,0
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 0,3 0,4 0,0 0,0 0,0 0,2 0,5 0,9 1,0

*Íîðìàëüíîå ðàñïðåäåëåíèå. 
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äîâàíèè, ïðîäåìîíñòðèðîâàëè õàðàêòåðíîå äëÿ 
äàííîãî âîçðàñòà ïðåîáëàäàíèå íåéòðîôèëîâ è 
ñäâèã ÿäåðíîé ôîðìóëû âëåâî, êîòîðûé À.Ô. Òóð  
â ñâîåé ìîíîãðàôèè «Ïðîïåäåâòèêà äåòñêèõ 

áîëåçíåé» (èçäàíèå ïÿòîå) îò 1967 ã., îõàðàê -
òåðèçîâàë êàê óìåðåííûé. À.Ô. Òóð òàêæå 
àêöåíòèðîâàë âíèìàíèå íà òîì, ÷òî êîëè÷åñòâî 
áåëûõ êðîâÿíûõ òåëåö â ïåðèîäå íîâîðîæäåí -

Òàáëèöà 3

Ïðîöåíòèëüíîå ðàñïðåäåëåíèå àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ 
ëåéêîöèòîâ è ÍÈ ó äîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ äåòåé â ïåðâûå ñóòêè æèçíè â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ

Ïîêàçàòåëè Ì*/
Ìå

SD*/
Q1–Q3

Ïðîöåíòèëè

5% 10% 25% 50% 75% 90% 95%
Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 37 íåä. (n=246)

Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 4,0 2,0–7,0 1,0 2,0 2,0 4,0 7,0 10,0 12,0
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 57,5 51,7–62,3 40,0 45,0 51,7 57,5 62,3 69,0 71,3
ÍÈ 0,07 0,03–0,11 0,01 0,02 0,03 0,07 0,11 0,18 0,22
Ëèìôîöèòû, % 25,0 20,0–30,0 12,0 15,0 20,0 25,0 30,0 38,3 41,0
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 0,8 0,4–1,5 0,1 0,2 0,4 0,8 1,5 2,4 3,3
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 11,5 9,3–14,8 5,7 7,5 9,3 11,5 14,8 17,3 19,8
Ëèìôîöèòû, àáñ.* 5,3 1,7 2,5 3,1 4,2 5,2 6,3 7,6 8,4
Ìîíîöèòû, àáñ. 1,8 1,4–2,4 0,7 0,9 1,4 1,8 2,4 3,3 3,9
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 0,3 0,0–0,6 0,0 0,0 0,0 0,3 0,6 0,9 1,4

Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 38 íåä. (n=584)
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 4,0 2,0–7,0 1,0 2,0 2,0 4,0 7,0 10,0 13,0
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 58,0 52,0–64,0 44,0 47,0 52,0 58,0 64,0 70,0 72,0
ÍÈ 0,07 0,03–0,12 0,01 0,02 0,03 0,07 0,12 0,17 0,22
Ëèìôîöèòû, % 25,0 20,0–30,0 14,0 16,0 20,0 25,0 30,0 34,0 38,7
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 0,8 0,5–1,5 0,2 0,3 0,5 0,8 1,5 2,6 3,4
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 12,6 9,9–16,1 6,3 7,7 9,9 12,6 16,1 19,2 21,8
Ëèìôîöèòû, àáñ. 5,4 4,3–6,5 2,8 3,2 4,3 5,4 6,5 7,9 8,8
Ìîíîöèòû, àáñ. 2,0 1,5–2,7 0,8 1,0 1,5 2,0 2,7 3,3 3,8
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 0,4 0,0–0,7 0,0 0,0 0,0 0,4 0,7 1,1 1,3

Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 39 íåä. (n=1038)
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 4,0 3,0–7,0 1,0 2,0 3,0 4,0 7,0 10,0 13,0
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 59,0 54,0–64,0 45,0 48,0 54,0 59,0 64,0 69,0 71,0
ÍÈ 0,07 0,04–0,12 0,01 0,02 0,04 0,07 0,12 0,17 0,20
Ëèìôîöèòû, % 24,0 19,5–28,0 14,0 16,0 19,5 24,0 28,0 33,0 36,0
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 0,9 0,5–1,7 0,2 0,3 0,5 0,9 1,7 2,7 3,5
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 13,3 10,8–16,4 7,3 8,4 10,8 13,3 16,4 19,9 22,5
Ëèìôîöèòû, àáñ. 5,3 4,4–6,4 3,0 3,5 4,4 5,3 6,4 7,5 8,6
Ìîíîöèòû, àáñ. 2,1 1,6–2,8 0,8 1,2 1,6 2,1 2,8 3,5 4,1
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 0,4 0,2–0,7 0,0 0,0 0,2 0,4 0,7 1,0 1,3

Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 40 íåä. (n=929)
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 5,0 3,0–8,0 2,0 2,0 3,0 5,0 8,0 10,0 13,0
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 60,0 54,0–66,0 45,0 49,0 54,0 60,0 66,0 70,0 73,0
ÍÈ 0,07 0,04–0,12 0,02 0,03 0,04 0,07 0,12 0,17 0,20
Ëèìôîöèòû, % 22,0 18,0–27,0 12,0 15,0 18,0 22,0 27,0 32,0 36,0
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 1,1 0,6–1,9 0,3 0,4 0,6 1,1 1,9 2,9 3,8
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 14,5 11,3–17,6 8,1 9,1 11,3 14,5 17,6 20,7 22,6
Ëèìôîöèòû, àáñ. 5,2 4,3–6,4 2,8 3,4 4,3 5,2 6,4 7,6 8,5
Ìîíîöèòû, àáñ. 2,1 1,5–2,8 0,8 1,1 1,5 2,1 2,8 3,5 3,9
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 0,5 0,2–0,8 0,0 0,0 0,2 0,5 0,8 1,2 1,5

Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 41 íåä. (n=428)
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 5,0 3,0–8,0 1,0 2,0 3,0 5,0 8,0 10,7 12,8
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % 60,0 55,0–65,0 43,0 48,9 55,0 60,0 65,0 69,0 72,0
ÍÈ 0,07 0,04–0,12 0,01 0,02 0,04 0,07 0,12 0,17 0,20
Ëèìôîöèòû, % 22,0 18,0–27,0 13,0 15,0 18,0 22,0 27,0 31,0 35,0
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 1,0 0,6–1,8 0,3 0,4 0,6 1,0 1,8 2,8 3,4
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. 13,9 10,9–17,1 7,4 8,6 10,9 13,9 17,1 20,2 22,3
Ëèìôîöèòû, àáñ. 5,1 4,2–6,2 2,9 3,4 4,2 5,1 6,2 7,4 8,2
Ìîíîöèòû, àáñ. 2,0 1,5–2,6 0,9 1,2 1,5 2,0 2,6 3,5 3,9
Ýîçèíîôèëû, àáñ. 0,5 0,2–0,8 0,0 0,0 0,2 0,5 0,8 1,2 1,4

*Íîðìàëüíîå ðàñïðåäåëåíèå. 
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íîñòè ïîäâåðæåíî çíà÷èòåëüíûì èíäèâèäóàëü -
íûì âàðèàöèÿì ñ ïðåîáëàäàíèåì íåéòðîôèëîâ, 
äîñòèãàþùèõ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè 65–66% îò 
îáùåãî ÷èñëà ëåéêîöèòîâ [6]. 

Îäíàêî óêàçàííûå âàðèàöèè ó óñëîâíî «çäî -
ðîâûõ» äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ äîëæíû óêëàäû -
âàòüñÿ â ðåôåðåíñíûå èíòåðâàëû, êîòîðûå ìîãóò 
ñóùåñòâåííî âàðüèðîâàòü â çàâèñèìîñòè îò ãîðî -
äà, ðåãèîíà, ñòðàíû. Òàê, ïî ìíåíèþ Tiruneh T. 
è ñîàâò. (2020), óñòàíîâëåííûå äëÿ äîíîøåí -
íûõ íîâîðîæäåííûõ â áîëüíèöå Óíèâåðñèòåòà 
Ãîíäàðà, îòëè÷àëèñü îò äðóãèõ èññëåäîâàíèé, 
ïðîâåäåííûõ â Íèãåðèè, Èðàêå, Ïàêèñòàíå, 
Íåïàëå, Ñàóäîâñêîé Àðàâèè è Èðàíå, ïîýòîìó 
àâòîðû ñäåëàëè âûâîä î òîì, ÷òî ñîáñòâåí -
íûå óñòàíîâëåííûå ðåôåðåíñíûå çíà÷åíèÿ ÎÀÊ 
î÷åíü âàæíû äëÿ êëèíèöèñòîâ êîíêðåòíîé 
òåððèòîðèè [7]. Li C.L. è ñîàâò. (2023) òàêæå 
íàïðàâèëè ñâîè óñèëèÿ íà îïðåäåëåíèå ãåìàòî -
ëîãè÷åñêèõ ðåôåðåíòíûõ ïîêàçàòåëåé äëÿ íîâî -
ðîæäåííûõ â îòäåëüíîì ðåãèîíå, ñäåëàâ âûâîä 
î òîì, ÷òî óñòàíîâëåííûå ñïåöèôè÷íûå äëÿ 
îòäåëüíîãî ðåãèîíà ðåôåðåíòíûå çíà÷åíèÿ ÎÀÊ 
ó çäîðîâûõ íîâîðîæäåííûõ ïîìîãóò ðàñïîçíàòü 
ãåìàòîëîãè÷åñêèå íàðóøåíèÿ ó íîâîðîæäåííûõ 
[2]. Â ñëó÷àå îáíàðóæåíèÿ âûðàæåííûõ îòêëî -
íåíèé õîòÿ áû îäíîãî ïîêàçàòåëÿ, íåîáõîäèì 
òùàòåëüíûé ìîíèòîðèíã ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòà è 
áîëåå ãëóáîêîå îáñëåäîâàíèå ñ öåëüþ èñêëþ÷å -
íèÿ â ïåðâóþ î÷åðåäü ðàçâèòèÿ ÐÍÑ.  

Èñòîðè÷åñêè äëÿ ïðîãíîçèðîâàíèÿ ðèñêà 
ÐÍÑ ó áåññèìïòîìíûõ íîâîðîæäåííûõ èç ãðóï -
ïû âûñîêîãî ðèñêà ðåàëèçàöèè ÐÍÑ èñïîëü -
çîâàëèñü ïîêàçàòåëè ÎÀÊ, â ò.÷. àáñîëþòíîå 
êîëè÷åñòâî íåéòðîôèëîâ è ÍÈ. Òàê, Hornik 
C.P. è ñîàâò. (2012),  îöåíèâ äèàãíîñòè÷åñêóþ 
òî÷íîñòü ÎÀÊ â îòíîøåíèè ÐÍÑ â áîëüøîé 
ìíîãîöåíòðîâîé ïîïóëÿöèè íîâîðîæäåííûõ 
(166 092 ìëàäåíöåâ), ïîñòóïèâøèõ â îòäåëåíèå 
èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ, îáíàðó -
æèëè, ÷òî íèçêîå àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî íåé -
òðîôèëîâ è âûñîêèé óðîâåíü ÍÈ áûëè ñâÿçàíû 
ñ ïîâûøåííûì ðèñêîì çàðàæåíèÿ [8]. Â äàííîì 
êîíòåêñòå îòäåëüíîãî âíèìàíèÿ çàñëóæèâàåò 
èññëåäîâàíèå Ottolini M.C. è ñîàâò., îïóáëè -
êîâàííîå â ÑØÀ â 2003 ã., òàêæå ïîñâÿùåí -
íîå ñêðèíèíãó ÎÀÊ ó íîâîðîæäåííûõ ãðóïïû 
ðèñêà ðàçâèòèÿ ÐÍÑ ïðè îòñóòñòâèè êëèíè÷å -
ñêèõ ïðîÿâëåíèé â ïåðâûå ñóòêè æèçíè [3]. 
Ïîñêîëüêó â íàøå èññëåäîâàíèå áûëè âêëþ -
÷åíû äåòè, ðîäèâøèåñÿ â ïåðèíàòàëüíûõ öåí -
òðàõ, ò.å. ìåäèöèíñêèõ îðãàíèçàöèÿõ òðåòüåãî 
óðîâíÿ îêàçàíèÿ ïåðèíàòàëüíîé ïîìîùè, êóäà 
ïðåèìóùåñòâåííî ïîñòóïàþò íà ðîäû áåðåìåí -
íûå âûñîêîãî ðèñêà, òî âñåõ íîâîðîæäåííûõ, 
íà íàø âçãëÿä, ìîæíî ðàññìàòðèâàòü êàê 
ïîòåíöèàëüíóþ ãðóïïó ðèñêà ïî ðàçâèòèþ, â 
ò.÷. ÐÍÑ. 

Selimovi �ü A. è ñîàâò. (2008) â ñâîåé ïóáëè -
êàöèè àêöåíòèðîâàëè âíèìàíèå íà òîì, ÷òî 

Ðèñóíîê. Ïðîöåíòèëüíîå ðàñïðåäåëåíèå àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåéêîöèòîâ è ÍÈ 
ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ.
à – äèíàìèêà ÷èñëà ïàëî÷êîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, %, á – äèíàìèêà ÷èñëà ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, %, â – äèíà -
ìèêà ÷èñëà ëèìôîöèòîâ, %, ã – äèíàìèêà ÍÈ.
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ïðîãíîñòè÷åñêàÿ öåííîñòü ïîðîãîâûõ çíà÷å -
íèé àíàëèçèðóåìûõ ïàðàìåòðîâ ÎÀÊ, îñîáåííî 
êîëè÷åñòâà íåéòðîôèëîâ, âàæíà â ïîâñåäíåâíîé 
ðàáîòå íåîíàòîëîãîâ, ïîçâîëÿþùèõ ðàçëè÷àòü 
èíôèöèðîâàííûõ è íåèíôèöèðîâàííûõ íîâî -
ðîæäåííûõ. Àâòîðàìè áûëî ïðîâåäåíî ðåòðî -
ñïåêòèâíî-ïðîñïåêòèâíîå èññëåäîâàíèå, âêëþ -
÷àâøåå â ñåáÿ 341 íîâîðîæäåííîãî, ðîäèâøåãî -
ñÿ ñ 37-é ïî 42-þ íåäåëþ ãåñòàöèè, ñ îäíèì èëè 
íåñêîëüêèìè àêóøåðñêèìè ôàêòîðàìè ðèñêà 
ÐÍÑ, ïðè îäíîïëîäíîé áåðåìåííîñòè, îáîèõ 
ïîëîâ è áåç âèäèìûõ àíîìàëèé. Çàáîð êðîâè 
íà ÎÀÊ âûïîëíÿëñÿ â ïåðâûå 72 ÷ æèçíè. 
Selimovi �ü A. è ñîàâò. ïûòàëèñü îïðåäåëèòü 
â ò.÷. ìàêñèìàëüíî òî÷íûå äëÿ äèàãíîñòè -
êè èíôåêöèè ïîðîãîâûå çíà÷åíèÿ êîëè÷åñòâà 
íåéòðîôèëîâ. Ñðåäíåå àáñîëþòíîå êîëè÷åñòâî 
çðåëûõ íåéòðîôèëîâ ñîñòàâèëî 13,9±6,8 ×109/ë 
[9], ÷òî ïåðåêëèêàåòñÿ ñ íàøèìè äàííûìè, ãäå 
ìåäèàíà àáñîëþòíîãî êîëè÷åñòâà ñåãìåíòîÿäåð -
íûõ íåéòðîôèëîâ ñîîòâåòñòâîâàëà 13,2 ×109/ë.

Ottolini M.C. è ñîàâò. (2003), òàêæå ïðå -
ñëåäóÿ îñíîâíóþ öåëü – ïîèñê ðàííèõ ïðåäè -
êòîðîâ ÐÍÑ, îðèåíòèðîâàëèñü íà îïðåäåëåííûå 
âî âñåì ìèðå àíîìàëüíûìè, ò.å. âûõîäÿùèìè 
çà ðàìêè äîïóñòèìûõ çíà÷åíèé è òðåáóþùèìè 
âíèìàíèÿ, ãðàíèöû ïîêàçàòåëåé ÎÀÊ â ðàííåì 
íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå. Â ÷àñòíîñòè, çà ïðåäåë 
äîïóñòèìîãî ïîâûøåíèÿ ÍÈ àâòîðû ïðèíèìàëè 
åãî çíà÷åíèå áîëåå 0,2 [3]. Ñ÷èòàëè àíîìàëü -
íûì óâåëè÷åíèå ÍÈ áîëåå 0,2 è Murphy K. è 
Weiner J. (2012), êîòîðûå â ñâîåì èññëåäîâà -
íèè, ïðîâåäåííîì â Ìàññà÷óñåòñêîì óíèâåð -
ñèòåòå â ïåðèîä ñ 1999 ïî 2008 ãã., îöåíèâàëè 
ïðîãíîñòè÷åñêóþ çíà÷èìîñòü ÍÈ â îòíîøåíèè 
ðàçâèòèÿ ÐÍÑ. Íè ó îäíîãî èç 1539 îáñëåäîâàí -
íûõ íîâîðîæäåííûõ ñ íîðìàëüíûì ñîîòíîøå -

íèåì íåçðåëûõ íåéòðîôèëîâ ê èõ îáùåìó êîëè -
÷åñòâó â ïåðâûå 24 ÷ æèçíè âïîñëåäñòâèè íå 
áûë äèàãíîñòèðîâàí ñåïñèñ. Ïðîãíîñòè÷åñêàÿ 
öåííîñòü îòðèöàòåëüíîãî ðåçóëüòàòà â îòíî -
øåíèè ðàçâèòèÿ ÐÍÑ ñîñòàâèëà 100% (95% 
ÄÈ: 99,905–100%) [10]. Ïî äàííûì Resch B. è 
ñîàâò. (2016), àíîìàëüíîå çíà÷åíèå ÍÈ (>0,2) 
áûëî áîëåå ÷àñòûì ÿâëåíèåì, ÷åì àíîìàëü -
íîå êîëè÷åñòâî ëåéêîöèòîâ ïðè âûÿâëåíèè ó 
íîâîðîæäåííûõ â òå÷åíèå ïåðâûõ 72 ÷ æèçíè 
â êóëüòóðå êðîâè ñòðåïòîêîêêîâ ãðóïïû Â è 
ÐÍÑ, âûçâàííîãî E. coli  [11].  Äàííûå íàøåãî 
èññëåäîâàíèÿ â îòíîøåíèè ÍÈ ïåðåêëèêàþòñÿ 
ñ îáñóæäàåìûìè âûøå ðàáîòàìè, ïîñêîëüêó 
95-ìó ïåðöåíòèëþ ñîîòâåòñòâîâàë ÍÈ, ðàâíûé 
0,2. Óêàçàííîå çíà÷åíèå, íà íàø âçãëÿä, ñëåäó -
åò ñ÷èòàòü ïðåäåëîì, âûøå êîòîðîãî ïîêàçàòåëü 
óæå íåîáõîäèìî ðàñöåíèâàòü êàê àíîìàëüíûé. 

Ìíîãèå àâòîðû, ïîñâÿòèâøèå ñâîè èññëåäî -
âàíèÿ ïîèñêó ðàííèõ êðèòåðèåâ íà÷àëà ÐÍÑ, 
â ò.÷. îöåíêå ïîêàçàòåëåé ÎÀÊ îòäåëüíî èëè â 
ñîñòàâå êàëüêóëÿòîðîâ, ïîçâîëÿþùèõ ðàññ÷èòàòü 
ðèñê ðàçâèòèÿ ÐÍÑ, ó áåññèìïòîìíûõ äîíîøåí -
íûõ è ïîçäíèõ íîâîðîæäåííûõ â ïåðâûå 72 ÷  
æèçíè è ðàçðàáîòêå èõ ðåôåðåíñíûõ èíòåð -
âàëîâ, ïðåñëåäóþò öåëè, íàïðàâëåííûå íà òî, 
÷òîáû èçáåæàòü ïîñòóïëåíèÿ äåòåé â îòäåëåíèå 
èíòåíñèâíîé òåðàïèè, äëèòåëüíîãî ïðåáûâàíèÿ, 
ðàçëó÷åíèÿ ñ ìàòåðÿìè è ïðèåìà àíòèáèîòèêîâ 
â áîëüøîé ãðóïïå íîâîðîæäåííûõ, êîòîðûå 
âûãëÿäÿò óñëîâíî «çäîðîâûìè» [8, 10, 12, 13]. 

Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ðåôåðåíñíûå èíòåð -
âàëû ïîêàçàòåëåé ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû ó 
óñëîâíî «çäîðîâûõ» íîâîðîæäåííûõ äåòåé, íà 
êîòîðûå ìîæíî ññûëàòüñÿ, äîâîëüíî ñëîæíû 
è çíà÷èòåëüíî ìåíÿþòñÿ â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ, 
÷òî ïîäòâåðæäàåòñÿ íàøèìè äàííûìè, ïîëó÷åí -

Òàáëèöà 4

Ñðàâíåíèå àáñîëþòíîãî è îòíîñèòåëüíîãî ñîäåðæàíèÿ ðàçëè÷íûõ âèäîâ ëåéêîöèòîâ è ÍÈ  
ïî ãðóïïàì (äîíîøåííûå/íåäîíîøåííûå)

Ïîêàçàòåëè
1-ÿ ãðóïïà

äîíîøåííûå äåòè (n=3225)
2-ÿ ãðóïïà

íåäîíîøåííûå äåòè (n=109) ð

ñðåäíåå (SD) Ìå [Q1–Q3] ñðåäíåå (SD) Ìå [Q1–Q3]
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % – 4,0 [0,0–44,0] – 4,5 [0,0–29,0] 0,369
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, % – 59,0 [3,0–86,0] 57,9 (9,2)* 59,0 [33,0–77,0] 0,452
ÍÈ – 0,07 [0,00–0,90] – 0,01 [0,00–0,38] 0,321
Ëèìôîöèòû, % – 24,0 [1,0–70,0] – 28,0 [13,0–48,0] 0,001
Ìîíîöèòû, % – 9,0 [1,0–26,0] – 9,0 [1,0–16,0] 0,207
Ýîçèíîôèëû, % – 2,0 [0,0–20,0] – 2,0 [1,0–7,0] 0,120
Ìèåëîöèòû, àáñ. – 0,0 [0,0–2,9] – 0,0 [0,0–0,5] 0,303
Ïàëî÷êîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. – 0,9 [0,0–13,2] – 0,6 [0,0–5,6] <0,001
Ñåãìåíòîÿäåðíûå íåéòðîôèëû, àáñ. – 13,5 [0,7–44,3] – 10,1 [3,6–22,0] <0,001
Ëèìôîöèòû, àáñ. – 5,3 [0,0–25,7] – 4,7 [2,2–9,5] <0,001
Ìîíîöèòû, àáñ. – 2,1 [0,0–9,1] – 1,5 [0,2–4,3] <0,001
Ýîçèíîôèëû, àáñ. – 0,4 [0,0–0,6] – 0,2 [0,0–1,4] <0,001
Áàçîôèëû, àáñ. – 0,0 [0,0–0,3] – 0,0 [0,0–0,3] 0,045

*Íîðìàëüíîå ðàñïðåäåëåíèå. 
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íûìè â õîäå ñðàâíåíèÿ êëåòîê ëåéêîöèòàðíîé 
ôîðìóëû. Áîëåå íèçêèå çíà÷åíèÿ àáñîëþòíîãî 
êîëè÷åñòâà ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, ëèì -
ôîöèòîâ, ìîíîöèòîâ è ýîçèíîôèëîâ ó ÏÍÍÄ â 
íàøåì èññëåäîâàíèè ñîïîñòàâèìû ñ ðåçóëüòàòà -
ìè, îïóáëèêîâàííûìè Henry E. è ñîàâò. (2015), 
ãäå ïðè ÃÂ 35–36 íåä. îáñóæäàåìûå ïîêàçàòåëè 
áûëè íèæå, ÷åì ó äîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ, 
íàïðèìåð, â 40 íåä. ãåñòàöèè. Ê ñîæàëåíèþ, 
Henry E. è ñîàâò. ïðîäåìîíñòðèðîâàëè òîëü -
êî íîìîãðàììû áåç óêàçàíèÿ ÷èñëîâûõ çíà÷å -
íèé ïîêàçàòåëåé ëåéêîöèòàðíîé ôîðìóëû, ÷òî 
çàòðóäíÿåò èõ áîëåå òî÷íóþ òðàêòîâêó è ñîïî -
ñòàâëåíèå ñ ñîáñòâåííûìè äàííûìè. Îäíàêî 
ðåçóëüòàòû ðàáîòû Henry E. è ñîàâò. êðàé -
íå èíòåðåñíû áîëüøèì ìàññèâîì íàáëþäåíèé 
(îêîëî 350 000 èíäèâèäóàëüíûõ òåñòîâûõ çíà -
÷åíèé áûëè ïîëó÷åíû ïðèìåðíî ó 100 000 íîâî -
ðîæäåííûõ) è ðåôåðåíñíûìè èíòåðâàëàìè ïîêà -
çàòåëåé ÎÀÊ, òåì áîëåå, ïîäîáíûõ ïóáëèêàöèé â 
äîñòóïíûõ íàì áàçàõ äàííûõ êðàéíå ìàëî [14].

Îäíî èç îãðàíè÷åíèé íàøåãî èññëåäîâàíèÿ 
çàêëþ÷àëîñü â íåáîëüøîì êîëè÷åñòâî îáñëå -
äîâàííûõ ÏÍÍÄ, ïîñêîëüêó ó òàêèõ äåòåé 
íåðåäêî ñ ïåðâûõ ÷àñîâ æèçíè ìàíèôåñòèðóåò 
ðàçëè÷íàÿ ïåðèíàòàëüíàÿ ïàòîëîãèÿ, ïîýòîìó 
îíè óæå â ïåðâûå ñóòêè æèçíè ìîãóò íóæäàòü -
ñÿ â ïåðåâîäå íà âòîðîé ýòàï âûõàæèâàíèÿ, à, 
çíà÷èò, íå áóäóò ñîîòâåòñòâîâàòü êðèòåðèÿì 
îòáîðà. Âòîðîå îãðàíè÷åíèå èññëåäîâàíèÿ ñâÿ -
çàíî ñ òåì, ÷òî îáñëåäîâàëèñü íîâîðîæäåííûå 
äåòè â óñëîâèÿõ äâóõ ðåãèîíîâ Öåíòðàëüíîãî 
Ôåäåðàëüíîãî Îêðóãà ñ ïðèìåðíî ñîïîñòàâèìû -
ìè êëèìàòè÷åñêèìè óñëîâèÿìè. Âûïîëíåíèå 
èññëåäîâàíèÿ â óñëîâèÿõ äâóõ ìåäèöèíñêèõ 
îðãàíèçàöèé òðåòüåé ãðóïïû îêàçàíèÿ ïåðèíà -
òàëüíîé ïîìîùè, ò.å. ñ ïðåîáëàäàíèåì ïàöè -
åíòîê ãðóïïû ðèñêà, òîæå ñëåäóåò ñ÷èòàòü 
îãðàíè÷åíèåì äàííîãî èññëåäîâàíèÿ. Íå ïðîâî -
äèëñÿ àíàëèç ïðåíàòàëüíûõ è èíòðàíàòàëüíûõ 
ôàêòîðîâ ðèñêà, ïîñêîëüêó ýòî èçíà÷àëüíî íå 
âõîäèëî â öåëè è çàäà÷è èññëåäîâàíèÿ. 

Ïîëó÷åííûå â íàñòîÿùåì èññëåäîâàíèè 
ðåôåðåíñíûå èíòåðâàëû ïîêàçàòåëåé àáñîëþò -
íîãî è îòíîñèòåëüíîãî êîëè÷åñòâà ìèåëîöè -
òîâ, þíûõ, ïàëî÷êîÿäåðíûõ è ñåãìåíòîÿäåðíûõ 
íåéòðîôèëîâ, ëèìôîöèòîâ, ìîíîöèòîâ, áàçîôè -
ëîâ, ýîçèíîôèëîâ è ÍÈ â êðîâè ó äîíîøåííûõ 
è ÏÍÍÄ â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ â ïåðâûå ñóòêè 
æèçíè ìîãóò áûòü èñïîëüçîâàíû â êëèíè÷åñêîé 
ïðàêòèêå, à òàêæå ñ öåëüþ îáó÷åíèÿ â îáðàçîâà -
òåëüíûõ ìåäèöèíñêèõ îðãàíèçàöèÿõ.

Çàêëþ÷åíèå

Ðåôåðåíñíûå èíòåðâàëû êîëè÷åñòâåííûõ è 
êà÷åñòâåííûõ ïîêàçàòåëåé êëåòîê êðîâè (ãåìî -
ãëîáèíà, ãåìàòîêðèòà è ýðèòðîöèòîâ, ðåòèêóëî -
öèòîâ, òðîìáîöèòîâ è ëåéêîöèòîâ, àáñîëþòíî -
ãî êîëè÷åñòâà ñåãìåíòîÿäåðíûõ íåéòðîôèëîâ, 
ëèìôîöèòîâ, ìîíîöèòîâ, ýîçèíîôèëîâ, áàçîôè -
ëîâ, RDW-CV è MPV) ó äîíîøåííûõ è ÏÍÍÄ 
â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè, 
ïîëó÷åííûå â íàñòîÿùåì èññëåäîâàíèè, ìîãóò 
áûòü èñïîëüçîâàíû â êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå 
ïðè ïðîâåäåíèè ñêðèíèíãà ÎÀÊ â àêóøåðñêîì 
ñòàöèîíàðå â ïåðâûå 24 ÷ æèçíè ðåáåíêà äëÿ 
áîëåå ñâîåâðåìåííîãî âûÿâëåíèÿ ïåðèíàòàëü -
íîé ïàòîëîãèè, îñîáåííî â ñëó÷àå íàëè÷èÿ ñòåð -
òîé êëèíè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêè.   

�r�ã�È���º���È�¯�Ó�º�°�ˆ�Ò����àâòîðû âûðàæàþò áëàãîäàðíîñòü 

ïðîôåññîðó Ñïèâàêó Å.Ì. çà ïîìîùü â îðãàíèçàöèè è ïîä -

äåðæêó â ïðîâåäåíèè äàííîãî èññëåäîâàíèÿ. 

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïðîâåäåíèè èññëåäîâàíèÿ è ïîä -

ãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Íåñìîòðÿ íà áûñòðîå, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ, êóïèðîâàíèå äûõàòåëüíûõ íàðóøåíèé ïðè 
òðàíçèòîðíîì òàõèïíîý ó íîâîðîæäåííûõ (ÒÒÍ), ó äàííûõ ïàöèåíòîâ âûÿâëåíû äîêàçà -
òåëüñòâà èçìåíåíèé íà óðîâíå öåðåáðàëüíîé îêñèãåíàöèè è àêòèâíîñòè íåéðîòðîôè÷åñêèõ 
ôàêòîðîâ, à òàêæå âûñîêîé ÷àñòîòû äèàãíîçà «Öåðåáðàëüíàÿ èøåìèÿ» (ÖÈ) ïðè âûïèñêå. 
Â íàñòîÿùåå âðåìÿ îòñóòñòâóþò äàííûå ïî ÷àñòîòå öåðåáðàëüíîãî ïîðàæåíèÿ ó ïàöèåíòîâ 
ñ ÒÒÍ â àíàìíåçå â äîëãîñðî÷íîé ïåðñïåêòèâå. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îöåíèòü ýôôåêòèâíîñòü 
âëèÿíèÿ ñòàíäàðòèçèðîâàííîãî ïðîòîêîëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå íà îòäàëåííûå 
èñõîäû öåðåáðàëüíîé ïàòîëîãèè (ÖÏ). Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: ïðîâåäåíî îäíî -
öåíòðîâîå êîãîðòíîå ðåòðîñïåêòèâíîå èññëåäîâàíèå, âêëþ÷èâøåå äîíîøåííûõ è ïîçäíèõ 
íåäîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ñ ÒÒÍ äî ââåäåíèÿ ñòàíäàðòèçèðîâàííîãî ïðîòîêîëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè 
â ðîäîâîì çàëå è ïîñëå âíåäðåíèÿ ïðîòîêîëà. Áûëè ñîáðàíû äàííûå êàòàìíåçà äîíîøåííûõ 
äåòåé çà ïåðâûå 2 ãîäà æèçíè (2020, 2021, 2022, 2023 ãã.), íåäîíîøåííûõ çà 1 ãîä æèçíè 
(2020 è 2022, 2023 ãã.). Îöåíèâàëè ÷àñòîòó è õàðàêòåð âûÿâëåííîé ÖÏ. Ðåçóëüòàòû: â èòîãå 
ãðóïïó êîíòðîëÿ êàòàìíåçà äîíîøåííûõ (ÊÊÄ) ñîñòàâèëè 116 äåòåé, ãðóïïó èññëåäîâàíèÿ 
êàòàìíåçà äîíîøåííûõ (ÈÊÄ) – 84 ðåáåíêà, ãðóïïó êîíòðîëÿ êàòàìíåçà íåäîíîøåííûõ 
(ÊÊÍ) – 60 äåòåé è ãðóïïó èññëåäîâàíèÿ êàòàìíåçà íåäîíîøåííûõ (ÈÊÍ) – 50 äåòåé.  
Â ãðóïïå ÈÊÄ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ðåæå äèàãíîñòèðîâàëàñü ÖÏ â 6, 9, 12 ìåñÿöåâ, 1,5 è  
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2�u�d�b�o�t���c�o���t�Î�¾�É�Ú�Ï�È�Æ�Ç���Á�Ì�Ï�Ñ�Â�¾�Î�Ï�Ð�À�Ã�Ë�Ë�Ù�Ç���Ê�Ã�Â�Æ�Ô�Æ�Ë�Ï�È�Æ�Ç���Ñ�Ë�Æ�À�Ã�Î�Ï�Æ�Ð�Ã�Ð���m�h���q�u�����Á�����f�È�¾�Ð�Ã�Î�Æ�Ë�¿�Ñ�Î�Á�����q�u

Íåñìîòðÿ íà áûñòðîå, â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ, êóïèðîâàíèå äûõàòåëüíûõ íàðóøåíèé ïðè 
òðàíçèòîðíîì òàõèïíîý ó íîâîðîæäåííûõ (ÒÒÍ), ó äàííûõ ïàöèåíòîâ âûÿâëåíû äîêàçà -
òåëüñòâà èçìåíåíèé íà óðîâíå öåðåáðàëüíîé îêñèãåíàöèè è àêòèâíîñòè íåéðîòðîôè÷åñêèõ 
ôàêòîðîâ, à òàêæå âûñîêîé ÷àñòîòû äèàãíîçà «Öåðåáðàëüíàÿ èøåìèÿ» (ÖÈ) ïðè âûïèñêå. 
Â íàñòîÿùåå âðåìÿ îòñóòñòâóþò äàííûå ïî ÷àñòîòå öåðåáðàëüíîãî ïîðàæåíèÿ ó ïàöèåíòîâ 
ñ ÒÒÍ â àíàìíåçå â äîëãîñðî÷íîé ïåðñïåêòèâå. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îöåíèòü ýôôåêòèâíîñòü 
âëèÿíèÿ ñòàíäàðòèçèðîâàííîãî ïðîòîêîëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå íà îòäàëåííûå 
èñõîäû öåðåáðàëüíîé ïàòîëîãèè (ÖÏ). Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: ïðîâåäåíî îäíî -
öåíòðîâîå êîãîðòíîå ðåòðîñïåêòèâíîå èññëåäîâàíèå, âêëþ÷èâøåå äîíîøåííûõ è ïîçäíèõ 
íåäîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ñ ÒÒÍ äî ââåäåíèÿ ñòàíäàðòèçèðîâàííîãî ïðîòîêîëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè 
â ðîäîâîì çàëå è ïîñëå âíåäðåíèÿ ïðîòîêîëà. Áûëè ñîáðàíû äàííûå êàòàìíåçà äîíîøåííûõ 
äåòåé çà ïåðâûå 2 ãîäà æèçíè (2020, 2021, 2022, 2023 ãã.), íåäîíîøåííûõ çà 1 ãîä æèçíè 
(2020 è 2022, 2023 ãã.). Îöåíèâàëè ÷àñòîòó è õàðàêòåð âûÿâëåííîé ÖÏ. Ðåçóëüòàòû: â èòîãå 
ãðóïïó êîíòðîëÿ êàòàìíåçà äîíîøåííûõ (ÊÊÄ) ñîñòàâèëè 116 äåòåé, ãðóïïó èññëåäîâàíèÿ 
êàòàìíåçà äîíîøåííûõ (ÈÊÄ) – 84 ðåáåíêà, ãðóïïó êîíòðîëÿ êàòàìíåçà íåäîíîøåííûõ 
(ÊÊÍ) – 60 äåòåé è ãðóïïó èññëåäîâàíèÿ êàòàìíåçà íåäîíîøåííûõ (ÈÊÍ) – 50 äåòåé.  
Â ãðóïïå ÈÊÄ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ðåæå äèàãíîñòèðîâàëàñü ÖÏ â 6, 9, 12 ìåñÿöåâ, 1,5 è  
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Â Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè â ïîñëåäíèå äåñÿ -
òèëåòèÿ îòìå÷àåòñÿ ñòîéêàÿ òåíäåíöèÿ ê ñíè -
æåíèþ ÷èñëà ðîæäàåìîñòè, ÷òî ïðèâîäèò ê 

ïîñòåïåííîìó ñòàðåíèþ íàñåëåíèÿ è ñíèæåíèþ 
÷èñëà ðàáîòîñïîñîáíûõ ãðàæäàí [1]. ×èñëî 
ñìåðòåé ïðåâûøàåò ÷èñëî ðîäîâ, ÷òî âëå÷åò çà 

2 ãîäà æèçíè â îòëè÷èå îò ãðóïïû ÊÊÄ (ð �’0,05). Â ãðóïïå ÈÊÍ òàêæå ñòàòèñòè÷åñêè çíà -
÷èìî ðåæå äèàãíîñòèðîâàëàñü ÖÏ, íî òîëüêî â âîçðàñòå 1 ãîäà æèçíè â îòëè÷èå îò ãðóïïû 
ÊÊÍ (ð �’0,05). Îäíàêî ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ íå èñêëþ÷àþò âûñîêóþ ÷àñòîòó ãèïåðäè -
àãíîñòèêè, ÷òî òðåáóåò ââåäåíèÿ ñòàíäàðòèçèðîâàííîãî ïîäõîäà. Çàêëþ÷åíèå: ïðîâåäåííîå 
èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî, ÷òî ñòàíäàðòèçàöèÿ ïåðâè÷íîé ðåñïèðàòîðíîé ñòðàòåãèè â ðîäîâîì 
çàëå, ïðîâåäåíèå ÑÐÀÐ-òåðàïèè ïî ðàçðàáîòàííîìó íàìè ïðîòîêîëó âåäóò ê ñíèæåíèþ ÷àñòî -
òû ÖÏ íå òîëüêî ïðè âûïèñêå èç ïåðèíàòàëüíîãî öåíòðà, íî è â äîëãîñðî÷íîé ïåðñïåêòèâå. 
Âíåäðåíèå ïðîòîêîëà â ðóòèííóþ ïðàêòèêó ðîäîâñïîìîãàòåëüíûõ ó÷ðåæäåíèé âèäèòñÿ íàì 
îäíèì èç âàæíûõ øàãîâ â ñòðàòåãèè çàùèòû è ñîõðàíåíèÿ çäîðîâüÿ äåòåé.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë�� �°�ã�º�m�È����íîâîðîæäåííûå äåòè, ÑÐÀÐ-òåðàïèÿ, öåðåáðàëüíàÿ èøåìèÿ, öåðåáðàëüíîå 
ïîâðåæäåíèå, ðåñïèðàòîðíàÿ ïàòîëîãèÿ, òðàíçèòîðíîå òàõèïíîý íîâîðîæäåííûõ, êàòàìíåç.

�¡�Ò�ˆ������Å.Â. Øåñòàê, Î.Ï. Êîâòóí, Ä.À. Âàñèëåíêî, Ý.Ä. Ñàëèìõàíîâà. Îöåíêà âëèÿíèÿ ñòàí -
äàðòèçèðîâàííîãî ïðîòîêîëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå íà îòäàëåííûå èñõîäû öåðåáðàëü -
íîé ïàòîëîãèè: êîãîðòíîå èññëåäîâàíèå. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 
33–44. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-33-44.

Despite the rapid relief of respiratory disorders in transient tachypnea of the newborn (TTN) 
in most of the cases, these patients keep showing evidence of changes in the level of cerebral 
oxygenation and activity of neurotrophic factors as well as a high frequency of the «cerebral 
ischemia» (CI) diagnosis at discharge. There are no current data on the frequency of cerebral 
damage in patients with a history of TTN in the long term. The purpose of this research was to 
evaluate the effectiveness of the CPAP standardized protocol in the delivery room on the long-
term outcomes of cerebral pathology (CP). Materials and methods used: a single-center cohort 
retrospective study was conducted that included both full-term and late preterm patients with 
TTN, both before the introduction of the CPAP standardized protocol in the delivery room and 
after the its implementation. The follow-up data of the full-term infants – for the first two 
years of life (2020, 2021, 2022, 2023) and of the premature infants – for the first one year of 
life (2020 and 2022, 2023) were collected. The frequency and the nature of the identified CP 
were assessed. Results: the full-term follow-up control (FFC) group consisted of 116, the full-
term follow-up study (FFS) group of 84, the premature follow-up control (PFC) group of 60 
and the premature follow-up study (PFS) group of 50 children. In the FFS group the CP was 
statistically significantly less frequently diagnosed at 6, 9, 12 months, 1.5 and 2 years of life in 
contrast to the FFC group (p<0.05). In the PFS group the CP was also statistically significantly 
less frequently diagnosed, but only at the age of 1 year of life, unlike the PFC group (p �’0.05). 
However, the results of the study do not exclude a high frequency of hyperdiagnosis that 
requires the introduction of a standardized approach. Conclusion: the study showed that 
standardization of the primary respiratory strategy in the delivery room, CPAP implementation 
according to the protocol that the Aurors have developed, leads to a decrease in the frequency 
of CP not only upon discharge from the perinatal center, but also in the long term. Authors 
see the introduction of the protocol into the maternity hospitals’ routine practice as one of the 
important steps in the strategy for protecting and maintaining children's health.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����newborns, CPAP, cerebral ischemia, cerebral injury, respiratory pathology, follow-up.

�)�R�U���F�L�W�D�W�L�R�Q����Ye.V. Shestak, O.P. Kovtun, D.A. Vasilenko, E.D. Salimkhanova. Assessment of the 
CPAP standardized protocol in the delivery room on the long-term outcomes of cerebral pathology: 
a cohort study. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 33–44. DOI: 10.24110/0031-403X-
2025-104-1-33-44.

Ye.V. Shestak1,2, O.P. Kovtun 2, D.A. Vasilenko 1,2, E.D. Salimkhanova1,2     

ASSESSMENT  OF  THE  CPAP  STANDARDIZED  PROTOCOL  IN  THE 
DELIVERY  ROOM  ON  THE  LONG-TERM  OUTCOMES  

OF  CEREBRAL  PATHOLOGY:  A  COHORT  STUDY      
 

1�;�G�M�C�V�G�T�K�P�D�W�T�I���%�N�K�P�K�E�C�N���2�G�T�K�P�C�V�C�N���%�G�P�V�G�T�����;�G�M�C�V�G�T�K�P�D�W�T�I�����5�X�G�T�F�N�Q�X�U�M���1�D�N�C�U�V���� 
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ñîáîé ñåðüåçíóþ ñòðàòåãè÷åñêóþ ñîöèàëüíóþ 
ïðîáëåìó è âûçîâ, êîòîðûé âñòàåò ïåðåä âñåì 
íàñåëåíèåì ñòðàíû è ìåäèöèíñêèì ñîîáùå -
ñòâîì, â ÷àñòíîñòè. Ê ïîâûøåíèþ ÷èñëåííîñòè 
íàñåëåíèÿ, ïîìèìî ïðî÷åãî, âåäåò îðãàíèçàöèÿ 
ïî ïëàíèðîâàíèþ è âíåäðåíèþ ìåðîïðèÿòèé ïî 
ñíèæåíèþ ìëàäåí÷åñêîé ñìåðòíîñòè. Ñòðàòåãèè 
ïîâûøåíèÿ êà÷åñòâà æèçíè ïîäðàñòàþùåãî 
ïîêîëåíèÿ, ñîõðàíåíèÿ çäîðîâüÿ è ñíèæåíèÿ 
õðîíè÷åñêèõ çàáîëåâàíèé ðàññìàòðèâàþòñÿ íà 
ãîñóäàðñòâåííîì óðîâíå è ïåðå÷èñëåíû â Óêàçå 
Ïðåçèäåíòà ÐÔ îò 17 ìàÿ 2023 ã. ¹ 358  
«Î Ñòðàòåãèè êîìïëåêñíîé áåçîïàñíîñòè äåòåé 
â Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè íà ïåðèîä äî 2030 ãî-  
äà» [2]. Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ïñèõè÷åñêèå ðàñ -
ñòðîéñòâà, ðàññòðîéñòâà ïîâåäåíèÿ è áîëåçíè 
íåðâíîé ñèñòåìû ñòîÿò íà ïåðâîì ìåñòå ïî 
ïðè÷èíå èíâàëèäíîñòè ó äåòåé îò 0 äî 17 ëåò 
[3]. Âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ îïðåäåëèòü ïðè÷èííî-
ñëåäñòâåííóþ ñâÿçü ìåæäó ãèïîêñèåé, èøåìèåé 
è íåîíàòàëüíîé ýíöåôàëîïàòèåé ÿâëÿåòñÿ ñëîæ -
íîé çàäà÷åé, à òåðìèíîëîãèÿ è êëàññèôèêàöèÿ 
öåðåáðàëüíûõ ïîâðåæäåíèé (ÖÏ) îñòàåòñÿ äèñ -
êóòàáåëüíûì êëèíè÷åñêèì âîïðîñîì [4, 5].  
Â ñâîþ î÷åðåäü ê ÖÏ ìîãóò ïðèâåñòè äûõàòåëü -
íûå íàðóøåíèÿ (ÄÍ), âîçíèêøèå ïîñëå ðîæäå -
íèÿ, è ïåðèîä ãèïîêñåìèè, ñîïðîâîæäàþùèé 
ÄÍ [6, 7]. Îäíîé èç ñàìûõ ÷àñòûõ ïàòîëîãèé, 
ìàíèôåñòèðóþùåé â ïåðâûå ìèíóòû è ÷àñû 
ïîñëå ðîæäåíèÿ ó äîíîøåííûõ è ïîçäíèõ íåäî -
íîøåííûõ äåòåé, ÿâëÿåòñÿ òðàíçèòîðíîå òàõè-  
ïíîý íîâîðîæäåííûõ (ÒÒÍ) [8]. Äàííîå çàáîëå -
âàíèå õàðàêòåðèçóåòñÿ çàäåðæêîé ôåòàëüíîé 
æèäêîñòè â ëåãêèõ [9, 10], íåñïåöèôè÷åñêîé 
êëèíè÷åñêîé êàðòèíîé [11, 12] è, ïðè íåñâîå-  
âðåìåííîé äèàãíîñòèêå è ïðîâåäåíèè ðåñïèðà -
òîðíîé òåðàïèè, ïðèâîäèò ê ïðîãðåññèðîâàíèþ 
ñèìïòîìîâ, íàðàñòàíèþ òÿæåñòè ñîñòîÿíèÿ è, 
â îòäåëüíûõ ñëó÷àÿõ, ëåòàëüíîìó èñõîäó [13]. 
Ïðîáëåìà ÒÒÍ çàêëþ÷àåòñÿ â îòñóòñòâèè ÷åò -
êèõ êðèòåðèåâ ê ïðîâåäåíèþ ðåñïèðàòîðíîé 
òåðàïèè è ïîäõîäîâ ê ìåòîäàì òåðàïèè. Áîëåå 
òîãî, â íàøèõ ïðîøëûõ èññëåäîâàíèÿõ îáíàðó -
æåíà ñâÿçü ÒÒÍ ñ âûñîêîé ÷àñòîòîé ðàçâèòèÿ 
èøåìèè ãîëîâíîãî ìîçãà èëè öåðåáðàëüíîé 
èøåìèè (ÖÈ) (Ð 91.0 ïî ÌÊÁ-10) [14], íàðó -
øåíèåì îêñèãåíàöèè ãîëîâíîãî ìîçãà [15] è 
èçìåíåíèåì óðîâíåé íåéðîòðîôè÷åñêèõ ôàêòî -
ðîâ â êðîâè íîâîðîæäåííûõ ñ ÒÒÍ â îòëè÷èå 
îò çäîðîâûõ äåòåé [16]. Ðàçðàáîòàííûé íàìè 
ïðîòîêîë ÑÐÀÐ-òåðàïèè (ïîñòîÿííîå ïîëîæè -
òåëüíîå äàâëåíèå â äûõàòåëüíûõ ïóòÿõ, àíãë. 
Continuous Positive Airway Pressure) â ðîäîâîì 
çàëå ïðè ðàçâèòèè ÄÍ ïîçâîëèë çíà÷èòåëüíî 
ñíèçèòü òÿæåñòü òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ, ïðîäîë -
æèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè è ÷àñòîòó ÖÈ [17, 
18]. Ïðåäñòàâëåííûå èññëåäîâàòåëüñêèå äàííûå 
ïîêàçàëè, ÷òî ïåðåíåñåííîå ÒÒÍ âëå÷åò çà ñîáîé 
ìîðôîëîãè÷åñêèå è áèîõèìè÷åñêèå èçìåíåíèÿ 
â ãîëîâíîì ìîçãå, îäíàêî íàäåæäó íà îòñóò -
ñòâèå èëè ìèíèìàëüíóþ ÷àñòîòó äîëãîñðî÷ -
íûõ íåáëàãîïðèÿòíûõ íåâðîëîãè÷åñêèõ èñõî -

äîâ ìû âîçëàãàëè íà ðåïàðàòèâíûå ñâîéñòâà 
ÖÍÑ ðåáåíêà. Íà ìîìåíò íàïèñàíèÿ ñòàòüè –  
íà÷àëî 2024 ã., îòñóòñòâîâàëè ïóáëèêàöèè ïî 
ñâÿçè ÒÒÍ ñ ÖÏ è äîëãîñðî÷íûìè íåâðîëîãè -
÷åñêèìè èñõîäàìè. Íàñòîÿùåå èññëåäîâàíèå 
ïðîâåäåíî ñ öåëüþ îöåíêè íåâðîëîãè÷åñêîãî 
êàòàìíåçà äåòåé ñ ÒÒÍ â àíàìíåçå è ýôôåêòèâ -
íîñòè ðàçðàáîòàííîãî ïðîòîêîëà ÑÐÀÐ â äîëãî -
ñðî÷íîì ïåðèîäå. 

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îöåíèòü ýôôåêòèâ -
íîñòü âëèÿíèÿ ñòàíäàðòèçèðîâàííîãî ïðîòîêî -
ëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè (Ïðîòîêîë) â ðîäîâîì çàëå íà 
îòäàëåííûå èñõîäû ÖÏ.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

Äàííîå èññëåäîâàíèå ÿâëÿåòñÿ ÷àñòüþ ïðî -
ñïåêòèâíîãî èññëåäîâàíèÿ ýôôåêòèâíîñòè ïðî -
òîêîëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå ó äîíî -
øåííûõ íîâîðîæäåííûõ [17] è ðåòðîñïåêòèâíî -
ãî èññëåäîâàíèÿ ó íåäîíîøåííûõ [18].

�i�Ò�Ï�È�®�Ó�� �Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«�� îäíîöåíòðîâîå 
ðåòðîñïåêòèâíîå êîãîðòíîå èññëåäîâàíèå.

�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò���°�º�º�ˆ�m�Ë�ˆ�°�ˆ�m�Ò�«
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ â ãðóïïó êîíòðîëÿ 

êàòàìíåçà äîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ (ÊÊÄ):
– Äåòè, ðîæäåííûå ñ 01.01.2020 ïî 

31.12.2020 â àêóøåðñêîì ñòàöèîíàðå (ÀÑ) ¹ 1 
Åêàòåðèíáóðãñêîãî êëèíè÷åñêîãî ïåðèíàòàëü -
íîãî öåíòðà (ÅÊÏÖ) ñ ãåñòàöèîííûì âîçðàñòîì 
(ÃÂ) 37 0–416 íåäåëü;

– Äèàãíîç ÒÒÍ;
– Ïðîâåäåíèå ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå 

äî âíåäðåíèÿ Ïðîòîêîëà.
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ â ãðóïïó èññëåäîâàíèÿ 

êàòàìíåçà äîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ (ÈÊÄ):
– Äåòè, ðîæäåííûå ñ 01.07.2021 ïî 

31.12.2021 â ÀÑ ¹ 1 ÅÊÏÖ ñ ÃÂ 37 0–416 íåäåëü;
– Äèàãíîç ÒÒÍ;
– Ïðîâåäåíèå ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå 

ïî Ïðîòîêîëó.
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ â ãðóïïó êîíòðîëÿ 

êàòàìíåçà íåäîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ (ÊÊÍ):
– Äåòè, ðîæäåííûå 01.01.2020 ïî 31.12.2020 

â ÀÑ ¹ 1 ÅÊÏÖ ñ ÃÂ 35 0–366 íåäåëü;
– Äèàãíîç ÒÒÍ;
– Ïðîâåäåíèå ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå 

äî âíåäðåíèÿ Ïðîòîêîëà.
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ â ãðóïïó èññëåäîâàíèÿ 

êàòàìíåçà íåäîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ (ÈÊÍ):
– Äåòè, ðîæäåííûå 01.04.2022 ïî 31.12.2022 

â ÀÑ ¹ 1 ÅÊÏÖ ñ ÃÂ 35 0–366 íåäåëü;
– Äèàãíîç ÒÒÍ;
– Ïðîâåäåíèå ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå 

ïî Ïðîòîêîëó.
Êðèòåðèè íåâêëþ÷åíèÿ îäèíàêîâûå äëÿ 

âñåõ ãðóïï: ïîëíîå èëè ÷àñòè÷íîå îòñóòñòâèå 
èçó÷àåìûõ äàííûõ êàòàìíåçà.

�i�Ò�È���Ó�º�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�Ë���}�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò��
– Äèàãíîç ÒÒÍ óñòàíàâëèâàëè ïðè èñêëþ÷åíèè 

äðóãèõ ïðè÷èí ÄÍ.
– Äèàãíîç ÖÈ óñòàíàâëèâàëè íà îñíîâàíèè 

êëèíè÷åñêîé êàðòèíû, äàííûõ íåéðîñîíîãðàôèè è 
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çàêëþ÷åíèÿ äåòñêîãî íåâðîëîãà, òÿæåñòü ÖÈ êëàñ -
ñèôèöèðîâàëè â ñîîòâåòñòâèè ñ «Êëàññèôèêàöèåé 
ïåðèíàòàëüíûõ ïîðàæåíèé íåðâíîé ñèñòåìû ó íîâî -
ðîæäåííûõ» (ÌÊÁ-10 P91.0):

– G93.4 Ýíöåôàëîïàòèÿ íåóòî÷íåííàÿ.
– G93.8 Äðóãèå óòî÷íåííûå ïîðàæåíèÿ ãîëîâíî -

ãî ìîçãà.
– G96.9 Ïîðàæåíèå öåíòðàëüíîé íåðâíîé ñèñòå -

ìû íåóòî÷íåííîå.
– Ïíåâìîíèÿ îáúåäèíÿëà äèàãíîçû:
�x��J15.8 Äðóãèå áàêòåðèàëüíûå ïíåâìîíèè;
�x��J18.9 Ïíåâìîíèÿ íåóòî÷íåííàÿ.
– Áðîíõèò – J20.9 Îñòðûé áðîíõèò íåóòî÷íåí -

íûé.
– Èíôåêöèÿ âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé îáú -

åäèíÿëà äèàãíîçû:
�x��J00 Îñòðûé íàçîôàðèíãèò; 
�x��J02.9 Îñòðûé ôàðèíãèò íåóòî÷íåííûé;
�x��J03.9 Îñòðûé òîíçèëëèò íåóòî÷íåííûé;
�x��J04.0 Îñòðûé ëàðèíãèò;
�x��J06.4 Îñòðûå èíôåêöèè âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ 

ïóòåé ìíîæåñòâåííîé è íåóòî÷íåííîé ëîêàëèçàöèè;
�x��J06.9 Îñòðàÿ èíôåêöèÿ âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ 

ïóòåé íåóòî÷íåííàÿ;
�x��J39.3 Ðåàêöèÿ ïîâûøåííîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè 

âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé, ëîêàëèçàöèÿ íå óòî÷ -
íåíà.

�z�È�ˆ�È�ä�Ó�Ë�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�Ë�� ���È�Ó�Ó�©�Ë�� �º�� �¡�•�� �‚���Ò�ˆ�©�m�È�ã�Ò��
�m���°�ã�Ë���‚�
�•�Ò�Ë���¹�Ë�¯�Ò�º���©��

– 1–3 ìåñÿöà – ó÷èòûâàëè îñìîòð â ïåðâûå 1–3 
ìåñÿöà æèçíè;

– 6 ìåñÿöåâ – ó÷èòûâàëè îñìîòð â 6±1 ìåñÿö 
æèçíè;

– 9 ìåñÿöåâ – ó÷èòûâàëè îñìîòð â 9±1 ìåñÿö 
æèçíè;

– 1 ãîä – ó÷èòûâàëè îñìîòð â 12±1 ìåñÿö æèçíè;
– 1,5 ãîäà – ó÷èòûâàëè îñìîòð â 18±1 ìåñÿö 

æèçíè;
– 2 ãîäà – ó÷èòûâàëè îñìîòð â 24±1 ìåñÿö æèçíè.
Äàííûå äèàãíîñòè÷åñêèå ïåðèîäû âûáðàíû íà 

îñíîâàíèè Ïðèëîæåíèÿ 1 Ïðèêàçà Ìèíçäðàâà Ðîññèè 
îò 3 èþëÿ 2018 ã. ¹ 410Í [19].

�•�°�ã�º�m�Ò�«���¹�¯�º�m�Ë���Ë�Ó�Ò�«
Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëè â ÀÑ ¹ 1 ÃÁÓÇ 

Ñâåðäëîâñêîé îáëàñòè «Åêàòåðèíáóðãñêèé êëèíè -
÷åñêèé ïåðèíàòàëüíûé öåíòð». Äàííûå êàòàìíåçà 
ñîáèðàëè èç äåòñêèõ ïîëèêëèíèê ã. Åêàòåðèíáóðãà 
äåòñêèõ ãîðîäñêèõ áîëüíèö ¹ 8, ¹ 9, ¹ 11, ¹ 13, 
¹ 15.

�•�¯�º���º�ã�Î�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�º�°�ˆ�	���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Èçó÷àëè äàííûå êàòàìíåçà äîíîøåííûõ äåòåé çà 

ïåðâûå 2 ãîäà æèçíè, íåäîíîøåííûõ – çà ïåðâûé ãîä 
æèçíè, òàê êàê íà ìîìåíò èññëåäîâàíèÿ äåòè ãðóïïû 
ÈÊÍ äîñòèãëè òîëüêî âîçðàñòà 1 ãîä. Ñáîð äàííûõ 
ïðîõîäèë ñ ôåâðàëÿ ïî àïðåëü 2024 ã. 

�|�¹�Ò�°�È�Ó�Ò�Ë���ä�Ë���Ò���Ò�Ó�°�}�º���º���m�ä�Ë���È�ˆ�Ë�ã�	�°�ˆ�m�È
Íàìè ðàçðàáîòàí, èññëåäîâàí è âíåäðåí â ðàáî -

òó ïðîòîêîë ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå ó äîíî -
øåííûõ è ïîçäíèõ íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ 
(Ïðîòîêîë). Íà îñíîâàíèè àíàëèçà îñîáåííîñòåé 
ðåñïèðàòîðíîé òåðàïèè è òÿæåñòè òå÷åíèÿ ÒÒÍ ðàç -
ðàáîòàíû îñíîâíûå ïîëîæåíèÿ Ïðîòîêîëà, êîòîðûå 

çàêëþ÷àþòñÿ â ïîêàçàíèè äëÿ ñòàðòà ÑÐÀÐ ïðè 
îöåíêå ÄÍ ïî øêàëå Downes �t3 áàëëîâ è óâåëè÷åíèè 
ïðîäîëæèòåëüíîñòè ÑÐÀÐ îò 20 äî 60 ìèí. Ïîäðîáíî 
Ïðîòîêîë îïèñàí â îïóáëèêîâàííûõ ñòàòüÿõ [17,18] 
è ïðåäñòàâëåí íà ðèñ. 1. 

�j�°�²�º���©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Îñíîâíîé èñõîä èññëåäîâàíèÿ
×àñòîòà óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçîâ ÖÏ. 
Äîïîëíèòåëüíûå èñõîäû èññëåäîâàíèÿ:
– ×àñòîòà îòäåëüíûõ ãðóïï íîçîëîãèé ÖÏ;
– ×àñòîòà ðåñïèðàòîðíûõ çàáîëåâàíèé;
– Ñòðóêòóðà ðåñïèðàòîðíûõ çàáîëåâàíèé.
�l�Ë�ˆ�º���©���¯�Ë���Ò�°�ˆ�¯�È���Ò�Ò���Ò�°�²�º���º�m
Äàííûå êàòàìíåçà áûëè ñîáðàíû ïîñðåäñòâîì 

Àâòîìàòèçèðîâàííîé èíôîðìàöèîííîé ñèñòåìû 
(ÀÈÑ) «Ìåäèöèíñêàÿ èíòåãðèðîâàííàÿ ðåãèñòðà -
òóðà» (ÌÈÐ). Ó âñåõ ïàöèåíòîâ, ó÷àñòâîâàâøèõ â 
èññëåäîâàíèè, äàííûå î äèàãíîçàõ â ÀÈÑ ÌÈÐ áûëè 
óêàçàíû â âèäå øèôðîâ ïî ÌÊÁ-10.

�w�ˆ�Ò���Ë�°�}�È�«���ª�}�°�¹�Ë�¯�ˆ�Ò�Ï�È
Èññëåäîâàíèå ñòàíäàðòèçèðîâàííîãî ïðîòîêîëà 

ÑÐÀÐ-òåðàïèè ó äîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ ñ 
ÒÒÍ áûëî îäîáðåíî ðåøåíèåì ëîêàëüíîãî ýòè÷åñêî -
ãî êîìèòåòà ÅÊÏÖ (ïðîòîêîë ¹ 2 îò 02.07.2021). 
Ïðîòîêîë ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå ó ïîçäíèõ 
íåäîíîøåííûõ è äîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ ââå -
äåí â ðàáîòó ÅÊÏÖ 11.03.2022 (ïðèêàç ¹ 147). 
Ðîäèòåëÿìè âñåõ äåòåé áûëè ïîäïèñàíû èíôîðìè -
ðîâàííûå äîáðîâîëüíûå ñîãëàñèÿ íà äèàãíîñòèêó è 
òåðàïèþ â ïîëíîì îáúåìå, â ò.÷. íà èñïîëüçîâàíèå 
èíôîðìàöèè â íàó÷íûõ öåëÿõ.

�v�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�®���È�Ó�È�ã�Ò�Ï
Ïðèíöèïû ðàñ÷åòà ðàçìåðà âûáîðêè
Ðàñ÷åò âûáîðêè ïðåäâàðèòåëüíî íå ïðîâîäèëè, 

â èññëåäîâàíèè ó÷àñòâîâàëè âñå äåòè, ñîîòâåòñòâóþ -
ùèå êðèòåðèÿì âêëþ÷åíèÿ è íåâêëþ÷åíèÿ. 

Ìåòîäû îáðàáîòêè îòñóòñòâóþùèõ äàííûõ
Äàííûå çàíîñèëè â ýëåêòðîííûå òàáëèöû 

Microsoft Excel è áûëè ïðîâåðåíû íà êîððåêòíîñòü 
ãëàâíûì èññëåäîâàòåëåì Øåñòàêîì Å.Â. Â õîäå 
ïîèñêà èíôîðìàöèè îáíàðóæåíî, ÷òî ó áîëüøèíñòâà 
ïàöèåíòîâ îòñóòñòâîâàëè äàííûå î ïðîâåäåííûõ ÓÇÈ 
ãîëîâíîãî ìîçãà (ãðóïïà ÊÊÄ ó 74 (63,7%), ãðóïïà 
ÈÊÄ ó 53 (65,4%), ãðóïïà ÊÊÍ ó 41 (68,3%), ãðóï -
ïà ÈÊÍ ó 26 (52,0%) è ðàñøèôðîâàííîãî äèàãíîçà 
íåâðîëîãà ñ íåâðîëîãè÷åñêîé ñèìïòîìàòèêîé (ãðóïïà 
ÊÊÄ ó 108 (93,1%), ãðóïïà ÈÊÄ ó 74 (88,0%), ãðóï -
ïà ÊÊÍ ó 50 (83,3%), ãðóïïà ÈÊÍ ó 48 (96,0%), 
ïîýòîìó â àíàëèçå ýòè äàííûå íå ó÷èòûâàëè.

�l�Ë�ˆ�º���©���°�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�º���º���È�Ó�È�ã�Ò�Ï�È�����È�Ó�Ó�©�²
Íàêîïëåíèå, êîððåêòèðîâêó, ñèñòåìàòèçàöèþ 

èñõîäíîé èíôîðìàöèè è âèçóàëèçàöèþ ïîëó÷åííûõ 
ðåçóëüòàòîâ îñóùåñòâëÿëè â ýëåêòðîííûõ òàáëèöàõ 
Microsoft Office Excel 2016. Ñòàòèñòè÷åñêèé àíàëèç 
ïðîâîäèëè ñ èñïîëüçîâàíèåì ïðîãðàìì IBM SPSS 
Ñòàòèñòèêà v.27 (ðàçðàáîò÷èê – IBM Corporation) 
è BioStat v7.6.5.0 (ðàçðàáîò÷èê – AnalystSoft Inc.). 
Êîëè÷åñòâåííûå ïîêàçàòåëè ïðîâåðÿëè íà ñîîòâåò -
ñòâèå íîðìàëüíîìó ðàñïðåäåëåíèþ, äëÿ ýòîãî èñïîëü -
çîâàëè êðèòåðèé Øàïèðî–Óèëêà. Ñîâîêóïíîñòü 
êîëè÷åñòâåííûõ ïîêàçàòåëåé, êîòîðûå îòëè÷àëèñü 
îò íîðìàëüíîãî, îïèñûâàëè ñ ïîìîùüþ ïîêàçàòåëåé 
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ìåäèàíû (Me) è íèæíèõ è âåðõíèõ êâàðòèëåé [Q1; 
Q3]. Íîìèíàëüíûå äàííûå îïèñûâàëè ñ óêàçàíèåì 
àáñîëþòíûõ ðåçóëüòàòîâ è ïðîöåíòíûõ äîëåé. Äëÿ 
ñðàâíåíèÿ êîëè÷åñòâåííûõ ïîêàçàòåëåé â íåçàâè -
ñèìûõ ãðóïïàõ èñïîëüçîâàëè U-êðèòåðèé Ìàííà–
Óèòíè, êà÷åñòâåííûõ ïðèçíàêîâ — êðèòåðèé �$2 

Ïèðñîíà. Â ñëó÷àå, êîãäà ÷èñëî îæèäàåìûõ íàáëþäå -
íèé â ëþáîé èç ÿ÷ååê ÷åòûðåõïîëüíîé òàáëèöû áûëî 
ìåíüøå 10, èñïîëüçîâàëè êðèòåðèé �$2  ñ ïîïðàâ -
êîé Éåéòñà. Ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûìè ñ÷èòàëè 
ðàçëè÷èÿ ïðè p<0,05, èñïîëüçîâàëè äâóñòîðîííèé 
ð-óðîâåíü çíà÷èìîñòè.

Ðåçóëüòàòû

�|�­�ž�Ë�}�ˆ�©�����‚���È�°�ˆ�Ó�Ò�}�Ò�����Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ôîðìèðîâàíèÿ ãðóïï 

êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ äîíîøåííûõ è íåäî -
íîøåííûõ ïàöèåíòîâ ïðåäñòàâëåíà íà ðèñ. 2.  
Â èòîãå ãðóïïó ÊÊÄ ñîñòàâèëè 116 äåòåé, ãðóï -
ïó ÈÊÄ – 84 ðåáåíêà, ãðóïïó ÊÊÍ — 60 äåòåé 
è ãðóïïó ÈÊÍ – 50 äåòåé. 

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç îáùèõ õàðàêòåðè -
ñòèê äîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï ÊÊÄ è ÈÊÄ 
íå ïîêàçàë ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé 
ïî ÃÂ, ïîëó, ìàññå è äëèíå òåëà ïðè ðîæäåíèè, 
à òàêæå â áàëëüíîé îöåíêå ïî øêàëå APGAR íà 
1-é è 5-é ìèíóòàõ ïîñëå ðîæäåíèÿ (òàáë. 1).

Ïðè ñðàâíèòåëüíîì àíàëèçå àíàìíåçà áåðå -
ìåííîñòè è ðîäîâ âûÿâëåíî, ÷òî â ãðóïïå ÊÊÄ 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ÷àùå âñòðå÷àëèñü äåòè 
èç ìíîãîïëîäíîé áåðåìåííîñòè, à èìåííî èç 
äâîéíè (ð=0,012). Ïî äðóãèì ïîêàçàòåëÿì –  
÷àñòîòû ýêñòðàêîðïîðàëüíîãî îïëîäîòâîðå -
íèÿ (ÝÊÎ), ñàõàðíîãî è ãåñòàöèîííîãî äèàáåòà 
(ÃÑÄ), äèñòðåññà ïëîäà è ÷àñòîòû ðîäîðàçðåøå -
íèÿ ïóòåì îïåðàöèè êåñàðåâà ñå÷åíèÿ – ñòàòè -
ñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé íå îáíàðóæåíî 
(òàáë. 1).

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç îñîáåííîñòåé êëè -
íè÷åñêîãî òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ ïîêàçàë, ÷òî 
ïðîäîëæèòåëüíîñòü ÑÐÀÐ â ðîäîâîì çàëå áûëà 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî äîëüøå â ãðóïïå èññëå -
äîâàíèÿ (ð �’0,001). Òàêæå â ãðóïïå èññëåäî -
âàíèÿ ïàöèåíòû ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ÷àùå 
ãîñïèòàëèçèðîâàëèñü â îòäåëåíèå ðåàíèìàöèè è 
èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ (ÎÐÈÒÍ), 
ãäå âñåì äåòÿì ïðîâîäèëè áèíàçàëüíûé ÑÐÀÐ 
(BinCPAP) (ð �’0,001). Â ãðóïïå êîíòðîëÿ ñòàòè -
ñòè÷åñêè çíà÷èìî ÷àùå óñòàíàâëèâàëè âåíîç -
íûé äîñòóï, ïðîâîäèëè àíòèáàêòåðèàëüíóþ 
òåðàïèþ (ÀÁÒ) è èíôóçèîííóþ òåðàïèþ (ÈÒ) 
(ð�’0,001). 3 ïàöèåíòàì â ãðóïïå êîíòðîëÿ 
ïðîâîäèëè èñêóññòâåííóþ âåíòèëÿöèþ ëåãêèõ 
(ÈÂË) è íè îäíîìó èç ïàöèåíòîâ ãðóïïû èññëå-
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<3 �
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Ðèñ. 1. Ñõåìà ïðîòîêîëà ÑÐÀÐ-òåðàïèè â ðîäîâîì çàëå/îïåðàöèîííîé.
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äîâàíèÿ (ð=0,138). Äèàãíîç ÖÈ (âñå ïàöèåíòû 
èìåëè ëåãêóþ è ñðåäíþþ ñòåïåíü òÿæåñòè) ïðè 
âûïèñêå ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ÷àùå óñòàíàâ -
ëèâàëè äåòÿì â ãðóïïå êîíòðîëÿ (ð �’0,001). Ïî 
÷àñòîòå âíóòðèæåëóäî÷êîâûõ êðîâîèçëèÿíèé 
(ÂÆÊ) I ñòåïåíè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûå ðàç -
ëè÷èÿ ìåæäó ãðóïïàìè íå áûëè âûÿâëåíû. 
Ïíåâìîòîðàêñ â ïåðâûå 24 ÷ æèçíè çàðåãè -
ñòðèðîâàí ó 2 ïàöèåíòîâ â ãðóïïå êîíòðîëÿ. 

×àñòîòà è ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè 
â ÎÐÈÒÍ, îòäåëåíèå ïàòîëîãèè íîâîðîæäåí -
íûõ (ÎÏÍ), à òàêæå îáùàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü 
ãîñïèòàëèçàöèè áûëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
âûøå â ãðóïïå êîíòðîëÿ (ð �’0,001) (òàáë. 1).

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç îáùèõ õàðàêòåðè -
ñòèê äîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï ÊÊÍ è ÈÊÍ 
íå âûÿâèë ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé 
ïî ÃÂ, ïîëó, ìàññå è äëèíå òåëà ïðè ðîæäåíèè, 

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���!�#�@�8���&���A �������,�1�*�*�1 �!�(�&�/�,�(�#�A��

�!���/���%���&������ ���(�&�(�9���&�&�<�5��
(n=165)

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���!�#�@�8���&���A �������,�1�*�*�1��

���-�-�#�����(�����&���A �!���/���%���&��������
���(�&�(�9���&�&�<�5 

(n=110)

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���!�#�@�8���&���A �������,�1�*�*�1��

���-�-�#�����(�����&���A �!���/���%���&��������
�&�����(�&�(�9���&�&�<�5 

(n=89)

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���!�#�@�8���&���A �������,�1�*�*�1 �!�(�&�/�,�(�#�A��
�!���/���%���&������ �&�����(�&�(�9���&�&�<�5��

(n=100)

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���-�!�#�@�8���&���A��

(n=49)

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���-�!�#�@�8���&���A��

(n=26)

�Á�(�-�/�������#�� ���,�1�*�*�1 �!�(�&�/�,�(�#�A��
�!���/���%���&������ ���(�&�(�9���&�&�<�5��

(n=116)

�Á�(�-�/�������#�� ���,�1�*�*�1��
���-�-�#�����(�����&���A �!���/���%���&��������

���(�&�(�9���&�&�<�5
(n=84)

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���-�!�#�@�8���&���A��

(n=40)

�Á�(�(�/�����/�-�/���(�����#�� �!�,���/���,���A�%��
���-�!�#�@�8���&���A��

(n=39)

�Á�(�-�/�������#�� ���,�1�*�*�1 �!�(�&�/�,�(�#�A��
�!���/���%���&������ �&�����(�&�(�9���&�&�<�5��

(n=60)

�Á�(�-�/�������#�� ���,�1�*�*�1��
���-�-�#�����(�����&���A �!���/���%���&��������

�&�����(�&�(�9���&�&�<�5 (n=50)

Ðèñ. 2. Ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ôîðìèðîâàíèÿ âûáîðêè.

Òàáëèöà 1

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç îáùèõ õàðàêòåðèñòèê, àíàìíåçà áåðåìåííîñòè è ðîäîâ è êëèíè÷åñêèõ 
îñîáåííîñòåé ïîñëå ðîæäåíèÿ ãðóïï ÊÊÄ (n=116) è ÈÊÄ (n=84) 

Ïðèçíàêè

Ãðóïïà ÊÊÄ 
(n=116)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

Ãðóïïà ÈÊÄ  
(n=84)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

ð

Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò, íåä. 39 [37; 40] 39 [37,5; 39] 0,895
Ïîë (ìóæ), àáñ. (%) 71 (61,2) 49 (58,3) 0,682
Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè, ã 3275 [2870; 3725] 3470 [3085; 3675] 0,163
Äëèíà òåëà ïðè ðîæäåíèè, ñì 51 [49; 53] 52 [52; 53] 0,124
Îöåíêà ïî øêàëå APGAR íà 1-é ìèíóòå, áàëëû 6 [6; 7] 6 [6; 7] 0,137
Îöåíêà ïî øêàëå APGAR íà 5-é ìèíóòå, áàëëû 8 [7; 8] 8 [7; 8] 0,110
Ìíîãîïëîäíàÿ áåðåìåííîñòü – äâîéíÿ, n (%) 25 (21,6) 7 (8,3) 0,012*
Ýêñòðàêîðïîðàëüíîå îïëîäîòâîðåíèå, n (%) 14 (12,1) 12 (14,3) 0,645
Ñàõàðíûé äèàáåò, â ò.÷. ãåñòàöèîííûé, n (%) 36 (31,0) 28 (33,3) 0,731
Äèñòðåññ ïëîäà, n (%) 26 (22,4) 21 (25,0) 0,670
Êåñàðåâî ñå÷åíèå, n (%) 60 (51,7) 49 (58,3) 0,354
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü CPAP â ðîäîâîì çàëå, ìèí 15 [15; 20] 40 [20; 60] �’0,001*
BinCPAP â ÎÐÈÒÍ, n (%) 79 (68,1) 13 (15,5) �’0,001*
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü BinCPAP â ÎÐÈÒÍ, ÷, n=79/13 7 [5; 13] 9 [6; 13] 0,292
ÈÂË â ÎÐÈÒÍ, n (%) 3 (2,6) 0 (0,0) 0,138
Óñòàíîâëåí âåíîçíûé äîñòóï, n (%) 105 (90,5) 9 (10,7) �’0,001*
Ïðîâåäåíà ÀÁÒ, n (%) 39 (33,6) 3 (3,6) �’0,001*
Ïðîâîäèëàñü ÈÒ, n (%) 104 (89,7) 8 (9,5) �’0,001*
ÖÈ ëåãêîé è ñðåäíåé ñòåïåíè òÿæåñòè, n (%) 99 (85,3) 26 (31,0) �’0,001*
ÂÆÊ I–II ñòåïåíè, n (%) 13 (11,2) 12 (14,3) 0,516
Ïíåâìîòîðàêñ, n (%) 2 (1,7) 0 (0,0) 0,226
Ãîñïèòàëèçèðîâàíî â ÎÐÈÒÍ, n (%) 79 (68,1) 13 (15,5) �’0,001*
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒÍ, ÷, n=79/13 16 [9; 23] 16 [8; 20] 0,476
Ãîñïèòàëèçèðîâàíî â ÎÏÍ, n (%) 95 (81,9) 26 (31,0) �’0,001*
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÏÍ, ñóò., n=95/26 8 [6; 10] 7 [5; 10] 0,179
Îáùàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè, ñóò. 10 [7; 12] 3 [2; 7,5] �’0,001*

*Ðàçëè÷èÿ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìû ïðè ñðàâíåíèè èññëåäóåìûõ ãðóïï; CPAP – ïîñòîÿííîå ïîëîæèòåëüíîå äàâëåíèå â 
äûõàòåëüíûõ ïóòÿõ; BinCPAP – áèíàçàëüíûé ÑÐÀÐ; ÎÐÈÒÍ – îòäåëåíèå ðåàíèìàöèè è èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæ -
äåííûõ; ÈÂË – èñêóññòâåííàÿ âåíòèëÿöèÿ ëåãêèõ; ÀÁÒ – àíòèáàêòåðèàëüíàÿ òåðàïèÿ; ÈÒ – èíôóçèîííàÿ òåðàïèÿ; ÖÈ –  
öåðåáðàëüíàÿ èøåìèÿ; ÂÆÊ – âíóòðèæåëóäî÷êîâîå êðîâîèçëèÿíèå; ÎÏÍ – îòäåëåíèå ïàòîëîãèè íîâîðîæäåííûõ. 
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à òàêæå îöåíêå ïî øêàëå APGAR íà 1-é è 5-é 
ìèíóòàõ æèçíè (ð �“0,05) (òàáë. 2).

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç àíàìíåçà áåðåìåí -
íîñòè è ðîäîâ âûÿâèë ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
áîëüøóþ ÷àñòîòó äåòåé èç äâîéíè â ãðóïïå 
êîíòðîëÿ (ð=0,006). Íå îáíàðóæåíî ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé ìåæäó ãðóïïàìè ïî 
÷àñòîòå ÝÊÎ, ñàõàðíîãî äèàáåòà è ÃÑÄ ó ìàòå -
ðè, äèñòðåññà ïëîäà â ðîäàõ è ÷àñòîòå ðîäî -
ðàçðåøåíèé ïóòåì êåñàðåâà ñå÷åíèÿ (ð �“0,05) 
(òàáë. 2).

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç âûÿâèë ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìî áîëüøóþ ïðîäîëæèòåëüíîñòü 
ÑÐÀÐ â ðîäîâîì çàëå ó äåòåé â ãðóïïå èññëå -
äîâàíèÿ (ð �’0,001). Íå âûÿâëåíî ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé ïî ÷àñòîòå è ïðîäîëæè -
òåëüíîñòè ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒÍ, ïðîäîë -
æèòåëüíîñòè BinCPAP â ÎÐÈÒÍ, ÷àñòîòå ïðî -
âåäåíèÿ ÈÂË è ÷àñòîòå ãîñïèòàëèçàöèé â ÎÏÍ 
(ð�“0,05). Ïíåâìîòîðàêñ íå çàðåãèñòðèðîâàí íè 
â îäíîé ãðóïïå. Â ãðóïïå êîíòðîëÿ ñòàòèñòè÷å -
ñêè çíà÷èìî ðåæå ïðîâîäèëàñü ÀÁÒ (ð=0,003). 
Â ãðóïïå êîíòðîëÿ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
÷àùå óñòàíîâëåí äèàãíîç ÖÈ ïðè âûïèñêå èç 
ñòàöèîíàðà (ð=0,043), îäíàêî ÷àñòîòà ÂÆÊ 

ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íå ðàçëè÷àëàñü â ãðóï -
ïàõ. Ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî áîëüøåé ïðîäîë -
æèòåëüíîñòüþ ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÏÍ è îáùåé 
ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ ãîñïèòàëèçàöèè õàðàêòå -
ðèçîâàëàñü ãðóïïà êîíòðîëÿ (ð �’0,05) (òàáë. 2).

�|�°�Ó�º�m�Ó�©�Ë���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ïðè ñðàâíèòåëüíîì àíàëèçå êàòàìíåñòè -

÷åñêèõ äàííûõ ÖÏ ó äîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ 
ãðóïï êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ âûÿâëåíî, ÷òî 
â òå÷åíèå ïåðâûõ 2 ëåò è â ïåðâûå 3 ìåñÿ -
öà æèçíè îòñóòñòâîâàëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìûå ðàçëè÷èÿ â ÷àñòîòå ÖÏ ìåæäó ãðóïïàìè 
(ð�“0,05). Òàêæå â ïåðâûå 3 ìåñÿöà æèçíè íå 
ðàçëè÷àëàñü ñòðóêòóðà çàáîëåâàíèé â ãðóïïàõ 
(ð�“0,05). Äàëåå â 6 ìåñ., 9, ìåñ., 1 ãîä, 1,5 ãîäà 
è 2 ãîäà æèçíè ÖÏ âñòðå÷àëàñü ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìî ðåæå â ãðóïïå èññëåäîâàíèÿ (ð �’0,05), 
ñî ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûìè ðàçëè÷èÿìè ïî 
ñòðóêòóðå äèàãíîçîâ â 1,5 è 2 ãîäà (ð �’0,05) 
(òàáë. 3). 

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç êàòàìíåñòè÷åñêèõ 
äàííûõ íå âûÿâèë ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûõ 
ðàçëè÷èé ïî ÷àñòîòå ïàöèåíòîâ ñ ÖÏ çà ïåð -
âûé ãîä æèçíè, â 1–3, 6 è 9 ìåñÿöåâ æèçíè 
â ãðóïïå êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ (ð �“0,05).  

Òàáëèöà 2

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç îáùèõ õàðàêòåðèñòèê, àíàìíåçà áåðåìåííîñòè è ðîäîâ è êëèíè÷åñêèõ 
îñîáåííîñòåé ïîñëå ðîæäåíèÿ ãðóïï ÊÊÍ (n=60) è ÈÊÍ (n=50) 

Ïðèçíàêè

Ãðóïïà ÊÊÍ 
(n=60)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

Ãðóïïà ÈÊÍ  
(n=50)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

ð

Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò, íåä. 36 [35; 36] 35 [35; 36] 0,324
Ïîë (ìóæ), àáñ. (%) 29 (48,3) 28 (57,1) 0,360
Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè, ã 2535 [2260; 2855] 2625 [2480; 2940] 0,139
Äëèíà òåëà ïðè ðîæäåíèè, ñì 48 [45,5; 50] 48 [46; 50] 0,482
Îöåíêà ïî øêàëå APGAR íà 1-é ìèíóòå, áàëëû 6 [5; 7] 6 [6; 7] 0,972
Îöåíêà ïî øêàëå APGAR íà 5-é ìèíóòå, áàëëû 8 [7; 8] 8 [7; 8] 0,890
Ìíîãîïëîäíàÿ áåðåìåííîñòü – äâîéíÿ, n (%) 19 (31,7) 5 (10,0) 0,006*
Ýêñòðàêîðïîðàëüíîå îïëîäîòâîðåíèå, n (%) 8 (13,3) 5 (10,0) 0,590
Ñàõàðíûé äèàáåò, â ò.÷. ãåñòàöèîííûé, n (%) 22 (36,7) 13 (26,0) 0,232
Äèñòðåññ ïëîäà, n (%) 9 (15,0) 9 (18,0) 0,672
Êåñàðåâî ñå÷åíèå, n (%) 38 (63,3) 33 (66,0) 0,771
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü CPAP â ðîäîâîì çàëå, ìèí 15 [15; 17,5] 40 [20; 40] �’0,001*
BinCPAP â ÎÐÈÒÍ, n (%) 33 (55,0) 29 (58,0) 0,752
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü BinCPAP â ÎÐÈÒÍ, ñóò., n=33/29 1 [1; 1] 1 [1; 1] 0,365
ÈÂË â ÎÐÈÒÍ, n (%) 0 (0,0) 2 (4,0) 0,118
Ïðîâåäåíà ÀÁÒ, n (%) 4 (6,7) 14 (28,0) 0,003*
ÖÈ ëåãêîé è ñðåäíåé ñòåïåíè òÿæåñòè, n (%) 38 (63,3) 22 (44,0) 0,043*
ÂÆÊ I–II ñòåïåíè, n (%) 11 (18,3) 7 (14,0) 0,541
Ïíåâìîòîðàêñ, n (%) 0 (0,0) 0 (0,0) 1,000
Ãîñïèòàëèçèðîâàíî â ÎÐÈÒÍ (n) 33 (55,0) 29 (58,0) 0,752
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒÍ, ÷, n=33/29 1 [1; 1] 1 [1; 1] 0,062
Ãîñïèòàëèçèðîâàíî â ÎÏÍ, n (%) 56 (93,3) 43 (86,0) 0,202
Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÏÍ, ñóò., n=56/43 10 [9; 14] 10 [7; 11] 0,040*
Îáùàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãîñïèòàëèçàöèè, ñóò. 13 [11; 17] 12 [9; 14] 0,018*

*Ðàçëè÷èÿ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìû ïðè ñðàâíåíèè èññëåäóåìûõ ãðóïï; CPAP – ïîñòîÿííîå ïîëîæèòåëüíîå äàâëåíèå  
â äûõàòåëüíûõ ïóòÿõ; BinCPAP – áèíàçàëüíûé ÑÐÀÐ; ÎÐÈÒÍ – îòäåëåíèå ðåàíèìàöèè è èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæ -
äåííûõ; ÈÂË – èñêóññòâåííàÿ âåíòèëÿöèÿ ëåãêèõ; ÖÈ – öåðåáðàëüíàÿ èøåìèÿ; ÂÆÊ – âíóòðèæåëóäî÷êîâîå êðîâîèçëè -
ÿíèå; ÎÏÍ – îòäåëåíèå ïàòîëîãèè íîâîðîæäåííûõ. 
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Â 1 ãîä ÷àñòîòà ÖÏ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìî íèæå áûëà ó äåòåé ãðóïïû èññëåäîâàíèÿ 
(ð=0,005). Ñòðóêòóðà äèàãíîçîâ ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìî íå ðàçëè÷àëàñü â ãðóïïàõ âî âñåõ âîç -
ðàñòàõ (ð�“0,05) (òàáë. 4).

�i�º�¹�º�ã�Ó�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�©�Ë�� �¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©�� �Ò�°�°�ã�Ë���º-
�m�È�Ó�Ò�«

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç êàòàìíåñòè÷åñêèõ 
äàííûõ ðåñïèðàòîðíîé ïàòîëîãèè ó äîíîøåí -
íûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ 
â ïåðâûå 2 ãîäà æèçíè íå âûÿâèë ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé ïî íàëè÷èþ ðåñïèðàòîðíîé 
ïàòîëîãèè, ÷àñòîòå çàáîëåâàíèé, à òàêæå ÷àñòî -
òå îòäåëüíûõ çàáîëåâàíèé – ïíåâìîíèè, áðîí -
õèòû è èíôåêöèè âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé 
(ð�“0,05) (òàáë. 5).

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç êàòàìíåñòè÷åñêèõ 
äàííûõ ðåñïèðàòîðíîé ïàòîëîãèè ó íåäîíîøåí -
íûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ 
â ïåðâûé ãîä æèçíè íå âûÿâèë ñòàòèñòè÷åñêè  
çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé ïî íàëè÷èþ ðåñïèðàòîðíîé 
ïàòîëîãèè, ÷àñòîòå çàáîëåâàíèé, à òàêæå ÷àñòî -
òå îòäåëüíûõ çàáîëåâàíèé – ïíåâìîíèè, áðîí -
õèòû è èíôåêöèè âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé 
(ð�“0,05) (òàáë. 6).

�s�Ë�Î�Ë�ã�È�ˆ�Ë�ã�	�Ó�©�Ë���«�m�ã�Ë�Ó�Ò�«
Íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ âûÿâëåíû íå áûëè.

Îáñóæäåíèå

�c�Ë�Ï�
�ä�Ë�� �º�°�Ó�º�m�Ó�º���º�� �¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�È�� �Ò�°�°�ã�Ë���º-
�m�È�Ó�Ò�«

Â ðåçóëüòàòå ïðîâåäåííîãî èññëåäîâàíèÿ 
âûÿâëåíî, ÷òî â ãðóïïå ÈÊÄ ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìî ðåæå äèàãíîñòèðîâàëàñü ÖÏ â 6, 9,  
12 ìåñÿöåâ, 1,5 ãîäà è 2 ãîäà æèçíè â îòëè÷èå 
îò ãðóïïû ÊÊÄ. Â ãðóïïå ÈÊÍ òàêæå ñòàòè -
ñòè÷åñêè çíà÷èìî ðåæå äèàãíîñòèðîâàëàñü ÖÏ, 
íî òîëüêî â âîçðàñòå 1 ãîäà æèçíè â îòëè÷èå îò 
ãðóïïû ÊÊÍ.

�|�­�°�‚�Î���Ë�Ó�Ò�Ë���º�°�Ó�º�m�Ó�º���º���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�È���Ò�°�°�ã�Ë-
���º�m�È�Ó�Ò�«

Â íåîíàòîëîãèè øèðîêî èçâåñòåí äèàãíîç 
ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ 
(ÃÈÝ) âñëåäñòâèå ïåðåíåñåííîé àñôèêñèè ïðè 
ðîæäåíèè [20]. ×àñòîòà äàííîé ïàòîëîãèè íåâå-
ëèêà è ñîñòàâëÿåò 5–9 ñëó÷àåâ íà 1000 æèâî -
ðîæäåííûõ äåòåé [21]. 

Ïðè àíàëèçå èñòî÷íèêîâ âûÿñíèëîñü, ÷òî 
ñóäèòü îá èñòèííîé ÷àñòîòå ðàñïðîñòðàíåíèÿ 
ÖÏ ó äåòåé êðàéíå ñëîæíî. Äîñòóïíûå îòå÷å -
ñòâåííûå èñòî÷íèêè îïèñûâàþò ïîñëåäñòâèÿ 
ïåðåíåñåííîé àñôèêñèè ïðè ðîæäåíèè [22, 23], à 
èíîñòðàííûå – ïîñëåäñòâèÿ íåîíàòàëüíîé ýíöå -
ôàëîïàòèè èëè ñóäîðîã [24, 25]. ×àñòîòà íàèáî -
ëåå ðàñïðîñòðàíåííûõ ïàòîëîãèé (G93.4, G93.8, 

Òàáëèöà 3

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç êàòàìíåñòè÷åñêèõ äàííûõ ÖÏ ó äîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï ÊÊÄ 
(n=116) è ÈÊÄ (n=84)

Ïðèçíàêè

Ãðóïïà ÊÊÄ 
(n=116)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

Ãðóïïà ÈÊÄ  
(n=84)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

ð

Íàëè÷èå ÖÏ â ïåðâûå 2 ãîäà æèçíè, n (%) 98 (84,5) 66 (78,6) 0,283

ÖÏ â 1–3 ìåñ. æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

84 (72,4)
78 (92,8)

6 (7,2)
0 (0,0)

51 (60,7)
49 (96,0)

2 (4,0)
0 (0,0)

0,081
0,443
0,443

1,0

ÖÏ â 6 ìåñ. æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

89 (76,7)
81 (91,0)

8 (9,0)
0 (0,0)

52 (61,9)
47 (90,4)

5 (9,6)
0 (0,0)

0,023*
0,902
0,902
1,000

ÖÏ â 9 ìåñ. æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

82 (70,7)
78 (95,1)

4 (4,9)
0 (0,0)

47 (56,0)
45 (95,8)

1 (2,1)
1 (2,1)

0,032*
0,872
0,437
0,185

ÖÏ â 1 ãîä æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

81 (69,8)
65 (80,2)
9 (11,1)
7 (8,7)

31 (36,9)
29 (93,5)

2 (6,5)
0 (0,0)

�’0,001*
0,087
0,459
0,091

ÖÏ â 1,5 ãîäà æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

47 (40,5)
22 (46,8)
10 (21,3)
15 (31,9)

10 (11,9)
5 (50,0)
5 (50,0)
0 (0,0)

�’0,001*
0,855
0,062
0,038*

ÖÏ â 2 ãîäà æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

28 (24,1)
8 (28,5)
9 (32,1)

11 (39,4)

3 (3,6)
0 (0,0)

3 (100,0)
0 (0,0)

�’0,001*
0,283
0,022*
0,177

*Ðàçëè÷èÿ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìû ïðè ñðàâíåíèè èññëåäóåìûõ ãðóïï.
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G96.9) íå òîëüêî ó äåòåé ñ ÒÒÍ â àíàìíåçå, íî è 
ñ äðóãèìè íîçîëîãèÿìè èëè óñëîâíî çäîðîâûìè 
ïîñëå ðîæäåíèÿ îñòàåòñÿ íåèçâåñòíîé. Ïî äàí -
íûì Ìèíçäðàâà ÐÔ, ðàñ÷åòà Ðîññòàòà â 2022 ã. 
âïåðâûå âûÿâëåííûå áîëåçíè íåðâíîé ñèñòåìû 

çàíèìàþò ñòàáèëüíî 3-å ìåñòî, ïðè èñêëþ -
÷åíèè èíôåêöèîííûõ çàáîëåâàíèé è òðàâì 
ïîñëå òàêèõ ïàòîëîãèé, êàê áîëåçíè îðãàíîâ 
ïèùåâàðåíèÿ è áîëåçíè ãëàçà è ïðèäàòî÷íîãî 
àïïàðàòà [26]. Êðóïíûé ãëîáàëüíûé ñèñòåìàòè -

Òàáëèöà 4

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç êàòàìíåñòè÷åñêèõ äàííûõ ÖÏ  
ó íåäîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï ÊÊÍ (n=60) è ÈÊÍ (n=50)

Ïðèçíàêè

Ãðóïïà ÊÊÍ 
(n=60)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

Ãðóïïà ÈÊÍ  
(n=50)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

ð

Íàëè÷èå ÖÏ â ïåðâûé ãîä æèçíè, n (%) 54 (90,0) 42 (84,0) 0,347

ÖÏ â 1–3 ìåñ. æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

50 (83,3)
48 (96,0)

0 (0,0)
2 (4,0)

40 (80,0)
40 (100,0)

0 (0,0)
0 (0,0)

0,652
0,201
1,000
0,576

ÖÏ â 6 ìåñ. æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

47 (78,3)
47 (100,0)

0 (0,0)
0 (0,0)

37 (74,0)
37 (100,0)

0 (0,0)
0 (0,0)

0,594
1,000
1,000
1,000

ÖÏ â 9 ìåñ. æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

42 (70,0)
41 (97,6)

1 (2,4)
0 (0,0)

28 (56,0)
28 (100,0)

0 (0,0)
0 (0,0)

0,129
0,411
0,838
1,000

ÖÏ â 1 ãîä æèçíè, n (%)
G93.4
G93.8
G96.9

39 (65,0)
36 (92,5)

1 (2,5)
2 (5,0)

19 (38,0)
17 (89,4)

0 (0,0)
2 (10,6)

0,005*
0,719
0,711
0,835

*Ðàçëè÷èÿ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìû ïðè ñðàâíåíèè èññëåäóåìûõ ãðóïï.

Òàáëèöà 5

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç êàòàìíåñòè÷åñêèõ äàííûõ ðåñïèðàòîðíîé ïàòîëîãèè  
ó äîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ (n=200)

Òàáëèöà 6

Ñðàâíèòåëüíûé àíàëèç êàòàìíåñòè÷åñêèõ äàííûõ ðåñïèðàòîðíîé ïàòîëîãèè  
ó íåäîíîøåííûõ ïàöèåíòîâ ãðóïï êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ (n=110)

Ïðèçíàêè

Ãðóïïà ÊÊÄ 
(n=116)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

Ãðóïïà ÈÊÄ  
(n=84)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

ð

Íàëè÷èå ðåñïèðàòîðíîé ïàòîëîãèè â ïåðâûå 2 ãîäà æèçíè, 
n (%) 92 (79,3) 71 (84,5) 0,349

Êîëè÷åñòâî ðåñïèðàòîðíûõ çàáîëåâàíèé, n (%) 3 [1; 5] 3 [1; 5] 0,197
Ïíåâìîíèÿ, n (%) 12 (10,3) 4 (4,8) 0,151
Áðîíõèò, n (%) 3 (2,6) 7 (8,3) 0,066
Èíôåêöèè âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé, n (%) 90 (77,6) 66 (78,6) 0,868

Ïðèçíàêè

Ãðóïïà ÊÊÍ 
(n=60)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

Ãðóïïà ÈÊÄ  
(n=50)

Ìå [Q1; Q3],  
àáñ. (%)

ð

Íàëè÷èå ðåñïèðàòîðíîé ïàòîëîãèè â ïåðâûé ãîä æèçíè,  
n (%) 48 (80,0) 33 (66,0) 0,097

Êîëè÷åñòâî ðåñïèðàòîðíûõ çàáîëåâàíèé, n (%) 2 [1; 3] 1,5 [0; 2,75] 0,189
Ïíåâìîíèÿ, n (%) 3 (5,0) 1 (2,0) 0,403
Áðîíõèòû, n (%) 2 (3,3) 4 (8,0) 0,283
Èíôåêöèè âåðõíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé, n (%) 44 (73,3) 32 (64,0) 0,292
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÷åñêèé îáçîð 2023 ã. èç 3456 ñòàòåé âêëþ÷èë  
10 ñèñòåìàòè÷åñêèõ îáçîðîâ, ñîîáùàþùèõ îá 
îöåíêàõ ðàñïðîñòðàíåííîñòè ñèíäðîìà äåôè -
öèòà âíèìàíèÿ/ãèïåðàêòèâíîñòè, ðàññòðîéñòâà 
àóòèñòè÷åñêîãî ñïåêòðà, öåðåáðàëüíîãî ïàðàëè -
÷à, íàðóøåíèé óìñòâåííîãî ðàçâèòèÿ, ýïèëåï -
ñèè, ïîòåðè ñëóõà, ïîòåðè çðåíèÿ è äèñëåêñèè 
ðàçâèòèÿ [27]. Ê ñîæàëåíèþ, âûâîäû î ãëîáàëü -
íîé ðàñïðîñòðàíåííîñòè ÖÏ ó äåòåé è ïîäðîñò -
êîâ ïîëó÷èòü íå óäàëîñü â ñâÿçè ñ íåîäíîðîä -
íîñòüþ ìåòîäîëîãèè èññëåäîâàíèé è ñîáñòâåí -
íî äèàãíîñòè÷åñêèì êðèòåðèÿì. Ïî äàííûì 
íåêîòîðûõ èññëåäîâàíèé, ðàçóìíûì âûãëÿäèò 
ñîïðîâîæäåíèå äåòåé, ïåðåíåñøèõ ãîñïèòàëè -
çàöèþ â îòäåëåíèå ðåàíèìàöèè è ïîòðåáîâàâ -
øèõ ïðîâåäåíèÿ èíòåíñèâíîé òåðàïèè, ñîçäà -
íèå óíèôèöèðîâàííûõ ïîäõîäîâ ê âûÿâëåíèþ 
öåðåáðàëüíûõ íàðóøåíèé íà ðàííåé ñòàäèè è 
ïðîâåäåíèå ñîîòâåòñòâóþùåãî ëå÷åíèÿ [28, 29]. 
Íåñìîòðÿ íà îòñóòñòâèå ó ïàöèåíòîâ ñ ÒÒÍ â 
àíàìíåçå ãëóáîêîãî íåâðîëîãè÷åñêîãî äåôèöè -
òà, ÷àñòîòà ÖÈ ïðè âûïèñêå è â òå÷åíèå ïåðâûõ 
ëåò æèçíè âûçûâàåò ñåðüåçíûå îïàñåíèÿ.

Ïî íàøèì ïðåäâàðèòåëüíûì äàííûì, ÷àñòî -
òà ÖÈ ó ïîçäíèõ íåäîíîøåííûõ íîâîðîæ -
äåííûõ (ÃÂ 34 0–366 íåäåëü) çà 2020 ã. ïðè 
âûïèñêå èç ïåðèíàòàëüíîãî öåíòðà ñîñòàâëÿåò 
55,5% (âûáîðêà 508 äåòåé). Ïðîâåäåííûé àíà -
ëèç ïîêàçàë òàêæå âûñîêóþ ÷àñòîòó ÖÈ ó ïàöè -
åíòîâ ñ ÒÒÍ, îäíàêî ïðèìåíåíèå Ïðîòîêîëà 
ïîçâîëèëî ñíèçèòü ÷àñòîòó ÖÈ ó äîíîøåííûõ 
ñ 85,3% äî 31,0% (p<0,001), à ó ïîçäíèõ íåäî -
íîøåííûõ (ÃÂ 35 0–366 íåäåëü) – ñ 63,3% äî 
44,0% (ð=0,043). Òåì ñàìûì ìû âèäèì, ÷òî 
âíåäðåíèå Ïðîòîêîëà â áîëüøåé ñòåïåíè îêà -
çàëî âëèÿíèå íà ãðóïïó äîíîøåííûõ ïàöèåí -
òîâ, ÷åì íà íåäîíîøåííûõ. Îòäåëüíóþ òðåâîãó 
âûçûâàåò âûñîêàÿ ÷àñòîòà ÂÆÊ ó ïàöèåíòîâ 
ñ ïåðåíåñåííûì ÒÒÍ. Áîëüøèíñòâî èññëåäî -
âàíèé îïèñûâàþò ÂÆÊ òîëüêî êàê áîëåçíü 
íåäîíîøåííûõ äåòåé ñ óâåëè÷åíèåì ÷àñòîòû 
âñòðå÷àåìîñòè ïî ìåðå óìåíüøåíèÿ ÃÂ [30].  
Ó äîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ ÷àñòîòà âíóòðè -
ìîçãîâûõ êðîâîèçëèÿíèé ñîñòàâëÿåò 0,27–0,49 
íà 1000 æèâîðîæäåííûõ äåòåé [31]. Â íàøåì 
èññëåäîâàíèè ÷àñòîòà ÂÆÊ I–II ñòåïåíè ñòàòè -
ñòè÷åñêè çíà÷èìî íå èçìåíèëàñü ïðè âíåäðåíèè 
Ïðîòîêîëà è ñîñòàâèëà 11,2% ïðîòèâ 14,3% ó 
äîíîøåííûõ è 18,3% è 14,0% ó íåäîíîøåííûõ 
â ãðóïïàõ êîíòðîëÿ è èññëåäîâàíèÿ (ð �“0,05). 

Ïðîâåäåííûé íàìè àíàëèç ïîêàçàë áîëü -
øóþ ÷àñòîòó ÖÏ â ïåðâûå 2 ãîäà æèçíè ó 
äîíîøåííûõ è 1 ãîä æèçíè ó íåäîíîøåííûõ 
äåòåé, ÷åì ïðè âûïèñêå èç ïåðèíàòàëüíîãî 
öåíòðà, êàê â ãðóïïàõ êîíòðîëÿ, òàê è â ãðóï -
ïàõ èññëåäîâàíèÿ. Ýòî ìîæåò ñâèäåòåëüñòâî -
âàòü î íàëè÷èè äîëãîñðî÷íûõ îòðèöàòåëüíûõ 
íåâðîëîãè÷åñêèõ èñõîäîâ ïåðåíåñåííîãî ÒÒÍ 
è ãèïîêñèè, ñîïðîâîæäàâøåé ÄÍ. Ìû âèäèì 
ðîñò ÷àñòîòû ÖÏ óæå ê 1–3 ìåñÿöåì æèçíè âî 
âñåõ ãðóïïàõ, îäíàêî â ãðóïïå ÈÊÄ, íà÷èíàÿ ñ 
âîçðàñòà 6 ìåñ. äî 2 ëåò, ÷àñòîòà ïàòîëîãèè ñòà -

òèñòè÷åñêè çíà÷èìî íèæå â îòëè÷èå îò ãðóïïû 
ÊÊÄ. Ó íåäîíîøåííûõ äåòåé ÷àñòîòà ÖÏ òàêæå 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íèæå â ãðóïïå ÈÊÍ, 
íî òîëüêî â âîçðàñòå 1 ãîäà æèçíè. Îöåíèâàÿ 
ýôôåêòèâíîñòü Ïðîòîêîëà ïðè àíàëèçå êàòàì -
íåçà, ìû âèäèì òó æå òåíäåíöèþ, ÷òî è ïîñëå 
ðîæäåíèÿ – áîëüøàÿ ýôôåêòèâíîñòü Ïðîòîêîëà 
â ñíèæåíèè ÷àñòîòû ÖÈ ó äîíîøåííûõ äåòåé. 
Ìîæíî îòìåòèòü îñîáåííîñòü íåäîíîøåííûõ 
äåòåé â íåçðåëîñòè â öåëîì ÖÍÑ è, â ò.÷. àíòè -
îêñèäàíòíîé çàùèòû ãîëîâíîãî ìîçãà, ÷òî â 
ïðîöåññå ðàçâèòèÿ ÄÍ ïðè ÒÒÍ ñ ïîòðåáíîñòüþ 
ðåñïèðàòîðíîé òåðàïèè âåäåò ê ãèïîêñåìèè, 
óâåëè÷åíèþ ôðàêöèè êèñëîðîäà ïðè ðåñïèðà -
òîðíîé òåðàïèè è òåì ñàìûì îêñèäàòèâíîìó 
ñòðåññó [32]. 

Êàê îäíà èç ïðîáëåì, êîòîðàÿ òðåáóåò ðåøå -
íèÿ íà ñàìîì âûñîêîì óðîâíå, âèäèòñÿ îòñóò -
ñòâèå ÷åòêèõ êðèòåðèåâ è ñòàíäàðòîâ óñòàíîâ -
ëåíèÿ äèàãíîçîâ ÖÏ ó äåòåé ïåðâûõ ëåò æèçíè. 
Â ñâÿçè ñ ýòèì íå èñêëþ÷åíà ãèïåðäèàãíîñòèêà 
ÖÏ â èññëåäóåìîé êîãîðòå ïàöèåíòîâ.

Òàêæå ìû ðàññìàòðèâàëè èñõîäû ÒÒÍ îòíî -
ñèòåëüíî ðåñïèðàòîðíîé ïàòîëîãèè. Íåêîòîðûå 
èññëåäîâàíèÿ ïîêàçûâàþò, ÷òî ó äåòåé, ïåðå -
íåñøèõ ÒÒÍ, âûøå ðèñê ðàçâèòèÿ îñòðîãî 
áðîíõèòà è áðîíõèîëèòà â îòëè÷èå îò çäîðîâûõ 
íîâîðîæäåííûõ [33, 34]. Ñâèñòÿùåå äûõà -
íèå ÿâëÿåòñÿ ÷àñòûì ñèìïòîìîì ðåñïèðàòîð -
íîãî çàáîëåâàíèÿ ó äåòåé ïåðâûõ ëåò æèçíè. 
Èìåþòñÿ äàííûå, ÷òî ó äåòåé ñ ÒÒÍ â àíàì -
íåçå âûøå ÷àñòîòà äûõàíèÿ â òå÷åíèå ïåðâûõ 
4 ëåò â îòëè÷èå îò äåòåé áåç ÒÒÍ (ÎÐ 2,8; 
ð=0,014) [35], ÒÒÍ ÿâëÿåòñÿ íåçàâèñèìûì ôàê -
òîðîì ðèñêà ïðèñòóïîâ ñâèñòÿùåãî äûõàíèÿ 
(ÎØ 2,378; 95% ÄÈ 1,20–4,70; ð<0,01) [36]. 
Àíàëîãè÷íûå ðåçóëüòàòû ïîêàçûâàåò è äðóãîå 
èññëåäîâàíèå (ñêîððåêòèðîâàííûé ÎÐ 1,17; 
95% ÄÈ 1,02–1,34) [34]. Â íàøåì èññëåäîâàíèè 
ìû ïðîàíàëèçèðîâàëè îáùåå ÷èñëî äåòåé, îáðà -
òèâøèõñÿ çà ìåäèöèíñêîé ïîìîùüþ ïî ïîâîäó 
ðåñïèðàòîðíûõ èíôåêöèé, ÷àñòîòó îáðàùåíèé, 
à òàêæå ÷àñòîòó îòäåëüíûõ íîçîëîãèé. Îäíàêî 
ïî âñåì êðèòåðèÿì íå ïîëó÷åíî ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé ìåæäó ãðóïïàìè êîíòðîëÿ 
è èññëåäîâàíèÿ êàê äîíîøåííûõ, òàê è íåäî -
íîøåííûõ äåòåé.

Îãðàíè÷åíèÿ èññëåäîâàíèÿ:
1. Ðåòðîñïåêòèâíûé è îäíîöåíòðîâîé 

äèçàéí èññëåäîâàíèé;
2. Èíôîðìàöèÿ î ÖÏ îãðàíè÷åíà êîäàìè 

ïî ÌÊÁ-10, ÷òî íå ïîçâîëÿåò ïðîâåñòè óãëó -
áëåííîå èçó÷åíèå ïðîáëåìû;

3. Âûÿâëåíà áîëüøàÿ ïîòåðÿ äàííûõ î 
ïàöèåíòàõ, ñîîòâåòñòâóþùèõ êðèòåðèÿì âêëþ -
÷åíèÿ, â ñâÿçè ñ ìåñòîì æèòåëüñòâà âíå ã. Åêà-  
òåðèíáóðãà, ñìåíîé ôàìèëèè è ëå÷åíèåì â 
÷àñòíûõ ìåäèöèíñêèõ öåíòðàõ.

Çàêëþ÷åíèå

Ïðîâåäåííîå èññëåäîâàíèå ïîêàçàëî, ÷òî 
ñòàíäàðòèçàöèÿ ïåðâè÷íîé ðåñïèðàòîðíîé ñòðà -



43

ÎÐ
È

Ã
È

ÍÀ
Ë

Ü
ÍÛ

Å
  

Ñ
Ò

À
Ò

Ü
È

òåãèè â ðîäîâîì çàëå, ïðîâåäåíèå ÑÐÀÐ-òåðàïèè 
ïî ðàçðàáîòàííîìó íàìè Ïðîòîêîëó âåäóò ê 
ñíèæåíèþ ÷àñòîòû ÖÏ íå òîëüêî ïðè âûïèñêå 
èç ïåðèíàòàëüíîãî öåíòðà, íî è â äîëãîñðî÷íîé 
ïåðñïåêòèâå. Âíåäðåíèå Ïðîòîêîëà â ðóòèííóþ 
ïðàêòèêó ðîäîâñïîìîãàòåëüíûõ ó÷ðåæäåíèé 
âèäèòñÿ íàì îäíèì èç âàæíûõ øàãîâ â ñòðàòå -
ãèè çàùèòû è ñîõðàíåíèÿ çäîðîâüÿ äåòåé.
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Íåäîíîøåííîñòü ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç ÷àñòûõ ïðè÷èí âòîðè÷íûõ ëèìôîïåíèé è íèçêèõ ïîêà -
çàòåëåé TREC/KREC ïðè íåîíàòàëüíîì ñêðèíèíãå (ÍÑ), èíòåðïðåòàöèÿ êîòîðûõ â çíà÷è -
òåëüíîé ñòåïåíè çàòðóäíåíà. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îïðåäåëåíèå ïðîãíîñòè÷åñêîé öåííîñòè 
êîëè÷åñòâà TREC/KREC äëÿ îöåíêè ðèñêà ðàçâèòèÿ èíôåêöèé è ãîñïèòàëèçàöèè â îòäåëå -
íèå ðåàíèìàöèè è èíòåíñèâíîé òåðàïèè (ÎÐÈÒ), ïî äàííûì ðàñøèðåííîãî ÍÑ. Ìàòåðèàëû 
è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: èññëåäîâàíèå âûïîëíåíî íà áàçå ÃÁÓÇ ÑÊ «Ñòàâðîïîëüñêèé êðàå -
âîé êëèíè÷åñêèé ïåðèíàòàëüíûé öåíòð ¹ 1» â ïåðèîä ñ 01.01.2023 ïî 30.06.2024. Íà 1-ì 
ýòàïå â õîäå îäíîöåíòðîâîãî ðåòðîñïåêòèâíîãî êîãîðòíîãî èññëåäîâàíèÿ îñóùåñòâëåí àíàëèç 
ðåçóëüòàòîâ ÍÑ ñ îïðåäåëåíèåì äîëè íåäîíîøåííûõ â ñòðóêòóðå ïåðâè÷íûõ è âòîðè÷íûõ 
ëèìôîïåíèé. Èçó÷åíû ïîêàçàòåëè TREC/KREC (ïåðâè÷íûé àíàëèç òåñò-áëàíêîâ íà âðîæ -
äåííûå îøèáêè èììóíèòåòà âûïîëíÿëè â ðåôåðåíñíîé ëàáîðàòîðèè ÊÊÁ ¹ 1 ã. Êðàñíîäàð 
ñ ïîìîùüþ òåñò-ñèñòåì «TK-SMA» Ãåíåðèóì) ó 100 íåäîíîøåííûõ äåòåé ïî ñðàâíåíèþ ñî 
100 äîíîøåííûìè â çàâèñèìîñòè îò ñðîêîâ ãåñòàöèè. Íà 2-ì ýòàïå â õîäå îäíîöåíòðîâîãî 
èññëåäîâàíèÿ ñëó÷àé-êîíòðîëü îïðåäåëåíà ïðîãíîñòè÷åñêàÿ çíà÷èìîñòü çíà÷åíèé TREC/
KREC äëÿ îöåíêè ðèñêà ðàçâèòèÿ èíôåêöèé. Îáñëåäîâàíû 18 ìëàäåíöåâ, ãîñïèòàëèçèðîâàí -
íûõ â ÎÐÈÒ, è 20 – áåç ñòàòóñà «ÎÐÈÒ». Ðåçóëüòàòû: â ñòðóêòóðå ïåðâè÷íûõ è âòîðè÷íûõ 
ëèìôîïåíèé (ïàöèåíòû ñ àíîìàëüíûìè çíà÷åíèÿìè TREC/KREC) äîëÿ íåäîíîøåííûõ äåòåé 
ñîñòàâëÿåò 50% (95% ÄÈ 23,8%; 76,2%), âòîðè÷íûõ ëèìôîïåíèé – 77,8% (95% ÄÈ 50,6%; 
104,9%). Ïðè ñðîêàõ ãåñòàöèè ìåíåå 28 íåä. íåäîíîøåííûå äåòè èìåþò ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìî áîëåå íèçêèå óðîâíè TREÑ è ÊREC ïî ñðàâíåíèþ ñ äîíîøåííûìè (p=0,001). Ïîêàçàòåëè 
TREC è ÊREC ó íåäîíîøåííûõ, ãîñïèòàëèçèðîâàííûõ â ÎÐÈÒ, ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íèæå 
(p=0,045 è p=0,004 ñîîòâåòñòâåííî), ÷åì â ãðóïïå áåç èíôåêöèé è ñòàòóñà «ÎÐÈÒ». Çíà÷åíèå 
ÊREC�d901 êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ ìîæåò áûòü èñïîëüçîâàíî â êà÷åñòâå ïðåäèêòîðà ðàçâè -
òèÿ èíôåêöèé – ÷óâñòâèòåëüíîñòü 65,0% [95% ÄÈ 47,4%; 82,4%], ñïåöèôè÷íîñòü – 72,2% 
[95% ÄÈ 53,3%; 90,0%], ROC-AUC – 77,4% [63,7%; 89,2%]. Ðèñê ðàçâèòèÿ èíôåêöèîííîé 
ïàòîëîãèè è ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒ ïðè óðîâíå KREC �d901 êîïèé íà 10 5 ëåéêîöèòîâ â 
4,83 [1,21; 19,22] ðàçà âûøå, ÷åì ñðåäè ïàöèåíòîâ ñ KREC>901 êîïèé íà 10 5 ëåéêîöèòîâ  
(ð=0,022). Çàêëþ÷åíèå: ïîëó÷åííûå äàííûå ìîæíî èñïîëüçîâàòü äëÿ èíòåðïðåòàöèè ðåçóëü -
òàòîâ ïîïóëÿöèîííîãî ñêðèíèíãà, à òàêæå äëÿ ïðîãíîçèðîâàíèÿ òÿæåëûõ èíôåêöèé ó íåäî -
íîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë�� �°�ã�º�m�È����íåäîíîøåííûå äåòè, TREC, KREC, íåîíàòàëüíûé ñêðèíèíã, ïåðâè÷íûå 
èììóíîäåôèöèòû.

�¡�Ò�ˆ������Ë.È. Áà÷èåâà, Ë.Þ. Áàðû÷åâà, Ð.À. Æåòèøåâ, À.Í. Îáåäèí. Ïîêàçàòåëè TREC/KREC 
êàê ïîòåíöèàëüíûå ïðåäèêòîðû ðàçâèòèÿ èíôåêöèé ó íåäîíîøåííûõ äåòåé: îäíîöåíòðîâîå 
èññëåäîâàíèå. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 45–54. DOI: 10.24110/0031-
403X-2025-104-1-45-54.
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Âðîæäåííûå îøèáêè èììóíèòåòà (ÂÎÈ) 
ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé ãåòåðîãåííûå çàáîëåâàíèÿ, 
îáóñëîâëåííûå ìóòàöèÿìè â ãåíàõ, îòâåòñòâåí -
íûõ çà ðàçâèòèå è/èëè ôóíêöèîíèðîâàíèå 
èììóííîé ñèñòåìû [1, 2]. Ïîïóëÿöèîííûé 
ñêðèíèíã íîâîðîæäåííûõ ïðèçíàí åäèíñòâåí -
íûì ñðåäñòâîì âûÿâëåíèÿ ÂÎÈ äî ðàçâèòèÿ 
èíôåêöèé, ñïîñîáíûì ñóùåñòâåííî óëó÷øèòü 
ïîêàçàòåëè âûæèâàåìîñòè èììóíîêîìïðîìåòè -
ðîâàííûõ ìëàäåíöåâ [3–5].

Â ïðîöåññå ôîðìèðîâàíèÿ àíòèãåíðàñïîç -
íàþùèõ ðåïåðòóàðîâ Ò- è Â-ëèìôîöèòîâ è ðåà -
ðàíæèðîâêè ñåãìåíòîâ ðåöåïòîðíûõ ãåíîâ îáðà -
çóþòñÿ âíåõðîìîñîìíûå íåðåïëèöèðóþùèåñÿ 
ìîëåêóëû ÄÍÊ, ÿâëÿþùèåñÿ ìàðêåðàìè íàèâ-  
íûõ Ò- (TREC) è Â-ëèìôîöèòîâ (KREC) [6, 7].

Èçìåðåíèå TREC è KREC èñïîëüçóåòñÿ ó 
íîâîðîæäåííûõ äëÿ ðàííåé äèàãíîñòèêè òÿæå -
ëîé êîìáèíèðîâàííîé èììóííîé íåäîñòàòî÷ -
íîñòè, ðÿäà ñèíäðîìàëüíûõ èììóíîäåôèöèòîâ 
è àãàììàãëîáóëèíåìèé [8]. Ïðè ýòîì ñíèæåíèå 
çíà÷åíèé TREC/KREC íå ÿâëÿåòñÿ ñïåöèôè÷å -
ñêèì è âûÿâëÿåòñÿ ïðè ëèìôîïåíèÿõ äðóãîãî 
ïðîèñõîæäåíèÿõ (âòîðè÷íûõ ëèìôîïåíèÿõ), 
âêëþ÷àÿ ïîðîêè ðàçâèòèÿ æåëóäî÷íî-êèøå÷ -
íîãî òðàêòà, àíîìàëèè ñåðäöà è ñîñóäîâ, íåäî -

íîøåííîñòü, îïóõîëè, ìàòåðèíñêóþ èììóíîñó -
ïðåññèþ [9, 10].

Áîëüøóþ ïðîáëåìó â íåîíàòàëüíîì ñêðèíèí -
ãå (ÍÑ) ïðåäñòàâëÿåò ïîïóëÿöèÿ íåäîíîøåííûõ 
äåòåé, ÷òî ñâÿçàíî ñ ôèçèîëîãè÷åñêîé íåçðåëî -
ñòüþ èììóííîé ñèñòåìû, à òàêæå ñîïóòñòâóþùè -
ìè çàáîëåâàíèÿìè, ñïîñîáíûìè óñóãóáèòü èììó -
íîäåôèöèò [11]. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ  íå èçâåñòíà 
èñòèííàÿ ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÂÎÈ ñðåäè íåäîíî -
øåííûõ äåòåé ïî ñðàâíåíèþ ñ äîíîøåííûìè. Íå 
èçó÷åíà èíôîðìàòèâíîñòü TREC/KREC â êà÷å -
ñòâå ïðåäèêòîðîâ ðàçâèòèÿ òÿæåëûõ èíôåêöèé ó 
íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ [12]. 

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îïðåäåëåíèå ïðîãíîñòè -
÷åñêîé öåííîñòè êîëè÷åñòâà TREC/KREC äëÿ 
îöåíêè ðèñêà ðàçâèòèÿ èíôåêöèé è ãîñïèòàëè -
çàöèè â îòäåëåíèå ðåàíèìàöèè è èíòåíñèâíîé 
òåðàïèè (ÎÐÈÒ), ïî äàííûì ðàñøèðåííîãî ÍÑ.

Â ïðîöåññå âûïîëíåíèÿ èññëåäîâàíèÿ ìû 
ñòðåìèëèñü îòâåòèòü íà âîïðîñû:

1. Êàêîâû ïîêàçàòåëè ýêñöèçèîííûõ êîëåö 
ãåíîâ ðåàðàíæèðîâêè (TREC/KREC) ó íåäîíî -
øåííûõ íîâîðîæäåííûõ ïî äàííûì ÍÑ? 

2. Ìîæíî ëè ïðèìåíÿòü èçìåðåíèå TREC/
KREC â êà÷åñòâå ïðåäèêòîðîâ ãîñïèòàëèçàöèè 
íåäîíîøåííûõ äåòåé â ÎÐÈÒ?

Populational screening with TREC/KREC determination is a universal method for detecting 
severe combined immunodeficiency prior to the onset of infectious diseases. The prognostic 
significance of TREC/KREC low levels in preterm infants with secondary lymphopenia has 
not been sufficiently studied as yet. The purpose of this research was to determine the value 
of TREC/KREC indicators for predicting severe infections in preterm infants. Materials and 
methods used: the study was conducted on the basis of the Stavropol Krai Regional Clinical 
Perinatal Center (Stavropol, Stavropol Krai, Russia). An analysis of neonatal screening results 
for 100 preterm infants was conducted in Jan. 01, 2023-June 30, 2024, and clinical and 
laboratory data of 18 patients who were hospitalized in the ICU were studied retrospectively. 
Statistical analysis utilized the Mann-Whitney non-parametric test and ROC curve analysis. 
Results: among the causes of secondary lymphopenia not associated with congenital immune 
defects, preterm birth accounts for 77.8%. Preterm infants have reduced levels of TREC and 
KREC with statistically significant differences observed in those with gestational ages below 28 
weeks. The median TREC in preterm infants admitted to the ICU was significantly lower than in 
the comparison group. A TREC value below 509 copies/105 may be used as a predictor for life-
threatening infections. Conclusion: preterm infants with low and abnormal TREC/KREC values 
are at high risk for adverse outcomes and therefore require throughout and careful monitoring.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����preterm infants, TREC, KREC, neonatal screening, primary immunodeficiencies.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����L.I. Bachiyeva, L.Yu. Barycheva, R.A. Zhetishev, A.N. Obedin. TREC, KREC as 
potential predictors for infection development in preterm infants: a single-center study. Pediatria 
n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 45–54. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-45-54.

L.I. Bachiyeva1,2, L.Yu. Barycheva1, R.A. Zhetishev2, A.N. Obedin ������    

TREC,  KREC  AS  POTENTIAL  PREDICTORS  FOR  INFECTION  
DEVELOPMENT  IN  PRETERM  INFANTS:  A  SINGLE-CENTER  STUDY   
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Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

�i�Ò�Ï�È�®�Ó���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
1-é ýòàï: îäíîöåíòðîâîå ðåòðîñïåêòèâíîå 

êîãîðòíîå èññëåäîâàíèå.
2-é ýòàï: îäíîöåíòðîâîå èññëåäîâàíèå ñëó -

÷àé–êîíòðîëü.
�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò���°�º�º�ˆ�m�Ë�ˆ�°�ˆ�m�Ò�«
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ â 1-é ýòàï èññëåäî -

âàíèÿ:
�x��ãðóïïà èññëåäîâàíèÿ: íåäîíîøåííûå íîâî -

ðîæäåííûå ïðè ñðîêå ãåñòàöèè îò 22-é äî 37-é 
íåä.; ãðóïïà êîíòðîëÿ: äîíîøåííûå íîâîðîæ -
äåííûå ïðè ñðîêå ãåñòàöèè îò 37-é íåäåëè;

�x��íàëè÷èå èíôîðìèðîâàííîãî äîáðîâîëüíîãî 
ñîãëàñèÿ íà îáðàáîòêó äàííûõ, ïîäïèñàííîãî 
çàêîííûì ïðåäñòàâèòåëåì ïàöèåíòà.

Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ âî 2-é ýòàï èññëåäî -
âàíèÿ:

�x��íåäîíîøåííûå íîâîðîæäåííûå ïðè ñðîêå 
ãåñòàöèè îò 22-é äî 37-é íåä.;

�x��ãðóïïà èññëåäîâàíèÿ: ãîñïèòàëèçèðîâàííûå 
â ÎÐÈÒ; ãðóïïà êîíòðîëÿ: áåç ñòàòóñà «ÎÐÈÒ»;

�x��íàëè÷èå èíôîðìèðîâàííîãî äîáðîâîëüíîãî 
ñîãëàñèÿ íà îáðàáîòêó äàííûõ, ïîäïèñàííîãî 
çàêîííûì ïðåäñòàâèòåëåì ïàöèåíòà.

Êðèòåðèè íåâêëþ÷åíèÿ â 1-é è 2-é ýòàïû 
èññëåäîâàíèÿ:  

�x��íåäîíîøåííûå íîâîðîæäåííûå ñ àíîìà -
ëèÿìè ðàçâèòèÿ (âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðä -
öà, æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà), âîäÿíêîé 
ïëîäà, ìåêîíèàëüíûì èëåóñîì, âíóòðèóòðîáíû -
ìè èíôåêöèÿìè, à òàêæå ðîæäåííûå îò èììó -
íîêîìïðîìåòèðîâàííûõ ìàòåðåé.

Êðèòåðèåì íåäîíîøåííîñòè ñ÷èòàëè ãåñòà -
öèîííûé âîçðàñò (ÃÂ) ìåíåå 37 íåä. Íàëè÷èå 
èíôåêöèîííîé ïàòîëîãèè è ñîïóòñòâóþùèõ 
çàáîëåâàíèé ó íîâîðîæäåííûõ, ãîñïèòàëèçèðî -
âàííûõ â ÎÐÈÒ, ïîäòâåðæäåíû âûïèñêàìè èç 
ñòàöèîíàðíûõ êàðò, êîíñóëüòàòèâíûìè çàêëþ -
÷åíèÿìè ñïåöèàëèñòîâ.

�•�°�ã�º�m�Ò�«�� �¹�¯�º�m�Ë���Ë�Ó�Ò�«�� �Ò�� �¹�¯�º���º�ã�Î�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�º�°�ˆ�	��
�Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«

Â ðàáîòå èñïîëüçîâàíû ðåçóëüòàòû ÍÑ íà ÂÎÈ 
â Ñòàâðîïîëüñêîì êðàå, à òàêæå êëèíè÷åñêèå è 
ëàáîðàòîðíûå äàííûå íîâîðîæäåííûõ, ãîñïèòàëè -
çèðîâàííûõ â ÃÁÓÇ ÑÊ «Ñòàâðîïîëüñêèé êðàåâîé 
êëèíè÷åñêèé ïåðèíàòàëüíûé öåíòð ¹ 1» (ÃÁÓÇ ÑÊ 
«ÑÊÊÏÖ ¹ 1») â òå÷åíèå 18 ìåñ. (ñ 1 ÿíâàðÿ 2023 ã. 
ïî 30 èþíÿ 2024 ã.).

�|�­�ž�Ë�}�ˆ�Ò�m�Ó�©�Ë���Ò�Ï�ä�Ë�¯�Ë�Ó�Ò�«
Ïåðâè÷íûé àíàëèç òåñò-áëàíêîâ íà ÂÎÈ âûïîëíÿ -

ëè â ðåôåðåíñíîé ëàáîðàòîðèè ÊÊÁ ¹ 1 ã. Êðàñíîäàð 
ñ ïîìîùüþ òåñò-ñèñòåì «TK-SMA» Ãåíåðèóì.

Ïðè ïîêàçàòåëÿõ TREC/KREC íèæå 100 
êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ âíîâü âçÿòûå òåñò-áëàíêè 
ïàöèåíòîâ ïîäâåðãàëè ïîâòîðíîé äèàãíîñòèêå íà áàçå 
ÔÃÁÍÓ «Ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêèé íàó÷íûé öåíòð èì. 
àêàä. Í.Ï. Áî÷êîâà». Ðåòåñò ó íåäîíîøåííûõ äåòåé 
ïðè íåîáõîäèìîñòè îñóùåñòâëÿëè ïî äîñòèæåíèþ 37 
íåäåëü ïîñòêîíöåïòóàëüíîãî âîçðàñòà.

Ïðè ïîäòâåðæäåíèè àíîìàëüíûõ çíà÷åíèé 
TREC/KREC êðîâü ïàöèåíòà îòïðàâëÿëè íà èììóíî -

ôåíîòèïèðîâàíèå ëèìôîöèòîâ â èììóíîëîãè÷åñêóþ 
ëàáîðàòîðèþ ÍÌÈÖ ÄÃÎÈ èì. Äì. Ðîãà÷åâà, à 
òàêæå ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå â ÌÃÍÖ èì. Í.Ï. 
Áî÷êîâà äëÿ âûÿâëåíèÿ äåëåöèè 22q11.2 è 10p14 è 
ïîëíîýêçîìíîãî (WGS) ñåêâåíèðîâàíèÿ. Ïðè ïîä -
òâåðæäåíèè ãåíåòè÷åñêîãî äèàãíîçà ëèìôîïåíèþ 
ñ÷èòàëè ïåðâè÷íîé.  Ó ìëàäåíöåâ ñ íèçêèìè ïîêà -
çàòåëÿìè Ò- è Â-ëèìôîöèòîâ (CD3<1500 êë/ìêë, 
CD19<400 êë/ìêë, CD3CD45RA<60%) è ïðè îòðè -
öàòåëüíîì ðåçóëüòàòå ãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ 
íà ÂÎÈ äèàãíîñòèðîâàëè âòîðè÷íóþ ëèìôîïåíèþ. 
Ëàáîðàòîðíûå äàííûå ðåãèñòðèðîâàëè â ýëåêòðîííîé 
áàçå äàííûõ ÂÈÌÈÑ «ÀÊèÍÅÎ».

Èññëåäîâàíèå áûëî ðàçäåëåíî íà 2 ýòàïà. Íà 
1-ì ýòàïå îñóùåñòâëåí àíàëèç ðåçóëüòàòîâ ÍÑ ñ 
îïðåäåëåíèåì äîëè íåäîíîøåííûõ â ñòðóêòóðå 
ïåðâè÷íûõ è âòîðè÷íûõ ëèìôîïåíèé. Èçó÷åíû 
ïîêàçàòåëè TREC/KREC ó 100 íåäîíîøåííûõ 
äåòåé ïî ñðàâíåíèþ ñî 100 çäîðîâûìè äîíî -
øåííûìè â çàâèñèìîñòè îò ñðîêîâ ãåñòàöèè, 
îòîáðàííûõ â ýëåêòðîííîé áàçå äàííûõ ëàáîðà -
òîðèè ÍÑ. 

Íà 2-ì ýòàïå èññëåäîâàíèÿ âûïîëíåí àíà -
ëèç íåäîíîøåííûõ ìëàäåíöåâ, ãîñïèòàëèçè -
ðîâàííûõ â ÎÐÈÒ. Â êîíòðîëüíóþ ãðóïïó 
âêëþ÷åíû íîâîðîæäåííûå ñ áëèçêèì ñðîêîì 
ãåñòàöèè áåç èíôåêöèîííîãî àíàìíåçà è ñòàòóñà 
«ÎÐÈÒ». Äëÿ âûäåëåíèÿ êîíòðîëüíîé ãðóïïû 
áûë èñïîëüçîâàí ìåòîä ïñåâäîðàíäîìèçàöèè.

Íà îñíîâàíèè àðõèâíûõ ìåäèöèíñêèõ 
êàðò èçó÷åíû äåìîãðàôè÷åñêèå è êëèíè÷åñêèå 
äàííûå ïàöèåíòîâ, ïîêàçàòåëè TREC/KREC, 
àáñîëþòíîå ñîäåðæàíèå ëèìôîöèòîâ, õàðàêòåð 
èíôåêöèîííîé ïàòîëîãèè è ñîïóòñòâóþùèõ 
çàáîëåâàíèé, ïðè÷èíû ñìåðòè.

�|�°�Ó�º�m�Ó�º�®���Ò�°�²�º�����Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ïåðâè÷íîé êîíå÷íîé òî÷êîé èññëåäîâàíèÿ 

ÿâèëñÿ àíàëèç çíà÷åíèé TREC/KREC. Â êà÷å -
ñòâå äîïîëíèòåëüíîãî èñõîäà îïðåäåëÿëè ïðî -
ãíîñòè÷åñêóþ çíà÷èìîñòü ïîêàçàòåëåé TREC/
KREC ó íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ äëÿ 
îöåíêè ðèñêà ðàçâèòèÿ òÿæåëûõ èíôåêöèé è 
ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒ.

�k�Ó�È�ã�Ò�Ï���m���¹�º�����¯�‚�¹�¹�È�²
Àíàëèç âûïîëíåí â ðàçðåçå äîíîøåííûå/

íåäîíîøåííûå íîâîðîæäåííûå. Íåäîíîøåííûå 
ìëàäåíöû èçó÷åíû â çàâèñèìîñòè îò ñðî -
êîâ ãåñòàöèè (32–36 íåä., 28–31 íåä., ìåíåå  
28 íåä.), à òàêæå â çàâèñèìîñòè îò íàëè÷èÿ èëè 
îòñóòñòâèÿ ó íèõ ñòàòóñà «ÎÐÈÒ».

�w�ˆ�Ò���Ë�°�}�È�«���ª�}�°�¹�Ë�¯�ˆ�Ò�Ï�È
Èññëåäîâàíèå îäîáðåíî ëîêàëüíûì ýòè÷åñêèì 

êîìèòåòîì ÔÃÁÎÓ ÂÎ  «Ñòàâðîïîëüñêèé ãîñó -
äàðñòâåííûé ìåäèöèíñêèé óíèâåðñèòåò» ÌÇ ÐÔ. 
Âûïèñêà èç ïðîòîêîëà çàñåäàíèÿ ëîêàëüíîãî ýòè÷å -
ñêîãî êîìèòåòà ¹ 127 îò 29.05.2024 ã. Çàêëþ÷åíèå: 
«Ïðèíÿòü ïîëîæèòåëüíîå çàêëþ÷åíèå îá îäîáðå -
íèè ïðîâåäåíèÿ äèññåðòàöèîííîãî èññëåäîâàíèÿ 
Áà÷èåâîé Ë.È. «Çíà÷åíèå ýêñöèçèîííûõ êîëåö 
ãåíîâ ðåàðàíæèðîâêè Ò- è Â-êëåòî÷íûõ ðåöåïòîðîâ 
äëÿ äèàãíîñòèêè ïåðâè÷íûõ è âòîðè÷íûõ ëèìôî -
ïåíèé».
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�v�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�®���È�Ó�È�ã�Ò�Ï
Ïðèíöèïû ðàñ÷åòà ðàçìåðà âûáîðêè
Ðàçìåð âûáîðêè ïðåäâàðèòåëüíî íå ðàññ÷èòûâàëè.
Ìåòîäû îáðàáîòêè îòñóòñòâóþùèõ äàííûõ
Îòñóòñòâóþùèå äàííûå îáðàáàòûâàëè ñ ïîìî -

ùüþ ìåòîäà Complete Case Analysis, ïðè êîòîðîì 
ñòðîêè/êîëîíêè, ñîäåðæàùèå ïðîïóñêè, èñêëþ÷àëè 
èç íàáîðà äàííûõ.

Ìåòîäû ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà äàííûõ
Äëÿ âûïîëíåíèÿ ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà 

äàííûõ èñïîëüçîâàëè ïðîãðàììíîå îáåñïå÷åíèå 
«Statistica 10» (StatSoft, ÑØÀ). Êîëè÷åñòâåííûå 
äàííûå ïðåäñòàâëåíû â âèäå ìåäèàíû è êâàðòèëåé 
(Me [Q1; Q3]). Äëÿ ñðàâíåíèÿ äâóõ íåñâÿçàííûõ 
âûáîðîê èñïîëüçîâàëè U-êðèòåðèé Ìàííà–Óèòíè.

Êà÷åñòâåííûå äàííûå ïðåäñòàâëÿëè â âèäå àáñî -
ëþòíîãî ÷èñëà ñ óêàçàíèåì äîëåé (%), à òàêæå 95% 
äîâåðèòåëüíîãî èíòåðâàëà (95% ÄÈ) ñ èñïîëüçîâàíè -
åì ìåòîäà Âàëüäà. Â ñëó÷àÿõ, êîãäà ðàçìåð âûáîðêè 
áûë ìàë èëè äîëÿ áëèçêà ê 0 èëè 1, èñïîëüçîâàëè 
ìåòîä Âèëñîíà.

Ïðè îïðåäåëåíèè ïðåäèêòîðíîé öåííîñòè ïðèìå -
íÿëè àíàëèç ROC-êðèâûõ ñ îïðåäåëåíèåì AUC, òî÷êè 
îòñå÷åíèÿ cut-off, ÷óâñòâèòåëüíîñòè (Se), ñïåöè-  
ôè÷íîñòè (Sp), ïðåäñêàçàòåëüíîé çíà÷èìîñòè ñ ðàñ -
÷åòîì 95% ÄÈ ìåòîäîì áóòñòðåï íà âûáîðêå 1000 
ýêçåìïëÿðîâ.

Â êà÷åñòâå êîëè÷åñòâåííîé ìåðû ýôôåêòà ïðè 
ñðàâíåíèè îòíîñèòåëüíûõ ïîêàçàòåëåé èñïîëüçîâàëè 
ïîêàçàòåëü îòíîñèòåëüíîãî ðèñêà (ÎÐ). Ñ öåëüþ ïðî -
åöèðîâàíèÿ ïîëó÷åííûõ çíà÷åíèé ÎÐ íà ãåíåðàëü -
íóþ ñîâîêóïíîñòü ðàññ÷èòûâàëè ãðàíèöû 95% ÄÈ. 
Èñõîäÿ èç ïîëó÷åííûõ äàííûõ, çíà÷èìîñòü âçàèìî-  
ñâÿçè èñõîäà è ôàêòîðà ñ÷èòàëè äîêàçàííîé â ñëó÷àå 
íàõîæäåíèÿ ÄÈ çà ïðåäåëàìè ãðàíèöû îòñóòñòâèÿ 
ýôôåêòà, ïðèíèìàåìîé çà 1.

Ðàçëè÷èÿ ñ÷èòàëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûìè 
ïðè p �d0,05.

Ðåçóëüòàòû 

�•���È�°�ˆ�Ó�Ò�}�Ò���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Íà 1-ì ýòàïå â èññëåäîâàíèå âêëþ÷åíû 100 

íåäîíîøåííûõ äåòåé (ñî ñðîêàìè ãåñòàöèè ìåíåå 
28 íåä. – 30, 28–31 íåä. – 30, 32–36 íåä. –  40) 
è 100 äîíîøåííûõ çäîðîâûõ ìëàäåíöåâ (ÃÂ 37 
íåä. è áîëåå), ïîêàçàòåëè TREC/KREC êîòîðûõ 
áûëè îòîáðàíû â ýëåêòðîííîé áàçå äàííûõ ÍÑ.

Íà 2-ì ýòàïå äëÿ îïðåäåëåíèÿ ïðîãíîñòè÷å -
ñêîé öåííîñòè TREC/KREC ïðîâåäåí àíàëèç 18 
íåäîíîøåííûõ ìëàäåíöåâ (ÃÂ ìåíåå 28 íåä. –  

12, ÃÂ 28–31 íåä. – 2, ÃÂ 32–36 íåä. – 4), ãîñïè -
òàëèçèðîâàííûõ â ÎÐÈÒ, è 20 íîâîðîæäåííûõ 
áåç èíôåêöèîííîãî àíàìíåçà, íàõîäèâøèõñÿ 
ïîä íàáëþäåíèåì â îòäåëåíèè íîâîðîæäåííûõ.

�|�°�Ó�º�m�Ó�©�Ë���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Â ïåðèîä ñ 01.01.2023 ïî 30.06.2024 ÍÑ 

â Ñòàâðîïîëüñêîì êðàå âûïîëíåí ó 36 328 
äåòåé, 2177 èç êîòîðûõ ðîæäåíû íåäîíîøåí -
íûìè. Àíîìàëüíûå ïîêàçàòåëè TREC è/èëè 
TREC/KREC (íèæå 100 êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ) 
ïîëó÷åíû ó 7 (0,3% (95% ÄÈ 0,1%; 0,6%)) 
íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ. Ïîäàâëÿþùåå 
áîëüøèíñòâî íåäîíîøåííûõ èìåëè ïîêàçàòåëè, 
ïðåâûøàþùèå ïîðîãîâûå çíà÷åíèÿ, óñòàíîâ -
ëåííûå äëÿ ïåðâè÷íûõ èììóíîäåôèöèòîâ.

Ïðè ýòîì äîëÿ íåäîíîøåííûõ ñðåäè 14 
ïàöèåíòîâ ñ ïåðâè÷íûìè è âòîðè÷íûìè ëèì -
ôîïåíèÿìè, èìåâøèõ ïîêàçàòåëè TREC è/
èëè KREC ìåíåå 100 êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ, â 
Ñòàâðîïîëüñêîì êðàå çà ýòîò ïåðèîä ñîñòàâèëà 
7 èç 14 (50% (95% ÄÈ 23,8%; 76,2%)). Ñðåäè 
5 äåòåé ñ ïåðâè÷íûìè ëèìôîïåíèÿìè âñå äåòè 
áûëè äîíîøåííûìè. Â ñòðóêòóðå âòîðè÷íûõ 
ëèìôîïåíèé äîëÿ íåäîíîøåííûõ äîñòèãàëà 7 
èç 9 – 77,8% (95% ÄÈ 45,3%; 93,7%).

Â ãðóïïå íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ 
âûÿâëåíû ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî áîëåå íèçêèå 
ìåäèàíû çíà÷åíèé TREC è KREC ïî ñðàâíå -
íèþ ñ ãðóïïîé äîíîøåííûõ äåòåé (p<0,001 è 
p=0,002 ñîîòâåòñòâåííî) (òàáë. 1).

Ïðè àíàëèçå íîâîðîæäåííûõ â çàâèñèìîñòè 
îò ÃÂ áûëè âûÿâëåíû ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìûå ðàçëè÷èÿ çíà÷åíèé TREC ïî ñðàâíåíèþ 
ñî çäîðîâûìè íîâîðîæäåííûìè â ãðóïïàõ ýêñ -
òðåìàëüíî íåäîíîøåííûõ äåòåé (p 0–1<0,001) 
è óìåðåííî íåäîíîøåííûõ (p 0–3=0,015) (òàáë. 
2). Ïðè ýòîì îòìå÷åíî, ÷òî çíà÷åíèÿ TREC 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî îòëè÷àþòñÿ â ãðóïïå 
ýêñòðåìàëüíî íåäîíîøåííûõ äåòåé îò ïîêàçàòå -
ëåé TREC ó ãëóáîêî íåäîíîøåííûõ è óìåðåí -
íî íåäîíîøåííûõ (ð 1–2–3 <0,001, p 1–2<0,001 è 
p1–3=0,001 ñîîòâåòñòâåííî).

Ïðè àíàëèçå çíà÷åíèé KREC áûëî âûÿâëå -
íî, ÷òî ïîêàçàòåëè KREC ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷è -
ìî ðàçëè÷àþòñÿ ó äîíîøåííûõ è ýêñòðåìàëüíî 
íåäîíîøåííûõ (p 0–1=0,001) è ãëóáîêî íåäîíî -
øåííûõ (p 0–2=0,031). Ïðè ýòîì îòìå÷åíî, ÷òî 
çíà÷åíèÿ KREC ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íå ðàç -
ëè÷àëèñü ìåæäó ïîäãðóïïàìè íåäîíîøåííûõ 
íîâîðîæäåííûõ (ð 1–2–3 =0,158).

Òàáëèöà 1

Ïîêàçàòåëè TREC è KREC ó äîíîøåííûõ è íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ (N=200)

Ïîêàçàòåëè Âñå (n=200) Äîíîøåííûå 
(n=100)

Íåäîíîøåííûå 
(n=100) p

TREC, êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ 1266,5  
[823,0; 1962,0]

1543,5  
[936,75; 2089,0]

1127,5  
[589,75; 1632,0] <0,001

KREC, êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ 1245,0  
[827,5; 1775,25]

1435,0  
[1013,75; 1940,0]

1093,5  
[753,25; 1639,5] =0,002
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Âñå íåäîíîøåííûå ìëàäåíöû ñ àíîìàëüíû -
ìè çíà÷åíèÿìè TREC/KREC èìåëè ñòàòóñ ïðå -
áûâàíèÿ â ÎÐÈÒ â ñâÿçè ñ ðàçâèòèåì èíôåêöè -
îííîé ïàòîëîãèè è áûëè âûäåëåíû äëÿ ó÷àñòèÿ 
âî 2-ì ýòàïå èññëåäîâàíèÿ.

Èç 18 ìëàäåíöåâ, ãîñïèòàëèçèðîâàííûõ â 
ÎÐÈÒ, ïîêàçàòåëè TREC íèæå ïîðîãîâûõ çíà -
÷åíèé, ðåãëàìåíòèðîâàííûõ äëÿ ïåðâè÷íûõ 
èììóíîäåôèöèòîâ [13], âûÿâëåíû ó 4 äåòåé 
(22,2%) (ïàöèåíòû Ï1, Ï2, Ï4, Ï5), KREC – 
ó 3 (16,7%) (Ï3, Ï6, Ï7) (òàáë. 3). 3 (75%) 
ïàöèåíòîâ ñ àíîìàëüíûìè çíà÷åíèÿìè TREC 
(Ï1, Ï2, Ï4) è îäèí ðåáåíîê ñ àíîìàëüíûìè 
çíà÷åíèÿìè KREC áûëè ýêñòðåìàëüíî íåäîíî -
øåííûìè [13].

Íè ó îäíîãî èç 7 êàíäèäàòîâ ïðè ãåíåòè -
÷åñêîì èññëåäîâàíèè íå ïîäòâåðæäåíû ÂÎÈ. 
Ïîêàçàòåëè TREC â «ñåðîé çîíå» (áîëåå 100, 
íî ìåíåå 450 êîïèé/10 5 êëåòîê) ïîëó÷åíû ó 4 
äåòåé (22,2%) (Ï10, Ï12, Ï15, Ï17). Ó 2 (50%) 
ïàöèåíòîâ ñ àíîìàëüíûìè çíà÷åíèÿìè TREC è 
ó 4 (100%) – ñ óðîâíÿìè TREC â «ñåðîé çîíå» 
îòìå÷àëàñü ñòîéêàÿ àáñîëþòíàÿ ëèìôîïåíèÿ.

Â ñòðóêòóðå èíôåêöèîííîé ïàòîëîãèè ó 15 
(83,3%) íîâîðîæäåííûõ ðàçâèëèñü äâóñòîðîí -
íÿÿ ïîëèñåãìåíòàðíàÿ ïíåâìîíèÿ, îñëîæíåí -
íàÿ äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòüþ (ÄÍ) 2–3 
ñòåïåíè, ó 3 (16,7%) –  áàêòåðèàëüíûé èëè 
áàêòåðèàëüíî-ãðèáêîâûé ñåïñèñ, ó 2 (11,1%) –  
íåêðîòè÷åñêèé ýíòåðîêîëèò (ÍÝÊ). Ó 17 
(94,4%) íîâîðîæäåííûõ äèàãíîñòèðîâàíà òÿæå -
ëàÿ ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ 

(ÃÈÝ), ó 11 (61,1%) – âíóòðèæåëóäî÷êîâîå êðî -
âîèçëèÿíèå (ÂÆÊ) 2–3 ñòåïåíè (òàáë. 3). 

Ìåäèàíà çíà÷åíèé TREC è KREC ó íåäî -
íîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ, ãîñïèòàëèçèðîâàí -
íûõ â ÎÐÈÒ, áûëà ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
íèæå, ÷åì â ãðóïïå íåäîíîøåííûõ áåç ñòàòóñà 
«ÎÐÈÒ» (p=0,045 è p=0,004 ñîîòâåòñòâåííî) 
(òàáë. 4).

Ïðè ïðîâåäåíèè ROC-àíàëèçà óñòàíîâëåíî, 
÷òî íèçêèå ïîêàçàòåëè TREC ( �d630 êîïèé/10 5 
ëåéêîöèòîâ) ÿâëÿþòñÿ ïðåäèêòîðàìè ðàçâèòèÿ 
òÿæåëûõ èíôåêöèé è ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒ: 
ROC-AUC=69,2% [95% ÄÈ 54,0; 83,1%] c óðîâ -
íåì ÷óâñòâèòåëüíîñòè 65,0% [95% ÄÈ 46,7; 
81,8%], ñïåöèôè÷íîñòè – 66,7% [95% ÄÈ 47,1; 
84,6%] (ðèñ. 1).

Ïðè ïðîâåäåíèè ROC-àíàëèçà óñòàíîâëåíî, 
÷òî íèçêèå ïîêàçàòåëè KREC ( �d901 êîïèé/10 5 
ëåéêîöèòîâ) ÿâëÿþòñÿ ïðåäèêòîðàìè ðàçâèòèÿ 
òÿæåëûõ èíôåêöèé è ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒ: 
ROC-AUC=77,4% [63,7; 89,2%]) c óðîâíåì ÷óâ -
ñòâèòåëüíîñòè 65,0% [95% ÄÈ 47,4; 82,4%], 
ñïåöèôè÷íîñòè – 72,2% [95% ÄÈ 53,3; 90,0%] 
(ðèñ. 2).

Ðèñê ðàçâèòèÿ èíôåêöèîííîé ïàòîëî -
ãèè è ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒ ïðè óðîâíå 
KREC �d901 êîïèé íà 10 5 ëåéêîöèòîâ â 4,83 
[1,21; 19,22] ðàçà âûøå, ÷åì ñðåäè ïàöèåí -
òîâ ñ KREC>901 êîïèé íà 10 5 ëåéêîöèòîâ 
(ð=0,022) (òàáë. 5).

Â õîäå âçÿòèÿ àíàëèçà êðîâè íà TREC è 
KREC íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ íå îòìå÷åíû.

Òàáëèöà 2

Ïîêàçàòåëè TREC è KREC ó íîâîðîæäåííûõ â çàâèñèìîñòè îò ÃÂ (N=200)

Ïîêàçà-
òåëè

Âñå  
(n=200)

Äîíîøåííûå 
(n=100)

Íåäîíîøåííûå (n=100)

p Ïîïàðíîå 
ñðàâíåíèå

ýêñòðåìàëüíî 
íåäîíîøåííûå 
(ÃÂ<28 íåä.) 

(n=30)

ãëóáîêî 
íåäîíîøåííûå 
(ÃÂ 28–32 íåä.) 

(n=30)

óìåðåííî 
íåäîíîøåííûå  
(ÃÂ 32–37 íåä.) 

(n=40)

0 1 2 3

TREC, 
êîïèé/10 5 
ëåéêîöèòîâ

1266,5  
[823,0; 

1962,0], 
(n=200)

1543,5  
[936,75; 
2089,0], 
(n=100)

584,0  
[303,0;  

1166,75],  
(n=30)

1475,5  
[829,0;  

2373,25],  
(n=30)

1204,0  
[850,75;  
1621,5],  
(n=40)

ð0–1–2–3 <0,001 ð 0–1<0,001

ð1–2–3 <0,001 ð 0–2=0,493

ð0–3=0,015
ð1–2<0,001
ð1–3=0,001

KREC, 
êîïèé/10 5 
ëåéêîöèòîâ

1245,0  
[827,5; 

1775,25], 
(n=200)

1435,0 
[1013,75; 
1940,0], 
(n=100)

992,5  
[677,0;  

1299,0],  
(n=30)

991,5  
[736,75;  
1747,0],  
(n=30)

1148,5  
[882,75;  

1763,75],  
(n=40)

ð0–1–2–3 =0,004 ð 0–1=0,001

ð1–2–3 =0,158 ð 0–2=0,031

ð0–3=0,203
ð1–2=0,329
ð1–3=0,061
ð2–3=0,348
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Íåäîíîøåííîñòü ñîïðîâîæäàåòñÿ ôèçèîëî -
ãè÷åñêîé íåçðåëîñòüþ èììóííîé ñèñòåìû è 
ìîæåò áûòü ñâÿçàíà ñ àíîìàëüíûìè (ëîæíîïî -
ëîæèòåëüíûìè) ðåçóëüòàòàìè ÍÑ íà ÂÎÈ [14–
16]. Â ãðóïïàõ íåäîíîøåííûõ äåòåé îòìå÷àåòñÿ 

ñòîéêàÿ Ò-êëåòî÷íàÿ ëèìôîïåíèÿ ñ äëèòåëüíîé 
çàäåðæêîé ñîçðåâàíèÿ Ò-ëèìôîöèòîâ [16–18].

Ïî äàííûì ÍÑ â Ñòàâðîïîëüñêîì êðàå, àíî -
ìàëüíûå ïîêàçàòåëè TREC/KREC ïîëó÷åíû ó 
7 (0,3%) íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ, ïðè 
ýòîì èõ äîëÿ â ñòðóêòóðå ïåðâè÷íûõ è âòîðè÷ -

Òàáëèöà 3

 Êëèíè÷åñêàÿ è äåìîãðàôè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ, 
íàõîäèâøèõñÿ â ÎÐÈÒ (N=18)

Íîìåð 
ï/ï 

ïàöèåíòà

ÃÂ, 
íåä.

Ìàññà 
òåëà, ã 

Ëèìôî-
öèòû,

êë/ìêë

TRÅC, 
êîï/10 5 
êëåòîê

KREC
êîï/10 5 
êëåòîê

Èíôåêöèîííûé 
ñòàòóñ

Êîíêóðèðóþùèé 
äèàãíîç Èñõîä

Ï1 26 600 5130 92 464 Äâóñòîðîííÿÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÍÝÊ 3Á, ïåðèòîíèò 

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè,  
ÂÆÊ 1 ñòåïåíè,  

àíåìèÿ 3 ñòåïåíè
Æèâ

Ï2 27 940 3960 98 502
Ïîçäíèé

áàêòåðèàëüíî-
ìèêîòè÷åñêèé ñåïñèñ

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè, ÂÆÊ  
3–4 ñòåïåíè, îêêëþçèîííàÿ

ãèäðîöåôàëèÿ 
Æèâ

Ï3 36 3940 3600 1080 96 Íåîíàòàëüíàÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÄÍ 3 ñòåïåíè

Àñôèêñèÿ, ÂÏÑ, 
òðàíçèòîðíàÿ 

ãèïîèììóíîãëîáóëèíåìèÿ
Æèâ

Ï4 26 930 1482 58 652 Äâóñòîðîííÿÿ ïíåâìîíèÿ, 
ñåïñèñ

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè,  
ÂÆÊ 2 ñòåïåíè Óìåð

Ï5 30 1600 2190 67 743 Ðàííèé íåîíàòàëüíûé 
ñåïñèñ ( Kl. pneumoniae ) 

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè,  
ÂÆÊ 3 ñòåïåíè, ÏÂË, 

ãèäðîöåôàëèÿ
Æèâ

Ï6 34 2400 3940 533 0

Äâóñòîðîííÿÿ 
ïîëèñåãìåíòàðíàÿ 

ïíåâìîíèÿ, ñåïòè÷åñêîå 
òå÷åíèå

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè,  
ÂÆÊ 2 ñòåïåíè, 

ãèäðîöåôàëèÿ, òåòðàïàðåç
Óìåð

Ï7 34 1490 4140 3515 75 Íåîíàòàëüíàÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÄÍ 3 ñòåïåíè ÃÈÝ 3 ñòåïåíè Óìåð

Ï8 27 930 1900 651 1696 Äâóñòîðîííÿÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÄÍ 3 ñòåïåíè, êàðäèò

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè,  
ÂÆÊ 3 ñòåïåíè, àíåìèÿ  

3 ñòåïåíè, òðîìáîöèòîïåíèÿ
Óìåð 

Ï9 25 780 2130 556 857

Äâóñòîðîííÿÿ 
ïîëèñåãìåíòàðíàÿ 

ïíåâìîíèÿ, ÄÍ 3 ñòåïåíè, 
ÍÝÊ 3Á, ïåðèòîíèò

ÃÈÝ 3 ñòåïíè,  
ÂÆÊ 2 ñòåïåíè, àñôèêñèÿ, 

ÂÏÑ
Óìåð

Ï10 23 860 2270 356 431
Íåîíàòàëüíàÿ ïíåâìîíèÿ, 

ÄÍ 3ñòåïåíè,
êàðäèò

Àñôèêñèÿ, ÐÄÑÍ,  
àíåìèÿ 2 ñòåïåíè Óìåð

Ï11 23 640 6580 1524 946 Íåîíàòàëüíàÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÄÍ 3 ñòåïåíè

Àñôèêñèÿ, ÐÄÑÍ,  
ÄÂÑ-ñèíäðîì Óìåð

Ï12 27 980 2370 298 987
Äâóñòîðîííÿÿ ïíåâìîíèÿ, 

ÄÍ 3 ñòåïåíè,
êàðäèò

ÂÆÊ 2 ñòåïåíè, àñôèêñèÿ, 
ÄÂÑ-ñèíäðîì Óìåð

Ï13 22 680 610 633 465
Äâóñòîðîííÿÿ 

ïîëèñåãìåíòàðíàÿ 
ïíåâìîíèÿ, ÄÍ 3 ñòåïåíè

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè, àñôèêñèÿ Óìåð

Ï14 23 800 4120 609 398 Íåîíàòàëüíàÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÄÍ 3 ñòåïåíè ÐÄÑÍ, ÄÂÑ-ñèíäðîì Óìåð

Ï15 25 640 1160 342 1891 Ðàííèé íåîíàòàëüíûé 
ñåïñèñ ( E. coli )

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè,  
àñôèêñèÿ, ÐÄÑÍ Óìåð 

Ï16 23 790 6210 462 799 Íåîíàòàëüíàÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÄÍ 3 ñòåïåíè

ÃÈÝ 3 ñòåïåíè, ÂÆÊ 2–3 
ñòåïåíè, àñôèêñèÿ, ÐÄÑÍ Óìåð

Ï17 28 980 1580 369 721 Íåîíàòàëüíàÿ ïíåâìîíèÿ, 
ÄÍ 3 ñòåïåíè, êàðäèò

ÂÆÊ 2 ñòåïåíè,  
àñôèêñèÿ, ÐÄÑÍ Óìåð

Ï18 32 2100 630 1035 1217 Äâóñòîðîííÿÿ ïíåâìîíèÿ ÃÈÝ 3 ñòåïåíè,  
ÂÆÊ 3 ñòåïåíè, àñôèêñèÿ Óìåð

ÂÏÑ – âðîæäåííûé ïîðîê ñåðäöà, ÏÂË – ïåðèâåíòðèêóëÿðíàÿ ëåéêîìàëÿöèÿ, ÐÄÑÍ – ðåñïèðàòîðíûé äèñòðåññ-ñèíäðîì 
íîâîðîæäåííûõ, ÃÈÝ — ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ. 
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íûõ ëèìôîïåíèé ñîñòàâèëà 50%, ÷òî ñîâïàäàåò 
ñ îò÷åòàìè äðóãèõ èññëåäîâàòåëüñêèõ öåíòðîâ, 
ãäå äîëÿ íåäîíîøåííûõ êîëåáëåòñÿ îò 15% äî 
49% [19, 20]. Ó âñåõ 7 ïàöèåíòîâ, ïîäâåðãíóòûõ 
ïîëíîýêçîìíîìó ñåêâåíèðîâàíèþ, ïåðâè÷íûå 
èììóíîäåôèöèòû íå áûëè âåðèôèöèðîâàíû, 
îäíàêî âñå ìëàäåíöû, áåç èñêëþ÷åíèÿ, ðàçâèëè 
òÿæåëûå èíôåêöèè è áûëè ãîñïèòàëèçèðîâàíû 
â ÎÐÈÒ. 

Àâòîðèòåòíîå ìíîãîöåíòðîâîå êîãîðòíîå 
èññëåäîâàíèå, îáúåäèíèâøåå 11 ïðîãðàìì ÍÑ, 
íå ïîäòâåðäèëî íàëè÷èå òÿæåëîé êîìáèíèðî-
âàííîé èììóííîé íåäîñòàòî÷íîñòè â ãðóïïå 
íåäîíîøåííûõ äåòåé â òå÷åíèå 10 ëåò [21].

Îäíàêî ñóùåñòâóåò ìíåíèå, ÷òî ÂÎÈ ìîãóò 
áûòü íåäîîöåíåíû ó ìëàäåíöåâ, ðîæäåííûõ 
ðàíüøå ñðîêà, ââèäó ñõîæåñòè êëèíè÷åñêîé 
êàðòèíû îðãàíîñïåöèôè÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ è 
ïåðâè÷íûõ èììóíîäåôèöèòîâ ó íåäîíîøåííûõ, 
à òàêæå íåäîñòàòî÷íîé ÷óâñòâèòåëüíîñòè ñêðè-
íèíãîâûõ ìàðêåðîâ â ýòîé ïîïóëÿöèè äåòåé 
[14, 22, 23].

Èçâåñòíî òàêæå, ÷òî ÂÎÈ ìîãóò ïðèâîäèòü ê 
àíîìàëüíîìó èììóííîìó èíòåðôåéñó ìàòêè, ÷òî 
óâåëè÷èâàåò ðèñê ïðåæäåâðåìåííûõ ðîäîâ [16].

Ó÷èòûâàÿ ñëîæíîñòè ïðè äèôôåðåíöèðîâêå 
âòîðè÷íûõ ëèìôîïåíèé è ãåíåòè÷åñêèõ äåôåê-
òîâ ó íåäîíîøåííûõ, ìíîãèìè ýêñïåðòàìè 

Òàáëèöà 4

Ïîêàçàòåëè TREC è KREC ó íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ â çàâèñèìîñòè îò ïðåáûâàíèÿ 
â ÎÐÈÒ (N=38) (Me [Q1; Q3])

Ïîêàçàòåëè Ñðîêè ãåñòàöèè, íåä. TREC,
êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ

KREC,
êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ

Âñå (n=38) 27,5 [25,0; 30,0] 621,0 [359,25; 1019,5] 879,0 [606,25; 1238,0]
ÎÐÈÒ (n=18) 26,5 [23,5; 29,5] 497,5 [309,0; 646,5] 686,5 [439,25; 923,75]
íå-ÎÐÈÒ (n=20) 28,0 [25,75; 30,25] 828,5 [560,25; 1181,75] 1068,0 [793,0; 1777,5]
ð =0,339 =0,045 =0,004

Ðèñ. 1. ROC-àíàëèç çíà÷åíèé TREC.

Ðèñ. 2. ROC-àíàëèç çíà÷åíèé KREC.



52

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1

ðåêîìåíäóåòñÿ ïðîâîäèòü ïîëíîýêçîìíîå ñåêâå -
íèðîâàíèå ó äåòåé ñ òÿæåëûìè, àòèïè÷íî ïðî -
òåêàþùèìè èíôåêöèÿìè, â ò.÷. ïðè çíà÷åíèÿõ 
TREC, íàõîäÿùèõñÿ â «ñåðîé çîíå» [16, 22, 24].

Â ðàìêàõ íàñòîÿùåãî îäíîöåíòðîâîãî èññëå -
äîâàíèÿ âûÿâëåíî ñíèæåíèå óðîâíåé TREÑ 
è ÊREC ó íåäîíîøåííûõ ïðåèìóùåñòâåííî 
çà ñ÷åò ïîäãðóïïû äåòåé ñî ñðîêàìè ãåñòàöèè 
ìåíåå 28 íåä., ÷òî ñîãëàñóåòñÿ ñ ðåçóëüòàòàìè 
äðóãèõ èññëåäîâàòåëüñêèõ öåíòðîâ [17, 25, 26]. 

Ñóùåñòâóþò äàííûå, ïîäòâåðæäàþùèå 
ëèíåéíóþ çàâèñèìîñòü ìåæäó íåäîíîøåííî -
ñòüþ è ïîêàçàòåëÿìè TREC, ãäå çíà÷åíèÿ TREC 
óâåëè÷èâàþòñÿ íà 9,6% ñ êàæäîé íåäåëåé ÃÂ 
[26, 27].

Íåîíàòàëüíûé ñåïñèñ è òÿæåëàÿ ïíåâìîíèÿ 
ÿâëÿþòñÿ îñíîâíûìè ïðè÷èíàìè ñìåðòíîñòè 
íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ, ÷òî îáóñëîâëå -
íî íåñîâåðøåíñòâîì ñèñòåì âðîæäåííîãî è àäàï -
òèâíîãî èììóíèòåòà [15, 16, 23]. Ñóùåñòâåííàÿ 
çàäåðæêà ñîçðåâàíèÿ ïîïóëÿöèé Ò-ëèìôîöèòîâ 
ÿâëÿåòñÿ îäíîé èç ïðè÷èí âûñîêîé âîñïðèèì -
÷èâîñòè ê òÿæåëûì áàêòåðèàëüíûì, ãðèáêîâûì 
è âèðóñíûì èíôåêöèÿì [28–30]. Èçâåñòíî, ÷òî 
äåôèöèò åñòåñòâåííûõ êèëëåðîâ è íàèâíûõ 
Ò-öèòîòîêñè÷åñêèõ ëèìôîöèòîâ ó íåäîíîøåí -
íûõ ìëàäåíöåâ ìîæåò áûòü ïðåäèêòîðîì ðàç -
âèòèÿ ÍÝÊ è ïîçäíåãî íåîíàòàëüíîãî ñåïñèñà 
[31, 32], à íèçêîå ñîäåðæàíèå Ò-õåëïåðîâ è 
àáåððàíòíûå õàðàêòåðèñòèêè èììóííîãî îòâå -
òà óâåëè÷èâàþò âåðîÿòíîñòü íîçîêîìèàëüíûõ 
èíôåêöèé âî âðåìÿ ãîñïèòàëèçàöèé [33, 34].

Îñîáåííî óÿçâèìû íåäîíîøåííûå, êîòîðûå 
ãîñïèòàëèçèðîâàíû â ðåàíèìàöèîííûå îòäåëå -
íèÿ, ãäå èì ïðîâîäèòñÿ èíòåíñèâíàÿ òåðàïèÿ, 
âêëþ÷àÿ èñêóññòâåííóþ âåíòèëÿöèþ ëåãêèõ, à 
òàêæå äëèòåëüíûé ñîñóäèñòûé äîñòóï [7, 23].

Ïî äàííûì ÍÑ â Ñòàâðîïîëüñêîì êðàå, âñå 
íåäîíîøåííûå ñ óðîâíåì TREC/KREC íèæå 
ïîðîãîâîãî çíà÷åíèÿ, èìåëè òÿæåëûå èíôåê -
öèè è íóæäàëèñü â ãîñïèòàëèçàöèè â ÎÐÈÒ. 

Ìåäèàíà çíà÷åíèé TREC è KREC ó 18 ìëà -
äåíöåâ, ãîñïèòàëèçèðîâàííûõ â ÎÐÈÒ, áûëà 

ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî íèæå ïî ñðàâíåíèþ ñ 
ãðóïïîé íåäîíîøåííûõ äåòåé áåç ñèñòåìíûõ 
èíôåêöèé. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ñðåäè ãîñïè -
òàëèçèðîâàííûõ ïðåîáëàäàëè íîâîðîæäåííûå 
ñî ñðîêàìè ãåñòàöèè ìåíåå 28 íåä., à óðîâåíü 
ëåòàëüíîñòè â ãðóïïå äîñòèãàë 77,8%.

Ïðè ïðîâåäåíèè ROÑ-àíàëèçà íàìè óñòà -
íîâëåíà ïðåäèêòîðíàÿ öåííîñòü óðîâíåé TREC 
(�d630 êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ) è KREC ( �d901 
êîïèé/10 5 ëåéêîöèòîâ) äëÿ ïðîãíîçèðîâàíèÿ 
ñåðüåçíûõ èíôåêöèé ó íåäîíîøåííûõ ìëàäåí -
öåâ ñ ROC-AUC=69,2% [95% ÄÈ 54,0; 83,1%] è 
ROC-AUC=77,4% [63,7; 89,2%] ñîîòâåòñòâåííî.

 Ïîëó÷åííûé ïîðîãîâûé ïîêàçàòåëü (cut-
off) ñóùåñòâåííî ïðåâûøàåò çíà÷åíèÿ KREC 
«ñåðîé çîíû», ðåãëàìåíòèðîâàííûå äëÿ ÂÎÈ, 
îäíàêî çíà÷èòåëüíî íèæå ðåôåðåíñíûõ çíà÷å -
íèé – 2790 (95% ÄÈ 2700; 2900) êîïèé/10 5 
ëåéêîöèòîâ, îïóáëèêîâàííûõ ðàíåå íà ïîïó -
ëÿöèîííîé âûáîðêå 2739 íîâîðîæäåííûõ ñ 
èñïîëüçîâàíèåì äàííûõ òåñò-ñèñòåì [35]. 

Ïóáëèêàöèè ñ àíàëèçîì ïðîãíîñòè÷åñêîãî 
ïîòåíöèàëà ïîêàçàòåëåé TREC/ÊREC â ÍÑ ó 
íåäîíîøåííûõ ñ âòîðè÷íûìè ëèìôîïåíèÿìè 
êðàéíå íåìíîãî÷èñëåííû. Â ðàáîòå J. Huang è 
ñîàâò. [12] ïîêàçàíî, ÷òî ìëàäåíöû ñ àíîìàëüíî 
íèçêèìè çíà÷åíèÿìè TREC ÷àùå èìåëè ãëóáî -
êóþ íåäîíîøåííîñòü, ìàëûé âåñ ïðè ðîæäåíèè, 
íèçêóþ îöåíêó ïî øêàëå APGAR, ÷òî ñîïðîâî -
æäàëîñü ðàçâèòèåì èíôåêöèé è âûñîêîé ñìåðò-  
íîñòüþ.

Ïî äàííûì Hale J.E. è ñîàâò., ó íîâîðîæ -
äåííûõ ñ ïîêàçàòåëÿìè TREC íèæå ïîðîãîâûõ 
çíà÷åíèé îòìå÷åíà âûñîêàÿ ëåòàëüíîñòü, äîñòè -
ãàâøàÿ 14,6% ïî ñðàâíåíèþ ñ 3,3% â êîíòðîëü -
íîé ãðóïïå. Äåòè ñ àíîìàëüíûìè çíà÷åíèÿìè 
TREC â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ íàõîäèëèñü â 
ÎÐÈÒ è èìåëè íèçêèå ïîêàçàòåëè ïî øêàëå 
APGAR ïðè ðîæäåíèè [17]. 

Íàïðîòèâ, G. Remaschi è ñîàâò. íå îáíàðó -
æèëè êîððåëÿöèè ìåæäó çíà÷åíèÿìè TREC/
KREC è ðàçâèòèåì ñåïñèñà ó ãëóáîêî íåäîíî -
øåííûõ äåòåé [26]. 

Òàáëèöà 5

Ïîêàçàòåëè TREC è KREC ó íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåííûõ â çàâèñèìîñòè îò ïðåáûâàíèÿ  
â ÎÐÈÒ (N=38)

Ïîêàçàòåëè Âñå (n=38) íå-ÎÐÈÒ 
(n=20) ÎÐÈÒ (n=18) p ÎÐ

TREC: =0,103 2,0 [0,95; 4,22]
>630 êîïèé/10 5 
ëåéêîöèòîâ 19 (50,0%) 13 (65,0%) 6 (33,0%)

�d630 êîïèé/10 5 
ëåéêîöèòîâ 19 (50,0%) 7 (35,0%) 12 (67,0%)

KREC: =0,022 4,83 [1,21; 19,22] 
>901 êîïèé íà 10 5 
ëåéêîöèòîâ 18 (47,0%) 13 (65,0%) 5 (28,0%)

�d901 êîïèé íà 10 5 
ëåéêîöèòîâ 20 (53,0%) 7 (35,0%) 13 (72,0%)
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Íåîáõîäèìû äàëüíåéøèå èññëåäîâàíèÿ ñ 
ïðîâåäåíèåì ìîíèòîðèíãà çíà÷åíèé TREC/
KREC ó íåäîíîøåííûõ äåòåé äëÿ îöåíêè èñõî -
äîâ âòîðè÷íûõ ëèìôîïåíèé è îïðåäåëåíèÿ èõ 
ðîëè â ðàçâèòèè èíôåêöèîííîé ïàòîëîãèè è 
ëåòàëüíîñòè.

Îãðàíè÷åíèå èññëåäîâàíèÿ: íåáîëüøîå 
÷èñëî ïàöèåíòîâ â óñëîâèÿõ îäíîãî öåíòðà, 
ðåòðîñïåêòèâíûé õàðàêòåð ðàáîòû, îãðàíè÷èâà -
þùèé ñáîð äîïîëíèòåëüíûõ äàííûõ.

Çàêëþ÷åíèå

Ïîëó÷åííûå ðåçóëüòàòû ìîæíî èñïîëüçî -
âàòü äëÿ èíòåðïðåòàöèè ðåçóëüòàòîâ ïîïóëÿöè -
îííîãî ÍÑ íà ÂÎÈ, à òàêæå äëÿ ïðîãíîçèðîâà -
íèÿ ðàçâèòèÿ òÿæåëûõ èíôåêöèé ó íåäîíîøåí -
íûõ íîâîðîæäåííûõ.

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïðîâåäåíèè èññëåäîâàíèÿ è ïîä -

ãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.

�$�X�W�K�R�U�V�•�� �°�R�Q�W�U�L�E�X�W�L�R�Q�V�� all authors contributed equally 

to this manuscript, revised its final version and agreed for the 

publication.

�)�L�Q�D�Q�F�L�Q�J����all authors received no financial support for 

this manuscript.

�&�R�Q�I�O�L�F�W���R�I�� �,�Q�W�H�U�H�V�W����the authors declare that they have 

no conflict of interest.

�3�X�E�O�L�V�K�H�U�
�V�� �1�R�W�H����Pediatria LLC remains neutral with 

regard to jurisdictional claims in published materials and 

institutional affiliations.

Bachiyeva L.I. 0009-0008-7785-4676

Barycheva L.Yu. 0000-0002-4069-0566

Zhetishev R.A. 0000-0002-7204-5799

Obedin A.N. 0000-0002-9990-7272

1. Dvorak CC, Haddad E, Heimall J, et al . The diagnosis 
of severe combined immunodeficiency (SCID): The Primary 
Immune Deficiency Treatment Consortium (PIDTC) 2022 
Definitions. J. Allergy Clin. Immunol. 2023; 151 (2): 539–
546. DOI: 10.1016/j.jaci.2022.10.022.

2. Notarangelo LD.  Genetically-determined defects of 
T-cell development. Allergy Asthma Proc. 2024; 45 (5): 
326–331. DOI: 10.2500/aap.2024.45.240028.

3. Heather N, de Hora M, Brothers S, et al . Introducing 
Newborn Screening for Severe Combined Immunodeficiency – 
The New Zealand Experience. Int. J. Neonatal Screen. 2022; 
8 (2): 33. DOI: 10.3390/ijns8020033.

4. Speckmann C, Nennstiel U, H önig M, et al . Prospective 
Newborn Screening for SCID in Germany: A First Analysis by 
the Pediatric Immunology Working Group (API). J. Clin. 
Immunol. 2023; 43 (5): 965–978. DOI: 10.1007/s10875-023-
01450-6.

5. Kimizu T, Nozaki M, Okada Y, et al . Multiplex Real-
Time PCR-Based Newborn Screening for Severe Primary 
Immunodeficiency and Spinal Muscular Atrophy in Osaka, 
Japan: Our Results after 3 Years. Genes (Basel). 2024; 15 (3): 
314. DOI: 10.3390/genes15030314.

6. Cheremokhin DA, Shinwari K, Deryabina SS, et al. 
Analysis of the TREC and KREC Levels in the Dried Blood 
Spots of Healthy Newborns with Different Gestational Ages 
and Weights. Acta Naturae. 2022; 14 (1): 101–108. DOI: 
10.32607/actanaturae.11501.

7. Shinwari K, Bolkov M, Tuzankina IA, et al. 
Newborn Screening through TREC, TREC/KREC System for 
Primary Immunodeficiency with limitation of TREC/KREC. 
Comprehensive Review. Antiinflamm. Antiallergy Agents 
Med. Chem. 2021; 20 (2): 132–149. DOI: 10.2174/18715230
19999200730171600.

8. Kobrynski LJ . Identification of non-severe combined 
immune deficiency T-cell lymphopenia at newborn screening 
for severe combined immune deficiency. Ann. Allergy 
Asthma Immunol. 2019; 123 (5): 424–427. DOI: 10.1016/j.
anai.2019.08.006.

9. Currier R, Puck JM.  SCID newborn screening: What 
we’ve learned. J. Allergy Clin. Immunol. 2021; 147 (2): 
417–426. DOI: 10.1016/j.jaci.2020.10.020.

10. Gans MD, Gavrilova T.  Retrospective Analysis of a 
New York Newborn Screen Severe Combined Immunodeficiency 
Referral Center. J. Clin. Immunol. 2020; 40 (3): 456–465. 
DOI: 10.1007/s10875-020-00757-y.

11. Gaviglio A, Lasarev M, Sheller R, et al.  Newborn 
Screening for Severe Combined Immunodeficiency: Lessons 

Learned from Screening and Follow-Up of the Preterm 
Newborn Population. Int. J. Neonatal Screen. 2023; 9 (4): 68. 
DOI: 10.3390/ijns9040068.

12. Huang J, Shankar A, Hurden I, et al.  Increased 
mortality in infants with abnormal T-cell receptor excision 
circles. Pediatr. Res. 2024; 96 (1): 199–207. DOI: 10.1038/
s41390-024-03121-7.

13. Âîðîíèí Ñ.Â., Çèí÷åíêî Ð.À., Åôèìîâà È.Þ. è äð . 
Íåîíàòàëüíûé ñêðèíèíã, ïîñòíàòàëüíàÿ äèàãíîñòèêà è 
òàêòèêà äîêëèíè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ è ïðîôèëàêòèêè ïåð -
âè÷íûõ èììóíîäåôèöèòîâ ó äåòåé. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. 
Ñïåðàíñêîãî. 2023; 102 (2): 11–33. DOI: 10.24110/0031-
403X-2023-102-2-11-33.

14. Êîðñóíñêèé È.À., Êóäëàé Ä.À., Ïðîäåóñ À.Ï. è äð. 
Íåîíàòàëüíûé ñêðèíèíã íà ïåðâè÷íûå èììóíîäåôèöèòíûå 
ñîñòîÿíèÿ è Ò-/Â-êëåòî÷íûå ëèìôîïåíèè êàê îñíîâà ôîð -
ìèðîâàíèÿ ãðóïï ðèñêà äåòåé ñ âðîæäåííûìè ïàòîëîãèÿìè. 
Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2020; 99 (2): 8–15. DOI: 
10.24110/0031-403X-2020-99-2-8-15.

15. Êîðñóíñêèé È.À., Ïðîäåóñ À.Ï., Ðóìÿíöåâ À.Ã. è 
äð. Ñêðèíèíã íîâîðîæäåííûõ íà ïåðâè÷íûå èììóíîäåôè -
öèòû è ãðóïïó ðèñêà èììóíîðåãóëÿòîðíûõ ðàññòðîéñòâ, 
òðåáóþùèõ äèñïàíñåðíîãî íàáëþäåíèÿ. Ïåäèàòðèÿ èì. 
Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2019; 98 (3): 49–54. DOI: 10.24110/0031-
403X-2019-98-3-49-54.

16. Frazer LC, O'Connell AE.  Primary immunodeficiency 
testing in a Massachusetts tertiary care NICU: persistent 
challenges in the extremely premature population. Pediatr. 
Res. 2021; 89 (3): 549–553. DOI: 10.1038/s41390-020-0886-6.

17. Hale JE, Platt CD, Bonilla FA, et al.  Ten Years of 
Newborn Screening for Severe Combined Immunodeficiency 
(SCID) in Massachusetts. J. Allergy Clin. Immunol. Pract. 
2021; 9 (5): 2060–2067.e2. DOI: 10.1016/j.jaip.2021.02.006.

18. Knight V, Heimall JR, Wright N, et al.  Follow-
Up for an Abnormal Newborn Screen for Severe Combined 
Immunodeficiencies (NBS SCID): A Clinical Immunology 
Society (CIS) Survey of Current Practices. Int. J. Neonatal 
Screen. 2020; 6 (3): 52. DOI: 10.3390/ijns6030052.

19. Lev A, Sharir I, Simon AJ, et al.  Lessons Learned 
From Five Years of Newborn Screening for Severe Combined 
Immunodeficiency in Israel. J. Allergy Clin. Immunol. 
Pract. 2022; 10 (10): 2722–2731.e9. DOI: 10.1016/j.
jaip.2022.04.013. 

20. Puck JM, Gennery AR.  Establishing Newborn 
Screening for SCID in the USA; Experience in California. 
Int. J. Neonatal Screen. 2021; 7 (4): 72. DOI: 10.3390/
ijns7040072.

Ñïèñîê ëèòåðàòóðû



54

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1
21. Kwan A, Abraham RS, Currier R, et al . Newborn 

screening for severe combined immunodeficiency in 11 
screening programs in the United States. JAMA. 2014; 312 
(7): 729–738. DOI: 10.1001/jama.2014.9132. 

22. Gordon SM, O'Connell AE.  Inborn Errors of Immunity 
in the Premature Infant: Challenges in Recognition and 
Diagnosis. Front. Immunol. 2021; 12: 758373. DOI: 10.3389/
fimmu.2021.758373.

23. Morton SU, Schnur M, Kerper R, et al . Premature 
Infants Have Normal Maturation of the T-ñell Receptor 
Repertoire at Term. Front. Immunol. 2022; 13: 854414. DOI: 
10.3389/fimmu.2022.854414.

24. Dirks J, W ölfl M, Speer CP, et al . Inborn Errors 
of Immunity in Early Childhood: Essential Insights for the 
Neonatologist. Neonatology. 2024; 121 (5): 646–655. DOI: 
10.1159/000540436.

25. Argudo-Ram írez A, Mart ín-Nalda A, Mar ín-Soria JL,  
et al.  First Universal Newborn Screening Program for 
Severe Combined Immunodeficiency in Europe. Two-Years' 
Experience in Catalonia (Spain). Front. Immunol. 2019; 10: 
2406. DOI: 10.3389/fimmu.2019.02406.

26. Remaschi G, Ricci S, Cortimiglia M, et al.  TREC 
and KREC in very preterm infants: reference values 
and effects of maternal and neonatal factors. J. Matern. 
Fetal Neonatal Med. 2021; 34 (23): 3946–3951. DOI: 
10.1080/14767058.2019.1702951.

27. Atkins AE, Cogley MF, Baker MW . Newborn Screening 
for Severe Combined Immunodeficiency: Do Preterm Infants 
Require Special Consideration? Int. J. Neonatal Screen. 2021; 
7 (3): 40. DOI: 10.3390/ijns7030040.

28. Huenecke S, Fryns E, Wittekindt B, et al.  Percentiles 
of Lymphocyte Subsets in Preterm Infants According to 
Gestational Age Compared to Children and Adolescents. 

Scand. J. Immunol. 2016; 84 (5): 291–298. DOI: 10.1111/
sji.12474.

29. Sharma R, Mukhopadhyay K, Rawat A, et al. 
Immunoglobulin Profile and Lymphocyte Subsets in Preterm 
Neonates. Indian Pediatr. 2022; 59 (3): 214–217. DOI: 
10.1007/s13312-022-2470-0. 

30. Quinello C, Silveira-Lessa AL, Ceccon ME, et al.   
Phenotypic differences in leucocyte populations among 
healthy preterm and full-term newborns. Scand. J. Immunol. 
2014; 80 (1): 57–70. DOI: 10.1111/sji.12183.

31. Bochennek K, Fryns E, Wittekindt B, et al. 
Immune cell subsets at birth may help to predict risk of 
late-onset sepsis and necrotizing enterocolitis in preterm 
infants. Early Hum. Dev. 2016; 93: 9–16. DOI: 10.1016/j.
earlhumdev.2015.10.018. 

32. Savchenko AA, Tikhonova E, Kudryavtsev I, et al. 
TREC/KREC Levels and T and B Lymphocyte Subpopulations 
in COVID-19 Patients at Different Stages of the Disease. 
Viruses. 2022; 14 (3): 646. DOI: 10.3390/v14030646.

33. Ëèãñêàÿ Å.Â., Êîðñóíñêèé À.À., Åðåìååâà À.Â. è äð.  
Ðîëü èììóííîãî îòâåòà â ðàçâèòèè ãèïîêñè÷åñêèõ îñëîæíå -
íèé ðåñïèðàòîðíûõ èíôåêöèé íèæíèõ äûõàòåëüíûõ ïóòåé 
ó äåòåé. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2024; 103 (4): 
142–150. DOI: 10.24110/0031-403X-2024-103-4-142-150.

34. Wang XR, Du J, Zhang SS, et al.  Preterm birth and 
detection of common respiratory pathogens among pediatric 
pneumonia. IScience. 2023; 26 (9): 107488. DOI: 10.1016/j.
isci.2023.107488.

35. Ãîðäóêîâà Ì.À., Êîðñóíñêèé È.À., ×óðñèíîâà Þ.Â. 
è äð. Îïðåäåëåíèå ðåôåðåíñíûõ èíòåðâàëîâ TREC è KREC 
äëÿ ñêðèíèíãà íîâîðîæäåííûõ ñ èììóíîäåôèöèòíûìè 
ñîñòîÿíèÿìè â ÐÔ. Ìåäèöèíñêàÿ èììóíîëîãèÿ. 2019; 21 
(3): 527 í538. DOI: 10.15789/1563-0625-2019-3-527-538.

© Êîëëåêòèâ àâòîðîâ, 2025  DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-54-60
https://doi.org/10.24110/0031-403X-2025-104-1-54-60

Ä.Í. Íèêèòèíà 1, Þ.Ë. Ñîëäàòñêèé 1, À.Þ. Êðóãëÿêîâ 1, Ä.Þ. Îâñÿííèêîâ 1,2    

ÒÐÀÕÅÎÑÒÎÌÈß  Ó  ÄÅÒÅÉ  Ñ  ÁÐÎÍÕÎËÅÃÎ×ÍÎÉ  ÄÈÑÏËÀÇÈÅÉ:   
×ÀÑÒÎÒÀ,  ÎÑÎÁÅÍÍÎÑÒÈ  ÊËÈÍÈ×ÅÑÊÎÃÎ ÑÒÀÒÓÑÀ   

È  ÊÎÌÎÐÁÈÄÍÎÑÒÜ  ÏÀÖÈÅÍÒÎÂ,  ÈÑÕÎÄÛ  
    

1�d�b�t�h���¦�m�Ì�Î�Ì�Å�Ì�À�Ï�È�¾�½���Â�Ã�Ð�Ï�È�¾�½���Á�Ì�Î�Ì�Â�Ï�È�¾�½���È�É�Æ�Ë�Æ�Õ�Ã�Ï�È�¾�½���¿�Ì�É�Ú�Ë�Æ�Ô�¾���e�h�m�§���� 
2�u�d�a�o�t���c�o���¦�q�Ì�Ï�Ï�Æ�Ç�Ï�È�Æ�Ç���Ñ�Ë�Æ�À�Ã�Î�Ï�Æ�Ð�Ã�Ð���Â�Î�Ñ�Ä�¿�Ù���Ë�¾�Î�Ì�Â�Ì�À���Æ�Ê�����p�����l�Ñ�Ê�Ñ�Ê�¿�Ù�§�����Á�����m�Ì�Ï�È�À�¾�����q�u

�z�º�Ó�ˆ�È�}�ˆ�Ó�È�«���Ò�Ó�Á�º�¯�ä�È���Ò�«��
�s�Ò�}�Ò�ˆ�Ò�Ó�È���i�È�¯�	�«���s�Ò�}�º�ã�È�Ë�m�Ó�È��– âðà÷ îòäåëåíèÿ 
îòîðèíîëàðèíãîëîãèè Ìîðîçîâñêîé äåòñêîé 
ãîðîäñêîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû ÄÇÌ    
Òåë.: +7 (495) 959-88-00  
E-mail:  darya2795@mail.ru 
Ñòàòüÿ ïîñòóïèëà 9.12.24  
Ïðèíÿòà ê ïå÷àòè 24.01.25

�&�R�Q�W�D�F�W���G�H�W�D�L�O�V��
�1�L�N�L�W�L�Q�D���'�D�U�\�D���1�L�N�R�O�D�\�H�Y�Q�D��– Pediatric Physician 
with the Otorhinolaryngology Department  
of the Morozov Children’s City Clinical Hospital
Phone: +7 (495) 959-88-00
E-mail:  darya2795@mail.ru   
Received on Dec. 9, 2024 
Submitted for publication on Jan. 24, 2025

×àñòè ïàöèåíòîâ ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèåé (ÁËÄ), íóæäàþùèìñÿ â õðîíè÷åñêîé èñêóñ -
ñòâåííîé âåíòèëÿöèè ëåãêèõ (ÈÂË), ïðîâîäèòñÿ òðàõåîñòîìèÿ (ÒÑ), îäíàêî õàðàêòåðèñòèêà 
òàêèõ ïàöèåíòîâ íå ïðåäñòàâëåíà â îòå÷åñòâåííûõ èññëåäîâàíèÿõ. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: 
óñòàíîâèòü ÷àñòîòó ÒÑ ó äåòåé ñ ÁËÄ, îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîãî ñòàòóñà, êîìîðáèäíîñòü è 
èñõîäû ó äàííûõ ïàöèåíòîâ. Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: â îäíîöåíòðîâîì êîãîðò -
íîì ðåòðîñïåêòèâíîì èññëåäîâàíèè ó÷àñòâîâàëè äåòè ïåðâîãî ãîäà æèçíè ñ äèàãíîçîì 
«ÁËÄ». Ïàöèåíòû ãîñïèòàëèçèðîâàëèñü â ÃÁÓÇ «Ìîðîçîâñêàÿ ÄÃÊÁ ÄÇÌ» â 2020–2023 ãã.  
Îöåíèâàëè äåìîãðàôè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ, èõ êîìîðáèäíîñòü, ÷àñòîòó ëåòàëü -
íûõ èñõîäîâ, ïðè÷èíû ÒÑ. Ðåçóëüòàòû: â èññëåäîâàíèè ïðèíÿëè ó÷àñòèå 73 ïàöèåíòà â 
âîçðàñòå 2,0 [1,0; 5,0] ìåñ., èç íèõ 45 (62%) ìàëü÷èêîâ è 28 (38%) äåâî÷åê, êîòîðûõ ìû ðàç -
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×àñòè ïàöèåíòîâ ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèåé (ÁËÄ), íóæäàþùèìñÿ â õðîíè÷åñêîé èñêóñ -
ñòâåííîé âåíòèëÿöèè ëåãêèõ (ÈÂË), ïðîâîäèòñÿ òðàõåîñòîìèÿ (ÒÑ), îäíàêî õàðàêòåðèñòèêà 
òàêèõ ïàöèåíòîâ íå ïðåäñòàâëåíà â îòå÷åñòâåííûõ èññëåäîâàíèÿõ. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: 
óñòàíîâèòü ÷àñòîòó ÒÑ ó äåòåé ñ ÁËÄ, îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîãî ñòàòóñà, êîìîðáèäíîñòü è 
èñõîäû ó äàííûõ ïàöèåíòîâ. Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: â îäíîöåíòðîâîì êîãîðò -
íîì ðåòðîñïåêòèâíîì èññëåäîâàíèè ó÷àñòâîâàëè äåòè ïåðâîãî ãîäà æèçíè ñ äèàãíîçîì 
«ÁËÄ». Ïàöèåíòû ãîñïèòàëèçèðîâàëèñü â ÃÁÓÇ «Ìîðîçîâñêàÿ ÄÃÊÁ ÄÇÌ» â 2020–2023 ãã.  
Îöåíèâàëè äåìîãðàôè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ, èõ êîìîðáèäíîñòü, ÷àñòîòó ëåòàëü -
íûõ èñõîäîâ, ïðè÷èíû ÒÑ. Ðåçóëüòàòû: â èññëåäîâàíèè ïðèíÿëè ó÷àñòèå 73 ïàöèåíòà â 
âîçðàñòå 2,0 [1,0; 5,0] ìåñ., èç íèõ 45 (62%) ìàëü÷èêîâ è 28 (38%) äåâî÷åê, êîòîðûõ ìû ðàç -
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D.N. Nikitina 1, Yu.L. Soldatskiy 1, A.Yu. Kruglyakov 1, D.Yu. Ovsyannikov1,2    

TRACHEOSTOMY  IN  CHILDREN  WITH  BRONCHOPULMONARY 
DYSPLASIA:  FREQUENCY,  CLINICAL  FEATURES,  COMORBIDITY 

AND  OUTCOMES   
    

1�/�Q�T�Q�\�Q�X���%�J�K�N�F�T�G�P�³�U���%�K�V�[���%�N�K�P�K�E�C�N���*�Q�U�R�K�V�C�N�����/�Q�U�E�Q�Y���� 
2Patrice É�O�G�T�[���.�W�O�W�O�D�C���2�G�Q�R�N�G�³�U���(�T�K�G�P�F�U�J�K�R���7�P�K�X�G�T�U�K�V�[���Q�H���4�W�U�U�K�C�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

äåëèëè íà 2 ãðóïïû: äåòè ñ ÁËÄ è òðàõåîñòîìîé (14 äåòåé) è äåòè ñ ÁËÄ áåç òðàõåîñòîìû  
(59 äåòåé). ×àñòîòà ÒÑ ó äåòåé ãðóäíîãî âîçðàñòà ñ ÁËÄ ñîñòàâëÿåò 4,3% [95% ÄÈ 2,4%; 
7,2%]. Â ñòðóêòóðå ïàöèåíòîâ ãðóäíîãî âîçðàñòà ñ òðàõåîñòîìîé íà äåòåé ñ ÁËÄ ïðèõîäèòñÿ 
18,7% [95% ÄÈ 10,6%; 29,3%]. Ó 14 äåòåé ñ ÁËÄ òðàõåîñòîìèÿ áûëà ïðîèçâåäåíà â ìåäè -
àííîì âîçðàñòå 3,5 [2,0; 6,0] ìåñ., ñðåäíåì âîçðàñòå – 4,4±2,7 ìåñ. Äàííûå ïàöèåíòû èìåëè 
òÿæåëûå êîìîðáèäíûå çàáîëåâàíèÿ – ïåðèíàòàëüíîå ïîðàæåíèå ÖÍÑ (âñå äåòè), âðîæäåí -
íûå ïîðîêè ñåðäöà (6 äåòåé), ñèíäðîì Ýäâàðäñà (2 ðåáåíêà), ñèíäðîì Äàóíà (2 ðåáåíêà), 
CHARGE-ñèíäðîì (2 ðåáåíêà). Ïàöèåíòû ñ ÁËÄ è òðàõåîñòîìîé, ïî ñðàâíåíèþ ñ ïàöèåíòà -
ìè ñ ÁËÄ áåç òðàõåîñòîìû, èìåëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî áîëüøèå ãåñòàöèîííûé âîçðàñò 
(p=0,005) è ìàññó òåëà ïðè ðîæäåíèè (p=0,046), áîëåå ÷àñòóþ ïîòðåáíîñòü â ÈÂË (p=0,007) è 
ïðèñâîåíèè ïàëëèàòèâíîãî ñòàòóñà (p<0,001). Èç 8 äåòåé ñ ÁËÄ ñ òðàõåîñòîìîé ñ èçâåñòíûì 
êàòàìíåçîì ëåòàëüíûé èñõîä íàñòóïèë ó 5 (63%). Çàêëþ÷åíèå: ïîòðåáíîñòü äåòåé ñ ÁËÄ â 
ÒÑ è õðîíè÷åñêîé ÈÂË îïðåäåëÿåòñÿ òÿæåëîé êîìîðáèäíîñòüþ.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����áðîíõîëåãî÷íàÿ äèñïëàçèÿ, òðàõåîñòîìèÿ, êîìîðáèäíîñòü, ïàëëèàòèâíàÿ 
ïîìîùü, äåòè.

�¡�Ò�ˆ������Ä.Í. Íèêèòèíà, Þ.Ë. Ñîëäàòñêèé, À.Þ. Êðóãëÿêîâ, Ä.Þ. Îâñÿííèêîâ. Òðàõåîñòîìèÿ 
ó äåòåé ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèåé: ÷àñòîòà, îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîãî ñòàòóñà è êîìîð -
áèäíîñòü ïàöèåíòîâ, èñõîäû. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 54–60. DOI: 
10.24110/0031-403X-2025-104-1-54-60.

Some patients with bronchopulmonary dysplasia (BPD) whose status requires long-term 
mechanical ventilation (MV), undergo tracheostomy (TS), however, the characteristics of 
such patients are not presented in domestic studies as yet. The purpose of this research was 
to calculate the frequency of TS in children with BPD, to assess the clinical features of such 
patients’ status, the comorbidity and the outcomes in these patients. Materials and methods 
used: 73 children in their first year of life – aged 2.0 [1.0; 5.0] months old, 45 (62%) boys/28 
(38%) girls, with diagnosed BPD participated in a single-center cohort retrospective study and 
were divided into two groups (with BPD and TS; 14, and with BPD but without TS; 59), who 
were admitted at the Morozov Children’s City Clinical Hospital (Moscow, Russia) in 2020–2023. 
The demographic characteristics of patients, their comorbidity and mortality as well as the 
reasons for TS were assessed. Results: the frequency of TS in infants with BPD was 4.3% [95% 
CI 2.4%; 7.2%]. In the structure of infant patients with TS, children with BPD accounted for 
18.7% [95% CI 10.6%; 29.3%]. In 14 children with BPD, TS was performed at median age 
of 3.5 [2.0; 6.0] months old with an average age of 4.4±2.7 months old. These patients had 
severe comorbidities, such as: perinatal CNS damage (all of them), congenital heart defects 
(6), Edwards syndrome (2), Down syndrome (2) and CHARGE syndrome (2). Patients with 
BPD and TS, compared with patients with BPD but without TS, had statistically significantly 
greater gestational age (p=0.005) and birth weight (p=0.046), rather frequently needed the MV 
(p=0.007) and ware assigned with the palliative patient status (p<0.001). Of the 8 children with 
BPD with TS with known follow-up, 5 (63%) had died. Conclusion: the need for TS and long-
term MV in children with BPD is determined by severe comorbidity.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����bronchopulmonary dysplasia, tracheostomy, comorbidity, palliative care, children.

�)�R�U���F�L�W�D�W�L�R�Q����D.N. Nikitina, Yu.L. Soldatskiy, A.Yu. Kruglyakov, D.Yu. Ovsyannikov. Tracheostomy 
in children with bronchopulmonary dysplasia: frequency, clinical features, comorbidity and 
outcomes. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 54–60. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-
104-1-54-60.
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Äîñòèæåíèÿ íåîíàòîëîãèè â îáëàñòè âûõà -

æèâàíèÿ è ëå÷åíèÿ íåäîíîøåííûõ äåòåé ñ 
î÷åíü è ýêñòðåìàëüíî íèçêîé ìàññîé òåëà 
çíà÷èòåëüíî ñíèçèëè ïîêàçàòåëè ñìåðòíîñòè.  
Â ñâÿçè ñ ýòèì âûæèâàåìîñòü íîâîðîæäåííûõ, 
â ò.÷. ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèåé (ÁËÄ), íå-  
óêëîííî ïîâûøàåòñÿ. ÁËÄ – ñàìîå ÷àñòîå õðî -
íè÷åñêîå çàáîëåâàíèå ëåãêèõ (ÕÇË) ó äåòåé 
ãðóäíîãî âîçðàñòà, èìåþùåå ïîñëåäñòâèÿ â 
òå÷åíèå âñåé æèçíè, è âòîðîå ïî ÷àñòîòå ÕÇË 
ó äåòåé ïîñëå áðîíõèàëüíîé àñòìû [1–3]. ÁËÄ 
ñòðàäàþò áîëåå 40% íîâîðîæäåííûõ ñ ãåñòà -
öèîííûì âîçðàñòîì (ÃÂ) ìåíåå 28 íåä., 100% 
íîâîðîæäåííûõ ñ ÃÂ 23–25 íåä. ÁËÄ ðàçâè -
âàåòñÿ â èñõîäå ðåñïèðàòîðíîãî äèñòðåññ-ñèí -
äðîìà íîâîðîæäåííûõ âñëåäñòâèå àãðåññèâíîé 
ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè è âëèÿíèÿ ñèñòåì -
íîé âîñïàëèòåëüíîé ðåàêöèè íà íåçðåëûå ëåã -
êèå íîâîðîæäåííîãî [1]. Ïîñòîÿííîå ïîâûøåí -
íîå äàâëåíèå â äûõàòåëüíûõ ïóòÿõ (CPAP) è 
íåèíâàçèâíàÿ âåíòèëÿöèþ ëåãêèõ ñ ïîëîæè -
òåëüíûì äàâëåíèåì (NIPPV) ñíèæàþò ÷àñòîòó 
ðàçâèòèÿ ÁËÄ, ïîýòîìó âñå áîëüøåå âíèìàíèå 
óäåëÿåòñÿ îòêàçó îò ÈÂË [4]. ÁËÄ ñîïðîâî -
æäàåòñÿ ñèñòåìíûìè ïðîÿâëåíèÿìè è òðåáóåò 
ìåæäèñöèïëèíàðíîãî ïîäõîäà.

Ñîãëàñíî ñîâðåìåííûì ïðåäñòàâëåíèÿì, 
ÁËÄ ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ãåòåðîãåííîå çàáîëå -
âàíèå, ïîäðàçäåëÿþùååñÿ íà ðÿä ôåíîòèïîâ, 
âêëþ÷àÿ àëüâåîëÿðíîå ëåãî÷íîå çàáîëåâàíèå, 
îáñòðóêòèâíîå çàáîëåâàíèå äûõàòåëüíûõ ïóòåé 
(ÄÏ) è ëåãî÷íóþ ñîñóäèñòóþ áîëåçíü. Êðîìå 
òîãî, ó íåäîíîøåííûõ äåòåé îïèñàíû ðåñïèðà -
òîðíûå ôåíîòèïû, íå ñâÿçàííûå ñ ÁËÄ, òàêèå 
êàê ìàëÿöèÿ ÄÏ, îáñòðóêòèâíîå àïíîý âî ñíå 
è ïðîáëåìû ñ êîíòðîëåì äûõàíèÿ. Ïîëàãàþò, 
÷òî ðàñïîçíàâàíèå ôåíîòèïîâ è ïåðñîíàëè -
çèðîâàííàÿ ìåäèöèíñêàÿ ïîìîùü íåäîíîøåí -
íûì ìîãóò ïîìî÷ü ñìÿã÷èòü íåáëàãîïðèÿòíûå 
ðåñïèðàòîðíûå èñõîäû â äàëüíåéøåé æèçíè 
[3, 5]. Ìàëÿöèÿ ÄÏ, ñ îäíîé ñòîðîíû, âõîäèò â 
ïåðå÷åíü çàáîëåâàíèé, ñ êîòîðûìè ïðîâîäèòñÿ 
äèôôåðåíöèàëüíàÿ äèàãíîñòèêà ÁËÄ, ñ äðó -
ãîé – ÿâëÿåòñÿ ðåñïèðàòîðíûì îñëîæíåíèåì, 
ïîñëåäñòâèåì ÁËÄ [6]. Öåíòðàëüíûå ÄÏ ìîãóò 
äåôîðìèðîâàòüñÿ îò öèêëè÷åñêîãî óâåëè÷åíèÿ 
ïîëîæèòåëüíîãî äàâëåíèÿ, ÷òî ìîæåò ïðè -
âîäèòü ê ïðèîáðåòåííîé òðàõåîìàëÿöèè èëè 
áðîíõîìàëÿöèè, ïðîÿâëÿþùèìèñÿ ïðèñòóïà -
ìè öèàíîçà, ñóáãëîòî÷íîìó ñòåíîçó âñëåäñòâèå 
ðóáöà èëè ãðàíóëåìû, ñòåíîçó áðîíõîâ, ïðèîá -
ðåòåííîé ëîáàðíîé ýìôèçåìå. Ýòè íàðóøåíèÿ 
ïðèâîäÿò ê ñíèæåíèþ êîìïëàéíñà, óâåëè÷åíèþ 
ðàáîòû äûõàíèÿ [1, 7]. Ðàñïðîñòðàíåííîñòü 
ìàëÿöèè ÄÏ ñðåäè íåäîíîøåííûõ äåòåé, ðîäèâ -
øèõñÿ ñ ÃÂ ìåíåå 28 íåä., íåâåëèêà (2%), íî äî 
30% ìëàäåíöåâ ñ ìàëÿöèåé ÄÏ ìîãóò íóæäàòü -
ñÿ â òðàõåîñòîìèè (ÒÑ) [8]. Â äðóãîì êîãîðòíîì 
èññëåäîâàíèè, â êîòîðîì ïðèíÿëè ó÷àñòèå 8363 
ðåáåíêà ñ ÁËÄ, èç êîòîðûõ 974 áûëà ïðîâåäåíà 
áðîíõîñêîïèÿ, ñîîáùàëîñü î 4,2% ñëó÷àåâ òðà -
õåîáðîíõîìàëÿöèè è â 1,6 ðàçà áîëåå âûñîêîì 

ðèñêå íåîáõîäèìîñòè â ÒÑ, ïðîâåäåííîé 525 
äåòÿì. Ìëàäåíöàì ñ ÁËÄ è òðàõåîáðîíõîìà -
ëÿöèåé ÷àñòî òðåáóåòñÿ äîìàøíÿÿ ÈÂË, áîëåå 
âåðîÿòíî íàçíà÷åíèå äèóðåòèêîâ, áðîíõîëèòè -
êîâ, ïðåïàðàòîâ äëÿ ëå÷åíèÿ ëåãî÷íîé ãèïåð -
òåíçèè (ËÃ) è ãàñòðîýçîôàãåàëüíîé ðåôëþêñíîé 
áîëåçíè ïî ñðàâíåíèþ ñ äåòüìè ñ ÁËÄ áåç íàðó -
øåíèÿ ïðîõîäèìîñòè ÄÏ [9].

Ó ìëàäåíöåâ ñ âûðàæåííûì ïîðàæåíè -
åì öåíòðàëüíûõ ÄÏ ñëåäóåò ðàññìîòðåòü âîç -
ìîæíîñòü âûïîëíåíèÿ ÒÑ â êîðîòêèå ñðîêè. 
ÒÑ ìîæåò ñíèçèòü ïîòðåáíîñòü â ðåñïèðàòîð -
íîé ïîääåðæêå è ñåäàòèâíûõ ïðåïàðàòàõ [10]. 
Íåäîíîøåííûå äåòè ñ ÁËÄ çà÷àñòóþ èìåþò 
òÿæåëûé êîìîðáèäíûé ôîí, ÷òî òðåáóåò äëè -
òåëüíîãî ñòàöèîíàðíîãî ëå÷åíèÿ è ðåñïèðàòîð -
íîé ïîääåðæêè, ÷òî â ñâîþ î÷åðåäü ÿâëÿåòñÿ 
ïîêàçàíèåì ê ÒÑ. Â îòëè÷èå îò âçðîñëûõ ïàöè -
åíòîâ, ó êîòîðûõ ÒÑ ïðîèçâîäèòñÿ îáû÷íî â 
òå÷åíèå ïåðâîé íåäåëè èíòóáàöèè, ó íîâîðîæ -
äåííûõ è ãðóäíûõ äåòåé çà÷àñòóþ äëèòåëüíîñòü 
èíòóáàöèè ñîñòàâëÿåò íåñêîëüêî íåäåëü è äàæå 
ìåñÿöåâ. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ îòìå÷àåòñÿ òåí -
äåíöèÿ óâåëè÷åíèÿ ÷àñòîòû ÒÑ ó äåòåé ïåðâîãî 
ãîäà æèçíè [11]. Ïîêàçàíèÿìè ê ÒÑ ó äåòåé 
ÿâëÿþòñÿ äëèòåëüíàÿ çàâèñèìîñòü îò ÈÂË è/
èëè íåâîçìîæíîñòü ýêñòóáàöèè, íàðóøåíèå 
ðàçäåëèòåëüíîé ôóíêöèè ãîðòàíè (ïñåâäîáóëü -
áàðíûé è áóëüáàðíûé ñèíäðîìû), îáñòðóêöèÿ 
âåðõíèõ ÄÏ ïðè ïîðîêàõ ðàçâèòèÿ ÷åëþñòíî-
ëèöåâîé îáëàñòè, íîâîîáðàçîâàíèÿ ãëîòêè, ãîð -
òàíè è òðàõåè, íåîáõîäèìîñòü â ñàíàöèè òðàõåî -
áðîíõèàëüíîãî äåðåâà è äð. Â äåòñêîé ïðàêòèêå 
ïîäàâëÿþùåå áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ, òðåáóþ -
ùèõ íàëîæåíèÿ òðàõåîñòîìû, – äåòè ñ âðîæ -
äåííûìè èëè ïðèîáðåòåííûìè çàáîëåâàíèÿìè 
ÖÍÑ [12]. Ïîìèìî íåîñïîðèìûõ ïîëîæèòåëü -
íûõ êà÷åñòâ, ÒÑ, êàê è ëþáîå õèðóðãè÷åñêîå 
âìåøàòåëüñòâî, íåñåò â ñåáå ðèñêè. Â èíòðà -
îïåðàöèîííîì è ðàííåì ïîñëåîïåðàöèîííîì 
ïåðèîäå ýòî ìîãóò áûòü êðîâîòå÷åíèå, ðàíåíèå 
ïðèëåæàùèõ ê òðàõåå ñòðóêòóð (ùèòîâèäíàÿ 
æåëåçà, òèìóñ, áåçûìÿííàÿ àðòåðèÿ, ëåãêîå è 
äð.), ñëó÷àéíàÿ äåêàíþëÿöèÿ ïðè òðàíñïîðòè -
ðîâêå ïàöèåíòà [13]. Â îòäàëåííîì ïåðèîäå âîç -
ìîæíà îáñòðóêöèÿ ïðîñâåòà òðàõåîñòîìè÷åñêîé 
êàíþëè ãðàíóëÿöèîííîé òêàíüþ, ÷òî âëå÷åò çà 
ñîáîé àñôèêñèþ. Ïîìèìî ýòîãî, ó õðîíè÷åñêî -
ãî òðàõåîêàíþëÿðà âîçìîæíî ôîðìèðîâàíèå 
òðàõåîïèùåâîäíûõ è/èëè òðàõåîàðòåðèàëüíûõ 
ñâèùåé [14]. Â ñâÿçè ñ ýòèì êðàéíå âàæíî îáå -
ñïå÷èòü àäåêâàòíûé äîìàøíèé óõîä, îáó÷åíèå 
ðîäèòåëåé è íàáëþäåíèå ðàçëè÷íûõ ñïåöèàëè -
ñòîâ äëÿ íîñèòåëåé òðàõåîñòîìû ïîñëå âûïè -
ñêè èç ñòàöèîíàðà â àìáóëàòîðíûõ óñëîâèÿõ. 
Êðîìå òîãî, íàëè÷èå òðàõåîñòîìû ó ðåáåíêà –  
òÿæåëîå ïñèõîýìîöèîíàëüíîå òðàâìèðóþùåå 
îáñòîÿòåëüñòâî êàê äëÿ ïàöèåíòà, òàê è äëÿ 
÷ëåíîâ ñåìüè [15]. Óðîâåíü ñìåðòíîñòè ó äåòåé 
ñ òðàõåîñòîìîé âûñîêèé, îäíàêî çà÷àñòóþ ýòî 
ñâÿçàíî ñ òÿæåëîé ñîïóòñòâóþùåé ïàòîëîãèåé, 
à íå ñ îñëîæíåíèÿìè êàíþëåíîñèòåëüñòâà [16]. 
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Âñå ýòè ïîëîæåíèÿ äåëàþò ðåøåíèå î íàëî -
æåíèè òðàõåîñòîìû êðàéíå ñëîæíûì. Îäíàêî 
äåòÿì, òðåáóþùèì äëèòåëüíîé ðåñïèðàòîðíîé 
ïîääåðæêè, ïîêàçàíî âûïîëíåíèå ÒÑ â êîðîò -
êèå ñðîêè. Íàëîæåíèå òðàõåîñòîìû îáåñïå÷è -
âàåò ñòàáèëüíîñòü ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè, 
ïðîâîäèòñÿ äëÿ ïðîâåäåíèÿ õðîíè÷åñêîé ÈÂË 
(â ò.÷. íà äîìó), íåîáõîäèìî äëÿ óëó÷øåíèÿ 
ðåçóëüòàòîâ ðåàáèëèòàöèè è ðàííåãî ðàçâèòèÿ 
ðåáåíêà [17–19]. 

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: óñòàíîâèòü ÷àñòîòó ÒÑ 
ó äåòåé ñ ÁËÄ, îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîãî ñòà -
òóñà, êîìîðáèäíîñòü è èñõîäû ó äàííûõ ïàöè -
åíòîâ.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

�i�Ò�Ï�È�®�Ó�� �Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«�� îäíîöåíòðîâîå 
êîãîðòíîå ðåòðîñïåêòèâíîå.

�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò�� �m�}�ã�
���Ë�Ó�Ò�«�� ïàöèåíòû ïåðâîãî 
ãîäà ñ äèàãíîçîì «ÁËÄ»; ïàöèåíòû, êîòîðûì 
áûëà óñòàíîâëåíà òðàõåîñòîìà.

�•�°�ã�º�m�Ò�«�� �¹�¯�º�m�Ë���Ë�Ó�Ò�«�� �Ò�� �¹�¯�º���º�ã�Î�Ò�ˆ�Ë�ã�	-
�Ó�º�°�ˆ�	���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«

Èññëåäîâàíèå ïðîâåäåíî â ÃÁÓÇ 
«Ìîðîçîâñêàÿ äåòñêàÿ ãîðîäñêàÿ êëèíè÷åñêàÿ 
áîëüíèöà ÄÇÌ» (ÃÁÓÇ «Ìîðîçîâñêàÿ ÄÃÊÁ 
ÄÇÌ») â ïåðèîä ñ 01.01.2020 ïî 31.12.2023.

�|�­�ž�Ë�}�ˆ�Ò�m�Ó�©�Ë���Ò�Ï�ä�Ë�¯�Ë�Ó�Ò�«
Íàìè áûë ïðîâåäåí àíàëèç èñòîðèé áîëåçíè 

äåòåé. Ïî áîëüíè÷íîé áàçå äàííûõ áûëè èäåí -
òèôèöèðîâàíû äåòè, êîòîðûì áûë óñòàíîâëåí 
äèàãíîç «ÁËÄ»; äåòè, êîòîðûì çà óêàçàííûé 
ïåðèîä âðåìåíè áûëà ïðîèçâåäåíà ÒÑ. 

Ñòàíäàðòíî îïåðàöèþ ïðîâîäèëè ïî ùàäÿùåé 
ìåòîäèêå ñ èñïîëüçîâàíèåì ôèêñèðóþùèõ íèòåé, 
ïðåäëîæåííîé Ý.À. Öâåòêîâûì è ñîàâò. (2003) [20]. 
Âî âñåõ ñëó÷àÿõ ÒÑ äåòÿì ïðîèçâîäèëè ïîä èíòóáà -
öèîííûì íàðêîçîì ñ ìîíèòîðèðîâàíèåì ñåðäå÷íî-
ëåãî÷íîé äåÿòåëüíîñòè; ðàíåå íå èíòóáèðîâàííûì 
äåòÿì ïåðâûì ýòàïîì ïðîèçâîäèëè èíòóáàöèþ òðà -
õåè, ïðè íåîáõîäèìîñòè ñ èñïîëüçîâàíèåì ýíäîñêî -
ïè÷åñêîé àññèñòåíöèè. 

Äèàãíîç «ÁËÄ» óñòàíàâëèâàëè íà îñíîâàíèè 
êðèòåðèåâ A.H. Jobe è E. Bancalari [21], ïðåäñòàâëåí -
íûõ â îòå÷åñòâåííûõ êëèíè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèÿõ 
ïî âåäåíèþ áîëüíûõ ñ äàííûì çàáîëåâàíèåì [22]. 

�|�°�Ó�º�m�Ó�º�®���Ò�°�²�º�����Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
×àñòîòà ÒÑ ó äåòåé ñ ÁËÄ.
�i�º�¹�º�ã�Ó�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�©�Ë���Ò�°�²�º���©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Îñîáåííîñòè êëèíè÷åñêîãî ñòàòóñà, êîìîðáèä -

íîñòü è èñõîäû ó ïàöèåíòîâ.
�k�Ó�È�ã�Ò�Ï���m���¹�º�����¯�‚�¹�¹�È�²
Áûëè âûäåëåíû ãðóïïû äåòåé ñ ÁËÄ è òðàõåî -

ñòîìîé è áåç òðàõåîñòîìû.
�l�Ë�ˆ�º���©���¯�Ë���Ò�°�ˆ�¯�È���Ò�Ò���Ò�°�²�º���º�m
Îöåíèâàëè ÷àñòîòó ïàöèåíòîâ ñ ÁËÄ, êîòîðûì 

áûëà âûïîëíåíà ÒÑ; ÷àñòîòó äåòåé ñ ÁËÄ ñðåäè 
ïàöèåíòîâ, êîòîðûì áûëà âûïîëíåíà ÒÑ; ïðè÷èíû 
ïðîâåäåíèÿ ÒÑ ó äåòåé ïåðâîãî ãîäà æèçíè; âîçðàñò 
ïîñòàíîâêè òðàõåîñòîìû äåòÿì ñ ÁËÄ è ÷àñòîòó 
ëåòàëüíûõ èñõîäîâ ó íèõ. Òàêæå áûëè ïðîàíàëèçè -
ðîâàíû ïîë, ÃÂ, ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè, ïîòðåá -

íîñòü â ÈÂË, íàëè÷èå ïåðèíàòàëüíûõ ïîðàæåíèé 
ÖÍÑ, ËÃ, ïàëëèàòèâíîãî ñòàòóñà. ËÃ âåðèôèöèðîâà -
ëè íà îñíîâàíèè äàííûõ äîïïëåð-ýõîêàðäèîãðàôèè 
êàê îòíîøåíèå ñèñòîëè÷åñêîãî äàâëåíèÿ â ëåãî÷íîé 
àðòåðèè âûøå 1/ 3 îò ñèñòåìíîãî ñèñòîëè÷åñêîãî àðòå -
ðèàëüíîãî äàâëåíèÿ [1, 23].

�w�ˆ�Ò���Ë�°�}�È�«���ª�}�°�¹�Ë�¯�ˆ�Ò�Ï�È
Èññëåäîâàíèå ïðîâåäåíî ñ ñîáëþäåíèåì 

Ôåäåðàëüíîãî çàêîíà ¹ 152-ÔÇ îò 27.07.2006 (ðåä. 
îò 31.12.2017) «Î ïåðñîíàëüíûõ äàííûõ».

�v�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�®���È�Ó�È�ã�Ò�Ï
Ïðèíöèïû ðàñ÷åòà ðàçìåðà âûáîðêè: ðàçìåð 

âûáîðêè ïðåäâàðèòåëüíî íå ðàññ÷èòûâàëè.
Ìåòîäû ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà äàííûõ: ñáîð 

äàííûõ, èõ ïîñëåäóþùóþ êîððåêöèþ, ñèñòåìàòèçà -
öèþ èñõîäíîé èíôîðìàöèè è âèçóàëèçàöèþ ïîëó÷åí -
íûõ ðåçóëüòàòîâ îñóùåñòâëÿëè â ýëåêòðîííûõ òàáëè -
öàõ Microsoft Office Excel (2016). Ñòàòèñòè÷åñêóþ 
îáðàáîòêó ðåçóëüòàòîâ ïðîâîäèëè ñðåäñòâàìè ÿçûêà 
Ïèòîí (Python v. 3.11, Python Software Foundation). 
Êîëè÷åñòâåííûå ïîêàçàòåëè îöåíèâàëè íà ïðåäìåò 
ñîîòâåòñòâèÿ íîðìàëüíîìó ðàñïðåäåëåíèþ, äëÿ ýòîãî 
èñïîëüçîâàëè êðèòåðèé Øàïèðî–Óèëêà. Ïðîâåðêà 
íà íîðìàëüíîñòü ðàñïðåäåëåíèÿ ïîêàçàëà, ÷òî äàí -
íûå â èññëåäîâàíèè íå èìåþò íîðìàëüíîãî ðàñïðåäå-
ëåíèÿ, ïîýòîìó â äàëüíåéøåì ðàñ÷åòû ïðîèçâîäèëè 
ìåòîäàìè íåïàðàìåòðè÷åñêîé ñòàòèñòèêè. Â êà÷åñòâå 
öåíòðà ðàñïðåäåëåíèÿ áûëà ïîñ÷èòàíà ìåäèàíà, à 
â êà÷åñòâå ïîêàçàòåëåé âàðèàöèè – êâàðòèëè (Me 
[Q1; Q3]). Äëÿ ñðàâíåíèÿ äâóõ íåñâÿçàííûõ âûáîðîê 
èñïîëüçîâàëè U-êðèòåðèé Ìàííà–Óèòíè. Ñïðàâî÷íî 
áûëî ðàññ÷èòàíî ñðåäíåå ñî ñðåäíåêâàäðàòè÷íûì 
îòêëîíåíèåì. Ðåçóëüòàòû êà÷åñòâåííûõ ïðèçíàêîâ 
âûðàæåíû â àáñîëþòíûõ ÷èñëàõ ñ óêàçàíèåì äîëåé 
(%) è 95% äîâåðèòåëüíîãî èíòåðâàëà (95% ÄÈ) äëÿ 
äîëè, ðàññ÷èòàííîãî ìåòîäîì Êëîïïåðà–Ïèðñîíà. 
Ñðàâíåíèå íîìèíàëüíûõ äàííûõ â ãðóïïàõ ïðîâî -
äèëè ïðè ïîìîùè êðèòåðèÿ �$2 Ïèðñîíà. Â òåõ ñëó -
÷àÿõ, êîãäà ÷èñëî îæèäàåìûõ íàáëþäåíèé â ëþáîé 
èç ÿ÷ååê ÷åòûðåõïîëüíîé òàáëèöû áûëî ìåíåå 10, 
äëÿ îöåíêè óðîâíÿ çíà÷èìîñòè ðàçëè÷èé èñïîëüçî -
âàëè òî÷íûé êðèòåðèé Ôèøåðà. Ðàçëè÷èÿ ñ÷èòàëè 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûìè ïðè p �d0,05, èñïîëüçîâàëè 
äâóñòîðîííèé ð-óðîâåíü çíà÷èìîñòè.

Ðåçóëüòàòû è èõ îáñóæäåíèå

�•���È�°�ˆ�Ó�Ò�}�Ò���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Çà ïåðèîä ñ 01.01.2020 ïî 31.12.2023 â 

ÃÁÓÇ «Ìîðîçîâñêàÿ ÄÃÊÁ ÄÇÌ» íàõîäèëèñü 
323 ðåáåíêà ïåðâîãî ãîäà æèçíè ñ äèàãíîçîì 
«ÁËÄ». Èç íèõ 14 (4,3% [95% ÄÈ 2,4%; 
7,2%]) äåòÿì áûëà óñòàíîâëåíà òðàõåîñòîìà. 
Ñðåäè äåòåé ñ ÁËÄ, íóæäàâøèõñÿ â ÒÑ, ýòà 
îïåðàöèÿ áûëà ïðîèçâåäåíà â âîçðàñòå îò 1 äî 
10 ìåñÿöåâ, ìåäèàíà 3,5 [2,0; 6,0] ìåñ. (ñðåäíèé 
âîçðàñò íà ìîìåíò ÒÑ 4,4±2,7 ìåñ.). Âñå äåòè 
ïîëó÷àëè ðåñïèðàòîðíóþ ïîääåðæêó (CPAP 
èëè ÈÂË) ñ ïåðâûõ ñóòîê æèçíè, â ò.÷. 10 áîëü -
íûõ – ñ ðîæäåíèÿ, 4 ïàöèåíòà áûëè ïåðåâåäåíû 
íà ÈÂË ñî 2–20-õ ñóòîê æèçíè. Âñå ïàöèåíòû 
íóæäàëèñü â ïîñòîÿííîé ðåñïèðàòîðíîé ïîä -
äåðæêå, êàê ìèíèìóì, äî ìîìåíòà ÒÑ. 
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Â èññëåäîâàíèè ïðèíÿëè ó÷àñòèå 73 ïàöè -
åíòà, èõ èíèöèàëüíûå õàðàêòåðèñòèêè ïðåä -
ñòàâëåíû â òàáë. 1.

�|�°�Ó�º�m�Ó�©�Ë���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ñðåäè äåòåé ñ ÁËÄ, íóæäàâøèõñÿ â ÒÑ, 

îñíîâíîé ïàòîëîãèåé, îáóñëîâëèâàþùåé êðàéíå 
òÿæåëîå ñîñòîÿíèå ðåáåíêà è â ò.÷. íåîáõîäè -
ìîñòü ïðîäëåííîé èíâàçèâíîé ÈÂË, â ïåðâóþ 
î÷åðåäü ÿâèëàñü òÿæåëàÿ ïàòîëîãèÿ ÖÍÑ, êîòî -
ðàÿ â ñâîþ î÷åðåäü ïðèâîäèëà ê áóëüáàðíûì/
ïñåâäîáóëüáàðíûì íàðóøåíèÿì, âûçûâàëà õðî -
íè÷åñêèé àñïèðàöèîííûé ñèíäðîì ñ ðàçâèòèåì 
ïîâòîðíûõ ïíåâìîíèé. 11 äåòÿì áûë ïðèñâîåí 
ïàëëèàòèâíûé ñòàòóñ. Èç 8 äåòåé ñ ÁËÄ ñ 
òðàõåîñòîìîé ñ èçâåñòíûì êàòàìíåçîì ëåòàëü -
íûé èñõîä íàñòóïèë ó 5 (63%) â òå÷åíèå ãîäà 
ïîñëå ïîñòàíîâêè òðàõåîñòîìû. Äåêàíþëÿöèÿ 
íå áûëà âûïîëíåíà íè îäíîìó ïàöèåíòó. Ó âñåõ 
äåòåé ñìåðòåëüíûé èñõîä áûë ñâÿçàí ñ ðàçâèòè -
åì äåêîìïåíñàöèè ïî îñíîâíîìó çàáîëåâàíèþ 
(ãèïîêñè÷åñêè-èøåìè÷åñêîå ïîðàæåíèå ÖÍÑ, 
ãåíåòè÷åñêèå ñèíäðîìû, ìíîæåñòâåííûå âðîæ -
äåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ).

Â òàáë. 2 ïðåäñòàâëåíà ñðàâíèòåëüíàÿ 
õàðàêòåðèñòèêà ïàöèåíòîâ, ñòðàäàâøèõ ÁËÄ, ñ 
è áåç òðàõåîñòîìû. Ìîæíî âèäåòü, ÷òî ïàöèåí -
òû ñ ÁËÄ è òðàõåîñòîìîé èìåëè ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìî áîëüøèå ÃÂ (p=0,005) è ìàññó òåëà ïðè 
ðîæäåíèè (p=0,046), áîëåå ÷àñòóþ ïîòðåáíîñòü 
â ÈÂË (p=0,007) è ïðèñâîåíèè ïàëëèàòèâíîãî 
ñòàòóñà (p<0,001). Ïàëëèàòèâíûé ñòàòóñ äàí -
íûì ïàöèåíòàì áûë ïðèñâîåí â ñâÿçè ñ òÿæå -
ëîé ñîïóòñòâóþùåé ïàòîëîãèåé, âêëþ÷àâøåé 
ïåðèíàòàëüíîå ïîðàæåíèå ÖÍÑ (ó âñåõ äåòåé), 
âðîæäåííóþ öèòîìåãàëîâèðóñíóþ èíôåêöèþ  
(3 ðåáåíêà), âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà (ÂÏÑ) 
(6 äåòåé), ñèíäðîì Ýäâàðäñà (2 ðåáåíêà), ñèíä-  
ðîì Äàóíà (2 ðåáåíêà), CHARGE-ñèíäðîì  
(2 ðåáåíêà). Ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé 
ìåæäó ãðóïïàìè äåòåé, ñòðàäàâøèõ ÁËÄ, ñ è 
áåç òðàõåîñòîìû â îòíîøåíèè ÷àñòîòû ïåðè -
íàòàëüíûõ ïîðàæåíèé ÖÍÑ è ËÃ, êîòîðàÿ â 
òÿæåëûõ ñëó÷àÿõ ðàññìàòðèâàåòñÿ êàê ïîêà -
çàíèå äëÿ ÒÑ ñ öåëüþ ïðîôèëàêòèêè òÿæåëîé 
äåñàòóðàöèè [24], âûÿâëåíî íå áûëî.

Ïðåäñòàâëÿåòñÿ èíòåðåñíûì ñîïîñòà -
âèòü ïîëó÷åííûå íàìè ðåçóëüòàòû ñ äàííûìè  
K. Upadhyay è ñîàâò. [25], êîòîðûå ïðîàíàëè -
çèðîâàëè ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ íîâîðîæäåííûõ 
ñ ÒÑ âñëåäñòâèå ÁËÄ. Ïî èõ äàííûì, èç 2435 
ñëó÷àåâ ãîñïèòàëèçàöèè â îòäåëåíèå èíòåíñèâ -
íîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ â 2011–2016 ãã. 

41 ìëàäåíöó (1,68%) ïîòðåáîâàëàñü ÒÑ èç-çà 
äëèòåëüíîé ïîòðåáíîñòè â ÈÂË âñëåäñòâèå 
ÁËÄ. Ìåäèíà ÃÂ ïðè ðîæäåíèè ñîñòàâèëà 26 
[25; 27] íåä., ñðåäíÿÿ ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè 
731±245 ã, 32% äåòåé áûëè ìàëåíüêèìè äëÿ 
ÃÂ. Ìåäèàíà âîçðàñòà óñòàíîâêè òðàõåîñòîìû 
ñîñòàâèëà 168 [108; 197] äíåé, à ìåäèàíà ïîñò -
êîíöåïòóàëüíîãî âîçðàñòà – 48 [40; 56] íåä. 
Ó 26% ìëàäåíöåâ, êîòîðûì òðåáîâàëàñü ÒÑ, 
òàêæå áûë ïîäñêëàäêîâûé ñòåíîç ãîðòàíè. 34 
(83%) ìëàäåíöà âûæèëè è âûïèñàëèñü èç îòäå -
ëåíèÿ èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ.  
Ó 66% (27/41) ïàöèåíòîâ áûë êîìáèíèðî -
âàííûé èñõîä â âèäå ñìåðòè, çàâèñèìîñòè îò 
àïïàðàòà ÈÂË è/èëè ïëîõîãî íåâðîëîãè÷åñêîãî 
ðàçâèòèÿ â òå÷åíèå 2 ëåò. Ðàçëè÷èÿ â äåìî -
ãðàôè÷åñêèõ õàðàêòåðèñòèêàõ è ïîêàçàòåëÿõ 
èñõîäîâ íàøåãî è äàííîãî èññëåäîâàíèÿ ìîæíî 
îáúÿñíèòü òåì, ÷òî â èññëåäîâàíèè K. Upadhyay 
ñ êîëë. ìëàäåíöû ñî ñëîæíûìè âðîæäåííûìè 
àíîìàëèÿìè, ëåòàëüíûìè àíîìàëèÿìè, òðèñî -
ìèåé 13 èëè 18 áûëè èñêëþ÷åíû [25].

Çà ýòîò æå ïåðèîä â íàøåé êëèíèêå 270 
äåòÿì áûëà ïðîèçâåäåíà ÒÑ. Èç íèõ äåòÿì 
ïåðâîãî ãîäà æèçíè â âîçðàñòå îò 1 ñóòîê æèçíè 
äî 11 ìåñÿöåâ 28 äíåé áûëî ïðîèçâåäåíî 75 
(27,8%) ÒÑ. Âñåãî ñðåäè äåòåé, íóæäàþùèõñÿ 
â ÒÑ íà 1-ì ãîäó æèçíè, ÁËÄ èìåëè 14 èç 75 
(18,7% [95% ÄÈ 10,6%; 29,3%]) ïàöèåíòîâ, à 
ñðåäè âñåõ äåòåé, íóæäàþùèõñÿ â ÒÑ, – 14 èç 
270 (5,2% [95% ÄÈ 2,9%; 8,5%]). Çàáîëåâàíèÿ, 
ïðèâåäøèå ê ÒÑ ó äåòåé ïåðâîãî ãîäà æèçíè, â 
îáùåé ãðóïïå ïåðå÷èñëåíû â òàáë. 3.

Èç ïðåäñòàâëåííûõ äàííûõ ìîæíî âèäåòü, 
÷òî ÒÑ ïðîèçâîäèëàñü â îñíîâíîì äåòÿì ñ òÿæå -
ëîé âðîæäåííîé è ïðèîáðåòåííîé íåâðîëîãè÷å -
ñêîé ïàòîëîãèåé, íóæäàþùèìñÿ â ïðîäëåííîé 
èíòóáàöèè òðàõåè â ñâÿçè ñ äûõàòåëüíîé íåäî -
ñòàòî÷íîñòüþ. Ïîëó÷åííûå äàííûå ïîçâîëÿþò 
ñïðîãíîçèðîâàòü ÷èñëî äåòåé ñ ÁËÄ, íóæäàþ -
ùèõñÿ â ÈÂË ïîñëå âûïèñêè èç ñòàöèîíàðà; 
ðàñøèðÿþò ïðåäñòàâëåíèÿ î êîìîðáèäíîñòè 
ÁËÄ, ôàêòîðàõ ðèñêà ëåòàëüíûõ èñõîäîâ. Êàê 
ÁËÄ, òàê è ïîðàæåíèÿ ëåãêèõ ïðè õðîìîñîì -
íûõ àíîìàëèÿõ èëè ÂÏÑ ÿâëÿþòñÿ âàðèàíòàìè 
èíòåðñòèöèàëüíûõ çàáîëåâàíèé ëåãêèõ, ñîïðî -
âîæäàþùèõñÿ ëåãî÷íîé ãèïîïëàçèåé, ÷åì îáú -
ÿñíÿåòñÿ ïîòðåáíîñòü òàêèõ ïàöèåíòîâ â ÒÑ, 
õðîíè÷åñêîé ÈÂË [26, 27]. 

Îãðàíè÷åíèåì íàñòîÿùåãî èññëåäîâàíèÿ 
ÿâëÿþòñÿ îäíîöåíòðîâîé è ðåòðîñïåêòèâíûé 
õàðàêòåð èññëåäîâàíèÿ, à òàêæå îòñóòñòâèå 
äàííûõ î ÷àñòîòå è õàðàêòåðèñòèêå ïàòîëîãèè 
ãîðòàíè è òðàõåè ó ïàöèåíòîâ ñ ÁËÄ è òðàõåî-  
ñòîìîé.

Çàêëþ÷åíèå

×àñòîòà ÒÑ ó äåòåé ãðóäíîãî âîçðàñòà ñ 
ÁËÄ ñîñòàâëÿåò 4,3% [95% ÄÈ 2,4%; 7,2%].  
Â ñòðóêòóðå ïàöèåíòîâ ãðóäíîãî âîçðàñòà ñ òðà -
õåîñòîìîé íà äåòåé ñ ÁËÄ ïðèõîäèòñÿ 18,7% 
[95% ÄÈ 10,6%; 29,3%], à ñðåäè âñåõ äåòåé, 

Òàáëèöà 1

Èíèöèàëüíûå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ 
(N=73)

Õàðàêòåðèñòèêà Çíà÷åíèå 
Âîçðàñò, ìåñ., Me [Q1; Q3] 2,0 [1,0; 5,0]
Ìóæñêîé ïîë, ÷èñëî äåòåé, àáñ. (%) 45 (62%)
Æåíñêèé ïîë, ÷èñëî äåòåé, àáñ. (%) 28 (38%)
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íóæäàþùèõñÿ â ÒÑ, – 5,2% [95% ÄÈ 2,9%; 
8,5%].

Íåñìîòðÿ íà íàëè÷èå òÿæåëîé äûõàòåëüíîé 
íåäîñòàòî÷íîñòè è íåîáõîäèìîñòè â äëèòåëüíîé 
ÈÂË ó äåòåé ñ ÁËÄ, ïîêàçàíèåì äëÿ ïîñòàíîâêè 
òðàõåîñòîìû, êðîìå ÁËÄ, ÿâèëàñü òÿæåëàÿ ñîïóò -
ñòâóþùàÿ ïàòîëîãèÿ, âêëþ÷àâøàÿ ïåðèíàòàëüíîå 
ïîðàæåíèå ÖÍÑ (ó âñåõ äåòåé), ÂÏÑ (6 äåòåé), 
ñèíäðîì Ýäâàðäñà (2 ðåáåíêà), ñèíäðîì Äàóíà  
(2 ðåáåíêà), CHARGE-ñèíäðîì (2 ðåáåíêà).

Ïàöèåíòû ñ ÁËÄ è òðàõåîñòîìîé, ïî ñðàâ -
íåíèþ ñ ïàöèåíòàìè ñ ÁËÄ áåç òðàõåîñòîìû, 
èìåëè ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî áîëüøèå ÃÂ 
(p=0,005) è ìàññó òåëà ïðè ðîæäåíèè (p=0,046), 
áîëåå ÷àñòóþ ïîòðåáíîñòü â ÈÂË (p=0,007) è 
ïðèñâîåíèè ïàëëèàòèâíîãî ñòàòóñà (p<0,001).

Èç 8 äåòåé ñ ÁËÄ ñ òðàõåîñòîìîé ñ èçâåñò -
íûì êàòàìíåçîì ëåòàëüíûé èñõîä íàñòóïèë ó 5 
(63%) â òå÷åíèå ãîäà ïîñëå ïîñòàíîâêè òðàõåî -
ñòîìû è áûë ñâÿçàí ñ òÿæåëîé ñîïóòñòâóþùåé 
ïàòîëîãèåé. 

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïðîâåäåíèè èññëåäîâàíèÿ è ïîä -

ãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Òàáëèöà 2

Ñðàâíèòåëüíàÿ õàðàêòåðèñòèêà ïàöèåíòîâ, ñòðàäàâøèõ ÁËÄ, ñ è áåç òðàõåîñòîìû (N=73)

Òàáëèöà 3

Ïðè÷èíû ÒÑ ó äåòåé ãðóäíîãî âîçðàñòà (N=75)

Ïîêàçàòåëè
Ïàöèåíòû ñ ÁËÄ 
ñ òðàõåîñòîìîé 

(n=14)

Ïàöèåíòû ñ ÁËÄ  
áåç òðàõåîñòîìû 

(n=59)
p

Ìóæñêîé ïîë, ÷èñëî äåòåé, àáñ. (%) 8 (57%) 37 (63%) p=0,764
Ãåñòàöèîííûé âîçðàñò, íåä., Me [Q1; Q3] 31,5 [27,25; 33,5] 28,0 [25,0; 29,0] p=0,005

Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè, ã, Me [Q1; Q3] 1560,0  
[977,5; 2052,5]

996,0 
[780,0; 1330,0] p=0,046

Ïîòðåáíîñòü â ÈÂË, ÷èñëî äåòåé, àáñ. (%) 14 (100%) 38 (64%) p=0,007
Ïåðèíàòàëüíûå ïîðàæåíèÿ ÖÍÑ, ÷èñëî äåòåé, àáñ. (%) 14 (100%) 48 (81%) p=0,109
Ëåãî÷íàÿ ãèïåðòåíçèÿ, ÷èñëî äåòåé, àáñ. (%) 4 (29%) 11 (19%) p=0,467
Ïàëëèàòèâíûé ñòàòóñ, ÷èñëî äåòåé, àáñ. (%) 11 (79%) 0 (0%) p<0,001

Ïðè÷èíû
×èñëî ïàöèåíòîâ, àáñ. (%)

âñåãî, n=75 â ò.÷. ñ ÁËÄ, n=14

Òÿæåëîå ïåðèíàòàëüíîå ïîðàæåíèå ÖÍÑ 20 (27%) 10 (13%)
Ìíîæåñòâåííûå âðîæäåííûå ïîðîêè ðàçâèòèÿ 9 (12%) 0 (0%)
Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ÖÍÑ 8 (11%) 0 (0%)
Ñèíäðîì Ýäâàðäñà 8 (11%) 2 (3%)
Âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà 6 (8%) 6 (8%)
Îïóõîëè ÖÍÑ 5 (7%) 0 (0%)
CHARGE-ñèíäðîì 2 (3%) 2 (3%)
Ñèíäðîì Äàóíà 2 (3%) 2 (3%)
Ïðî÷èå çàáîëåâàíèÿ* 15 (20%) 0 (0%)

*Òÿæåëàÿ ÷åðåïíî-ìîçãîâàÿ òðàâìà, òÿæåëûé êîìáèíèðîâàííûé èììóíîäåôèöèò, ñèíäðîì öåíòðàëüíîé ãèïîâåíòèëÿöèè 
(Óíäèíû), ëåéêîç, êàðäèîìèîïàòèÿ, íåòðàâìàòè÷åñêîå êðîâîèçëèÿíèå â ÖÍÑ, òåðàòîìà øåè, òóáåðêóëåç, îáëèòåðèðóþùèé 
áðîíõèîëèò âñëåäñòâèå àñïèðàöèè, ìàëüôîðìàöèÿ ñòâîëà ãîëîâíîãî ìîçãà, òóáåðêóëåç ìíîæåñòâåííîé ëîêàëèçàöèè, ãèïî -
ôîñôàòàçèÿ, ãëèöèíîâàÿ ýíöåôàëîïàòèÿ.



60

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1

1. Áðîíõîëåãî÷íàÿ äèñïëàçèÿ. Ä.Þ. Îâñÿííèêîâ, Í.À. 
Ãåïïå, À.Á. Ìàëàõîâ, Ä.Í. Äåãòÿðåâ, ðåä. Ì.: á/è, 2020: 176.

2. Áîéöîâà Å.Â., Òèòîâà Î.Í., Îâñÿííèêîâ Ä.Þ., Áîã-
äàíîâà À.Â.  Ðåñïèðàòîðíûå ïîñëåäñòâèÿ áðîíõîëåãî÷íîé äèñï-  
ëàçèè ó äåòåé, ïîäðîñòêîâ è âçðîñëûõ. Ïóëüìîíîëîãèÿ. 2017; 
27 (1): 87–96. DOI: 10.18093/0869-0189-2017-27-1-87-96.

3. Collaco JM, McGrath-Morrow SA.  Respiratory Phenotypes 
for Preterm Infants, Children, and Adults: Bronchopulmonary 
Dysplasia and More. Ann. Am. Thorac. Soc. 2018; 15 (5): 530–
538. DOI: 10.1513/AnnalsATS.201709-756FR.

4. DeMauro SB, Wei JL, Lin RJ.  Perspectives on neonatal 
and infant tracheostomy. Semin. Fetal. Neonatal. Med. 2016; 
21 (4): 285–291. DOI: 10.1016/j.siny.2016.03.006.

5. Ïåòðîâà Í.À., Îâñÿííèêîâ Ä.Þ., Áî÷êàðåâ Ì.Â . 
Íàðóøåíèÿ äûõàíèÿ âî ñíå ó äåòåé ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñ -
ïëàçèåé. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2021; 100 (1): 
101–107. DOI: 10.24110/0031-403X-2021-100-1-101-107.

6. Îâñÿííèêîâ Ä.Þ., Âîëîäèí Í.Í.  Çàáîëåâàíèÿ ëåãêèõ 
íîâîðîæäåííûõ: òðóäíîñòè äèàãíîñòèêè, äèàãíîñòè÷åñêèå 
êðèòåðèè è ïîñëåäñòâèÿ. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 
2022; 101 (3): 170–177. DOI: 10.24110/0031-403X-2022-101-
3-170-177.

7. Hysinger EB, Panitch HB. Paediatric tracheomalacia. 
Paediatric respiratory reviews. 2016; 17: 9–15. DOI: 
10.1016/j.prrv.2015.03.002.

8. Wai KC, Keller RL, Lusk LA, et al.  Characteristics of 
extremely low gestational age newborns undergoing tracheotomy: 
A secondary analysis of the trial of late surfactant randomized 
clinical trial. JAMA Otolaryngol. Head Neck Surg. 2017; 143 (1): 
13–19. DOI: 10.1001/jamaoto.2016.2428.

9. Hysinger EB, Friedman NL, Padula MA, et al. 
Tracheobronchomalacia is associated with increased morbidity 
in bronchopulmonary dysplasia. Ann. Am. Thorac. Soc. 2017; 
14 (9): 1428–1435. DOI: 10.1513/AnnalsATS.201702-178OC.

10. Luo J, Shepard S, Nilan K, et al.  Improved growth 
and developmental activity post tracheostomy in preterm 
infants with severe BPD. Pediatr. Pulmonol. 2018; 53 (9): 
1237–1244. DOI: 10.1002/ppul.24087.

11. Dal’Astra AP, Quirino AV, Caixeta JA, Avelino MA.   
Tracheostomy in childhood: review of the literature on 
complications and mortality over the last three decades. Braz. 
J. Otorhinolaryngol. 2017; 83 (2): 207–214. DOI: 10.1016/j.
bjorl.2016.04.005.

12. Ñîëäàòñêèé Þ.Ë., Äåíèñîâà Î.À., Âèòêîâñêàÿ 
È.Ï., Êðóãîâñêàÿ Í.Ë.  Ñîâðåìåííûå ïðè÷èíû òðàõåîñòîìèè 
ó äåòåé. Âåñòíèê îòîðèíîëàðèíãîëîãèè. 2021; 86 (1): 36–40. 
DOI: 10.17116/otorino20218601136.

13. Monnier P.  Tracheotomy. In: Pediatric airway 
surgery: management of laryngotracheal stenosis in infants 
and children [Internet]. Monnier P, ed. Berlin, Heidelberg: 
Springer, 2011: 325–336.

14. D’Souza JN, Levi JR, Park D, Shah UK.  Complications 
following pediatric tracheotomy. JAMA Otolaryngol. Head Neck 
Surg. 2016; 142 (5): 484–488. DOI: 10.1001/jamaoto.2016.0173.

15. Chang J, Sidell DR.  Tracheostomy in Infants in 
the Neonatal Intensive Care Unit. Neoreviews. 2020; 21 (5): 
e323–e334. DOI: 10.1542/neo.21-5-e323. 

16. Funamura JL, Durbin-Johnson B, Tollefson TT, 
et al. Pediatric tracheotomy: indications and decannulation 
outcomes. Laryngoscope. 2014; 124 (8): 1952–1958. DOI: 
10.1002/lary.24596. 

17. Abman SH, Collaco JM, Shepherd EG, et al. 
Interdisciplinary care of children with severe bronchopulmonary 
dysplasia. J. Pediatr. 2017; 181: 12–28.e1. DOI: 10.1016/j.
jpeds.2016.10.082.  

18. Gien J, Kinsella J, Thrasher J, et al. Retrospective 
analysis of an interdisciplinary ventilator care program 
intervention on survival of infants with ventilator-dependent 
bronchopulmonary dysplasia. Am. J. Perinatol. 2017; 34 (2): 
155–163. DOI: 10.1055/s-0036-1584897. 

19. Ñàââà Í.Í., Îâñÿííèêîâ Ä.Þ., Æåñòêîâà Ì.À. è äð.  
Òÿæåëàÿ áðîíõîëåãî÷íàÿ äèñïëàçèÿ: ìåäèöèíñêîå ñîïðî -
âîæäåíèå íà äîìó. Ä.Þ. Îâñÿííèêîâ, Í.Í. Ñàââà, ðåä. Ì.: 
Ïðîñïåêò», 2020: 120.

20. Öâåòêîâ Ý.À., Çàõàðîâà Ì.Ë., Ïàâëîâ Ï.Â.  Ùàäÿùàÿ 
òðàõåîñòîìèÿ ó äåòåé ãðóäíîãî âîçðàñòà. Ðîññèéñêàÿ îòîðè -
íîëàðèíãîëîãèÿ. 2003; 4: 195–197. 

21. Jobe AH, Bancalari E.  Bronchopulmonary dysplasia. 
Am. J. Respir. Crit. Care Med. 2001; 163: 1723–1729. DOI: 
10.1164/ajrccm.163.7.2011060.

22. Áàðàíîâ À.À., Íàìàçîâà-Áàðàíîâà Ë.Ñ., Âîëîäèí Í.Í.  
è äð. Âåäåíèå äåòåé ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèåé. Ïåäèà-  
òðè÷åñêàÿ ôàðìàêîëîãèÿ. 2016; 13 (4): 319–333. DOI: 
10.15690/pf.v13i4.1603.

23. Îâñÿííèêîâ Ä.Þ., Äåãòÿðåâà Å.À., Ìèðîøíè÷åíêî 
Â.Ï. è äð.  Ôàêòîðû ðèñêà, äèàãíîñòèêà, ñêðèíèíã è òåðàïèÿ 
ëåãî÷íîé ãèïåðòåíçèè ó äåòåé ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçè -
åé. Äîêòîð.Ðó. 2022; 21 (7): 12–19. DOI: 10.31550/1727-
2378-2022-21-7-12-19.

24. Îâñÿííèêîâ Ä.Þ., Êàíòåìèðîâà Ì.Ã., Ïàâëîâà Å.Ñ.  
è äð. Ñîâðåìåííûå ïîäõîäû ê äèàãíîñòèêå è òåðàïèè ëåãî÷ -
íîé ãèïåðòåíçèè ó äåòåé ñ áðîíõîëåãî÷íîé äèñïëàçèåé. 
Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2020; 99 (1): 171–181. 
DOI: 10.24110/0031-403X-2020-99-1-171-181.

25. Upadhyay K, Vallarino DA, Talati AJ.  Outcomes of 
neonates with tracheostomy secondary to bronchopulmonary 
dysplasia. BMC Pediatr. 2020; 20 (1): 414. DOI: 10.1186/
s12887-020-02324-1.

26. Áåëÿøîâà Ì.À., Îâñÿííèêîâ Ä.Þ., Êîëòóíîâ È.Å. 
Ðåñïèðàòîðíûå çàáîëåâàíèÿ ó äåòåé ñ ñèíäðîìîì Äàóíà. 
Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2017; 96 (2): 58–64. DOI: 
10.24110/0031-403X-2017-96-2-58-64.

27. Áîéöîâà Å.Â., Îâñÿííèêîâ Ä.Þ.  Ê âîïðîñó îá èíòåð -
ñòèöèàëüíûõ çàáîëåâàíèÿõ ëåãêèõ ó äåòåé: äèôôóçíûå 
íàðóøåíèÿ ðîñòà è ðàçâèòèÿ ëåãêèõ. Ïåäèàòð. 2016; 7 (2): 
104-112. DOI: 10.17816/PED72104-112.

Ñïèñîê ëèòåðàòóðû



61

ÎÐ
È

Ã
È

ÍÀ
Ë

Ü
ÍÛ

Å
  

Ñ
Ò

À
Ò

Ü
È

© Êîëëåêòèâ àâòîðîâ, 2025  DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-61-70
https://doi.org/10.24110/0031-403X-2025-104-1-61-70

Ñ.Ñ. Âÿçàíêèíà 1, Ñ.Ã. Ìàêàðîâà 1, Ì.Ì. Ëîõìàòîâ 1,2, Ò.Í. Áóäêèíà 1,  
Í.Í. Ìóðàøêèí ������ , À.Ï. Ôèñåíêî 1, Î.À. Åðåøêî 1, Å.Ë. Ñåìèêèíà 1,  

Ì.À. Ñíîâñêàÿ 1, Î.Â. Êóðáàòîâà 1, À.À. Æóæóëà1    

ÊËÈÍÈÊÎ-ÀÍÀÌÍÅÑÒÈ×ÅÑÊÈÅ  ÕÀÐÀÊÒÅÐÈÑÒÈÊÈ  
È  ÎÑÎÁÅÍÍÎÑÒÈ  ÖÈÒÎÊÈÍÎÂÎÃÎ  ÏÐÎÔÈËß   

Ó  ÄÅÒÅÉ  Ñ  ÔÈÁÐÎÑÒÅÍÎÒÈ×ÅÑÊÈÌ  ÔÅÍÎÒÈÏÎÌ  
ÝÎÇÈÍÎÔÈËÜÍÎÃÎ  ÝÇÎÔÀÃÈÒÀ   

    
1�u�d�a�t���¦�n�m�i�w���Å�Â�Ì�Î�Ì�À�Ú�½���Â�Ã�Ð�Ã�Ç�§���m�h���q�u����2�u�d�a�o�t���c�o���p�Ã�Î�À�Ù�Ç���m�Ì�Ï�È�Ì�À�Ï�È�Æ�Ç���Á�Ì�Ï�Ñ�Â�¾�Î�Ï�Ð�À�Ã�Ë�Ë�Ù�Ç��

�Ê�Ã�Â�Æ�Ô�Æ�Ë�Ï�È�Æ�Ç���Ñ�Ë�Æ�À�Ã�Î�Ï�Æ�Ð�Ã�Ð���Æ�Ê�����i���m�����r�Ã�Õ�Ã�Ë�Ì�À�¾���
�r�Ã�Õ�Ã�Ë�Ì�À�Ï�È�Æ�Ç���t�Ë�Æ�À�Ã�Î�Ï�Æ�Ð�Ã�Ð�����m�h���q�u��  

3�u�d�b�t���e�p�o���w�Ã�Ë�Ð�Î�¾�É�Ú�Ë�¾�½���Á�Ì�Ï�Ñ�Â�¾�Î�Ï�Ð�À�Ã�Ë�Ë�¾�½���Ê�Ã�Â�Æ�Ô�Æ�Ë�Ï�È�¾�½���¾�È�¾�Â�Ã�Ê�Æ�½���t�Í�Î�¾�À�É�Ã�Ë�Æ�½���Â�Ã�É�¾�Ê�Æ���p�Î�Ã�Å�Æ�Â�Ã�Ë�Ð�¾��
�q�Ì�Ï�Ï�Æ�Ç�Ï�È�Ì�Ç���u�Ã�Â�Ã�Î�¾�Ô�Æ�Æ�����Á�����m�Ì�Ï�È�À�¾�����q�u

�z�º�Ó�ˆ�È�}�ˆ�Ó�È�«���Ò�Ó�Á�º�¯�ä�È���Ò�«��
�{�«�Ï�È�Ó�}�Ò�Ó�È���v�m�Ë�ˆ�ã�È�Ó�È���v�m�«�ˆ�º�°�ã�È�m�º�m�Ó�È��– ì.í.ñ. 
ëàáîðàòîðèè êëèíè÷åñêîé èììóíîëîãèè è 
íóòðèöèîëîãèè, âðà÷ àëëåðãîëîã-èììóíîëîã 
îòäåëåíèÿ äåðìàòîëîãèè è àëëåðãîëîãèè ÍÈÈ 
äåòñêîé äåðìàòîëîãèè ÍÌÈÖ çäîðîâüÿ äåòåé   
Òåë.: +7 (903) 167-65-81 
E-mail:  svsvpav@mail.ru 
Ñòàòüÿ ïîñòóïèëà 16.12.24  
Ïðèíÿòà ê ïå÷àòè 24.01.25

�&�R�Q�W�D�F�W���G�H�W�D�L�O�V��
�9�\�D�]�D�Q�N�L�Q�D���6�Y�H�W�O�D�Q�D���6�Y�\�D�W�R�V�O�D�Y�R�Y�Q�D��– Junior 
Researcher with the Clinical Immunology and 
Nutrition Laboratory, Pediatric Allergist-
Immunologist with the Dermatology and Allergology 
Department of the Research Institute of Pediatric 
Dermatology of the National Medical Research 
Center of Children's Health
Phone: +7 (903) 167-65-81
E-mail:  svsvpav@mail.ru   
Received on Dec. 16, 2024 
Submitted for publication on Jan. 24, 2025

Ýîçèíîôèëüíûé ýçîôàãèò (ÝîÝ) – õðîíè÷åñêîå âîñïàëèòåëüíîå çàáîëåâàíèå ñî ñëîæíûì 
ïàòîáèîëîãè÷åñêèì ìåõàíèçìîì. Ïîíèìàíèå ðàçëè÷èé öèòîêèíîâîãî ïðîôèëÿ ó ïàöèåíòîâ ñ 
ðàçíûìè ôåíîòèïàìè çàáîëåâàíèÿ ìîæåò ñïîñîáñòâîâàòü áîëåå ïåðñîíàëèçèðîâàííîìó ïîä -
õîäó ê âåäåíèþ äåòåé ñ ÝîÝ. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: âûÿâèòü êëèíèêî-àíàìíåñòè÷åñêèå îñîáåí -
íîñòè è ðàçëè÷èÿ öèòîêèíîâîãî ïðîôèëÿ ó äåòåé ñ âîñïàëèòåëüíûì è ôèáðîñòåíîòè÷åñêèì 
ôåíîòèïàìè ÝîÝ è îöåíèòü çíà÷èìîñòü óðîâíÿ áèîìàðêåðîâ â äèàãíîñòèêå òÿæåñòè òå÷åíèÿ 
çàáîëåâàíèÿ ó äåòåé. Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: â îäíîöåíòðîâîå êðîññ-ñåêöèîííîå 
èññëåäîâàíèå âêëþ÷åíû ïàöèåíòû ñ ÝîÝ 1–18 ëåò. Ïðîâåäåíà êîìïëåêñíàÿ îöåíêà äàííûõ 
êëèíèêî-èíñòðóìåíòàëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ, âêëþ÷àÿ ýíäîñêîïè÷åñêèå è ìîðôîëîãè÷åñêèå 
èçìåíåíèÿ ñëèçèñòîé îáîëî÷êè ïèùåâîäà. Îïðåäåëåíèå óðîâíåé áèîìàðêåðîâ Ò2-âîñïàëåíèÿ â 
ñûâîðîòêå êðîâè ïàöèåíòîâ ïðîâîäèëè ñ ïîìîùüþ èììóíîôåðìåíòíîãî àíàëèçà. Ðåçóëüòàòû: 
â èññëåäîâàíèå âîøëè 7 ïàöèåíòîâ ñ ôèáðîñòåíîòè÷åñêèì (ãðóïïà I) è 33 ñ âîñïàëèòåëü -
íûì (ãðóïïà II) ôåíîòèïîì ÝîÝ. Ó ïàöèåíòîâ I ãðóïïû âûÿâëåíû ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìîå 
áîëåå ðàííåå âîçíèêíîâåíèå ñèìïòîìîâ çàáîëåâàíèÿ (p=0,012) è áîëåå ïîçäíåå óñòàíîâëå -
íèå äèàãíîçà (p=0,004), à òàêæå ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ÷àùå âñòðå÷àëèñü íåîáõîäèìîñòü 
èñêëþ÷åíèÿ òâåðäîé ïèùè (p=0,021) è íå-IgE-îïîñðåäîâàííàÿ ïèùåâàÿ àëëåðãèÿ (p=0,050). 
Óñòàíîâëåí ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî áîëåå âûñîêèé óðîâåíü IL-33 â I ãðóïïå (p<0,001), â òî 
âðåìÿ êàê óðîâåíü IL-5 áûë ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî âûøå âî II ãðóïïå (p=0,012). Ïëîùàäü 
ïîä ROC-êðèâîé, ñîîòâåòñòâóþùàÿ âçàèìîñâÿçè íàëè÷èÿ ñòåíîçà ïèùåâîäà ñ óðîâíåì IL-33, 
ñîñòàâèëà 0,931±0,045 ñ 95% ÄÈ: 0,868; 0,993 (p<0,001). Ïðè ïîðîãîâîì çíà÷åíèè (òî÷êà cut-
off) IL-33, ðàâíîì 1315,0 ïã/ìë, ÷óâñòâèòåëüíîñòü ìåòîäà ñîñòàâèëà 85,7% (95% ÄÈ: 84,0; 
87,4), ñïåöèôè÷íîñòü – 82,2% (95% ÄÈ: 78,8; 85,6). Çàêëþ÷åíèå: IL-33 ìîæåò áûòü ïîëåç -
íûì äèàãíîñòè÷åñêèì ìàðêåðîì ôèáðîñòåíîòè÷åñêîãî ôåíîòèïà ÝîÝ. Êîìïëåêñíàÿ îöåíêà 
êëèíè÷åñêèõ õàðàêòåðèñòèê è áèîìàðêåðîâ Ò2-âîñïàëåíèÿ èìååò âûñîêóþ äèàãíîñòè÷åñêóþ 
öåííîñòü äëÿ ïåðñîíàëèçèðîâàííîãî ïîäõîäà ê ëå÷åíèþ äåòåé ñ ÝîÝ.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����ýîçèíîôèëüíûé ýçîôàãèò, äåòè, áèîìàðêåðû, ñòåíîç ïèùåâîäà, ôåíîòèï, 
èíòåðëåéêèí-33.

�¡�Ò�ˆ������Ñ.Ñ. Âÿçàíêèíà, Ñ.Ã. Ìàêàðîâà, Ì.Ì. Ëîõìàòîâ, Ò.Í. Áóäêèíà, Í.Í. Ìóðàøêèí,  
À.Ï. Ôèñåíêî, Î.À. Åðåøêî, Å.Ë. Ñåìèêèíà, Ì.À. Ñíîâñêàÿ, Î.Â. Êóðáàòîâà, À.À. Æóæóëà. 
Êëèíèêî-àíàìíåñòè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè è îñîáåííîñòè öèòîêèíîâîãî ïðîôèëÿ ó äåòåé 
ñ ôèáðîñòåíîòè÷åñêèì ôåíîòèïîì ýîçèíîôèëüíîãî ýçîôàãèòà. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïå-  
ðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 61–70. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-61-70.
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Ýîçèíîôèëüíûé ýçîôàãèò (ÝîÝ) — õðîíè -
÷åñêîå âîñïàëèòåëüíîå çàáîëåâàíèå, õàðàê -
òåðèçóþùååñÿ ýîçèíîôèëüíîé èíôèëüòðàöè -
åé ñëèçèñòîé îáîëî÷êè (ÑÎ) ïèùåâîäà. Ó 
äåòåé ðàçíûõ âîçðàñòíûõ ãðóïï ÝîÝ ìîæåò 
ïðîÿâëÿòüñÿ êàê ñïåöèôè÷åñêèìè ñèìïòîìà -
ìè, âêëþ÷àÿ äèñôàãèþ è ýïèçîäû îáòóðàöèè 
ïèùåâîäà ïèùåâûì áîëþñîì, òàê è íåñïåö -
èôè÷åñêèìè ñèìïòîìàìè, âêëþ÷àÿ òîøíîòó, 
èçæîãó, èçáèðàòåëüíûé àïïåòèò, ÷òî ìîæåò 
çàòðóäíÿòü ñâîåâðåìåííóþ äèàãíîñòèêó çàáî -
ëåâàíèÿ [1]. Â ðåçóëüòàòå äëèòåëüíîãî òå÷åíèÿ 
ÝîÝ ðàçâèâàåòñÿ íåîáðàòèìîå ðåìîäåëèðîâàíèå 

òêàíåé ïèùåâîäà, ôîðìèðóþòñÿ ôèáðîç ñîá -
ñòâåííîé ïëàñòèíêè è ïîñòåïåííîå ñóæåíèå 
ïðîñâåòà ïèùåâîäà. Ñòåíîç ïèùåâîäà ìîæåò 
ïðèâåñòè ê íàðóøåíèþ ïèùåâîãî ïîâåäåíèÿ 
è íóòðèòèâíîãî ñòàòóñà ðåáåíêà è çíà÷èìî 
óõóäøèòü êà÷åñòâî æèçíè ïàöèåíòà è åãî 
ñåìüè. Îñëîæíåííîå òå÷åíèå ÝîÝ ìîæåò ïîòðå -
áîâàòü ïðèìåíåíèÿ ñèñòåìíûõ ãëþêîêîðòèêî -
ñòåðîèäîâ (ÃÊÑ) è õèðóðãè÷åñêîãî ëå÷åíèÿ –  
ýíäîñêîïè÷åñêîé äèëàòàöèè ïèùåâîäà [2, 3]. 

Àêòèâíîñòü ÝîÝ óìåíüøàåòñÿ, êàê ïðàâèëî, 
â ðåçóëüòàòå íàçíà÷åíèÿ êîìïëåêñíîé òåðà -
ïèè ñ ïðèìåíåíèåì äèåòîòåðàïèè, èíãèáèòîðîâ 

Eosinophilic esophagitis (EoE) is a chronic inflammatory disease with a complex pathobiological 
mechanism. Understanding the differences in the cytokine profile in patients with different 
phenotypes of the disease can contribute to a more personalized approach to the management 
of children with EoE. The purpose of this research was to identify clinical and anamnestic 
features and differences in the cytokine profile in children with inflammatory and fibrostenotic 
phenotypes of EoE and to evaluate the significance of biomarker levels in predicting the severity 
of the disease in children. Materials and methods used: a single-center retrospective study was 
performed that included 40 patients, all under 18 years old, with EoE, who were then divided 
into two groups as follows: with fibrostenotic (G1; 7) and inflammatory (G2; 33) phenotypes. 
A comprehensive assessment of clinical and instrumental examination data was performed 
including endoscopic and morphological changes in the esophageal mucosa. Blood serum samples 
were taken from all patients in order to determine the levels of T2 inflammation biomarkers 
using the enzyme immunoassay. Results: in G1 compared with G2, an earlier onset of disease 
symptoms (5.7 (4.2; 11.5) v. 10.7 (5.3; 14.8) y/o, p=0.012) and a later diagnosis (38 (2.0; 64.0) 
v. 9 (6.0; 22.0) months, p=0.004) were revealed. The concentration of IL-33 was statistically 
significantly higher in G1 (p<0.001) while the IL-5 level was statistically significantly higher 
in G2 (p=0.012). The area under the ROC curve, corresponding to the relationship between 
the prediction of the presence of the esophageal stenosis and the concentration of IL-33, was 
0.951±0.045 with 95% CI: 0.845-0.986 (p<0.001). The IL-33 threshold value was 1315.0 pg/ml: 
with an increase in the IL-33 concentration a high risk of esophageal stenosis was predicted. 
The sensitivity of the parameter was 85.7%, the specificity was 82.2%. Conclusion: IL-33 can 
be a useful diagnostic marker for predicting the fibrostenotic phenotype of EoE. Comprehensive 
assessment of clinical characteristics and T2 inflammation biomarkers has significant diagnostic 
value for personalized treatment of children with EoE.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����eosinophilic esophagitis, children, biomarkers, esophageal stenosis, phenotype, 
interleukin-33.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����S.S. Vyazankina, S.G. Makarova, M.M. Lokhmatov, T.N. Budkina, N.N. Murash-  
kin, A.P. Fisenko, O.A. Ereshko, E.L. Semikina, M.A. Snovskaya, O.V. Kurbatova, A.A. Zhuzhula. 
Clinical and anamnestic characteristics and features of the cytokine profile in pediatric patients 
with fibrostenotic phenotype of eosinophilic esophagitis. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 
(1): 61–70. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-61-70.

S.S. Vyazankina1, S.G. Makarova1, M.M. Lokhmatov 1,2, T.N. Budkina 1,  
N.N. Murashkin ������ , ÀA.P. Fisenko1, O.A. Ereshko1, E.L. Semikina1,  

M.A. Snovskaya1, O.V. Kurbatova 1, A.A. Zhuzhula 1    

CLINICAL  AND  ANAMNESTIC  CHARACTERISTICS  AND  FEATURES 
OF  THE  CYTOKINE  PROFILE  IN  PEDIATRIC  PATIENTS WITH 
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ïðîòîííîé ïîìïû (ÈÏÏ) èëè òîïè÷åñêèõ ÃÊÑ 
(òÃÊÑ). Ïðè ýòîì ó ðÿäà ïàöèåíòîâ íà ôîíå 
ïåðñèñòèðóþùåãî âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà â 
òêàíÿõ ïèùåâîäà ñî âðåìåíåì ðàçâèâàþòñÿ 
ôèáðîñòåíîòè÷åñêèå èçìåíåíèÿ, â òî âðåìÿ 
êàê ó äðóãèõ ïàöèåíòîâ ôîðìèðîâàíèå ôèáðîçà 
äîñòàòî÷íî áûñòðî ïðîèñõîäèò â ðàííåì âîçðàñ -
òå [4, 5]. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ ñóùåñòâóåò ìíåíèå, ÷òî 
âîñïàëåíèå â ÑÎ ïèùåâîäà ïðè ÝîÝ ñâÿçàíî íå 
òîëüêî ñ ýîçèíîôèëàìè – èçìåíåíèÿ, âîçíèêàþ -
ùèå â òêàíÿõ ïèùåâîäà, ÿâëÿþòñÿ ðåçóëüòàòîì 
âîçäåéñòâèÿ ñîâîêóïíîñòè èììóíîëîãè÷åñêèõ 
ôàêòîðîâ [6, 7]. Ñîãëàñíî ñîâðåìåííîé êëàñ -
ñèôèêàöèè ðåàêöèé ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè, 
ïàòîãåíåòè÷åñêèå ìåõàíèçìû ÝîÝ ìîãóò áûòü 
îòíåñåíû ê êëåòî÷íî-îïîñðåäîâàííûì ðåàêöèÿì 
ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè (IVb òèï) èëè ê ìåõàíèç -
ìàì, ñâÿçàííûì ñ ïîâðåæäåíèåì ýïèòåëèàëüíî -
ãî áàðüåðà (V òèï). «Êëþ÷åâûìè» öèòîêèíàìè 
äëÿ IVb òèïà ðåàêöèé ÿâëÿþòñÿ èíòåðëåéêèíû 
(IL)-4, IL-5, IL-9, IL-13, IL-31, êîòîðûå îòðàæà -
þò íàëè÷èå Ò2-àññîöèèðîâàííîãî âîñïàëåíèÿ 
è ñâÿçàíû ñ ïðèâëå÷åíèåì â òêàíè ýîçèíîôè -
ëîâ, áàçîôèëîâ è òó÷íûõ êëåòîê. Äèñôóíêöèÿ 
ýïèòåëèàëüíîãî áàðüåðà ñâÿçàíà ñ «àëàðìèíà -
ìè» (òèìóñíûì ñòðîìàëüíûì ëèìôîïîýòèíîì 
(TSLP), IL-25, IL-33), êîòîðûå ëîêàëèçóþòñÿ 
â ïîäñëèçèñòîì ñëîå è ñèíòåçèðóþòñÿ â îòâåò 
íà ïîâðåæäåíèå êëåòîê ýïèòåëèÿ, ñòèìóëèðóÿ 
àêòèâàöèþ êàê âðîæäåííîãî, òàê è ñïåöè-  
ôè÷åñêîãî èììóííîãî îòâåòà [8]. Îòìå÷àåòñÿ 
âçàèìîñâÿçü ìåæäó äàííûìè ìåõàíèçìàìè 
ðåàêöèé ãèïåð÷óâñòâèòåëüíîñòè: «àëàðìèíû» 
ñòèìóëèðóþò ñèíòåç Ò2-àññîöèèðîâàííûõ öèòî -
êèíîâ, â òî æå âðåìÿ îäíèì èç ïàòîáèîëîãè÷å -
ñêèõ âîçäåéñòâèé äàííûõ öèòîêèíîâ ÿâëÿåòñÿ 
ïîâðåæäåíèå ìåæêëåòî÷íûõ êîíòàêòîâ ýïèòå -
ëèàëüíîãî ñëîÿ. Ýîòàêñèí-3 (MIP4a) è ãàëåê -
òèí-10 (CLA) – õåìîàòòðàêòàíòû, íàõîäÿùèåñÿ 
â ïîäñëèçèñòîì ñëîå ïèùåâîäà è ñïîñîáñòâóþ -
ùèå ìèãðàöèè ýîçèíîôèëîâ â òêàíè ïèùåâîäà, 
àêòèâàöèÿ êîòîðûõ ïðîèñõîäèò çà ñ÷åò íèçêîãî 
ðÍ ñîëÿíîé êèñëîòû [9]. Âàæíóþ ðîëü â ðåìî -
äåëèðîâàíèè òêàíåé è ðàçâèòèè ôèáðîçà ïðè 
ÝîÝ òàêæå èãðàþò ýîçèíîôèëüíûé êàòèîííûé 
áåëîê (ECP), ýîçèíîôèëüíàÿ ïåðîêñèäàçà (EPX) 
è îñíîâíîé áåëîê ýîçèíîôèëîâ (MBP) – áåëêè 
öèòîïëàçìàòè÷åñêèõ ãðàíóë, âûñâîáîæäàþùèå -
ñÿ ïðè äåãðàíóëÿöèè ýîçèíîôèëîâ [10, 11]. 

Âûäåëÿþò âîñïàëèòåëüíûé è ôèáðîñòåíî -
òè÷åñêèé ôåíîòèïû ÝîÝ, õàðàêòåðèçóþùèåñÿ 
ðàçíîé ñòåïåíüþ àêòèâíîñòè çàáîëåâàíèÿ, ðàç -
íûìè ýíäîñêîïè÷åñêèìè è ìîðôîëîãè÷åñêèìè 
èçìåíåíèÿìè â òêàíÿõ ïèùåâîäà [12]. Ïî äàí -
íûì îáçîðîâ, ïðåäñòàâëåííûõ â ðóêîâîäñòâå 
BSG è BSPHGAN â 2022 ã., ñòåíîç ïèùåâîäà 
âñòðå÷àåòñÿ ïðèìåðíî ó 10% ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ 
[2]. Ïî äàííûì Warners M.J. è ñîàâò., â êîãîð -
òå ïàöèåíòîâ ñ åñòåñòâåííûì òå÷åíèåì ÝîÝ áåç 
ìåäèêàìåíòîçíîé òåðàïèè ñòåíîç ïèùåâîäà âîç -
íèêàåò ó 39% ïàöèåíòîâ äåòñêîãî âîçðàñòà è ó 

76% âçðîñëûõ ïàöèåíòîâ [13]. Òàêèì îáðàçîì, 
â îñíîâå ïðåäðàñïîëîæåííîñòè ê ôèáðîñòå -
íîòè÷åñêîìó òå÷åíèþ ÝîÝ ëåæèò ðàçëè÷íàÿ 
àêòèâíîñòü öèòîêèíîâ, ó÷àñòâóþùèõ â èììó -
íîïàòîãåíåçå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ. Ïîíèìàíèå 
ðàçëè÷èé â óðîâíÿõ áèîìàðêåðîâ ìåæäó ïàöè -
åíòàìè ñ ðàçëè÷íûìè ôåíîòèïàìè çàáîëåâàíèÿ 
ìîæåò ñïîñîáñòâîâàòü áîëåå ïåðñîíàëèçèðîâàí -
íîìó ïîäõîäó â ëå÷åíèè ÝîÝ.

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: âûÿâèòü êëèíèêî-àíàì -
íåñòè÷åñêèå îñîáåííîñòè è ðàçëè÷èÿ öèòîêè -
íîâîãî ïðîôèëÿ ó äåòåé ñ âîñïàëèòåëüíûì è 
ôèáðîñòåíîòè÷åñêèì ôåíîòèïàìè ÝîÝ è îöå -
íèòü çíà÷èìîñòü óðîâíÿ áèîìàðêåðîâ â äèà -
ãíîñòèêå òÿæåñòè òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ ó äåòåé.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

�i�Ò�Ï�È�®�Ó���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ïðîâåäåíî îäíîöåíòðîâîå êðîññ-ñåêöèîííîå 

èññëåäîâàíèå. 
�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò���°�º�º�ˆ�m�Ë�ˆ�°�ˆ�m�Ò�«
Êðèòåðèÿìè âêëþ÷åíèÿ ïàöèåíòîâ â èññëå -

äîâàíèå ÿâëÿëèñü: 
�x��âîçðàñò îò 1 ãîäà äî 18 ëåò;
�x��óñòàíîâëåííûé äèàãíîç «Ýîçèíîôèëüíûé 

ýçîôàãèò» ñîãëàñíî ìåæäóíàðîäíûì êðèòåðèÿì 
BSPGHAN 2022 ã. è ïðîåêòó Ðîññèéñêèõ êëè -
íè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèé ïî ÝîÝ íà îñíîâàíèè 
ðåçóëüòàòîâ êëèíè÷åñêîãî îñìîòðà, ýçîôàãîãà -
ñòðîäóîäåíîñêîïèè (ÝÃÄÑ) è ìîðôîëîãè÷åñêîãî 
èññëåäîâàíèÿ áèîïòàòîâ ÑÎ ïèùåâîäà [2, 3].

Â èññëåäîâàíèå íå âêëþ÷àëèñü:
�x��ïàöèåíòû ñ äðóãèìè ïðè÷èíàìè ýîçèíîôè -

ëèè ïèùåâîäà; 
�x��ïàöèåíòû, ïîëó÷àâøèå â ïåðèîä ïðîâåäå -

íèÿ èññëåäîâàíèÿ èììóíîñóïðåññèâíóþ òåðà -
ïèþ èëè òàðãåòíóþ òåðàïèþ èììóíîáèîëîãè÷å -
ñêèìè ïðåïàðàòàìè.

�•�°�ã�º�m�Ò�«�� �¹�¯�º�m�Ë���Ë�Ó�Ò�«�� �Ò�� �¹�¯�º���º�ã�Î�Ò�ˆ�Ë�ã�	-
�Ó�º�°�ˆ�	���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«

Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëè â ìíîãîïðîôèëü -
íîì ïåäèàòðè÷åñêîì ñòàöèîíàðå ÔÃÀÓ «ÍÌÈÖ 
çäîðîâüÿ äåòåé» ÌÇ ÐÔ (ã. Ìîñêâà) â ïåðèîä ñ 
àâãóñòà 2023 ã. ïî ìàðò 2024 ã.

�|�¹�Ò�°�È�Ó�Ò�Ë���ä�Ë���Ò���Ò�Ó�°�}�º���º���m�ä�Ë���È�ˆ�Ë�ã�	�°�ˆ�m�È
Èíôîðìàöèÿ î ïàöèåíòàõ áûëà ñîáðàíà â ïðîöåñ -

ñå êëèíè÷åñêîãî îñìîòðà è èõ êîìïëåêñíîãî îáñëå -
äîâàíèÿ. Ïðîâîäèëè àíàëèç òàêèõ ïîêàçàòåëåé, êàê 
ïîë, âîçðàñò, âîçðàñò ïîÿâëåíèÿ ïåðâûõ ñèìïòîìîâ 
ÝîÝ è âîçðàñò óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà. Òàêæå ïðîâî -
äèëè àíàëèç ñîïóòñòâóþùèõ çàáîëåâàíèé: ïèùåâîé 
àëëåðãèè (ÏÀ), àëëåðãè÷åñêîãî ðèíèòà (ÀÐ), áðîíõè -
àëüíîé àñòìû (ÁÀ), àòîïè÷åñêîãî äåðìàòèòà (ÀòÄ), 
òàêæå îöåíèâàëè íàëè÷èå ãàñòðîýçîôàãåàëüíîé ðåô -
ëþêñíîé áîëåçíè (ÃÝÐÁ).

ÝÃÄÑ ñ ïðîâåäåíèåì áèîïñèè ÑÎ ïèùåâîäà 
îñóùåñòâëÿëè â îòäåëåíèè ýíäîñêîïè÷åñêèõ èññëå -
äîâàíèé, ìîðôîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ïîëó÷åí -
íûõ áèîïòàòîâ ïðîâîäèëè â ïàòîìîðôîëîãè÷åñêîì 
îòäåëåíèè ÔÃÀÓ «ÍÌÈÖ çäîðîâüÿ äåòåé» ÌÇ ÐÔ. 
Íàëè÷èå ñòåíîçà ïèùåâîäà òàêæå ôèêñèðîâàëè â 
ìåäèöèíñêîé êàðòå ïàöèåíòà. 
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 1
Íåïîñðåäñòâåííî ïåðåä ïðîâåäåíèåì ÝÃÄÑ ó êàæ -

äîãî ó÷àñòíèêà èññëåäîâàíèÿ áûë âçÿò îáðàçåö êðîâè 
îáúåìîì 2 ìë. Ïîëó÷åííûé îáðàçåö áûë öåíòðèôó -
ãèðîâàí, ñûâîðîòêó õðàíèëè ïðè òåìïåðàòóðå –70 0 

C. Êîëè÷åñòâåííîå îïðåäåëåíèå óðîâíåé EPX (êàò.  
¹ SEJ138Hu), MBP (êàò. ¹ SEB650Hu), CLA (êàò.  
¹ SEC387Hu) è MIP4a (êàò. ¹ SEC091Hu) ïðîâî -
äèëè ñ èñïîëüçîâàíèåì èììóíîôåðìåíòíîãî àíàëèçà 
(ÈÔÀ) ELISA Kit «Cloud-Clone» (ÑØÀ). Óðîâíè IL-5 
(êàò. ¹ ELH-IL5-1), IL-13 (êàò. ¹ ELH-IL13-1) è 
IL-33 (êàò. ¹ ELH-IL33-1) îïðåäåëÿëè ñ ïîìîùüþ 
ÈÔÀ ELISA Kit «RayBio» (ÑØÀ), óðîâåíü ECP (êàò. 
¹ SK00128-01) èçìåðÿëè ñ ïîìîùüþ ÈÔÀ «Aviscera 
Bioscience» (ÑØÀ), óðîâåíü IL-4 (êàò. ¹ À-8754) 
îïðåäåëÿëè ñ ïîìîùüþ ÈÔÀ «Âåêòîð-Áåñò» (Ðîññèÿ).

�|�°�Ó�º�m�Ó�º�®�� �Ò�°�²�º���� �Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«����êëèíèêî-àíàì-
íåñòè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ è óðîâíè 
áèîìàðêåðîâ T2-âîñïàëåíèÿ ó äåòåé ñ ÝîÝ. ��

�k�Ó�È�ã�Ò�Ï���m���¹�º�����¯�‚�¹�¹�È�²
Ïàöèåíòû ñ ÝîÝ áûëè ðàçäåëåíû íà 2 ãðóïïû â 

çàâèñèìîñòè îò íàëè÷èÿ ñòåíîçà ïèùåâîäà. Íàëè÷èå 
ñòåíîçà ïèùåâîäà ó ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ ðàñöåíèâà -
ëè êàê ôèáðîñòåíîòè÷åñêèé ôåíîòèï çàáîëåâàíèÿ, 
îòñóòñòâèå ñòåíîòè÷åñêîãî ñóæåíèÿ ïèùåâîäà ðàñ -
öåíèâàëè êàê âîñïàëèòåëüíûé ôåíîòèï çàáîëåâà -
íèÿ.

�l�Ë�ˆ�º���©���¯�Ë���Ò�°�ˆ�¯�È���Ò�Ò���Ò�°�²�º���º�m
Âûðàæåííîñòü êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ îöåíèâà -

ëè â ðåçóëüòàòå îïðîñà æàëîá ïàöèåíòîâ, íà âòîðîì 
ýòàïå ïðîâîäèëè àíêåòèðîâàíèå íà îñíîâå îïðîñíè -
êà âûðàæåííîñòè ñèìïòîìîâ äèñôàãèè (Dysphagia 
Symptom Questionnaire – DSQ). Ìàêñèìàëüíî âîç -
ìîæíûé áàëë ïî øêàëå DSQ ñîñòàâëÿåò 84, ïðè ýòîì 
áîëåå íèçêèé áàëë ñâèäåòåëüñòâóåò î ìåíüøåé ÷àñòî -
òå èëè ìåíåå âûðàæåííîé ñòåïåíè äèñôàãèè [14].

ÝÃÄÑ ïðîâîäèëè â îòäåëåíèè ýíäîñêîïè÷åñêèõ 
èññëåäîâàíèé ñ èñïîëüçîâàíèåì âèäåîýíäîñêîïè÷å -
ñêîé ñèñòåìû Olympus EVIS EXERA III è ñèñòåìû 
EPX-2500 Fujifilm, à òàêæå ãàñòðîñêîïîâ ðàçëè÷íîãî 
äèàìåòðà. Ýíäîñêîïè÷åñêîå èññëåäîâàíèå âûïîëíÿëè 
ïðåèìóùåñòâåííî ïîä îáùåé àíåñòåçèåé. Äëÿ îöåíêè 
ýíäîñêîïè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ÝîÝ ïðèìåíÿëè âàëèäè -
ðîâàííóþ øêàëó EREFS, êîòîðàÿ âêëþ÷àåò ñóììó 
áàëëîâ ïî ñëåäóþùèì ýíäîñêîïè÷åêñêèì ïðèçíà -
êàì: îòåê, êîëüöà, ýêññóäàò, áîðîçäû è ñòðèêòóðû. 
Çíà÷åíèÿ äàííîé øêàëû âàðüèðóþò îò 0 (îòñóò -
ñòâèå ýíäîñêîïè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ÝîÝ) äî 10 áàë -
ëîâ (îñëîæíåííîå òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ ñ ðàçâèòèåì 
ñòðèêòóð ïèùåâîäà) [15].

Ãèñòîëîãè÷åñêèå ïðåïàðàòû îêðàøèâàëè ñ 
èñïîëüçîâàíèåì ãåìàòîêñèëèíà è ýîçèíà, à òàêæå 
ïî ìåòîäó Ðîìàíîâñêîãî–Ãèìçà. Ïèêîâîå êîëè÷åñòâî 
ýîçèíîôèëîâ â ïîëó÷åííûõ áèîïòàòàõ ÑÎ îïðåäåëÿëè 
â ïîëå çðåíèÿ ïðè óâåëè÷åíèè 400, ñ èñïîëüçîâàíè -
åì ñòàíäàðòíîãî ðàçìåðà ïîëÿ îêîëî 0,3 ìì 2. Äëÿ 
äèàãíîñòèêè ñóáýïèòåëèàëüíîãî ôèáðîçà ïðîâîäèëè 
îêðàñêó ïî Ìàññîíó [16].

Îáðàçöû ñûâîðîòêè ïàöèåíòîâ áûëè ïðîàíàëèçè -
ðîâàíû ïàðòèÿìè ñ îäíîêðàòíûì ðàçìîðàæèâàíèåì 
ìåòîäîì ÈÔÀ ñ èñïîëüçîâàíèåì êîììåð÷åñêèõ íàáî -
ðîâ: äèàïàçîí îáíàðóæåíèÿ äëÿ ECP ñîñòàâëÿë 9,75–
1250 ïã/ìë, äëÿ EPX – 1,25–80 íã/ìë, äëÿ MBP –  

3,12–200 íã/ìë, äëÿ CLA – 0,312–20 íã/ìë, äëÿ 
MIP4a – 15,6–1000 ïã/ìë, äëÿ IL-4 – 0–100 ïã/ìë,  
äëÿ IL-5 – 2–2000 ïã/ìë, äëÿ IL-13 – 0,15–40 ïã/ìë, 
äëÿ IL-33 – 2–500 ïã/ìë.

�w�ˆ�Ò���Ë�°�}�È�«���ª�}�°�¹�Ë�¯�ˆ�Ò�Ï�È
Äèçàéí è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ îäîáðåíû íåçà -

âèñèìûì ëîêàëüíûì ýòè÷åñêèì êîìèòåòîì ÔÃÀÓ 
«ÍÌÈÖ çäîðîâüÿ äåòåé» ÌÇ ÐÔ (âûïèñêà èç ïðîòî -
êîëà ¹ 7 îò 14.07.2023). Ðîäèòåëè ïàöèåíòîâ äàëè 
äîáðîâîëüíîå ïèñüìåííîå èíôîðìèðîâàííîå ñîãëàñèå 
íà ó÷àñòèå â èññëåäîâàíèè.

�v�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�®���È�Ó�È�ã�Ò�Ï
Ïðèíöèïû ðàñ÷åòà ðàçìåðà âûáîðêè
Îáúåì âûáîðêè ïðåäâàðèòåëüíî íå ðàññ÷èòûâàëè. 
Ìåòîäû ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà äàííûõ
Ñòàòèñòè÷åñêóþ îáðàáîòêó äàííûõ âûïîëíÿëè ñ 

ïîìîùüþ ïàêåòà ñòàòèñòè÷åñêèõ ïðîãðàìì IBM SPSS 
Statistics 27.0. Îïðåäåëåíèå íîðìàëüíîñòè ðàñïðåäå -
ëåíèÿ êîëè÷åñòâåííûõ äàííûõ âûïîëíåíî ñ ïîìî -
ùüþ êðèòåðèÿ Øàïèðî–Óèëêà. Êîëè÷åñòâåííûå äàí -
íûå îïèñûâàëè ñ ïîìîùüþ ìåäèàíû (Me) è íèæíåãî 
è âåðõíåãî êâàðòèëåé (Q1; Q3), à òàêæå ìèíèìóìà 
è ìàêñèìóìà. Çíà÷èìîñòü ðàçëè÷èé ïî êîëè÷å -
ñòâåííîìó ïîêàçàòåëþ ìåæäó äâóìÿ íåçàâèñèìûìè 
ãðóïïàìè îöåíèâàëè ñ ïîìîùüþ íåïàðàìåòðè÷åñêîãî 
U-êðèòåðèÿ Ìàííà–Óèòíè. Êà÷åñòâåííûå äàííûå 
îïèñûâàëè ñ óêàçàíèåì àáñîëþòíûõ çíà÷åíèé è 
ïðîöåíòíûõ äîëåé. Îöåíêà ðàçëè÷èé êà÷åñòâåííûõ 
äàííûõ â ãðóïïàõ ïðîâåäåíà ñ èñïîëüçîâàíèåì êðè -
òåðèÿ Õè-êâàäðàò. Âûïîëíåí ROC-àíàëèç ñ ðàñ÷åòîì 
ïëîùàäè ïîä êðèâîé (AUC), ïðîâåäåíà îöåíêà îïòè -
ìàëüíîãî ñîîòíîøåíèÿ ÷óâñòâèòåëüíîñòè è ñïåöè-  
ôè÷íîñòè òåñòà è îïðåäåëåíî îïòèìàëüíîå çíà÷åíèå 
ðàçäåëÿþùåé òî÷êè cut-off. Ðàçëè÷èÿ ñ÷èòàëè ñòàòè -
ñòè÷åñêè çíà÷èìûìè ïðè ð<0,05. 

Ðåçóëüòàòû

�|�­�ž�Ë�}�ˆ�©�����‚���È�°�ˆ�Ó�Ò�}�Ò�����Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Â èññëåäîâàíèå áûëè âêëþ÷åíû 40 ïàöèåí -

òîâ ñ óñòàíîâëåííûì äèàãíîçîì ÝîÝ â âîçðàñòå 
îò 1 ãîäà 10 ìåñ. äî 17 ëåò 11 ìåñ. âêëþ÷èòåëü -
íî, èç íèõ ó 7 ïàöèåíòîâ (17,5%) áûë âûÿâëåí 
ñòåíîç ïèùåâîäà.  

�|�°�Ó�º�m�Ó�©�Ë���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ïàöèåíòû áûëè ðàçäåëåíû íà 2 ãðóïïû: 

â ãðóïïó I âîøëè ïàöèåíòû ñ ÝîÝ ñ ôèáðîñòå -
íîòè÷åñêèì ôåíîòèïîì ÝîÝ, ò.å. ñî ñòåíîçîì 
ïèùåâîäà (n=7), â ãðóïïó II – ïàöèåíòû ñ ÝîÝ 
ñ âîñïàëèòåëüíûì ôåíîòèïîì çàáîëåâàíèÿ (áåç 
ñòåíîçà ïèùåâîäà) (n=33). Äåìîãðàôè÷åñêèå è 
êëèíè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè ïàöèåíòîâ îáåèõ 
ãðóïï ïðåäñòàâëåíû â òàáë. 1. Â èññëåäîâà -
íèå âîøëè 9 äåâî÷åê (22,5%) è 31 ìàëü÷èê 
(77,5%). Äîëÿ ïàöèåíòîâ ìóæñêîãî ïîëà è 
ìåäèàííûé âîçðàñò â îáåèõ ãðóïïàõ íå èìåëè 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé (ð=0,658 è 
ð=0,521 ñîîòâåòñòâåííî).  

Â I ãðóïïå ïàöèåíòîâ (ñî ñòåíîçîì ïèùå -
âîäà) îòìå÷àëîñü ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî áîëåå 
ðàííåå âîçíèêíîâåíèå ïåðâûõ ñèìïòîìîâ ÝîÝ 
(ìåäèàíà 5,7 (4,2; 11,5) ëåò), ìåäèàíà çàäåðæêè 
óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà ñîñòàâèëà 38 (2,0; 64,0) 
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ìåñ., â òî âðåìÿ êàê âî II ãðóïïå (áåç ñòåíîçà 
ïèùåâîäà) ïåðâûå ñèìïòîìû ÝîÝ ðåãèñòðèðî -
âàëèñü ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ïîçæå (ìåäèàíà 
10,7 (5,3; 14,8) ëåò) (ð=0,012), ìåäèàíà çàäåðæ -
êè äèàãíîçà ñîñòàâèëà âñåãî 9 (6,0; 22,0) ìåñ. 
(ð=0,004). 

Âàæíî îòìåòèòü, ÷òî íàëè÷èå àêòèâíûõ 
æàëîá íà äèñôàãèþ îòìå÷àëîñü ïðèìåðíî ó 
ïîëîâèíû ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ â îáåèõ ãðóïïàõ (ó 
4 (57,1%) ïàöèåíòîâ I ãðóïïû è ó 16 (48,5%) 
ïàöèåíòîâ II ãðóïïû (ð=0,482). Ïðè ýòîì ïðè 
ïðîâåäåíèè àíêåòèðîâàíèÿ ïàöèåíòîâ íà îñíî -
âå îïðîñíèêà DSQ äèñôàãèÿ áûëà îïðåäåëå -
íà ó 7 (100,0%) ïàöèåíòîâ â I ãðóïïå è ó 24 
(72,3%) ïàöèåíòîâ âî II ãðóïïå (ð=0,386). 
Èçáèðàòåëüíûé àïïåòèò áåç ñòàòèñòè÷åñêè çíà -

÷èìîé ðàçíèöû ÷àùå âñòðå÷àëñÿ ó ïàöèåíòîâ  
I ãðóïïû – ó 5 (71,4%) ïàöèåíòîâ ïî ñðàâíåíèþ 
ñ 13 (39,4%) ïàöèåíòàìè èç ãðóïïû ñðàâíåíèÿ, 
ð=0,145.  Ïîòðåáíîñòü â èñêëþ÷åíèè òâåðäîé 
ïèùè èç ðàöèîíà ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ÷àùå 
òðåáîâàëàñü â I ãðóïïå – 4 (57,1%) ïàöèåíòàì 
ïðîòèâ 2 (6,1%) ïàöèåíòîâ èç ãðóïïû ñðàâíå -
íèÿ, ð=0,021. ÃÝÐÁ-ïîäîáíûå ñèìïòîìû è ýïè -
çîäû îáòóðàöèè ïèùåâîäà ïèùåâûì áîëþñîì 
îæèäàåìî ÷àùå áåç ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìîé 
ðàçíèöû âñòðå÷àëèñü ó ïàöèåíòîâ I ãðóïïû –  
ó 4 (57,1%) ïàöèåíòîâ ïðîòèâ 12 (36,4%) 
ïàöèåíòîâ II ãðóïïû, ð=0,302. Ñîïóòñòâóþùàÿ 
ÃÝÐÁ ÷àùå âñòðå÷àëàñü ó ïàöèåíòîâ â I ãðóïïå 
ó 3 (42,86%) ïàöèåíòîâ ïðîòèâ 6 (18,2%) âî II 
ãðóïïå, ð=0,218.

Òàáëèöà 1

 Õàðàêòåðèñòèêè ãðóïï ïàöèåíòîâ ñ ÝÎÝ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà è áåç ñòåíîçà ïèùåâîäà (N=40)

Ïîêàçàòåëè
I ãðóïïà II ãðóïïà

pïàöèåíòû ñ ÝîÝ ñî ñòåíîçîì 
ïèùåâîäà (n=7)

ïàöèåíòû ñ ÝîÝ áåç ñòåíîçà 
ïèùåâîäà (n=33)

Âîçðàñò, ãîäû, Me (Q1; Q3) 12,0 (10,3; 13,6) 12,3 (7,4; 14,6) 0,521
Ìàëü÷èêè (M), n (%) 5 (71,4%) 26 (78,8%) 0,658
Âîçðàñò ïåðâûõ ñèìïòîìîâ, ãîäû,  
Me (Q1; Q3) 5,7 (4,2; 11,5) 10,7 (5,3; 14,8) 0,012

Âîçðàñò óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà, 
ãîäû, Me (Q1; Q3) 11,8 (8,2; 15,7) 12,7 (7,8; 15,3) 0,163

Çàäåðæêà óñòàíîâëåíèÿ äèàãíîçà, 
ìåñ., Me (Q1; Q3) 38 (2,0; 64,0) 9 (6,0; 22,0) 0,004

Êëèíè÷åñêèå ñèìïòîìû

Äèñôàãèÿ: 
�x��àêòèâíûå æàëîáû, n (%)
�x��ïî ðåçóëüòàòàì îïðîñíèêà, n (%)

4 (57,1%)
7 (100,0%)

16 (48,5%)
24 (72,7%)

0,482
0,386

ÃÝÐÁ-ïîäîáíûå ñèìïòîìû, n (%) 4 (57,1%) 12 (36,4%) 0,302
Îáòóðàöèÿ ïèùåâîäà ïèùåâûì 
áîëþñîì, n (%) 4 (57,1%) 1 (3,0%) 0,042

Ðåöèäèâèðóþùàÿ ðâîòà, n (%) 2 (28,6%) 8 (24,2%) 0,923

Îñîáåííîñòè ïèùåâîãî ïîâåäåíèÿ:
�x��èçáèðàòåëüíûé àïïåòèò, n (%)
�x��èñêëþ÷åíèå òâåðäîé ïèùè èç 
ðàöèîíà, n (%)

5 (71,4%)
4 (57,1%)

13 (39,4%)
2 (6,1%)

0,145
0,021

Êîìîðáèäíàÿ ïàòîëîãèÿ
ÃÝÐÁ, n (%) 3 (42,9%) 6 (18,2%) 0,218
Àëëåðãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ, n (%) 7 (100,0%) 29 (84, 8%) 0,356
Àòîïè÷åñêèé äåðìàòèò, n (%) 3 (42,9%) 15 (45,4%) 0,824
Àëëåðãè÷åñêèé ðèíèò, n (%) 6 (85,7%) 20 (60,6%) 0,343
Áðîíõèàëüíàÿ àñòìà, n (%) 2 (28,6%) 7 (21,2%) 0,707
Ïèùåâàÿ àëëåðãèÿ (ÏÀ), n (%),
â ò.÷.:

�x��IgE-îïîñðåäîâàííàÿ ÏÀ
�x��íå-IgE-îïîñðåäîâàííàÿ ÏÀ
�x��êîðîâüå ìîëîêî
�x��ìíîæåñòâåííàÿ ÏÀ

7 (100,0%)
5 (71,4%)
3 (42,9%)
5 (71,4%)
6 (85,7%)

25 (75,8%)
19 (76,0%)
6 (18,2%)

16 (64,0%)
15 (60,0%)

0,423
0,722
0,050
0,334
0,201

Ìîðôîëîãè÷åñêèå è ýíäîñêîïè÷åñêèå ïðèçíàêè

Ìîðôîëîãè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè:
�x��ïèêîâîå êîëè÷åñòâî 
ýîçèíîôèëîâ/0,3 ìì 2, Me (Q1; Q3)
�x��ñóáýïèòåëèàëüíûé ôèáðîç, n (%)

30 (10; 18)
2 (28,6%)

35 (16; 120)
0 (0,0%)

0,603
<0,001

Ñóììà áàëëîâ ïî øêàëå EREFS, Me 
(Q1; Q3) 8 (7; 9) 4 (2; 7) 0,072
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Ñîïóòñòâóþùèå àëëåðãè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ 
áûëè âûÿâëåíû ó âñåõ 7 (100,0%) ïàöèåíòîâ  
I ãðóïïû ïðîòèâ 29 (84,8%) ïàöèåíòîâ II ãðóï -
ïû (ð=0,356). Êîìîðáèäíàÿ ÏÀ áûëà âûÿâëåíà 
ó âñåõ 7 ïàöèåíòîâ (100,0%) â I ãðóïïå ïðîòèâ 
25 (75,8%) ïàöèåíòîâ âî II ãðóïïå (ð=0,423). 
IgE-îïîñðåäîâàííàÿ ôîðìà ÏÀ âñòðå÷àëàñü ó 
5 (71,4%) ïàöèåíòîâ I ãðóïïû ïðîòèâ 19 
(76,0%) ïàöèåíòîâ II ãðóïïû (ð=0,722), íå-IgE-
îïîñðåäîâàííàÿ ôîðìà ó ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì 
ïèùåâîäà âñòðå÷àëàñü ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
÷àùå – ó 3 (42,9%) ïàöèåíòîâ ïðîòèâ 6 (18,2%) 
ïàöèåíòîâ èç ãðóïïû áåç ñòåíîçà (ð=0,050). 
Äîìèíèðóþùèì ïðè÷èííî-çíà÷èìûì àëëåðãå -
íîì â îáåèõ ãðóïïàõ áûëè áåëêè êîðîâüåãî 
ìîëîêà – ó 5 (71,42%) ïàöèåíòîâ â I ãðóïïå 
ïðîòèâ 16 (64,0%) ïàöèåíòîâ âî II ãðóïïå 
(ð=0,334). 

Ïèêîâîå êîëè÷åñòâî ýîçèíîôèëîâ â áèîïòà -
òàõ ÑÎ â îáåèõ ãðóïïàõ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî 
íå ðàçëè÷àëîñü: 30 (10; 18) â I ãðóïïå ïðîòèâ 35 
(16; 120) ýîçèíîôèëîâ â ïîëå çðåíèÿ 0,3 ìì 2 âî 
II ãðóïïå, ð=0,603. Ïðèçíàêè ñóáýïèòåëèàëü -
íîãî ôèáðîçà ïîñëå îêðàøèâàíèÿ ïî Ìàññîíó 
áûëè âûÿâëåíû òîëüêî ó 2 ïàöèåíòîâ (28,6%) 
ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà, ð<0,001. Ñóììà áàëëîâ 
ïî øêàëå EREFS, îöåíèâàþùåé ýíäîñêîïè÷å -
ñêèå ïðèçíàêè ÝîÝ, áûëà îæèäàåìî âûøå áåç 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìîé ðàçíèöû â ãðóïïå 
ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà (ð=0,072).

Â òàáë. 2 ïðåäñòàâëåíû çíà÷åíèÿ êîíöåí -
òðàöèè ìàðêåðîâ T2-âîñïàëåíèÿ â ñûâîðîòêå 
êðîâè ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ.

Êîíöåíòðàöèþ áèîìàðêåðîâ T2-âîñïàëåíèÿ 
ñðàâíèâàëè ìåæäó ãðóïïîé ïàöèåíòîâ ñî ñòå -
íîçîì ïèùåâîäà (I) è áåç ñòåíîçà (II). Íà ðèñ. 1  
îòîáðàæåíû êîíöåíòðàöèè ECP, ýîòàêñèíà-3 è 
öèòîêèíîâ IL-4 è IL-33. 

Ñðåäè ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ ñî ñòåíîçîì ïèùå -
âîäà îòìå÷àëèñü ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûå áîëåå 

âûñîêèå êîíöåíòðàöèè «àëàðìèíà» IL-33 ïî 
ñðàâíåíèþ ñ ïàöèåíòàìè áåç ñòåíîçà ïèùåâî -
äà: 2500,0 (1898,7; 2500,0) ïðîòèâ 256,2 (33,0; 
766,2) ïã/ìë (p<0,001). Îäíàêî êîíöåíòðàöèÿ 
IL-5 â ñûâîðîòêàõ ïàöèåíòîâ áåç ñòåíîçà ïèùå -
âîäà áûëà ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî âûøå, ÷åì 
â ãðóïïå ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì: 16,1 (13,4; 
18,7) ïðîòèâ 13,4 (0,0; 16,1) ïã/ìë (ð=0,012). 
Êîíöåíòðàöèÿ IL-4 áûëà âûøå â ãðóïïå ñî 
ñòåíîçîì ïèùåâîäà, îäíàêî ñòàòèñòè÷åñêè çíà -
÷èìîãî ðàçëè÷èÿ âûÿâëåíî íå áûëî: 4,6 (1,7; 
7,5) ïðîòèâ 3,9 (1,8; 6,8) ïã/ìë, ð=0,780.  
Îòìå÷àëàñü òåíäåíöèÿ ê ïîâûøåíèþ êîíöåí -
òðàöèè ýîçèíîôèë-àññîöèèðîâàííûõ áåëêîâ – 
MIP4a è ECP – â ãðóïïå áåç ñòåíîçà ïèùåâîäà: 
MIP4a 196,6 (170,5; 292,2) ïã/ìë â ãðóïïå ñî 
ñòåíîçîì ïðîòèâ 273,9 (160,7; 367,5) ïã/ìë 
â ãðóïïå áåç ñòåíîçà (ð=0,529), ECP 16 164,8 
(14 117,9; 19 252,8) ïã/ìë ïðîòèâ 21 699,2  
(13 345,6; 53 643,2) ïã/ìë (ð=0,344).

�i�º�¹�º�ã�Ó�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�©�Ë�� �¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©�� �Ò�°�°�ã�Ë���º-
�m�È�Ó�Ò�«

Íà îñíîâàíèè êëèíè÷åñêèõ äàííûõ ïàöè -
åíòîâ è ðåçóëüòàòîâ ÈÔÀ äëÿ ïàðàìåòðà IL-33 
áûëè ðàññ÷èòàíû ñïåöèôè÷íîñòü è ÷óâñòâè -
òåëüíîñòü ïðè ðàçíûõ òî÷êàõ cut-off è ïîñòðî -
åíà ROÑ-êðèâàÿ (ðèñ. 2). AUC ïîñòðîåííîé 
ROC-êðèâîé ñîñòàâèëà 0,931±0,045  ñ 95% 
ÄÈ: 0,868; 0,993. Ïîëó÷åííûé ðåçóëüòàò áûë 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûì (ð<0,001), ÷òî ìîæåò 
ñâèäåòåëüñòâîâàòü î äèàãíîñòè÷åñêîé öåííîñòè 
IL-33 êàê ïåðñïåêòèâíîãî ïàðàìåòðà äëÿ êëàñ -
ñèôèêàöèè ïàöèåíòîâ ñ íàëè÷èåì èëè îòñóò -
ñòâèåì ñòåíîçà ïèùåâîäà.  

×óâñòâèòåëüíîñòü òåñòà ñîñòàâèëà 85,7% 
(95% ÄÈ: 84,0; 87,4), ñïåöèôè÷íîñòü – 82,2% 
(95% ÄÈ: 78,8; 85,6). Ïîðîãîâûì çíà÷åíèåì 
óðîâíÿ IL-33 â ñûâîðîòêå êðîâè (òî÷êà cut-off) 
îïðåäåëåíà êîíöåíòðàöèÿ áèîìàðêåðà, ðàâíàÿ 
1315,0 ïã/ìë. Ïðè ðàâíîì èëè ïðåâûøàþùåì 

Òàáëèöà 2

Êîíöåíòðàöèè áèîìàðêåðîâ T2-âîñïàëåíèÿ â ãðóïïå ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ  
ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà è áåç íåãî (N=40)

Ïîêàçàòåëè

I ãðóïïà II ãðóïïà

ðïàöèåíòû ñ ÝîÝ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà 
(n=7)

ïàöèåíòû ñ ÝîÝ áåç ñòåíîçà ïèùåâîäà 
(n=33)

Me Q1; Q3 min–max Me Q1; Q3 min–max

ECP, ïã/ìë 16164,8 14117,9; 19252,8 7906,4–40192,0 21699,2 13345,6; 53643,2 6816,6–200000,0 0,344
EPX, íã/ìë 928,4 775,4; 1061,4 650,1–1183,9 1004,7 863,2; 1215,9 608,0–2553,2 0,309
MBP, íã/ìë 319,9 253,9; 364,2 227,5–427,8 313,2 268,0; 358,7 85,9–474,9 0,728
CLA, íã/ìë 0,0 0,0; 0,0 0,0–0,2 0,0 0,0; 0,1 0,0–1,1 0,507
MIP4a, ïã/ìë 196,6 170,5; 292,2 169,9–302,8 273,9 160,7; 367,5 83,9–566,4 0,529
IL-4, ïã/ìë 4,6 1,7; 7,5 1,2–8,7 3,9 1,8; 6,7 0,0–11,7 0,781
IL-5, ïã/ìë 13,4 0,0; 16,1 0,0–16,1 16,1 13,4; 18,7 3,2–939,7 0,012
IL-13, ïã/ìë 0,3 0,3; 0,5 0,2–1,6 0,4 0,4; 0,5 0,3–11,8 0,110
IL-33, ïã/ìë 2500,0 1898,7; 2500,0 1300,1–2500,0 256,2 33,0; 766,2 7,7–2500,0 <0,001

ECP – ýîçèíîôèëüíûé êàòèîííûé áåëîê, EPX – ýîçèíîôèëüíàÿ ïåðîêñèäàçà, MBP – îñíîâíîé áåëîê ýîçèíîôèëîâ, CLA – 
ãàëåêòèí-10, MIP4a – ýîòàêñèí-3, èíòåðëåéêèíû (IL) -4, 5, 13, 33; çíà÷èìûå p-çíà÷åíèÿ ïðè p<0,05 âûäåëåíû æèðíûì 
øðèôòîì.
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äàííîå çíà÷åíèå óðîâíå IL-33 â ñûâîðîòêå 
êðîâè ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ ïðîãíîçèðóåòñÿ âûñîêèé 
ðèñê íàëè÷èÿ ñòåíîçà ïèùåâîäà.

�s�Ë�Î�Ë�ã�È�ˆ�Ë�ã�	�Ó�©�Ë���«�m�ã�Ë�Ó�Ò�«
Íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ îòñóòñòâîâàëè.

Îáñóæäåíèå

�c�Ë�Ï�
�ä�Ë�� �º�°�Ó�º�m�Ó�º���º�� �¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�È�� �Ò�°�°�ã�Ë���º��
�m�È�Ó�Ò�«

Â äàííîì èññëåäîâàíèè íàìè áûëè îïðåäå-
ëåíû êàê êëèíè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè äåòåé ñ 
ÝîÝ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà, òàê è áèîìàðêåðû, 
ñâÿçàííûå ñ ôèáðîñòåíîòè÷åñêèì ôåíîòèïîì 
ÝîÝ ó äåòåé. Äëÿ ïàöèåíòîâ ñ äàííûì ôåíîòè-
ïîì áûëè áîëåå õàðàêòåðíû ñëåäóþùèå îñîáåí-
íîñòè: ðàííèé âîçðàñò âîçíèêíîâåíèÿ ïåðâûõ 
ñèìïòîìîâ, ïîçäíÿÿ äèàãíîñòèêà ÝîÝ, áîëåå 
òÿæåëûå ñèìïòîìû çàáîëåâàíèÿ, èçìåíåíèå 
ïèùåâîãî ïîâåäåíèÿ, íàëè÷èå ñîïóòñòâóþùèõ 
ÃÝÐÁ è íå-IgE-îïîñðåäîâàííîé ôîðìû ÏÀ. 
Êîíöåíòðàöèÿ IL-33 â ñûâîðîòêå êðîâè áûëà 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî âûøå ó ïàöèåíòîâ ñî 
ñòåíîçîì ïèùåâîäà ïî ñðàâíåíèþ ñ ïàöèåíòàìè 
ñ ÝîÝ áåç ñòåíîçà: êîíöåíòðàöèÿ IL-33 1315,0 
ïã/ìë è âûøå óêàçûâàëà íà âûñîêèé ðèñê 
íàëè÷èÿ ñòåíîçà ïèùåâîäà ó äåòåé ñ ÝîÝ.

�|�­�°�‚�Î���Ë�Ó�Ò�Ë���º�°�Ó�º�m�Ó�º���º���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�È���Ò�°�°�ã�Ë��
���º�m�È�Ó�Ò�«

Â ãðóïïå ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà 
ïåðâûå ñèìïòîìû ÝîÝ ïðîÿâëÿëèñü çíà÷èòåëü-
íî ðàíüøå, ÷åì ó ïàöèåíòîâ áåç ñòåíîçà, ñ ìåäè-

Ðèñ. 1. Ñðàâíåíèå êîíöåíòðàöèé áèîìàðêåðîâ ìåæäó ïàöèåíòàìè ñ ÝîÝ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà (I) è áåç ñòåíîçà ïèùå-
âîäà (II).
à – èíòåðëåéêèí-33 (IL-33), á – ýîòàêñèí-3 (MIP4a), â – èíòåðëåéêèí-4 (IL-4), ã – ýîçèíîôèëüíûé êàòèîííûé áåëîê 
(ECP); ñòàòèñòè÷åñêóþ çíà÷èìîñòü îöåíèâàëè ñ ïîìîùüþ U-êðèòåðèÿ Ìàííà–Óèòíè (N=40).

Ðèñ. 2. ROC-êðèâàÿ äëÿ IL-33, äåìîíñòðèðóþùàÿ ðåçóëü-
òàòû îöåíêè âîçìîæíîñòè èñïîëüçîâàíèÿ äàííîãî öèòî-
êèíà â êà÷åñòâå ìàðêåðà íàëè÷èÿ ñòåíîçà ïèùåâîäà ó 
ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ. AUC = 0,931 (ð<0,001) (N=7).
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àíîé âîçðàñòà 5,46 (4,2; 11,5) ïðîòèâ 10,7 (5,33; 
14,83) ëåò ñîîòâåòñòâåííî. Äàííûå ðàçëè÷èÿ 
óêàçûâàþò íà áîëåå áûñòðîå ïðîãðåññèðîâàíèå 
çàáîëåâàíèÿ ó ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà, 
÷òî òðåáóåò áîëåå ðàííåé äèàãíîñòèêè è ñâîåâ -
ðåìåííîé òåðàïèè. Ìåäèàíà çàäåðæêè óñòàíîâ -
ëåíèÿ äèàãíîçà òàêæå áûëà çíà÷èòåëüíî âûøå 
ó ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà ïî ñðàâíå -
íèþ ñ ïàöèåíòàìè áåç ñòåíîçà. Ýòè äàííûå ïîä -
÷åðêèâàþò íåîáõîäèìîñòü ïîâûøåíèÿ îñâåäîì -
ëåííîñòè âðà÷åé î âîçìîæíûõ ïðèçíàêàõ ÝîÝ ó 
ïàöèåíòîâ ñ äèñôàãèåé è äðóãèìè ñèìïòîìàìè, 
ñâÿçàííûìè ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà.

Òàêæå îöåíèâàëè ñèìïòîìû äèñôàãèè â 
îáåèõ ãðóïïàõ äåòåé ñ ÝîÝ. Îòìå÷àëîñü, ÷òî 
àêòèâíûå æàëîáû íà äèñôàãèþ âñòðå÷àëèñü â 
îáåèõ ãðóïïàõ íå ó âñåõ ïàöèåíòîâ. Ïîñëå ïðî -
âåäåíèÿ àíêåòèðîâàíèÿ ïî îïðîñíèêó DSQ îêà -
çàëîñü, ÷òî ñèìïòîìû äèñôàãèè ïðèñóòñòâîâàëè 
ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì ïèùåâîäà. Êàê 
ðàíåå ñîîáùàëîñü, çàäåðæêà äèàãíîñòèêè ÝîÝ 
ìîæåò áûòü ñâÿçàíà ñ òåì, ÷òî ó äåòåé ñóáú -
åêòèâíûå îùóùåíèÿ çàòðóäíåííîãî ãëîòàíèÿ 
íàðàñòàþò ìåäëåííî è íå âñåãäà ôèêñèðóþòñÿ 
äåòüìè êàê ïàòîëîãè÷åñêèå [17, 18].

Ó âñåõ ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ ñî ñòåíîçîì ïèùåâî -
äà áûëà âûÿâëåíà ÏÀ, ÷òî ÿâëÿåòñÿ ïîäòâåðæ -
äåíèåì òîãî, ÷òî âîñïàëåíèå â òêàíÿõ ïèùåâîäà 
ïðîâîöèðóåòñÿ ãëàâíûì îáðàçîì ïèùåâûìè 
àëëåðãåíàìè ïðè íàðóøåíèè öåëîñòíîñòè ýïè -
òåëèàëüíîãî áàðüåðà. Ðîëü íàëè÷èÿ ÏÀ â âîç -
íèêíîâåíèè ÝîÝ íåîäíîêðàòíî ïîä÷åðêèâàëàñü 
çàðóáåæíûìè èññëåäîâàòåëÿìè. Áûëî óñòàíîâ -
ëåíî, ÷òî ïðè íàëè÷èè â àíàìíåçå FPIES-
ñèíäðîìà è ìíîæåñòâåííîé ñåíñèáèëèçàöèè ê 
ïèùåâûì àëëåðãåíàì â áóäóùåì óâåëè÷èâàåòñÿ 
âåðîÿòíîñòü ðàçâèòèÿ ÝîÝ [19].

Èçâåñòíû ïðåèìóùåñòâà äèåòîòåðàïèè 
ÝîÝ: îòñóòñòâèå ïîáî÷íûõ ýôôåêòîâ è âûñîêàÿ 
ýôôåêòèâíîñòü (îñîáåííî ó äåòåé) â äîñòèæåíèè 
êëèíè÷åñêîé è ãèñòîëîãè÷åñêîé ðåìèññèè çàáî -
ëåâàíèÿ. Ñîãëàñíî ñóùåñòâóþùèì çàðóáåæíûì 
è ðîññèéñêèì ðåêîìåíäàöèÿì, ýëèìèíàöèîííàÿ 
äèåòà ìîæåò áûòü íàçíà÷åíà â êà÷åñòâå «ïåðâîé 
ëèíèè» ìîíîòåðàïèè ÝîÝ áåç ñîïóòñòâóþùå -
ãî ìåäèêàìåíòîçíîãî ëå÷åíèÿ [1–3]. Äàííûå, 
ïîëó÷åííûå â 3-ëåòíåì íàáëþäåíèè çà ïàöèåí -
òàìè ñ ÝîÝ, ïîëíîñòüþ èñêëþ÷èâøèìè èç ðàöè -
îíà ïðîäóêòû-òðèããåðû, óáåäèòåëüíî ïîêàçàëè 
ñîõðàíåíèå ãèñòîëîãè÷åñêîé ðåìèññèè íà ïðî -
òÿæåíèè âñåãî ïåðèîäà íàáëþäåíèÿ áåç ìåäè -
êàìåíòîçíîé òåðàïèè [20, 21]. Îäíèì èç âèäîâ 
äèåòîòåðàïèè ÿâëÿåòñÿ íàçíà÷åíèå ïîëíîãî 
ýíòåðàëüíîãî ïèòàíèÿ íà îñíîâå àìèíîêèñëîò -
íîé ñìåñè. Èìååòñÿ ðÿä óáåäèòåëüíûõ êëèíè -
÷åñêèõ äàííûõ ýôôåêòèâíîñòè àìèíîêèñëîòíîé 
ñìåñè Neocate (Nutricia) â ëå÷åíèè ÝîÝ [22–25]. 
Ó 71% ïàöèåíòîâ áûëà ïðîäåìîíñòðèðîâàíà 
ïîëíàÿ ãèñòîëîãè÷åñêàÿ ðåìèññèÿ, à ó 24% – 
÷àñòè÷íàÿ (ñíèæåíèå íà �t50% êîëè÷åñòâà ýîçè -
íîôèëîâ, îòìå÷àâøåãîñÿ äî âìåøàòåëüñòâà).  
Ó âñåõ ïàöèåíòîâ ïðîèçîøëî çíà÷èòåëüíîå 

óìåíüøåíèå êëèíè÷åñêèõ ñèìïòîìîâ çàáîëåâà -
íèÿ, à ó 88% ïîñëå äèåòè÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà 
ñèìïòîìû ïîëíîñòüþ èñ÷åçëè [26]. Ðåçóëüòàòû 
áèîïñèè òàêæå ïîäòâåðäèëè âîññòàíîâëåíèå 
öåëîñòíîñòè ÑÎ ïèùåâîäà [27].

Òàêèì îáðàçîì, äèåòîòåðàïèÿ ÿâëÿåòñÿ 
âàæíûì àñïåêòîì â ëå÷åíèå ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ. 
Â 2024 ã. ÌÇ ÐÔ îáíîâèëî Ïåðå÷åíü îðôàííûõ 
çàáîëåâàíèé, âêëþ÷èâ â íåãî â ò.÷. ÝîÝ. Ýòî 
äàåò âîçìîæíîñòü äàëüíåéøåãî âêëþ÷åíèÿ äèà -
ãíîçà ÝîÝ â Ïîñòàíîâëåíèå Ïðàâèòåëüñòâà ÐÔ 
îò 9 àïðåëÿ 2015 ã. ¹ 333, ãäå ïðåäñòàâëåí 
ïåðå÷åíü ïðîäóêòîâ ñïåöèàëèçèðîâàííîãî ïèòà -
íèÿ äëÿ äåòåé-èíâàëèäîâ ñ îðôàííûìè çàáîëå -
âàíèÿìè. Âêëþ÷åíèå äèàãíîçà ÝîÝ è îáåñïå÷å -
íèå ýòîé êàòåãîðèè äåòåé ëå÷åáíûìè ñìåñÿìè 
äàäóò âîçìîæíîñòü äîáèòüñÿ ñòîéêîé ðåìèññèè 
çàáîëåâàíèÿ ó áîëüøåé ÷àñòè ïàöèåíòîâ, â ò.÷. 
áåç ïðèåìà ñîïóòñòâóþùåé òåðàïèè.

Òàêæå â íàøåì èññëåäîâàíèè ïðîâîäèë -
ñÿ ïîèñê îòëè÷èé öèòîêèíîâîãî ïðîôèëÿ ó 
ïàöèåíòîâ c ðàçíûìè ôåíîòèïàìè ÝîÝ.  IL-33 
îêàçàëñÿ ñûâîðîòî÷íûì ìàðêåðîì, ïîêàçàâ -
øèì ñòàòèñòè÷åñêóþ çíà÷èìîñòü â îòíîøå -
íèè íàëè÷èÿ ñòåíîçà ïèùåâîäà ó ïàöèåíòîâ ñ 
ÝîÝ. Ïðè íàëè÷èè äåôåêòîâ â ýïèòåëèàëüíîì 
áàðüåðå ýïèòåëèàëüíûìè êëåòêàìè âûäåëÿþòñÿ 
ýîçèíîôèë-àññîöèèðîâàííûå õåìîêèíû (ýîòàê -
ñèí-3, ãàëåêòèí-10) è âîñïàëèòåëüíûå öèòîêè -
íû (TSLP, IL-25 è IL-33), êîòîðûå íå òîëüêî 
ñïîñîáñòâóþò ñèíòåçó T2-öèòîêèíîâ, íî è àêòè -
âèðóþò íåñïåöèôè÷åñêèé èììóííûé îòâåò è 
ñòèìóëèðóþò ïðîëèôåðàöèþ âðîæäåííûõ ëèì -
ôîèäíûõ êëåòîê 2-ãî òèïà. Ðåçóëüòàòîì äàííî -
ãî ïàòîëîãè÷åñêîãî èììóííîãî îòâåòà ÿâëÿåòñÿ 
ïîñòåïåííîå ðåìîäåëèðîâàíèå òêàíåé ïèùåâîäà 
çà ñ÷åò ôîðìèðîâàíèÿ íåîáðàòèìûõ èçìåíå -
íèé â áîëåå ãëóáîêèõ ñëîÿõ òêàíåé ïèùåâîäà  
[28, 29].

Â èññëåäîâàíèè A. Uchidà è ñîàâò. ïîêàçà -
íî, ÷òî «àëàðìèí» IL-33 çíà÷èòåëüíî óâåëè÷è -
âàåò âûñâîáîæäåíèå IL-13 ñðåäè äðóãèõ öèòîêè -
íîâ èç äèôôåðåíöèðîâàííûõ ýîçèíîôèëîâ [30]. 
Â íàøåì èññëåäîâàíèè ïðè ïîâûøåíèè óðîâ -
íÿ IL-33 ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìîãî ïîâûøåíèÿ 
óðîâíÿ äðóãèõ Ò2-àññîöèèðîâàííûõ öèòîêèíîâ 
íå îòìå÷àëîñü, îäíàêî âûÿâëÿëàñü òåíäåíöèÿ ê 
áîëåå âûñîêîé êîíöåíòðàöèè IL-4 â ñûâîðîòêå 
êðîâè â ãðóïïå ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì ïèùå -
âîäà. Â òî æå âðåìÿ âûÿâëåíû ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìàÿ áîëåå âûñîêàÿ êîíöåíòðàöèÿ IL-5 ó 
ïàöèåíòîâ áåç ñòåíîçà ïèùåâîäà è áîëåå âûñî -
êèå óðîâíè ýîçèíîôèë-àññîöèèðîâàííûõ áåëêîâ 
è õåìîêèíà ýîòàêñèíà-3, ÷òî, âåðîÿòíî, ìîæåò 
áûòü ñâÿçàíî ñ àêòèâíûì ïðèâëå÷åíèåì äàííûõ 
áåëêîâ â òêàíè ïèùåâîäà ó ïàöèåíòîâ ñ âîñïà -
ëèòåëüíûì ôåíîòèïîì ÝîÝ [31, 32].

Èíôîðìàòèâíîñòü òàêèõ áèîìàðêåðîâ, êàê 
ãàëåêòèí-10 (CLA) è IL-13, äëÿ äèàãíîñòèêè 
ôåíîòèïè÷åñêèõ îñîáåííîñòåé ïàöèåíòîâ ñ ÝîÝ 
â íàøåì èññëåäîâàíèè íå âûÿâëåíà, îäíà -
êî ñóùåñòâóþò äàííûå ìèðîâîé ëèòåðàòóðû, 
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äåìîíñòðèðóþùèå  ðîëü äàííûõ öèòîêèíîâ â 
èììóííîì îòâåòå ïðè ÝîÝ [33, 34].

Ïîâûøåííûé óðîâåíü IL-33 ìîæåò ÿâëÿòü -
ñÿ äèôôåðåíöèðóþùèì ìàðêåðîì ôèáðîñòå -
íîòè÷åñêîãî òå÷åíèÿ ÝîÝ ó äåòåé è óêàçûâàòü 
íà íåáëàãîïðèÿòíûé ïðîãíîç òå÷åíèÿ çàáîëå -
âàíèÿ. Ýòè äàííûå ïîçâîëÿþò ïðåäïîëîæèòü, 
÷òî ïàöèåíòû ñ áîëåå âûñîêèìè ïîêàçàòåëÿ -
ìè IL-33 â ñûâîðîòêå êðîâè ìîãóò íóæäàòüñÿ 
â áîëåå ïðîäîëæèòåëüíîé òåðàïèè âûñîêèìè 
äîçàìè ÈÏÏ è òÃÊÑ äëÿ ïðåäîòâðàùåíèÿ ïðî -
ãðåññèðîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ.

�|���¯�È�Ó�Ò���Ë�Ó�Ò�«���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Îãðàíè÷åíèÿìè äàííîãî èññëåäîâàíèÿ 

ÿâëÿþòñÿ èñïîëüçîâàíèå äàííûõ îäíîãî öåí -
òðà, ïîïåðå÷íûé äèçàéí èññëåäîâàíèÿ è 
íåáîëüøîå êîëè÷åñòâî ïàöèåíòîâ ñî ñòåíîçîì 
ïèùåâîäà â ñâÿçè ñ íåâûñîêîé ðàñïðîñòðàíåí -
íîñòüþ äàííîé ïàòîëîãèè â ïîïóëÿöèè. Äëÿ 
áîëüøåé èíôîðìàòèâíîñòè ïîëó÷åííûõ ðåçóëü -
òàòîâ ïëàíèðóåòñÿ ïðîâåäåíèå ïðîäîëüíîãî 
êîãîðòíîãî èññëåäîâàíèÿ ñ îöåíêîé äèíàìèêè 
êîíöåíòðàöèè áèîìàðêåðîâ Ò2-âîñïàëåíèÿ â 
çàâèñèìîñòè îò ñòåïåíè àêòèâíîñòè ÝîÝ è îòâå -
òà íà òåðàïèþ.    

Çàêëþ÷åíèå

Òàêèì îáðàçîì, äëÿ ïàöèåíòîâ ñ ôèáðîñòå -
íîòè÷åñêèì ôåíîòèïîì ÝîÝ áûëî õàðàêòåðíî 
íàëè÷èå áîëåå âûðàæåííûõ ñèìïòîìîâ, ñâÿ -
çàííûõ ñ çàòðóäíåíèåì ãëîòàíèÿ, íàðóøå -
íèå ïèùåâîãî ïîâåäåíèÿ, ïîçäíÿÿ äèàãíîñòèêà 
çàáîëåâàíèÿ, à òàêæå ñî÷åòàíèå êîìîðáèäíîé 
íå-IgE-îïîñòðåäîâàííîé ÏÀ ñ ãàñòðîýçîôàãåàëü -
íûì ðåôëþêñîì. IL-33 ìîæåò ñëóæèòü âàæíûì 
äèàãíîñòè÷åñêèì ìàðêåðîì äëÿ îïðåäåëåíèÿ 
íàëè÷èÿ ñòåíîçà ïèùåâîäà ó äåòåé ñ ÝîÝ. 
Äàííûå ðåçóëüòàòû ïîä÷åðêèâàþò âàæíîñòü 
ó÷åòà àíàìíåñòè÷åñêèõ îñîáåííîñòåé ïàöèåíòîâ 
äåòñêîãî âîçðàñòà ñ ÝîÝ è âûñîêèé ïîòåíöèàë 
èñïîëüçîâàíèÿ áèîìàðêåðîâ Ò2-âîñïàëåíèÿ äëÿ 
ïðîãíîçèðîâàíèÿ êëèíè÷åñêîãî èñõîäà ÝîÝ, ÷òî 
îòêðûâàåò ïåðñïåêòèâû äëÿ áîëåå ïåðñîíàëè -
çèðîâàííîãî ïîäõîäà ê ëå÷åíèþ è óïðàâëåíèþ 
çàáîëåâàíèåì ó äåòåé.

�{�©�¯�È�Î�Ë�Ó�Ò�Ë�� �¹�¯�Ò�Ï�Ó�È�ˆ�Ë�ã�	�Ó�º�°�ˆ�Ò����àâòîðû âûðàæàþò 

áëàãîäàðíîñòü âðà÷àì ãàñòðîýíòåðîëîãè÷åñêîãî îòäåëå -
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Èçìåíåíèÿ çðèòåëüíîãî íåðâà (ÇÍ) ïðèâîäÿò ê ñíèæåíèþ çðåíèÿ, ñ ðèñêàìè ïîëíîé åãî 
óòðàòû äî 20% ñëó÷àåâ. Õðîíè÷åñêàÿ ãèïåðãëèêåìèÿ ïðè ñàõàðíîì äèàáåòå (ÑÄ) ÿâëÿåò -
ñÿ êëþ÷åâîé ïðè÷èíîé ðàçâèòèÿ äèàáåòè÷åñêîé ðåòèíîïàòèè è îïòè÷åñêîé íåéðîïàòèè. 
Äèàãíîñòèêå ñîñòîÿíèÿ ÇÍ ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ óäåëÿåòñÿ ìàëî âíèìàíèÿ, ÷òî ïðèâîäèò 
ê ðàçâèòèþ âûðàæåííûõ èçìåíåíèé ñòðóêòóðû, ïîòåðè âðåìåíè îáðàòèìûõ èçìåíåíèé. 
Óëüòðàçâóêîâîå èññëåäîâàíèå (ÓÇÈ) ÿâëÿåòñÿ áåçîïàñíûì è äîñòóïíûì ìåòîäîì îöåí -
êè ñîñòîÿíèÿ ÇÍ. Ðåãèñòðàöèÿ ïåðâè÷íûõ ïðèçíàêîâ èçìåíåíèé ÇÍ øèðîêîäîñòóïíûì 
íåèíâàçèâíûì äèàãíîñòè÷åñêèì èíñòðóìåíòîì ÿâëÿåòñÿ àêòóàëüíîé çàäà÷åé, îñîáåííî â 
äåòñêîì âîçðàñòå. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îöåíèòü óëüòðàçâóêîâûå õàðàêòåðèñòèêè ÇÍ ó ïàöè -
åíòîâ äåòñêîãî è ïîäðîñòêîâîãî âîçðàñòà ñ ÑÄ 1 òèïà (ÑÄ1) ïî ñðàâíåíèþ ñî çäîðîâûìè â 
çàâèñèìîñòè îò àíòðîïîìåòðè÷åñêèõ, ëàáîðàòîðíûõ äàííûõ è äëèòåëüíîñòè çàáîëåâàíèÿ. 
Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: èññëåäîâàíèå ÿâëÿëîñü îäíîöåíòðîâûì, ïðîñïåêòèâ -
íûì, êîãîðòíûì. Â èññëåäîâàíèè ïðèíèìàëè ó÷àñòèå 223 ðåáåíêà â âîçðàñòå 7–18 ëåò  
(113 ìàëü÷èêîâ è 110 äåâî÷åê), èç íèõ 173 ðåáåíêà ñ ÑÄ1 (92 ìàëü÷èêà, 81 äåâî÷êà) è  
50 äåòåé êîíòðîëüíîé ãðóïïû (çäîðîâûå äåòè) (21 ìàëü÷èê, 29 äåâî÷åê). Ïðè àíàëèçå ó÷è -
òûâàëè âîçðàñò, àíòðîïîìåòðè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè, ëàáîðàòîðíûå äàííûå, ñòàæ ÑÄ1. 
Âñåì äåòÿì ïðîâîäèëè îôòàëüìîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ñ îöåíêîé ãëàçíîãî äíà. ÓÇÈ 
ãëàçíîãî ÿáëîêà è îðáèòû âêëþ÷àëî îöåíêó ïåðåäíåãî, çàäíåãî îòäåëà ãëàçíîãî ÿáëîêà, ÇÍ 
ñ èñïîëüçîâàíèåì Â-ðåæèìà, ðåæèìîâ äîïïëåðîãðàôèè. Ðåçóëüòàòû: áûëî âûÿâëåíî óâåëè -
÷åíèå òîëùèíû ÇÍ ñ çàõâàòîì îáîëî÷åê ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ÑÄ1 â ñðàâíåíèè ñ óñëîâíî 
çäîðîâûìè äåòüìè â ãðóïïàõ «7–12 ëåò» è «13–17 ëåò» (ð<0,05) è áåç çàõâàòà îáîëî÷åê â 
ãðóïïå «13–17 ëåò» (ð<0,05). Êîððåëÿöèîííûé àíàëèç íå îïðåäåëèë íàëè÷èå ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìûõ âçàèìîñâÿçåé ìåæäó óëüòðàçâóêîâûìè õàðàêòåðèñòèêàìè ÇÍ è âîçðàñòîì, âåñîì, 
ðîñòîì, ëèïèäíûì ñïåêòðîì, óðîâíåì ãëèêèðîâàííîãî ãåìîãëîáèíà (ð>0,05). Çàêëþ÷åíèå: 
óëüòðàçâóêîâîé ìåòîä ïîçâîëÿåò õàðàêòåðèçîâàòü ñîñòîÿíèå ÇÍ, îöåíèâàòü åãî ñòðóêòóðó è 
ñîñòîÿíèå îáîëî÷åê ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ÑÄ1 íåèíâàçèâíûì ñïîñîáîì.
�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����ñàõàðíûé äèàáåò, çðèòåëüíûé íåðâ, òîëùèíà çðèòåëüíîãî íåðâà, óëüòðà -
çâóêîâîå èññëåäîâàíèå, äåòè, ïîäðîñòêè.
�¡�Ò�ˆ������Ñ.Â. Ôîìèíà, Þ.Ã. Ñàìîéëîâà, Ä.À. Êóäëàé, Ì.Â. Êîøìåëåâà, Ä.À. Êà÷àíîâ, Å.È. Òðè-  
ôîíîâà, Ì.À. Çîðêàëüöåâ, Â.Ý. Þí, À.Î. Ãàñïàðÿí. Óëüòðàçâóêîâàÿ îöåíêà çðèòåëüíîãî íåðâà 
ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ñàõàðíûì äèàáåòîì 1 òèïà. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 
104 (1): 71–78. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-71-78.

S.V. Fomina1, Yu.G. Samoylova1, D.A. Kudlay ������ , M.V. Koshmeleva 1, D.A. Kachanov1,  
Ye.I. Trifonova1, M.A. Zorkaltsev 1, V.E. Yun1, A.O. Gasparyan1    

OPTIC  NERVE  ULTRASONIC  EVALUATION  IN  CHILDREN  
AND  ADOLESCENTS  WITH  TYPE  1  DIABETES  MELLITUS   
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Ñàõàðíûé äèàáåò 1 òèïà (ÑÄ1) îòíîñèòñÿ ê 
ðàñïðîñòðàíåííûì ýíäîêðèíîëîãè÷åñêèì çàáî -
ëåâàíèÿì â äåòñêîì è ïîäðîñòêîâîì âîçðàñòå 
[1–3]. Åæåãîäíî íàáëþäàåòñÿ ïðîãðåññèðóþùèé 
ðîñò çàáîëåâàåìîñòè, ïîâûøàåòñÿ àêòóàëüíîñòü 
ðàííåé äèàãíîñòèêè îñëîæíåíèé ÑÄ [1]. Ê íàè -
áîëåå ÷àñòî âñòðå÷àåìûì ñîöèàëüíî çíà÷èìûì 
îñëîæíåíèÿì îòíîñèòñÿ äèàáåòè÷åñêàÿ ðåòè -
íîïàòèÿ (ÄÐ), ñîïðîâîæäàþùàÿñÿ ñíèæåíèåì 
çðåíèÿ, ñ ðèñêîì ïîëíîé åãî óòðàòû [2].

Õðîíè÷åñêàÿ ãèïåðãëèêåìèÿ âûçûâàåò 
öåïî÷êó ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé ñîñóäèñòîé 
ñòåíêè ðåòèíàëüíûõ ñîñóäîâ, ðåòðîáóëüáàðíûõ 
ñîñóäîâ ìàëîãî äèàìåòðà, à èìåííî ãëàçíîé 
àðòåðèè, öåíòðàëüíîé àðòåðèè è âåíû ñåò÷àòêè, 
çàäíèõ êîðîòêèõ öèëèàðíûõ àðòåðèé, êîòîðûå 
êðîâîñíàáæàþò ñåò÷àòêó è çðèòåëüíûé íåðâ 
(ÇÍ) [3–6]. Íàðóøåíèå êðîâîñíàáæåíèÿ çàïó -
ñêàåò ìåõàíèçì ðàçâèòèÿ ÄÐ è îïòè÷åñêîé 
íåéðîïàòèè (ÎÍ) [7–10]. Íåñìîòðÿ íà åäèíûé 
ñîñóäèñòûé ïàòîìîðôîëîãè÷åñêèé ìåõàíèçì 
ðàçâèòèÿ ÄÐ è ÎÍ, â ëèòåðàòóðíûõ èñòî÷íèêàõ 
óäåëÿåòñÿ ìàëî âíèìàíèÿ èçìåíåíèÿì ÇÍ ïðè 
ÑÄ1  ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ [11]. Âñòðå÷àþòñÿ 
îïèñàíèÿ îòäåëüíûõ êëèíè÷åñêèõ ñëó÷àåâ 
îïòè÷åñêèõ íåâðèòîâ íà ôîíå äåêîìïåíñàöèè 
ÑÄ, êîòîðûå ðåãèñòðèðóþòñÿ â âèäå îòåêà äèñêà 
ÇÍ (ÄÇÍ) ïðè îôòàëüìîëîãè÷åñêîì îñìîòðå [7]. 

Óëüòðàçâóêîâàÿ äèàãíîñòèêà (ÓÇÄ) çàíèìà -
åò âñå áîëüøå ïîçèöèé â îôòàëüìîëîãè÷åñêîé 
ïðàêòèêå, ÿâëÿåòñÿ áûñòðûì, áåçîïàñíûì, áåç -

áîëåçíåííûì, íåèâàçèâíûì äèàãíîñòè÷åñêèì 
èíñòðóìåíòîì îöåíêè ïåðåäíèõ îòäåëîâ ãëàç -
íîãî ÿáëîêà, ñòðóêòóðû ñòåêëîâèäíîãî òåëà, 
îáîëî÷åê ãëàçà, ðåòðîáóëüáàðíîé îáëàñòè, ÇÍ è 
åãî îáîëî÷åê [12, 13]. ÇÍ îêðóæåí ìÿãêîé ìîç -
ãîâîé îáîëî÷êîé, ñóáàðàõíîèäàëüíûì ïðîñòðàí -
ñòâîì, ïàóòèííîé îáîëî÷êîé è òâåðäîé ìîçãî -
âîé îáîëî÷êîé. Ñóáàðàõíîèäàëüíîå ïðîñòðàíñòâî 
ñîäåðæèò ñïèííîìîçãîâóþ æèäêîñòü è îòðàæàåò 
óðîâåíü ãèäðîñòàòè÷åñêîãî âíóòðè÷åðåïíîãî äàâ -
ëåíèÿ (Â×Ä) ïóòåì ðàñøèðåíèÿ èëè ñóæåíèÿ 
òîëùèíû ÇÍ âìåñòå ñ îáîëî÷êàìè [11, 14–16].

Àíàëèç äàííûõ ëèòåðàòóðû ñâèäåòåëüñòâóåò 
î ìàëîì êîëè÷åñòâå ðàáîò, ïîñâÿùåííûõ óëü -
òðàçâóêîâîé îöåíêå ÇÍ ó äåòåé ñ ÑÄ1 [7, 9]. 
Bergmann K.R.  è ñîàâò. îòìå÷àþò îòñóòñòâèå 
óâåëè÷åíèÿ òîëùèíû ÇÍ ñ îáîëî÷êàìè (ÒÎÇÍ) 
ó äåòåé ñ õîðîøî êîíòðîëèðóåìûì ÑÄ1 [17]. 

�ù�Õk N. è ñîàâò. ñîîáùàþò îá óâåëè÷åíèè 
ÒÎÇÍ ó äåòåé ñ äèàáåòè÷åñêèì êåòîàöèäîçîì 
äî ïðîâåäåíèÿ òåðàïèè, ÷òî êîððåëèðóåò ñ 
âûñîêèì óðîâíåì Â×Ä [9]. Óâåëè÷åíèå ÒÎÇÍ 
âîçíèêàåò â òå÷åíèå íåñêîëüêèõ ìèíóò ïîñëå 
ïîâûøåíèÿ Â×Ä. Àâòîðû ñ÷èòàþò, ÷òî ÓÇÈ ñ 
îöåíêîé ÒÎÇÍ ìîæíî èñïîëüçîâàòü êàê êà÷å -
ñòâåííûé èíñòðóìåíò îöåíêè Â×Ä ó äåòåé ñ 
äèàáåòè÷åñêèì êåòîàöèäîçîì [9, 11]. 

Ïîðîãîâûå çíà÷åíèÿ ÒÎÇÍ, ïî äàííûì 
èññëåäîâàíèé �ù�Õk N. è ñîàâò., ó çäîðîâûõ äåòåé 
áåç ÑÄ íå ïðåâûøàþò 4,5 ìì [9]. Fontanel L. è 
ñîàâò. ðàññ÷èòàëè çíà÷åíèÿ ÒÎÇÍ ñ ó÷åòîì âîç -

Changes in the optic nerve lead to decreased vision with a risk of complete loss in up to 20% of 
cases. Chronic hyperglycemia in diabetes mellitus is a key cause for the development of diabetic 
retinopathy and optic neuropathy. Insufficient attention is paid to the diagnosis of the optic 
nerve in children and adolescents, which leads to the development of pronounced structural 
changes and loss of time for reversible changes. Ultrasound is a safe, accessible method 
for assessing the optic nerve. The purpose of this research was to evaluate the ultrasound 
characteristics of the optic nerve in patients with type 1 diabetes mellitus compared with 
healthy individuals in childhood and adolescence depending on the anthropometric, laboratory 
data and the duration of the disease. Methods used: there was a single-center, prospective 
cohort study performed that involved 223 children aged 7 to 18 y/o (113 boys/110 girls), of 
which 173 had type 1 diabetes mellitus (92 boys/81 girls) and 50 represented the control group 
(21 boys/29 girls). All of the children had undergone the ophthalmological examination with 
the assessment of the fundus. Ultrasonic examination of the eyeball and orbit included the 
assessment of the anterior and posterior sections of the eyeball, optic nerve using B-mode and 
Doppler modes. Results: an increase in the thickness of the optic nerves with involvement of the 
membranes (ð<0,05) in the groups «7 to 12 y/o» and «13 to 17 y/o» and without involvement of 
the membranes (ð<0,05) in the group «13 to 17 y/o» were revealed in children and adolescents 
with type 1 diabetes mellitus in comparison with healthy children. Correlation analysis did not 
determine any significant connection between ultrasonic characteristics of the optic nerves and 
age, weight, height, lipid profile and glycated hemoglobin level (p<0.05). Conclusion: ultrasonic 
method allows characterization of the optic nerve, assessment of its structure and the condition 
of the membranes in children and adolescents with type 1 diabetes mellitus.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����diabetes mellitus, optic nerve, thickness of the optic nerve, ultrasound, children, 
adolescents.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����S.V. Fomina, Yu.G. Samoylova, D.A. Kudlay, M.V. Koshmeleva, D.A. Kachanov, 
Ye.I. Trifonova, M.A. Zorkaltsev, V.E. Yun, A.O. Gasparyan. Optic nerve ultrasonic evaluation in 
children and adolescents with type 1 diabetes mellitus. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 
(1): 71–78 . DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-71-78.
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ðàñòà: äëÿ äåòåé 4–10 ëåò íîðìà ÒÎÇÍ ðàâíà 
4,10 ìì, äëÿ äåòåé 11–18 ëåò – 4,4 ìì [18]. 
Íåðîåâ Â.Â. è ñîàâò. äëÿ ìîëîäûõ ëþäåé ñî ñðåä-
íèì âîçðàñòîì 25 ëåò îïðåäåëèëè íîðìó ÒÎÇÍ 
4,6 ìì [15, 16]. Êèñåëåâà Ò.Í. è ñîàâò. â ñâîåé 
ðàáîòå ïðèâîäÿò äàííûå èññëåäîâàíèé ñ øèðî-
êèì äèàïàçîíîì íîðìàòèâíûõ çíà÷åíèé ÒÎÇÍ – 
îò 4,5 äî 7,6 ìì, ÷òî, ïî ìíåíèþ àâòîðîâ, 
ñâÿçàíî ñ ìåòîäîëîãè÷åñêèìè ðàñõîæäåíèÿìè 
òåõíèêè èçìåðåíèÿ ÇÍ [12]. Òåõíè÷åñêèå ðàñ-
õîæäåíèÿ ñâÿçàíû ñ îòñóòñòâèåì ñîãëàñîâàííî-
ñòè ó ñïåöèàëèñòîâ ÓÇÄ â îöåíêå ýõîãåííîñòè 
îáîëî÷åê ÇÍ, äàííûé âîïðîñ äåòàëüíî ðàññìî-
òðåí â èññëåäîâàòåëüñêîé ðàáîòå Stevens R.R.F. 
è ñîàâò. [14]. Îñòàåòñÿ îòêðûòûì âîïðîñ îá 
óëüòðàçâóêîâûõ õàðàêòåðèñòèêàõ ÇÍ ó äåòåé è 
ïîäðîñòêîâ ñ ÑÄ1, î ñîîòíîøåíèè òîëùèíû ÇÍ 
ñ îáîëî÷êàìè è áåç îáîëî÷åê.

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îöåíèòü óëüòðàçâóêî-
âûå õàðàêòåðèñòèêè ÇÍ ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ 
ÑÄ1 â çàâèñèìîñòè îò âîçðàñòà, àíòðîïîìåòðè-
÷åñêèõ, ëàáîðàòîðíûõ äàííûõ è äëèòåëüíîñòè 
çàáîëåâàíèÿ.

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

�i�Ò�Ï�È�®�Ó���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Èññëåäîâàíèå ÿâëÿëîñü îäíîöåíòðîâûì, 

ïðîñïåêòèâíûì, êîãîðòíûì.
�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò���°�º�º�ˆ�m�Ë�ˆ�°�ˆ�m�Ò�«
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ:
�x��äåòè è ïîäðîñòêè îò 7 äî 18 ëåò; 
�x��ÑÄ1 (äèàãíîç âïåðâûå óñòàíîâëåí íå ìåíåå 

÷åì çà 6 ìåñ. äî âêëþ÷åíèÿ â èññëåäîâàíèå); 
�x��óðîâåíü ãëèêèðîâàííîãî ãåìîãëîáèíà 

(HbA 1c) �t7,5% è âûøå;
�x��ïîäïèñàííîå èíôîðìèðîâàííîå ñîãëàñèå, 

ïîëó÷åííîå îò ðîäèòåëåé ïàöèåíòà äî ïðîâåäå-
íèÿ êàêèõ-ëèáî ïðîöåäóð, ñâÿçàííûõ ñ èññëå-
äîâàíèåì;

�x��âîçìîæíîñòü ïðèíèìàòü ó÷àñòèå â ïðî-
öåäóðàõ èññëåäîâàíèÿ è ñëåäîâàòü ðåêîìåíäà-
öèÿì âðà÷à ïî äèåòå, ôèçè÷åñêîé íàãðóçêå è 
êîððåêöèè èíñóëèíîòåðàïèè.

Êðèòåðèè íåâêëþ÷åíèÿ:
�x��áåðåìåííîñòü ïàöèåíòêè;
�x��ïàöèåíòû, ïåðåíåñøèå â ïîñëåäíèå 4 íåäå-

ëè ïåðåä âêëþ÷åíèåì â èññëåäîâàíèå ëþáîå 
õèðóðãè÷åñêîå âìåøàòåëüñòâî;

�x��êëèíè÷åñêè çíà÷èìûå õðîíè÷åñêèå, 
àëëåðãè÷åñêèå, îñòðûå çàáîëåâàíèÿ ñåðäå÷-
íî-ñîñóäèñòîé, íåðâíîé, ìî÷åïîëîâîé ñèñòåì, 
æåëóäî÷íîãî-êèøå÷íîãî òðàêòà è çàáîëåâàíèÿ 
êðîâè, êîòîðûå, ïî ìíåíèþ èññëåäîâàòåëÿ, 
ìîãóò ïîâëèÿòü íà èçó÷àåìûå ïàðàìåòðû;

�x��îñòðûå âîñïàëèòåëüíûå çàáîëåâàíèÿ íà 
ìîìåíò âêëþ÷åíèÿ â èññëåäîâàíèå è â ïîñëåä-
íèå 4 íåäåëè ïåðåä âêëþ÷åíèåì â èññëåäîâàíèå;

�x��ïàöèåíòû ñ çàáîëåâàíèÿìè ãëàç (òðàâ-
ìà, âîñïàëèòåëüíûé ïðîöåññ) â àíàìíåçå èëè 
èìåþùèå óñòàíîâëåííûé äèàãíîç ðåòèíîïàòèè 
íåäèàáåòè÷åñêîãî õàðàêòåðà (ðåòèíîïàòèÿ íåäî-
íîøåííûõ);

�x��áîëüíûå ñ àêòèâíîé íåôðîïàòèåé ñîãëàñíî 
äàííûì àíàìíåçà;

�x��ëèöà ñ ÂÈ×-èíôåêöèåé ïî äàííûì àíàì-
íåçà.

�•�°�ã�º�m�Ò�«�� �¹�¯�º�m�Ë���Ë�Ó�Ò�«�� �Ò�� �¹�¯�º���º�ã�Î�Ò�ˆ�Ë�ã�	��
�Ó�º�°�ˆ�	���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«

Èññëåäîâàíèå áûëî âûïîëíåíî â êëèíèêàõ 
ÔÃÁÎÓ ÂÎ «Ñèáèðñêèé ãîñóäàðñòâåííûé ìåäè-
öèíñêèé óíèâåðñèòåò» ÌÇ ÐÔ â ïåðèîä ñ îêòÿ-
áðÿ 2022 ã. ïî îêòÿáðü 2024 ã.

�|�­�ž�Ë�}�ˆ�Ò�m�Ó�©�Ë���Ò�Ï�ä�Ë�¯�Ë�Ó�Ò�«
Îôòàëüìîëîãè÷åñêîå îáñëåäîâàíèå ïàöèåíòîâ 

âûïîëíåíî ñ èñïîëüçîâàíèåì ðåòèíàëüíîé êàìåðû 
Topcon (TRC-NW7SF MARKII, ßïîíèÿ) äëÿ èñêëþ÷å-
íèÿ èçìåíåíèé íà ãëàçíîì äíå, õàðàêòåðíûõ äëÿ ÄÐ.

ÓÇÈ ãëàçíûõ ÿáëîê è îðáèòû áûëî âûïîëíåíî â 
Â-ðåæèìå íà àïïàðàòå Canon Aplio i 700, ëèíåéíûì 
äàò÷èêîì 12–17 ÌÃö â ïîëîæåíèè ïàöèåíòà ëåæà íà 
ñïèíå, ÷åðåç çàêðûòîå âåêî. Ïðè èññëåäîâàíèè ñîáëþ-
äàëè ïðàâèëà áåçîïàñíîñòè ïðèìåíåíèÿ óëüòðàçâóêà 
â îôòàëüìîëîãèè, îñîáåííîå âíèìàíèå áûëî óäåëåíî 
çíà÷åíèþ ìåõàíè÷åñêîãî èíäåêñà (íå áîëåå 0,3) [13]. 
Èññëåäîâàíèå ïðîâîäèëîñü îäíèì âðà÷îì ÓÇÄ, áèëà-
òåðàëüíî. ÇÍ îöåíèâàëè â ðåòðîáóëüáàðíîì ïðîñòðàí-
ñòâå íà ðàññòîÿíèè 3 ìì îò âåðøèíû ÇÍ. Èçìåðåíèå 
òîëùèíû ÇÍ ïðîâîäèëè ñ çàõâàòîì îáîëî÷åê íåðâà, à 
èìåííî ìÿãêîé ìîçãîâîé îáîëî÷êîé, ñóáàðàõíîèäàëü-
íûì ïðîñòðàíñòâîì, ïàóòèííîé îáîëî÷êîé è òâåðäîé 
ìîçãîâîé îáîëî÷êîé (ÒÎÇÍ), è áåç çàõâàòà îáîëî÷åê 
ÇÍ (ÒÁÎÇÍ). Ñõåìà èçìåðåíèé ïðåäñòàâëåíà íà ðèñ. 
1. Äîïîëíèòåëüíî äëÿ îöåíêè ñîñòîÿíèÿ íåðâà ðàñ-
ñ÷èòûâàëè êîýôôèöèåíò ñîîòíîøåíèÿ ïî ôîðìóëå: 
Ê=ÒÎÇÍ/ÒÁÎÇÍ, ïðåäëîæåííîé ó÷åíûìè [10]. 

Ëàáîðàòîðíûå èññëåäîâàíèÿ âêëþ÷àëè àíàëèç 
ëèïèäíîãî ñïåêòðà, àíàëèç óãëåâîäíîãî îáìåíà ñ 
îöåíêîé HbA 1c â êàïèëëÿðíîé êðîâè îñóùåñòâëÿëè 
ìåòîäîì âûñîêîòåõíîëîãè÷íîé æèäêîñòíîé õðîìàòî-
ãðàôèè íà àíàëèçàòîðå BIO-RAD D10 ñ êîýôôèöèåí-
òîì âàðèàöèè (CV) îò 1–1,5% äî <4%.

�|�°�Ó�º�m�Ó�º�®���Ò�°�²�º�����Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Èçìåðåíèå óëüòðàçâóêîâûõ ïàðàìåòðîâ ÇÍ 

ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ÑÄ1 è êîíòðîëüíîé ãðóï-

Ðèñ. 1. Ñõåìà èçìåðåíèé ÇÍ ïðè ÓÇÈ: èçìåðåíèå òîë-
ùèíû áåç îáîëî÷åê (Dist Ñ), èçìåðåíèå òîëùèíû ñ îáî-
ëî÷êàìè (Dist B).
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ïû (çäîðîâûå äåòè) â ñîîòâåòñòâèè ñ ìåòîäèêîé 
èçìåðåíèÿ, ïðåäñòàâëåííîé íà ðèñ. 1 [12, 13]. 

�i�º�¹�º�ã�Ó�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�©�Ë���Ò�°�²�º���©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Äîïîëíèòåëüíî óëüòðàçâóêîâûå õàðàêòåðèñòèêè 

ÇÍ âêëþ÷àëè îöåíêó ýõîãåííîñòè, òðàåêòîðèþ õîäà 
íåðâà, äèôôåðåíöèðîâêó îò îêðóæàþùåé ðåòðîáóëü -
áàðíîé êëåò÷àòêè. Â ðåæèìå äîïïëåðîãðàôèè îöå -
íèâàëè öâåòîâóþ êàðòó öåíòðàëüíîé àðòåðèè è âåíû 
ñåò÷àòêè (â òîëùå ÇÍ), èñêëþ÷àëè äîïîëíèòåëüíûå 
ñîñóäèñòûå èçìåíåíèÿ â ðåòðîáóëüáàðíîé êëåò÷àòêå. 
Îöåíêó ãëàçíîãî äíà ìåòîäîì îôòàëüìîñêîïèè ïðî -
âîäèëè äëÿ èñêëþ÷åíèÿ ïðèçíàêîâ ÄÐ – ìèêðîàíåâ -
ðèçì, ïðîëèôåðàòèâíûõ èçìåíåíèé ñåò÷àòêè.

�k�Ó�È�ã�Ò�Ï���m���¹�º�����¯�‚�¹�¹�È�²
Â èññëåäîâàíèè ðàññìàòðèâàëè ãðóïïó 

ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 è ãðóïïó êîíòðîëÿ (óñëîâíî 
çäîðîâûå äåòè). Â çàâèñèìîñòè îò âîçðàñòà 
ïàöèåíòû ñ ÑÄ1 áûëè ðàçäåëåíû íà 2 ãðóï -
ïû: 1-ÿ ãðóïïà (7–12 ëåò), 2-ÿ ãðóïïà (13–  
17 ëåò). Â çàâèñèìîñòè îò äëèòåëüíîñòè çàáîëå -
âàíèÿ ïàöèåíòû áûëè ðàçäåëåíû íà ïîäãðóïïû:  
1-ÿ ãðóïïà (âîçðàñò 7–12 ëåò) – ïîäãðóïïà  
1 (äëèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ äî 5 ëåò) è ïîä -
ãðóïïà 2 (äëèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ 5–10 ëåò); 
2-ÿ ãðóïïà (âîçðàñò 13–17 ëåò) – ïîäãðóïïà  
1 (äëèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ äî 5 ëåò), ïîä -
ãðóïïà 2 (äëèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ 5–10 ëåò), 
ïîäãðóïïà 3 (äëèòåëüíîñòü çàáîëåâàíèÿ áîëåå 
10 ëåò).

�l�Ë�ˆ�º���©���¯�Ë���Ò�°�ˆ�¯�È���Ò�Ò���Ò�°�²�º���º�m
ÓÇÄ âêëþ÷àëà ñåðîøêàëüíûé ðåæèì, ðåæèì 

äîïïëåðîãðàôèè. Ñåðîøêàëüíûé ðåæèì ñêàíèðî -
âàíèÿ èñïîëüçîâàëè äëÿ èçìåðåíèÿ òîëùèíû ÇÍ 
ñ çàõâàòîì è áåç çàõâàòà îáîëî÷åê, äëÿ îöåíêè 
ñòðóêòóðû è òðàåêòîðèè õîäà ÇÍ. Ðåæèìû äîïïëå -
ðîãðàôèè, öâåòîâîé äîïïëåð (ÖÄÊ) èñïîëüçîâàëè 
äëÿ êà÷åñòâåííîé îöåíêè, èñêëþ÷åíèÿ îêêëþçèè 
öåíòðàëüíîé àðòåðèè è âåíû ñåò÷àòêè, èñêëþ÷åíèÿ 
äîïîëíèòåëüíûõ ñîñóäèñòûõ îáðàçîâàíèé â îðáèòå.

Îôòàëüìîñêîïèþ ïðîâîäèëè äëÿ ïîëó÷åíèÿ 
ñíèìêîâ ãëàçíîãî äíà ïðè çðà÷êå äèàìåòðîì íå 
ìåíåå 3,7 ìì, ñ âîçìîæíîñòüþ ïðîâîäèòü îñìîòð 
ïåðèôåðèéíîãî ñåãìåíòà áåç ïðèíóäèòåëüíîãî äâèæå -
íèÿ ãîëîâû ïàöèåíòà èëè ôèêñàöèè.

�w�ˆ�Ò���Ë�°�}�È�«���ª�}�°�¹�Ë�¯�ˆ�Ò�Ï�È
Ïðîòîêîë èññëåäîâàíèÿ îäîáðåí Ýòè÷åñêèì 

êîìèòåòîì ÔÃÁÎÓ ÂÎ ÑèáÃÌÓ ÌÇ ÐÔ (çàêëþ÷åíèå 
¹ 9518 îò 28.08.2023). Äàííîå èññëåäîâàíèå ïðîâî -
äèëè â ñîîòâåòñòâèè ñ Õåëüñèíêñêîé äåêëàðàöèåé. 
Îò âñåõ ó÷àñòíèêîâ áûëî ïîëó÷åíî ïèñüìåííîå ñîãëà -
ñèå íà îáðàáîòêó ïåðñîíàëüíûõ äàííûõ.

�v�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�Ò�®���È�Ó�È�ã�Ò�Ï
Ïðèíöèïû ðàñ÷åòà ðàçìåðà âûáîðêè
Ðàçìåð âûáîðêè ïðåäâàðèòåëüíî íå ðàññ÷èòûâàëè.
Ìåòîäû îáðàáîòêè îòñóòñòâóþùèõ äàííûõ
Îòñóòñòâóþùèå äàííûå â àíàëèç íå âõîäèëè.
Ìåòîäû ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà äàííûõ
Ñòàòèñòè÷åñêèé àíàëèç áûë âûïîëíåí ñ ïîìî -

ùüþ ïðîãðàììíîãî îáåñïå÷åíèÿ Statistica âåðñèÿ 
13.3 (Statsoft (Tibco), ÑØÀ). Îïèñàíèå êà÷åñòâåí -
íûõ äàííûõ ïðîâîäèëè ñ âû÷èñëåíèåì àáñîëþò -
íûõ è îòíîñèòåëüíûõ ÷àñòîò. Ñðàâíåíèå êà÷åñòâåí -

íûõ äàííûõ ïðîâîäèëè ñ èñïîëüçîâàíèåì êðèòåðèÿ 
Õè-êâàäðàòà.

Äëÿ îïèñàíèÿ êîëè÷åñòâåííûõ äàííûõ èñïîëü -
çîâàíû ìåäèàíà è êâàðòèëè. Äëÿ ñðàâíåíèÿ äâóõ 
íåçàâèñèìûõ ãðóïï èñïîëüçîâàí íåïàðàìåòðè÷å -
ñêèé êðèòåðèé Ìàííà–Óèòíè, äëÿ ñðàâíåíèÿ 3 è 
áîëåå íåçàâèñèìûõ ãðóïï èñïîëüçîâàëè êðèòåðèé 
Êðàñêåëà–Óîëëèñà. Îöåíêà êîððåëÿöèîííîé âçàèìî -
çàâèñèìîñòè ìåæäó êîëè÷åñòâåííûìè ïîêàçàòåëÿìè 
ïðîâåäåíà ñ èñïîëüçîâàíèåì êîýôôèöèåíòà êîððå -
ëÿöèè Ñïèðìåíà. Ðàçëè÷èÿ ñ÷èòàëè ñòàòèñòè÷åñêè 
çíà÷èìûìè ïðè p<0,05.

Ðåçóëüòàòû

�•���È�°�ˆ�Ó�Ò�}�Ò���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Áûëè îáñëåäîâàíû 223 ðåáåíêà â âîçðàñ -

òå 7–18 ëåò, èç íèõ 173 ðåáåíêà ñ ÑÄ1, êîí -
òðîëüíàÿ ãðóïïà – 50 äåòåé áåç ÑÄ. Óðîâåíü 
ãëèêèðîâàííîãî ãåìîãëîáèíà ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 
áûë ðàâåí îò 7,6% äî 10,4%. Â çàâèñèìîñòè 
îò âîçðàñòà ïàöèåíòû ñ ÑÄ áûëè ðàçäåëåíû 
íà 2 ãðóïïû: 1-ÿ ãðóïïà (7–12 ëåò) âêëþ÷àëà  
69 äåòåé, 2-ÿ ãðóïïà (13–17 ëåò) – 104 ðåáåíêà. 
Ñðàâíåíèå èññëåäóåìûõ ãðóïï ïî ïîëó è âîç -
ðàñòó íå âûÿâèëî ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ðàç -
ëè÷èé (òàáë. 1). 

�|�°�Ó�º�m�Ó�©�Ë���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Îôòàëüìîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ãëàçíîãî 

äíà íå âûÿâèëî èçìåíåíèé õàðàêòåðíûõ äëÿ 
ÄÐ, òàêèõ êàê íàëè÷èå ìèêðîàíåâðèçì, êðî -
âîèçëèÿíèé â ñåò÷àòêó, ïðèçíàêîâ îòñëîéêè, 
ìàêóëÿðíîãî îòåêà (òàáë. 2).

ÓÇÈ ãëàçíûõ ÿáëîê è îðáèò â Â-ðåæèìå 
ó èññëåäóåìûõ ïàöèåíòîâ íå çàðåãèñòðèðîâà -
ëî èçìåíåíèé ñòðóêòóðû. Öåëîñòíîñòü îáî -
ëî÷åê ãëàçíûõ ÿáëîê íå èçìåíåíà, ïðèçíàêîâ 
îòñëîåíèÿ ñåò÷àòêè íå âûÿâëåíî. Ïðîçðà÷íîñòü 
ñòåêëîâèäíîãî òåëà áåç ïîìóòíåíèé. Ïðÿìûå 
ìûøöû ãëàçíûõ ÿáëîê íå óòîëùåíû, òèïè÷íîé 
ñòðóêòóðû, ñ õîðîøåé äèôôåðåíöèðîâêîé îò 
ðåòðîáóëüáàðíîé êëåò÷àòêè (òàáë. 2).

Ó÷èòûâàÿ äàííûå ëèòåðàòóðû î âëèÿíèè 
âîçðàñòà íà òîëùèíó ÇÍ, à òàêæå âëèÿíèå 
ôàêòîðîâ ðèñêà ÑÄ íà ðàçâèòèå îñëîæíåíèé, 
áûë âûïîëíåí êîððåëÿöèîííûé àíàëèç çàâèñè -
ìîñòè óëüòðàçâóêîâûõ ïàðàìåòðîâ ÇÍ îò âîç -
ðàñòà, àíòðîïîìåòðè÷åñêèõ äàííûõ, ëèïèäíîãî 
ñïåêòðà, ãëèêèðîâàííîãî ãåìîãëîáèíà â ãðóïïå 
ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1, êîòîðûé íå âûÿâèë ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìûõ êîððåëÿöèé (òàáë. 3).

Äëÿ àíàëèçà âëèÿíèÿ äëèòåëüíîñòè ÑÄ1 íà 
âàðèàáåëüíîñòü óëüòðàçâóêîâûõ ïàðàìåòðîâ ÇÍ 
ñ ó÷åòîì âîçðàñòà ïàöèåíòîâ áûëî ïðîâåäåíî 
ìíîæåñòâåííîå íåïàðàìåòðè÷åñêîå ñðàâíåíèå 
(ðèñ. 2).

Îöåíêà âàðèàáåëüíîñòè óëüòðàçâóêîâûõ 
ïîêàçàòåëåé ÇÍ îáñëåäóåìûõ äåòåé â âîçðàñòå 
7–12 ëåò è 13–17 ëåò íå óñòàíîâèëà ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 â 
çàâèñèìîñòè îò äëèòåëüíîñòè çàáîëåâàíèÿ.

Íà ñëåäóþùåì ýòàïå áûëî ïðîâåäåíî ñðàâ -
íåíèå ðàçìåðîâ òîëùèíû è êîýôôèöèåíòà ÇÍ ó 
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ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 è êîíòðîëüíîé ãðóïïû ñ ó÷å -
òîì âîçðàñòà (òàáë. 4). 

Ðåçóëüòàòû ñðàâíåíèÿ ïîêàçàëè íàëè÷èå 
ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìîãî ðàçëè÷èÿ  â òîëùèíå 
ÇÍ ñ îáîëî÷êàìè è áåç îáîëî÷åê, óëüòðàçâóêî -
âîãî êîýôôèöèåíòà ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ÑÄ1 
â âîçðàñòíûõ ãðóïïàõ 7–12 ëåò è 13–15 ëåò. 

�s�Ë�Î�Ë�ã�È�ˆ�Ë�ã�	�Ó�©�Ë���«�m�ã�Ë�Ó�Ò�«
Â õîäå èññëåäîâàíèÿ íåæåëàòåëüíûõ ÿâëå -

íèé çàðåãèñòðèðîâàíî íå áûëî.

Îáñóæäåíèå 

Óñòàíîâëåííîå îòñóòñòâèå âçàèìîñâÿçè 
óëüòðàçâóêîâûõ ïîêàçàòåëåé ÇÍ ñ âîçðàñòîì, 
àíòðîïîìåòðè÷åñêèìè äàííûìè, ïàðàìåòðàìè 
ëèïèäíîãî ñïåêòðà, óðîâíåì ãëèêèðîâàííîãî 

ãåìîãëîáèíà â ãðóïïå ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 ìû 
ñâÿçûâàåì â ïåðâóþ î÷åðåäü ñ îñîáåííîñòÿ -
ìè âûáîðêè, à èìåííî ïðåîáëàäàíèåì äåòåé 
â âîçðàñòå 13–17 ëåò, à òàêæå ïðåîáëàäàíèåì 
ïàöèåíòîâ ñ äëèòåëüíîñòüþ çàáîëåâàíèÿ ìåíåå  
10 ëåò (òàáë. 1, 2, ðèñ. 2).

Îöåíêà âëèÿíèÿ äëèòåëüíîñòè ÑÄ1 íå âû-  
ÿâèëà ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûõ ðàçëè÷èé ïî 
ïîêàçàòåëÿì ÒÎÇÍ, ÒÁÎÇÍ, îäíàêî îáðàùàåò 
âíèìàíèå òåíäåíöèÿ áîëåå âûñîêîãî êîýôôè -
öèåíòà ñîîòíîøåíèÿ Ê=ÒÎÇÍ/ÒÁÎÇÍ â ãðóïïå 
äåòåé â âîçðàñòå 7–12 ëåò ñ áîëåå äëèòåëüíûì 
ñòàæåì ÑÄ1 (5–10 ëåò) (ðèñ. 2). Áîëåå âûñî -
êèé êîýôôèöèåíò ñîîòâåòñòâóåò áîëåå âûñîêîé 
òîëùèíå îáîëî÷åê ÇÍ. Ó÷èòûâàÿ äàííûå ëèòå -
ðàòóðû, óâåëè÷åíèå ÒÎÇÍ ìîæåò ñîîòâåòñòâî -

Òàáëèöà 1

Õàðàêòåðèñòèêà ãðóïï ïàöèåíòîâ (N=223) 

Òàáëèöà 2

Ðåçóëüòàòû îôòàëüìîëîãè÷åñêîãî è óëüòðàçâóêîâîãî èññëåäîâàíèé ãëàçíûõ ÿáëîê ó ïàöèåíòîâ 
ñ ÑÄ1 è êîíòðîëüíîé ãðóïïû (N=223)

Òàáëèöà 3

Êîððåëÿöèîííûé àíàëèç âçàèìîñâÿçè ìåæäó âîçðàñòîì, ðîñòîì, âåñîì, ëèïèäíûì ñïåêòðîì, 
ãëèêèðîâàííûì ãåìîãëîáèíîì è óëüòðàçâóêîâûìè ïàðàìåòðàìè ÇÍ ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 (N=173)

Ïîêàçàòåëè Âñå ÑÄ1  
(N=173)

Êîíòðîëüíàÿ 
ãðóïïà (N=50) ð

Ïîë:
ìóæñêîé
æåíñêèé

113 (51%)
110 (49%)

92 (53%)
81 (47%)

21 (42%)
29 (58%)

0,163

Âîçðàñò, ïîëíûõ ëåò 14 [12; 16] 14 [11; 17] 15 [14; 16] 0,062

Âîçðàñò â ãðóïïàõ:
7–12 ëåò
13–17 ëåò

89 (40%)
134 (60%)

69 (40%)
104 (60%)

20 (39%)
30 (61%)

0,988

Ìåòîäû Èçìåíåíèÿ ÑÄ1   
(N=173)

Êîíòðîëüíàÿ 
ãðóïïà (N=50) ð

Îôòàëüìîñêîïèÿ
Ìèêðîàíåâðèçìû ñåò÷àòêè 0 (0%) 0 (0%) 1,000

Îòñëîéêà ñåò÷àòêè 0 (0%) 0 (0%) 1,000
Ìàêóëÿðíûé îòåê 0 (0%) 0 (0%) 1,000

Óëüòðàçâóêîâîå 
èññëåäîâàíèå

Ãåìîôòàëüì 3/173 0 (0%) 0,352
Îòñëîéêà ñåò÷àòêè 0 (0%) 0 (0%) 1,000

Óòîëùåíèå ïðÿìûõ ìûøö 
ãëàçíûõ ÿáëîê 0 (0%) 0 (0%) 1,000

Ïîêàçàòåëè Âîçðàñò Ðîñò Âåñ ÕÑ ÒÃÖ ÕÑ-ËÏÍ ÕÑ-ËÏÂÏ HbA1c
ÒÎÇÍ (OD), ìì 0,052* –0,047 0,039 0,005 –0,097 0,000 0,055 –0,043
ÒÁÎÇÍ (OD), ìì 0,050 –0,090 0,005 0,002 –0,099 0,017 0,067 –0,042
K (OD) 0,014 0,064 0,051 0,033 –0,084 0,042 0,007 –0,065
ÒÎÇÍ (OS), ìì 0,078 0,027 0,120 –0,032 –0,071 –0,003 –0,072 –0,037
ÒÁÎÇÍ (OS), ìì 0,052 –0,000 0,103 0,058 –0,025 0,103 –0,118 –0,033
K (OS) 0,073 0,081 0,055 –0,048 –0,044 –0,080 0,103 –0,008

*Â òàáëèöå óêàçàí êîýôôèöèåíò êîððåëÿöèè; ÒÎÇÍ – òîëùèíà çðèòåëüíîãî íåðâà ñ çàõâàòîì îáîëî÷åê, ÒÁÎÇÍ – òîëùèíà 
çðèòåëüíîãî íåðâà áåç çàõâàòà îáîëî÷åê, OD – ïðàâûé ãëàç, OS – ëåâûé ãëàç, Ê – êîýôôèöèåíò, ÕÑ – õîëåñòåðèí, ÒÃÖ – 
òðèãëèöåðèäû, ÕÑ-ËÏÍÏ – õîëåñòåðèí ëèïîïðîòåèíîâ íèçêîé ïëîòíîñòè, ÕÑ-ËÏÂÏ – õîëåñòåðèí ëèïîïðîòåèíîâ âûñîêîé 
ïëîòíîñòè, HbA1c – ãëèêèðîâàííûé ãåìîãëîáèí.
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âàòü ñòðóêòóðíûì èçìåíåíèÿì îáîëî÷åê ÇÍ, à 
òàêæå ïðîöåññó ïîâûøåíèÿ ñóáàðàõíîèäàëüíî -
ãî äàâëåíèÿ [8, 9].

Àíàëèç òîëùèíû ÇÍ â êîíòðîëüíîé ãðóïïå 
çäîðîâûõ äåòåé ñîîòâåòñòâóåò äàííûì ëèòå -
ðàòóðû, ïðèâåäåííûì ïîðîãîâûì çíà÷åíèÿì 
ÒÎÇÍ â äåòñêîì âîçðàñòå – 4,4–4,5 ìì [9, 
11]. Óëüòðàçâóêîâûå õàðàêòåðèñòèêè ÇÍ ó 
äåòåé ñ ÑÄ1 õàðàêòåðèçóþòñÿ áîëåå âûñîêèìè 
çíà÷åíèÿìè â ñðàâíåíèè ñ êîíòðîëüíîé ãðóï -
ïîé è ìîãóò ñîîòâåòñòâîâàòü êàê ïîâûøåíèþ 
ñóáàðàõíîèäàëüíîãî äàâëåíèÿ, òàê è ñòðóê -
òóðíûì èçìåíåíèÿì ÇÍ è åãî îáîëî÷åê [8, 9]. 
Ïîâûøåíèå ÒÁÎÇÍ ñîîòâåòñòâóåò èçìåíåíèÿì 

ñòðóêòóðû ñàìîãî íåðâà è ìîæåò ÿâëÿòüñÿ 
íåáëàãîïðèÿòíûì ïðèçíàêîì â äîëãîñðî÷íîé 
ïåðñïåêòèâå.

Äàëüíåéøåå äèíàìè÷åñêîå íàáëþäåíèå 
ñîñòîÿíèÿ ÇÍ ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ÑÄ1, 
îöåíêà âàðèàáåëüíîñòè èõ ïîêàçàòåëåé, ñîïî -
ñòàâëåíèå äàííûõ îôòàëüìîëîãè÷åñêîãî è óëü -
òðàçâóêîâîãî èññëåäîâàíèÿ ïîçâîëÿò ëó÷øå 
ïîíÿòü ðåãèñòðèðóåìûå èçìåíåíèÿ è ñäåëàþò 
âîçìîæíûì èñïîëüçîâàòü óëüòðàçâóêîâûå ïàðà -
ìåòðû ÇÍ äëÿ äèíàìè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ.

�|���¯�È�Ó�Ò���Ë�Ó�Ò�«���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Îãðàíè÷åíèåì èññëåäîâàíèÿ ìîæíî ñ÷è -

òàòü îäíîöåíòðîâîé õàðàêòåð èññëåäîâàíèÿ, 

Ñòàæ äî 5 ëåò

4,95

3,2
3,0 3,0 3,0

1,6 1,6 1,611,591,68
1,56

3,1 3,1

5,0 5,0 4,9
4,74,8

4,9 4,9 4,95,0

3,1 3,1 3,1
2,95

Âîçðàñò 7–12 ëåò

ÒÎÇÍ (OD), ìì

Âîçðàñò 13–17 ëåò

Ñòàæ 5–10 ëåò Ñòàæ äî 5 ëåò Ñòàæ 5–10 ëåò Ñòàæ áîëåå 10 ëåò

1,54 1,61 1,64 1,58

ÒÁÎÇÍ (OD), ìì

K (OD), ìì

ÒÎÇÍ (OS), ìì

ÒÁÎÇÍ (OS), ìì

K (OS), ìì

Ðèñ. 2. Ñðàâíåíèå óëüòðàçâóêîâûõ ïàðàìåòðîâ ÇÍ ó ïàöèåíòîâ äåòñêîãî è ïîäðîñòêîâî -
ãî âîçðàñòà ñ ÑÄ1 â çàâèñèìîñòè îò äëèòåëüíîñòè çàáîëåâàíèÿ (N=173). 
ÒÎÇÍ – òîëùèíà çðèòåëüíîãî íåðâà ñ çàõâàòîì îáîëî÷åê, ÒÁÎÇÍ – òîëùèíà çðèòåëüíî -
ãî íåðâà áåç çàõâàòà îáîëî÷åê, OD – ïðàâûé ãëàç, OS – ëåâûé ãëàç, Ê – êîýôôèöèåíò.

Òàáëèöà 4

Ñðàâíåíèå óëüòðàçâóêîâûõ ïîêàçàòåëåé ÇÍ ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 è êîíòðîëüíîé ãðóïïû (N=223)

Ïîêàçàòåëè

ÑÄ1 (n=173) Êîíòðîëüíàÿ ãðóïïà (n=50)

ð
Me

êâàðòèëè
Me

êâàðòèëè

1-é 3-é 1-é 3-é 
Âîçðàñò 7–12 ëåò

ÒÎÇÍ (OD) 4,900 4,600 5,300 4,400 4,200 5,000 0,004
ÒÁÎÇÍ (OD) 3,100 2,800 3,400 3,100 2,900 3,100 0,218
K (OD) 1,580 1,500 1,700 1,510 1,410 1,610 0,012
ÒÎÇÍ (OS) 4,800 4,500 5,100 4,300 3,900 4,500 <0,001
ÒÁÎÇÍ (OS) 3,000 2,800 3,300 2,800 2,500 3,000 0,013
K (OS) 1,580 1,480 1,680 1,480 1,390 1,540 0,001

Âîçðàñò 13–15 ëåò
ÒÎÇÍ (OD) 5,000 4,600 5,400 4,450 4,100 4,600 <0,001
ÒÁÎÇÍ (OD) 3,100 2,900 3,400 2,800 2,600 3,100 <0,001
K (OD) 1,590 1,510 1,680 1,565 1,430 1,660 0,054
ÒÎÇÍ (OS) 4,900 4,600 5,200 4,250 4,000 4,500 <0,001
ÒÁÎÇÍ (OS) 3,000 2,800 3,400 2,750 2,600 3,000 <0,001
K (OS) 1,590 1,510 1,720 1,515 1,430 1,600 <0,001

ÒÎÇÍ – òîëùèíà çðèòåëüíîãî íåðâà ñ çàõâàòîì îáîëî÷åê, ÒÁÎÇÍ – òîëùèíà çðèòåëüíîãî íåðâà áåç çàõâàòà îáîëî÷åê,  
OD – ïðàâûé ãëàç, OS – ëåâûé ãëàç, Ê – êîýôôèöèåíò. 
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ïðîâåäåíèå èññëåäîâàíèÿ â äðóãèõ öåíòðàõ 
ìîæåò ïîâëèÿòü íà ïîëó÷åííûå ðåçóëüòàòû. 
Äîïîëíèòåëüíûì îãðàíè÷åíèåì ÿâëÿåòñÿ ìàëîå 
êîëè÷åñòâî ïàöèåíòîâ êîíòðîëüíîé ãðóïïû, 
ó÷èòûâàÿ äîïîëíèòåëüíûé àíàëèç èçìåíåíèé 
â ïîäãðóïïàõ ðàçíîãî âîçðàñòà, ñ÷èòàåì îïòè -
ìàëüíûì óâåëè÷èòü êîíòðîëüíóþ ãðóïïó äî 80 
ïàöèåíòîâ äëÿ áîëåå òî÷íûõ âûâîäîâ.

Çàêëþ÷åíèå

Óëüòðàçâóêîâûå ïîêàçàòåëè ÇÍ îáëàäàþò 
íèçêîé ñïåöèôè÷íîñòüþ è îòñóòñòâèåì ïðÿ -
ìûõ âçàèìîñâÿçåé ñ àíòðîïîìåòðè÷åñêèìè è 
ëàáîðàòîðíûìè ïîêàçàòåëÿì ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 
â ìîëîäîì âîçðàñòå. Íåïîëíîñòüþ îïðåäåëåíî 
âëèÿíèå äëèòåëüíîãî ñòàæà ÑÄ1 áîëåå 10 ëåò íà 
èçìåíåíèÿ òîëùèíû ÇÍ. Íå äî êîíöà âûÿâëåíû 
ïðè÷èíû óòîëùåíèÿ ÇÍ ñ çàõâàòîì îáîëî÷åê. 
Òåì íå ìåíåå óñòàíîâëåííûå â ïðîâåäåííîì 
èññëåäîâàíèè íîðìàòèâíûå óëüòðàçâóêîâûå 
ïîêàçàòåëè òîëùèíû ÇÍ ñ çàõâàòîì îáîëî÷åê ó 
çäîðîâûõ äåòåé è ïîäðîñòêîâ (äî 4,5 ìì) ñîîò -
âåòñòâóþò áèáëèîãðàôè÷åñêèì äàííûì è ïîçâî -
ëÿþò õàðàêòåðèçîâàòü ÇÍ äåòåé è ïîäðîñòêîâ 
ïðè ÑÄ1. ÇÍ ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 â äåòñêîì è 
ïîäðîñòêîâîì âîçðàñòå õàðàêòåðèçóåòñÿ áîëåå 
âûñîêèìè çíà÷åíèÿìè òîëùèíû â ñðàâíåíèè ñ 
êîíòðîëüíîé ãðóïïîé çäîðîâûõ äåòåé.

Óëüòðàçâóêîâîé ìåòîä ïîçâîëÿåò õàðàêòå -
ðèçîâàòü ñîñòîÿíèå ÇÍ, îöåíèâàòü ñòðóêòóðó è 
ñîñòîÿíèå åãî îáîëî÷åê ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ 
ÑÄ1. 
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ñîäåðæàíèÿ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïðîâåäåíèè èññëåäîâàíèÿ è ïîä -

ãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.
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íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.

�$�X�W�K�R�U�V�
�� �&�R�Q�W�U�L�E�X�W�L�R�Q�� S.V. Fomina – manuscript 

writing, data collection, analyzing and interpreting, 

manuscript design; Yu.G. Samoylova and D.A. Kudlay – 

manuscript concept and design, intellectual content check, 

manuscript final revision approval prior to its publication; 

M.V. Koshmeleva, Ye.I. Trifonova, D.A. Kachanov, M.A. Zor-  

kaltsev, V.E. Yun and A.O. Gasparyan – data collection, 

bibliographical research, intellectual content check.

�)�L�Q�D�Q�F�L�Q�J����all authors received no financial support for 

this manuscript.

�&�R�Q�I�O�L�F�W���R�I�� �,�Q�W�H�U�H�V�W����the authors declare that they have 

no conflict of interest.

�3�X�E�O�L�V�K�H�U�
�V�� �1�R�W�H����Pediatria LLC remains neutral with 

regard to jurisdictional claims in published materials and 

institutional affiliations.

Fomina S.V. 0000-0001-7517-3393

Samoylova Yu.G. 0000-0002-2667-4842

Kudlay D.A. 0000-0003-1878-4467

Koshmeleva M.V. 0000-0001-8142-1226

Kachanov D.A. 0000-0002-6519-8906

Trifonova Ye.I. 0000-0002-2825-5035

Zorkaltsev M.A. 0000-0003-0025-2147

Yun V.E. 0000-0002-9127-8619

Gasparyan A.O. 0009-0003-8561-9856

1. Äåäîâ È.È., Øåñòàêîâà Ì.Â., Âèêóëîâà Î.Ê. è äð. 
Ñàõàðíûé äèàáåò â Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè: äèíàìèêà ýïèäå -
ìèîëîãè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé ïî äàííûì Ôåäåðàëüíîãî ðåãè -
ñòðà ñàõàðíîãî äèàáåòà çà ïåðèîä 2010–2022 ãã. Ñàõàðíûé 
äèàáåò. 2023; 26 (2): 104–123. https://doi.org/10.14341/
DM13035. 

2. Äåìèäîâà Ò.Þ., Êîæåâíèêîâ À.À. Äèàáåòè÷åñêàÿ ðåòè-
íîïàòèÿ: èñòîðèÿ, ñîâðåìåííûå ïîäõîäû ê âåäåíèþ, ïåð -
ñïåêòèâíûå âçãëÿäû íà ïðîôèëàêòèêó è ëå÷åíèå. Ñàõàðíûé 
äèàáåò. 2020; 23 (1): 95–105. DOI: https://doi.org/10.14341/
DM10273. 

3. Crasto W, Patel V, Davies MJ, Khunti K.  Prevention of 
Microvascular Complications of Diabetes. Endocrinol. Metab. 
Clin. North Am. 2021 Sep; 50 (3): 431–455. DOI: 10.1016/j.
ecl.2021.05.005. PMID: 34399955. 

4. Ôîìèíà Ñ.Â., Ñàìîéëîâà Þ.Ã., Çàâàäîâñêàÿ Â.Ä. è äð. 
Äèíàìèêà óëüòðàçâóêîâûõ ïîêàçàòåëåé ðåòðîáóëüáàðíîãî 
êðîâîòîêà ïðè ðàçëè÷íîé äëèòåëüíîñòè ñàõàðíîãî äèàáåòà 
1-ãî òèïà â äåòñêîì è ïîäðîñòêîâîì âîçðàñòå. Ðîññèéñêèé 
âåñòíèê ïåðèíàòîëîãèè è ïåäèàòðèè. 2023; 68 (6): 67–74. 
https://doi.org/10.21508/1027-4065-2023-68-6-67-74. 

5. Ñàìîéëîâà Þ.Ã., Ðîòêàíê Ì.À., Æóêîâà Í.Ã. è äð. 
Âàðèàáåëüíîñòü ãëèêåìèè ó ïàöèåíòîâ ñ ñàõàðíûì äèàáå -
òîì 1 òèïà: ñâÿçü ñ êîãíèòèâíîé äèñôóíêöèåé è äàííûìè 
ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ. Ïðîáëåìû 
ýíäîêðèíîëîãèè. 2018; 64 (5): 286–291. 

6. Ñàìîéëîâà Þ.Ã., Ðîòêàíê Ì.À., Æóêîâà Í.Ã. è äð. 

Ìàðêåðû êîãíèòèâíûõ íàðóøåíèé è âàðèàáåëüíîñòü ãëè -
êåìèè ó ïàöèåíòîâ ñ ñàõàðíûì äèàáåòîì 1 òèïà. Æóðíàë 
íåâðîëîãèè è ïñèõèàòðèè èì. Ñ.Ñ. Êîðñàêîâà. 2018; 118 (4): 
48–51. 

7. Alassaf A, Mohamed K, Al Otaiby A, et al.  Optic 
Neuritis in a Child With Poorly Controlled Type 1 Diabetes 
Mellitus: A Case Report. Cureus. 2023 Jan 7; 15 (1): e33474. 
DOI: 10.7759/cureus.33474. PMID: 36751258. PMCID: 
PMC9900420. 

8. Meng Z, You R, Mahmood A, et al.  Application of 
Proteomics Analysis and Animal Models in Optic Nerve Injury 
Diseases. Brain Sci. 2023 Feb 26; 13 (3): 404. DOI: 10.3390/
brainsci13030404. PMID: 36979214. PMCID: PMC10046207. 

9. �ù�Õk N, Erba �ú�� �øM, Demir K, et al.  Bedside sonographic 
measurements of optic nerve sheath diameter in children with 
diabetic ketoacidosis. Pediatr. Diabetes. 2021 Jun; 22 (4): 
618–624. DOI: 10.1111/pedi.13188. PMID: 33538381. 

10. Ozates S, Derinkuyu BE, Elgin U, et al.  Early 
Ophthalmic Artery Blood Flow Parameter Changes in Patients 
with Type 1 Diabetes Mellitus. Beyoglu Eye J. 2020 Feb 14; 5 
(1): 17–21. DOI: 10.14744/bej.2020.15238. PMID: 35098056/ 
PMCID: PMC8784442. 

11. Abbinante G, Vitiello L, Coppola A, et al.  Optic 
Nerve Ultrasound Evaluation in Children: A Review. 
Diagnostics (Basel). 2023 Feb 1; 13 (3): 535. DOI: 10.3390/
diagnostics13030535. PMID: 36766639. PMCID: PMC9914511. 

12. Êèñåëåâà Ò.Í., Áàåâà À.Â., Åëèñååâà Å,Ê., Ìàêóõèíà 

Ñïèñîê ëèòåðàòóðû



78

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1
Â.Â. Ðîëü óëüòðàçâóêîâûõ ìåòîäîâ â îöåíêå áèîìåòðè÷åñêèõ 
õàðàêòåðèñòèê çðèòåëüíîãî íåðâà. Ðîññèéñêèé îôòàëüìî -
ëîãè÷åñêèé æóðíàë. 2020; 13 (3): 97–102. https:// doi.
org/10.21516/2072-0076-2020-13-3-97-102. 

13. Óëüòðàçâóêîâîå èññëåäîâàíèå â îôòàëüìîëîãèè: 
Ðóêîâîäñòâî äëÿ âðà÷åé. Â.Â. Íåðîåâ, Ò.Í. Êèñåëåâà, ðåä. 
1-å èçä. Ì.: ÈÊÀÐ, 2019: 324. 

14. Stevens RRF, Gommer ED, Aries MJH, et al . Optic 
nerve sheath diameter assessment by neurosonology: A review 
of methodologic discrepancies. J. Neuroimaging. 2021 Sep; 31 
(5): 814–825. DOI: 10.1111/jon.12906. PMID: 34270144. 

15. Íåðîåâ Â.Â., Êèñåëåâà Ò.Í., Åëèñååâà Å.Ê. è äð. 
Ýõîãðàôè÷åñêèå êðèòåðèè îöåíêè ñîñòîÿíèÿ çðèòåëüíîãî 
íåðâà ïðè âíóòðè÷åðåïíîé ãèïåðòåíçèè. Ðîññèéñêèé îôòàëü -
ìîëîãè÷åñêèé æóðíàë. 2022; 15 (4): 49–57. https://doi.
org/10.21516/2072-0076-2022-15-4-49-57. 

16. Íåðîåâ Â.Â., Êèñåëåâà Ò.Í., Áàåâà À.Â. è äð. 
Âçàèìîñâÿçü àêóñòè÷åñêèõ è ìîðôîìåòðè÷åñêèõ õàðàêòåðè -
ñòèê çðèòåëüíîãî íåðâà ñ àíòðîïîìåòðè÷åñêèìè ïàðàìåòðà -
ìè ó ìîëîäûõ ëèö â íîðìå. Ðîññèéñêèé îôòàëüìîëîãè÷åñêèé 
æóðíàë. 2022; 15 (1): 39–45. http://doi.org/2071-0076-2022-
15-1-39-45. 

17.  Bergmann KR, Milner DM, Voulgaropoulos C, et al. 
Optic Nerve Sheath Diameter Measurement During Diabetic 
Ketoacidosis: A Pilot Study. West. J. Emerg. Med. 2016; 17: 
531–541. DOI: 10.5811/westjem.2016.6.29939.

18. Fontanel L, Pensiero S, Ronfani L, et al . Optic Nerve 
Sheath Diameter Ultrasound: Optic Nerve Growth Curve 
and Its Application to Detect Intracranial Hypertension in 
Children. Am. J. Ophthalmol. 2019; 208: 421–428. DOI: 
10.1016/j.ajo.2019.07.014.



79

ÏÈ
Ò

À
ÍÈ

Å
  

Ç
Ä

ÎÐ
ÎÂ

ÎÃ
Î 

 È
  

Á
ÎË

Ü
ÍÎ

Ã
Î 

 Ð
Å

Á
Å

ÍÊ
À

 

ÏÈÒÀÍÈÅ  ÇÄÎÐÎÂÎÃÎ  
È  ÁÎËÜÍÎÃÎ  ÐÅÁÅÍÊÀ 
ÏÈÒÀÍÈÅ  ÇÄÎÐÎÂÎÃÎ  

È  ÁÎËÜÍÎÃÎ  ÐÅÁÅÍÊÀ 
© Êîëëåêòèâ àâòîðîâ, 2025  DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-79-88

https://doi.org/10.24110/0031-403X-2025-104-1-79-88

È.À. Áåëÿåâà������ , Å.Ï. Áîìáàðäèðîâà 1, Ë.Ñ. Íàìàçîâà-Áàðàíîâà 1,2, Í.Í. Âîëîäèí 4    

ÂÛÇÎÂÛ  ÕÕI  ÂÅÊÀ:  ÊÀÊ  ÏÎÂÛÑÈÒÜ  ×ÀÑÒÎÒÓ  
È  ÏÐÎÄÎËÆÈÒÅËÜÍÎÑÒÜ  ÃÐÓÄÍÎÃÎ  ÂÑÊÀÐÌËÈÂÀÍÈß  

Â  ÐÎÑÑÈÈ?      
 

1�u�d�b�n�t���q�Ì�Ï�Ï�Æ�Ç�Ï�È�Æ�Ç���Ë�¾�Ñ�Õ�Ë�Ù�Ç���Ô�Ã�Ë�Ð�Î���Ó�Æ�Î�Ñ�Î�Á�Æ�Æ���Æ�Ê�����¾�È�¾�Â�����b���c�����p�Ã�Ð�Î�Ì�À�Ï�È�Ì�Á�Ì���m�Æ�Ë�Ì�¿�Î�Ë�¾�Ñ�È�Æ���q�Ì�Ï�Ï�Æ�Æ����
2�u�d�a�o�t���c�o���q�n�i�m�t���Æ�Ê�����n���i�����p�Æ�Î�Ì�Á�Ì�À�¾���m�h���q�u����3�d�b�t�h���Á�����m�Ì�Ï�È�À�Ù���m�Ì�Î�Ì�Å�Ì�À�Ï�È�¾�½���Â�Ã�Ð�Ï�È�¾�½���Á�Ì�Î�Ì�Â�Ï�È�¾�½��
�È�É�Æ�Ë�Æ�Õ�Ã�Ï�È�¾�½���¿�Ì�É�Ú�Ë�Æ�Ô�¾���e�h�m����4�u�d�b�t���n�¾�Ô�Æ�Ì�Ë�¾�É�Ú�Ë�Ù�Ç���Ê�Ã�Â�Æ�Ô�Æ�Ë�Ï�È�Æ�Ç���Æ�Ï�Ï�É�Ã�Â�Ì�À�¾�Ð�Ã�É�Ú�Ï�È�Æ�Ç���Ô�Ã�Ë�Ð�Î���Â�Ã�Ð�Ï�È�Ì�Ç��

�Á�Ã�Ê�¾�Ð�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ�����Ì�Ë�È�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ���Æ���Æ�Ê�Ê�Ñ�Ë�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ���Æ�Ê�����e�Ê�Æ�Ð�Î�Æ�½���q�Ì�Á�¾�Õ�Ã�À�¾���m�h���q�u�����Á�����m�Ì�Ï�È�À�¾�����q�u

I.A. Belyaeva������ , E.P. Bombardirova1, L.S. Namazova-Baranova1,2, N.N. Volodin 4    

RUSSIA  TWENTY-FIRST  CENTURY  CHALLENGES:  HOW   
DO  WE  INCREASE  THE  FREQUENCY  AND  THE  DURATION   

OF  BREASTFEEDING?      
 

1�#�E�C�F�G�O�K�E�K�C�P���$���8�����2�G�V�T�Q�X�U�M�K�[���4�W�U�U�K�C�P���5�E�K�G�P�V�K�H�K�E���5�W�T�I�G�T�[���%�G�P�V�G�T���Q�H���V�J�G���/�K�P�K�U�V�T�[���Q�H���5�E�K�G�P�E�G���C�P�F���*�K�I�J�G�T��
�'�F�W�E�C�V�K�Q�P���Q�H���V�J�G���4�W�U�U�K�C�P���(�G�F�G�T�C�V�K�Q�P�����/�Q�U�E�Q�Y����2�2�K�T�Q�I�Q�X���4�W�U�U�K�C�P���0�C�V�K�Q�P�C�N���4�G�U�G�C�T�E�J���/�G�F�K�E�C�N���7�P�K�X�G�T�U�K�V�[����
�/�Q�U�E�Q�Y����3�/�Q�T�Q�\�Q�X���%�J�K�N�F�T�G�P�³�U���%�K�V�[���%�N�K�P�K�E�C�N���*�Q�U�R�K�V�C�N�����/�Q�U�E�Q�Y����4National Scientific and Practical Center  

�H�Q�T���2�G�F�K�C�V�T�K�E���*�G�O�C�V�Q�N�Q�I�[�����1�P�E�Q�N�Q�I�[���C�P�F���+�O�O�W�P�Q�N�Q�I�[���P�C�O�G�F���C�H�V�G�T���&�O�K�V�T�[���4�Q�I�C�E�J�G�X�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

�z�º�Ó�ˆ�È�}�ˆ�Ó�È�«���Ò�Ó�Á�º�¯�ä�È���Ò�«��
�r�Ë�ã�«�Ë�m�È���j�¯�Ò�Ó�È���k�Ó�È�ˆ�º�ã�	�Ë�m�Ó�È��– ä.ì.í., 
ïðîô. ÐÀÍ, çàâ. îòäåëîì ïðåêîíöåïöèîííîé, 
àíòåíàòàëüíîé è íåîíàòàëüíîé ìåäèöèíû ÍÈÈ 
ïåäèàòðèè è îõðàíû çäîðîâüÿ äåòåé ÍÊÖ ¹ 2 
«ÐÍÖÕ èì. àêàä. Á.Â. Ïåòðîâñêîãî», ïðîô. êàô. 
ôàêóëüòåòñêîé ïåäèàòðèè Èíñòèòóòà ìàòåðèíñòâà 
è äåòñòâà ÐÍÈÌÓ èì. Í.È. Ïèðîãîâà,  
âðà÷-íåîíàòîëîã «Ìîðîçîâñêîé äåòñêîé  
ãîðîäñêîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû»  
Òåë.: +7 (495) 182-10-18  
E-mail:  irinaneo@mail.ru
Ñòàòüÿ ïîñòóïèëà 3.12.24  
Ïðèíÿòà ê ïå÷àòè 24.01.25

�&�R�Q�W�D�F�W���G�H�W�D�L�O�V��
�%�H�O�\�D�H�Y�D���,�U�L�Q�D���$�Q�D�W�R�O�\�H�Y�Q�D��– Doctor of Medical 
Sciences, Professor of the Russian Academy of 
Sciences, Head of the Preconception, Antenatal and 
Neonatal Medicine Department with the Research 
Institute of Pediatrics and Children's Healthcare 
of the Scientific and Clinical Center ¹ 2 of the 
Academician B.V. Petrovskiy Russian Scientific 
Surgery Center of the Ministry of Science and 
Higher Education of the Russian Federation, 
Professor with the Faculty Pediatrics Department 
of the Medical School for Maternity and Childhood 
with the Pirogov Russian National Research 
Medical University, Neonatologist with the Morozov 
Children’s City Clinical Hospital
Phone: +7 (495) 182-10-18  
E-mail:  irinaneo@mail.ru
Received on Dec. 3, 2024 
Submitted for publication on Jan. 24, 2025

Â ñòàòüå ïðåäñòàâëåí àíàëèç ðàñïðîñòðàíåííîñòè íàèáîëåå ïîëíîöåííîãî âèäà ïèòàíèÿ ìëà -
äåíöåâ – ãðóäíîãî âñêàðìëèâàíèÿ (ÃÂ) – â ðàçëè÷íûõ ðåãèîíàõ ìèðà è â Ðîññèè. Íåñìîòðÿ 
íà áîëåå ÷åì 40-ëåòíåå âíåäðåíèå ìåð ïîääåðæêè ÃÂ, ðàçðàáîòàííûå WHO/UNICEF, îáåñïå -
÷åííîñòü ìëàäåíöåâ ÃÂ îñòàåòñÿ íåóäîâëåòâîðèòåëüíîé âî ìíîãèõ ñòðàíàõ, â ò.÷. è ó íàñ â 
ñòðàíå. Â ñòàòüå èçëîæåíû âîçìîæíûå ïðè÷èíû òàêîé ñèòóàöèè, îáîñíîâàíû ïåðñïåêòèâíûå 
ñòðàòåãèè ïîâûøåíèÿ ýôôåêòèâíîñòè ìåð, íàïðàâëåííûõ íà óâåëè÷åíèå ÷àñòîòû è äëèòåëü -
íîñòè âñêàðìëèâàíèÿ ìëàäåíöåâ ãðóäíûì ìîëîêîì. Â çàêëþ÷èòåëüíîé ÷àñòè ñòàòüè àâòîðû 
ïðåäëàãàþò äëÿ îáñóæäåíèÿ ìåäèöèíñêîé îáùåñòâåííîñòüþ íåêîòîðûå êîíêðåòíûå íàïðàâ -
ëåíèÿ ïîâûøåíèÿ ýôôåêòèâíîñòè ñòðàòåãèé ïîääåðæêè ÃÂ.
�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����ãðóäíîå âñêàðìëèâàíèå, íîâîðîæäåííûå, ìëàäåíöû, çäîðîâüå äåòåé, îáðàçî -
âàòåëüíûå ïðîãðàììû, äîíîðñòâî ìîëîêà.
�¡�Ò�ˆ������È.À. Áåëÿåâà, Å.Ï. Áîìáàðäèðîâà, Ë.Ñ. Íàìàçîâà-Áàðàíîâà, Í.Í. Âîëîäèí. Âûçîâû 
ÕÕI âåêà: êàê ïîâûñèòü ÷àñòîòó è ïðîäîëæèòåëüíîñòü ãðóäíîãî âñêàðìëèâàíèÿ â Ðîññèè? 
Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 79–88. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-
79-88.

Authors present an analysis of the prevalence of the best type of infant nutrition, breastfeeding, 
both Worldwide and in Russia. In spite of over 40 years of implementation of breastfeeding 
support measures developed by the WHO/UNICEF, the provision of infants with breastfeeding 
remains unsatisfactory in many countries of the World including Russia. Authors outline possible 
reasons for this situation, substantiate promising strategies for increasing the effectiveness 
of measures aimed at increasing the frequency and the duration of infant breastfeeding and 
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XXI âåê: ñòàðûå è íîâûå óãðîçû æèçíè 
è çäîðîâüþ äåòåé. Íåïðåõîäÿùàÿ 

ñàíîãåíåòè÷åñêàÿ çíà÷èìîñòü ãðóäíîãî 
âñêàðìëèâàíèÿ 

Ñ íà÷àëîì íîâîãî òûñÿ÷åëåòèÿ ñîâïàäàåò 
óãëóáëåíèå ìèðîâîãî êðèçèñà – ñîöèàëüíî-ýêî -
íîìè÷åñêîãî, âîåííî-ïîëèòè÷åñêîãî, êóëüòóð -
íî-ýêîëîãè÷åñêîãî è ìåäèêî-äåìîãðàôè÷åñêîãî. 
Êàê è âî âñå êðèòè÷åñêèå âðåìåíà, äåòè ÿâëÿ -
þòñÿ íàèáîëåå óÿçâèìîé ïîïóëÿöèåé, èõ çäîðî -
âüå, æèçíü è âîçìîæíîñòè ïîëíîöåííîãî ðîñòà è 
ðàçâèòèÿ ïîäâåðãàþòñÿ êîìïëåêñíûì óãðîçàì. 
Ïîýòîìó æèçíåííî íåîáõîäèìî îïðåäåëåíèå 
îñíîâíûõ ñòðàòåãèé ìåäèêî-ñîöèàëüíîé ïîä -
äåðæêè ïîäðàñòàþùèõ ïîêîëåíèé è èõ äåÿòåëü -
íîå ïîâñåìåñòíîå âíåäðåíèå, è îäíîé èç òàêèõ 
ñòðàòåãèé, áåçóñëîâíî, ÿâëÿþòñÿ ïîääåðæêà 
è ïðîäâèæåíèå ãðóäíîãî âñêàðìëèâàíèÿ (ÃÂ). 
Êàê ïðîãíîçèðóþò ñïåöèàëèñòû, îïòèìàëüíîå 
óâåëè÷åíèå ìàñøòàáîâ ðàñïðîñòðàíåíèÿ ÃÂ âî 
âñåì ìèðå ìîãëî áû ïðåäîòâðàòèòü 823 000 
åæåãîäíûõ ñëó÷àåâ ñìåðòè äåòåé â âîçðàñòå äî 
5 ëåò è îêîëî 20 000 åæåãîäíûõ ñëó÷àåâ ñìåðòè 
æåíùèí îò ðàêà ìîëî÷íîé æåëåçû [1, 2]. 

Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè äîñòàòî÷íî ïîäðîáíî 
èçó÷åí ñïåêòð çàùèòíûõ (èììóííûõ) ôàêòîðîâ 
æåíñêîãî ìîëîêà, êîòîðûé îáåñïå÷èâàåò åñòå -
ñòâåííóþ ïðîôèëàêòèêó èíôåêöèîííûõ çàáî -
ëåâàíèé ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà, â ò.÷. íå 
òîëüêî â ïåðèîä ÃÂ, íî è ïîñëå åãî îêîí÷àíèÿ. 
Â ïîñëåäíèå ãîäû â ïîïóëÿöèîííûõ èññëåäî -
âàíèÿõ âûÿâëåíû äîñòîâåðíûå ñâÿçè ìåæäó 
ñîäåðæàíèåì â ãðóäíîì ìîëîêå (ÃÌ) èììóííûõ 
ïðîòåêòîðíûõ ôàêòîðîâ (èììóíîãëîáóëèíîâ, 
ëàêòîôåððèíà, ëèìôîöèòîâ è ìàêðîôàãîâ), à 
òàêæå ïðîòèâîìèêðîáíûõ è ïðîòèâîâîñïàëè -
òåëüíûõ êîìïîíåíòîâ (ëèçîöèì, ôåðìåíòû, 
àíòèîêñèäàíòû) è ñíèæåíèåì ÷àñòîòû ïíåâìî -
íèé, äèàðåè, ñèíäðîìà âíåçàïíîé ñìåðòè ìëà -
äåíöåâ [3, 4]. 

Áûëà òàêæå óñòàíîâëåíà âàæíàÿ îíòîãå -
íåòè÷åñêàÿ çíà÷èìîñòü ìèêðîáèîìà, ôîðìè -
ðóþùåãîñÿ â ïåðâûå ìåñÿöû æèçíè ðåáåíêà; 
ñôîðìóëèðîâàíî ïîíÿòèå îñè «ãîëîâíîé ìîçã –  
êèøå÷íèê – ìèêðîáèîòà», êîòîðàÿ îïîñðåäóåò 
êàê ôèçè÷åñêîå ðàçâèòèå è çäîðîâüå ìëàäåíöà, 
òàê è åãî êîãíèòèâíîå ðàçâèòèå. Îñíîâíûì ïîñò -
íàòàëüíûì ôàêòîðîì ôîðìèðîâàíèÿ êèøå÷íîé 
ìèêðîáèîòû ÿâëÿåòñÿ õàðàêòåð âñêàðìëèâàíèÿ; 
íàèáîëåå îïòèìàëüíûé êà÷åñòâåííûé è êîëè -
÷åñòâåííûé ñîñòàâ ìèêðîáèîòû èìååò ìåñòî ó 
ìëàäåíöåâ, ïîëó÷àþùèõ ãðóäíîå ìàòåðèíñêîå 
ìîëîêî. Èìåííî áèîëîãè÷åñêè àêòèâíûå ñóá -

ñòàíöèè ÃÌ, â ïåðâóþ î÷åðåäü – åãî óíèêàëü -
íûå îëèãîñàõàðèäû, îáëàäàþò ïðåáèîòè÷åñêèì 
ýôôåêòîì è èíäóöèðóþò ðîñò ñèìáèîíòíûõ 
ìèêðîîðãàíèçìîâ – áèôèäî- è ëàêòîáàêòåðèé. 
Ìèêðîáèîòà ÃÌ – ôàêòîð îáðàòíîé ñâÿçè â 
äèàäå «ìàòü–äèòÿ» [5, 6]. 

Îïòèìàëüíîå ïèòàíèå íîâîðîæäåííîãî ÿâëÿ -
åòñÿ îñíîâíûì ôàêòîðîì, âëèÿþùèì íà çäîðî -
âüå, ïñèõîìîòîðíîå ðàçâèòèå è èíòåëëåêòóàëü -
íûé ïîòåíöèàë â ïîñëåäóþùåì. Òàê, íàïðèìåð, 
ïðè ïðîâåäåíèè ëîíãèòóäèíàëüíûõ èññëåäîâà -
íèé óñòàíîâëåíî, ÷òî äîíîøåííûå è íåäîíîøåí -
íûå äåòè, äîñòàòî÷íî äëèòåëüíî ïîëó÷àâøèå 
ÃÌ, â ñðàâíèìûõ ñîöèàëüíûõ óñëîâèÿõ èìåþò 
áîëåå áëàãîïðèÿòíûå ïîêàçàòåëè ïñèõîìîòîðíî -
ãî è êîãíèòèâíîãî ðàçâèòèÿ íå òîëüêî â äåòñêîì, 
íî òàêæå è â ïîäðîñòêîâîì, è âî âçðîñëîì  âîç -
ðàñòàõ [7, 8]; ó íèõ ñíèæåíà ÷àñòîòà íàðóøå -
íèé îáìåíà, ýíäîêðèííûõ ðàññòðîéñòâ, ñåðäå÷ -
íî-ñîñóäèñòûõ çàáîëåâàíèé [9]. Ïðè èçó÷åíèè 
äâóõ êîãîðò íàñåëåíèÿ áûëî îòìå÷åíî, ÷òî ÃÂ 
ÿâëÿëîñü ôàêòîðîì, êîòîðûé àññîöèèðîâàëñÿ ñ 
äâèæåíèåì ââåðõ ïî ñîöèàëüíî-ýêîíîìè÷åñêîé 
øêàëå (âîñõîäÿùàÿ ñîöèàëüíàÿ ìîáèëüíîñòü) è 
ñíèæàë ðèñê äâèæåíèÿ âíèç (íèñõîäÿùàÿ ñîöè -
àëüíàÿ ìîáèëüíîñòü) [10]. 

Îñîáåííî âåëèêà çíà÷èìîñòü ÃÂ íà ñòàð -
òîâîì ýòàïå îíòîãåíåçà (ïåðèîä «ïåðâûõ 1000 
äíåé») ó ìëàäåíöåâ ñ ðàçíîîáðàçíîé ïåðèíà -
òàëüíîé ïàòîëîãèåé è äåòåé, ðîäèâøèõñÿ ïðå -
æäåâðåìåííî [9]. ÃÂ – âàæíîå óñëîâèå áåçîïàñ -
íîé èíòåíñèâíîé òåðàïèè è óñïåøíîãî óðãåíò -
íîãî âûõàæèâàíèÿ ýòèõ ïàöèåíòîâ [11].

Èññëåäîâàíèÿ ôóíêöèîíàëüíûõ ñâîéñòâ ïåï -
òèäîâ, îáðàçóþùèõñÿ ïðè ïåðåâàðèâàíèè áåëêîâ 
ÃÌ, ïîçâîëèëî îáíàðóæèòü øèðîêèé ñïåêòð 
èõ áèîëîãè÷åñêîé àêòèâíîñòè – ïðîòèâîìèê-  
ðîáíûå ñâîéñòâà, èììóíîãåííûå, ïðîòèâîâîñ -
ïàëèòåëüíûå è îïèîèäîïîäîáíûå ýôôåêòû –  
ïîñëåäíèå ñâÿçàíû ñ âîçìîæíûì îáåçáîëèâàþ -
ùèì «ïîñîáèåì» ïðè âûíóæäåííûõ áîëåçíåí -
íûõ ìàíèïóëÿöèÿõ ó íîâîðîæäåííûõ ïàöèåíòîâ 
[12, 13]. Âåðîÿòíî, â îáåñïå÷åíèè ïîëíîöåííîãî 
ðàçâèòèÿ íåðâíîé ñèñòåìû ìëàäåíöà ýòè ýôôåê -
òû èìåþò íåìàëîâàæíîå çíà÷åíèå, òàê æå êàê 
è ïëàñòè÷åñêèå ñâîéñòâà óíèêàëüíûõ ìåìáðàí 
ãëîáóë ìîëî÷íîãî æèðà ÃÌ [14, 15]. Òàêèì îáðà -
çîì, ìíîãîîáðàçíûå ñàíîãåíåòè÷åñêèå ýôôåêòû 
ÃÌ ÿâëÿþòñÿ ïîñòîÿííûì ñòèìóëîì åãî ïðîäâè -
æåíèÿ è ïîääåðæêè. Îòñóòñòâèå êîìïëåêñà óíè -
êàëüíûõ ôàêòîðîâ ÃÌ íå ìîæåò áûòü ïîëíîñòüþ 
êîìïåíñèðîâàíî äàæå ïðè èñïîëüçîâàíèè ñàìûõ 
ñîâðåìåííûõ ìîëî÷íûõ ñìåñåé. 

propose a few specific directions for increasing the effectiveness of breastfeeding support 
strategies for further discussion by the medical community opinion leaders, decision-makers.
�.�H�\�Z�R�U�G�V����breastfeeding, newborns, infants, children's health, educational programs, breastmilk 
donation.
�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����I.A. Belyaeva, E.P. Bombardirova, L.S. Namazova-Baranova, N.N. Volodin. 
Russia twenty-first century challenges: how do we increase the frequency and the duration of 
breastfeeding? Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 79–88. DOI: 10.24110/0031-403X-
2025-104-1-79-88.
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Ê ñîæàëåíèþ, íåñìîòðÿ íà íåïðåëîæíîñòü 
ýòîé èñòèíû, îáåñïå÷åííîñòü ÃÂ ìëàäåíöåâ âî 
âñåì ìèðå îñòàåòñÿ íåóäîâëåòâîðèòåëüíîé.

Ãëîáàëüíàÿ àêòóàëüíîñòü ïðîáëåìû 
îáåñïå÷åíèÿ ãðóäíîãî âñêàðìëèâàíèÿ. 
Ïîëóâåêîâàÿ ñòðàòåãèÿ WHO/UNICEF, 

ñîâðåìåííàÿ ñèòóàöèÿ â ìèðå

Íåäîñòàòî÷íàÿ ðàñïðîñòðàíåííîñòü è ïðîäîë -
æèòåëüíîñòü ÃÂ ìëàäåíöåâ – ïðîáëåìà íå òîëüêî 
Ðîññèè, íî è äðóãèõ ñòðàí. Â êîíöå ÕÕ âåêà ÂÎÇ 
îáîñíîâàëà ýâîëþöèîííîå çíà÷åíèå ïîëíîöåííî -
ãî ÃÂ äëÿ çäîðîâüÿ è ðàçâèòèÿ ïîäðàñòàþùèõ 
ïîêîëåíèé è ðàçðàáîòàëà èçâåñòíûå «Äåñÿòü 
øàãîâ óñïåøíîãî ãðóäíîãî âñêàðìëèâàíèÿ» äëÿ 
ìåäèöèíñêèõ ó÷ðåæäåíèé, à òàêæå ðåêîìåíäà -
öèè ïî èñêëþ÷èòåëüíî ÃÂ (ÈÃÂ) äåòåé ïåðâûõ 
6 ìåñÿöåâ æèçíè è ïðîäîëæåíèþ ÷àñòè÷íîãî 
ÃÂ äî 18–24 ìåñÿöåâ [16]. Â ïîñëåäóþùèå ãîäû 
ýòà ãëîáàëüíàÿ ñòðàòåãèÿ íåîäíîêðàòíî äîðàáà -
òûâàëàñü è óòî÷íÿëàñü, òàê îíà ñòàëà ÷àñòüþ 
èíèöèàòèâû «Áîëüíèöà, äîáðîæåëàòåëüíàÿ ê 
ðåáåíêó» (ÈÁÄÐ), îïóáëèêîâàííîé â 1991 ã., è 
åå îáíîâëåííîé âåðñèè 2009 ã. [17]. Èíèöèàòèâà 
«Áîëüíèöà, äîáðîæåëàòåëüíàÿ ê ðåáåíêó» ñîäåð -
æèò ðåêîìåíäàöèè ïî âíåäðåíèþ, îáó÷åíèþ, 
ìîíèòîðèíãó, îöåíêå è ïåðåîöåíêå «Äåñÿòè 
øàãîâ ê óñïåøíîìó ãðóäíîìó âñêàðìëèâàíèþ» 
è «Ìåæäóíàðîäíîãî êîäåêñà ìàðêåòèíãà çàìå -
íèòåëåé ãðóäíîãî ìîëîêà», íàáîð ðåêîìåíäàöèé 
ïî ðåãóëèðîâàíèþ ìàðêåòèíãà çàìåíèòåëåé ÃÌ, 
áóòûëî÷åê äëÿ êîðìëåíèÿ è ñîñîê, ïðèíÿòûõ 
34-é Âñåìèðíîé Àññàìáëååé çäðàâîîõðàíåíèÿ 
(ÂÎÇ) â 1981 ã., è ïîñëåäóþùèõ ñîîòâåòñòâóþ -
ùèõ ðåçîëþöèé ÂÎÇ. 

Â àïðåëå 2018 ã. ÂÎÇ îïóáëèêîâàëà íîâûå 
ðåêîìåíäàöèè ïî ðåàëèçàöèè Èíèöèàòèâû 
«Áîëüíèöà, äîáðîæåëàòåëüíàÿ ê ðåáåíêó» [18]. 
Ñòðàòåãèè «Äåñÿòü øàãîâ ê óñïåøíîìó ãðóäíî -
ìó âñêàðìëèâàíèþ» áûëè ñêîððåêòèðîâàíû â 
öåëÿõ ìàêñèìàëüíîãî ñîîòâåòñòâèÿ ðåêîìåíäà -
öèÿì, èçëîæåííûì â Ðóêîâîäñòâå ïî îõðàíå, 
ïîîùðåíèþ è ïîääåðæêå ãðóäíîãî âñêàðìëèâà -
íèÿ, â ó÷ðåæäåíèÿõ, ïðåäîñòàâëÿþùèõ óñëóãè 
ïî îõðàíå çäîðîâüÿ ìàòåðè è ðåáåíêà, à ñàìè 
øàãè áûëè ðàçäåëåíû íà âàæíåéøèå îðãàíè -
çàöèîííûå ìåðîïðèÿòèÿ è îñíîâíûå êëèíè÷å -
ñêèå ïðàêòèêè. Âñå ýòè ðåêîìåíäàöèè øèðîêî 
ïðåäñòàâëåíû â ìåòîäè÷åñêèõ ìàòåðèàëàõ è 
ðóêîâîäñòâàõ, â ò.÷. â îòå÷åñòâåííûõ, ïîýòîìó 
â ðàìêàõ íàñòîÿùåé ñòàòüè ïîäðîáíî îíè íå 
èçëàãàþòñÿ. 

Áëàãîäàðÿ ïîâñåìåñòíîìó âíåäðåíèþ ýòèõ 
îäîáðåííûõ ìåæäóíàðîäíûì ñîîáùåñòâîì ïðî -
ãðàìì, ñâîäíûå äàííûå WHO/UNICEF çà 2016–
2022 ãã. ñâèäåòåëüñòâóþò î òîì, ÷òî â öåëîì 
48% äåòåé â âîçðàñòå äî 6 ìåñÿöåâ íàõîäÿòñÿ íà 
ÈÃÂ [19]. Â ñòðàíàõ ñ âûñîêèì óðîâíåì äîõîäîâ 
ê 6 ìåñÿöàì ýòîò ïîêàçàòåëü ñíèæàåòñÿ äî 18% 
[20, 21], à â íåêîòîðûõ ñòðàíàõ íå ïðåâûøàåò 
7% [22]. Ïîñêîëüêó êðèòåðèè îöåíêè (ó÷åò ïðî -
äîëæèòåëüíîñòè ÈÃÂ â öåëîì çà 6 ìåñÿöåâ èëè 

åãî íàëè÷èå ïðè ïåðèîäè÷åñêèõ îïðîñàõ çà ýòîò 
ñðîê) â èññëåäîâàíèÿõ, âûïîëíåííûõ â 8 ñòðà -
íàõ ñ íåäîñòàòî÷íûìè ðåñóðñàìè, ñóùåñòâåííî 
ðàçëè÷àëèñü, ïîêàçàòåëè åãî ÷àñòîòû â ýòèõ 
ñòðàíàõ êîëåáàëèñü îò 10% äî 71% [23, 24]. 

Ïî äàííûì ãîñóäàðñòâåííûõ îðãàíèçàöèé, 
â ÑØÀ òîëüêî 58% äåòåé ïåðâûõ 6 ìåñÿöåâ 
æèçíè íàõîäÿòñÿ íà ÃÂ è òîëüêî 25% ïîëó÷àþò 
èñêëþ÷èòåëüíî ÃÌ [25].  

Îáåñïå÷åíèå ãðóäíîãî âñêàðìëèâàíèÿ â 
Ðîññèè: çàòðóäíåíèÿ â ñðàâíèòåëüíîé îöåíêå, 

ðåãèîíàëüíûå ðàçëè÷èÿ 

Ñîïîñòàâëåíèå ñòàòèñòèêè ðàñïðîñòðàíåí -
íîñòè è ïðîäîëæèòåëüíîñòè ÃÂ ïî ìàòåðèà -
ëàì îòå÷åñòâåííûõ è çàðóáåæíûõ ïóáëèêàöèé 
çàòðóäíåíî èç-çà îòñóòñòâèÿ óíèôèêàöèè òåð -
ìèíîëîãèè è ðàçíîîáðàçèÿ êðèòåðèåâ îöåíêè 
âðåìåíè íà÷àëà, èñêëþ÷èòåëüíîñòè èñïîëüçî -
âàíèÿ è ïðîäîëæèòåëüíîñòè ÃÂ [26, 27]. Òàê, â 
áîëüøèíñòâå çàðóáåæíûõ ñòàòåé â ñîîòâåòñòâèè 
ñ äîêóìåíòàìè WHO ÷åòêî âûäåëÿåòñÿ îöåíêà 
÷àñòîòû ÈÃÂ, ïîä íèì ïîíèìàåòñÿ îòñóòñòâèå 
â ðàöèîíå ðåáåíêà íå òîëüêî äðóãîé ïèùè, íî 
è âîäû. Òàêæå èñïîëüçóåòñÿ ïîíÿòèå ëþáîãî 
ÃÂ, â íàøåé ñòðàíå îíî îáîçíà÷åíî òåðìèíîì 
«ñìåøàííîå âñêàðìëèâàíèå» [28]. Â îôèöèàëü -
íûõ îòå÷åñòâåííûõ ñòàòèñòè÷åñêèõ äîêóìåíòàõ 
âûäåëåíèå ÈÃÂ îòñóòñòâóåò, íå ïðåäñòàâëÿþòñÿ 
ñâåäåíèÿ î ÷àñòîòå ïðèêëàäûâàíèÿ íîâîðîæ -
äåííûõ ê ãðóäè â ó÷ðåæäåíèÿõ ðîäîâñïîìîæå -
íèÿ è î äîëå äåòåé, ïîëó÷àþùèõ ÃÌ â ïåðâûå 
íåäåëè è ìåñÿöû æèçíè [27]. 

Ïî äàííûì Ôåäåðàëüíîé ñëóæáû ãîñó -
äàðñòâåííîé ñòàòèñòèêè (Ðîññòàò) (îáíîâëåíî 
10.11.2024), ÷èñëî äåòåé, íàõîäèâøèõñÿ íà ÃÂ, 
â íà÷àëå ÕÕI âåêà ñíèçèëîñü – îò 3 äî 6 ìåñ. 
ÃÌ â 2000 ã. ïîëó÷àëè 42,3% äåòåé, îò 6 ìåñ. 
äî 1 ãîäà – 29,5%. Ïðîäîëæèòåëüíîñòü ÃÂ â 
íàøåé ñòðàíå â ñðåäíåì ñîñòàâëÿëà íå áîëåå 
4,2 ìåñÿöåâ. Çà ïðîøåäøèå äåñÿòèëåòèÿ áûëè 
âíåäðåíû ïðîãðàììû ïîääåðæêè ÃÂ, îäíàêî åãî 
÷àñòîòà è ïðîäîëæèòåëüíîñòü ïîêà óâåëè÷èëèñü 
íåçíà÷èòåëüíî (äî 44,5% â âîçðàñòå ìëàäåíöåâ 
3–6 ìåñÿöåâ è 31,6% â âîçðàñòå 6 ìåñÿöåâ–  
1 ãîä), õîòÿ â îòäåëüíûõ ðåãèîíàõ Ðîññèè äîëÿ 
äåòåé, ïîëó÷àþùèõ íà ïåðâîì ãîäó æèçíè ÃÌ, 
äîñòèãàåò 63% [29]. 

Â îòäåëüíûõ ðåãèîíàõ Ðîññèè ïðîâîäÿòñÿ 
ìåäèêî-ñîöèàëüíûå èññëåäîâàíèÿ âñêàðìëèâà -
íèÿ äåòåé, ïðè ýòîì èñïîëüçóþòñÿ àíêåòèðîâà -
íèå ðîäèòåëåé è âûêîïèðîâêà äàííûõ èç êàðò 
ðàçâèòèÿ ðåáåíêà. Ïî äàííûì ïóáëèêàöèé, â 
íåêîòîðûõ îáëàñòÿõ ×åðíîçåìüÿ (Âîðîíåæñêàÿ, 
Áåëãîðîäñêàÿ îáëàñòè) è Êðàñíîäàðñêîì êðàå 
ïîêàçàòåëè ðàñïðîñòðàíåííîñòè ÈÃÂ äåòåé ïåð -
âûõ 6 ìåñÿöåâ æèçíè îöåíèâàþòñÿ êàê ïðå -
âûøàþùèå ñðåäíèå äàííûå ïî Ðîññèè [30].  
Â äðóãèõ ðåãèîíàëüíûõ èññëåäîâàíèÿõ îöåíè -
âàåòñÿ ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÃÂ â çàâèñèìîñòè 
îò âîçðàñòíîãî ýòàïà ïåðâîãî ãîäà æèçíè (áåç 
âûäåëåíèÿ ÈÃÂ) [29]. 
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Â îòäåëüíûõ èññëåäîâàíèÿõ, âûïîëíåííûõ 

â Ðîññèè, áûëî îòìå÷åíî, ÷òî âñêîðå ïîñëå 
ðîæäåíèÿ áîëüøèíñòâî çäîðîâûõ äîíîøåííûõ 
ìëàäåíöåâ ïðèêëàäûâàþòñÿ ê ãðóäè ìàòåðè è â 
ïåðâûå íåäåëè æèçíè áîëåå 90% èç íèõ íàõî -
äÿòñÿ íà ÃÂ [31]. Îäíàêî âïîñëåäñòâèè äîëÿ 
äåòåé, ïîëó÷àþùèõ ÃÌ, ñóùåñòâåííî óìåíüøà -
åòñÿ. 

Â îòå÷åñòâåííûõ ïóáëèêàöèÿõ áûëî îòìå -
÷åíî, ÷òî íà ôîíå ïàíäåìèè COVID-19 óðîâåíü 
ðàñïðîñòðàíåííîñòè ÃÂ â Ðîññèè íåñêîëüêî ñíè -
æàëñÿ, íî â öåëîì ñîõðàíÿëñÿ íà óðîâíå 2014–
2015 ãã. [27]. Â ýòè ãîäû Ôåäåðàëüíîé ñëóæáîé 
ñòàòèñòèêè áûë âûïîëíåí àíàëèç ñðåäíåé ïðî -
äîëæèòåëüíîñòè ÃÂ â Ðîññèè: ïðîäîëæèòåëü -
íîñòü ïðåèìóùåñòâåííî ÃÂ ñîñòàâèëà íå áîëåå 
4 ìåñÿöåâ, à îáùàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü ïåðèîäà 
èñïîëüçîâàíèÿ ÃÌ â ñðåäíåì ñîñòàâèëà ëèøü 
10,6 ìåñÿöà, ïðè÷åì ñàìûå íèçêèå ïîêàçàòåëè 
áûëè çàðåãèñòðèðîâàíû â Ìîñêâå: äëèòåëüíîñòü 
ÈÃÂ – 0,3 ìåñ., ïðåèìóùåñòâåííî ÃÂ – 2 ìåñ., 
ëþáîå ÃÂ – 6 ìåñ. Òàêàÿ ñèòóàöèÿ ìîæåò áûòü 
ñâÿçàíà ñ ðàííèì âûõîäîì ìàòåðåé èç äåêðåò -
íîãî îòïóñêà íà ðàáîòó [32]. Òàêèì îáðàçîì, ýòè 
ðàçíîðå÷èâûå äàííûå â öåëîì ïîäòâåðæäàþò 
ìíåíèå îòå÷åñòâåííîé ìåäèöèíñêîé îáùåñòâåí -
íîñòè î íåäîñòàòî÷íîé ðàñïðîñòðàíåííîñòè è 
ïðîäîëæèòåëüíîñòè ÃÂ â íàøåé ñòðàíå. 

Ìíîãîôàêòîðíîñòü ïðè÷èí íåäîñòàòî÷íîãî 
îáåñïå÷åíèÿ ìëàäåíöåâ ãðóäíûì ìîëîêîì: 

ñîñòîÿíèå çäîðîâüÿ ìàòåðåé, ñîöèàëüíî-
ýêîíîìè÷åñêèå ôàêòîðû, íèçêàÿ ìîòèâàöèÿ 

æåíùèí (ïðîáëåìà ïðèâåðæåííîñòè)

Ïðè îöåíêå çíà÷èìîñòè âêëàäà îòäåëüíûõ 
ñîöèàëüíûõ è áèîëîãè÷åñêèõ ñîñòàâëÿþùèõ â 
íåäîñòàòî÷íóþ ðàñïðîñòðàíåííîñòü ÃÂ âûäå -
ëÿþò ñëåäóþùèå ôàêòîðû: ïåðâîå – ìàòåðèí -
ñêèå õàðàêòåðèñòèêè, âêëþ÷àÿ ýòíè÷åñêèå, 
ãåîãðàôè÷åñêèå è ñåìåéíûå ôàêòîðû, âòîðîå –  
ýòî ïðåèìóùåñòâåííî ôàêòîðû ïðåíàòàëüíîãî 
ìåäèöèíñêîãî ñîïðîâîæäåíèÿ, òðåòüå – ïðå -
èìóùåñòâåííî ïåðèíàòàëüíûå ôàêòîðû (ñïîñîá 
ðîäîðàçðåøåíèÿ, õàðàêòåðèñòèêà ðîäèëüíîãî 
äîìà – ñòàòóñ «Áîëüíèöà, äîáðîæåëàòåëüíàÿ 
ê ðåáåíêó» èëè íåò, ãåñòàöèîííûé âîçðàñò è  
ìàññà òåëà ðåáåíêà, íåîáõîäèìîñòü ïåðåâîäà 
íîâîðîæäåííîãî â ðåàíèìàöèîííîå îòäåëåíèå), 
÷åòâåðòîå – êîíêðåòíûå õàðàêòåðèñòèêè êîð -
ìÿùåé ìàòåðè, âêëþ÷àÿ ñîñòîÿíèå çäîðîâüÿ, 
íàëè÷èå âðåäíûõ ïðèâû÷åê, ìîòèâàöèþ ê îáó -
÷åíèþ [33–35].

Ñðåäè ñîöèàëüíî-ýêîíîìè÷åñêèõ ôàêòîðîâ, 
âëèÿþùèõ íå òîëüêî íà èíèöèàöèþ, íî è 
ïðîäîëæèòåëüíîñòü ÃÂ, çíà÷èìûìè ÿâëÿþòñÿ 
êà÷åñòâî æèçíè (ìàòåðèàëüíîå áëàãîñîñòîÿ -
íèå) ñåìüè, êóëüòóðíî-îáðàçîâàòåëüíûé óðî -
âåíü ðîäèòåëåé, ïðîäîëæèòåëüíîñòü äåêðåòíîãî 
îòïóñêà – âñå ýòè ôàêòîðû ðåàëèçóþòñÿ íå 
òîëüêî ÷åðåç çíàíèÿ ìàòåðè î íåîáõîäèìîñòè 
ÃÂ, íî è ÷åðåç ñòåïåíü åå òðåâîæíîñòè (ïñèõî -
ëîãè÷åñêîãî äèñêîìôîðòà), âëèÿþùåé íà ïðî -

äîëæèòåëüíîñòü ëàêòàöèè. Òàê, â èññëåäîâàíèè 
Gila-D íaz A. è äð. [36] ïñèõîëîãè÷åñêîå ñîñòîÿ -
íèå ìàòåðè (âûðàæåííîñòü ïîñëåðîäîâîãî ñòðåñ -
ñà) êîððåëèðîâàëî íå òîëüêî ñ ñóáúåêòèâíûì 
âîñïðèÿòèåì ñòðåññîâûõ ôàêòîðîâ, íî è ñ îñî -
áåííîñòÿìè ðåãèîíàëüíîãî çàêîíîäàòåëüñòâà: 
àâòîðû óñòàíîâèëè, ÷òî ñíèæåíèå ïðèâåðæåí -
íîñòè ê ÈÃÂ íà 3-ì ìåñÿöå ëàêòàöèè ó æåí -
ùèí (è íàðàñòàþùàÿ â ýòî âðåìÿ òðåâîæíîñòü) 
ñâÿçàíî ñ îêîí÷àíèåì îòïóñêà ïî áåðåìåííîñòè 
è ðîäàì. 

Áîëåå âûñîêèé îáðàçîâàòåëüíûé öåíç ó 
êîðìÿùåé ìàòåðè îêàçàëñÿ äîñòîâåðíî ñâÿçàí 
ñ áîëåå äëèòåëüíîé ïðèâåðæåííîñòüþ ê îáå -
ñïå÷åíèþ ìëàäåíöà ÃÌ [37]. Â çàðóáåæíûõ 
èññëåäîâàíèÿõ, ïîñâÿùåííûõ àíàëèçèðóåìîé 
ïðîáëåìå, èñïîëüçóåòñÿ ñïåöèàëüíî ðàçðàáî -
òàííûé ïîêàçàòåëü ïðèâåðæåííîñòè ÃÂ (BAS –  
Breastfeeding Adherence Score) [36, 38] – ýòî 
îïðîñíèê ñ îöåíêîé îòâåòîâ æåíùèí ïî ñïåöè -
àëüíîé øêàëå â áàëëàõ. 

 Äàííûå î ñâÿçè òàêèõ ìàòåðèíñêèõ ôàêòî -
ðîâ, êàê âîçðàñò è ïàðèòåò ðîäîâ, ñ ïðèâåðæåííî -
ñòüþ ê êîðìëåíèþ ãðóäüþ, ðàçíîðå÷èâû. Îäíàêî 
áîëüøèíñòâî èññëåäîâàòåëåé óêàçûâàþò íà áîëåå 
íèçêóþ ïðèâåðæåííîñòü ó þíûõ è ïåðâîðîäÿùèõ 
ìàòåðåé [39, 40], ÷òî, âîçìîæíî, ñâÿçàíî ñ îñî -
áåííîñòÿìè ìîòèâàöèè ó «ñîöèàëüíî íåçðåëûõ» 
æåíùèí. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî îòå÷åñòâåííûå 
èññëåäîâàíèÿ, âûïîëíåííûå íà èñòîðè÷åñêîì 
ýòàïå 1990–2000 ãã., êîòîðûé ìîæíî îõàðàêòå -
ðèçîâàòü ñëîâàìè «ðàñïàëàñü ñâÿçü âðåìåí…», 
ïîêàçàëè âàæíóþ ðîëü ñîõðàíåíèÿ òðàäèöèîí -
íîãî ñåìåéíîãî óêëàäà â ìîòèâàöèè æåíùèí íà 
ïðîäîëæèòåëüíîå ÃÂ – òàê, â îäíîé èç àâòîíîì -
íûõ ðåñïóáëèê Ñåâåðíîãî Êàâêàçà (Êàðà÷àåâî-
×åðêåññêàÿ Ðåñïóáëèêà) ñðåäíÿÿ ïðîäîëæèòåëü -
íîñòü ïåðèîäà ÃÂ áûëà âäâîå áîëüøå, ÷åì â  
ã. Ìîñêâå è â ã. Óëüÿíîâñêå [41]. 

Âàæíî íàëè÷èå ó æåíùèíû ïðåäûäóùåãî 
îïûòà ÃÂ – ïîýòîìó ó ïîâòîðíîðîäÿùèõ ïðèâåð -
æåííîñòü âûøå, èìåííî ýòè æåíùèíû ñîõðàíÿ -
þò ÈÃÂ â âîçðàñòå 6 ìåñÿöåâ [42]. Ê ñîöèàëüíûì 
ôàêòîðàì, ñïîñîáñòâóþùèì ðàííåìó ïðåêðàùå -
íèþ ÃÂ, îòíîñèòñÿ îòñóòñòâèå ó ìàòåðåé óâåðåí -
íîñòè â ñâîèõ ñèëàõ, à òàêæå ðàñïðîñòðàíåíèå 
ñîñîê-ïóñòûøåê, ÷òî ïðèâåëî ê ñíèæåíèþ óðîâ -
íÿ ÈÃÂ â 6 ìåñÿöåâ äî 19,5% [42]. 

Ìàðêåòèíã çàìåíèòåëåé ÃÌ ìîæåò ñïîñîá -
ñòâîâàòü ñóáîïòèìàëüíîìó óðîâíþ ÃÂ â ïîïó -
ëÿöèè [43]. Èìåþòñÿ îòäåëüíûå èññëåäîâàíèÿ, 
ïîêàçàâøèå íåãàòèâíîå âëèÿíèå äîïàèâàíèÿ 
ìëàäåíöåâ âîäîé íà ÷àñòîòó è ïðîäîëæèòåëü -
íîñòü ÃÂ [44, 45]. 

Äðóãèì àñïåêòîì, êîòîðûé ñëåäóåò îöåíè -
âàòü â îòíîøåíèè ïðèâåðæåííîñòè ÃÂ, ÿâëÿåò -
ñÿ ïîëíîòà ñåìüè. Áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî äåòè, 
æèâóùèå â ïîëíîé ñåìüå, ÷àùå íàõîäÿòñÿ íà 
ÈÃÂ, ÷åì äåòè èç äðóãèõ òèïîâ ñåìåé [46, 47], 
è áîëåå äëèòåëüíî îáåñïå÷èâàþòñÿ ÃÌ [41]. 

Ñðåäè ìåäèêî-îðãàíèçàöèîííûõ ôàêòîðîâ 
âàæíàÿ ðîëü ïðèíàäëåæèò àäåêâàòíîìó ìåäè -
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öèíñêîìó ñîïðîâîæäåíèþ áåðåìåííûõ. ×àñòîòà 
êîíñóëüòàöèé áåðåìåííîé äîñòîâåðíî ñâÿçàíà ñ 
ôàêòîì ÃÂ; îòñóòñòâèå äîðîäîâîãî íàáëþäåíèÿ 
çíà÷èòåëüíî óâåëè÷èâàåò ðèñê íåïðîäîëæè -
òåëüíîãî ÃÂ [48].

Ñîãëàñíî ðåçóëüòàòàì êðîññ-ñåêöèîííîãî 
èññëåäîâàíèÿ, âûïîëíåííîãî â Ðîññèè â 2020–
2022 ãã., â êîòîðîå âêëþ÷åí àíàëèç îïðîñà 
ïî÷òè 2 òûñ. ãîðîäñêèõ æåíùèí, íåãàòèâíîå 
âëèÿíèå íà ÷àñòîòó è ïðîäîëæèòåëüíîñòü ÃÂ 
îêàçàëè ñëåäóþùèå ôàêòîðû: çàïîçäàëîå ïðè -
êëàäûâàíèå ðåáåíêà ê ãðóäè è äîêîðì åãî 
ìîëî÷íûìè ñìåñÿìè â ðîäèëüíîì äîìå, îòñóò -
ñòâèå ó ìàòåðåé èíôîðìàöèè î âîçìîæíîì 
âðåìåííîì ñîêðàùåíèå îáúåìà ÃÌ, îòñóòñòâèå 
ðåêîìåíäàöèé ó÷àñòêîâîãî ïåäèàòðà ïî âîçâðà -
ùåíèþ ïðåðâàííîãî ÈÃÂ [49]. 

Â îòå÷åñòâåííûõ èññëåäîâàíèÿõ óñòàíîâëåíà 
ñâÿçü íå òîëüêî íèçêîãî îáðàçîâàòåëüíîãî óðîâ -
íÿ æåíùèíû, íî è íàëè÷èÿ ó íåå âðåäíûõ ïðè -
âû÷åê, ñ ïðåæäåâðåìåííûì îòêàçîì îò ÃÂ [50]. 
Â òî æå âðåìÿ â îòäåëüíûõ èññëåäîâàíèÿõ óêà -
çûâàåòñÿ, íàïðîòèâ, ÷òî ÷åì âûøå ìàòåðèàëüíîå 
áëàãîïîëó÷èå, òåì æåíùèíà ìåíåå ïðèâåðæåíà 
ÃÂ; â òî æå âðåìÿ ó êîðìÿùèõ ìàòåðåé áîëåå 
îïòèìàëüíû ïîêàçàòåëè âûíîñëèâîñòè è ðîëåâî -
ãî ýìîöèîíàëüíîãî ôóíêöèîíèðîâàíèÿ [51]. 

Ìíîãî÷èñëåííûå ïóáëèêàöèè ñâèäåòåëü -
ñòâóþò î âàæíîñòè ñòðóêòóðèðîâàííûõ ìåäèêî-
îðãàíèçàöèîííûõ è îáðàçîâàòåëüíûõ ìåðîïðè -
ÿòèé, ïðåæäå âñåãî ñïåöèàëüíûõ îáðàçîâàòåëü -
íûõ ïðîãðàìì äëÿ áåðåìåííûõ è êîðìÿùèõ 
[52, 53]. Áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî áîëåå ïîëîâèíû 
áåðåìåííûõ íå ïîëó÷àþò äîñòàòî÷íîé ìåäè -
öèíñêîé èíôîðìàöèè ïî âîïðîñàì ÃÂ; ýòè 
æåíùèíû èñïîëüçóþò òàêèå èñòî÷íèêè èíôîð -
ìàöèè, êàê ñîöèàëüíûå ñåòè, ñðåäñòâà ìàññîâîé 
èíôîðìàöèè, ñîâåòû ðîäñòâåííèêîâ. Â ñîöèàëü -
íî-êóëüòóðíîé ñðåäå ðàçëè÷íûõ ñòðàí èíîãäà 
ïðèñóòñòâóþò ñòîéêèå ìèôû, êîòîðûå ìîãóò 
êàê ñïîñîáñòâîâàòü óñïåøíîé ëàêòàöèè, òàê è 
ïðåïÿòñòâîâàòü åé. Èíôîðìàöèÿ ñîâðåìåííûõ 
ÑÌÈ, â ò.÷. ðàçâëåêàòåëüíûõ ïðîãðàìì, ìîæåò 
íåñòè íåãàòèâíûå ïîñûëû â îòíîøåíèè ÃÂ: 
«íåýñòåòè÷íîñòü» êîðìëåíèÿ ãðóäüþ â îáùå -
ñòâåííîì ìåñòå, ñâÿçü ÃÂ ñ èçáûòî÷íîé ìàññîé 
òåëà è ìíîãèìè îãðàíè÷åíèÿìè äëÿ æåíùèíû –  
â äèåòå, â ïîâåäåíèè, â ïðîôåññèîíàëüíîé äåÿ -
òåëüíîñòè  [54–56]. 

Îäíèì èç ôàêòîðîâ íåäîñòàòî÷íîé ïðîäîë -
æèòåëüíîñòè ÃÂ ÿâëÿåòñÿ íåïîëíàÿ èíôîðìèðî -
âàííîñòü î ìåðàõ åãî ïîääåðæêè íå òîëüêî ñðåäè 
ìàòåðåé, íî è ñðåäè ìåäèêîâ. Áûëà ïðîâåäåíà 
îöåíêà èíôîðìèðîâàííîñòè ñòóäåíòîâ-ìåäèêîâ 
è âðà÷åé î âîçìîæíîñòè ðåëàêòàöèè ïîñëå âðå -
ìåííûõ çàòðóäíåíèé â êîðìëåíèè ãðóäüþ è ýòè 
çíàíèÿ îêàçàëèñü íåäîñòàòî÷íûìè [57]. 

Ñðåäè ìàòåðèíñêèõ ïåðèíàòàëüíûõ ôàê -
òîðîâ, âëèÿþùèõ íà ñòàíîâëåíèå ëàêòàöèè, 
âàæíàÿ ðîëü ïðèíàäëåæèò ñïîñîáó ðîäîðàçðå -
øåíèÿ. Áûëà èçó÷åíà ñâÿçü ðàííåãî íà÷àëà ÃÂ 
ñî ñïîñîáîì ðîäîðàçðåøåíèÿ; óñòàíîâëåíî, ÷òî 

ïðè ðîäîðàçðåøåíèè ïóòåì êåñàðåâà ñå÷åíèÿ 
÷àñòîòà ðàííåãî íà÷àëà ÃÂ îáðàòíî êîððåëèðóåò 
ñ ÷àñòîòîé êåñàðåâûõ ñå÷åíèé, ïðè÷åì íàèáîëåå 
çíà÷èìî – ïðè îïåðàòèâíûõ ðîäîðàçðåøåíèÿõ â 
÷àñòíûõ ìåäèöèíñêèõ ó÷ðåæäåíèÿõ ïî ñðàâíå -
íèþ ñ ãîñóäàðñòâåííûìè [58]. Ðîäîðàçðåøåíèå 
ïóòåì êåñàðåâà ñå÷åíèÿ îòñðî÷èëî íà÷àëî ÃÂ, 
ñ ïî÷òè óäâîåííîé âåðîÿòíîñòüþ ïîñëåäóþùåãî 
îòêàçà îò ÈÃÂ [59]. 

Îòñóòñòâèå ïðèêëàäûâàíèÿ ê ãðóäè â òå÷å -
íèå 1 ÷ ïîñëå ðîäîâ ïîêàçàëî îáðàòíóþ äîñòî -
âåðíóþ ñâÿçü ñ óñïåøíîé èíèöèàöèåé è îïòè -
ìàëüíîé ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ ÃÂ. Ðàçäåëüíîå 
ïðåáûâàíèå ìàòåðè è íîâîðîæäåííîãî ÿâëÿåòñÿ 
ôàêòîðîì ñíèæåíèÿ ïðèâåðæåííîñòè ÃÂ [41, 
59].

Ôàêòîðîì, ñóùåñòâåííî óìåíüøàþùèì 
÷àñòîòó è ïðîäîëæèòåëüíîñòü ÃÂ, ÿâëÿåòñÿ òàê 
íàçûâàåìîå ïðåäëàêòàöèîííîå êîðìëåíèå. ÂÎÇ 
îïðåäåëÿåò ïðåäëàêòàöèîííîå êîðìëåíèå êàê 
ëþáóþ æèäêîñòü, êîòîðóþ äàþò ðåáåíêó äî 
íà÷àëà ÃÂ [60]. Òåì íå ìåíåå íåêîòîðûå ðóêî -
âîäñòâà òàêæå ðàññìàòðèâàþò ïðåäëàêòàöèîí -
íîå êîðìëåíèå êàê ââåäåíèå ïèùè äî òîãî, êàê 
íà÷íåò âûðàáàòûâàòüñÿ îáèëüíîå êîëè÷åñòâî 
ÃÌ [17]. Íåñìîòðÿ íà òàêèå ðàçëè÷èÿ, ïðåäëàê -
òàöèîííîå âñêàðìëèâàíèå ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé 
ââåäåíèå ïèùè è/èëè æèäêîñòåé, îòëè÷íûõ îò 
ÃÌ, â ïåðâûå íåñêîëüêî äíåé ïîñëå ðîæäåíèÿ.

Ïðåäëàêòàöèîííîå êîðìëåíèå ÿâëÿåòñÿ 
÷àñòîé ïðàêòèêîé êàê â ñòðàíàõ ñ âûñîêèì, 
òàê è â ñòðàíàõ ñ íèçêèì è ñðåäíèì óðîâíåì 
äîõîäà [61]. Íåäàâíèé àíàëèç ñ èñïîëüçîâàíèåì 
äàííûõ îáùåíàöèîíàëüíûõ ðåïðåçåíòàòèâíûõ 
îáñëåäîâàíèé â ýòèõ ñòðàíàõ ïîêàçàë, ÷òî áîëåå 
50% äåòåé â âîçðàñòå äî 2 ëåò ïîëó÷àëè äîëàê -
òàöèîííîå ïèòàíèå â ïåðâûå 3 äíÿ æèçíè. Êàê 
ïîêàçàëè ðåçóëüòàòû ýòîãî îáøèðíîãî ìåòààíà -
ëèçà, íîâîðîæäåííûå, ïîëó÷èâøèå ïðåäëàêòà -
öèîííîå ïèòàíèå, ðåæå íàõîäèëèñü íà ÈÃÂ è 
÷àùå ïîëó÷àëè ñìåøàííîå èëè èñêóññòâåííîå 
ïèòàíèå [62].

Ïðè íåáëàãîïîëó÷íîì òå÷åíèè áåðåìåííî -
ñòè, ðîæäåíèè áîëüíîãî è/èëè íåäîíîøåííîãî 
ìëàäåíöà ïðèâåðæåííîñòü æåíùèíû ÃÂ äàæå 
ïðè íàëè÷èè àäåêâàòíîé ëàêòàöèè ñíèæàåòñÿ, 
ïîñêîëüêó òàêèå íîâîðîæäåííûå, êàê ïðàâèëî, 
íå ìîãóò áûòü ïðèëîæåíû ê ãðóäè â ðàííåì 
ïîñòíàòàëüíîì ïåðèîäå è äàæå ïîëó÷àòü ñöå -
æåííîå ÃÌ (îòñðî÷åííîå ýíòåðàëüíîå âñêàðì -
ëèâàíèå) [3]. Â îòíîøåíèè íîâîðîæäåííûõ –  
ïàöèåíòîâ îòäåëåíèÿ ðåàíèìàöèè è èíòåí -
ñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ (ÎÐÈÒÍ) –  
îñîáåííî âàæíî èñïîëüçîâàòü ìèíèìàëüíûå âîç -
ìîæíîñòè èíèöèàöèè ÃÂ (òðîôè÷åñêîå ïèòàíèå). 
Êàê ïîêàçàëî, íàïðèìåð, îòå÷åñòâåííîå èññëåäî -
âàíèå, øàíñû îáåñïå÷åíèÿ ÃÂ íåäîíîøåííîãî 
ðåáåíêà ê ìîìåíòó âûïèñêè èç ñòàöèîíàðà ìàòå -
ðèíñêèì ìîëîêîì âîçðàñòàþò, åñëè ðåáåíîê áûë 
ïðèëîæåí ê ãðóäè â ïåðâûå ñóòêè æèçíè [63]. 

Êîíòèíãåíò ìàòåðåé íåäîíîøåííûõ äåòåé –  
íàèáîëåå ïñèõîëîãè÷åñêè óÿçâèì, íåàäåêâàòíàÿ 
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îêðóæàþùàÿ ñðåäà è íåîñòîðîæíûå äåéñòâèÿ 
ïåðñîíàëà ìîãóò çíà÷èòåëüíî ñíèçèòü ïðè -
âåðæåííîñòü ê îáåñïå÷åíèþ ëàêòàöèè. Ìàòåðè 
îïèñûâàþò ñðåäè îñíîâíûõ ïðè÷èí «áàðüåðà» 
íà ïóòè ê óñïåøíîìó ÃÂ ïðîòèâîðå÷èâûå ñîâå -
òû ðàçíûõ ìåäèöèíñêèõ ðàáîòíèêîâ, ÷àñòóþ 
ñìåíó âèäîâ âñêàðìëèâàíèÿ è ñòðàòåãèé óõîäà 
çà íåäîíîøåííûì ðåáåíêîì, à òàêæå íåïðà -
âèëüíûé ïîäõîä â êîíñóëüòèðîâàíèè ïî ÃÂ, 
ïðîèçâîäèìûé ñ îñóæäåíèåì, êðèòè÷åñêèì 
èëè íåçàáîòëèâûì îòíîøåíèåì è îòñóòñòâèåì 
ñî÷óâñòâèÿ [64].

Îáúåêòèâíûå ïðè÷èíû, çàòðóäíÿþùèå 
äîñòóïíîñòü ÃÌ äëÿ áîëüíûõ è íåäîíîøåííûõ 
äåòåé, óñóãóáëÿþòñÿ îòñóòñòâèåì â íåîíàòàëüíûõ 
ñòàöèîíàðàõ óñëîâèé äëÿ ïîääåðæàíèÿ ëàêòàöèè 
æåíùèí ïðè âðåìåííûõ ïðîòèâîïîêàçàíèÿõ ê 
ïðèêëàäûâàíèþ ê ãðóäè, â ò.÷. ïðè íåâîçìîæ -
íîñòè ñîçäàíèÿ áàíêîâ äîíîðñêîãî ÃÌ [3].

Ñòðàòåãèè ïîääåðæêè ãðóäíîãî âñêàðìëèâàíèÿ 
â Ðîññèè: êàê ïîâûñèòü èõ ýôôåêòèâíîñòü?

×àñòîòà è ïðîäîëæèòåëüíîñòü ÃÂ â çíà÷è -
òåëüíîé ìåðå îïðåäåëÿåòñÿ ñîöèàëüíî-ýêîíî -
ìè÷åñêèìè ôàêòîðàìè. Ê äåòåðìèíàíòàì çäî -
ðîâîãî îáðàçà æèçíè íàñåëåíèÿ, ïðåæäå âñåãî 
êîðìÿùèõ ìàòåðåé, îòíîñÿòñÿ òàêèå ôàêòîðû, 
êàê ìàòåðèàëüíîå áëàãîñîñòîÿíèå, îáðàçîâàíèå 
è ìåðû ñîöèàëüíîé ïîääåðæêè, â ò.÷. îáåñïå÷å -
íèå äîñòóïíîãî ìåäèöèíñêîãî ñîïðîâîæäåíèÿ è 
àêòóàëüíîé ìåäèöèíñêîé èíôîðìàöèè. Çàäà÷åé 
ìåäèöèíñêèõ ðàáîòíèêîâ íà âñåõ ýòàïàõ ìåäè -
êî-ñàíèòàðíîé ïîìîùè ÿâëÿåòñÿ ïðîïàãàíäà 
ïðåèìóùåñòâ ÃÂ; íàðÿäó ñ ïðîïàãàíäîé ìåäè -
öèíñêèìè ðàáîòíèêàìè âñåõ óðîâíåé äîëæ -
íà îñóùåñòâëÿòüñÿ äåÿòåëüíàÿ ïðàêòè÷åñêàÿ 
ïîìîùü â ñòàíîâëåíèè ëàêòàöèè è ñî÷óâñòâåí -
íîå îòíîøåíèå ê ðåøåíèþ ñåìåéíûõ ïðîáëåì, 
çàòðóäíÿþùèõ ëàêòàöèþ [33]. 

Íàó÷íûå ìåäèöèíñêèå îáùåñòâà, â ïåð -
âóþ î÷åðåäü, Ðîññèéñêàÿ àññîöèàöèÿ ñïåöè -
àëèñòîâ ïåðèíàòàëüíîé ìåäèöèíû (ÐÀÑÏÌ) 
è Ñîþç ïåäèàòðîâ Ðîññèè (ÑÏÐ) â êà÷åñòâå 
îäíîé èç âàæíåéøèõ çàäà÷ ïîçèöèîíèðóþò 
îïòèìèçàöèþ ïèòàíèÿ äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà 
êàê ýññåíöèàëüíîãî ôàêòîðà ïðîãðàììèðîâà -
íèÿ çäîðîâüÿ. Ìíîãîëåòíÿÿ äåÿòåëüíîñòü ÑÏÐ 
ïîñòîÿííî âêëþ÷àåò ìåðîïðèÿòèÿ, íàöåëåííûå 
íà ïðîïàãàíäó, ïîääåðæêó è ïðîäâèæåíèå ÃÂ. 
Ìåæäóíàðîäíûå ðåêîìåíäàöèè è îïûò îòå÷å -
ñòâåííûõ ñïåöèàëèñòîâ íàøëè îòðàæåíèå â 
ðàáîòå ìíîãî÷èñëåííûõ îáðàçîâàòåëüíûõ êîí -
ôåðåíöèé, â íàó÷íûõ ïóáëèêàöèÿõ è èçäàíèè 
ïðàêòè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèé [65]. Ïîä ýãèäîé 
ÑÏÐ ïîäãîòîâëåíà è îïóáëèêîâàíà «Ïðîãðàììà 
îïòèìèçàöèè âñêàðìëèâàíèÿ äåòåé ïåðâîãî ãîäà 
æèçíè â Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè», ãäå èçëîæå -
íû îñíîâíûå ïðèíöèïû è øàãè ïî èíèöèàöèè 
è ïðîäâèæåíèþ ÃÂ [66]. 

Ïðîïàãàíäà ÃÂ äîëæíà íà÷èíàòüñÿ åùå â 
ïðåêîíöåïöèîííîì ïåðèîäå, âåðîÿòíî, öåëåñî -
îáðàçíà ïîäãîòîâêà ñïåöèàëüíûõ îáðàçîâàòåëü -

íûõ ïðîãðàìì (ñ èñïîëüçîâàíèåì âèäåîïîñîáèé, 
âèäåîèãð, èíòåðàêòèâíûõ çàíÿòèé, â ò.÷. äëÿ 
ñðåäñòâ ìàññîâîé èíôîðìàöèè) äëÿ áóäóùèõ 
ðîäèòåëåé – øêîëüíèêîâ ñðåäíèõ è ñòàðøèõ 
êëàññîâ, ó÷àùèõñÿ ñðåäíèõ ó÷åáíûõ çàâåäåíèé 
è ñòóäåíòîâ ÂÓÇîâ, íåçàâèñèìî îò ïðîôèëÿ 
îáðàçîâàòåëüíîãî ó÷ðåæäåíèÿ. Äàëåå ïðîïà -
ãàíäà çíà÷èìîñòè ÃÂ ïðîäîëæàåòñÿ âî âðåìÿ 
áåðåìåííîñòè, â ðàìêàõ ñàíèòàðíî-ïðîñâåòè -
òåëüíîé ðàáîòû äëÿ ñåìåé íà áàçå æåíñêèõ êîí -
ñóëüòàöèé è ñîçäàâàåìûõ â ïîñëåäíèå ãîäû âñå 
÷àùå öåíòðîâ ïîääåðæêè ÃÂ ïðè ó÷ðåæäåíèÿõ 
çäðàâîîõðàíåíèÿ ðàçëè÷íîãî óðîâíÿ (ãîðîäñêèå 
áîëüíèöû è ïîëèêëèíèêè, ðîäèëüíûå äîìà) 
[67].

Íàðÿäó ñ îáùåãîñóäàðñòâåííûìè ìåðîïðè -
ÿòèÿìè, îáåñïå÷èâàþùèìè ìàòåðèàëüíóþ è 
ïðàâîâóþ ïîääåðæêó ñåìåé, èìåþùèõ äåòåé, 
è êîðìÿùèõ ìàòåðåé (Ôåäåðàëüíûé çàêîí 
îò 19.05.1995 ¹ 81-ÔÇ (ðåä. îò 29.10.2024)  
«Î ãîñóäàðñòâåííûõ ïîñîáèÿõ ãðàæäàíàì, èìå -
þùèì äåòåé» è «Òðóäîâîé êîäåêñ Ðîññèéñêîé 
Ôåäåðàöèè» îò 30.12.2001 ¹ 197-ÔÇ (ðåä. îò 
08.08.2024, ñ èçì. îò 22.11.2024), îñîáóþ çíà -
÷èìîñòü ïðèîáðåòàþò ìåðû îáåñïå÷åíèÿ ÃÂ ñ 
ïåðâûõ ìèíóò æèçíè ðåáåíêà, ò.å. íåóêëîííîå 
ñîáëþäåíèå 10 ïðèíöèïîâ ïîääåðæêè ÃÂ –  
ýòî ïðèíöèïû, ïðèìåíÿåìûå â ðîäîâñïîìî -
ãàòåëüíûõ ó÷ðåæäåíèÿõ â îòíîøåíèè çäî -
ðîâûõ ìàòåðåé è çäîðîâûõ íîâîðîæäåííûõ.  
Â ïîñëåäíèå ãîäû â êîíòèíóóìå ýòèõ ïðèí -
öèïîâ óòî÷íåíû îòäåëüíûå íàèáîëåå âàæíûå 
ñîñòàâëÿþùèå (ïðåæäå âñåãî ïðîäîëæèòåëüíûé 
êîíòàêò «êîæà–ê–êîæå» è ñîâìåñòíîå ïðåáûâà -
íèå ðåáåíêà ñ ìàòåðüþ) [66]. 

Äëÿ îñóùåñòâëåíèÿ ýòèõ ìåðîïðèÿòèé 
âàæíà ïðèâåðæåííîñòü ê ÃÂ íå òîëüêî ðîäèòå -
ëåé, íî è ìåäèöèíñêèõ ðàáîòíèêîâ, ÷åìó ìîãóò 
ñïîñîáñòâîâàòü ñïåöèàëüíûå îáðàçîâàòåëüíûå 
ïðîãðàììû äëÿ áóäóùèõ ìåäèöèíñêèõ ñåñòåð è 
ñòóäåíòîâ ìåäèöèíñêèõ ÂÓÇîâ [68].

Â îáçîðíîì èññëåäîâàíèè èçó÷àëàñü ýôôåê -
òèâíîñòü îáðàçîâàòåëüíûõ ïðîãðàìì äëÿ ìàòå -
ðåé, èñïîëüçóåìûõ àíòå- è ïîñòíàòàëüíî, òàêæå 
îöåíèâàëàñü ðîëü èíôîðìàöèîííîãî êîíòåíòà, 
ïîëó÷àåìîãî ìàòåðüþ îò ìåäèöèíñêèõ ðàáîò -
íèêîâ, ðîäñòâåííèêîâ è çíàêîìûõ, ïðåæäå 
âñåãî îò æåíùèí, èìåþùèõ îïûò ÃÂ èëè 
êîðìÿùèõ ãðóäüþ â àêòóàëüíûé äëÿ îïðàøè -
âàåìûõ ìàòåðåé ïåðèîä. Íàèáîëåå ýôôåêòèâ -
íûìè â ïëàíå ðàííåãî íà÷àëà ÃÂ (óâåëè÷åíèå 
÷àñòîòû ïî÷òè â 2 ðàçà, ò.å. íà 93%) îêàçàëèñü 
àíòå- è ïîñòíàòàëüíûå îáó÷àþùèå ïðîãðàììû, 
îñóùåñòâëÿåìûå ìåäñåñòðàìè/àêóøåðêàìè. 
Â òî æå âðåìÿ äèñòàíòíûå îáðàçîâàòåëüíûå 
ïðîãðàììû (â ò.÷. ñ èñïîëüçîâàíèåì ìîáèëü -
íûõ òåëåôîíîâ) ñïîñîáñòâîâàëè óâåëè÷åíèþ 
÷àñòîòû ðàííåãî íà÷àëà ÃÂ ëèøü íà 44%. 
Óêàçûâàåòñÿ òàêæå íà áîëüøóþ ýôôåêòèâ -
íîñòü î÷íûõ çàíÿòèé ñ ìàòåðÿìè è êîíòàêòîâ 
ñ èíôîðìàòîðàìè-âîëîíòåðàìè â ñðàâíåíèè ñ 
îáó÷àþùèìè ïðîãðàììàìè ÷åðåç ìîáèëüíûå 
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óñòðîéñòâà â îòíîøåíèè ÷àñòîòû ÈÃÂ ÷åðåç 3 
è 6 ìåñÿöåâ ëàêòàöèè [69]. 

Îäíî èç âàæíûõ íàïðàâëåíèé ïðîäâèæå -
íèÿ ÃÂ – ñîâåðøåíñòâîâàíèå ñèñòåìû îöåíêè 
è ñòàòèñòè÷åñêîãî ó÷åòà åãî ïàðàìåòðîâ; õîòÿ 
åùå â 2009–2010 ãã. ðåãèîíàëüíûå îðãàíèçà -
òîðû çäðàâîîõðàíåíèÿ ïðåäëàãàëè ïðèâåñòè 
îòå÷åñòâåííûå ñòàòèñòè÷åñêèå ïîêàçàòåëè â 
ñîîòâåòñòâèå ñ ìåæäóíàðîäíûìè òðåáîâàíèÿìè 
[26]. Ýòîãî äî ñèõ ïîð íå ïðîèçîøëî, ÷òî ïîä -
òâåðæäàþò ðóáðèêàöèè ïîñëåäíèõ äîêóìåíòîâ 
Ðîññòàòà [70].  Íåîáõîäèìî ðàçðàáîòàòü íîâûå 
ñòàòèñòè÷åñêèå ôîðìû ïî îöåíêå ðàñïðîñòðà -
íåííîñòè ÃÂ â ÐÔ è íà èõ îñíîâå ïîäãîòîâèòü 
ñèñòåìó êîíòðîëÿ äåÿòåëüíîñòè ìåäèöèíñêèõ 
ó÷ðåæäåíèé ïî ïîääåðæêå ÃÂ è ïîîùðåíèÿ 
ýòîé âàæíîé ðàáîòû, â ò.÷. ïðèñâîåíèÿ ïî÷åò -
íûõ çâàíèé ïî àíàëîãèè ñ ÁÄÐ.  

Íàèáîëüøåé ïåðñîíàëèçàöèè òðåáóåò îáå -
ñïå÷åíèå ÃÂ íîâîðîæäåííûõ äåòåé, â ò.÷. 
íåäîíîøåííûõ, ñ ïåðèíàòàëüíîé ïàòîëîãèåé. 
Ïåðåä ìåäèöèíñêèì ïåðñîíàëîì â îòíîøåíèè 
äåòåé ñ ïåðèíàòàëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè èìååò 
ìåñòî äâóåäèíàÿ çàäà÷à – ñ îäíîé ñòîðîíû, ïî 
òÿæåñòè ñîñòîÿíèÿ ðåáåíêà, êîòîðîãî íåëüçÿ 
ïðèëîæèòü ê ãðóäè, îáåñïå÷èòü åãî ñöåæåííûì 
ìàòåðèíñêèì (ïðè åãî îòñóòñòâèè – äîíîðñêèì) 
ÃÌ ñ èíäèâèäóàëüíûì ñïîñîáîì ââåäåíèÿ 
ìîëîêà (ñîñêà, çîíä, øïðèöåâûå íàñîñû), ñ 
äðóãîé – îáåñïå÷èòü ïîääåðæàíèå ëàêòàöèè ó 
æåíùèíû, íàõîäÿùåéñÿ â ñîñòîÿíèè ñòðåññà. 
Äëÿ áîëüíûõ è íåäîíîøåííûõ íîâîðîæäåí -
íûõ êîíòàêò «êîæà–ê–êîæå» îñîáåííî âàæåí, 
òàê êàê îí îáåñïå÷èâàåò ñîçðåâàíèå êîîðäè -
íàöèè áèîìåõàíèçìîâ ñîñàíèÿ è ãëîòàíèÿ. 
Óñòàíîâëåíî, ÷òî ïðîäîëæèòåëüíûé ( �t7,5 ÷) 
êîíòàêò «êîæà–ê–êîæå» ó íåäîíîøåííûõ ñ 
ãåñòàöèîííûì âîçðàñòîì 28–32 íåä. – åäèí -
ñòâåííûé ôàêòîð, îáåñïå÷èâøèé äîñòîâåðíóþ 
ñâÿçü ñ áîëåå ðàííèì (35 íåäåëü ïîñòìåíñòðó -
àëüíîãî âîçðàñòà) ÈÃÂ [71]. 

Î÷åíü âàæíà ïîääåðæêà ñåìüè, îáåñïå÷èâà -
þùàÿ ïîçèòèâíûé íàñòðîé êîðìÿùåé ìàòåðè, 
êîòîðûé ñïîñîáñòâóåò åå îïòèìàëüíûì íåé -
ðîýíäîêðèííûì ôóíêöèÿì, ïîääåðæèâàþùèì 
ëàêòàöèþ [36]. Ïîýòîìó â ñèòóàöèÿõ, ñâÿçàí -
íûõ ñ ðîæäåíèåì áîëüíîãî èëè íåäîíîøåííîãî 
ðåáåíêà, âàæíà ðàáîòà ñîöèàëüíîãî ïñèõîëîãà 
íå òîëüêî ñ ìàòåðüþ, íî è ñ îòöîì, à òàêæå 
äðóãèìè ÷ëåíàìè ñåìüè – â ýòîì ðåàëèçóþò -
ñÿ ñåìåéíî-îðèåíòèðîâàííîå âûõàæèâàíèå è 
ñåìåéíàÿ ïîääåðæêà ÃÂ.

Â ðåàëèçàöèè ñòðàòåãèé ïî ïîääåðæêå ÃÂ, 
ïðåæäå âñåãî â èíäèâèäóàëüíîé îáó÷àþùåé 
ðàáîòå ñ ðîäèòåëÿìè, ïîìèìî ó÷àñòêîâûõ ïåäè -
àòðîâ âàæíàÿ ðîëü äîëæíà óäåëÿòüñÿ ïîâñåä -
íåâíîé ðàáîòå ïàòðîíàæíûõ ìåäñåñòåð, îñòàåò -
ñÿ íåäîñòàòî÷íî îïðåäåëåííîé ðîëü ïñèõîëîãîâ 
è êîíñóëüòàíòîâ ïî ÃÂ, äîëæíîñòü êîòîðûõ 
íåîáõîäèìî ïðåäóñìîòðåòü â øòàòíîì ðàñïèñà -
íèè ëå÷åáíî-ïðîôèëàêòè÷åñêèõ ó÷ðåæäåíèé. 
Öåëåñîîáðàçíà ðàçðàáîòêà óíèôèöèðîâàííûõ 

ñòàíäàðòîâ ïîäãîòîâêè è ñåðòèôèêàöèè ýòèõ 
ñïåöèàëèñòîâ.

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ äåéñòâóþò ñàíèòàð -
íûå ïðàâèëà è íîðìû ÑàíÏèÍ 3.3686-21 
«Ñàíèòàðíî-ýïèäåìèîëîãè÷åñêèå òðåáîâàíèÿ 
ïî ïðîôèëàêòèêå èíôåêöèîííûõ áîëåçíåé» 
(ïîñòàíîâëåíèå îò 28 ÿíâàðÿ 2021 ã. ¹ 4), 
ïîçâîëÿþùèå îáåñïå÷èòü áåçîïàñíîå õðàíåíèå 
ñöåæåííîãî ìàòåðèíñêîãî ìîëîêà äëÿ ïîñëå -
äóþùåãî îòñðî÷åííîãî èñïîëüçîâàíèÿ ó áîëü -
íûõ íîâîðîæäåííûõ, íàõîäÿùèõñÿ â ÎÐÈÒÍ, 
êîòîðûå âðåìåííî íå ïîëó÷àþò ýíòåðàëüíîå 
ïèòàíèå. Êàê ïðàâèëî, ïîñëå ïåðåâîäà â îòäå -
ëåíèå âûõàæèâàíèÿ äåòè óæå ìîãóò ïîëó÷àòü 
íàòèâíîå ñöåæåííîå ìàòåðèíñêîå ìîëîêî èëè 
áûòü ïðèëîæåíû ê ãðóäè, ïîýòîìó çàìîðàæè -
âàíèå áîëüøîãî îáúåìà ñöåæåííîãî ìîëîêà íà 
ýòîì ýòàïå íåöåëåñîîáðàçíî, òàê êàê ýòî ñîçäàåò 
èçáûòî÷íóþ íàãðóçêó íà ìåäèöèíñêèé ïåðñî -
íàë. 

Íå ñëåäóåò çàáûâàòü, ÷òî, åñëè ìàòü òÿæå -
ëî áîëüíîãî ìëàäåíöà âðåìåííî íå ìîæåò îáå -
ñïå÷èòü äîñòàòî÷íóþ ëàêòàöèþ, àëüòåðíàòèâîé 
èñêóññòâåííûì ñìåñÿì ÿâëÿåòñÿ èñïîëüçîâàíèå 
äîíîðñêîãî ÃÌ [72]. Ñòàðò ÃÂ ñ èñïîëüçîâàíèåì 
äîíîðñêîãî ÃÌ ó òàêèõ ïàöèåíòîâ ïîçâîëÿåò 
îïòèìàëüíî âñêàðìëèâàòü èõ è ïîäãîòîâèòü ê 
îòñðî÷åííîìó ââåäåíèþ ìàòåðèíñêîãî ìîëîêà, 
ïîýòîìó èñïîëüçîâàíèå áàíêîâ äîíîðñêîãî ÃÌ 
(ÁÄÃÌ) ïðèçíàíî æèçíåííî íåîáõîäèìûì ïðè 
âûõàæèâàíèè íåäîíîøåííûõ ìëàäåíöåâ [3]. 

Çàñëóæèâàåò âíèìàíèÿ èíèöèàòèâà ÑÏÐ 
ïî ðåàëèçàöèè ïèëîòíîãî ÁÄÃÌ â íàøåé ñòðà -
íå. Ïåðâûé òàêîé ïðîåêò ïîä ýãèäîé ÑÏÐ 
áûë óñïåøíî ðåàëèçîâàí íà áàçå Ôåäåðàëüíîãî 
ìíîãîïðîôèëüíîãî ïåäèàòðè÷åñêîãî ñòàöèîíàðà 
â 2014–2015 ãã. [73]. Ïðèíöèïû ðàáîòû ÁÄÃÌ 
â íàøåé ñòðàíå áûëè ïðåäñòàâëåíû â âèäå 
ìåòîäè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèé, êîòîðûå ìîãóò 
ñòàòü îñíîâîé äëÿ ðàçðàáîòêè ðåãëàìåíòèðó -
þùèõ äîêóìåíòîâ, ïðåæäå âñåãî Ñàíèòàðíûõ 
ïðàâèë è íîðì, îïðåäåëÿþùèõ âîçìîæíîñòè 
ôóíêöèîíèðîâàíèÿ ÁÄÃÌ â Ðîññèè [74]. Â ýòèõ 
ìåòîäè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèÿõ óêàçàíî, ÷òî â 
íàñòîÿùèé ìîìåíò ïàñòåðèçàöèÿ ÃÌ äîëæíà 
îñóùåñòâëÿòüñÿ íà ñïåöèàëèçèðîâàííîì îáîðó -
äîâàíèè. Íåîáõîäèìî ïðîèçâîäñòâî îòå÷åñòâåí -
íûõ ïàñòåðèçàòîðîâ, îáåñïå÷èâàþùèõ íàäåæ -
íóþ è â òî æå âðåìÿ áåðåæíóþ òåðìè÷åñêóþ 
îáðàáîòêó äîíîðñêîãî ÃÌ. 

Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ïîòðåáíîñòü â äîíîð -
ñòâå ÃÌ ñóùåñòâóåò è ñðåäè ðîäèòåëåé çäî -
ðîâûõ äåòåé, î ÷åì ñâèäåòåëüñòâóåò øèðîêî 
ðàñïðîñòðàíåííàÿ ïðàêòèêà ïðîäàæè/áåçâîç -
ìåçäíîé ïåðåäà÷è ÃÌ íóæäàþùèìñÿ ñåìüÿì, 
îñóùåñòâëÿåìàÿ ÷åðåç ìàòåðèíñêèå èíòåðíåò-
ñîîáùåñòâà. Òàêîå íåêîíòðîëèðóåìîå (ñòèõèé -
íîå) äîíîðñòâî ìîæåò áûòü ñîïðÿæåíî ñ íåáåç -
îïàñíûì èñïîëüçîâàíèåì ñöåæåííîãî ÃÌ è ñëó -
æèò åùå îäíèì äîêàçàòåëüñòâîì íåîáõîäèìîñòè 
è ïåðñïåêòèâíîñòè ðàñøèðåíèÿ ñåòè ÁÄÃÌ â 
Ðîññèè. 
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Íåñìîòðÿ íà áåññïîðíûå ïðåèìóùåñòâà ïîë -
íîöåííîãî ÃÌ è ñîâðåìåííûå äîêàçàòåëüñòâà 
åãî óíèêàëüíîé ýâîëþöèîííîé ñàíîãåíåòè÷å -
ñêîé çíà÷èìîñòè, ðàñïðîñòðàíåííîñòü è ïðîäîë -
æèòåëüíîñòü ýòîãî îïòèìàëüíîãî ñïîñîáà ïèòà -
íèÿ ìëàäåíöåâ îñòàþòñÿ íåäîñòàòî÷íûìè, ÷òî 
ñíèæàåò ïîòåíöèàë ïðîãðàììèðîâàíèÿ çäîðî -
âüÿ ïîäðàñòàþùèõ ïîêîëåíèé. Â íàøåé ñòðàíå 
ðàçðàáîòàíû ïðèíöèïû ïîääåðæêè è ïðîäâè -
æåíèÿ ÃÂ äëÿ ó÷ðåæäåíèé ðàçëè÷íîãî óðîâíÿ, 
îáîñíîâàíî ïðèìåíåíèå îáó÷àþùèõ ïðîãðàìì 
äëÿ ìåäèöèíñêèõ ðàáîòíèêîâ è ðîäèòåëåé; âñå 
øèðå âíåäðÿþòñÿ ìåðû ïî îáåñïå÷åíèþ ÃÂ êàê 
çäîðîâûõ, òàê è áîëüíûõ äåòåé. Â òî æå âðåìÿ â 
öåëîì îáåñïå÷åííîñòü äåòåé â Ðîññèè ÃÌ íåëüçÿ 
ïðèçíàòü óäîâëåòâîðèòåëüíîé, õîòÿ ÃÂ, ïîìèìî 
îñíîâíûõ ïðåèìóùåñòâ, ÿâëÿåòñÿ ýêîíîìè÷å -
ñêè âûãîäíûì è äëÿ ñåìüè, è äëÿ ãîñóäàðñòâà. 
Òðåáóþò îáñóæäåíèÿ âîçìîæíûå íàïðàâëåíèÿ 
ïîâûøåíèÿ ýôôåêòèâíîñòè íàøåé ìåäèêî-ïðî -
ñâåòèòåëüñêîé è îðãàíèçàöèîííîé äåÿòåëüíî -
ñòè ñ àêòèâíûì ïðèâëå÷åíèåì ñîâðåìåííûõ 
âîçìîæíîñòåé ñðåäñòâ ìàññîâîé èíôîðìàöèè, 
à òàêæå ñîâåðøåíñòâîâàíèå îáðàçîâàòåëüíûõ 
ïðîãðàìì ïî ÃÂ äëÿ ðàçëè÷íûõ êàòåãîðèé íàñå -
ëåíèÿ, â ò.÷. äëÿ ó÷àùèõñÿ ñòàðøèõ êëàññîâ 
øêîë â êîíòåêñòå âîñïèòàíèÿ ïðèâåðæåííîñòè 
òðàäèöèîííûì öåííîñòÿì ñåìüè è îáùåñòâà. 
Ñëåäóåò óñêîðèòü óíèôèêàöèþ ñòàòèñòè÷åñêèõ 
îò÷åòíûõ ïîêàçàòåëåé ñ öåëüþ ïîëó÷åíèÿ áîëåå 
îáúåêòèâíûõ äàííûõ î äèíàìèêå ïîêàçàòå -
ëåé ðàñïðîñòðàíåííîñòè ÃÂ â íàøåé ñòðàíå è 
åãî ïðîäîëæèòåëüíîñòè. Ïîìèìî ýòîãî, öåëåñî-  
îáðàçíî äàëüíåéøåå ðàçâèòèå ìåð ãîñóäàðñòâåí -
íîé ïîääåðæêè êîðìÿùèõ ìàòåðåé è ðàñøèðå -
íèå ñåòè ëèöåíçèðîâàííûõ ÁÄÃÌ, ÷òî ïîìîæåò 
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íèå ÃÌ äëÿ íàèáîëåå óÿçâèìûõ ìëàäåíöåâ. 

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.
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Òåõíîëîãè÷åñêîå ðàçâèòèå óëüòðàçâóêîâûõ èññëåäîâàíèé (ÓÇÈ) ñäåëàëî âîçìîæíûì âèçó -
àëèçàöèþ ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ íà áîëüøîì ïðîòÿæåíèè, â ðåàëüíîì ðåæèìå âðåìåíè, 
ñ âûñîêèì ðàçðåøåíèåì, ñ âîçìîæíîñòüþ îöåíêè ñòðóêòóðû, ñòåïåíè âàñêóëÿðèçàöèè, 
èçìåðåíèåì ðàçìåðîâ è æåñòêîñòè íåðâîâ íà èññëåäóåìîì ó÷àñòêå. Øèðîêîå ðàñïðîñòðàíå -
íèå âèçóàëüíîé óëüòðàçâóêîâîé îöåíêè ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ â äèàãíîñòèêå òóííåëüíûõ 
íåéðîïàòèé, òðàâìàòè÷åñêèõ ïîâðåæäåíèé, íàñëåäñòâåííûõ ïîëèíåéðîïàòèé ñîçäàåò ïðåä -
ïîñûëêè èññëåäîâàíèÿ âîçìîæíîñòåé äèàãíîñòèêè äèàáåòè÷åñêîé ïîëèíåéðîïàòèè (ÄÏÍ). 
Â äàííîì îáçîðå ïðèâåäåíû ðåçóëüòàòû óëüòðàçâóêîâîé äèàãíîñòèêè ÄÏÍ èññëåäîâàòåëÿìè 
ðàçíûõ ñòðàí. Ìíîãèå àâòîðû â ñâîèõ ðàáîòàõ ñîîáùàþò î ïîëîæèòåëüíîì îïûòå, î ðåãè -
ñòðàöèè óâåëè÷åíèÿ ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ è ïîâûøåíèè èõ æåñòêîñòè ó ïàöèåíòîâ ñ ÄÏÍ. 
Äàëüíåéøåå ðàçâèòèå ìåòîäèêè óëüòðàçâóêîâîé îöåíêè ïðèçíàêîâ ÄÏÍ ïîçâîëèò óëó÷øèòü 
ïðîãíîç òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ, îêàæåò ïîëîæèòåëüíîå âëèÿíèå íà êà÷åñòâî æèçíè ïàöèåíòîâ.
�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����ñàõàðíûé äèàáåò, äèàáåòè÷åñêàÿ ïîëèíåéðîïàòèÿ, óëüòðàçâóêîâîå èññëå -
äîâàíèå íåðâîâ, ïëîùàäü ïîïåðå÷íîãî ñå÷åíèÿ, óëüòðàçâóêîâàÿ ýëàñòîãðàôèÿ, ýëåêòðîíåéðî -
ìèîãðàôèÿ.
�¡�Ò�ˆ������Ñ.Â. Ôîìèíà, Þ.Ã. Ñàìîéëîâà, Â.Ä. Çàâàäîâñêàÿ, Ä.À. Êóäëàé, Ì.Â. Êîøìåëåâà, Ä.À. Êà-  
÷àíîâ, Å.È. Òðèôîíîâà, Ì.À. Çîðêàëüöåâ, Â.Ý. Þí. Ñîâðåìåííûå ðåàëüíîñòè óëüòðàçâóêà â 
äèàãíîñòèêå äèàáåòè÷åñêîé ïîëèíåéðîïàòèè ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ ñ ñàõàðíûì äèàáåòîì  
1 òèïà. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 89–94. DOI: 10.24110/0031-403X-
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Recent technological advantages of ultrasound sonography (USG) have made it possible to 
visualize peripheral nerves over a large area in real time with high resolution and with the 
ability to assess the structure and the degree of vascularization, to measure the size and the 
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Ñàõàðíûé äèàáåò (ÑÄ) çàíèìàåò ëèäèðóþùèå 
ïîçèöèè ñðåäè ñîöèàëüíî-çíà÷èìûõ çàáîëåâàíèé 
äåòñêîãî è âçðîñëîãî íàñåëåíèÿ [1]. Ýòî ìåòàáî -
ëè÷åñêîå çàáîëåâàíèå îáëàäàåò ñâîéñòâàìè øèðî -
êîãî ðàñïðîñòðàíåíèÿ, õðîíè÷åñêîãî òå÷åíèÿ, 
âûñîêîé ñòîèìîñòüþ ëå÷åíèÿ, âûñîêèì ðèñêîì 
ðàçâèòèÿ îñëîæíåíèé, âåäóùèõ ê ðàííåé èíâà -
ëèäèçàöèè. Ýïèäåìèîëîãè÷åñêèå ïîêàçàòåëè ÑÄ 
õàðàêòåðèçóþòñÿ íåóêëîííûì ðîñòîì: ïî äàííûì 
Ôåäåðàëüíîãî ðåãèñòðà ÐÔ, ÷èñëåííîñòü ïàöèåí -
òîâ ñ ÑÄ íà 01.01.2022 ñîñòàâèëà 4 871 863 (3,35% 
íàñåëåíèÿ ÐÔ), èç íèõ ÑÄ 1 òèïà (ÑÄ1) – 5,6% 
(271,4 òûñ.) [2]. Îñîáîå âíèìàíèå ïðèíàäëåæèò 
ÑÄ1 â äåòñêîì è ïîäðîñòêîâîì âîçðàñòå, çàáîëåâà -
åìîñòü ÑÄ ó äåòåé äî 14 ëåò â ìèðîâîé ïîïóëÿöèè, 
ïî äàííûì IDF, ñîñòàâèëà îêîëî 652 ìëí. ÷åëî -
âåê, òîëüêî çà 2021 ã. áûëî âïåðâûå âûÿâëåíî  
108 òûñ. ÷åëîâåê ñ ÑÄ [3]. Â Òîìñêîé îáëàñòè íà 1 
ÿíâàðÿ 2023 ã. êîëè÷åñòâî äåòåé ñ ÑÄ1 ñîñòàâèëî 
359 ÷åëîâåê, ïî äàííûì ðååñòðà ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ.

Îñëîæíåíèÿ ÑÄ, âûçâàííûå õðîíè÷åñêîé 
ãèïåðãëèêåìèåé, ïðèâîäÿò ê ôîðìèðîâàíèþ 
íåäîñòàòî÷íîñòè ðàçíûõ îðãàíîâ è ñèñòåì è 
ÿâëÿþòñÿ îïðåäåëÿþùèìè â ïðîãíîçå çàáîëå -
âàíèÿ è ðåçóëüòàòàõ ëå÷åíèÿ [4–7]. Ñíèæåíèå 
âåðîÿòíîñòè ðàçâèòèÿ è óìåíüøåíèå êëèíè÷å -
ñêèõ ïðîÿâëåíèé îñëîæíåíèé ÑÄ áëàãîïðèÿòíî 
ñêàçûâàþòñÿ íà êà÷åñòâå æèçíè ïàöèåíòîâ è 
ÿâëÿþòñÿ àêòóàëüíîé çàäà÷åé çäðàâîîõðàíåíèÿ. 

Äèàáåòè÷åñêàÿ ïîëèíåéðîïàòèÿ (ÄÏÍ) îòíî -
ñèòñÿ ê îäíîìó èç íàèáîëåå ÷àñòûõ îñëîæíåíèé 
ÑÄ. Ïî äàííûì S. Narayan è ñîàâò. [8], åå ÷àñòîòà 
âñòðå÷àåìîñòè â îòäåëüíûõ ïîïóëÿöèÿõ ìîæåò 
äîñòèãàòü 50%. ÄÏÍ õàðàêòåðèçóåòñÿ ïîâðåæ -
äåíèåì ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ, â áîëüøåé ñòå -
ïåíè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, è ñîïðîâîæäàåòñÿ 
ïðîãðåññèðóþùèì ñíèæåíèåì ÷óâñòâèòåëüíîñòè 
âïëîòü äî ïîëíîé ïîòåðè, ææåíèåì, áîëÿìè ðàç -
íîé èíòåíñèâíîñòè, ðàçâèòèåì âåãåòàòèâíîé äèñ -
ôóíêöèè [8]. Äëèòåëüíîå áåññèìïòîìíîå òå÷åíèå 
ñîçäàåò ïðåäïîñûëêè ê ïîòåðå âðåìåíè äëÿ 
îáðàòèìûõ èçìåíåíèé, âëå÷åò çà ñîáîé ÷àñòóþ 
òðàâìàòèçàöèþ êîíå÷íîñòåé, ïîÿâëåíèå òðîôè -
÷åñêèõ èçìåíåíèé êîæíûõ ïîêðîâîâ è ÿâëÿåòñÿ 
âåäóùèì ôàêòîðîì ðèñêà ðàçâèòèÿ «ñèíäðîìà 
äèàáåòè÷åñêîé ñòîïû» ñ íåîáõîäèìîñòüþ àìïó -
òàöèè íèæíèõ êîíå÷íîñòåé è äàëüíåéøåé èíâà -
ëèäèçàöèè ïàöèåíòîâ [9]. 

Ïàòîãåíåç ÄÏÍ íîñèò ìíîãîôàêòîðíûé 
õàðàêòåð, òî÷íûé ìåõàíèçì íà ñåãîäíÿøíèé 
äåíü îñòàåòñÿ íåèçâåñòíûì è ïðåäïîëàãàþò -
ñÿ ðàçíûå òåîðèè. Ïåðâè÷íóþ ðîëü îòâîäÿò 
äëèòåëüíîé ãèïåðãëèêåìèè, êîòîðàÿ çàïóñêàåò 
ìåòàáîëè÷åñêèé êàñêàä ðåàêöèé, âêëþ÷àþùèé 
ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ïîëèîëîâ, óâåëè÷åíèå 
êîëè÷åñòâà ïðîäóêòîâ ãëèêèðîâàíèÿ, èçáû -
òî÷íîå âûñâîáîæäåíèå öèòîêèíîâ, àêòèâàöèþ 
ïðîòåèíêèíàçû Ñ, ÷ðåçìåðíûé îêèñëèòåëüíûé 
ñòðåññ, äàííûå ìåòàáîëè÷åñêèå ðåàêöèè ÿâëÿ -
þòñÿ öåíòðàëüíûì çâåíîì ñîñóäèñòûõ îñëîæ -
íåíèé ÑÄ [10, 11]. Äàííûå ðåàêöèè ïðèâîäÿò ê 
ïîâðåæäåíèþ ýíäîíåâðàëüíûõ ñîñóäîâ ñ óòîë -
ùåíèåì ñòåíîê è ðàçðóøåíèåì ýíäîòåëèàëü -
íûõ êëåòîê, ðàçâèòèåì èøåìèè, ôóíêöèîíàëü -
íûìè è ñòðóêòóðíûìè èçìåíåíèÿìè íåðâîâ.  
S. Yagihashi è ñîàâò. [10] â ðàííèõ èññëå -
äîâàíèÿõ 2011 ã. âûñêàçàëè ìíåíèå î ðîëè 
àíàòîìè÷åñêîé îñîáåííîñòè êðîâîñíàáæåíèÿ 
ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ çà ñ÷åò òðàíñïåðèíåâ -
ðàëüíûõ àðòåðèîë, ïðîáîäàþùèõ ïåðèíåâðèé 
íà ïóòè ê ýíäîíåðâèþ, è ñëàáîé àóòîðåãóëÿöèè, 
êîòîðûå ôîðìèðóþò óÿçâèìîñòü íåðâà ê èøå -
ìèè [10]. Ó÷èòûâàÿ áîëüøóþ äëèíó àêñîíîâ, 
íàðóøåíèå êðîâîñíàáæåíèÿ ñïîñîáñòâóåò ïåð -
âè÷íîìó ðàçâèòèþ äèñòàëüíîé ñåíñîðíîé äåãå -
íåðàöèè íåðâíûõ âîëîêîí ñ ïîòåðåé àêñîíîâ è 
ýíäîíåâðàëüíîé ìèêðîàíãèîïàòèåé. Â äàëüíåé -
øåì ïîðàæàþòñÿ âñå ó÷àñòêè ïåðèôåðè÷åñêèõ 
íåðâîâ, âêëþ÷àÿ ìèåëèíèçèðîâàííûå è íåìèå -
ëèíèçèðîâàííûå íåðâíûå àêñîíû, ïåðèêàðèîí, 
íåðâíûå ñîñóäû è ãëèàëüíûå êëåòêè [11, 12].

Äèàãíîñòèêà ÄÏÍ îñíîâûâàåòñÿ íà îöåíêå 
êëèíèêî-èíñòðóìåíòàëüíûõ äàííûõ. Çîëîòûì 
ñòàíäàðòîì ôóíêöèîíàëüíîé äèàãíîñòèêè ïåðè -
ôåðè÷åñêèõ íåðâîâ ÿâëÿþòñÿ ýëåêòðîôèçèîëîãè -
÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ. Ýëåêòðîíåéðîìèîãðàôèÿ 
(ÝÍÌÃ) îáëàäàåò âûñîêîé èíôîðìàòèâíîñòüþ è 
ïîçâîëÿåò îöåíèòü íàëè÷èå èëè îòñóòñòâèå áëîêà 
ïðîâåäåíèÿ, à òàêæå îïðåäåëèòü ñêîðîñòü ïðîâå -
äåíèÿ áèîýëåêòðè÷åñêîãî èìïóëüñà ïî ìûøå÷íî -
ìó è íåðâíîìó âîëîêíó. Ïðîöåññû äèåìèëèíèçà -
öèè îáîëî÷åê íåðâà è àòðîôèè àêñîíîâ ïðèâîäÿò 
ê ñíèæåíèþ ôóíêöèîíàëüíûõ ñâîéñòâ íåðâà, 
÷òî ïðîÿâëÿåòñÿ ïðè ÝÍÌÃ èçìåíåíèÿìè ïðî -
âåäåíèÿ áèîýëåêòðè÷åñêîãî èìïóëüñà [11–13]. 
Ïî ìíåíèþ P. Gencpinar è ñîàâò. [14], îöåíêà 

stiffness of the nerves in the studying area. The spreading of the use of visual ultrasound 
assessment of peripheral nerves in the diagnosis of tunnel neuropathies, traumatic injuries and 
hereditary polyneuropathies creates prerequisites for studying the possibilities of diagnosing 
diabetic polyneuropathy (DPN). This bibliographical review represents the results of ultrasonic 
diagnostics of DPN by researchers from all-over the World. There are a lot of reports with 
positive experience in registration of an increase in peripheral nerves and their stiffness in 
patients with DPN. Further development of the USG techniques aimed at the DPN signs 
assessment would improve the disease prognoses coupled with an undoubtedly positive effect on 
the patients’ quality-of-life.
�.�H�\�Z�R�U�G�V����diabetes mellitus, diabetic polyneuropathy, ultrasound sonography of the nerves, 
ultrasound elastography, electroneuromyography.
�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����S.V. Fomina, Yu.G. Samoylova, V.D. Zavadovskaya, D.A. Kudlay, M.V. Kosh-  
meleva, D.A. Kachanov, Ye.I. Trifonova, M.A. Zorkaltsev, V.E. Yun. Modern diagnostic features of 
ultrasound in diabetic polyneuropathy in children and adolescents with type 1 diabetes mellitus.  
A bibliographical review. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 89–94. DOI: 10.24110/0031-
403X-2025-104-1-89-94.



91

ÎÁ
Ç

ÎÐ
Û

  
Ë

È
Ò

Å
Ð

À
Ò

Ó
Ð

Û

âîçáóäèìîñòè àêñîíîâ ñðåäèííîãî è áîëüøåáåð-
öîâîãî íåðâîâ ìîæåò âûÿâèòü ôóíêöèîíàëüíûå 
èçìåíåíèÿ íà ðàííèõ ñòàäèÿõ ÄÏÍ. Íåñìîòðÿ 
íà ýôôåêòèâíîñòü, ÝÍÌÃ èìååò îãðàíè÷åíèÿ, 
òàêèå êàê èíâàçèâíîñòü, îïåðàòîðîçàâèñèìîñòü, 
âëèÿíèå íà ðåçóëüòàò ñòîðîííèõ ôàêòîðîâ, òåì-
ïåðàòóðû è âëàæíîñòè êîæè [11, 12]. S. Narayan 
è ñîàâò. [8] è C. Wang è ñîàâò. [15] ñîîáùàþò 
î âîçíèêàþùèõ ñëîæíîñòÿõ ïðè ðåãèñòðàöèè 
íàðóøåíèé ïðîâåäåíèÿ èìïóëüñà ïî ìåëêèì 
âîëîêíàì ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ, îñîáåííî íà 
ðàííåé ñóáêëèíè÷åñêîé ñòàäèè ÄÏÍ. 

Èç ëó÷åâûõ ìåòîäîâ ëèäèðóþùèå ïîçèöèè 
çàíèìàåò óëüòðàçâóêîâàÿ äèàãíîñòèêà (ÓÇÄ), êàê 
ìåòîä íåèíâàçèâíûé, áåçîïàñíûé è íå èìåþùèé 
ëó÷åâîé íàãðóçêè [16]. Âûñîêàÿ äèàãíîñòè÷åñêàÿ 
òî÷íîñòü óëüòðàçâóêîâîãî èññëåäîâàíèÿ (ÓÇÈ) 
ïîçâîëÿåò ïðîâîäèòü ìíîãîêðàòíûå èññëåäîâà-
íèÿ ïðè äèíàìè÷åñêîì íàáëþäåíèè ïàöèåíòîâ. 
Ïîÿâëåíèå âûñîêî÷àñòîòíûõ äàò÷èêîâ äî 24 ìÃö 
îòêðûëî âîçìîæíîñòü ïîëó÷åíèÿ èçîáðàæåíèé ñ 
âûñîêèì ðàçðåøåíèåì, ÷òî ÿâèëîñü êëþ÷åâûì 
ýëåìåíòîì â âèçóàëüíîé îöåíêå íåðâà ïðè íàòèâ-
íîì ÓÇÈ [17]. Ñåðîøêàëüíîå íàòèâíîå ÓÇÈ äàåò 
èíôîðìàöèþ î öåëîñòíîñòè âîëîêíà ïåðèôåðè÷å-
ñêîãî íåðâà íà áîëüøîì ïðîòÿæåíèè, î íàëè÷èè 
àíàòîìè÷åñêèõ îñîáåííîñòåé ñòðîåíèÿ, ïîçâîëÿåò 
èçìåðèòü ïëîùàäü ïîïåðå÷íîãî ñå÷åíèÿ (ÏÏÑ) 
è îïðåäåëèòü ñòðóêòóðó ñ âûñîêîé äåòàëèçà-
öèåé äî îòäåëüíûõ ôàñöèêóëîâ, ïåðè- è ýïè-
íåâðèÿ. Äîïîëíèòåëüíî ÓÇÈ èñïîëüçóåòñÿ äëÿ 
èñêëþ÷åíèÿ ñîïóòñòâóþùèõ èçìåíåíèé íåðâîâ, 
ê êîòîðûì íàèáîëåå ÷àñòî îòíîñÿòñÿ òóííåëüíàÿ 
íåéðîïàòèÿ è îïóõîëåâèäíûå îáðàçîâàíèÿ [14]. 
Íåèçìåíåííûé íåðâ â ïîïåðå÷íîì ñå÷åíèè èìååò 
âèä ï÷åëèíûõ ñîò, êàæäàÿ ÿ÷åéêà ÿâëÿåòñÿ 
îòäåëüíûì ôàñöèêóëîì, îêðóæåííàÿ ýïèíåâ-
ðèåì, ôàñöèêóëû ðàâíûõ ðàçìåðîâ îò÷åòëèâî 
äèôôåðåíöèðóþòñÿ äðóã îò äðóãà, â ïðîäîëüíîì 
ñå÷åíèè íåðâ èìååò êàáåëüíîå ñòðîåíèå, ïîõîæåå 
íà ñóõîæèëèå (ðèñ. 1). 

Ðåæèìû äîïïëåðîãðàôèè è íåäîïïëåðîâ-
ñêîé ìèêðîñîñóäèñòîé âàñêóëÿðèçàöèè èñïîëü-
çóþò äëÿ ïîëó÷åíèÿ äàííûõ î âàñêóëÿðèçàöèè 
íåðâà, ñ âîçìîæíîñòüþ ðåãèñòðàöèè êðîâîòîêà 
îò 1 ñì/ñ. Íåèçìåíåíûé íåðâ íå èìååò âèäèìî-
ãî êðîâîòîêà, è åäèíè÷íûå ëîêóñû ïðàêòè÷åñêè 
íå ðåãèñòðèðóþòñÿ (ðèñ. 2). 

Âèçóàëèçàöèÿ äîïïëåðîâñêîãî ïîòîêà èëè 
óñèëåííûõ êðóïíûõ ëîêóñîâ â ñòðóêòóðå íåðâà 

ÿâëÿåòñÿ ïàòîëîãè÷åñêèì è ñâèäåòåëüñòâóåò î 
åãî ãèïåðâàñêóëÿðèçàöèè, êîòîðàÿ ìîæåò áûòü 
âûÿâëåíà ïðè êîìïðåññèîííî-âîñïàëèòåëüíûõ 
è íåêîòîðûõ àêñîíàëüíûõ íåâðîïàòèÿõ (ðèñ. 3).

Äîïîëíèòåëüíûå âîçìîæíîñòè ÓÇÄ ïðåäñòàâ-
ëÿåò ìåòîä ýëàñòîãðàôèè. Ýëàñòîãðàôèÿ îòâå÷à-
åò íà âîïðîñ î æåñòêîñòè òêàíè, èñïîëüçóåòñÿ 
äëÿ äèôôåðåíöèàëüíîé äèàãíîñòèêè ïðåèìó-
ùåñòâåííî âîñïàëèòåëüíûõ è íåîïëàñòè÷åñêèõ 
ïðîöåññîâ. Ôèçè÷åñêóþ îñíîâó ìåòîäà ñîñòàâëÿ-
åò ìîùíûé àêóñòè÷åñêèé èìïóëüñ, èçëó÷àåìûé 
äàò÷èêîì â èññëåäóåìóþ ñðåäó, ñ ôîðìèðîâàíè-
åì «ôðîíòà» ñäâèãîâîé âîëíû, ðàñïðîñòðàíÿþ-
ùåãîñÿ â ñðåäå. Ðåãèñòðàöèÿ ñêîðîñòè ðàñïðî-
ñòðàíåíèÿ ñäâèãîâîé âîëíû äàåò èíôîðìàöèþ î 
æåñòêîñòè òêàíè: ÷åì áîëüøå æåñòêîñòü òêàíè, 
òåì âûøå ñêîðîñòü ðàñïðîñòðàíåíèÿ ñäâèãî-
âîé âîëíû. Ìåòîäû ýëàñòîãðàôèè, âêëþ÷àþùèå 
êîìïðåññèîííóþ ýëàñòîãðàôèþ è ýëàñòîãðàôèþ 
ñäâèãîâîé âîëíû, äîêàçàëè ñâîþ ýôôåêòèâíîñòü 
â îöåíêå æåñòêîñòè ïðè ðàçíûõ ïàòîëîãè÷åñêèõ 
ïðîöåññàõ, êàê ïîâåðõíîñòíî ðàñïîëîæåííûõ, 
òàê è âíóòðåííèõ îðãàíàõ è òêàíÿõ. Íàèáîëüøóþ 
ïîïóëÿðíîñòü ìåòîäèêà ýëàñòîãðàôèè ñäâèãîâîé 
âîëíû ïîëó÷èëà â ïåðâóþ î÷åðåäü èç-çà ëåãêîñòè 
è òî÷íîñòè âîñïðîèçâåäåíèÿ, íèçêîé îïåðàòîðî-
çàâèñèìîñòè, âûñîêîé òî÷íîñòè ðåçóëüòàòîâ, à 

Ðèñ. 1. Íåèçìåíåííûé ñðåäèííûé íåðâ â Â-ðåæèìå: èçìåðåíèå ÏÏÑ â ïîïåðå÷íîì ñðåçå (à) è â ïðî-
äîëüíîì ñðåçå (á) [18, 19].

à á

Ðèñ. 2. Íåèçìåíåíûé ñðåäèííûé íåðâ ñ îòñóòñòâèåì 
ëîêóñîâ êðîâîòîêà, ðåæèì SMI [18, 19]. 

Ðèñ. 3. Òóííåëüíàÿ íåéðîïàòèÿ ñðåäèííîãî íåðâà 
(ÏÏÑ=17 ìì 2), ðåãèñòðàöèÿ êðóïíîãî ëîêóñà êðîâîòîêà 
â ðåæèìå SMI [20]. 
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òàêæå âîçìîæíîñòè èçìåðÿòü æåñòêîñòü èññëå -
äóåìîé òêàíè êîëè÷åñòâåííî â êÏà èëè ì/ñ.  
Ê îãðàíè÷åíèÿì ýëàñòîãðàôèè ñäâèãîâîé âîëíû, 
îñíîâàííîé íà ôèçè÷åñêèõ àñïåêòàõ ìåòîäà 
è äàííûõ êëèíè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèé, îòíî -
ñÿò íàëè÷èå æèäêîñòü-ñîäåðæàùèõ ñòðóêòóð íà 
ïóòè ÓÇ-ëó÷à ê çîíå èçìåðåíèÿ, ðàñïîëîæåíèå 
ñîñóäîâ ñ ïåðåäàòî÷íîé ïóëüñàöèåé âáëèçè çîíû 
èçìåðåíèÿ, íàëè÷èå æåñòêèõ òêàíåé, òàêèõ êàê 
êàëüöèíàòû, êîñòíûå ñòðóêòóðû â çîíå èçìå -
ðåíèÿ. Íåñìîòðÿ íà óïîìÿíóòûå îãðàíè÷åíèÿ 
ìåòîäà, ó÷èòûâàÿ ïîëîæèòåëüíûé îïûò ïðèìå -
íåíèÿ ýëàñòîãðàôèè ñäâèãîâîé âîëíû â îöåíêå 
ñòàäèè ôèáðîçà ïå÷åíè, íîâîîáðàçîâàíèé ãðóä -
íûõ æåëåç, íîâîîáðàçîâàíèé ùèòîâèäíîé æåëå -
çû, îöåíêè ñòðóêòóðû ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ è 
äðóãèõ ïîâåðõíîñòíî ðàñïîëîæåííûõ îðãàíîâ 
è òêàíåé, ìåòîä ýëàñòîãðàôèè ñäâèãîâîé âîëíû 
äàåò íàäåæäû ïîëó÷åíèÿ ïîëåçíîé èíôîðìàöèè 
äëÿ äèàãíîñòèêè ÄÏÍ.

ÓÇÈ ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ â áîëüøåé ñòå -
ïåíè îñâåùåíî â èññëåäîâàíèÿõ, ïîñâÿùåííûõ 
òðàâìàòè÷åñêèì ïîâðåæäåíèÿì, òóííåëüíûì 
ñèíäðîìàì, íàñëåäñòâåííûì ñèíäðîìàì, ÄÏÍ 
ïðè ÑÄ 2 òèïà (ÑÄ2) âçðîñëîãî íàñåëåíèÿ. 
Âîçìîæíîñòè óëüòðàçâóêà â äèàãíîñòèêå ÄÏÍ 
äåòñêîãî è ïîäðîñòêîâîãî âîçðàñòà ïðåäñòàâ -
ëåíû â ìåíüøåé ñòåïåíè è õàðàêòåðèçóþòñÿ 
íàëè÷èåì ïðîòèâîðå÷èé. 

Ì.Ã. Äàíèëîâà è ñîàâò. [18, 19] øèðîêî 
ïðåäñòàâèëè âîçìîæíîñòè èñïîëüçîâàíèÿ ÓÇÈ â 
ðàííåé äèàãíîñòèêå äèàáåòè÷åñêîé ïåðèôåðè÷å -
ñêîé ïîëèíåéðîïàòèè â äåòñêîì âîçðàñòå íà 200 
ïàöèåíòàõ, ïîäðîáíî îïèñàëè ìåòîäîëîãèþ ÓÇÈ 
ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ, óñòàíîâèëè íîðìàòèâ -
íûå çíà÷åíèÿ ÏÏÑ ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ, 
à òàêæå îïðåäåëèëè êà÷åñòâåííûå õàðàêòåðè -
ñòèêè ýõîñòðóêòóðû íåðâîâ ó çäîðîâûõ äåòåé 
è äåòåé ñ ÑÄ1. Èññëåäîâàòåëè îïðåäåëèëè óâå -
ëè÷åíèå ðàçìåðîâ îòäåëüíûõ ïåðèôåðè÷åñêèõ 
íåðâîâ è èçìåíåíèå ñòðóêòóðû ó ïàöèåíòîâ ñ 
ÑÄ1, òåì íå ìåíåå óâåðåíû â íåîáõîäèìîñòè 
äàëüíåéøèõ èññëåäîâàíèé, ïîèñêå íîâûõ äèà -
ãíîñòè÷åñêèõ ïàòòåðíîâ.

A.A. Borire è ñîàâò. [13] èññëåäîâàëè íàëè -
÷èå âçàèìîñâÿçè èçìåíåíèÿ äâèãàòåëüíîé âîç -
áóäèìîñòè îò ìîðôîëîãè÷åñêîé ñòðóêòóðû ñðå -
äèííîãî è áîëüøåáåðöîâîãî íåðâîâ ïðè ÑÄ1 
(n=50) è ÑÄ2 (n=60). Áûëî ïîëó÷åíî çíà÷èìîå 
óâåëè÷åíèå ÏÏÑ èññëåäóåìûõ íåðâîâ â ãðóïïàõ 
ñ ÑÄ. Àâòîðû óñòàíîâèëè çíà÷åíèÿ ÏÏÑ áîëüøå -
áåðöîâîãî íåðâà: â ãðóïïå ÑÄ1 – 14,5±0,7 ìì 2,  
â ãðóïïå ÑÄ2 – 18,5±1,0 ìì 2, êîíòðîëü ïåðâîé è 
âòîðîé ãðóïïû – ñîîòâåòñòâåííî 10,8±0,3 ìì 2 è 
12,8±0,5 ìì 2; ÏÏÑ ñðåäèííîãî íåðâà: â ãðóïïå 
ÑÄ1 – 7,6±0,2 ìì 2, â ãðóïïå ÑÄ2 – 9,1±0,3 ìì 2,  
êîíòðîëü – 6,3±0,1 ìì 2 è 7,2±0,1 ìì 2. Òàêæå 
áûëè óñòàíîâëåíû ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûå 
êîððåëÿöèîííûå çàâèñèìîñòè ìåæäó ÏÏÑ áîëü -
øåáåðöîâîãî íåðâà è ïàðàìåòðàìè âîçáóäèìî -
ñòè, âêëþ÷àÿ íàêëîí ïîðîãà òîêà ïîêîÿ è äåïî -
ëÿðèçóþùèé ïîðîãîâûé ýëåêòðîòîíóñ â ãðóïïå 
ÑÄ1, â ãðóïïå ÑÄ2 àíàëîãè÷íûõ çàâèñèìîñòåé 
âûÿâëåíî íå áûëî, è àâòîðû ñäåëàëè âûâîä î 

âåðîÿòíî ðàçíûõ ïàòîãåíåòè÷åñêèõ ìåõàíèçìàõ 
ðàçâèòèÿ íåéðîïàòèè ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ1 è ÑÄ2.

T. Senarai è ñîàâò. [21] ïðîâåëè ìåòà-  
àíàëèç ÓÇÈ, âêëþ÷àþùèé îáñëåäîâàíèå 3295 
÷åëîâåê, ñ öåëüþ îïðåäåëåíèÿ ñâÿçè ìåæäó ïðî -
ãðåññèðîâàíèåì ÄÏÍ è óâåëè÷åíèåì ÏÏÑ áîëü -
øåáåðöîâîãî íåðâà íà ëîäûæêå. Íåñìîòðÿ íà 
ãåòåðîãåííîñòü èññëåäîâàíèé è íåîáõîäèìîñòü 
àêêóðàòíîé èíòåðïðåòàöèè ïîëó÷åííûõ äàííûõ, 
áûëî óñòàíîâëåíî çíà÷èòåëüíîå óâåëè÷åíèå ÏÏÑ 
áîëüøåáåðöîâîãî íåðâà íà ëîäûæêå ó ïàöèåí -
òîâ ñ ÄÏÍ â ñðàâíåíèè ñ ïàöèåíòàìè ñ ÑÄ áåç 
ÄÏÍ. Àâòîðû îáðàùàþò âíèìàíèå íà íåîáõîäè -
ìîñòü ñòàíäàðòèçàöèè ÓÇ-ïðîòîêîëà äëÿ îöåíêè 
íåðâîâ íèæíèõ êîíå÷íîñòåé è ñîãëàñîâàííîñòè 
êðèòåðèåâ äëÿ äèàãíîñòèêè ÄÏÍ.

Êîëëåêòèâû ó÷åíûõ Y. Singh è ñîàâò. [22]; 
K. Goyal è ñîàâò. [23]; K. Wang è ñîàâò. [9];  
A. Tandon è ñîàâò. [24]; S. Narayan è ñîàâò. [8]; 
T. Ranjan è ñîàâò. [17] ïðîâîäèëè èññëåäîâàíèå 
âîçìîæíîñòåé ÓÇÄ â îöåíêå ìîðôîëîãè÷åñêîé 
ñòðóêòóðû ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ ó ïàöèåíòîâ 
ñ ÑÄ2, èññëåäóåìûå âûáîðêè âêëþ÷àëè äàííûå 
îò 63 äî 520 ïàöèåíòîâ. Âî âñåõ èññëåäîâàíèÿõ 
èñïîëüçîâàëè óëüòðàçâóê âûñîêîãî ðàçðåøåíèÿ 
ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ, ÷àùå íèæíèõ êîíå÷íî -
ñòåé. Â ðåçóëüòàòàõ ïðèâåäåííûõ èññëåäîâàíèé 
óñòîé÷èâî ïðîñëåæèâàåòñÿ èçìåíåíèå ïàðàìåòðà 
ÏÏÑ íåðâîâ, îòìå÷àåòñÿ åãî çíà÷èìîå óâåëè÷å -
íèå ó ïàöèåíòîâ ñ óñòàíîâëåííîé ÄÏÍ. Ãðóïïû 
ó÷åíûõ K. Goyal  è ñîàâò. [23]; K. Wang è 
ñîàâò. [9] è A. Tandon è ñîàâò. [24] ñîîáùàþò î 
äîñòîâåðíûõ ðåçóëüòàòàõ ÓÇÈ íåðâîâ ñ âûñîêèì 
ðàçðåøåíèåì, ìåòîä äàåò âûñîêîòî÷íóþ èíôîð -
ìàöèþ î ìîðôîëîãè÷åñêîé ñòðóêòóðå íåðâîâ. 
Ó÷åíûå äåëàþò âûâîä, ÷òî óâåëè÷åíèå ÏÏÑ ñðå -
äèííûõ, ëîêòåâûõ, ìàëîáåðöîâûõ, áîëüøåáåðöî -
âûõ è èêðîíîæíûõ íåðâîâ ÿâëÿåòñÿ ôàêòîðîì 
ðèñêà ðàçâèòèÿ ÄÏÍ è ìîæåò áûòü èñïîëüçîâàíî 
äëÿ ñêðèíèíãà ñóáêëèíè÷åñêîé ÄÏÍ. Y. Singh 
è ñîàâò. [22]  âûÿâèëè çíà÷èìóþ êîððåëÿöè -
îííóþ çàâèñèìîñòü ìåæäó ÏÏÑ è çíà÷åíèÿìè 
øêàëû êëèíè÷åñêîé íåâðîïàòèè Òîðîíòî, ó÷å -
íûå óáåæäåíû, ÷òî èñïîëüçîâàíèå ÓÇÈ ñïîñîá -
ñòâóåò âûÿâëåíèþ ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé 
â áîëüøåáåðöîâûõ íåðâàõ ó áîëüíûõ ÑÄ äàæå 
äî êëèíè÷åñêîãî ïðîÿâëåíèÿ ïåðèôåðè÷åñêîé 
íåéðîïàòèè. T. Ranjan è ñîàâò. [17] óñòàíîâèëè 
ïîëîæèòåëüíóþ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìóþ êîððå -
ëÿöèþ ìåæäó ÏÏÑ áîëüøåáåðöîâîãî è ñðåäèííî -
ãî íåðâîâ è óðîâíåì HbA 1c, ïðîèçâîëüíûì óðîâ -
íåì ñàõàðà â êðîâè, ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ ÑÄ è 
ýñòåçèîìåòðèåé. Ó÷åíûå äåëàþò âûâîä î ïîëüçå 
èñïîëüçîâàíèè ÏÏÑ, HbA 1c è ýñòåçèîìåòðèè, êàê 
ýôôåêòèâíîãî êîìïëåêñà äëÿ âûÿâëåíèÿ èçìå -
íåíèé, õàðàêòåðíûõ äëÿ ÄÏÍ, à òàêæå âûíîñÿò 
íà îáñóæäåíèå âîçìîæíîñòè çàìåíû òåñòîâ íåðâ -
íîé ïðîâîäèìîñòè ïðåäñòàâëåííûì êîìïëåêñîì.  
S. Narayan è ñîàâò. [8] ïðè îöåíêå èçìåíåíèÿ 
ÏÏÑ ïðè ÄÏÍ ñ ó÷åòîì ïàðàìåòðîâ íåðâíîé ïðî -
âîäèìîñòè, ïî äàííûì ýëåêòðîäèàãíîñòè÷åñêèõ 
èññëåäîâàíèé (ÝÍÌÃ), óñòàíîâèëè ïîâûøåíèå 
ÏÏÑ ïðè äåìèåëèíèçèðóþùåì è ñìåøàííîì 
õàðàêòåðå ïîðàæåíèè íåðâîâ, à ïðè àêñîíàëü -
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íîé ôîðìå óâåëè÷åíèÿ ÏÏÑ ïîëó÷åíî íå áûëî. 
Àâòîðû ñäåëàëè âûâîäû î áîëåå ðàííèõ ìîðôî -
ëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèÿõ íåðâîâ ïî äàííûì ÓÇÈ, 
÷åì ðåãèñòðèðóåìûå èçìåíåíèÿ ïðîâîäèìîñòè ïî 
äàííûì ýëåêòðîäèàãíîñòè÷åñêèõ èññëåäîâàíèé. 
Êðîìå òîãî, àâòîðû îáðàùàþò âíèìàíèå íà âîç -
ìîæíîñòü âëèÿíèÿ êîìïðåññèîííîé íåéðîïàòèè 
íà íåâðîëîãè÷åñêóþ êàðòèíó ïðè ðàííèõ ñòà -
äèÿõ ÄÏÍ è âîçìîæíîñòü ÓÇÈ â ðåãèñòðàöèè 
èçìåíåíèé ñòðóêòóðû ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ.

C. Wang è ñîàâò. [15] îöåíèëè âîçìîæíî -
ñòè êëèíè÷åñêîãî èñïîëüçîâàíèÿ ñîâðåìåííîãî 
ÓÇÈ â äèàãíîñòèêå ÄÏÍ, àâòîðû èñïîëüçîâà -
ëè ñîâìåùåíèå ñåðîøêàëüíîãî èçîáðàæåíèÿ 
ñ èçìåðåíèåì ÏÏÑ ñ óëüòðàçâóêîâîé ýëàñòî -
ãðàôèåé ñäâèãîâîé âîëíû ïðè èññëåäîâàíèè 
áîëüøåáåðöîâîãî íåðâà ó ïàöèåíòîâ ñ ÑÄ2. 
Ðåçóëüòàòû ñåðîøêàëüíîãî èçîáðàæåíèÿ, êàê 
çíà÷èìîå óâåëè÷åíèå ÏÏÑ áîëüøåáåðöîâîãî 
íåðâà ó ïàöèåíòîâ ñ ÄÏÍ â ñðàâíåíèè ñ 
ïàöèåíòàìè áåç ÄÏÍ è êîíòðîëüíîé ãðóïïîé, 
ñîãëàñóþòñÿ ñ äàííûìè äðóãèõ èññëåäîâàòåëåé:  
A.A. Borire è ñîàâò. [13]; Y. Singh è ñîàâò. [22]; 
K. Wang è ñîàâò. [9]; S. Narayan è ñîàâò. [8]; 
A. Tandon è ñîàâò. [24]; T. Ranjan è ñîàâò. [17]; 
T. Senarai è ñîàâò. [21]. Ïîêàçàòåëè óëüòðàçâó -
êîâîé ýëàñòîãðàôèè ñäâèãîâîé âîëíû õîòü è íå 
âûÿâèëè çíà÷èìîãî ðàçëè÷èÿ, íî îïðåäåëèëè 
ïîâûøåíèå æåñòêîñòè áîëüøåáåðöîâîãî íåðâà 
ó ïàöèåíòîâ ñ ÄÏÍ â áîëüøåé ñòåïåíè, ÷åì â 
ãðóïïå áåç ÄÏÍ è ãðóïïå áåç ÑÄ. Àâòîðû îáíà -
ðóæèëè ïîðîãîâîå çíà÷åíèå æåñòêîñòè áîëüøå -
áåðöîâîãî íåðâà â 67,55 êÏà, ñîîòâåòñòâóþùåå 
äèàãíîñòè÷åñêîìó çíà÷åíèþ ÄÏÍ. Óâåëè÷åíèå 
ÏÏÑ è ïîâûøåíèå æåñòêîñòè íåðâà èññëåäî -
âàòåëè ñâÿçûâàþò ñ ãèïåðãëèêåìèåé, îòåêîì 
íåðâà, äåìèåëèíèçàöèåé è äåãåíåðàöèåé àêñî -
íîâ è ñ÷èòàþò íåîáõîäèìûì äàëüíåéøåå èçó÷å -
íèå âîçìîæíîñòè äèàãíîñòèêè ýòèõ ïðîöåññîâ.

J. Zakrzewski è ñîàâò. [25] ïðîàíàëèçèðîâàëè 
äàííûå 14 èññëåäîâàíèé èñïîëüçîâàíèÿ óëüòðà -
çâóêîâîé ýëàñòîãðàôèè â îöåíêå ïåðèôåðè÷åñêèõ 
íåéðîïàòèé è óáåæäåíû, ÷òî ïîâûøåíèå âíóòðè -
íåâðàëüíîãî äàâëåíèÿ, âîçíèêàþùåå â ðåçóëüòà -
òå îòåêà íåðâà, èçìåíåíèÿ åãî êðîâîñíàáæåíèÿ è 
ðàçâèòèå èøåìèè ïðèâîäÿò ê èçìåíåíèþ æåñòêî -
ñòè ïåðèôåðè÷åñêîãî íåðâà è ìîãóò áûòü çàðåãè -
ñòðèðîâàíû óëüòðàçâóêîâîé ýëàñòîãðàôèåé, ÷òî 
ìîæåò èñïîëüçîâàòüñÿ äëÿ äèàãíîñòèêè ðàííèõ 
èçìåíåíèé ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ. Ýòè èññëåäî -
âàòåëè äåëàþò âûâîä î íåîáõîäèìîñòè ñîâìåùàòü 
íàòèâíîå ÓÇÈ ñ óëüòðàçâóêîâîé ýëàñòîãðàôèåé 
ñäâèãîâîé âîëíû äëÿ äèàãíîñòèêè ÄÏÍ è îñòàâ -
ëÿþò îòêðûòûì âîïðîñ î âîçìîæíîñòÿõ ýëàñòî -
ãðàôèè â ðåãèñòðàöèè ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíå -
íèé ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ äî ôóíêöèîíàëüíûõ 
íàðóøåíèé ïðè ðàçâèòèè ÄÏÍ, à òàêæå íàëè÷èè 
ñâÿçè ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé ïåðèôåðè÷å -
ñêèõ íåðâîâ è òÿæåñòè ÄÏÍ.

M. Aslan è ñîàâò. [26] èçó÷èëè óëüòðàçâó -
êîâûå èçìåíåíèÿ ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ ó 
ïîäðîñòêîâ ñ ÑÄ1 áåç äèàáåòè÷åñêîé ïåðèôåðè -
÷åñêîé íåéðîïàòèè. Ïî äàííûì àâòîðîâ, ñðå -
äèííûå è áîëüøåáåðöîâûå íåðâû áûëè ìåíüøå, 

òîíüøå è æåñò÷å ó äåòåé ñ ÑÄ 1. Îäíàêî ó÷å -
íûå ññûëàþòñÿ íà íåîáõîäèìîñòü ïðîäîëæåíèÿ 
èññëåäîâàíèé íà áîëüøîé âûáîðêå ïàöèåíòîâ, ñ 
îöåíêîé âëèÿíèÿ äëèòåëüíîñòè ÑÄ1 íà óëüòðà -
çâóêîâóþ æåñòêîñòü ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ 
äëÿ ïîëó÷åíèÿ áîëåå íàäåæíûõ ðåçóëüòàòîâ.

Àíàëèçèðóÿ ðåçóëüòàòû èññëåäîâàòåëüñêèõ 
ðàáîò ïî èñïîëüçîâàíèþ ñîâðåìåííîãî óëüòðà -
çâóêà â äèàãíîñòèêå ÄÏÍ, íåñìîòðÿ íà ïðåîáëà -
äàíèå äàííûõ äëÿ ÑÄ2 ó âçðîñëûõ è â ìåíüøåé 
ñòåïåíè äëÿ ÑÄ1 ó äåòåé, ñîçäàåòñÿ óñòîé÷èâàÿ 
óâåðåííîñòü âûñîêîé äèàãíîñòè÷åñêîé òî÷íîñòè 
ìåòîäà ÓÇÄ è âîçìîæíîñòåé åãî èñïîëüçîâàíèÿ 
íà ðàííèõ äîêëèíè÷åñêèõ ñòàäèÿõ çàáîëåâàíèÿ. 
Îáðàùàåò âíèìàíèå âûñîêàÿ ðàçðîçíåííîñòü 
äàííûõ ïî ìåòîäîëîãèè ÓÇÈ, ó÷åíûå èññëåäóþò 
ðàçíûå ïåðèôåðè÷åñêèå íåðâû, èõ êîìáèíàöèè, 
ïðîâîäÿò èçìåðåíèå ÏÏÑ íà ðàçíûõ ó÷àñòêàõ. 
Áîëüøåáåðöîâûé íåðâ ïðåèìóùåñòâåííî èññëå -
äóåòñÿ âûøå ëîäûæêè íà 1 ñì, 3 ñì è 5 ñì, 
ìàëîáåðöîâûé íåðâ – íà óðîâíå ãîëîâêè ìàëî -
áåðöîâîé êîñòè, ñðåäèííûé è ëîêòåâîé íåðâû –  
íà óðîâíå çàïÿñòüÿ è ïðîêñèìàëüíåå óçêèõ 
ìåñò [8, 14, 21–26]. Èçìåðåíèå ÏÏÑ â ôèçèî -
ëîãè÷åñêè óçêèõ ó÷àñòêàõ, òàêèõ êàê êàðïàëü -
íûé êàíàë, êàíàë Ãèéîíà, êóáèòàëüíûé êàíàë, 
ôèáóëÿðíûé êàíàë, òàðçàëüíûé êàíàë, äëÿ 
êîòîðûõ õàðàêòåðíû êîìïðåññèîííàÿ íåéðîïà -
òèÿ ñ çîíàìè äåìèåëèíèçàöèè, ñîïðîâîæäàå -
ìûå óâåëè÷åíèåì ÏÏÑ íåðâà, òðåáóåò äîïîëíè -
òåëüíîãî àíàëèçà ÝÍÌÃ, ñ öåëüþ èñêëþ÷åíèÿ 
ïðèíÿòèÿ ëîæíîïîëîæèòåëüíîãî ðåøåíèÿ ïðè 
äèàãíîñòèêå ÄÏÍ. Ýëàñòîãðàôèþ ñäâèãîâîé 
âîëíû ÷àñòî ïðîâîäÿò ïðè èññëåäîâàíèè áîëü -
øåáåðöîâîãî íåðâà âûøå ëîäûæêè íà 3–4 ñì, 
ïîêàçàòåëè æåñòêîñòè îòëè÷àþòñÿ ïðîòèâî -
ðå÷èâîñòüþ, ñîãëàñíî äàííûì J. Zakrzewski è 
ñîàâò. [25] è C. Wang  è ñîàâò. [15], ïîðîãîâîå 
çíà÷åíèå äëÿ ÄÏÍ ðàñïîëàãàåòñÿ â øèðîêîì 
äèàïàçîíå – îò 51 äî 67,5 êÏà è âûçûâàåò íå-  
óâåðåííîñòü èíòåðïðåòàöèè ïîëó÷àåìûõ äàííûõ. 

 J. Zakrzewski è ñîàâò. [25] â ñâîåé ðàáîòå 
îáðàùàþò âíèìàíèå íà íåîáõîäèìîñòü ñòàíäàðòè -
çàöèè ÓÇ-ïðîòîêîëà äëÿ îöåíêè ïåðèôåðè÷åñêèõ 
íåðâîâ, îïðåäåëåíèÿ ïîðîãîâûõ çíà÷åíèé ÏÏÑ, 
æåñòêîñòè íåðâîâ ïðè ÄÏÍ è îïðåäåëåíèÿ êðèòå -
ðèåâ ñîãëàñîâàííîñòè äèàãíîñòèêè ÄÏÍ [25]. 

Äàëüíåéøèå íàó÷íûå èññëåäîâàíèÿ ñ 
èñïîëüçîâàíèåì ñîâðåìåííûõ âîçìîæíîñòåé 
ÓÇÄ, ýëåêðîíåéðîìèîãðàôè÷åñêèõ ìåòîäîâ è 
êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûõ äàííûõ ñîçäàäóò áëàãî -
ïðèÿòíûå óñëîâèÿ äëÿ óñòàíîâëåíèÿ ìåòîäîëî -
ãèè èññëåäîâàíèÿ ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ ïðè 
ÄÏÍ, â ò.÷. â äåòñêîì è ïîäðîñòêîâîì âîçðàñ -
òå. Ðåãèñòðàöèÿ ìîðôîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé 
ïåðèôåðè÷åñêèõ íåðâîâ äî ðàçâèòèÿ ôóíêöèî -
íàëüíûõ íàðóøåíèé ïðîâîäèìîñòè áëàãîïðèÿò -
íî îòðàçèòñÿ íà ïðîãíîçå òå÷åíèÿ çàáîëåâàíèÿ, 
óëó÷øèò îòñðî÷åííûå ðåçóëüòàòû ëå÷åíèÿ è 
ïîâûñèò êà÷åñòâî æèçíè ïàöèåíòîâ ñ ÄÏÍ.

�{�}�ã�È���� �È�m�ˆ�º�¯�º�m����Ôîìèíà Ñ.Â. – íàïèñàíèå ñòà -

òüè, èíòåðïðåòàöèÿ äàííûõ, îôîðìëåíèå ðóêîïèñè; 

Çàâàäîâñêàÿ Â.Ä., Ñàìîéëîâà Þ.Ã., Êóäëàé Ä.À. – ïðîâåðêà 

èíòåëëåêòóàëüíîãî ñîäåðæàíèÿ, îêîí÷àòåëüíîå óòâåðæäå -
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íèå ðóêîïèñè äëÿ ïóáëèêàöèè; Êîøìåëåâà Ì.Â., Òðèôîíîâà 

Å.È., Êà÷àíîâ Ä.À., Çîðêàëüöåâ Ì.À., Þí Â.Ý. – ñáîð äàí -

íûõ, ïîèñê ëèòåðàòóðû, ïðîâåðêà èíòåëëåêòóàëüíîãî 

ñîäåðæàíèÿ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïðîâåäåíèè èññëåäîâàíèÿ è ïîä -

ãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Âíóòðèãîñïèòàëüíàÿ òðàíñïîðòèðîâêà (ÂÃÒ) íîâîðîæäåííûõ ÿâëÿåòñÿ íåîòúåìëåìûì ýëå -
ìåíòîì èíòåíñèâíîé òåðàïèè è âûõàæèâàíèÿ ïàöèåíòîâ îòäåëåíèé ðåàíèìàöèè íîâîðîæäåí -
íûõ è íåîíàòàëüíûõ îòäåëåíèé. Òðàíñôåð âíóòðè ìåäèöèíñêîé îðãàíèçàöèè îáåñïå÷èâàåò 
äîñòóïíîñòü òðåáóåìûõ ïàöèåíòó ìåäèöèíñêèõ òåõíîëîãèé, â òî æå âðåìÿ îí àññîöèèðîâàí 
ñî çíà÷èòåëüíûìè ðèñêàìè óõóäøåíèÿ ñîñòîÿíèÿ, ïîòåíöèàëüíûì óâåëè÷åíèåì ïîòðåáíîñòè 
â òåõ èëè èíûõ âèäàõ òåðàïèè è óõóäøåíèåì èñõîäîâ ãîñïèòàëüíîãî ýòàïà. Ïðè ýòîì ïðî -
áëåìà ÂÃÒ íîâîðîæäåííûõ îñòàåòñÿ ìàëîèçó÷åííîé â ëèòåðàòóðå, à ñòàíäàðòèçàöèè ýòîãî 
ðàçäåëà ðàáîòû â ïðàêòè÷åñêîì çäðàâîîõðàíåíèè óäåëÿåòñÿ íåçàñëóæåííî ìàëîå âíèìàíèå. 
Ìåæäó òåì ñîâðåìåííûå òðåáîâàíèÿ ê îðãàíèçàöèè êà÷åñòâåííîé è áåçîïàñíîé ìåäèöèíñêîé 
ïîìîùè ïðåäïîëàãàþò ôîðìèðîâàíèå îïòèìàëüíîé òåõíîëîãèè, ñîïðÿæåííîé ñ ìèíèìàëü -
íûì ðèñêîì. Â íàñòîÿùåé ïóáëèêàöèè àâòîðû ñóììèðóþò äîñòóïíûé íàó÷íûé è ïðàêòè÷å -
ñêèé îïûò îðãàíèçàöèè ÂÃÒ íîâîðîæäåííûõ, âûäåëÿÿ êëþ÷åâûå ìîìåíòû ýòîãî ïðîöåññà, è 
ïðèãëàøàþò ñïåöèàëèñòîâ-íåîíàòîëîãîâ ê îáñóæäåíèþ ýòîé âàæíîé ïðîáëåìû.
�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����âíóòðèãîñïèòàëüíàÿ òðàíñïîðòèðîâêà íîâîðîæäåííûõ äåòåé, èíòåíñèâ -
íàÿ òåðàïèÿ, íåæåëàòåëüíûå ñîáûòèÿ, ÷åê-ëèñò, ïîäãîòîâêà ê òðàíñïîðòèðîâêå.
�¡�Ò�ˆ������Ð.Ô. Ìóõàìåòøèí, Â.Â. Ãîðåâ, Í.Í. Âîëîäèí. Ïðîáëåìà îðãàíèçàöèè âíóòðèãîñïè -
òàëüíîé òðàíñïîðòèðîâêè íîâîðîæäåííîãî: 12 øàãîâ â öåëÿõ áåçîïàñíîñòè. Ïåäèàòðèÿ èì. 
Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 95–107. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-95-107.
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Intrahospital transportation (IHT) of newborns is an integral part of intensive care and nursing 
of patients in neonatal ICUs and neonatal departments. Transfer within a medical facility 
ensures the availability of medical technologies required by the patient and is associated with 
significant risks of deterioration of the condition, potential increase in the need for certain 
types of therapy and worsening of hospital stage outcomes at the same time. Nevertheless, 
the newborns’ IHT problematics remains poorly studied. Undeservedly insufficient amount 
of attention is paid to the standardization of this section of practical healthcare. Meanwhile, 
modern requirements for the organization of high-quality and high-safety medical care imply 
the formation of an optimal technology associated with minimalization of all the risks. Authors 
summarize the available scientific and practical experience in the field of newborns’ IHT 
organizing highlighting the key points of the process and inviting neonatologists to further 
discussion on this important problem.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����intrahospital transportation of newborns, intensive care, adverse events, checklist, 
transfer preparation.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����R.F. Mukhametshin, V.V. Gorev, N.N. Volodin. Organizing the intra-hospital 
transportation of a newborn: the twelve steps to safety. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 
(1): 95–107. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-95-107.

Îäíèì èç íàïðàâëåíèé ðåøåíèÿ ïðîáëåìû 
ñíèæåíèÿ ìëàäåí÷åñêîé ñìåðòíîñòè â ñòðà -
íå ÿâëÿåòñÿ îïòèìèçàöèÿ îðãàíèçàöèîííûõ 
ìåðîïðèÿòèé â ñèñòåìå îêàçàíèÿ ìåäèöèíñêîé 
ïîìîùè íîâîðîæäåííûì.

Âíóòðèãîñïèòàëüíàÿ òðàíñïîðòèðîâêà  
(ÂÃÒ) – ïðîöåññ ïåðåìåùåíèÿ ïàöèåíòîâ, îñó -
ùåñòâëÿåìûé ìåäèöèíñêèì ïåðñîíàëîì, âíó -
òðè ëå÷åáíîãî ó÷ðåæäåíèÿ èç îäíîãî ïîäðàç -
äåëåíèÿ â äðóãîå äëÿ ïðîâåäåíèÿ ëå÷åáíûõ èëè 
äèàãíîñòè÷åñêèõ ìåðîïðèÿòèé, à òàêæå äëÿ 
ýòàïíîãî ïðîäîëæåíèÿ òåðàïèè [1]. Êëþ÷åâîé 
çàäà÷åé ïðè ïðîâåäåíèè ÂÃÒ ÿâëÿåòñÿ îáåñïå -
÷åíèå ìàêñèìàëüíîé áåçîïàñíîñòè ïàöèåíòà, 
íàõîäÿùåãîñÿ â êðèòè÷åñêîì ñîñòîÿíèè, òàê 
êàê îíà ïîòåíöèàëüíî ìîæåò áûòü äåñòàáèëèçè -
ðóþùèì ôàêòîðîì ñ ðèñêîì ðàçâèòèÿ îñëîæíå -
íèé. Íåáëàãîïðèÿòíûå ñîáûòèÿ, âîçíèêàþùèå 
âî âðåìÿ òðàíñïîðòèðîâêè, â ò.÷. îïàñíûå äëÿ 
æèçíè îñëîæíåíèÿ, äîñòàòî÷íî ðàñïðîñòðàíåíû. 
Äî 80% ÂÃÒ ñâÿçàíû ñ òàêèìè íåæåëàòåëüíû -
ìè ñîáûòèÿìè, êàê ñíèæåíèå ñàòóðàöèè, íåñòà -
áèëüíîñòü ãåìîäèíàìèêè, àðèòìèÿ, ãèïîòåðìèÿ 
è ïðîáëåìû ñ îáîðóäîâàíèåì [2]. Ïàöèåíòû â 
êðèòè÷åñêîì ñîñòîÿíèè, íóæäàþùèåñÿ â èñêóñ -
ñòâåííîé âåíòèëÿöèè ëåãêèõ (ÈÂË), ñåäàöèè 
èëè ãåìîäèíàìè÷åñêîé ïîääåðæêå, ïîäâåðæåíû 
íàèáîëüøåìó ðèñêó ðàçâèòèÿ íåæåëàòåëüíûõ 
ÿâëåíèé [3, 4]. Èññëåäîâàíèÿ, âûïîëíåííûå íà 
ïîïóëÿöèè âçðîñëûõ è ïåäèàòðè÷åñêèõ ïàöè -
åíòîâ, ïðèâåëè ê ðàçðàáîòêå ñòàíäàðòèçèðî -
âàííûõ ïðîöåäóð è ðåêîìåíäàöèé, ñâÿçàííûõ 
ñ ïðåäòðàíñïîðòíîé ñòàáèëèçàöèåé, îáó÷åíè -
åì, îðãàíèçàöèåé, ìåäèêàìåíòîçíûì ëå÷åíèåì, 
ïðèìåíåíèåì îáîðóäîâàíèÿ ïðè îñóùåñòâëåíèè 
ÂÃÒ [5–8]. Îäíàêî îñîáåííîñòè íåîíàòàëüíîãî 
ïåðèîäà è îòñóòñòâèå â ëèòåðàòóðå äîñòàòî÷íîãî 
îáúåìà èññëåäîâàíèé íå ïîçâîëÿþò ðàñïðîñòðà -
íèòü ýòè ðåêîìåíäàöèè íà íîâîðîæäåííûõ. 
Êëþ÷åâàÿ çàäà÷à ìåäèöèíñêîãî ïåðñîíàëà – 
âçâåñèòü ðèñêè è ïðåèìóùåñòâà ïðîöåäóð, òðå -

áóþùèõ òðàíñïîðòèðîâêè, ïîäãîòîâèòüñÿ ê åå 
âûïîëíåíèþ ñ öåëüþ ïðåäîòâðàùåíèÿ ðèñêîâ 
è îáåñïå÷èòü, â ñëó÷àå íåîáõîäèìîñòè,  òðåáóå -
ìûé îáúåì òåðàïèè è ìîíèòîðèíã. 

Âîçìîæíûå ðèñêè, ñâÿçàííûå ñ ÂÃÒ ïàöèåí -
òîâ, èññëåäîâàëèñü ïðåèìóùåñòâåííî íà âçðîñ -
ëîé è ïåäèàòðè÷åñêîé ïîïóëÿöèè. Ïî äàííûì 
Lahner D. è ñîàâò., óõóäøåíèå ôèçèîëîãè÷åñêèõ 
ïîêàçàòåëåé íàáëþäàëîñü ïî÷òè â 30% ñëó÷àåâ 
òðàíñïîðòèðîâêè âçðîñëûõ è â 60% ñëó÷à -
åâ òðàíñïîðòèðîâêè äåòåé. Çíà÷èòåëüíî áîëåå 
âûñîêèé ðèñê óõóäøåíèÿ ñîñòîÿíèÿ íàáëþäàë -
ñÿ ó ïàöèåíòîâ, ïîëó÷àâøèõ ïîñòîÿííóþ èíôó -
çèþ êàòåõîëàìèíîâ è íàõîäÿùèõñÿ íà ÈÂË, 
îñîáåííî â ñèòóàöèè, êîãäà äàâëåíèå íà âûäîõå 
ïðåâûøàëî 5 ñì H 2O. Îáùèé ïîêàçàòåëü êðèòè -
÷åñêèõ èíöèäåíòîâ ñîñòàâèë 4,2%. Ýêñòðåííàÿ 
òðàíñïîðòèðîâêà â ñâÿçè ñ íåîòëîæíîé íåîá -
õîäèìîñòüþ äèàãíîñòè÷åñêîãî èëè òåðàïåâòè -
÷åñêîãî âìåøàòåëüñòâà ñîïðîâîæäàëàñü çíà÷è -
òåëüíûì ðîñòîì ÷èñëà êðèòè÷åñêèõ èíöèäåíòîâ 
â ñðàâíåíèè ñ ïëàíîâûì òðàíñôåðîì (7,8% 
ïðîòèâ 2,4% ñîîòâåòñòâåííî, ð<0,05). Îêîëî 
20% òðàíñïîðòèðîâîê ñîïðîâîæäàëèñü ó÷àñòè -
åì áîëåå ÷åì îäíîãî ÷åëîâåêà êëèíèöèñòà, íî 
êîëè÷åñòâî ñîïðîâîæäàþùèõ íèêàê íå âëèÿ -
ëî íà ÷àñòîòó âîçíèêíîâåíèÿ îñëîæíåíèé [2].  
Â ìåòààíàëèç, îïóáëèêîâàííûé â 2021 ã.  
Murata M. è ñîàâò., áûëè âêëþ÷åíû â îáùåé 
ñëîæíîñòè 12 313 ñëó÷àåâ ÂÃÒ 1898 âçðîñëûõ 
ïàöèåíòîâ èç 24 èññëåäîâàíèé. Îáùàÿ ÷àñòîòà 
âñåõ íåæåëàòåëüíûõ ÿâëåíèé ñîñòàâèëà 26,2% 
(95% ÄÈ: 15,0–39,2). Îáùàÿ ÷àñòîòà ñìåðòè â 
ðåçóëüòàòå ÂÃÒ è îïàñíûõ äëÿ æèçíè ïîáî÷íûõ 
ÿâëåíèé ñîñòàâèëà 0% è 1,47% ñîîòâåòñòâåííî 
[9]. Çà ïåðèîä èññëåäîâàíèÿ Veiga V.C. è ñîàâò.  
áûëî âûïîëíåíî 1559 âíóòðèáîëüíè÷íûõ ïåðå -
âîçîê 1348 ïàöèåíòîâ. Âî âðåìÿ òðàíñïîðòèðîâ -
êè 19,8% ïàöèåíòîâ ïîëó÷àëè âàçîàêòèâíûå 
ïðåïàðàòû; 13,7% íàõîäèëèñü ïîä äåéñòâèåì 
ñåäàòèâíûõ ïðåïàðàòîâ; 10,6% íàõîäèëèñü íà 
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ÈÂË. Êëèíè÷åñêèå ñîáûòèÿ ïðîèçîøëè â 117 
ñëó÷àÿõ (7,5%), à íåêëèíè÷åñêèå ñîáûòèÿ – â 
125 (8,0%) ñëó÷àÿõ. Ìíîãîôàêòîðíûé àíà -
ëèç ïîêàçàë, ÷òî èñïîëüçîâàíèå ñåäàòèâíûõ 
ñðåäñòâ, íîðàäðåíàëèíà è íèòðîïðóññèäà, à 
òàêæå âðåìÿ òðàíñïîðòèðîâêè áîëåå 36,5 ìèí 
áûëè ñâÿçàíû ñ íåáëàãîïðèÿòíûìè êëèíè÷å -
ñêèìè ÿâëåíèÿìè. Â êîíöå òðàíñïîðòèðîâêè 
ó 98,1% ïàöèåíòîâ êëèíè÷åñêîå ñîñòîÿíèå íå 
èçìåíèëîñü ïî ñðàâíåíèþ ñ èñõîäíûì óðîâíåì 
[10]. 

Ïåðåõîäÿ ê ïðîáëåìå ÂÃÒ íîâîðîæäåííûõ, 
âàæíî îòìåòèòü, ÷òî ïåðèíàòàëüíàÿ ìîäåëü 
îðãàíèçàöèè ìåäèöèíñêîé ïîìîùè ìîæåò îêà -
çûâàòü êîñâåííîå âëèÿíèå íà ïîòðåáíîñòü â 
îñóùåñòâëåíèè âíóòðèãîñïèòàëüíîãî òðàíñôå -
ðà íîâîðîæäåííûõ. Ìíîãîëåòíèé êëèíè÷åñêèé 
îïûò è çíà÷èòåëüíûé îáúåì ïîïóëÿöèîííûõ 
èññëåäîâàíèé îäíîçíà÷íî óêàçûâàþò, ÷òî íåäî -
íîøåííûå íîâîðîæäåííûå, ðîäèâøèåñÿ è ïîëó -
÷àþùèå èíòåíñèâíóþ òåðàïèþ â ìåäèöèíñêèõ 
îðãàíèçàöèÿõ, íå èìåþùèõ êðóïíîãî íåîíà -
òàëüíîãî ðåàíèìàöèîííîãî îòäåëåíèÿ è çíà÷è -
òåëüíîãî ïîòîêà òàêèõ ïàöèåíòîâ, èìåþò äîñòî -
âåðíî áîëåå âûñîêóþ ñìåðòíîñòü â ñðàâíåíèè ñ 
ïàöèåíòàìè ó÷ðåæäåíèé 3-ãî óðîâíÿ [11, 12]. 
Ïàöèåíòû â íåáîëüøèõ îòäåëåíèÿõ ðåàíèìà -
öèè è èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ 
(ÎÐÈÒÍ) èìåëè áîëåå âûñîêèé ðèñê ñìåðòè 
ïîñëå êîððåêöèè ðèñêà ñ ïîìîùüþ îöåíêè ïî 
øêàëå  CRIB (Clinical Risk Index for Babies, 
èíäåêñ êëèíè÷åñêîãî ðèñêà äëÿ äåòåé ðàííåãî 
âîçðàñòà) [13]. Êðîìå òîãî, ïðèíöèïèàëüíûìè è 
êëèíè÷åñêè âàæíûìè ÿâëÿþòñÿ ìîäèôèêàöèÿ 
èñõîäîâ ó íîâîðîæäåííîãî, èçìåíåíèå ñòðóêòó -
ðû çàáîëåâàåìîñòè, óìåíüøåíèå ðèñêà æèçíå-  
óãðîæàþùèõ è èíâàëèäèçèðóþùèõ îñëîæíå -
íèé, çíà÷èòåëüíî ñíèæàþùèõ êà÷åñòâî ïîñëå -
äóþùåé æèçíè âûæèâøåãî ðåáåíêà è óâåëè -
÷èâàþùèõ ïîòðåáíîñòü â ïðîâåäåíèè òåõ èëè 
èíûõ äèàãíîñòè÷åñêèõ è ëå÷åáíûõ ìàíèïóëÿ -
öèé. Ïîÿâëåíèå ðåáåíêà ñ î÷åíü íèçêîé ìàññîé 
òåëà â ñòàöèîíàðå, â êîòîðîì ðîæäàëîñü 10 
èëè ìåíåå òàêèõ äåòåé â ãîä, àññîöèèðîâàíî ñ 
äîïîëíèòåëüíûìè ðèñêàìè äëÿ ýòèõ ïàöèåíòîâ. 
Îòñóòñòâèå òðåáóåìîãî óðîâíÿ ìåäèöèíñêîé 
ïîìîùè îáóñëîâëèâàëî âûñîêóþ ñêîððåêòè -
ðîâàííóþ âåðîÿòíîñòü ñìåðòè (15,3% [95% 
ÄÈ: 14,4–16,3%]), êîìáèíèðîâàííîãî èñõîäà 
«ñìåðòü èëè òÿæåëîå âíóòðèæåëóäî÷êîâîå êðî -
âîèçëèÿíèå» (17,5% [95% ÄÈ: 16,5–18,6%]) è 
êîìáèíèðîâàííîãî èñõîäà «ñìåðòü èëè íåêðî -
òè÷åñêèé ýíòåðîêîëèò» (19,3% [95% ÄÈ: 
18,1–20,4%]) [14]. Ñíèæåíèå ÷àñòîòû ðàçâèòèÿ 
æèçíåóãðîæàþùèõ îñëîæíåíèé îçíà÷àåò, â 
÷àñòíîñòè, óìåíüøåíèå ïîòðåáíîñòè â âûïîë -
íåíèè ñëîæíûõ îáñëåäîâàíèé è îïåðàòèâíûõ 
âìåøàòåëüñòâ, ÷òî êîíâåðòèðóåòñÿ â ñíèæåíèå 
ïîòðåáíîñòè â ïðîâåäåíèè ÂÃÒ. Ëó÷øàÿ òåõíè -
÷åñêàÿ îñíàùåííîñòü, îïòèìàëüíûå ïðîöåññíûå 
ðåøåíèÿ, à òàêæå äîñòóïíîñòü êâàëèôèöèðî -
âàííîãî ìåäèöèíñêîãî ïåðñîíàëà íåîíàòàëü -

íûõ, äèàãíîñòè÷åñêèõ, õèðóðãè÷åñêèõ ïîäðàç -
äåëåíèé ïîçâîëÿþò ìàêñèìàëüíî ïðèáëèçèòü ê 
ïàöèåíòó òðåáóåìóþ ìåäèöèíñêóþ òåõíîëîãèþ, 
èñêëþ÷èâ òåì ñàìûì íåîáõîäèìîñòü â òðàíñ -
ïîðòèðîâêå ïàöèåíòà [15, 16]. 

Èññëåäîâàíèÿ, ïîñâÿùåííûå ÂÃÒ íîâîðîæ -
äåííûõ, áîëåå ðåäêè è âêëþ÷àþò â ñåáÿ ìåíü -
øèé îáúåì íàáëþäåíèé. Òàê, â ïðîñïåêòèâíîå 
èññëåäîâàíèå A.L.P. Vieira è ñîàâò. âêëþ÷åí 
641 íîâîðîæäåííûé, êîòîðûì áûëà ïðîâåäåíî 
1197 ÂÃÒ [17]. Ïàöèåíòîâ òðàíñïîðòèðîâà -
ëè äëÿ ïðîâåäåíèÿ õèðóðãè÷åñêèõ îïåðàöèé 
(22,6%), ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè 
(10,6%), êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè (20,9%), 
êîíòðàñòíûõ èññëåäîâàíèé (18,2%), óëüòðàçâó -
êîâîãî èññëåäîâàíèÿ (10,4%) è äðóãèõ ïðîöå -
äóð (17,3%). Êëèíè÷åñêèå îñëîæíåíèÿ èìåëè 
ìåñòî ïðè 327 (27,3%) òðàíñïîðòèðîâêàõ è 
áûëè ñâÿçàíû ñ: ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ ÖÍÑ (1,6; 
95% ÄÈ: 1,0–2,0); èñïîëüçîâàíèåì äîïîëíè -
òåëüíîãî êèñëîðîäà (4,0; 95% ÄÈ: 2,8–5,6); 
ÈÂË (5,0; 95% ÄÈ: 3,5–7,5); òðàíñïîðòèðîâ -
êîé äëÿ âûïîëíåíèÿ îïåðàöèè (4,0; 95% ÄÈ: 
1,1–14,0) è ïðîäîëæèòåëüíîñòüþ òðàíñïîðòè -
ðîâêè áîëåå 120 ìèí (1,6; 95% ÄÈ: 1,1–2,4) 
[17]. Ïî äàííûì Delacr étaz R. è ñîàâò., â öåëîì 
25% (248/990) âñåõ òðàíñôåðîâ áûëè ñâÿçàíû 
ñ íåæåëàòåëüíûìè ñîáûòèÿìè. Íåæåëàòåëüíûå 
ñîáûòèÿ, íå óõóäøèâøèå ñîñòîÿíèå ïàöèåíòà, 
ñîñòàâèëè 207 èç 990 (21%) òðàíñïîðòèðîâîê, 
ëåãêàÿ ñòåïåíü òÿæåñòè – ó 37 èç 990 (4%) è 
óìåðåííàÿ – ó 4 èç 990 (0,4%) [18]. Â èññëå -
äîâàíèè Bastug O. è ñîàâò. ñîîáùàþò î òðàíñ -
ïîðòèðîâêå 284 äåòåé, îñíîâíûìè ïîêàçàíèÿìè 
äëÿ òðàíñïîðòèðîâêè áûëè íåîáõîäèìîñòü â 
âûïîëíåíèè ýõîêàðäèîãðàôèè è ðåíòãåíîâñêèõ 
èññëåäîâàíèé (26,4% è 25,7% ñîîòâåòñòâåííî). 
Íàèáîëåå ÷àñòûìè íåæåëàòåëüíûìè ñîáûòèÿìè 
áûëè ãèïåðãëèêåìèÿ è ãèïîòåðìèÿ, âîçíèêøèå 
â 19% è â 27% ñëó÷àåâ ñîîòâåòñòâåííî. ×àñòîòà 
îñëîæíåíèé áûëà âûøå ó äåòåé ñ íèçêèì âåñîì 
[19]. Loersch F. è ñîàâò. óêàçûâàþò íà âàæ -
íîñòü âûáîðà óñòðîéñòâà äëÿ îñóùåñòâëåíèÿ 
òðàíñïîðòèðîâêè ñ ïîçèöèè ñîõðàíåíèÿ íîð -
ìîòåðìèè [20]. Haydar B. è ñîàâò. óêàçûâàþò 
â ñâîåì îáçîðå íà çíà÷èòåëüíóþ âàðèàáåëü -
íîñòü ÷àñòîòû íåæåëàòåëüíûõ ñîáûòèé ïðè 
îñóùåñòâëåíèè òðàíñïîðòèðîâêè, àêöåíòèðóþò 
âíèìàíèå íà òîì, ÷òî áîëüøèíñòâî ñîáûòèé 
ìîæíî áûëî ïðåäîòâðàòèòü èëè ïîòåíöèàëü -
íî ñìÿã÷èòü. Îïòèìèçàöèÿ ôèçèîëîãè÷åñêîãî 
ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòà ïåðåä òðàíñïîðòèðîâêîé, 
îáó÷åíèå ðàáîòå ñ òðàíñïîðòíûì îáîðóäîâàíè -
åì, ïåðåïðîâåðêà îáîðóäîâàíèÿ ïåðåä òðàíñïîð -
òèðîâêîé è ñîïðîâîæäåíèå ïàöèåíòà îïûòíûìè 
êëèíèöèñòàìè, à òàêæå èñïîëüçîâàíèå êîí -
òðîëüíûõ êàðò ÿâëÿþòñÿ ðàñïðîñòðàíåííûìè 
è ýôôåêòèâíûìè ìåðàìè ïî ñíèæåíèþ ðèñêîâ 
[21]. Òàêèì îáðàçîì, áåçîïàñíîñòü ïðîâåäåíèÿ 
ÂÃÒ íîâîðîæäåííîãî, ñ îäíîé ñòîðîíû, òðåáóåò 
ìàêñèìàëüíîé ñòàíäàðòèçàöèè ïîäõîäîâ ê îðãà -
íèçàöèè ýòîãî ïðîöåññà, ïîäãîòîâêå, ïðîâåäå -
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íèþ òðàíñïîðòèðîâêè, îñóùåñòâëåíèþ òåðàïèè 
è ìîíèòîðèíãà âî âðåìÿ òðàíñôåðà, ïðîðàáîòêå 
ìàðøðóòà, îöåíêå è ïðîãíîçèðîâàíèþ ðèñêîâ, 
îáó÷åíèþ ïåðñîíàëà, çàäåéñòâîâàííîãî â ýòîì 
ïðîöåññå, ñ äðóãîé ñòîðîíû, ìàêñèìàëüíîé 
èíäèâèäóàëèçàöèè ïðè îöåíêå ñîñòîÿíèÿ íîâî -
ðîæäåííîãî, â ñîïîñòàâëåíèè ðèñêà è ïîëüçû 
äëÿ êîíêðåòíîãî ïàöèåíòà. Äðóãèìè ñëîâàìè, 
îò ñïåöèàëèñòîâ òðåáóåòñÿ ïðèíÿòü âçâåøåííîå 
ðåøåíèå â êàæäîì êîíêðåòíîì êðèòè÷åñêîì 
ñëó÷àå è ìàêñèìàëüíî òî÷íî è ñòàíäàðòíî 
ïîäîéòè ê åãî âûïîëíåíèþ.  

Îáåñïå÷åíèå áåçîïàñíîñòè ÂÃÒ íîâîðîæäåí -
íûõ â ìåäèöèíñêîé îðãàíèçàöèè íà÷èíàåòñÿ ñ 
óòâåðæäåíèÿ ïîðÿäêà ïðîöåññà, îïðåäåëåíèÿ 
«òî÷åê ïðèíÿòèÿ ðåøåíèé» è îïèñàíèÿ êðè -
òåðèåâ äëÿ åãî èñïîëíåíèÿ. Ðåàëèçàöèÿ â êîí -
êðåòíîì ó÷ðåæäåíèè, áåçóñëîâíî, áóäåò èìåòü 
ñâîè ëîêàëüíûå îñîáåííîñòè, ñâÿçàííûå ñ àðõè -
òåêòóðíî-ïëàíèðîâî÷íûìè ðåøåíèÿìè, îñîáåí -
íîñòÿìè îðãàíèçàöèè ðàáîòû íåîíàòàëüíûõ, 
äèàãíîñòè÷åñêèõ, õèðóðãè÷åñêèõ ñòðóêòóðíûõ 
ïîäðàçäåëåíèé, êîëè÷åñòâîì òðàíñôåðîâ, îïû -
òîì ïåðñîíàëà, à òàêæå ñ òåõíè÷åñêîé îñíàùåí -
íîñòüþ ñòàöèîíàðà. Âìåñòå ñ òåì ìîãóò áûòü 
âûäåëåíû êëþ÷åâûå ïðèíöèïû áåçîïàñíîñòè 
ÂÃÒ íîâîðîæäåííûõ, óíèâåðñàëüíûå äëÿ âñåõ 
ìåäèöèíñêèõ îðãàíèçàöèé.     

1. Îïðåäåëèòå ïîêàçàíèÿ.  Ñëåäóåò îïðå -
äåëèòü ïîêàçàíèÿ äëÿ ïðîâåäåíèÿ ÂÃÒ. 
Ïîêàçàíèÿìè äëÿ âûïîëíåíèÿ òðàíñïîðòèðîâ -
êè ÿâëÿþòñÿ [17]:

– âûïîëíåíèå èññëåäîâàíèÿ,
– âûïîëíåíèå îïåðàòèâíîãî âìåøàòåëüñòâà,
– ïåðåâîä ìåæäó êëèíè÷åñêèìè ïîäðàçäå -

ëåíèÿìè,
– ïåðåâîä èç ðîäîâîé è îïåðàöèîííîé, 
– ïåðåâîä èç ïðèåìíîãî îòäåëåíèÿ â êëèíè -

÷åñêîå.  
Ïîñêîëüêó êàæäàÿ òðàíñïîðòèðîâêà ñîïðÿ -

æåíà ñ ðèñêîì óõóäøåíèÿ ñîñòîÿíèÿ, âàæíî 
êðèòè÷åñêè îöåíèòü âîçìîæíîñòü âûïîëíåíèÿ 
ïëàíèðóåìûõ èññëåäîâàíèé èëè âìåøàòåëüñòâ 
íà ìåñòå, ÷òîáû èçáåæàòü òðàíñïîðòèðîâêè 
â òåõ ñëó÷àÿõ, êîãäà ýòî âîçìîæíî [22–24]. 
Òîëüêî âûïîëíåíèå êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè 
(ÊÒ), ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè (ÌÐÒ), 
ýíäîâàñêóëÿðíûõ èëè ðÿäà ýíäîñêîïè÷åñêèõ 
âìåøàòåëüñòâ íå ìîæåò áûòü îñóùåñòâëåíî 
â óñëîâèÿõ ïàëàòû êëèíè÷åñêîãî îòäåëåíèÿ. 
Âûïîëíåíèå ïðî÷èõ èññëåäîâàíèé/âìåøà -
òåëüñòâ ñëåäóåò îöåíèòü êðèòè÷åñêè íà ïðåäìåò 
âîçìîæíîñòè èõ îðãàíèçàöèè â ïàëàòå [22–25]. 
Åñëè ïðèíÿòî ðåøåíèå î òðàíñïîðòèðîâêå, íà 
ýòàïå ïîäãîòîâêè ìîãóò áûòü ïðèìåíåíû òå èëè 
èíûå ÷åê-ëèñòû ãîòîâíîñòè ïàöèåíòà è êàðòû 
ïîäãîòîâêè ê èññëåäîâàíèþ/îïåðàöèè/ìàíèïó -
ëÿöèè.  

2. Îïðåäåëèòå ìàðøðóò òðàíñïîðòèðîâêè. 
Ìàðøðóò îïðåäåëÿåòñÿ öåëÿìè òðàíñïîðòèðîâ -
êè è ìîæåò âàðüèðîâàòü â ðàçíûõ ó÷ðåæäåíè -
ÿõ. Äëÿ ðîäèëüíûõ äîìîâ è ïåðèíàòàëüíûõ 

öåíòðîâ íàèáîëåå ÷àñòûì ìàðøðóòîì áóäåò 
òðàíñïîðòèðîâêà íîâîðîæäåííîãî èç îïåðàöè -
îííîé/ðîäîâîé â ïàëàòó «Ìàòü è äèòÿ» (ÌèÄ), 
ïàëàòó èíòåíñèâíîé òåðàïèè (ÏÈÒ), ÎÐÈÒÍ, 
äëÿ ïåäèàòðè÷åñêîãî ñòàöèîíàðà èëè ìíîãîïðî -
ôèëüíîé áîëüíèöû âîçíèêàåò íåîáõîäèìîñòü 
òðàíñïîðòèðîâêè èç ïðèåìíîãî îòäåëåíèÿ èëè 
àìáóëàòîðíîãî ïðèåìà â êëèíè÷åñêîå îòäåëåíèå 
èëè ÎÐÈÒÍ [17]. Óíèâåðñàëüíûìè äëÿ ðàçíûõ 
ìåäèöèíñêèõ ó÷ðåæäåíèé ÿâëÿþòñÿ íåîòëîæ -
íûé ïåðåâîä â ÎÐÈÒÍ èç êëèíè÷åñêîãî îòäå -
ëåíèÿ, òðàíñïîðòèðîâêà èç ÎÐÈÒÍ èëè êëèíè -
÷åñêîãî îòäåëåíèÿ íà èññëåäîâàíèå è îáðàòíî, 
òðàíñïîðòèðîâêà èç ÎÐÈÒÍ èëè êëèíè÷åñêîãî 
îòäåëåíèÿ â îïåðàöèîííóþ è îáðàòíî, òðàíñïîð -
òèðîâêà ìåæäó ÎÐÈÒÍ ðàçíîãî ïðîôèëÿ èëè 
êëèíè÷åñêèìè îòäåëåíèÿìè ðàçíîãî ïðîôèëÿ, 
ïåðåâîä èç ÎÐÈÒÍ â êëèíè÷åñêîå îòäåëåíèå. 

Íà äàííîì ýòàïå âàæíî ïðîäóìàòü îïòè -
ìàëüíûé ïóòü ïåðåìåùåíèÿ ïî ñòàöèîíàðó, 
ó÷èòûâàÿ íåîáõîäèìîñòü ïåðåìåùåíèÿ ÷åðåç 
ïîðîãè, ìåæäó ýòàæàìè, êîðïóñàìè, òðàíçèò 
÷åðåç ïîìåùåíèÿ ñ îãðàíè÷åíèåì äîñòóïà èëè 
äîïîëíèòåëüíûìè òðåáîâàíèÿìè ê ýïèäåìèîëî -
ãè÷åñêîìó ðåæèìó, äîñòóïíîñòü ñâÿçè, à òàêæå 
óäîáñòâî ïåðåìåùåíèÿ òðàíñïîðòíîãî îáîðóäî -
âàíèÿ, ïîñêîëüêó ñóììàðíàÿ ìàññà òðàíñïîðò -
íîãî êîìïëåêñà ìîæåò ïðåâûøàòü 150 êã [26].

3. Îöåíèòå ðèñêè òðàíñïîðòèðîâêè.  ÂÃÒ 
ñîïðÿæåíà ñ äîïîëíèòåëüíûìè ðèñêàìè, êîòî -
ðûå ìîãóò áûòü êëàññèôèöèðîâàíû êàê ïðåä -
ñòàâëåíî â òàáë. 1 [2, 9, 10, 18, 19].

Àíàëèç âîçìîæíûõ ðèñêîâ áàçèðóåòñÿ íà 
ïîíèìàíèè ïîòðåáíîñòåé ïàöèåíòà â ïðîâåäåíèè 
èíòåíñèâíîé òåðàïèè è åãî êëèíè÷åñêîé ñòà -
áèëüíîñòè, âåðîÿòíîñòè óõóäøåíèÿ ñîñòîÿíèÿ 
ïðè îñóùåñòâëåíèè òðàíñôåðà èëè ïëàíèðóåìî -
ãî âìåøàòåëüñòâà, ïðåäïîëàãàåìîãî ìàðøðóòà 
ïåðåìåùåíèÿ ïî ñòàöèîíàðó, êîëè÷åñòâà ïðè -
ìåíÿåìîãî ìåäèöèíñêîãî îáîðóäîâàíèÿ, êîòîðîå 
ñîñòàâèò òðàíñïîðòíûé êîìïëåêñ, ñïîñîáíîñòè 
ýòîãî îáîðóäîâàíèÿ ê àâòîíîìíîé ðàáîòå, êîëè -
÷åñòâà ïîòðåáëÿåìûõ ìåäèöèíñêèõ ãàçîâ, à 
òàêæå óìåíèÿ è âîçìîæíîñòè òðàíñïîðòíîé áðè -
ãàäû ðåàãèðîâàòü íà êëèíè÷åñêèå è òåõíè÷åñêèå 
ïðîáëåìû, âîçíèêàþùèå âî âðåìÿ òðàíñôåðà. 
Íà ýòàïå îöåíêè âîçìîæíûõ ðèñêîâ ñëåäóåò 
òàêæå ïðîäóìàòü ñïîñîáû èõ ïàðèðîâàíèÿ è 
ñîïîñòàâèòü ïîòåíöèàëüíóþ ïîëüçó ïðîöåäóðû, 
äëÿ êîòîðîé îñóùåñòâëÿåòñÿ òðàíñïîðòèðîâêà, è 
ðèñêè, ñ êîòîðûìè ñîïðÿæåí òðàíñôåð [26–28]. 

4. Îòêàæèòåñü îò âûïîëíåíèÿ òðàíñôåðà, 
åñëè íå ìîæåòå îáåñïå÷èòü åãî áåçîïàñíîñòü. 
Îòêàç îò ïðîâåäåíèÿ òðàíñïîðòèðîâêè äîïóñòèì 
ïðè íåâîçìîæíîñòè îáåñïå÷èòü äîëæíûé óðî -
âåíü ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè, ïðîõîäèìîñòü 
äûõàòåëüíûõ ïóòåé, ïîääåðæèâàòü ãåìîäèíà -
ìèêó âî âðåìÿ òðàíñïîðòèðîâêè, îáåñïå÷èòü 
òðåáóåìûé ìîíèòîðèíã âî âðåìÿ òðàíñïîðòè -
ðîâêè, à òàêæå ïðè îðãàíèçàöèîííîé è òåõ -
íè÷åñêîé íåãîòîâíîñòè ê òðàíñôåðó. Îòäåëüíî 
ñëåäóåò ïîä÷åðêíóòü âàæíîñòü êîìïëåêòíîñòè 
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è ãîòîâíîñòè êëèíè÷åñêîé áðèãàäû, îñóùåñò -
âëÿþùåé òðàíñôåð [26–28]. Åñëè â îòäåëåíèè 
âî âðåìÿ äåæóðñòâà íàõîäèòñÿ òîëüêî îäèí 
äåæóðíûé âðà÷ àíåñòåçèîëîã-ðåàíèìàòîëîã, 
îñóùåñòâëåíèå òðàíñïîðòèðîâêè íåâîçìîæíî, 
ïîñêîëüêó ñòàâèò ïîä óãðîçó îñòàþùèõñÿ â 
îòäåëåíèè ïàöèåíòîâ. Åñëè âî âðåìÿ äåæóð -
ñòâà âûïîëíåíèå òðàíñïîðòèðîâêè ïîðó÷àåòñÿ 
ñïåöèàëèñòó, íå èìåþùåìó îïûòà âûïîëíåíèÿ 
òðàíñôåðîâ, ýòî òàêæå ýêñïîíåíöèàëüíî óâåëè -
÷èâàåò ðèñêè. Òàêèì îáðàçîì, âàæíî âñÿêèé 
ðàç ïðè ïðèíÿòèè ðåøåíèÿ î òðàíñïîðòèðîâêå 
ïîìíèòü, ÷òî òðàíñôåð íå åñòü «ñàìîöåëü», ýòî 
ëèøü «èíñòðóìåíò» äëÿ ðåøåíèÿ òîé èëè èíîé 
êëèíè÷åñêîé çàäà÷è, ñîïðÿæåííûé ñ äîïîëíè -
òåëüíûìè ðèñêàìè [1]. 

5. Ïðîäóìàéòå êëèíè÷åñêèå àñïåêòû 
òðàíñïîðòèðîâêè. Îáåñïå÷åíèå ÂÃÒ ïðåäïî -
ëàãàåò ïðîäîëæåíèå ïîëíîãî îáúåìà òåðàïèè 
è ìîíèòîðèíãà íà âñåõ ýòàïàõ òðàíñôåðà. Âñå 
òåõíè÷åñêèå ñðåäñòâà îáåñïå÷åíèÿ ÂÃÒ ñëåäóåò 
ïðîâåðÿòü íà èñïðàâíîñòü äî íà÷àëà òðàíñôåðà, 
à òàêæå îñóùåñòâëÿòü ïðåäóñìîòðåííûå ïðîèç -
âîäèòåëåì ðåãëàìåíòíûå äåéñòâèÿ ïî îáñëóæè -
âàíèþ è ðåìîíòó, â ò.÷. çàìåíó àêêóìóëÿòîðîâ 
è äàò÷èêîâ. Ýëåìåíòû òðàíñïîðòíîãî êîìïëåê -
ñà, òðåáóþùèå ýëåêòðîïèòàíèÿ, äîëæíû áûòü 
ãîòîâû ê àâòîíîìíîé ðàáîòå, çàðÿæåíû äî íà÷à -
òà òðàíñôåðà. Â êà÷åñòâå òåõíè÷åñêèõ ñðåäñòâ 
òðàíñïîðòèðîâêè ïðèìåíÿþòñÿ òðàíñïîðòíûå 

èíêóáàòîðû, ñòàöèîíàðíûå èíêóáàòîðû ñ ñèñòå -
ìîé àâòîíîìíîñòè èëè ïåðåìåùàåìàÿ êðîâàòêà. 
Âûáîð òîãî èëè èíîãî òåõíè÷åñêîãî ñðåäñòâà 
òðàíñïîðòèðîâêè îïðåäåëÿåòñÿ ñòåïåíüþ òåð -
ìîëàáèëüíîñòè è ðåñïèðàòîðíîé çàâèñèìîñòè 
ïàöèåíòà. Òåðìîëàáèëüíûå ïàöèåíòû, à òàêæå 
íîâîðîæäåííûå, òðåáóþùèå ïðîâåäåíèÿ ðåñïè -
ðàòîðíîé ïîääåðæêè, äîëæíû òðàíñïîðòèðî -
âàòüñÿ â òðàíñïîðòíîì èíêóáàòîðå. Äëÿ òðàíñ -
ïîðòèðîâêè òîëüêî ÷òî ðîäèâøåãîñÿ ðåáåíêà èç 
ðîäîâîé/îïåðàöèîííîé ìîãóò áûòü èñïîëüçîâà -
íû ñòàöèîíàðíûå èíêóáàòîðû ñ ñèñòåìîé àâòî -
íîìíîñòè. Òðàíñïîðòèðîâêà íîâîðîæäåííîãî íà 
ðóêàõ âûïîëíÿòüñÿ íå äîëæíà [26–28].   

Îáîðóäîâàíèå òðàíñïîðòíîãî êîìïëåêñà 
ìîæåò áûòü âåñüìà ðàçíîîáðàçíûì. Ìîíèòîð, 
îáåñïå÷èâàþùèé òðåáóåìûé îáúåì íàáëþäåíèÿ 
(ïóëüñîêñèìåòðèÿ, íåèíâàçèâíîå àðòåðèàëüíîå 
äàâëåíèå, òåìïåðàòóðà, ÝÊÃ, êàïíîãðàôèÿ), 
øïðèöåâûå äîçàòîðû äëÿ ââåäåíèÿ âàçîàêòèâ -
íûõ ïðåïàðàòîâ, àíàëüãåòèêîâ, ñåäàòèâíûõ èëè 
àíòèàðèòìè÷åñêèõ ïðåïàðàòîâ, îòêàç îò ââå -
äåíèÿ êîòîðûõ ÷ðåâàò óõóäøåíèåì ñîñòîÿíèÿ 
ïàöèåíòà. Êîëè÷åñòâî äîçàòîðîâ äîëæíî áûòü 
äîñòàòî÷íûì äëÿ ââåäåíèÿ âñåõ òðåáóåìûõ ïðå -
ïàðàòîâ, ñ äðóãîé ñòîðîíû, ñëåäóåò êðèòè÷åñêè 
îòíåñòèñü ê ðàñòâîðàì, ââåäåíèå êîòîðûõ áóäåò 
ïðîäîëæåíî âî âðåìÿ òðàíñïîðòèðîâêè, ñëåäóåò 
ïðîâîäèòü èíôóçèþ òåõ ïðåïàðàòîâ, ââåäåíèå 
êîòîðûõ ÿâëÿåòñÿ êðèòè÷åñêè âàæíûì äëÿ 

Òàáëèöà 1

Ðèñêè âíóòðèãîñïèòàëüíîé òðàíñïîðòèðîâêè 

Òåõíè÷åñêèå ðèñêè
Àâòîíîìíîå ýëåêòðîñíàáæåíèå è ãàçîñíàáæåíèå
Íåàäåêâàòíàÿ âåíòèëÿöèÿ ïðè ïåðåõîäå íà òðàíñïîðòíûé àïïàðàò
Äîñòóïíîñòü ñàíàöèè òðàõåîáðîíõèàëüíîãî äåðåâà
Ôóíêöèîíèðîâàíèå äàò÷èêîâ ìîíèòîðîâ
Òåõíè÷åñêàÿ íåèñïðàâíîñòü ñðåäñòâ òðàíñïîðòèðîâêè/ðåñïèðàòîðíîé/ìîíèòîðíîé/äîçèðóþùåé òåõíèêè

Îðãàíèçàöèîííûå ðèñêè
Íàëè÷èå êîìïåòåíöèé è îïûòà îñóùåñòâëåíèÿ ÂÃÒ
Àëãîðèòìèçàöèÿ ðàáîòû áðèãàäû
Êîëè÷åñòâî ñîïðîâîæäàþùèõ
Èäåíòèôèêàöèÿ ïàöèåíòà
Ñîãëàñîâàíèå âðåìåíè, ìåñòà ïðîâåäåíèÿ èññëåäîâàíèÿ/âìåøàòåëüñòâà
Îáñóæäåíèå óñëîâèé ïðîâåäåíèÿ èññëåäîâàíèÿ/âìåøàòåëüñòâà (ñîñóäèñòûå äîñòóïû èëè óñòðîéñòâà, 
èñêóññòâåííûå äûõàòåëüíûå ïóòè, óñòàíîâêà è ïîëîæåíèå äðåíàæåé, êàòåòåðîâ) è ïîäãîòîâêè ïàöèåíòà 
(ìåäèêàìåíòîçíàÿ èëè èíàÿ)
Îôîðìëåíèå íàïðàâëåíèÿ íà èññëåäîâàíèÿ/âìåøàòåëüñòâî, åñëè ïðåäóñìîòðåíî
Íåðàöèîíàëüíûé ìàðøðóò ïåðåìåùåíèÿ 

Êëèíè÷åñêèé ñòàòóñ ïàöèåíòà
Ñòåïåíü âûðàæåííîñòè îðãàííîé äèñôóíêöèè
Çàâèñèìîñòü îò ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè 
Ïîääåðæàíèå ïðîõîäèìîñòè äûõàòåëüíûõ ïóòåé (â ò.÷. èñêóññòâåííûõ)
Çàâèñèìîñòü îò ìåäèêàìåíòîçíîé ïîääåðæêè ãåìîäèíàìèêè 
Ïîääåðæàíèå ôóíêöèîíèðîâàíèÿ âíóòðèñîñóäèñòûõ óñòðîéñòâ
Ïîòðåáíîñòü â ñåäàöèè/àíàëüãåçèè/ìèîïëåãèè
Íàëè÷èå èìïëàíòèðîâàííûõ óñòðîéñòâ
Òðåáóåìûé îáúåì ìîíèòîðèíãà 
Íàëè÷èå è ôóíêöèîíèðîâàíèå äðåíàæåé 
Òåðìîëàáèëüíîñòü 
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Ðèñ. 1. ×åê-ëèñò «Òðàíñïîðòèðîâêà íà èññëåäîâàíèå». 
ÝÒÒ – ýíäîòðàõåàëüíàÿ òðóáêà, ÂÄÏ – âåðõíèå äûõàòåëüíûå ïóòè, ÒÑÒ – òðàõåîñòîìà, ÈÒ – èíòåíñèâíàÿ òåðàïèÿ.
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Ðèñ. 2. Àëãîðèòì ïîäãîòîâêè ïàöèåíòà ê ïëàíîâîé îïåðàöèè. 
ÎÐÑ – îòêðûòàÿ ðåàíèìàöèîííàÿ ñèñòåìà.
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ïàöèåíòà. Ðåñïèðàòîðíàÿ òåõíèêà, îáåñïå÷èâà -
þùàÿ òðåáóåìûé óðîâåíü çàìåùåíèÿ äûõàòåëü -
íîé ôóíêöèè, äîëæíà áûòü çàðàíåå ïîäãîòîâ -
ëåíà ê ðàáîòå, äîëæíî áûòü ïðîâåäåíî òåñòè -
ðîâàíèå èñïðàâíîñòè è ãîòîâíîñòè ê ðàáîòå â 
òðåáóåìîì ðåæèìå. Âîçìîæíóþ ïîòðåáíîñòü â 
ïðîâåäåíèè ÈÂË ñëåäóåò ïðåäóñìîòðåòü ó ïàöè -
åíòîâ, êîòîðûì ïëàíèðóåòñÿ âûïîëíåíèå àíå -
ñòåçèîëîãè÷åñêîãî ïîñîáèÿ, êëèíè÷åñêàÿ ôàð -
ìàêîëîãèÿ ïðåïàðàòîâ äëÿ îáùåé àíåñòåçèè íå 
ãàðàíòèðóåò âîññòàíîâëåíèÿ ñîçíàíèÿ è ðåñïè -
ðàòîðíîãî äðàéâà â ðàñ÷åòíîå âðåìÿ, â çàâèñèìî -
ñòè îò ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòà ýôôåêòû òàêèõ ïðå -
ïàðàòîâ ìîãóò áûòü áîëåå ïðîäîëæèòåëüíûìè, 
÷åì îæèäàåòñÿ, â ñâÿçè ñ ÷åì ïàöèåíòó ìîæåò 
ïîòðåáîâàòüñÿ ÈÂË. Ñëåäóåò èìåòü â ðàñïîðÿ -
æåíèè àñïèðàöèîííóþ òåõíèêó äëÿ âûïîëíåíèÿ 
ñâîåâðåìåííîé ñàíàöèè è îáåñïå÷åíèÿ ïðîõîäè -
ìîñòè äûõàòåëüíûõ ïóòåé. Òàêæå ïîòðåáóåòñÿ 
çàðàíåå ïðîâåðåííûé è óêîìïëåêòîâàííûé íàáîð 
îêàçàíèÿ íåîòëîæíîé ïîìîùè, â ò.÷. èíêóáàöè -
îííûé íàáîð ñ êîìïëåêòîì òðóáîê. Âåñü ñïåêòð 
ïðèìåíÿåìîãî îáîðóäîâàíèÿ ñîñòàâëÿåò åäèíûé 
òðàíñïîðòíûé êîìïëåêñ, óêîìïëåêòîâàííûé è 
ñîáðàííûé òàêèì îáðàçîì, ÷òîáû ïðèìåíåíèå 
ëþáîãî èç òðåáóåìûõ óñòðîéñòâ áûëî äîñòóïíî 
è íå âûçûâàëî äîïîëíèòåëüíûõ òðóäíîñòåé, ïðè 
ýòîì íóæíî ñîõðàíèòü ìîáèëüíîñòü è àâòîíîì -
íîñòü êîìïëåêñà [26–28].  

6. Ñîáëþäàéòå óñëîâèÿ âûïîëíåíèÿ èññëå -
äîâàíèÿ/ìàíèïóëÿöèè/îïåðàöèè.  Âûïîëíåíèå 
îïåðàöèè/ìàíèïóëÿöèè/èññëåäîâàíèÿ ìîæåò 
òðåáîâàòü ñïåöèàëüíûõ óñëîâèé è ïîäãîòîâêè, 
áåç ñîáëþäåíèÿ êîòîðûõ îïåðàöèÿ/ìàíèïóëÿ -
öèÿ/èññëåäîâàíèå íå ìîãóò áûòü âûïîëíåíû 
èëè ñîïðÿæåíû ñ äîïîëíèòåëüíûì ðèñêîì. 
Ïåðåä îñóùåñòâëåíèåì òðàíñïîðòèðîâêè âàæíî 
ïðîâåðèòü ãîòîâíîñòü ïàöèåíòà ê âûïîëíå -
íèþ çàïëàíèðîâàííîé ìàíèïóëÿöèè [17, 22–24, 
26–28]:

– ñîñóäèñòûé äîñòóï: íàëè÷èå òðåáóåìîãî 
ïî ñâîéñòâàì (äèàìåòðó, äëèíå, ëîêàëèçàöèè) 
ñîñóäèñòîãî äîñòóïà, åãî ôóíêöèîíèðîâàíèå è 
ôèêñàöèÿ;

– ïðåìåäèêàöèÿ: âûïîëíåíèå ïîêàçàííîé 
ïðåìåäèêàöèè, ñîáëþäåíèå ñðîêîâ âûïîëíåíèÿ, 
åå ýôôåêò;

– êîìïîíåíòû è ïðåïàðàòû êðîâè: íàëè÷èå 
ïîäãîòîâëåííûõ, ñîâìåùåííûõ êîìïîíåíòîâ è 
ïðåïàðàòîâ êðîâè è ñîïðîâîäèòåëüíûõ äîêóìåí -
òîâ ê íèì, åñëè ýòî ïîêàçàíî è òðåáóåòñÿ ïðè 
ïðîâåäåíèè ïðåäïîëàãàåìîãî âìåøàòåëüñòâà; 

– êàòåòåðû/äðåíàæè: íàëè÷èå è ôóíêöèî -
íèðîâàíèå óñòàíîâëåííûõ êàòåòåðîâ è äðåíà -
æåé, èõ ôèêñàöèÿ è ñîáëþäåíèå óñëîâèé ïðè -
ìåíåíèÿ;

– ïîäãîòîâêà ëîêóñà îïåðàöèîííîãî ïîëÿ: 
ïðîâåðèòü âûïîëíåíèå óñëîâèé ïîäãîòîâêè 
ëîêóñà îïåðàöèîííîãî ïîëÿ, åñëè ýòî ïðåäïî -
ëàãàëîñü;

– îòñóòñòâèå ýëåìåíòîâ, èìïëàíòèðîâàííûõ 
óñòðîéñòâ, êîòîðûå íå ñîâìåñòèìû ñ ïëàíèðó -
åìûì èññëåäîâàíèåì (ÌÐÒ). Íàëè÷èå òàêèõ 
ýëåìåíòîâ ìîæåò ïðåäñòàâëÿòü ñåðüåçíóþ îïàñ -
íîñòü êàê äëÿ ïàöèåíòà, òàê è äëÿ ñïåöèàëèñòà, 
îñóùåñòâëÿþùåãî òðàíñïîðòèðîâêó è ñîïðîâî -
æäåíèå. 

Íåñîáëþäåíèå òðåáîâàíèé ê âûïîëíåíèþ 
èññëåäîâàíèé/îïåðàöèé/ìàíèïóëÿöèé ïðèâî -
äèò ê îòêàçó îò âûïîëíåíèÿ çàïëàíèðîâàííîãî 
âìåøàòåëüñòâà, è â òàêîì ñëó÷àå ôàêòè÷åñêè 
òðàíñïîðòèðîâêà âûïîëíÿåòñÿ íàïðàñíî, âîç -
íèêàþùèå ïðè òðàíñïîðòèðîâêå ðèñêè íå êîì -
ïåíñèðóþòñÿ êëèíè÷åñêèìè ïðåèìóùåñòâàìè 
ïðåäïîëàãàåìîãî âìåøàòåëüñòâà. Â çàâèñèìîñòè 
îò ïîêàçàíèé ìîãóò áûòü ïðèìåíåíû òå èëè 
èíûå ÷åê-ëèñòû ãîòîâíîñòè ïàöèåíòà è êàðòû 
ïîäãîòîâêè ê èññëåäîâàíèþ/îïåðàöèè/ìàíèïó -
ëÿöèè (ðèñ. 1 è 2). Îíè äîëæíû áûòü äîñòóïíû 
íà ýòàïå ïîäãîòîâêè êàê èíñòðóìåíò ñàìîêîí -
òðîëÿ [21].    

7. Ïîëó÷èòå ñîãëàñèå çàêîííîãî ïðåäñòà -
âèòåëÿ.  ÂÃÒ ÿâëÿåòñÿ «ìåäèöèíñêîé óñëóãîé», 
êîòîðàÿ ñîïðÿæåíà ñ ðèñêàìè äëÿ ïàöèåíòà. Ïî 
ýòîé ïðè÷èíå îñóùåñòâëåíèå ÂÃÒ òðåáóåò ïîëó -
÷åíèÿ ñîãëàñèÿ íà âûïîëíåíèå ýòîé ïðîöåäóðû. 
Ñëåäóåò âêëþ÷èòü ýòîò ïóíêò â ñòàíäàðòíóþ 
ôîðìó èíôîðìèðîâàííîãî äîáðîâîëüíîãî ñîãëà -

Òåõíè÷åñêèå òðóäíîñòè Êëèíè÷åñêîå óõóäøåíèå Îðãàíèçàöèîííûå òðóäíîñòè
Èíêóáàòîð Äûõàòåëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü Íå ñîãëàñîâàíî ñ ïðèíèìàþùåé ëîêàöèåé

Òåëåæêà Íåäîñòàòî÷íîñòü êðîâîîáðàùåíèÿ Ñîñòàâ áðèãàäû íå ñîîòâåòñòâóåò 
òðåáîâàíèÿì 

Àïïàðàò ÈÂË Êðîâîòå÷åíèå Íå âûïîëíåíû óñëîâèÿ èññëåäîâàíèÿ/ 
ìàíèïóëÿöèè

Êèñëîðîä Íàðóøåíèå ðàáîòû èëè ïîòåðÿ 
ñîñóäèñòîãî äîñòóïà

Íå ãîòîâ/íå êîìïëåêòåí íàáîð îêàçàíèÿ 
íåîòëîæíîé ïîìîùè

Ìîíèòîðèíã Íàðóøåíèå ðàáîòû  
èëè ïîòåðÿ äðåíàæà Íåðàöèîíàëüíûé ìàðøðóò ïåðåìåùåíèÿ 

Äîçèðóþùàÿ òåõíèêà Ñóäîðîãè Íàðóøåíèÿ èäåíòèôèêàöèè ïàöèåíòà
Àêêóìóëÿòîðû Êëèíè÷åñêàÿ ñìåðòü

Ïàäåíèå/òðàâìà

Òàáëèöà 2

Íåæåëàòåëüíûå ñîáûòèÿ, âîçíèêàþùèå ïðè ÂÃÒ 
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Ðèñ. 3. Ñõåìà ñáîðêè êîíòóðà äëÿ òðàíñïîðòíîãî àïïàðàòà ÈÂË.

ñèÿ íà îêàçàíèå ìåäèöèíñêîé ïîìîùè, ïðè-
íÿòóþ â ìåäèöèíñêîé îðãàíèçàöèè. Â ñëó÷àå 
íåâîçìîæíîñòè ïîëó÷åíèÿ èíôîðìèðîâàííîãî 
ñîãëàñèÿ çàêîííîãî ïðåäñòàâèòåëÿ íà îñóùåñò-
âëåíèå ÂÃÒ äîëæåí áûòü îôîðìëåí êîíñèëèóì 
[1].

8. Ïðèìåòå ðåøåíèå î âûïîëíåíèè òðàíñ-
ôåðà.  Çàâåðøåíèåì ýòàïà ïîäãîòîâêè ÿâëÿåò-
ñÿ ðåøåíèå î âûïîëíåíèè òðàíñïîðòèðîâêè. 
Íà îñíîâàíèè äîñòóïíûõ êëèíè÷åñêèõ äàííûõ 
(êëèíè÷åñêèé ñòàòóñ ïàöèåíòà, åãî çàâèñè-
ìîñòü îò ïðîâîäèìîé èíòåíñèâíîé òåðàïèè, 
ãîòîâíîñòü ê ïðåäïîëàãàåìîé ìàíèïóëÿöèè, 
òîëåðàíòíîñòü ê ïåðåìåùåíèÿì è èçìåíåíèþ 
ïîëîæåíèÿ òåëà), äëèòåëüíîñòè òðàíñïîðòèðîâ-
êè, ïîòðåáíîñòè â ïðîâåäåíèè òåðàïèè âî âðåìÿ 
ïåðåìåùåíèÿ ïðèíèìàåòñÿ ðåøåíèå î âûïîëíå-
íèè òðàíñôåðà [26–28]:

– òðàíñôåð âûïîëíÿåòñÿ. Ðåøåíèå î âûïîë-
íåíèè òðàíñïîðòèðîâêè ïðåäïîëàãàåò êîíòðîëü 
ãîòîâíîñòè ê òðàíñôåðó;

– òðàíñôåð íå âûïîëíÿåòñÿ. Îòêàç îò âûïîë-
íåíèÿ òðàíñïîðòèðîâêè ïðåäïîëàãàåò àðãóìåí-
òèðîâàííîå îáîñíîâàíèå ýòîãî îòêàçà è ïëàí 
äàëüíåéøèõ äåéñòâèé ïî ïîäãîòîâêå ê òðàíñ-
ïîðòèðîâêå, åñëè íåîáõîäèìîñòü â ïåðåìåùå-
íèè ñîõðàíÿåòñÿ. Àðãóìåíòèðîâàííûé îòêàç 
èëè îòêëàäûâàíèå òðàíñôåðà ñëåäóåò îòðàçèòü 
â ìåäèöèíñêîé äîêóìåíòàöèè ñ èçëîæåíèåì 
ïëàíà äàëüíåéøèõ äåéñòâèé.  

9. Ïîäãîòîâüòåñü ê òðàíñïîðòèðîâêå. 
Ïîäãîòîâêà ê òðàíñôåðó ïðåäïîëàãàåò âûïîëíå-
íèå ñëåäóþùèõ òðåáîâàíèé (ðèñ. 3, òàáë. 3 è 4) 
[26–28]:

À) òåõíè÷åñêàÿ ãîòîâíîñòü:
– ñðåäñòâà òðàíñïîðòèðîâêè,
– ðåñïèðàòîðíàÿ òåõíèêà,
– êèñëîðîä,
– ìîíèòîðèíã,
– äîçèðóþùàÿ òåõíèêà,
– àâòîíîìíîñòü ýëåêòðîïèòàíèÿ,
– àñïèðàöèîííàÿ òåõíèêà,
– íàáîð îêàçàíèÿ íåîòëîæíîé ïîìîùè, 
– ñðåäñòâà ñâÿçè; 
Á) îðãàíèçàöèîííàÿ ãîòîâíîñòü:
– êîìïëåêòíîñòü áðèãàäû,
– ãîòîâíîñòü ê òðàíñôåðó;
Â) êëèíè÷åñêàÿ ãîòîâíîñòü:
– ãîòîâíîñòü ê ìîáèëèçàöèè ïàöèåíòà è 

ðàçìåùåíèþ åãî â òðàíñïîðòíîé ñèñòåìå (êîí-
òóðà, èíôóçèîííûå ëèíèè, êàáåëè äàò÷èêîâ, 
äðåíàæè, êàòåòåðû),

– ãîòîâíîñòü ïàöèåíòà ê òðàíñôåðó (êëèíè-
÷åñêàÿ ñòàáèëüíîñòü è òîëåðàíòíîñòü ê ïåðåìå-
ùåíèþ â òðàíñïîðòíóþ ñèñòåìó).

Åñëè ïðè ïåðåìåùåíèè â òðàíñïîðòíûé êîì-
ïëåêñ íå íàáëþäàþòñÿ óõóäøåíèå ñîñòîÿíèÿ, 
óâåëè÷åíèå ðåñïèðàòîðíîé çàâèñèìîñòè, íåñòà-
áèëüíîñòü ãåìîäèíàìèêè, ìîæåò áûòü íà÷àòà 
òðàíñïîðòèðîâêà ïàöèåíòà. Â ñëó÷àå, åñëè 
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ïðè ïåðåìåùåíèè â òðàíñïîðòíûé êîìïëåêñ 
íàáëþäàåòñÿ óõóäøåíèå ñîñòîÿíèÿ íîâîðîæäåí -
íîãî, ðåñïèðàòîðíîãî èëè ãåìîäèíàìè÷åñêîãî 
ñòàòóñà, ñëåäóåò îñòàíîâèòü ïåðåêëàäûâàíèå è 
âåðíóòü ïàöèåíòà íà ñòàöèîíàðíîå ðåàíèìàöè -
îííîå ìåñòî äî ñòàáèëèçàöèè ñîñòîÿíèÿ. Âîïðîñ 
î âîçìîæíîé òðàíñïîðòèðîâêå ñëåäóåò ðàññìî -
òðåòü ïîñëå ñòàáèëèçàöèè ñîñòîÿíèÿ [29]. 

10. Ïðîâåäèòå òðàíñïîðòèðîâêó. Ïðè îñó -
ùåñòâëåíèè òðàíñôåðà òðåáóåòñÿ ñîáëþäàòü ðÿä 
âàæíûõ óñëîâèé áåçîïàñíîñòè [26–28]:

– ñîïðîâîæäåíèå. Â çàâèñèìîñòè îò òÿæå -
ñòè ñîñòîÿíèÿ ðåáåíêà â òðàíñïîðòèðîâ -
êå ìîæåò ó÷àñòâîâàòü ðàçíûé ìåäèöèíñêèé 
ïåðñîíàë, à òàêæå çàêîííûå ïðåäñòàâèòåëè. 
«Ðåàíèìàöèîííûé» ïàöèåíò, íîâîðîæäåííûå 

Ïàöèåíò

Èäåíòèôèêàöèÿ ïàöèåíòà: âûïîëíåíà
Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ: ïðèåìëåìûé
Ïðîõîäèìîñòü äûõàòåëüíûõ ïóòåé: îáåñïå÷åíà
Ðåñïèðàòîðíàÿ ôóíêöèÿ: êîìïåíñèðîâàíà/çàìåùåíà
Ãåìîäèíàìèêà: ñòàáèëüíà/ìåäèêàìåíòîçíî óïðàâëÿåìàÿ, ñòàáèëüíà
Ýíòåðàëüíîå ïèòàíèå: îñòàíîâëåíî, æåëóäîê îïîðîæíåí
Ëè÷íûå âåùè: âçÿòû

Ìåäèöèíñêèå äîêóìåíòû: âçÿòû

Ïëàíèðóåìîå 
âìåøàòåëüñòâî

Ïåðåâîä
Îïåðàöèÿ 
Äèàãíîñòè÷åñêèå âìåøàòåëüñòâà

Îñíàùåíèå

Ñðåäñòâà òðàíñïîðòèðîâêè: èñïðàâíû, ãîòîâû
Ðåñïèðàòîðíàÿ òåõíèêà: èñïðàâíà, àêêóìóëÿòîð çàðÿæåí, ãîòîâà Íå òðåáóåòñÿ
Êèñëîðîä: çàïðàâëåí Íå òðåáóåòñÿ
Àñïèðàöèîííàÿ òåõíèêà: èñïðàâíà, ãîòîâà Íå òðåáóåòñÿ
Èíôóçèîííàÿ òåõíèêà: èñïðàâíà, àêêóìóëÿòîð çàðÿæåí, ãîòîâà Íå òðåáóåòñÿ
Ðàñõîäíûé ìàòåðèàë, èíòóáàöèîííûé íàáîð: óêîìïëåêòîâàí, ãîòîâ Íå òðåáóåòñÿ
Ìåäèêàìåíòû: óêîìïëåêòîâàíû, ãîòîâû Íå òðåáóåòñÿ
Ìîíèòîðèíã SpO 2, ÍÈÀÄ è ÝÊÃ:  
äàò÷èêè óñòàíîâëåíû, ìîíèòîðèíã îñóùåñòâëÿåòñÿ Íå òðåáóåòñÿ

Ïåðñîíàë: óêîìïëåêòîâàí, ãîòîâ

Ãîòîâíîñòü  
ê èññëåäîâàíèþ/
âìåøàòåëüñòâó

Ñîñóäèñòûé äîñòóï: óñòàíîâëåí, ôóíêöèîíèðóåò Íå òðåáóåòñÿ
Ïðåìåäèêàöèÿ: âûïîëíåíà, ýôôåêòèâíà Íå òðåáóåòñÿ
Àíàëüãåçèÿ/ñåäàöèÿ/ìèîïëåãèÿ: âûïîëíåíà, ýôôåêòèâíà Íå òðåáóåòñÿ
Êîìïîíåíòû è ïðåïàðàòû êðîâè: ãîòîâû, ñîâìåùåíû Íå òðåáóåòñÿ
Êàòåòåðû/äðåíàæè/çîíäû: óñòàíîâëåíû, ôóíêöèîíèðóþò Íå òðåáóåòñÿ
Ëîêóñ îïåðàöèîííîãî ïîëÿ: ïîäãîòîâëåí Íå òðåáóåòñÿ
Ïðèíèìàþùàÿ ñòîðîíà: âðåìÿ ïîäòâåðæäåíî, ãîòîâà
Ñîãëàñèå íà âìåøàòåëüñòâî/èññëåäîâàíèå/ìàíèïóëÿöèþ: ïîëó÷åíî Íå òðåáóåòñÿ

Êîíå÷íûé ïóíêò Ïåðåäà÷à êëèíè÷åñêîé èíôîðìàöèè: âûïîëíåíî

Ïîçèöèÿ Äà Íåò
Îòñóòñòâèå âíåøíèõ ïîâðåæäåíèé, öåëîñòíîñòü êîíñòðóêöèè
Øòàòíîå ñîñòîÿíèå ôèêñèðóþùèõ ýëåìåíòîâ êîíñòðóêöèè  
(âèíòû, áîëòû, ãàéêè, øïèëüêè, âòóëêè è ò.ä.)
Öåëîñòíîñòü è ïîäâèæíîñòü êîëåñ, ñâîáîäíîå âðàùåíèå
Ñòîÿíî÷íûé òîðìîç èñïðàâåí 
Ôèêñàöèÿ ïîäâèæíûõ ýëåìåíòîâ
Èñïðàâíîñòü ðåãóëèðîâîê
Äëÿ òðàíñïîðòíîãî èíêóáàòîðà ñ àïïàðàòîì ÈÂË:

àêêóìóëÿòîðû èíêóáàòîðà è àïïàðàòà çàðÿæåíû
îòñóòñòâèå îøèáîê ïðè âêëþ÷åíèè è ñàìîòåñòèðîâàíèè èíêóáàòîðà
èñïðàâíîñòü òåìïåðàòóðíîãî äàò÷èêà èíêóáàòîðà
îòñóòñòâèå îøèáîê ïðè âêëþ÷åíèè è ñàìîòåñòèðîâàíèè àïïàðàòà ÈÂË
áàëëîí çàïðàâëåí êèñëîðîäîì, ïîäêëþ÷åí, äàâëåíèå áîëåå 50 àòì.

Ñàíèòàðíàÿ îáðàáîòêà

Òàáëèöà 3

×åê-ëèñò âíóòðèãîñïèòàëüíîé òðàíñïîðòèðîâêè

Òàáëèöà 4

×åê-ëèñò ïðîâåðêè òåõíè÷åñêèõ ñðåäñòâ òðàíñïîðòèðîâêè ïåðåä íà÷àëîì ðàáîòû
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ñ âûñîêèì ðèñêîì óãíåòåíèÿ äûõàíèÿ â ïîñëå -
îïåðàöèîííîì/ïîñòìàíèïóëÿöèîííîì ïåðèîäå 
âñåãäà ñîïðîâîæäàþòñÿ âðà÷îì àíåñòåçèîëîãîì-
ðåàíèìàòîëîãîì; â ñèòóàöèÿõ, êîãäà îñóùåñò -
âëÿåòñÿ òðàíñïîðòèðîâêà ñòàáèëüíîãî ðåáåíêà 
è íå ïðåäïîëàãàåòñÿ âûïîëíåíèå ïîäíàðêîç -
íûõ âìåøàòåëüñòâ èëè èññëåäîâàíèé, âîçìîæíî 
ñîïðîâîæäåíèå çàêîííîãî ïðåäñòàâèòåëÿ; 

– ðåñïèðàòîðíàÿ ïîääåðæêà îñóùåñòâëÿåòñÿ 
â îáúåìå, ïðîâîäèìîì ïåðåä òðàíñïîðòèðîâêîé, 
ïîä êîíòðîëåì ìîíèòîðèíãà; 

– èíôóçèÿ/ãåìîäèíàìè÷åñêàÿ ïîääåðæêà 
îñóùåñòâëÿåòñÿ â îáúåìå, ïðîâîäèìîì ïåðåä 
òðàíñïîðòèðîâêîé, ïîä êîíòðîëåì ìîíèòîðèíãà; 

– àíàëüãåçèÿ/ñåäàöèÿ/ìèîïëåãèÿ îñóùåñò -
âëÿåòñÿ â îáúåìå, ïðîâîäèìîì ïåðåä òðàíñïîð -
òèðîâêîé ïðè íàëè÷èè ïîêàçàíèé; 

– ìîíèòîðèíã. Òðåáóåìûé îáúåì ìîíèòî -
ðèíãà îïðåäåëÿåòñÿ ñïåöèàëèñòîì, îñóùåñòâëÿ -
þùèì òðàíñïîðòèðîâêó. Ïîñêîëüêó ãèïîòåðìèÿ 
ÿâëÿåòñÿ îäíèì èç íàèáîëåå ÷àñòî ðåàëèçóåìûõ 
ðèñêîâ, òåðìîìåòðèÿ è ñåðâîêîíòðîëü òåìïåðà -
òóðû, ðåàëèçîâàííûé ïðè ïîìîùè òðàíñïîðòíî -
ãî èíêóáàòîðà, ÿâëÿþòñÿ îáÿçàòåëüíûìè. Ïðè 
òðàíñïîðòèðîâêå ïàöèåíòà ñ äûõàòåëüíûìè 
íàðóøåíèÿìè è ïðè íàçíà÷åíèè äîïîëíèòåëü -
íîãî êèñëîðîäà/ðåñïèðàòîðíîé ïîääåðæêè îáÿ -
çàòåëüíî ïðîâåäåíèÿ ïóëüñîêñèìåòðè÷åñêîãî 
ìîíèòîðèíãà. Òàêæå äëÿ ïàöèåíòà íà ÈÂË 
ïîëåçíûì è èíôîðìàòèâíûì ÿâëÿåòñÿ êàïíî -
ãðàôè÷åñêèé ìîíèòîðèíã, ïîñêîëüêó îí ñóùå -
ñòâåííî áûñòðåå, ÷åì ïóëüñîêñèìåòðèÿ, ðåàãè -
ðóåò íà íàðóøåíèÿ âåíòèëÿöèè, âîçíèêàþùèå 
âî âðåìÿ òðàíñïîðòèðîâêè. Ïðè òðàíñïîðòèðîâ -
êå ïàöèåíòà, ñêîìïðîìåòèðîâàííîãî ãåìîäèíà -
ìè÷åñêè, â ò.÷. èìåþùåãî íàðóøåíèÿ ðèòìà è 
ïðîâîäèìîñòè, ñëåäóåò ïðîâîäèòü ìîíèòîðèíã 
íåèíâàçèâíîãî äàâëåíèÿ (ÍÈ ÀÄ) è ÝÊÃ. Ïîñëå 
âûïîëíåíèÿ ïîäíàðêîçíîãî èññëåäîâàíèÿ/âìå -
øàòåëüñòâà ïóëüñîêñèìåòðè÷åñêèé ìîíèòîðèíã 
òàêæå îáÿçàòåëåí. Â óñëîâèÿõ òðàíñïîðòíîãî 
èíêóáàòîðà âèçóàëüíûé êîíòðîëü çà ñîñòîÿíè -
åì ðåáåíêà ñèëüíî çàòðóäíåí, à ðèñêè, ñâÿçàí -
íûå ñ òå÷åíèåì ïîñòìàíèïóëÿöèîííîãî ïåðèîäà 
è äåéñòâèåì ïðåïàðàòîâ äëÿ îáùåé àíåñòåçèè, 
âåëèêè. Ïî ýòîé ïðè÷èíå ìîíèòîðèíã â ýòèõ 
ñèòóàöèÿõ ÿâëÿåòñÿ îáÿçàòåëüíûì.  

11. Çàâåðøèòå ïðîöåññ òðàíñïîðòèðîâêè
– ïåðåâîä: ïî çàâåðøåíèè òðàíñïîðòèðîâêè 

ïàöèåíò ïåðåäàåòñÿ ïåðñîíàëó ïðèíèìàþùåãî 
ïîäðàçäåëåíèÿ, âûïîëíÿåòñÿ ïåðåäà÷à êëèíè -
÷åñêîé îòâåòñòâåííîñòè â ñîîòâåòñòâèè ñ ÷åê-
ëèñòîì ïåðåäà÷è êëèíè÷åñêîé îòâåòñòâåííîñòè, 
ïåðåäà÷à äîêóìåíòîâ è âåùåé ïàöèåíòà [21, 30]; 

– èññëåäîâàíèÿ/âìåøàòåëüñòâî/îïåðàöèÿ: 
îñóùåñòâëÿåòñÿ ïåðåäà÷à ïàöèåíòà ïåðñîíà -
ëó, âûïîëíÿþùåìó èññëåäîâàíèå/âìåøàòåëü -
ñòâî/îïåðàöèþ, âûïîëíÿåòñÿ ïåðåäà÷à êëèíè -
÷åñêîé îòâåòñòâåííîñòè, ïåðåäà÷à äîêóìåíòîâ. 
Ïî çàâåðøåíèè èññëåäîâàíèÿ/âìåøàòåëüñòâà/
îïåðàöèè ðåáåíîê âîçâðàùàåòñÿ â ÎÐÈÒÍ èëè 
èñõîäíîå îòäåëåíèå [21, 30];

– ïîñëå çàâåðøåíèÿ ÂÃÒ ñëåäóåò «âîññòà -
íîâèòü» íàáîð îêàçàíèÿ íåîòëîæíîé ïîìîùè 
(ïî ñîîòâåòñòâóþùåìó ÷åê-ëèñòó), âîññòàíîâèòü 
öåëîñòíîñòü è ðàáîòîñïîñîáíîñòü òðàíñïîðò -
íîãî êîìïëåêñà (ìåäèöèíñêèå ãàçû, ýëåêòðî -
ïèòàíèå, äàò÷èêè), óòèëèçèðîâàòü îòõîäû â 
ñîîòâåòñòâèè ñ äåéñòâóþùèìè ñàíèòàðíûìè 
òðåáîâàíèÿìè, âûïîëíèòü çàêëþ÷èòåëüíóþ 
äåçèíôåêöèþ èñïîëüçîâàííûõ òåõíè÷åñêèõ 
ñðåäñòâ. «Âîññòàíîâëåíèå» òðàíñïîðòíîãî êîì -
ïëåêñà âàæíî âûïîëíÿòü áûñòðî è ñòàíäàðòíî, 
ïîñêîëüêó âûïîëíåíèå íåñêîëüêèõ òðàíñïîð -
òèðîâîê â îòäåëåíèå ðåàíèìàöèè íîâîðîæ -
äåííûõ â òå÷åíèå äíÿ íå ÿâëÿåòñÿ ðåäêîñòüþ. 
Òðàíñïîðòíûé êîìïëåêñ äîëæåí áûòü ãîòîâ ê 
ðàáîòå â ëþáîé ïðîèçâîëüíûé ìîìåíò âðåìåíè 
[26, 27].   

Ïåðåäà÷à êëèíè÷åñêîé îòâåòñòâåííîñòè 
ÿâëÿåòñÿ îáÿçàòåëüíûì ýëåìåíòîì îêàçàíèÿ 
ìåäèöèíñêîé ïîìîùè, êîòîðûé ñëåäóåò âûïîë -
íÿòü ïðè ïåðåâîäå ïàöèåíòà, ïåðåäà÷å åãî 
îïåðàöèîííîé áðèãàäå, ïîñêîëüêó ïîçâîëÿåò 
äîáèòüñÿ íåïðåðûâíîñòè, «áåñøîâíîñòè» êëè -
íè÷åñêîãî ïðîöåññà äëÿ ïàöèåíòà, òåì ñàìûì 
ñíèçèòü ðèñêè [21].   

12. Óïðàâëÿéòå ðèñêàìè ÂÃÒ
– ïðîòîêîë è àëãîðèòìèçàöèÿ ïðîöåññîâ. 

Âñå äåéñòâèÿ, ñâÿçàííûå ñ ïðîâåäåíèåì ÂÃÒ, 
ñëåäóåò îïèñàòü â âèäå àëãîðèòìà. Ïîìèìî òåê -
ñòîâîãî îïèñàíèÿ, ñëåäóåò ìàêñèìàëüíî øèðîêî 
èñïîëüçîâàòü âñå äîñòóïíûå âàðèàíòû âèçóàëè -
çàöèè è ïîääåðæêè äåéñòâèé ïåðñîíàëà [7, 21, 
31];

– ÷åê-ëèñòû íà êðèòè÷åñêèõ ýòàïàõ âûïîë -
íåíèÿ ïðîöåäóðû òðàíñôåðà. Íà êàæäîì «îòâåò -
ñòâåííîì», êðèòè÷åñêîì ýòàïå ïîäãîòîâêè ê 
òðàíñïîðòèðîâêå èëè åå ïðîâåäåíèÿ ïåðñîíàëó 
ñëåäóåò ïðîâåðÿòü ïîëíîòó è ïðàâèëüíîñòü 
ñâîèõ äåéñòâèé ñîîáðàçíî ñèòóàöèè. Ýòîò ïðî -
ñòîé èíñòðóìåíò ïîçâîëÿåò ñíèçèòü ðèñêè îøè -
áîê, äåôåêòîâ è íåñîîòâåòñòâèé, ïîòåíöèàëüíî 
óãðîæàþùèõ áåçîïàñíîñòè ïàöèåíòà è ñòàâÿ -
ùèõ ïîä óãðîçó âûïîëíåíèå ïðåäïîëàãàåìîãî 
âìåøàòåëüñòâà/ïðîöåäóðû/ìàíèïóëÿöèè. Ïðè 
ïîäãîòîâêå è ïðîâåäåíèè ÂÃÒ ñëåäóåò ïðîâå -
ðèòü ñâîè äåéñòâèÿ ïî ïðåòðàíñôåð ÷åê-ëèñòó, 
âîçìîæíî çàïîëíåíèå êàðòû òðàíñïîðòèðîâêè 
è ðåãèñòðàöèÿ êðèòè÷åñêèõ ñîáûòèé, âîçíèê -
øèõ â äîðîãå. Ïðè îáñëóæèâàíèè òåõíè÷åñêèõ 
ñðåäñòâ òðàíñïîðòèðîâêè è ïðîâåðêå ãîòîâíîñòü 
ê ðàáîòå êîíòðîëü îñóùåñòâëÿåòñÿ ïî ÷åê-ëèñòó. 
Äëÿ âîññòàíîâëåíèÿ òðàíñïîðòíîãî êîìïëåêñà 
è íàáîðà äëÿ îêàçàíèÿ íåîòëîæíîé ïîìîùè 
òàêæå ìîãóò áûòü èñïîëüçîâàíû ÷åê-ëèñòû èëè 
êîíòðîëüíûå êàðòû [7, 21, 2–28, 31];

– ïîäãîòîâêà/îáó÷åíèå ïåðñîíàëà, ñîçäà -
íèå òðàíñïîðòíîé áðèãàäû. Êîìïåòåíöèè ïåð -
ñîíàëà, îñóùåñòâëÿþùåãî ÂÃÒ, ÷ðåçâû÷àéíî 
âàæíû. Ïåðñîíàë, îñóùåñòâëÿþùèé òðàíñïîð -
òèðîâêó, äîëæåí áûòü äîñòàòî÷íî òåõíè÷åñêè 
ïîäãîòîâëåí äëÿ ñáîðêè êîìïëåêñà, óïðàâëåíèÿ 
è ïîääåðæàíèÿ åãî â ðàáîòîñïîñîáíîì ñîñòî -
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ÿíèè â äîðîãå. Ïåðñîíàë, çàäåéñòâîâàííûé â 
âûïîëíåíèè òðàíñôåðà, äîëæåí áûòü ïîäãîòîâ -
ëåí ê îêàçàíèþ íåîòëîæíîé ïîìîùè è áûñòðûì 
äåéñòâèÿì â êðèòè÷åñêîé ñèòóàöèè ïðè îãðà -
íè÷åííîñòè ðåñóðñîâ. Èäåàëüíûì âàðèàíòîì 
îðãàíèçàöèè âíóòðåííåãî òðàíñôåðà ÿâëÿåòñÿ 
ñîçäàíèå òðàíñïîðòíîé áðèãàäû, îñóùåñòâëÿ -
þùåé òðàíñïîðòèðîâêó âíóòðè ó÷ðåæäåíèÿ. 
Â îòñóòñòâèè áðèãàäû òðàíñïîðòèðîâêà îñó -
ùåñòâëÿåòñÿ âðà÷àìè è ìåäñåñòðàìè ÎÐÈÒÍ è 
êëèíè÷åñêèõ îòäåëåíèé ñ ïåðèîäè÷åñêèì ïðî -
âåäåíèåì òðåíèíãîâ [21, 26, 27, 31];  

– àóäèò è ó÷åò íåæåëàòåëüíûõ ñîáûòèé è 
êðèòè÷åñêèõ èíöèäåíòîâ ïðè ïðîâåäåíèè âíó -
òðåííåãî òðàíñôåðà. Îñóùåñòâëåíèå ÂÃÒ ñîïðÿ -
æåíî ñ äîïîëíèòåëüíûìè ðèñêàìè óõóäøåíèÿ 
ñîñòîÿíèÿ ïàöèåíòà, ðàçâèòèÿ íåæåëàòåëüíûõ 
ÿâëåíèé. Ñëåäóåò îñóùåñòâëÿòü ó÷åò ÷èñëà 
âíóòðåííèõ òðàíñôåðîâ, îñóùåñòâëÿåìûõ îòäå -
ëåíèåì, è ó÷èòûâàòü íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ, 
âîçíèêàþùèå ïðè ýòîì (òàáë. 2). Ðåãèñòðàöèÿ 
è íàêîïëåíèå äàííûõ î íåæåëàòåëüíûõ è êðè -
òè÷åñêèõ ñîáûòèÿõ ÿâëÿþòñÿ èíñòðóìåíòîì 
ðàçâèòèÿ ñèñòåìû áåçîïàñíîñòè ÂÃÒ, ñïîñîáîì 
èçìåíåíèÿ, îáíîâëåíèÿ è ñîâåðøåíñòâîâàíèÿ 
òåõíîëîãèè, íàïðàâëåííûì íà ñíèæåíèå ðèñêîâ 
[5–8, 18]. 

Çàêëþ÷åíèå

Òàêèì îáðàçîì, òðàíñïîðòèðîâêà íîâîðîæ -
äåííîãî âíóòðè ìåäèöèíñêîé îðãàíèçàöèè, ñ 
îäíîé ñòîðîíû, ÿâëÿåòñÿ íåîòúåìëåìîé ÷àñòüþ 
èíòåíñèâíîé òåðàïèè è âûõàæèâàíèÿ ýêñòðå -
ìàëüíî íåäîíîøåííûõ äåòåé è ïàöèåíòîâ â 
òÿæåëîì ñîñòîÿíèè, ñ äðóãîé ñòîðîíû, ñîïðÿ -
æåíà ñî çíà÷èòåëüíûìè ðèñêàìè óõóäøå -
íèÿ ñîñòîÿíèÿ, ïîòåíöèàëüíûì óâåëè÷åíèåì 
ïîòðåáíîñòè â òåõ èëè èíûõ âèäàõ òåðàïèè 
è óõóäøåíèåì èñõîäîâ ãîñïèòàëüíîãî ýòàïà. 
Îñóùåñòâëåíèå áåçîïàñíîé ÂÃÒ íîâîðîæäåííî -
ãî ÿâëÿåòñÿ íå òîëüêî êëèíè÷åñêîé, íî è îðãà -
íèçàöèîííîé çàäà÷åé, ðåøåíèå êîòîðîé ÿâëÿ -
åòñÿ íåîòúåìëåìûì ýëåìåíòîì ñèñòåìû óïðàâ -
ëåíèÿ áåçîïàñíîñòüþ è êà÷åñòâîì ìåäèöèíñêîé 
äåÿòåëüíîñòè â àêóøåðñêèõ, íåîíàòàëüíûõ è 
ïåäèàòðè÷åñêèõ ñòàöèîíàðàõ. Ðàçâèòèå ýòîãî 

íàïðàâëåíèÿ íåèçáåæíî çàòðàãèâàåò âåñü êîì -
ïëåêñ èíòåíñèâíîé òåðàïèè â íåîíàòîëîãèè è 
òðåáóåò ñèñòåìíîãî ïîäõîäà ñ ó÷åòîì âîçìîæ -
íîé ïîëüçû è ðèñêîâ îò êàæäîãî ïðèíÿòîãî 
ðåøåíèÿ. Ñîçäàíèå àëãîðèòìîâ è ðåêîìåíäàöèé 
ïî îðãàíèçàöèè è ïðîâåäåíèþ ÂÃÒ íîâîðîæ -
äåííûõ, ÿâëÿÿñü ïåðñïåêòèâíûì íàïðàâëåíèåì 
èññëåäîâàòåëüñêîé äåÿòåëüíîñòè è âàæíåéøèì 
ýëåìåíòîâ êëèíè÷åñêîé ðàáîòû, èñêëþ÷èòåëüíî 
âîñòðåáîâàíî â ïðàêòè÷åñêîì çäðàâîîõðàíåíèè. 

Àâòîðû ñòàòüè ïðèãëàøàþò ñïåöèàëèñòîâ 
íåîíàòîëîãîâ ïðèíÿòü ó÷àñòèå â îáñóæäåíèè  
ïðîáëåì îðãàíèçàöèè è ïðîâåäåíèÿ ÂÃÒ íîâî -
ðîæäåííûõ äåòåé.
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êîíöåïöèè, ðàáîòà ñ ëèòåðàòóðíûìè èñòî÷íèêàìè, ïîä -

ãîòîâêà è ðåäàêòèðîâàíèå òåêñòà; Ãîðåâ Â.Â. – ðàáîòà 
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Ñïîíäèëîêîñòàëüíûé äèçîñòîç — ðåäêîå íàñëåäñòâåííîå çàáîëåâàíèå, êîòîðîå ñîïðîâîæäàåòñÿ 
íàðóøåíèåì ñåãìåíòàöèè ïîçâîíî÷íèêà. Îñîáåííîñòè âíåøíåãî âèäà áîëüíûõ õàðàêòåðèçó -
þòñÿ ñïîíäèëîêîñòàëüíîé äèñïëàçèåé â âèäå óêîðî÷åíèÿ øåè è «êðàáîâèäíîé» äåôîðìàöèè 
ãðóäíîé êëåòêè çà ñ÷åò ñðàùåíèÿ äèñòàëüíûõ è ðàñõîæäåíèÿ ïðîêñèìàëüíûõ îòäåëîâ ðåáåð. 
Îòíîñèòñÿ ê îðôàííûì ãåíåòè÷åñêèì çàáîëåâàíèÿì, ÷àñòîòà êîòîðûõ â ìèðå ñîñòàâëÿåò  
1:200 000 íîâîðîæäåííûõ. Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè â ëèòåðàòóðå îïèñàíî 6 ãåíåòè÷åñêèõ 
âàðèàíòîâ äàííîãî çàáîëåâàíèÿ ñ ðàçëè÷íûìè òèïàìè íàñëåäîâàíèÿ: àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûå 
ôîðìû, ñâÿçàííûå ñ ãåíàìè �'�/�/������ �0�(�6�3������ �/�)�1�*���� �+�(�6��  (ñïîíäèëîòîðàêàëüíàÿ äèñïëàçèÿ, 
1-é òèï), àóòîñîìíî-äîìèíàíòíàÿ ôîðìà ñ ãåíîì TBX6  (ñïîíäèëîêîñòàëüíàÿ äèñïëàçèÿ, òèï 2),  
íàñëåäîâàíèå èçìåíåíèé â ãåíå �5�,�3�3�/�<�� íå óñòàíîâëåíî. Ïîñêîëüêó ñèíäðîì ÿâëÿåòñÿ 
çàáîëåâàíèåì ñ íèçêîé ðàñïðîñòðàíåííîñòüþ, ïàöèåíòàì íåîáõîäèìû ðàçëè÷íûå äèàãíîñòè -
÷åñêèå è ñêðèíèíãîâûå òåñòû ñ ìåæäèñöèïëèíàðíîé îöåíêîé ðåçóëüòàòîâ íà ðàçíûõ ýòàïàõ 
èõ æèçíè. Ðàííÿÿ äèàãíîñòèêà çàáîëåâàíèÿ èìååò ðåøàþùåå çíà÷åíèå äëÿ ñâîåâðåìåííûõ 
ëå÷åáíî-ðåàáèëèòàöèîííûõ ìåðîïðèÿòèé è óëó÷øåíèÿ ïðîãíîçà è êà÷åñòâà æèçíè ðåáåíêà.  
Â ñòàòüå ïðèâîäèòñÿ îïèñàíèå êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ ãåíåòè÷åñêè ïîäòâåðæäåííîãî ñïîí -
äèëîêîñòàëüíîãî äèçîñòîçà 4-ãî òèïà ó ðåáåíêà, â õîäå îáñëåäîâàíèÿ êîòîðîãî áûë âûÿâëåí 
ðàíåå íå îïèñàííûé â ëèòåðàòóðå ïàòîãåííûé âàðèàíò íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â 
ýêçîíå 4 ãåíà �+�(�6��  â ãîìîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè – ñèíäðîì Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà. Â êîíòåêñòå 
ïðîáëåìû ñâîåâðåìåííîé ïîñòàíîâêè äèàãíîçà äàííîå êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå ïðåäñòàâëÿåò 
èíòåðåñ äëÿ âðà÷åé ãåíåòèêîâ, âðà÷åé ëó÷åâîé äèàãíîñòèêè, àêóøåðîâ-ãèíåêîëîãîâ, íåîíàòî -
ëîãîâ.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë�� �°�ã�º�m�È����íîâîðîæäåííûé, ñïîíäèëîêîñòàëüíàÿ äèñïëàçèÿ, îðôàííîå çàáîëåâàíèå, 
ñèíäðîì Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà.

�¡�Ò�ˆ������Ë.ß. Êëèìîâ, Í.Å. Âåðèñîêèíà, Ò.Ì. Âäîâèíà, Å.Ñ. Ëóäàíîâà, Ð.À. Æåòèøåâ, Ò.Â. Æåëåç-  
íÿêîâà, Å.À. Òîâêàíü, À.Â. Êàñòàðíîâ, Ñ.Â. Äîëáíÿ, Å.À. Åíèíà, Î.Ñ. Òóæèëèíà, Å.Ñ. Ïåðå-  
âåðçåâà. Ñëó÷àé ñî÷åòàíèÿ ñïîíäèëîêîñòàëüíîãî äèçîñòîçà 4-ãî òèïà (ñèíäðîì ßðõî-Ëåâèíà) 
è ñèíäðîìà Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà ó íîâîðîæäåííîãî ðåáåíêà. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïå-  
ðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 108–114. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-108-114.
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Øèðîêîå âíåäðåíèå â êëèíè÷åñêóþ ïðàêòè -
êó ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêèõ ìåòîäîâ äèàãíîñòèêè 
ïîçâîëÿåò ðàñøèðèòü ñïåêòð âûÿâëÿåìûõ íàñëåä -
ñòâåííûõ çàáîëåâàíèé â äåòñêîì âîçðàñòå. Îñîáûé 
èíòåðåñ ïðåäñòàâëÿåò ñî÷åòàííàÿ ñèíäðîìàëüíàÿ 
ïàòîëîãèÿ ñ ïåðåêðåñòíûì ôåíîòèïîì ó ïàöèåíòîâ 
ïåðâûõ ìåñÿöåâ æèçíè. Ïðèâîäèì óíèêàëüíûé ñëó -
÷àé ñîáñòâåííîãî íàáëþäåíèÿ íîâîðîæäåííîé äåâî÷ -
êè ñî ñïîíäèëîêîñòàëüíûì äèçîñòîçîì 4-ãî òèïà, 
îáóñëîâëåííîãî ãîìîçèãîòíîé ìóòàöèåé ãåíà  HES7 , 
è ñèíäðîìîì Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà ñ ãåòåðîçèãîòíîé 
ìóòàöèåé â ãåíå CHD4 .

Ñïîíäèëîêîñòàëüíûé äèçîñòîç (Spondilocostal 
dysostosis, SCDO) – ãåíåòè÷åñêè-ãåòåðîãåííîå çàáî -
ëåâàíèå îñåâîãî ñêåëåòà, õàðàêòåðèçóþùååñÿ ìíîæå -
ñòâåííûìè àíîìàëèÿìè ðåáåðíî-âåðòåáðàëüíîé ñåã -
ìåíòàöèè. Ïåðâàÿ ïóáëèêàöèÿ î çàáîëåâàíèè ñ äîìè -

íàíòíûì òèïîì íàñëåäîâàíèÿ «Íàñëåäñòâåííàÿ ìàëü -
ôîðìàöèÿ òåë ïîçâîíêîâ» ïîÿâèëàñü åùå â 1938 ã.  
[1]. Ñïóñòÿ 30 ëåò áûëè îïèñàíû ïîõîæèå ïàöèåíòû 
ñ áîëåå òÿæåëîé ðåöåññèâíîé ôîðìîé, êîòîðàÿ ïîëó -
÷èëà íàçâàíèå ñïîíäèëîêîñòàëüíîãî äèçîñòîçà [2]. 

×àñòîòà SCDO íà ñåãîäíÿ íå óñòàíîâëåíà, íî, 
ñîãëàñíî ïðåäâàðèòåëüíûì ðàñ÷åòàì, ÷àñòîòà åãî 
âñòðå÷àåìîñòè ñîñòàâëÿåò 1:200 000 æèâîðîæäåííûõ 
ïî âñåìó ìèðó, áåç ðàçëè÷èé ïî ïîëó [1].

Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè èçâåñòíû àóòîñîìíî-
ðåöåññèâíûå ôîðìû ñ ìóòàöèÿìè â ãåíàõ DLL3, 
MESP2, LFNG, HES7 , ðàñïîëîæåííûõ íà õðîìîñî -
ìàõ 19q13.1-q13.3, 15q26.1, 7ð22 è 17ð13.2 ñîîòâåò -
ñòâåííî è åäèíñòâåííàÿ îïèñàííàÿ â íàó÷íîé ëèòå -
ðàòóðå àóòîñîìíî-äîìèíàíòíàÿ ôîðìà ñ ìóòàöèåé â 
ãåíå TBX6 , êàðòèðîâàííîì íà õðîìîñîìå 16ð11.2. 
Îïèñàí åäèíñòâåííûé ñëó÷àé SCDO, îáóñëîâëåí -
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Spondylocostal dysostosis is a rare hereditary disease that is accompanied by a violation of 
the segmentation of the spine. The features of the appearance of patients are characterized 
by spondylocostal dysplasia in the form of a shortened neck and a «crab-shaped» deformation 
of the chest due to the fusion of the distal and divergence of the proximal ribs. It belongs to 
orphan genetic diseases, Worldwide frequency of which is 1:200,000 newborns. To date, six 
genetic variants of this disease with different types of inheritance have been described as 
follows: autosomal recessive forms associated with the genes �'�/�/������ �0�(�6�3������ �/�)�1�*���� �+�(�6��  
(spondylocostal dysplasia-1), autosomal dominant form with the TBX6  gene (spondylocostal 
dysplasia-2), the inheritance of changes in the �5�,�3�3�/�<�� gene has not been established. Since 
the syndrome is a disease with low prevalence, patients need various diagnostic and screening 
tests with interdisciplinary evaluation of the results at different stages of their life. Early 
diagnosis of the disease is crucial for timely treatment and rehabilitation measures and further 
improvement of the quality-of-life prognosis for the child. Authors represent a clinical case of 
genetically confirmed spondylocostal dysostosis-4 in a child, during the examination of which 
a previously undescribed pathogenic variant of the nucleotide sequence in exon 4 of the �+�(�6��  
gene in a homozygous state, a Sifrim-Hitz-Weiss syndrome, was detected. The presented clinical 
case is of a particular practical interest to geneticists, radiation diagnosticians, obstetricians-
gynecologists and neonatologists in the context of the timely diagnosis problematics.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����newborn, spondylocostal dysplasia, orphan disease, Sifrim-Hitz-Weiss syndrome, 
Jarcho-Levin syndrome.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����L.Ya. Klimov, N.Ye. Verisokina, T.M. Vdovina, E.S. Ludanova, R.A. Zhetishev, 
T.V. Zheleznyakova, E.A. Tovkan, A.V. Kastarnov, S.V. Dolbnya, E.A. Enina, O.S. Tuzhilina,  
E.S. Pereverzeva. Clinical case report of the combined spondylocostal dysostosis-4 (Jarcho-Levin 
syndrome) and Sifrim -Hitz -Weiss syndrome in a newborn. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 
104 (1): 108–114. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-108-114.
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íûé ìóòàöèåé â ãåíå òðàíñêðèïòîðíîãî ðåïðåññîðà 
RIPPLY2, êàðòèðîâàííîãî íà õðîìîñîìå 6q14.2, 
òèï íàñëåäîâàíèÿ êîòîðîãî íåèçâåñòåí [3]. Äàííûå 
ìóòàöèè â áîëüøèíñòâå ñëó÷àÿõ ôîðìèðóþòñÿ â 
îðãàíèçìå de novo è êðàéíå ðåäêî âñòðå÷àþòñÿ â 
îäíîé ñåìüå [4].

Âñå âûøåóïîìÿíóòûå ãåíû ó÷àñòâóþò â Notch-
ñèãíàëüíîì ïóòè, êîòîðûé ðåãóëèðóåò ôîðìèðîâàíèå 
ñîìèòîâ èç ïðåñîìèòíîé ìåçîäåðìû â ðàííåì ýìáðèî-  
ãåíåçå, ìóòàöèè â íèõ ïðèâîäÿò ê èíãèáèðîâàíèþ 
ôåðìåíòîâ àêòèâàöèè Notch, ÷òî íàðóøàåò öèêëè÷ -
íîñòü àêòèâàöèè ñèñòåìû [5].

Ãåí HES7  (Hairy-and-Enhancer-of-Split-7) ñîäåð -
æèò 4 ýêçîíà è îòâå÷àåò çà îáðàçîâàíèå îäíîèìåí -
íîãî áåëêà HES7 – ôàêòîðà òðàíñêðèïöèè 4-ãî ïóòè 
Notch. Îí ýêñïðåññèðóåòñÿ â ïðåñîìèòíîé ìåçîäåðìå 
÷åðåç ïåòëþ îòðèöàòåëüíîé îáðàòíîé ñâÿçè, ñâÿçû -
âàÿñü ñ ñîáñòâåííûì ïðîìîòîðîì â òå÷åíèå 2 ÷ [6]. 
Êàæäûé öèêë ýêñïðåññèè HES7 ñîâïàäàåò ñ ôîð -
ìèðîâàíèåì ïàðû ñîìèòîâ. Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî ïåðèîä 
ïîëóðàñïàäà áåëêà HES7 íåîáõîäèì äëÿ ïðàâèëüíîãî 
ôóíêöèîíèðîâàíèÿ ãåíà HES7 . Âàæíîñòü òî÷íîñòè 
â 2-÷àñîâîì öèêëå ýêñïðåññèè áûëà ïîä÷åðêíóòà â 
ýêñïåðèìåíòå, ãäå ìûøè, ýêñïðåññèðóþùèå HES7  
ñ ìóòàöèåé, ïîçâîëÿþùåé óâåëè÷èòü âðåìÿ ïîëó -
æèçíè ïðè ñîõðàíåíèè íîðìàëüíîé ôóíêöèè ðåïðåñ -
ñîðà, äåìîíñòðèðîâàëè àíîìàëüíóþ ñåãìåíòàöèþ 
[7]. Ïîêàçàíî, ÷òî ìóòàöèè â ãåíå HES7  (òàáë. 1) 
ìîãóò ïðèâîäèòü ê àíîìàëèÿì ôîðìèðîâàíèÿ è ðàñ -
ïîëîæåíèÿ ñåðäöà (äåêñòðàêàðäèÿ) è íåðâíîé òðóáêè 
(íåïîëíîå çàêðûòèå ïîçâîíî÷íîãî êàíàëà) [8].

Ñïîíäèëîêîñòàëüíûé äèçîñòîç äèàãíîñòèðóåòñÿ 
óæå â íåîíàòàëüíîì ïåðèîäå, îïèñàíû ñëó÷àè âíó -
òðèóòðîáíîé ïîñòàíîâêè äèàãíîçà. 

Äëÿ ïàöèåíòîâ õàðàêòåðíû íèçêèé ðîñò, äèñïðî -
ïîðöèîíàëüíîå òåëîñëîæåíèå, ïðåæäå âñåãî, çà ñ÷åò 
äåôîðìèðîâàííîé è óêîðî÷åííîé ãðóäíîé êëåòêè ñî 
ñðîñøèìèñÿ ó ïîçâîíî÷íèêà è âååðîîáðàçíî ðàñõîäÿ -
ùèìèñÿ ðåáðàìè. Âñòðå÷àþòñÿ âàðèàíòû ñ àïëàçèåé 
ðåáåð, ñ èõ ñëèÿíèåì, íåðåäêè âûÿâëåíèÿ äîáà -
âî÷íûõ ðåáåð. Äåôîðìàöèþ ãðóäíîé êëåòêè ìîãóò 
ñîïðîâîæäàòü èñêðèâëåíèÿ ïîçâîíî÷íèêà – ñêîëèîç, 
êèôîç, ëîðäîç. Òàêàÿ äåôîðìàöèÿ ãðóäíîé êëåòêè 
÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ ïàòîëîãèåé ñòðîåíèÿ ëåãêèõ è 
áðîíõèàëüíîãî äåðåâà, ÷òî, â ñâîþ î÷åðåäü, ïðèâîäèò 
ê ðàçâèòèþ òÿæåëîé äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè, 
ïðèâîäÿùåé ê ëåòàëüíîìó èñõîäó [9].

Ê äðóãèì îñîáåííîñòÿì ôåíîòèïà îòíîñÿò äåôîð -
ìàöèþ ÷åðåïà, âûñòóïàþùèé çàòûëîê, øèðîêèé ëîá, 
ãëàçíîé ãèïåðòåëîðèçì, êîñîé ðàçðåç ãëàç, îòêðû -
òûå âïåðåä íîçäðè, êðóïíûå íèçêîðàñïîëîæåííûå 

óøíûå ðàêîâèíû, êîðîòêóþ øåþ, íèçêèé ðîñò âîëîñ 
íà øåå, âûñîêîðàñïîëîæåííûå ëîïàòêè, áîëüøîé 
ðàñïëàñòàííûé æèâîò. 

Ìîãóò âñòðå÷àòüñÿ âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðä -
öà (ÂÏÑ), ïîðîêè ðàçâèòèÿ ìî÷åïîëîâîé ñèñòåìû, 
æåëóäî÷íî-êèøå÷íûå àíîìàëèè, íàðóøåíèÿ ñî ñòî -
ðîíû îðãàíîâ ÷óâñòâ, ïîâûøåííàÿ âîñïðèèì÷èâîñòü 
ê èíôåêöèÿì, ýíäîêðèííûå íàðóøåíèÿ, ñíèæåíèå 
ñëóõà, óìñòâåííàÿ îòñòàëîñòü. Àíîìàëèè ðàçâèòèÿ 
ãîëîâíîãî ìîçãà ïðè äàííîé ïàòîëîãèè íå îïèñàíû 
[10].

Ñèíäðîì Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà (SIHIWES) – 
àóòîñîìíî-äîìèíàíòíîå íàðóøåíèå èíòåëëåêòà ñ ðàç -
ëè÷íûìè âðîæäåííûìè ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ, ïîðàæà -
þùèìè ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòóþ, ñêåëåòíóþ è ìî÷åïîëî -
âóþ ñèñòåìû.  

Çàáîëåâàíèå äîñòàòî÷íî ðåäêîå, ìû íå âñòðåòèëè 
ïîäðîáíîãî îïèñàíèÿ äàííîãî ñèíäðîìà â îòå÷åñòâåí -
íîé ëèòåðàòóðå. ×àñòîòà ñèíäðîìà íå óñòàíîâëåíà. 
Ê åãî ðàçâèòèþ ïðèâîäèò ãåòåðîçèãîòíàÿ ìóòàöèÿ â 
ãåíå CHD4 , ðàñïîëîæåííîì íà õðîìîñîìå 12ð13.31. 

Ãåí  CHD4  – ãåëèêàçíûé õðîìîäîìåí ÄÍÊ-
ñâÿçûâàþùåãî áåëêà 4. Ïðîäóêò ýòîãî ãåíà îòíîñèòñÿ 
ê ñåìåéñòâó ãåëèêàç SNF2/RAD 54, ïðåäñòàâëÿåò 
ñîáîé îñíîâíîé êîìïîíåíò íóêëåîñîìíîãî ðåìîäåëè -
ðîâàíèÿ è èãðàåò âàæíóþ ðîëü â ýïèãåíåòè÷åñêîé 
ðåïðåññèè òðàíñêðèïöèè.

Ñèíäðîì Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà áåç ìîëåêóëÿð -
íûõ ìåòîäîâ èññëåäîâàíèÿ âîçìîæíî çàïîäîçðèòü ó 
ïàöèåíòîâ áîëåå ñòàðøåãî âîçðàñòà ïî õàðàêòåðíûì 
êëèíè÷åñêèì îñîáåííîñòÿì: íèçêèé ðîñò, óâåëè -
÷åííàÿ îêðóæíîñòü ãîëîâû, äèñìîðôè÷åñêèå ÷åðòû 
ëèöà, êîòîðûå õàðàêòåðèçóþòñÿ øèðîêèì è âûñîêèì 
ëáîì, ãëàçíûì ãèïåðòåëîðèçìîì, ïåðèîðáèòàëüíîé 
îòå÷íîñòüþ, ýïèêàíòîì, êîðîòêèì íîñîì ñ øèðî -
êèì êîí÷èêîì, ìàññèâíîé êâàäðàòíîé ÷åëþñòüþ, 
íèçêîðàñïîëîæåííûìè äèñïëàñòè÷íûìè óøíûìè 
ðàêîâèíàìè.

×àñòî âñòðå÷àþòñÿ àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ãîëîâ -
íîãî ìîçãà (ìàëüôîðìàöèÿ Àðíîëüäà–Êèàðè, âåí -
òðèêóëîìåãàëèÿ), ýïèëåïñèÿ, íàðóøåíèÿ ñëóõà, 
ìûøå÷íàÿ ãèïîòîíèÿ, ÂÏÑ (òåòðàäà Ôàëëî, êîàð -
êòàöèÿ àîðòû, äåôåêòû ïåðåãîðîäîê), íàðóøåíèÿ 
ðàáîòû ðèòìà ñåðäöà, êðèïòîðõèçì, ìèêðîïåíèñ, 
ïóçûðíî-ìî÷åòî÷íèêîâûé ðåôëþêñ. Àíîìàëèè ñêå -
ëåòà âêëþ÷àþò ñðàùåíèå êîñòåé, ñèíäàêòèëèè, 
ïîëèäàêòèëèè [11].

�z�ã�Ò�Ó�Ò���Ë�°�}�º�Ë���Ó�È�­�ã�
���Ë�Ó�Ò�Ë
Â óñëîâèÿõ îòäåëåíèÿ ðåàíèìàöèè è èíòåí -

ñèâíîé òåðàïèè íåäîíîøåííûõ äåòåé ÃÁÓÇ ÑÊ 
«ÑÊÊÏÖ» ã. Ñòàâðîïîëÿ ìû íàáëþäàëè íîâîðîæäåí -
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Òàáëèöà 1

Îïèñàííûå íà ñåãîäíÿøíèé äåíü ìóòàöèè ãåíà �+�(�6��  ïðè SCDO 4 (HGMD ® Professional 2022.2)
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íóþ äåâî÷êó, êîòîðàÿ ïðîæèëà 2 ìåñÿöà 27 äíåé. 
Àâòîðû ïîëó÷èëè ïèñüìåííîå ñîãëàñèå çàêîííûõ 
ïðåäñòàâèòåëåé ïàöèåíòà íà ïóáëèêàöèþ ìåäèöèí-
ñêèõ äàííûõ è ôîòîãðàôèé.

Èç àíàìíåçà: ðåáåíîê îò IV áåðåìåííîñòè, ïðî-
òåêàâøåé íà ôîíå ãåñòàöèîííîãî ñàõàðíîãî äèàáåòà, 
àíåìèè ñðåäíåé ñòåïåíè òÿæåñòè, ÎÐÂÈ áåç ãèïåð-
òåðìèè âî II òðèìåñòðå áåðåìåííîñòè, ìíîãîâîäèÿ, 
III ðîäîâ ïóòåì êåñàðåâà ñå÷åíèÿ íà ñðîêå ãåñòàöèè 
38 íåäåëü 3 äíÿ. Ïî äàííûì ÓÇÈ îñîáåííîñòåé âíó-
òðèóòðîáíîãî ðàçâèòèÿ âûÿâëåíî íå áûëî.

Ìàòåðè íà ìîìåíò ðîäîâ 26 ëåò, îòöó – 33 ãîäà. 
Ðîäèòåëè ðóññêèå ïî íàöèîíàëüíîñòè, ñîìàòè÷åñêè 
çäîðîâû, â êðîâíîì ðîäñòâå íå ñîñòîÿò. Îò ïåðâîãî 
áðàêà ó ìàòåðè èìåþòñÿ çäîðîâûå ñûí è äî÷ü. Îòåö 
äî âñòóïëåíèÿ â áðàê äåòåé íå èìåë.

Äîíîøåííàÿ äåâî÷êà ðîäèëàñü ñ ìàññîé òåëà 
3300 ã, äëèíîé – 47 ñì. Îêðóæíîñòü ãîëîâû – 36 ñì, 
îêðóæíîñòü ãðóäíîé êëåòêè – 34 ñì, îöåíêà ïî 
øêàëå APGAR 7/8 áàëëîâ. Ñîñòîÿíèå ïîñëå ðîæ-
äåíèÿ êðàéíå òÿæåëîå, îáóñëîâëåííîå äûõàòåëüíîé 
íåäîñòàòî÷íîñòüþ II ñòåïåíè, ãåíåòè÷åñêèì çàáîëåâà-
íèåì. Ñðàçó ïîñëå ðîæäåíèÿ äåâî÷êà áûëà èíòóáèðî-
âàíà è ïåðåâåäåíà íà àïïàðàò ÈÂË.

Ïðè îñìîòðå âûäåëÿëèñü ñëåäóþùèå îñîáåííîñòè 
òåëîñëîæåíèÿ ðåáåíêà: êîðîòêîå òóëîâèùå ïðè îòíî-
ñèòåëüíî íîðìàëüíîé äëèíå âåðõíèõ êîíå÷íîñòåé; 
ãîëîâà, ïëîòíî ñèäÿùàÿ íà òóëîâèùå. Îòìå÷àëèñü 
àêðîöåôàëèÿ, âûñòóïàþùèé çàòûëîê, øèðîêèé è 
âûñîêèé ëîá, ãëàçíîé ãèïåðòåëîðèçì, øèðîêàÿ ïåðå-
íîñèöà, êîðîòêàÿ è óïëîùåííàÿ ñïèíêà íîñà ñ øèðî-
êèì êîí÷èêîì, íîñîâûå õîäû, ñìîòðÿùèå âïåðåä, 
ïîëíûå ùåêè è ïîäáîðîäîê ïëîòíî ïðèìûêàþò ê 
âåðõíåé ÷àñòè òóëîâèùà. Äèñïëàñòè÷íûå óøíûå 
ðàêîâèíû ðàñïîëîæåíû íèçêî ñ ìàññèâíûì çàâèòêîì 
è ïðèðîñøåé ìî÷êîé. Êðóïíóþ ãîëîâó îò êîðîòêîé 
è øèðîêîé ãðóäíîé êëåòêè îòäåëÿëà ìàññèâíàÿ 
êîæíàÿ ñêëàäêà â îáëàñòè øåè. Èç âíåøíèõ îñîáåí-
íîñòåé òóëîâèùà âûäåëÿëèñü âûñîêîðàñïîëîæåííûå 
ëîïàòêè, êèôîñêîëèîòè÷åñêàÿ äåôîðìàöèÿ ïîçâîíî÷-
íèêà; æèâîò óâåëè÷åí â îáúåìå è çàíèìàåò áîëüøóþ 
÷àñòü òóëîâèùà; äèàñòàç ïðÿìûõ ìûøö æèâîòà 
(ðèñ. 1). 

Íà 3-è ñóòêè æèçíè ââèäó òÿæåñòè ñîñòîÿíèÿ è 
íàëè÷èÿ ìíîæåñòâåííûõ âðîæäåííûõ ïîðîêîâ ðàçâè-
òèÿ äëÿ äàëüíåéøåãî îáñëåäîâàíèÿ è ëå÷åíèÿ äåâî÷êà 
ïåðåâåäåíà â îòäåëåíèå àíåñòåçèîëîãèè è ðåàíèìàöèè 
(ÎÀÈÐ) ÃÁÓÇ ÑÊ «ÊÄÊÁ» ã. Ñòàâðîïîëÿ. 

Äàííûå ëàáîðàòîðíûõ è èíñòðóìåíòàëüíûõ 
îáñëåäîâàíèé:

1. Ðåíòãåíîëîãè÷åñêîå èññëåäîâàíèå â ïåðâûå 
÷àñû æèçíè: ãðóäíàÿ êëåòêà äåôîðìèðîâàíà, ðåáðà 
èìåþò âååðîîáðàçíûé õîä. Ôîðìà ïîçâîíêîâ íåïðà-
âèëüíàÿ. Ìåæðåáåðüÿ àñèììåòðè÷íû. Ëåãî÷íûå ïîëÿ 
àñèììåòðè÷íû, ñëåâà áîëüøå. Ëåãî÷íîé ðèñóíîê óñè-
ëåí çà ñ÷åò ïåðèâàñêóëÿðíûõ è ïåðèáðîíõèàëüíûõ 
èçìåíåíèé. Ãåíåðàëèçîâàííûé îòåê èíòåðñòèöèÿ. 
Êîðíè ëåãêèõ ñèììåòðè÷íûå. Òåíü ñðåäîñòåíèÿ ðàñ-
ïîëîæåíà òèïè÷íî. ÊÒÈ 0,45. Òåíü äèñòàëüíîé òðåòè 
ýíäîòðàõåàëüíîé òðóáêè âèçóàëèçèðóåòñÿ â ïðîåê-
öèè Th 3–4. Òåíü äèñòàëüíîé òðåòè íàçîãàñòðàëüíîãî 
çîíäà â ïðîåêöèè æåëóäêà. Ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðè-
çíàêè ïðàâîñòîðîííåé ïîëèñåãìåíòàðíîé ïíåâìîíèè. 
Ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè ìíîæåñòâåííîé àíî-
ìàëèè ðàçâèòèÿ ïîçâîíêîâ (ðèñ. 2).

Ðèñ. 1. ×åðòû ëèöà, õàðàêòåðíûå äëÿ ñïîíäèëîêîñòàëü-
íîãî äèçîñòîçà 4-ãî òèïà ó íàáëþäàåìîãî ïàöèåíòà: 
øèðîêèé êîí÷èê íîñà, áîëüøèå íèçêîðàñïîëîæåííûå 
óøè ñ çàâåðíóòîé ìî÷êîé (à), êîðîòêàÿ øåÿ, êîðîòêàÿ 
êðàáîîáðàçíàÿ ãðóäíàÿ êëåòêà (á).

Ðèñ. 2. Ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè àíîìàëèè ðàçâè-
òèÿ ðåáåð ïî òèïó «áàáî÷êè» è àñèììåòðè÷íîñòè ðàñïî-
ëîæåíèÿ ïîçâîíêîâ ó íàáëþäàåìîãî ïàöèåíòà.

Ðèñ. 3. 3D-ðåêîíñòðóêöèÿ ðåíòãåíîãðàôè÷åñêîãî è 
ÊÒ-èññëåäîâàíèÿ íàáëþäàåìîãî ïàöèòåíòà: 1 – ìåæðå-
áåðíûå ïåðåïîíêè, 2 – äîáàâî÷íîå øåéíîå ðåáðî, 3 – 
îòñóòñòâèå ïåðâîãî ðåáðà ñëåâà, 4 – ïîçâîíêè â âèäå 
àñèììåòðè÷íûõ ïîëóäóã, ðàñïîëîæåííûõ â øàõìàòíîì 
ïîðÿäêå íà âñåì ïðîòÿæåíèè ïîçâîíî÷íèêà.

à á
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2. Íà òðåõìåðíîé ðåêîíñòðóêöèè ðåíòãåíîãðà-
ôè÷åñêîãî è ÊÒ-èññëåäîâàíèÿ: äåôîðìàöèÿ ãðóä-
íîé êëåòêè ñ ìíîæåñòâåííûìè àíîìàëèÿìè ðàçâè-
òèÿ ðåáåð. Ñïðàâà äîáàâî÷íîå øåéíîå ðåáðî. Ñëåâà 
I ðåáðî îòñóòñòâóåò. Ñïðàâà I–XI ðåáðà è ñëåâà II–
XI ðåáðà â çàäíèõ îòäåëàõ, â îáëàñòè ãîëîâîê, 
íåðàâíîìåðíî ñðàùåíû ñ îáðàçîâàíèåì ìåæðåáåðíûõ 
ïåðåïîíîê. Ïîçâîíêè â âèäå àñèììåòðè÷íûõ ïîëó-
äóã, ðàñïîëîæåííûõ â øàõìàòíîì ïîðÿäêå íà âñåì 
ïðîòÿæåíèè ïîçâîíî÷íèêà (ðèñ. 3).

3. ÝÕÎ-ÊÃ ñ äîïïëåðîâñêèì àíàëèçîì â ïåðâûå 
ñóòêè æèçíè: ìåæïðåäñåðäíîå ñîîáùåíèå 4,2 ìì. 
Îòêðûòûé àðòåðèàëüíûé ïðîòîê 1,7 ìì. Ìèòðàëüíàÿ, 
òðèêóñïèäàëüíàÿ ðåãóðãèòàöèÿ è íà êëàïàíå ëåãî÷-
íîé àðòåðèè I ñòåïåíè. Óìåðåííàÿ äèëàòàöèÿ ïîëî-
ñòè ïðàâîãî ïðåäñåðäèÿ. Âûðàæåííàÿ ãèïåðòðîôèÿ 
ìèîêàðäà ïðàâîãî æåëóäî÷êà è ìåææåëóäî÷êîâîé 
ïåðåãîðîäêè. Íåëüçÿ èñêëþ÷èòü àòðåçèþ êëàïàíà 
ëåãî÷íîé àðòåðèè. Â ìèîêàðäå ìåææåëóäî÷êîâîé 
ïåðåãîðîäêè è â ìèîêàðäå ïðàâîãî æåëóäî÷êà âèçóà-
ëèçèðóþòñÿ ìåëêèå îêðóãëûå òî÷å÷íûå îáðàçîâàíèÿ 
ðåçêî ïîâûøåííîé ýõîãåííîñòè (ôèáðîìû, ðàáäîìèî-
ìû, êàëüöèíàòû, ó÷àñòêè ôèáðîçà?). 

4. ÓÇÈ ïî÷åê è ìî÷åâîãî ïóçûðÿ â ïåðâûå ñóòêè 
æèçíè – ëåâîñòîðîííÿÿ ïèåëîýêòàçèÿ.

5. Íåéðîñîíîãðàôèÿ â ïåðâûå ñóòêè æèçíè: 
æåëóäî÷êîâàÿ ñèñòåìà ãîëîâíîãî ìîçãà ñ ïðèçíàêàìè 
íà÷àëüíîé äèëàòàöèè çàòûëî÷íûõ ðîãîâ. Î÷àãîâûå 
îòåêè â çàòûëî÷íûõ îòäåëàõ è ïî õîäó ñèëüâèåâûõ 
áîðîçä. Ñêîïëåíèå æèäêîñòè â çàäíåé ÷åðåïíîé 
ÿìêå.  Êàëüöèíàòû ïàðåíõèìû ãîëîâíîãî ìîçãà.

6. Êîíñóëüòèðîâàíà êàðäèîëîãîì â âîçðàñòå 5 ñó-
òîê: ÂÏÑ – íåëüçÿ èñêëþ÷èòü àòðåçèþ êëàïàíà ëåãî÷-
íîé àðòåðèè. Ìåæïðåäñåðäíîå ñîîáùåíèå 4,2 ìì. 
Îòêðûòûé àðòåðèàëüíûé ïðîòîê 1,7 ìì. Îáúåìíûå 
îáðàçîâàíèÿ â ìèîêàðäå ìåææåëóäî÷êîâîé ïåðåãî-
ðîäêè è ïðàâîãî æåëóäî÷êà (ôèáðîìû, ðàáäîìèîìû, 

êàëüöèíàòû, ó÷àñòêè ôèáðîçà). Âðîæäåííûé êàðäèò, 
îñòðîå òå÷åíèå. Âòîðè÷íàÿ ëåãî÷íàÿ ãèïåðòåíçèÿ 
I ñòåïåíè. Âòîðè÷íàÿ êàðäèîïàòèÿ ñìåøàííîãî ãåíå-
çà. ÍÊ 1Á–2À.

7. Çàêëþ÷åíèå ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà â âîçðàñòå 
25 ñóòîê: ÌÐ-ïðèçíàêè ëåéêîìàëÿöèè ñ êèñòîçíîé 
äåãåíåðàöèåé ïàðåíõèìû ìîçãà, êîðêîâûõ ñòðóêòóð; 
ãèïîïëàçèè ÷åðâÿ è ïîëóøàðèé ìîçæå÷êà, ïðèçíàêè 
äèëàòàöèè íàðóæíûõ è âíóòðåííèõ ëèêâîðíûõ ïðî-
ñòðàíñòâ. Ïðèçíàêè ïîñëåäñòâèé ñóáàðàõíîèäàëüíîãî 
êðîâîèçëèÿíèÿ â ñàãèòòàëüíûé è ëåâûé ïîïåðå÷íûé 
ñèíóñû, ïàðåíõèìàòîçíûõ ìåëêèõ êðîâîèçëèÿíèé; 
ïðèçíàêè êåôàëîãåìàòîìû ñ äåôîðìàöèåé êîñòåé 
÷åðåïà. 

8. Êîíñóëüòèðîâàíà ãåíåòèêîì, çàïîäîçðåí ñïîí-
äèëîêîñòàëüíûé äèçîñòîç, ðåêîìåíäîâàíî ïîëíîå 
ýêçîìíîå ñåêâåíèðîâàíèå.

Ðèñ. 4. «Áàøåííûé ÷åðåï» (à, á). Ðèñ. 5. Ãèïîïëàçèÿ ëåâîé ãåìèñôåðû ìîçæå÷êà, ÷åðâÿ, ñ 
ôîðìèðîâàíèåì ðåòðîöåðåáðàëüíûõ êèñò (à, á).

Ðèñ. 6. Âååðîîáðàçíî ðàñïîëîæåííûå ðåáðà ñ ïîðîêîì 
ðàçâèòèÿ ïîçâîíêîâ, ïðåäñòàâëåííûõ â âèäå àñèììå-
òðè÷íûõ ïîëóäóã è ðàñïîëîæåííûõ â øàõìàòíîì ïîðÿä-
êå íà âñåì ïðîòÿæåíèè ïîçâîíî÷íèêà ñ ðàññåÿííûìè 
åäèíè÷íûìè òî÷êàìè îêîñòåíåíèÿ (à, á).

à à

à

á á

á

Ãåí

Ïîëîæåíèå â ãåíîìå 
(GRCh38/hg38)
Èäåíòèôèêàòîð 

âàðèàíòà â dbSNP

Çàìåíà 
íóêëåîòèäà,
ñîñòîÿíèå

Çàìåíà 
àìèíîêèñëîòû

Òðàíñêðèïò 
(RefSeq), 
¹ ýêçîíà

×àñòîòà 
àëëåëÿ, %

Ãëóáèíà 
ïðî÷òåíèÿ,

õ

HES7 chrl17:8121692
rsl347183311

c.571del
ãîìîçèòà p.Asp1911lefs*183 NM_001165967.2

4 ýêçîí í/ä 13

Òàáëèöà 2

Ðåçóëüòàòû ïîëíîýêçîìíîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ ó íàáëþäàåìîãî ïàöèåíòà: ìóòàöèÿ â ãåíå �+�(�6��
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ÈÍà ïðîòÿæåíèè âñåãî ïåðèîäà íàõîæäåíèÿ â 
óñëîâèÿõ ÎÀÈÐ ñîñòîÿíèå ðàñöåíèâàëîñü êàê êðàéíå 
òÿæåëîå. Ïðîâîäèìîå ëå÷åíèå âêëþ÷àëî ìåðîïðè-
ÿòèÿ, íàïðàâëåííûå íà ïîääåðæàíèå âèòàëüíûõ 
ôóíêöèé îðãàíèçìà. Îñóùåñòâëÿëàñü ðåñïèðàòîðíàÿ 
ïîääåðæêà, ýêñêàëàöèÿ àíòèáàêòåðèàëüíîé è àíòè-
ìèêîòè÷åñêîé òåðàïèè. Íåñìîòðÿ íà ïðîâîäèìóþ 
òåðàïèþ, îáùåå ñîñòîÿíèå ðåáåíêà ïîñòåïåííî óõóä-
øàëîñü. Íà 89-å ñóòêè æèçíè ñîñòîÿíèå ðåáåíêà 
ñ ðåçêîé îòðèöàòåëüíîé äèíàìèêîé, íàðàñòàíèåì 
ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòîé è äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè. 
Íà ôîíå ïðîãðåññèðîâàíèÿ ïîëèîðãàííîé íåäîñòàòî÷-
íîñòè îòìå÷àëîñü íàðàñòàíèå áðàäèêàðäèè, ïåðåõî-
äÿùåé â àñèñòîëèþ. Ðåàíèìàöèîííûå ìåðîïðèÿòèÿ 
âûïîëíåíû â ïîëíîì îáúåìå ïî ïðîòîêîëó – â òå÷å-
íèå 30 ìèí áåç ýôôåêòà. Â âîçðàñòå 89 äíåé 12 ÷àñîâ 
9 ìèíóò äåâî÷êà óìåðëà.

Ïðè ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêîì èññëåäîâàíèè: 
òðóï ðåáåíêà æåíñêîãî ïîëà äèñïðîïîðöèîíàëüíîãî 
òåëîñëîæåíèÿ, óìåðåííîãî ïèòàíèÿ. Àêðîöåôàëèÿ. 
Óøíûå ðàêîâèíû ðàñïîëîæåíû íèçêî. Ïîäáîðîäîê 
äåôîðìèðîâàí (ðèñ. 4).

Ñïèííîé ìîçã è åãî îáîëî÷êè èçìåíåíû, ïëîòíî-
âàòûå, ïîëíîêðîâíûå, ñ ïðèçíàêàìè êîìïðåññèîííî-
ãî îòåêà çà ñ÷åò àíîìàëüíî ðàñïîëîæåííûõ ïîçâîí-
êîâ. Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ÖÍÑ ïî òèïó ãèïîïëàçèè 
ëåâîé ãåìèñôåðû ìîçæå÷êà, ÷åðâÿ, ñ ôîðìèðîâàíèåì 
ðåòðîöåðåáðàëüíûõ êèñò (ðèñ. 5). 

Ãðóäíàÿ êëåòêà óêîðî÷åííàÿ, ñ ìíîæåñòâåííûìè 
àíîìàëèÿìè ðàçâèòèÿ âååðîîáðàçíî-ðàñïîëîæåííûõ 
ðåáåð ñ ïîðîêîì ðàçâèòèÿ ïîçâîíêîâ, ïðåäñòàâëåí-
íûõ â âèäå àñèììåòðè÷íûõ ïîëóäóã è ðàñïîëîæåí-
íûõ â øàõìàòíîì ïîðÿäêå íà âñåì ïðîòÿæåíèè ñ 
ÿâëåíèÿìè ñèñòåìíîé äèñõîíäðîäèñïëàçèè, ñ ðàñ-
ñåÿííûìè åäèíè÷íûìè òî÷êàìè îêîñòåíåíèÿ. Ðåáðà 
èñòîí÷åíû, ãðóäèííî-ðåáåðíûå ñî÷ëåíåíèÿ íåñîñòîÿ-

òåëüíû, õðÿùè ìÿãêèå, ðàñïîëîæåíû ïî îòíîøåíèþ 
ê ãðóäèíå àñèììåòðè÷íî. Êëþ÷èöû ãèïîïëàçèðîâà-
íû. Ñïðàâà îáíàðóæåíî äîáàâî÷íîå øåéíîå ðåáðî. 
Ñëåâà ïåðâîå ðåáðî îòñóòñòâóåò (ðèñ. 6).

Ñî ñòîðîíû îðãàíîâ ãðóäíîé êëåòêè äâóõäîëå-
âîå ñòðîåíèå ïðàâîãî ëåãêîãî ñ àãåíåçèåé âåðõíåãî 
äîëåâîãî áðîíõà, âðîæäåííûì ñòåíîçîì ëåâîãî ãëàâ-
íîãî áðîíõà, àíîìàëèåé ðàçâèòèÿ ïðîìåæóòî÷íûõ 
áðîíõîâ ñ äèñêîìïëåêñàöèåé ïëàñòèíîê ãèàëèíî-
âîãî õðÿùà, ñ ôîðìèðîâàíèåì â ïðîñâåòàõ áðîíõîâ 
ôèáðîçíûõ ïåðåïîíîê, ñ ïíåâìîôèáðîçîì (ðèñ. 7).

Îïèñàíû òàêæå ïðèçíàêè ïåðâè÷íîãî èììóíîäå-
ôèöèòíîãî ñèíäðîìà íåäèôôåðåíöèðîâàííîãî òèïà, 
ñ âûÿâëåííîé äâóñòîðîííåé ïèåëîýêòàçèåé, ôèáðî-
ìóñêóëÿðíîé äèñïëàçèåé àðòåðèé ñåðäöà, ìåëêèìè 
ðàáäîìèîìàìè ñåðäöà (ðèñ. 8).

Íà ôîíå òÿæåëîé ïàòîëîãèè ðàçâèëàñü äâóñòî-
ðîííÿÿ ïîëèñåãìåíòàðíàÿ áðîíõîïíåâìîíèÿ, ñèí-
äðîì ñèñòåìíîãî âîñïàëèòåëüíîãî îòâåòà ïî ãèïî-
ýðãè÷åñêîìó òèïó, ïðîãðåññèðóþùàÿ êîàãóëîïàòèÿ 
ïîòðåáëåíèÿ, ðåñïèðàòîðíûé äèñòðåññ-ñèíäðîì, äèô-
ôóçíî-î÷àãîâàÿ ëåéêîìàëÿöèÿ ãîëîâíîãî ìîçãà è 
ìîçæå÷êà, ñïèííîãî ìîçãà. Íåïîñðåäñòâåííîé ïðè÷è-
íîé ñìåðòè ÿâèëàñü ïîëèîðãàííàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü: 
äûõàòåëüíàÿ, ñåðäå÷íî-ñîñóäèñòàÿ, öåðåáðàëüíàÿ. 

Ïðîâåäåíî ïîëíîå ýêçîìíîå ñåêâåíèðîâàíèå 
ìåòîäîì ìàññîâîãî ïàðàëëåëüíîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ 
ó÷àñòêîâ ãåíîìíîé ÄÍÊ, ñîîòâåòñòâóþùèõ ýêçîíàì 
ãåíîâ è ñàéòàì ñïëàéñèíãà. Â ðåçóëüòàòå èññëåäî-
âàíèÿ âûÿâëåí ðàíåå íå îïèñàííûé ïàòîãåííûé 
âàðèàíò íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ýêçîíå 
4 ãåíà HES7  â ãîìîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè, ïðèâîäÿùèé 
ê ñäâèãó ðàìêè ñ÷èòûâàíèÿ, íà÷èíàÿ ñ 191 ïîçèöèè 
áåëêà (ñ. 571del. ð.Asp191Ilefs*183) (òàáë. 2). 

Òàêæå áûë âûÿâëåí âàðèàíò ñ íåîïðåäåëåííîé 
êëèíè÷åñêîé çíà÷èìîñòüþ, êîòîðûé ìîæåò áûòü 
ñâÿçàí ñ ôåíîòèïîì ïàöèåíòà: ðàíåå íå îïèñàííûé 
âàðèàíò íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ýêçîíå 
7 ãåíà CHD4  â ãåòåðîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè, ïðèâî-
äÿùèé ê çàìåíå àìèíîêèñëîòû â 278 ïîçèöèè áåëêà 
(ñ.833Ñ>G.p Pro 278 Arg).

Òàêèì îáðàçîì, ó ïàöèåíòêè áûë îáíàðóæåí 
ðàíåå íåèçâåñòíûé è íåçàðåãèñòðèðîâàííûé ãåíåòè-
÷åñêèé âàðèàíò ñïîíäèëîêîñòàëüíîãî äèçîñòîçà 4-ãî 
òèïà â ñî÷åòàíèè ñ ñèíäðîìîì Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà. 
Ó äåâî÷êè, íà íàø âçãëÿä, åñòü ôåíîòèïè÷åñêèå 
ïðîÿâëåíèÿ îáîèõ ñèíäðîìîâ, õîòÿ ñêåëåòíûå ïðî-
ÿâëåíèÿ ñïîíäèëîêîñòàëüíîãî äèçîñòîçà è ïàòîëîãèÿ 
ëåãêèõ âûõîäÿò íà ïåðâûé ïëàí. Îäíàêî èçìåíåíèÿ 
â ãîëîâíîì ìîçãå, îïèñàííûå íà ÌÐÒ è ïîäòâåðäèâ-
øèåñÿ ïðè ïàòîëîãîàíàòîìè÷åñêîì èññëåäîâàíèè, 
íå âñòðå÷àþòñÿ ïðè äàííîì òèïå äèçîñòîçà è ÷àùå 
òàêèå ãðóáûå íàðóøåíèÿ àðõèòåêòîíèêè ãîëîâíîãî 
ìîçãà õàðàêòåðíû äëÿ ñèíäðîìà Ñèôðèì-Õèòöà-
Âåéñà. Ê ñîæàëåíèþ, êîðîòêàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü 
æèçíè ðåáåíêà íå ïîçâîëèëà ïðîñëåäèòü îñîáåííî-
ñòè òå÷åíèÿ âûÿâëåííîé ñî÷åòàííîé ñèíäðîìàëüíîé 
ïàòîëîãèè.

Çàêëþ÷åíèå

Îäíîé èç âåäóùèõ ïðè÷èí äåòñêîé è ìëàäåí-
÷åñêîé ñìåðòíîñòè ÿâëÿþòñÿ âðîæäåííûå ïîðîêè 

Ðèñ. 7. Äâóõäîëåâîå ñòðîåíèå ïðàâîãî ëåãêîãî.

Ðèñ. 8. Äîáàâî÷íàÿ ñåëåçåíêà (à), ìåëêèå ðàáäîìèîìû 
ñåðäöà (á).
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ðàçâèòèÿ. Ëþáûå íàñëåäñòâåííûå áîëåçíè ÿâëÿþòñÿ 
ðåçóëüòàòîì ïîâðåæäåíèÿ ãåíåòè÷åñêîé èíôîðìà -
öèè íà ãåíîìíîì, õðîìîñîìíîì èëè ãåííîì óðîâíå. 
Îïèñàííîå êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå ïðåäñòàâëÿåò 
îñîáûé èíòåðåñ ââèäó ðåäêîñòè çàáîëåâàíèé è òåì 
áîëåå ñî÷åòàíèÿ äâóõ ðåäêèõ ãåíåòè÷åñêèõ áîëåçíåé –  
ñïîíäèëîêîñòàëüíîãî äèçîñòîçà 4-ãî òèïà  è ñèíäðî -
ìà Ñèôðèì-Õèòöà-Âåéñà ó îäíîãî ïàöèåíòà.  

Ââèäó òÿæåñòè òå÷åíèÿ äàííîãî çàáîëåâàíèÿ è 
ìàëîãî ÷èñëà ñëó÷àåâ ñ áëàãîïðèÿòíûì ïðîãíîçîì 
íåîáõîäèìî îáðàòèòü âíèìàíèå íà óëó÷øåíèå ìåòîäîâ 
ïðåíàòàëüíûõ ñêðèíèíãîâûõ èññëåäîâàíèé è âûÿâëå -
íèå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ íà ðàííèõ ñðîêàõ ãåñòàöèè. 
Óëó÷øåíèå ìåòîäîâ âûÿâëåíèÿ ïàòîëîãèè ïîçâîëèò 
ñâîåâðåìåííî è â ïîëíîì îáúåìå îêàçûâàòü ìåäèöèí -
ñêóþ ïîìîùü óæå íà ðàííèõ ñðîêàõ ãåñòàöèè.

Îñíîâûâàÿñü íà äàííûõ î âîçìîæíîì àóòî -
ñîìíî-ðåöåññèâíîì òèïå íàñëåäîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ, 
ðîäèòåëÿì, ïëàíèðóþùèì ïîâòîðíóþ áåðåìåííîñòü, 
ðåêîìåíäóåòñÿ â îáÿçàòåëüíîì ïîðÿäêå ïðîõîäèòü 
ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîå êîíñóëüòèðîâàíèå. 

�r�ã�È���º���È�¯�Ó�º�°�ˆ�	����àâòîðû âûðàæàþò áëàãîäàðíîñòü 

ñîòðóäíèêàì Ñòàâðîïîëüñêîãî êðàåâîãî êëèíè÷åñêîãî ïåðè -

íàòàëüíîãî öåíòðà è Êðàåâîé äåòñêîé êëèíè÷åñêîé áîëü -

íèöû çà ïðåäîñòàâëåííûå ìàòåðèàëû. 

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïîäãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç – ðåäêîå ãåíåòè÷åñêîå çàáîëåâàíèå ñêåëåòà, âûçâàííîå áèàë -
ëåëüíûìè âàðèàíòàìè â ãåíå �%�0�3�(�5. Òåðìèí «äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç» âêëþ÷àåò 
èøèîñïèíàëüíûé äèçîñòîç, êîòîðûé ðàíåå áûë èçâåñòåí êàê îòäåëüíàÿ íîçîëîãèÿ ñ áîëåå 
ìÿãêèìè êëèíè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè. Êëèíè÷åñêèé ôåíîòèï äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçà 
äîâîëüíî èçìåí÷èâ, è íåêîòîðûå ñëó÷àè áûëè ëåòàëüíûìè â ðàííåì ïîñòíàòàëüíîì ïåðèîäå. 
Îñíîâíûìè êëèíè÷åñêèìè è ðåíòãåíîëîãè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè çàáîëåâàíèÿ ÿâëÿþòñÿ óçêàÿ 
ãðóäíàÿ êëåòêà, äåôåêòû ñåãìåíòàöèè ïîçâîíî÷íèêà, àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ðåáåð, ñíèæåíèå 
îññèôèêàöèè îñåâîãî ñêåëåòà, à òàêæå íåôðîãåííûå êèñòû. Â ïóáëèêàöèè àâòîðû ñîîáùàþò î 
íîâîðîæäåííîé äåâî÷êå ñ äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçîì, ó êîòîðîé îáíàðóæåíû äâà íîâûõ ãåòå -
ðîçèãîòíûõ âàðèàíòà â ãåíå ðåãóëÿòîðà êîñòíîãî ìîðôîãåíåòè÷åñêîãî áåëêà, ñâÿçûâàþùåãî 
ïðåäøåñòâåííèêîâ ýíäîòåëèàëüíûõ êëåòîê ( �%�0�3�(�5).

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç, âðîæäåííûé ñêîëèîç, íåôðîáëàñòîìà, ìóòàöèè 
â ãåíå BMPER.

�¡�Ò�ˆ������Ë.Ä. Âîðîíà, Ò.È. Ìåùåðÿêîâà, Ò.Â. Êîæàíîâà, Þ.Ë. Èøóòèíà, ß.Ñ. Ñîëîâüåâà, Ñ.Ñ. Æè-  
ëèíà, À.Ã. Ïðèòûêî. Äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç – ðåäêàÿ ñêåëåòíàÿ äèñïëàçèÿ ó íîâîðîæ -
äåííîãî. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 115–120. DOI: 10.24110/0031-403X-
2025-104-1-115-120.

L.D. Vorona1,2, T.I. Meshcheryakova 1,2, T.V. Kozhanova1,2, Yu.L. Ishutina 1,  
Ya.S. Solovyova1, S.S. Zhilina1,2, A.G. Prityko 1,2    

CLINICAL  CASE  REPORT  OF  DIAPHANOSPONDYLODYSOSTOSIS,  
A  RARE  SKELETAL  DYSPLASIA,  IN  A  NEWBORN   

    
1�2�T�Q�H�����8���(�����8�Q�K�P�Q���;�C�U�G�P�G�V�U�M�[���5�E�K�G�P�V�K�H�K�E���C�P�F���2�T�C�E�V�K�E�C�N���%�G�P�V�G�T���H�Q�T���5�R�G�E�K�C�N�K�\�G�F���/�G�F�K�E�C�N���%�C�T�G���H�Q�T���%�J�K�N�F�T�G�P�� 

�Q�H���V�J�G���/�Q�U�E�Q�Y���&�G�R�C�T�V�O�G�P�V���Q�H���*�G�C�N�V�J�E�C�T�G�����/�Q�U�E�Q�Y���� 
2�2�K�T�Q�I�Q�X���4�W�U�U�K�C�P���0�C�V�K�Q�P�C�N���4�G�U�G�C�T�E�J���/�G�F�K�E�C�N���7�P�K�X�G�T�U�K�V�[�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

Diaphanospondylodysostosis is a rare genetic skeletal disorder caused by biallelic variants in 
the �%�0�3�(�5 gene. The term «diaphanospondylodysostosis» includes ischiospinal dysotosis, which 
was previously known as a separate entity with milder clinical features. The clinical phenotype 
of diaphanospondylodysostosis is quite variable and some cases have been lethal in the early 
postnatal period. The main clinical and radiographic features of the disease are a narrow chest, 
segmentation defects of the spine, rib anomalies, decreased ossification of the axial skeleton 
and nephrogenic cysts. Authors represent a clinical case report of a newborn female with 
diaphanospondylodysostosis who was found to have two novel heterozygous variants in the bone 
morphogenetic protein endothelial progenitor-binding regulator ( �%�0�3�(�5) gene.
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Äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç — ÷ðåçâû÷àéíî ðåä -
êàÿ ñêåëåòíàÿ äèñïëàçèÿ, õàðàêòåðèçóþùàÿñÿ îòñóò -
ñòâèåì îññèôèêàöèè îñåâîãî ñêåëåòà, ïðåèìóùå -
ñòâåííî ïîÿñíè÷íîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà, àíîìàëè -
ÿìè ðåáåð è ãèïîïëàçèåé ãðóäíîé êëåòêè, à òàêæå 
íåôðîãåííûìè êèñòàìè [1]. Òåðìèí «äèàôàíîñïîí -
äèëîäèçîñòîç» áûë ïðåäëîæåí Ì. Gonzales è ñîàâò. â 
2005 ã., îñíîâûâàÿñü íà ïðîçðà÷íîì âèäå òåë ïîçâîí -
êîâ íà ðåíòãåíîãðàììå, ÷òî, âåðîÿòíî, óêàçûâàåò íà 
íàðóøåíèå áëàñòîãåíåçà [2]. Ïðè÷èíîé çàáîëåâàíèÿ 
ÿâëÿþòñÿ ìóòàöèè â ãåíå ðåãóëÿòîðà êîñòíîãî ìîð -
ôîãåíåòè÷åñêîãî áåëêà, ñâÿçûâàþùåãî ïðåäøåñòâåí -
íèêîâ ýíäîòåëèàëüíûõ êëåòîê ( BMPER ) [3]. Òèï 
íàñëåäîâàíèÿ çàáîëåâàíèÿ àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûé. 
Èçâåñòíî, ÷òî êîñòíûå ìîðôîãåíåòè÷åñêèå áåëêè 
èãðàþò âàæíóþ ðîëü â ôîðìèðîâàíèè è ñîçðåâàíèè 
îðãàíîâ ìåçåíõèìàëüíîãî ïðîèñõîæäåíèÿ, òàêèõ êàê 
êîñòè, õðÿùè, ìûøöû, ïî÷êè è êðîâåíîñíûå ñîñóäû 
[4]. Ïàöèåíòû èìåþò ðàçíîîáðàçíûå êëèíè÷åñêèå 
ïðèçíàêè, òàêèå êàê àíîìàëüíàÿ îññèôèêàöèÿ è 
ñåãìåíòàöèÿ ïîçâîíêîâ, îòñóòñòâèå ðåáåð, êîðîòêàÿ 
øåÿ è íèçêèé ðîñò, êîëîêîëîîáðàçíàÿ ãðóäíàÿ êëåò -
êà, ëèöåâîé äèñìîðôèçì, âîçìîæíûå íåôðîãåííûå 
êèñòû è äûõàòåëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü [5]. 

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ â çàðóáåæíîé íàó÷íîé ëèòå -
ðàòóðå îïèñàíî îêîëî 30 ñëó÷àåâ äèàôàíîñïîíäèëî -
äèçîñòîçà, ïðè÷èíîé êîòîðîãî ñòàëè ðàçëè÷íûå âàðè -
àíòû â ãåíå BMPER , âêëþ÷àÿ òî÷å÷íûå ìóòàöèè è 
äåëåöèè, êàê ãîìîçèãîòíûå, òàê è êîìïàóíä-ãåòåðî -
çèãîòíûå âàðèàíòû [6–8]. Â îòå÷åñòâåííîé ëèòåðàòó -
ðå îïèñàíèå äàííîãî çàáîëåâàíèÿ îòñóòñòâóåò.

Ïàöèåíòû ñ òèïè÷íûì äèàôàíîñïîíäèëîäèçî -
ñòîçîì è ôàòàëüíûì ôåíîòèïîì ìîãóò ñòðàäàòü îò 
òÿæåëîé äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè â ïåðèíàòàëü -
íîì ïåðèîäå, íóæäàÿñü â èíâàçèâíîé âåíòèëÿöèè 
ëåãêèõ. Îäíàêî ó ïàöèåíòîâ ñ «ìÿãêèìè» ïðîÿâëå -
íèÿìè äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçà áåç ðåñïèðàòîð -
íûõ íàðóøåíèé â äàëüíåéøåì ìîæåò íå âîçíèêàòü 
íåîáõîäèìîñòè îöåíêè ôóíêöèè äûõàíèÿ è ëå÷åíèÿ 
äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè.

Èç ëèòåðàòóðíûõ äàííûõ èçâåñòíî ëèøü î 
íåñêîëüêèõ ïàöèåíòàõ, êîòîðûå ïåðåæèëè ïåðèîä 
ìëàäåí÷åñòâà, è ñàìîìó ñòàðøåìó èç íèõ – 17 ëåò 
[9]. Îñíîâíîé ïðè÷èíîé ãèáåëè ïàöèåíòîâ ÿâëÿþòñÿ 
äûõàòåëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü è îïóõîëü Âèëüìñà [2, 
3, 5, 10]. 

�z�ã�Ò�Ó�Ò���Ë�°�}�º�Ë���Ó�È�­�ã�
���Ë�Ó�Ò�Ë
Äåâî÷êà Ì. îò ìàòåðè ñ îòÿãîùåííûì ãèíåêîëî -

ãè÷åñêèì àíàìíåçîì (ëàïàðîñêîïèÿ, ìèîìýêòîìèÿ), 
îò II áåðåìåííîñòè (I áåðåìåííîñòü â 2015 ã. – ñâîå-  
âðåìåííûå ðîäû, ó ðåáåíêà áîëåçíü Æèëüáåðà), ïðî -
òåêàâøåé ñ òîêñèêîçîì â I òðèìåñòðå, îò II ñâîåâðå -
ìåííûõ ñàìîïðîèçâîëüíûõ ðîäîâ  â ãîëîâíîì ïðåä -
ëåæàíèè íà ñðîêå 40 íåäåëü 2 äíÿ. Ðîäû ïðîòåêàëè 
áåç îñîáåííîñòåé, íî õàðàêòåð îêîëîïëîäíûõ âîä 

ìåêîíèàëüíûé, ÷òî ìîãëî ñâèäåòåëüñòâîâàòü î íàëè -
÷èè âíóòðèóòðîáíîé ãèïîêñèè. Íàñëåäñòâåííîñòü ñî 
ñòîðîíû ìàòåðè íå îòÿãîùåíà, îòåö ðåáåíêà ñòðàäàåò 
áîëåçíüþ Æèëüáåðà. Ðîäèòåëè ðóññêîé íàöèîíàëü -
íîñòè, ñîñòîÿò â íåðîäñòâåííîì áðàêå. Ìàññà òåëà 
ðåáåíêà ïðè ðîæäåíèè 3090 ã, äëèíà 50 ñì, îêðóæ -
íîñòü ãîëîâû 35 ñì, îêðóæíîñòü ãðóäè 34 ñì. Îöåíêà 
ïî øêàëå APGAR 8/9 áàëëîâ. Ïî äàííûì òàáëèö 
INTERGROWTH-21 ìàññà òåëà, äëèíà è îêðóæíîñòü 
ãîëîâû ñîîòâåòñòâîâàëè âîçðàñòíîé íîðìå.

Ïðè ðîæäåíèè ñîñòîÿíèå äåâî÷êè ðàñöåíèâàëîñü 
êàê óäîâëåòâîðèòåëüíîå, çàêðè÷àëà ñðàçó. Â äîïîë -
íèòåëüíûõ ëå÷åáíûõ ìàíèïóëÿöèÿõ â ðîäèëüíîì 
çàëå íå íóæäàëàñü è áûëà ïåðåâåäåíà â îòäåëåíèå 
äëÿ íîâîðîæäåííûõ äåòåé â ðåãëàìåíòèðîâàííûå 
ñðîêè, ãäå íàõîäèëàñü íà ñîâìåñòíîì ïðåáûâàíèè 
ñ ìàòåðüþ è ïîëó÷àëà ãðóäíîå âñêàðìëèâàíèå ïî 
òðåáîâàíèþ. Ñ 1-õ ñóòîê æèçíè ó ðåáåíêà îòìå÷à -
ëîñü âûðàæåííîå âçäóòèå æèâîòà. Ïðè ôèçèêàëüíîì 
îáñëåäîâàíèè æèâîò áûë äîñòóïåí ïàëüïàöèè, áîëåç -
íåííîñòè ïðè ïàëüïàöèè íå îòìå÷àëîñü. Ñðûãèâàíèé 
íå áûëî, ñòóë ñàìîñòîÿòåëüíûé, áåç ïàòîëîãè÷åñêèõ 
ïðèìåñåé. 

Íàëè÷èå âçäóòèÿ æèâîòà îáóñëîâèëî ïðîâåäå -
íèå ñïåöèàëèçèðîâàííîãî îáñëåäîâàíèÿ â óñëîâèÿõ 
ðîäèëüíîãî äîìà. Ïî äàííûì ðåíòãåíîãðàôèè îðãà -
íîâ áðþøíîé ïîëîñòè â 1-å ñóòêè æèçíè äàííûõ çà 
ïíåâìîïåðèòîíåóì è íåïðîõîäèìîñòü êèøå÷íèêà íå 
âûÿâëåíî. 

Ïî ðåçóëüòàòàì óëüòðàçâóêîâîãî èññëåäîâàíèÿ 
(ÓÇÈ) îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè íà 3-è ñóòêè æèçíè 
æèäêîñòü â áðþøíîé ïîëîñòè íå îïðåäåëÿëàñü, ïåðè -
ñòàëüòèêà êèøå÷íèêà ñîõðàíåíà, ïåòëè êèøå÷íèêà 
íå ðàñøèðåíû, ñòðóêòóðíîé ïàòîëîãèè íå âûÿâëåíî.

Äëÿ óòî÷íåíèÿ äèàãíîçà è îïðåäåëåíèÿ äàëü -
íåéøåé òàêòèêè âåäåíèÿ ðåáåíîê â âîçðàñòå 4 ñóòîê 
æèçíè áûë ïåðåâåäåí â îòäåëåíèå ïàòîëîãèè íîâî -
ðîæäåííûõ è íåäîíîøåííûõ äåòåé ÃÁÓÇ «ÍÏÖ ñïå -
öèàëèçèðîâàííîé ìåäèöèíñêîé ïîìîùè äåòÿì ÄÇÌ» 
ñ äèàãíîçîì: Ð78.9 Ðàññòðîéñòâî ñèñòåìû ïèùåâàðå -
íèÿ â ïåðèíàòàëüíîì ïåðèîäå íåóòî÷íåííîå.

Ïðè îñìîòðå â îòäåëåíèè îáðàùàëè íà ñåáÿ âíè -
ìàíèå ñëåäóþùèå ôåíîòèïè÷åñêèå îñîáåííîñòè: äèñ -
ïðîïîðöèîíàëüíîå òåëîñëîæåíèå, ìèíäàëåâèäíûé 
ðàçðåç ãëàç, ìèêðîãåíèÿ, êîðîòêàÿ øåÿ, îòíîñèòåëü -
íî êîðîòêàÿ è óçêàÿ ãðóäíàÿ êëåòêà, áîëüøîé âçäó -
òûé æèâîò, èñêðèâëåíèå ïîçâîíî÷íèêà, âàðóñíàÿ 
óñòàíîâêà ñòîï (ðèñ. 1 è 2).

Êëèíè÷åñêàÿ îöåíêà ñòèãì äèçýìáðèîãåíåçà 
è àíîìàëèé ðàçâèòèÿ âðà÷îì-ãåíåòèêîì ïîçâîëè -
ëà çàïîäîçðèòü ó ïàöèåíòêè ñïîíäèëîòîðàêàëüíûé 
äèçîñòîç. Áûëî ðåêîìåíäîâàíî ïðîâåäåíèå ðåíòãåíî -
ãðàôèè ïîçâîíî÷íèêà è ãðóäíîé êëåòêè ñ ïîñëåäóþ -
ùåé îöåíêîé ðåçóëüòàòîâ èññëåäîâàíèÿ ñîâìåñòíî ñ 
âðà÷îì-îðòîïåäîì.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����diaphanospondylodysostosis, congenital scoliosis, nephroblastoma, mutations in the 
BMPER gene. ��
�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����L.D. Vorona, T.I. Meshcheryakova, T.V. Kozhanova, Yu.L. Ishutina, Ya.S. Solo-  
vyova, S.S. Zhilina, A.G. Prityko. Clinical case report of diaphanospondylodysostosis, a rare 
skeletal dysplasia, in a newborn. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 115–120. DOI: 
10.24110/0031-403X-2025-104-1-115-120.
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 Ïî äàííûì ïðîâåäåííîé ðåíòãåíîãðàôèè ãðóä-

íîãî è ïîÿñíè÷íîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà âûÿâëåíû 
àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ðåáåð è ïîçâîíî÷íèêà: ãðóä-
íàÿ êëåòêà äåôîðìèðîâàíà, ðåáðà äåôîðìèðîâàíû, 
îòìå÷àåòñÿ èñòîí÷åíèå çàäíèõ îòðåçêîâ 4 è 5 ðåáåð 
ñïðàâà. Îñü ïîçâîíî÷íèêà îòêëîíåíà âëåâî â ãðóäíîì 
îòäåëå ñ âåðøèíîé íà óðîâíå Th 6–7 . Â ãðóäíîì îòäå-
ëå Th 6 è Th 7 íå ïîëíîñòüþ ñôîðìèðîâàíû, îòäåëü-
íî äðóã îò äðóãà íå äèôôåðåíöèðóþòñÿ, íåëüçÿ 
èñêëþ÷èòü êîíêðåñöåíöèþ, íàëè÷èå áîêîâîãî ïîëó-
ïîçâîíêà (ðèñ. 3). Äëÿ áîëåå òî÷íîé âåðèôèêàöèè 
àíîìàëèé ðàçâèòèÿ áûëî ðåêîìåíäîâàíî ïðîâåäåíèå 
êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè (ÊÒ) ãðóäíîãî îòäåëà 
ïîçâîíî÷íèêà.

Ïî ðåçóëüòàòàì ïðîâåäåííîãî ÊÒ-èññëåäîâàíèÿ 
ãðóäíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà îáíàðóæåíû âðîæäåí-
íûå àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ãðóäíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷-
íèêà: ñêîëèîòè÷åñêàÿ äåôîðìàöèÿ ãðóäíîãî îòäåëà 
ïîçâîíî÷íèêà, ïîëóïîçâîíîê íà óðîâíå Th 8 ïîçâîí-

êà, äåôîðìàöèÿ, èñòîí÷åíèå çàäíèõ îòðåçêîâ ðåáåð 
4, 5 ñïðàâà, 3, 4, 5, 6 ñëåâà (ðèñ. 4 è 5).

Íà òîò ìîìåíò ìû íå ìîãëè ïðåäïîëîæèòü ñ 
êàêèì çàáîëåâàíèåì ñòîëêíóëèñü. Ïîýòîìó, îñíîâû-
âàÿñü íà ðåçóëüòàòàõ ëó÷åâîé äèàãíîñòèêè, ðåáåíêó 
áûë óñòàíîâëåí ïðåäâàðèòåëüíûé äèàãíîç: ñïîíäè-
ëîòîðàêàëüíûé äèçîñòîç. Äëÿ óòî÷íåíèÿ ìîëåêó-
ëÿðíîé ïðè÷èíû çàáîëåâàíèÿ è îïðåäåëåíèÿ ðèñêà 
ïîâòîðåíèÿ â ñåìüå ðîäèòåëÿì ïàöèåíòêè áûëè äàíû 
ðåêîìåíäàöèè ïî ïðîâåäåíèþ ãåíåòè÷åñêîãî òåñòèðî-
âàíèÿ, à èìåííî – ïîëíîýêçîìíîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ. 

Ñàìî÷óâñòâèå ðåáåíêà çà ïåðèîä ïðåáûâàíèÿ â 
îòäåëåíèè ïàòîëîãèè íîâîðîæäåííûõ è íåäîíîøåí-
íûõ äåòåé íå ñòðàäàëî. Ïî ðåçóëüòàòàì ïðîâåäåííîé 
ýõîêàðäèîãðàôèè âûÿâëåíî îòêðûòîå îâàëüíîå îêíî 
äèàìåòðîì 3,7 ìì. Ãåìîäèíàìè÷åñêèõ ðàññòðîéñòâ 
íå îòìå÷àëîñü. Íàëè÷èå ãèïåðáèëèðóáèíåìèè (óðî-
âåíü îáùåãî áèëèðóáèíà 298 ììîëü/ë) ïîñëóæèëî 
ïîâîäîì äëÿ ïðîâåäåíèÿ ôîòîòåðàïèè â òå÷åíèå 
ñóòîê. Â ïðîâåäåíèè ìåäèêàìåíòîçíîé òåðàïèè ïàöè-

Ðèñ. 1.  Èñêðèâëåíèå ïîçâîíî÷íèêà ó ïàöèåíòêè ïðè 
îñìîòðå.

Ðèñ. 3. Àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ðåáåð è ïîçâîíî÷íèêà ïðè 
ðåíòãåíîëîãè÷åñêîì îáñëåäîâàíèè ïàöèåíòêè.

Ðèñ. 2. Áîëüøîé âçäóòûé æèâîò ó ïàöèåíòêè ïðè îñìî-
òðå.  

Ðèñ. 4. ÊÒ ãðóäíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà ïàöèåíòêè.
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åíòêà íå íóæäàëàñü è íà 12-å ñóòêè æèçíè â óäîâëåò-
âîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè âûïèñàíà äîìîé.

Â âîçðàñòå 4 ìåñÿöåâ äåâî÷êà ïåðåíåñëà íîâóþ 
êîðîíàâèðóñíóþ èíôåêöèþ SARS-CoV-2 (2019-nCoV), 
áåç îñëîæíåíèé. Â âîçðàñòå 8 ìåñÿöåâ ôèçè÷åñêîå 
ðàçâèòèå ðåáåíêà ñîîòâåòñòâóåò âîçðàñòó ñîãëàñíî 
òàáëèöàì ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ ÂÎÇ. Ïñèõîìîòîðíîå 
ðàçâèòèå òàêæå ñîîòâåòñòâóåò âîçðàñòó, ðåáåíîê ïîë-
çàåò, ñèäèò ñàìîñòîÿòåëüíî áåç ïîääåðæêè. Ïî äàí-
íûì ÓÇÈ ïî÷åê â âîçðàñòå 7 ìåñÿöåâ ïàòîëîãèè íå 
âûÿâëåíî.  

�c�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©�����Ë�Ó�Ë�ˆ�Ò���Ë�°�}�º���º���ˆ�Ë�°�ˆ�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�«
Ïîñëå ïîëó÷åíèÿ èíôîðìèðîâàííîãî ñîãëàñèÿ 

ðîäèòåëåé ðåáåíêó áûëî ïðîâåäåíî ïîëíîýêçîìíîå 
ñåêâåíèðîâàíèå, âûïîëíåííîå â ãåíåòè÷åñêîé ëàáî-
ðàòîðèè ÃÁÓÇ «ÍÏÖ ñïåöèàëèçèðîâàííîé ìåäèöèí-
ñêîé ïîìîùè äåòÿì ÄÇÌ». Ãåíîìíàÿ ÄÍÊ âûäåëåíà 
ìåòîäîì ëèçèñà êëåòîê ñ ïîñëåäóþùåé î÷èñòêîé íà 
ñòåêëîâîëîêîííûõ ôèëüòðàõ (ðåàêòèâû QIAamp DNA 
Mini Kit – Qiagen, Íèäåðëàíäû), çàòåì èñïîëüçîâàíà 
äëÿ ïðèãîòîâëåíèÿ ãåíîìíûõ áèáëèîòåê äëÿ ìàññî-
âîãî ïàðàëëåëüíîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ (NEBNext Ultra 
II – New England BioLabs, ÑØÀ). Èç ïîëó÷åííûõ 
áèáëèîòåê ìåòîäîì ãèáðèäèçàöèè îòîáðàíû òîëüêî 
òå ó÷àñòêè ÄÍÊ, êîòîðûå ñîîòâåòñòâóþò ýêçîíàì 
ãåíîâ è ñàéòàì ñïëàéñèíãà (SureSelect AllExon V7, 
Agilent Technologies, ÑØÀ). Äàëåå ïðîâåäåíî îïðå-
äåëåíèå èõ íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè íà 
ñåêâåíàòîðå HiSeq 1500 (Illumina, ÑØÀ) (ðåàêòèâû 
HiSeq Rapid SBS Kit v2).

Âûÿâëåí ðàíåå íå îïèñàííûé âàðèàíò íóêëåî-
òèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ýêçîíå 3 ãåíà BMPER  â 
ãåòåðîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè, ïðèâîäÿùèé ê îñòàíîâêå 
ñèíòåçà ïîëíîôóíêöèîíàëüíîãî áåëêà â 89 ïîçèöèè 
(chr7:33937334; rs201318062, c.265C>T, p.Arg89Ter, 
NM_001365308.1). ×àñòîòà âàðèàíòà íóêëåîòèäíîé 
ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â êîíòðîëüíîé âûáîðêå gnomAD 
v4 â ãåòåðîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè ñîñòàâëÿåò 0,001%, â 
åâðîïåéñêîé ïîïóëÿöèè – 0,001%; íå çàðåãèñòðèðî-
âàí â ðîññèéñêîé âûáîðêå RUSeq. Ïî ñîâîêóïíîñòè 

ñâåäåíèé, ñîãëàñíî êðèòåðèÿìè ACMG, âûÿâëåí-
íûé âàðèàíò ñëåäóåò ðàñöåíèâàòü êàê âåðîÿòíî 
ïàòîãåííûé âàðèàíò. Âûÿâëåí ðàíåå íå îïèñàííûé 
âàðèàíò íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ýêçî-
íå 12 ãåíà BMPER  â ãåòåðîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè, 
ïðèâîäÿùèé ê çàìåíå àìèíîêèñëîòû â 394 ïîçè-
öèè áåëêà (chr7:34078959; rs745998740, c.1181G>A, 
p.Cys394Tyr, NM_001365308.1). ×àñòîòà âûÿâëåí-
íîãî âàðèàíòà íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â 
êîíòðîëüíîé âûáîðêå gnomAD v4 â ãåòåðîçèãîòíîì 
ñîñòîÿíèè ñîñòàâëÿåò 0,0005%, â åâðîïåéñêîé ïîïó-
ëÿöèè – 0,0007% è â ðîññèéñêîé âûáîðêå RUSeq – 
0%. Ïî ñîâîêóïíîñòè ñâåäåíèé, ñîãëàñíî êðèòåðèÿ-
ìè ACMG, âûÿâëåííûé âàðèàíò ñëåäóåò ðàñöåíèâàòü 
êàê âàðèàíò ñ íåèçâåñòíûì êëèíè÷åñêèì çíà÷åíèåì.

Áèàëëåëüíûå âàðèàíòû íóêëåîòèäíîé ïîñëå-
äîâàòåëüíîñòè â ãåíå BMPER  îïèñàíû ó ïàöè-
åíòîâ ñ «Äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçîì» (Diapha-
nospondylodysostosis; MIM: #608022), ÷òî ïðåäïîëà-
ãàåò àóòîñîìíî-ðåöåññèâíûé òèï íàñëåäîâàíèÿ.

Îáñóæäåíèå

Äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç — ðåäêîå íàñëåä-
ñòâåííîå àóòîñîìíî-ðåöåññèâíîå çàáîëåâàíèå, ïðè÷è-
íîé êîòîðîãî ÿâëÿþòñÿ áèàëëåëüíûå âàðèàíòû â ãåíå 
BMPER . Çàáîëåâàíèå âñòðå÷àåòñÿ ñ ÷àñòîòîé ìåíåå, 
÷åì 1 íà 1 000 000 áåðåìåííîñòåé [11]. Ãåí BMPER
ðàñïîëîæåí â îáëàñòè êîðîòêîãî ïëå÷à õðîìîñîìû 7 
(7p14.3) è êîäèðóåò ðåãóëÿòîð êîñòíîãî ìîðôîãåíå-
òè÷åñêîãî áåëêà, ñâÿçûâàþùåãî ïðåäøåñòâåííèêîâ 
ýíäîòåëèàëüíûõ êëåòîê. Êîñòíûå ìîðôîãåíåòè÷å-
ñêèå áåëêè èãðàþò âàæíóþ ðîëü â êà÷åñòâå ðåãóëÿòî-
ðà ðîñòà íà ïðîòÿæåíèè âñåãî ýìáðèîãåíåçà è ïîñòíà-
òàëüíîãî ãîìåîñòàçà [12, 13]. Çàðåãèñòðèðîâàííûå äî 
íàñòîÿùåãî âðåìåíè ñëó÷àè âêëþ÷àþò 24 ðàçëè÷íûõ 
âàðèàíòà íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ãåíå 
BMPER  [6–8].

 Â ïðåäñòàâëåííîì íàìè êëèíè÷åñêîì íàáëþ-
äåíèè ìû ñîîáùàåì î íîâîðîæäåííîì ðåáåíêå ñ 
«ìÿãêèìè» ïðèçíàêàìè äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçà, 
ó êîòîðîãî ïî ðåçóëüòàòàì ïîëíîýêçîìíîãî ñåêâåíè-
ðîâàíèÿ âûÿâëåíû äâà ðàíåå íå îïèñàííûõ âàðèàíòà 
íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ãåíå BMPER .

Êëèíè÷åñêèå è ðåíòãåíîëîãè÷åñêèå ïðèçíàêè 
äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçà ðàçíîîáðàçíû. Îñíîâ-
íûìè ðåíòãåíîëîãè÷åñêèìè ïðèçíàêàìè ÿâëÿþòñÿ 
äåôåêòû ñåãìåíòàöèè ïîçâîíî÷íèêà, êèôîñêîëè-
îç, ïðîìåæóòêè ìåæäó çàäíèìè îòðåçêàìè ðåáåð, 
ïîÿñíè÷íî-êðåñòöîâàÿ è ñåäàëèùíàÿ ãèïîïëàçèÿ è 
äåôåêò îêîñòåíåíèÿ ñåäàëèùíîé êîñòè [9, 14, 15].  

Ó ðåáåíêà èç îïèñûâàåìîãî íàìè êëèíè÷åñêîãî 
íàáëþäåíèÿ îòìå÷àëèñü àíîìàëèè ðàçâèòèÿ îñåâî-
ãî ñêåëåòà, âêëþ÷àÿ ñêîëèîòè÷åñêóþ äåôîðìàöèþ 
ãðóäíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà, ïîëóïîçâîíîê Th 8, 
äåôîðìàöèþ è èñòîí÷åíèå çàäíèõ îòðåçêîâ ðåáåð 
4, 5 ñïðàâà, 3, 4, 5, 6 ñëåâà, ÷òî ñîîòâåòñòâóåò óæå 
îïèñàííûì ñëó÷àÿì è ôåíîòèïè÷åñêèì õàðàêòåðè-
ñòèêàì, ñâÿçàííûì ñ äåôåêòàìè ãåíà BMPER  [6, 10].

Íåñêîëüêî èññëåäîâàíèé ïîêàçàëè, ÷òî òèïè÷-
íûé äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç ÿâëÿåòñÿ ëåòàëüíûì, 
îñîáåííî â ïåðèíàòàëüíîì ïåðèîäå, è ìîæåò ñîïðî-
âîæäàòüñÿ àíîìàëèÿìè ðàçâèòèÿ ïî÷åê, òàêèìè êàê 

Ðèñ. 5. ÊÒ ãðóäíîãî îòäåëà ïîçâîíî÷íèêà ïàöèåíòêè 
â ðåæèìå 3D.
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êèñòîçíàÿ äèñïëàçèÿ, ãèäðîíåôðîç è íåôðîáëàñòîìà, 
òàêæå èçâåñòíàÿ êàê îïóõîëü Âèëüìñà [2, 3, 16].  
Ó íàøåãî ïàöèåíòà îòñóòñòâóþò àíîìàëèè ðàçâèòèÿ 
ïî÷åê, ÷òî, âîçìîæíî, óêàçûâàåò íà áîëåå áëàãîïðè -
ÿòíîå òå÷åíèå çàáîëåâàíèÿ. 

Ïîâûøåííûé ïîêàçàòåëü ðàííåé ñìåðòíîñòè ó 
ïàöèåíòîâ ñ äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçîì ìîæåò áûòü 
ñâÿçàí ñ ëåãî÷íûìè îñëîæíåíèÿìè. Àíîìàëèè ðàç -
âèòèÿ ðåáåð è íåáîëüøîé îáúåì ãðóäíîé êëåòêè 
ïðèâîäÿò ê ãèïîïëàçèè ëåãêèõ è, ñëåäîâàòåëüíî, ê 
äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Êðîìå òîãî, íàëè÷èå 
ñêîëèîçà ìîæåò åùå áîëüøå íàðóøèòü äûõàòåëü -
íóþ ôóíêöèþ ëåãêèõ, è ó íåêîòîðûõ ïàöèåíòîâ 
ìîãóò âîçíèêàòü ðåöèäèâèðóþùèå ðåñïèðàòîðíûå 
èíôåêöèè [9, 15]. Ïàöèåíòêà èç îïèñûâàåìîãî íàìè 
êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ â âîçðàñòå 4 ìåñÿöåâ ïåðå -
íåñëà íîâóþ êîðîíàâèðóñíóþ èíôåêöèþ SARS-CoV-2 
(2019-nCoV). Íåñìîòðÿ íà òî, ÷òî äàííàÿ èíôåêöèÿ 
ïðîòåêàëà áåç ñèìïòîìîâ äûõàòåëüíîé íåäîñòàòî÷íî -
ñòè è äðóãèõ îñëîæíåíèé, ãàðàíòèðîâàòü îòñóòñòâèå 
íàðóøåíèÿ ôóíêöèè äûõàíèÿ ïðè ïîÿâëåíèè ðåñïè -
ðàòîðíîé ïàòîëîãèè â ñòàðøåì âîçðàñòå ïðè íàëè÷èè 
ñèìïòîìîâ ñêîëèîçà íå ïðåäñòàâëÿåòñÿ âîçìîæíûì. 
Ñëåäóåò ïðåäïîëîæèòü, ÷òî äûõàòåëüíàÿ íåäîñòàòî÷ -
íîñòü íà ôîíå äåôîðìàöèè ñêåëåòà ìîæåò ïîâëè -
ÿòü íà òå÷åíèå çàáîëåâàíèé ðåñïèðàòîðíîãî òðàêòà,  
ïîýòîìó ìîæíî ðåêîìåíäîâàòü ðàííþþ ëåãî÷íóþ ðåà -
áèëèòàöèþ äëÿ ïðåäîòâðàùåíèÿ îñòðîãî óõóäøåíèÿ 
äûõàòåëüíîé ôóíêöèè ïðè ðàçâèòèè îñòðûõ ðåñïèðà -
òîðíûõ çàáîëåâàíèé (ñàíàöèÿ ìîêðîòû, äûõàòåëüíàÿ 
ãèìíàñòèêà). 

Äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç ìîæíî çàïîäîçðèòü ó 
ïëîäà ïî äàííûì ÓÇÈ âî II–III òðèìåñòðå, à èìåííî 
ïî ñíèæåíèþ îññèôèêàöèè ÷åðåïà è ïîçâîíî÷íèêà, 
èçìåíåíèþ îòíîøåíèÿ äëèíû áåäðåííîé êîñòè ê 
îêðóæíîñòè æèâîòà, à òàêæå ïî èçìåíåíèþ îòíî -
øåíèÿ îêðóæíîñòè ãðóäíîé êëåòêè ê îêðóæíîñòè 
æèâîòà. Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, íåîäíîêðàòíî áûëà 
çàðåãèñòðèðîâàíà ïîâûøåííàÿ ïðîçðà÷íîñòü øåéíûõ 
ïîçâîíêîâ ïðè ÓÇÈ ïëîäà [1, 11]. Ðàííåå ïðåíàòàëü -
íîå âûÿâëåíèå òÿæåëîé ôîðìû ñêåëåòíîé äèñïëàçèè 
ìîæåò ñûãðàòü âàæíóþ ðîëü â ïðîãíîçèðîâàíèè 
òÿæåñòè ñîñòîÿíèÿ ðåáåíêà ïðè ðîæäåíèè è íåîáõî -
äèìîñòè ïðèìåíåíèÿ ðåàíèìàöèîííûõ ìåðîïðèÿòèé, 
â ÷àñòíîñòè, ïðîâåäåíèÿ èñêóññòâåííîé âåíòèëÿöèè 
ëåãêèõ (ÈÂË) [17]. Êàê ïîêàçûâàåò ïðåäñòàâëåííîå 
íàìè íàáëþäåíèå, ïðåíàòàëüíûé àíàìíåç íè÷åì íå 
áûë ïðèìå÷àòåëåí, è â äàííîì ñëó÷àå ýòîò ôàêò íå 
ïîâëèÿë íà òàêòèêó âåäåíèÿ ðåáåíêà â ïîñëåðîäîâîì 
ïåðèîäå. 

Äèôôåðåíöèàëüíûé äèàãíîç ïðîâîäèëñÿ ñî ñïîí -
äèëîòîðàêàëüíûì äèçîñòîçîì, äëÿ êîòîðîãî òàêæå 
õàðàêòåðíû àíîìàëèè ðàçâèòèÿ ïîçâîíî÷íèêà è 
ðåáåð. Îòëè÷èòåëüíûìè îñîáåííîñòÿìè ñïîíäèëî -
òîðàêàëüíîãî äèçîñòîçà ÿâëÿþòñÿ ìíîæåñòâåííûå 
íàðóøåíèÿ ñåãìåíòàöèè ïîçâîíêîâ, ñðàùåíèå è 
îòñóòñòâèå ðåáåð, íî áåç íàðóøåíèÿ îññèôèêàöèè 
êîñòíîé òêàíè.

Ïîëíîå ñåêâåíèðîâàíèå ýêçîìà ïîìîãëî óñòà -
íîâèòü îêîí÷àòåëüíûé äèàãíîç íàøåìó ïàöèåíòó. 
Âûÿâëåííûå ó ïðîáàíäà âàðèàíòû íóêëåîòèäíîé 

ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ãåíå BMPER  òðåáóþò ïîä -
òâåðæäåíèÿ ìåòîäîì ñåêâåíèðîâàíèÿ ïî Ñýíãåðó è 
àíàëèçà ïðîèñõîæäåíèÿ âàðèàíòîâ (óíàñëåäîâàííûå 
èëè ïîÿâèâøèåñÿ de novo). Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü 
äàííîå èññëåäîâàíèå íå ïðîâåäåíî ïî ïðè÷èíå îòñóò -
ñòâèÿ ñîãëàñèÿ ðîäèòåëåé.

Èç-çà ðåäêîñòè çàáîëåâàíèÿ è íåáîëüøîãî êîëè -
÷åñòâà îïèñàííûõ êëèíè÷åñêèõ íàáëþäåíèé ñëîæíî 
äåëàòü ïðîãíîçû îòíîñèòåëüíî îæèäàåìîé ïðîäîë -
æèòåëüíîñòè è êà÷åñòâà æèçíè íàøåãî ïàöèåíòà. 
Îäíàêî ìû ìîæåì îïðåäåëèòü îáúåì ìåäèöèíñêîãî 
ñîïðîâîæäåíèÿ, âêëþ÷àþùåãî êîíòðîëü ôóíêöèè 
äûõàíèÿ, ïðîâåäåíèå óëüòðàçâóêîâîãî ñêðèíèíãà 
ïî÷åê è íàáëþäåíèå îðòîïåäà. Ïåðèîäè÷åñêîå ïðî -
âåäåíèå ÓÇÈ ïî÷åê ó ïàöèåíòîâ ñ äèàôàíîñïîí -
äèëîäèçîñòîçîì îñîáåííî âàæíî â ðàííåì âîçðàñ -
òå, ïîñêîëüêó îïóõîëü Âèëüìñà ñîñòàâëÿåò áîëåå 
90% âñåõ çëîêà÷åñòâåííûõ íîâîîáðàçîâàíèé ïî÷åê ó 
äåòåé, à ïèê çàáîëåâàåìîñòè ïðèõîäèòñÿ íà âîçðàñò 
îò 0 äî 4 ëåò [18].

Çàêëþ÷åíèå 

Òàêèì îáðàçîì, äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîç – ðåä -
êîå ãåíåòè÷åñêîå çàáîëåâàíèå ñêåëåòà ñ äîâîëüíî 
èçìåí÷èâûì êëèíè÷åñêèì ôåíîòèïîì. Ïðèìåíåíèå 
òåõíîëîãèé âûñîêîïðîèçâîäèòåëüíîãî ñåêâåíè -
ðîâàíèÿ ÄÍÊ íîâîãî ïîêîëåíèÿ (Next-generation 
sequencing, NGS) ïîçâîëÿåò îïðåäåëèòü ïðè÷èíó ðåä -
êîé ôîðìû ñêåëåòíîé äèñïëàçèè.

Ïðè ôàòàëüíîì êëèíè÷åñêîì ôåíîòèïå îñíîâíîé 
ïðè÷èíîé ãèáåëè ïàöèåíòîâ â ïåðèíàòàëüíîì ïåðèî -
äå ÿâëÿþòñÿ äûõàòåëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü è îïóõîëü 
Âèëüìñà. Ïðè íàëè÷èè «ìÿãêèõ» ñèìïòîìîâ äèàôà -
íîñïîíäèëîäèçîñòîçà äûõàòåëüíàÿ íåäîñòàòî÷íîñòü â 
ðàííåì ïîñòíàòàëüíîì ïåðèîäå íå ðàçâèâàåòñÿ, îäíà -
êî â ñâÿçè ñ ðåäêîñòüþ çàáîëåâàíèÿ è íåçíà÷èòåëü -
íûì êîëè÷åñòâîì îïèñàííûõ â ëèòåðàòóðå êëèíè÷å -
ñêèõ ñëó÷àåâ, îñîáåííî â ïåðèîäå íîâîðîæäåííîñòè, 
äåëàåò ïðîãíîçèðîâàíèå îæèäàåìîé ïðîäîëæèòåëü -
íîñòè è êà÷åñòâà æèçíè ïàöèåíòîâ ñëîæíîé çàäà÷åé.

 Âàæíóþ ðîëü â ïðîãíîçèðîâàíèè òÿæåñòè 
ñîñòîÿíèÿ ðåáåíêà ïðè ðîæäåíèè è íåîáõîäèìîñòè 
ïðèìåíåíèÿ ðåàíèìàöèîííûõ ìåðîïðèÿòèé, â ÷àñò -
íîñòè, ïðîâåäåíèÿ ÈÂË, èãðàåò ÓÇÈ ïëîäà âî II–
III òðèìåñòðàõ áåðåìåííîñòè, ñ ïîìîùüþ êîòîðîãî 
ìîæíî âûÿâèòü ñíèæåííóþ îññèôèêàöèþ ÷åðåïà è 
ïîçâîíî÷íèêà, èçìåíåíèå îòíîøåíèÿ äëèíû áåäðåí -
íîé êîñòè ê îêðóæíîñòè æèâîòà, à òàêæå îòíîøåíèÿ 
îêðóæíîñòè ãðóäíîé êëåòêè ê îêðóæíîñòè æèâîòà.

Ó âûæèâøèõ äåòåé ñ «ìÿãêèìè» ôîðìàìè 
äèàôàíîñïîíäèëîäèçîñòîçà ìîæíî ðåêîìåíäîâàòü 
íàáëþäåíèå îðòîïåäà, êîíòðîëü ôóíêöèè äûõàíèÿ 
è ðàííåå íà÷àëî ðåàáèëèòàöèîííûõ ìåðîïðèÿòèé 
ïðè íàëè÷èè ðåñïèðàòîðíûõ çàáîëåâàíèé. Îñîáåííî 
âàæíî ïåðèîäè÷åñêîå ïðîâåäåíèå óëüòðàçâóêîâîãî 
ñêðèíèíãà ïî÷åê â ðàííåì äåòñêîì âîçðàñòå.

 Îïèñàíèå êëèíè÷åñêèõ íàáëþäåíèé ðåäêèõ çàáî -
ëåâàíèé î÷åíü âàæíî äëÿ äàëüíåéøåãî èõ èçó÷åíèÿ.

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.
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�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïîäãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Ãåí �0�1��  ëîêàëèçîâàí â ðàéîíå q12.1 õðîìîñîìû 22, ñîñòîèò èç äâóõ ýêçîíîâ è êîäèðóåò 
áåëîê èç 1320 àìèíîêèñëîò. Â 2020 ã. âïåðâûå áûëî ïîêàçàíî, ÷òî íàðóøåíèå ôóíêöèè ãåíà 
�0�1��  âûçûâàåò ñïåöèôè÷åñêîå çàáîëåâàíèå – ñèíäðîì CEBALID, êîòîðîå õàðàêòåðèçóåòñÿ 
ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ ÖÍÑ è ÷åðåïíî-ëèöåâîãî ñêåëåòà. Òàêæå èìåþòñÿ åäèíè÷íûå ñîîáùåíèÿ î 
òîì, ÷òî ïåðåêðûâàþùèåñÿ ìèêðîäåëåöèè 22q12.1, âêëþ÷àþùèå âñþ ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ãåíà 
�0�1�� , àññîöèèðîâàíû ñ ðàçëè÷íûìè êëèíè÷åñêèìè ôåíîòèïàìè, âêëþ÷àÿ àíîìàëèè ðàçâèòèÿ 
íåðâíîé ñèñòåìû, ëèöåâûå äèñìîðôèè è âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà. Ìû ïðåäñòàâëÿåì äâà 
íîâûõ êëèíè÷åñêèõ íàáëþäåíèÿ íàðóøåíèÿ ôóíêöèè ãåíà �0�1�� , îáóñëîâëåííûå ãåòåðîçèãîò -
íîé äåëåöèåé 22q12.1 è ïàòîãåííûì âàðèàíòîì íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ýêçîíå 2 
ãåíà �0�1�� , äèàãíîñòèðîâàííûõ ó äâóõ ïàöèåíòîâ ñ ðàçëè÷àþùèìèñÿ àíîìàëèÿìè ôåíîòèïà. 
Çàêëþ÷åíèå: èçìåí÷èâîñòü êëèíè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ñðåäè ýòèõ íàáëþäåíèé îáóñëîâëåíà ðàç -
ëè÷íûìè òèïàìè ãåíåòè÷åñêèõ âàðèàíòîâ. Äåëåöèÿ õðîìîñîìíîãî ðåãèîíà 22q12.1 ïðèâîäèò ê 
ìåíåå âûðàæåííûì êëèíè÷åñêèì ñèìïòîìàì è òðóäíîñòÿì â äèàãíîñòèêå.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë�� �°�ã�º�m�È����êëèíè÷åñêèå íàáëþäåíèÿ, ãåí MN1, ñèíäðîì CEBALID, äåëåöèÿ 22q12.1, 
õðîìîñîìíûé ìèêðîìàòðè÷íûé àíàëèç, ïîëíîýêçîìíîå ñåêâåíèðîâàíèå.

�¡�Ò�ˆ������Æ.Ã. Ìàðêîâà, À.Ñ. Êó÷èíà, Ë.À. Áåññîíîâà, Â.Â. Çàáíåíêîâà, Ñ.Â. Âîðîíèí, Í.Â. Øè-  
ëîâà. Êëèíèêî-ãåíåòè÷åñêàÿ õàðàêòåðèñòèêà ïàöèåíòîâ ñ íàðóøåíèåì ôóíêöèè ãåíà MN1: 
äâà êëèíè÷åñêèõ íàáëþäåíèÿ. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 121–126. DOI: 
10.24110/0031-403X-2025-104-1-121-126.

Zh.G. Markova, A.S. Kuchina, L.A. Bessonova,  
V.V. Zabnenkova, S.V. Voronin, N.V. Shilova   

CLINICAL  AND  GENETIC  CHARACTERISTICS  OF  PATIENTS  
WITH  MN1   GENE  DYSFUNCTION  AFTER  THE  TWO  CLINICAL  

CASE  REPORTS   
    

�#�E�C�F�G�O�K�E�K�C�P���0���2�����$�Q�E�J�M�Q�X���4�G�U�G�C�T�E�J���%�G�P�V�G�T���Q�H���/�G�F�K�E�C�N���)�G�P�G�V�K�E�U���
�4�%�/�)�����Q�H���V�J�G���/�K�P�K�U�V�T�[���Q�H���5�E�K�G�P�E�G�� 
�C�P�F���*�K�I�J�G�T���'�F�W�E�C�V�K�Q�P���Q�H���V�J�G���4�W�U�U�K�C�P���(�G�F�G�T�C�V�K�Q�P�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

�0�1��  gene is localized in the q12.1 region of the Chromosome 22, consists of two exons and 
encodes a protein of 1320 amino acids. In 2020 it was for the first time shown that dysfunction 
of the �0�1��  gene causes a specific disease, CEBALID syndrome, which is characterized by 
malformations of the central nervous system and craniofacial skeleton. There are also isolated 
reports that overlapping microdeletions of 22q12.1, including the entire sequence of the �0�1����
gene, are associated with various clinical phenotypes, including developmental anomalies of 
the nervous system, facial dysmorphia and congenital heart defects. Authors represent the two 
new clinical case reports of dysfunction of the �0�1��  gene caused by a heterozygous deletion 
of 22q12.1 and a pathogenic variant of the nucleotide sequence in exon 2 of the �0�1��  gene, 
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which were diagnosed in two patients with different phenotype anomalies. Conclusion: the 
variability of clinical features among the two presented cases was caused by different types of 
genetic variants. Deletion of the chromosomal region 22q12.1 leads to less pronounced clinical 
symptoms and difficulties in diagnosis.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����clinical case reports, MN1 gene, CEBALID syndrome, 22q12.1 deletion, chromosomal 
microarray analysis, whole exome sequencing.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����Zh.G. Markova, A.S. Kuchina, L.A. Bessonova, V.V. Zabnenkova, S.V. Voronin,  
N.V. Shilova. Clinical and genetic characteristics of patients with MN1 gene dysfunction after 
the two clinical case reports. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 121–126. DOI: 
10.24110/0031-403X-2025-104-1-121-126.

Ãåí MN1  ëîêàëèçîâàí â ðàéîíå q12.1 õðîìîñî -
ìû 22, ñîñòîèò èç äâóõ ýêçîíîâ è êîäèðóåò áåëîê 
èç 1320 àìèíîêèñëîò. Â ñëó÷àÿõ ñáàëàíñèðîâàííûõ 
òðàíñëîêàöèé, âîâëåêàþùèõ õðîìîñîìó 22, âîç -
ìîæíî íàðóøåíèå ôóíêöèè ãåíà MN1 , ÷òî ìîæåò 
áûòü àññîöèèðîâàíî ñ ðàçâèòèåì ìåíèíãèîìû è ìèå -
ëîïðîëèôåðàòèâíûõ çàáîëåâàíèé [1, 2]. Ãåí MN1 
êîäèðóåò êîôàêòîð òðàíñêðèïöèè, êîòîðûé ó÷àñòâó -
åò â ìîëåêóëÿðíîì ïóòè ðåãóëÿöèè ðàçâèòèÿ í¸áà, 
ñïîñîáñòâóåò ñîçðåâàíèþ è íîðìàëüíîé ôóíêöèè 
îñòåîáëàñòîâ ñâîäà ÷åðåïà [3, 4].

Â 2020 ã. âïåðâûå áûëî ïîêàçàíî, ÷òî íàðóøåíèå 
ôóíêöèè ãåíà MN1  âûçûâàåò ñïåöèôè÷åñêîå çàáî -
ëåâàíèå — ñèíäðîì CEBALID, êîòîðîå õàðàêòåðèçó -
åòñÿ âðîæäåííûìè ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ (ÂÏÐ) ÖÍÑ 
è ÷åðåïíî-ëèöåâîãî ñêåëåòà [5]. Ñèíäðîì CEBALID 
(Ñraniofacial defects dysmorphic Ears structural Brain 
Abnormalities expressive Language delay impaired 
Intellectual Development) (OMIM#618774) èëè ñèí -
äðîì C-êîíöåâîãî óêîðî÷åíèÿ áåëêà MN1 (MN1 
C-terminal truncation (MCTT) syndrome) – àóòî -
ñîìíî-äîìèíàíòíîå çàáîëåâàíèå, îáû÷íî âûçûâàå -
ìîå ïàòîãåííûì âàðèàíòîì MN1 . Ñ êëèíè÷åñêîé 
òî÷êè çðåíèÿ ýòîò ñèíäðîì ÿâëÿåòñÿ êîìïëåêñ -
íûì ðàññòðîéñòâîì, õàðàêòåðèçóþùèìñÿ ãëîáàëüíîé 
çàäåðæêîé ðàçâèòèÿ, âàðèàáåëüíûìè íàðóøåíèÿìè 
èíòåëëåêòóàëüíîãî ðàçâèòèÿ, à òàêæå êðàíèîôàöè -
àëüíûìè àíîìàëèÿìè è ñòðóêòóðíûìè àíîìàëèÿìè 
ìîçãà. Ê îáùèì ïðèçíàêàì îòíîñÿòñÿ àíîìàëüíàÿ 
ôîðìà ÷åðåïà, õàðàêòåðíûå ÷åðòû ëèöà ñ ãèïîïëà -
çèåé ñðåäíåé ÷àñòè ëèöà, ãèïåðòåëîðèçì è âûñîêîå 
ñâîä÷àòîå í¸áî, äèñìîðôè÷åñêèå óøíûå ðàêîâèíû, à 
òàêæå êîíäóêòèâíàÿ èëè ñåíñîíåâðàëüíàÿ ãëóõîòà. 
Ó ïîðàæåííûõ èíäèâèäîâ íàáëþäàþòñÿ ïðîáëåìû 
ñ õîäüáîé è çíà÷èòåëüíàÿ çàäåðæêà ýêñïðåññèâíîé 
ðå÷è è ÿçûêà. Íà ìàãíèòíî-ðåçîíàíñíîé òîìîãðàôèè 
(ÌÐÒ) ãîëîâíîãî ìîçãà ÷àñòî îòìå÷àþòñÿ ðîìáýíöå -
ôàëîñèíàïñèñ (÷àñòè÷íàÿ èëè ïîëíàÿ ïîòåðÿ ÷åðâÿ 
ìîçæå÷êà ñî ñëèÿíèåì ïîëóøàðèé ìîçæå÷êà), à 
òàêæå ñèëüâèåâàÿ ïîëèìèêðîãèðèÿ è ãèïîïëàçèÿ/
äèñïëàçèÿ ìîçæå÷êà [6].

Àêðîöåíòðè÷åñêàÿ õðîìîñîìà 22 ÿâëÿåòñÿ îäíîé 
èç ñàìûõ êîðîòêèõ õðîìîñîì è ïðè ýòîì èìååò 
ñàìóþ âûñîêóþ ïëîòíîñòü íèçêîêîïèéíûõ ïîâòîðîâ 
(Low-Copy Repeats – LCR) â åå äëèííîì (q–) ïëå÷å. 
LCR ïðåäñòàâëÿþò ñîáîé áëîêè ÄÍÊ ðàçìåðîì îò 10 
äî 400 ò.ï.í., èìåþùèå âûñîêóþ ñòåïåíü (95–97%) 
èäåíòè÷íîñòè íóêëåîòèäíûõ ïîñëåäîâàòåëüíîñòåé, 
âñëåäñòâèå ÷åãî â ýòèõ ðàéîíàõ ïðîèñõîäèò íåàë -
ëåëüíàÿ ãîìîëîãè÷íàÿ ðåêîìáèíàöèÿ (ÍÀÃÐ), ïðè -
âîäÿùàÿ ê äåëåöèè ðàéîíà õðîìîñîìû, ëîêàëèçî -

âàííîãî ìåæäó áëîêàìè LCR. ÍÀÃÐ ìåæäó LCR íà 
õðîìîñîìå 22 âûçûâàåò ñèíäðîì äåëåöèè 22q11.2 
(22q11.2DS) – íàèáîëåå ðàñïðîñòðàíåííîå ãåíîìíîå 
çàáîëåâàíèå [7]. Â îòëè÷èå îò õîðîøî èçâåñòíîé è 
îïèñàííîé äåëåöèè õðîìîñîìíîãî ðåãèîíà 22q11.2, 
äåëåöèÿ 22q12.1 âñòðå÷àåòñÿ ãîðàçäî ðåæå è íà 
ñåãîäíÿøíèé äåíü îïèñàíî âñåãî íåñêîëüêî äåñÿòêîâ 
ñëó÷àåâ. Ñîîáùàëîñü, ÷òî ïåðåêðûâàþùèåñÿ ìèêðî -
äåëåöèè, âêëþ÷àþùèå âñþ ïîñëåäîâàòåëüíîñòü ãåíà 
MN1  è ïðèâîäÿùèå ê åãî ãàïëîíåäîñòàòî÷íîñòè, 
ñâÿçàíû ñ ðàçëè÷íûìè êëèíè÷åñêèìè ôåíîòèïàìè, 
âêëþ÷àÿ àíîìàëèè ðàçâèòèÿ íåðâíîé ñèñòåìû, ëèöå -
âûå äèñìîðôèè, âðîæäåííûå ïîðîêè ñåðäöà è äð. 
[8–10].

Â äàííîé ðàáîòå ìû ïðåäñòàâëÿåì êëèíèêî-ãåíå -
òè÷åñêóþ õàðàêòåðèñòèêó äâóõ ïàöèåíòîâ ñ ðàçëè÷ -
íûìè ãåíåòè÷åñêèìè âàðèàíòàìè, ïðèâîäÿùèìè ê 
íàðóøåíèþ ôóíêöèè MN1 è ôîðìèðîâàíèþ ðàçëè -
÷àþùèõñÿ àíîìàëüíûõ ôåíîòèïè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé.

Èíôîðìèðîâàííîå äîáðîâîëüíîå ñîãëàñèå íà 
ìåäèêî-ãåíåòè÷åñêîå êîíñóëüòèðîâàíèå è îáñëåäî -
âàíèå áûëî ïîëó÷åíî îò âñåõ ñóáúåêòîâ (ðîäèòåëåé), 
ó÷àñòâîâàâøèõ â èññëåäîâàíèè.

Èññëåäîâàíèå ïðîâåäåíî â ðàìêàõ íàó÷íîé òåìû, 
îäîáðåííîé ýòè÷åñêèì êîìèòåòîì ÔÃÁÍÓ «ÌÃÍÖ 
èì. àêàä. Í.Ï. Áî÷êîâà» (ïðîòîêîë ¹ 5/3 îò 12 íîÿ -
áðÿ 2018 ã.).

�z�ã�Ò�Ó�Ò���Ë�°�}�º�Ë���Ó�È�­�ã�
���Ë�Ó�Ò�Ë���‹ ����
Î ïàöèåíòå:  4-ëåòíèé ìàëü÷èê ñ çàäåðæêîé 

ðàçâèòèÿ è ðå÷è. Ðåáåíîê îò III áåðåìåííîñòè, ïðî -
òåêàâøåé áåç îñîáåííîñòåé. Äâå ñòàðøèå ñåñòðû:  
11 ëåò (ïîëóñèáñ ïî ìàòåðè) è 5 ëåò – çäîðîâû. Ðîäû 
â ñðîê. Ìàññà òåëà ïðè ðîæäåíèè 3600 ã (–0,44 SDS), 
äëèíà 57 ñì (–1,18 SDS), îêðóæíîñòü ãîëîâû 36 ñì 
(–1,18 SDS), îêðóæíîñòü ãðóäè 35 ñì (–1,18 SDS), 
îöåíêà ïî øêàëå APGAR 8/9 áàëëîâ. Îòìå÷àëîñü 
îáâèòèå ïóïîâèíû âîêðóã øåè, èñòèííûé óçåë ïóïî -
âèíû. Ê ãðóäè áûë ïðèëîæåí â 1-å ñóòêè, îòìå÷àëîñü 
âÿëîå ñîñàíèå, è ÷åðåç 5 äíåé ðåáåíîê áûë ïåðåâå -
äåí â îòäåëåíèå ïàòîëîãèè íîâîðîæäåííûõ (ÎÏÍ) ñ 
ïîäîçðåíèåì íà ÂÏÐ ÖÍÑ, ïîäîçðåíèå íà ñèíäðîì 
Äåíäè–Óîêåðà, ãèäðîöåôàëüíûé ñèíäðîì â ñòà -
äèè êîìïåíñàöèè, èíôåêöèÿ ìî÷åâûâîäÿùèõ ïóòåé 
(ÈÌÂÏ), êàðäèîïàòèÿ, âûïèñàí äîìîé ÷åðåç ìåñÿö. 
Ïðîâåäåííàÿ ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà íå ïîäòâåðäèëà 
ñèíäðîì Äåíäè–Óîêåðà.

Ðàííåå ïñèõîìîòîðíîå ðàçâèòèå:  ãîëîâó óäåð -
æèâàåò ñ 1,5 ìåñ., ñèäèò ñ 7 ìåñ., õîäèò ñ 11 ìåñ., 
ïåðâûå ñëîâà – äî ãîäà. Â íàñòîÿùèé ìîìåíò ïðî -
èçíîñèò ÷åòêî 2 ñëîâà, äèçàðòðèÿ, îáðàùåííóþ 
ðå÷ü ïîíèìàåò, íàâûêè îïðÿòíîñòè ñôîðìèðîâàíû, 
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ïîñåùàåò äåòñêîå äîøêîëüíîå ó÷ðåæäåíèå (ÄÄÓ) ñ 
1,5 ëåò, ñïåöèàëèçèðîâàííîå äåòñêîå äîøêîëüíîå 
ó÷ðåæäåíèå – ñ 3,5 ëåò.

Ïåðåíåñåííûå è õðîíè÷åñêèå çàáîëåâàíèÿ:  ñ ðîæ -
äåíèÿ íå ïðîøåë àóäèîñêðèíèíã íà ïðàâîå óõî. Ïî 
çàêëþ÷åíèþ ñóðäîëîãà äèàãíîñòèðîâàí äâóñòîðîííèé 
ýêññóäàòèâíûé îòèò. Ñ 1,5 ìåñ. ïàöèåíò íàáëþäàåòñÿ 
ó íåâðîëîãà, ñ 2 ëåò îòìå÷àëèñü ýïèçîäû çàìèðà -
íèÿ ñ âûòÿãèâàíèåì è êëîíóñîì â êîíå÷íîñòÿõ íà 
ôîíå ïåðåâîçáóæäåíèÿ è ïî íî÷àì – ñíîõîæäåíèå. 
Äèàãíîç íåâðîëîãà – ïàðîêñèçìàëüíûå ñîñòîÿíèÿ 
íåýïèëåïòè÷åñêîãî ãåíåçà.

Ðåçóëüòàò ñòàíäàðòíîãî öèòîãåíåòè÷åñêîãî èññëå -
äîâàíèÿ: êàðèîòèï 46,XY, íîðìàëüíûé ìóæñêîé.

Ïðè êîìïüþòåðíîé òîìîãðàôèè (ÊÒ) ãîëîâíî -
ãî ìîçãà äèàãíîñòèðîâàíû ñàãèòòàëüíûé êðàíèî -
ñòåíîç, ëîêàëüíîå óâåëè÷åíèå ñóáàðàõíîèäàëüíûõ 
ïðîñòðàíñòâ â íèæíèõ è çàäíèõ îòäåëàõ çàäíåé 
÷åðåïíîé ÿìêè (Mega cisterna magna) è ïðèçíàêè 
ñðåäíåãî îòèòà ñëåâà. Ïî çàêëþ÷åíèþ íåéðîõèðóð -
ãà – Mega cisterna magna è âòîðè÷íûé ñèíîñòîç 
ñàãèòòàëüíîãî øâà, îïåðàòèâíîå ëå÷åíèå íå ïîêàçà -
íî. ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà: åäèíè÷íûé î÷àã ãëèîçà, 
òåðìèíàëüíûå çîíû íåçàâåðøåííîé ìèåëèíèçàöèè. 
Ïðè ÝÝÃ-ìîíèòîðèíãå îòìå÷àëàñü ðåãèîíàëüíàÿ ýïè -
àêòèâíîñòü â âèäå ðîëàíäè÷åñêèõ êîìïëåêñîâ â 
ëåâîé ëîáíî-âèñî÷íîé îáëàñòè ñ íèçêèì èíäåêñîì â 
áîäðñòâîâàíèè (10%) è ñðåäíèì âî ñíå (40%).

Ôèçèêàëüíàÿ äèàãíîñòèêà
Ïðè îñìîòðå âûÿâëåíû ñëåäóþùèå îñîáåííîñòè 

ôåíîòèïà: òåëîñëîæåíèå ïðîïîðöèîíàëüíîå, ðîñò  
107 ñì (75–90-é öåíòèëü), âåñ 16 êã (25–50-é öåí -
òèëü), îêðóæíîñòü ãîëîâû 48,5 ñì (3-é öåíòèëü), 
ïòîç âåðõíèõ âåê ñïðàâà áîëüøå, äâèæåíèå ãëàç â 
ïîëíîì îáúåìå, óòîëùåííûå êîñòè íîñà, ÷àøåîáðàç -
íûå îòòîïûðåííûå óøíûå ðàêîâèíû ñî ñãëàæåííû -
ìè çàâèòêàìè è ãèïîïëàçèåé ìî÷åê, ïëîñêîâàëüãóñ -
íàÿ óñòàíîâêà ñòîï.

Ïðåäâàðèòåëüíûé äèàãíîç: ñòèãìû äèçýìáðèî -
ãåíåçà è çàäåðæêà ïñèõîðå÷åâîãî ðàçâèòèÿ (ÇÏÐÐ).

Äèíàìèêà è èñõîäû
Õðîìîñîìíûé ìèêðîìàòðè÷íûé àíàëèç (ÕÌÀ) 

ïðîâîäèëè íà ïëàòôîðìå Affymetrix ñ èñïîëüçîâàíè -
åì âûñîêîïëîòíûõ îëèãîíóêëåîòèäíûõ ìèêðîìàòðèö 
Cytoscan HD ïî ïðîòîêîëó ïðîèçâîäèòåëÿ (Affymetrix, 
ÑØÀ). Ïîëó÷åííûå äàííûå àíàëèçèðîâàëè ñ ïîìî -
ùüþ ïðîãðàììíîãî îáåñïå÷åíèÿ Chromosome Analysis 
Suite (ChAS) (âåðñèÿ 4.0). Ïàòîãåííîñòü âûÿâëåííûõ 

âàðèàíòîâ îöåíèâàëè ñ èñïîëüçîâàíèåì áàç äàííûõ 
OMIM, DECIPHER è DGV.

Õðîìîñîìíûé ìèêðîìàòðè÷íûé àíàëèç (ÕÌÀ) 
âûÿâèë ïàòîãåííóþ ìèêðîäåëåöèþ 22q12.1 ðàçìåðîì 
978 ò.ï.í. â ãåòåðîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè, êîòîðàÿ âêëþ -
÷àëà âåñü ãåí MN1 . Ìîëåêóëÿðíûé êàðèîòèï (ISCN 
2020): arr[GRCh37] 22q12.1(27530409_28488295)
x1. Ãåíû, âõîäÿùèå â îáëàñòü ìèêðîäåëåöèè: 
LOC105372977, LINC01638, LINC02554, MN1, 
PITPNB, TTC28-AS1, MIR3199-1, MIR3199-2, TTC28 .

Ïðîãíîç: íåèçâåñòåí.
Âðåìåííàÿ øêàëà
Õðîíîëîãèÿ îñíîâíûõ ñîáûòèé äëÿ êëèíè÷åñêî -

ãî íàáëþäåíèÿ ¹ 1 ïðåäñòàâëåíà íà ðèñ. 1.
 Äèàãíîç: Äåëåöèÿ 22q12.2 (ÌÊÁ-10 Q99.8. 

Äðóãèå óòî÷íåííûå õðîìîñîìíûå àíîìàëèè).
�z�ã�Ò�Ó�Ò���Ë�°�}�º�Ë���Ó�È�­�ã�
���Ë�Ó�Ò�Ë���‹ ����
Î ïàöèåíòå:  11-ëåòíèé ìàëü÷èê ñ ÇÏÐÐ, ïðîã-  

ðåññèðóþùèì ñêîëèîçîì.  Ðåáåíîê îò III (I áåðåìåí -
íîñòü – âûêèäûø íà ðàííèõ ñðîêàõ, II áåðåìåí -
íîñòü – ðîæäåíèå çäîðîâîãî ñûíà). Áåðåìåííîñòü 
ïðîòåêàëà íà ôîíå àíåìèè, õðîíè÷åñêîãî ïèåëîíåô -
ðèòà è ôåòîïëàöåíòàðíîé íåäîñòàòî÷íîñòè. Ðîäû 
íà 38-é íåäåëå, åñòåñòâåííûå. Ìàññà òåëà è ðîñò 
ïðè ðîæäåíèè ñîñòàâèëè 2990 ã è 49 ñì, îöåíêà ïî 
øêàëå APGAR 7/8 áàëëîâ.  Ïðè ðîæäåíèè ïðîâåäå -
íà ýõîêàðäèîãðàôèÿ è äèàãíîñòèðîâàíà àíåâðèçìà 
ìåæïðåäñåðäíîé ïåðåãîðîäêè íåáîëüøèõ ðàçìåðîâ. 
Ïðè ðîæäåíèè äèàãíîñòèðîâàíà äèñïëàçèÿ òàçî -
áåäðåííîãî ñóñòàâà (ÄÒÑ), â ñâÿçè ñ ÷åì ïàöèåíò 
ïîëó÷àë êîíñåðâàòèâíîå ëå÷åíèå ñ 6 ìåñ. äî 1 ãîäà 
6 ìåñ. Ñ 3 ëåò õîäèò ó îïîðû, ñàìîñòîÿòåëüíî –  
ïîñëå 5 ëåò. 

Ðå÷åâîå ðàçâèòèå – îòäåëüíûå ñëîâà (îêîëî  
5 ñëîâ). Îáðàùåííóþ ðå÷ü ïîíèìàåò ÷àñòè÷íî. 

Çàêëþ÷åíèå ñóðäîëîãà: íåéðîñåíñîðíàÿ òóãî-  
óõîñòü ñïðàâà II ñòåïåíè, ñëåâà – IV ñòåïåíè. 

Çàêëþ÷åíèå îôòàëüìîëîãà: ðàñõîäÿùååñÿ êîñî -
ãëàçèå, ãèïåðìåòðîïèÿ I ñòåïåíè.

Ïðè ïðîâåäåíèè ÓÇÈ îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè 
âûÿâëåíû ïåðåãèá æåë÷íîãî ïóçûðÿ è ïèåëîýêòàçèÿ 
ëåâîé ïî÷êè. 

Çàêëþ÷åíèå ãàñòðîýíòåðîëîãà: áèëèàðíàÿ äèñ -
ôóíêöèÿ, äèñõîëèÿ. 

Ïðè ïðîâåäåíèè ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà ïàòîëîãèè 
íå âûÿâëåíî.

Ðåçóëüòàò ñòàíäàðòíîãî öèòîãåíåòè÷åñêîãî èññëå -
äîâàíèÿ: êàðèîòèï 46,XY, íîðìàëüíûé ìóæñêîé.
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Ðèñ. 1. Ïàöèåíò ¹ 1: õðîíîëîãèÿ ðàçâèòèÿ áîëåçíè, êëþ÷åâûå ñîáûòèÿ è ïðîãíîç.
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Ðèñ. 2. Ïàöèåíò ¹ 2: õðîíîëîãèÿ ðàçâèòèÿ áîëåçíè, êëþ÷åâûå ñîáûòèÿ è ïðîãíîç.

�n�Ò�Ï�Ò�}�È�ã�	�Ó�È�«�����Ò�È���Ó�º�°�ˆ�Ò�}�È
Ïðè ôèçèêàëüíîì îñìîòðå: ðîñò 131,5 ñì (25-é 

öåíòèëü), âåñ 28 êã (10-é öåíòèëü), îêðóæíîñòü ãîëî -
âû 54,5 ñì (75-é öåíòèëü). Îòíîñèòåëüíàÿ ìàêðîöå -
ôàëèÿ.

Ôåíîòèï ïàöèåíòà: äîëèõîöåôàëèÿ, âûñòóïàþ -
ùèé çàòûëîê, âûñîêèé âûñòóïàþùèé ëîá, óïëîùåí -
íîå ëèöî, ãóñòûå áðîâè, ñèíîôðèç, ãèïåðòåëîðèçì, 
àíòèìîíãîëîèäíûé ðàçðåç ãëàç, ðàñõîäÿùååñÿ êîñî -
ãëàçèå, ïòîç ñïðàâà. Òàêæå îòìå÷àëèñü óïëîùåííàÿ 
ñðåäíÿÿ òðåòü ëèöà, ãèïîïëàçèÿ íîçäðåé, òîíêèå 
ãóáû, âûñîêîå ãîòè÷åñêîå í¸áî, ãèïåðïëàçèÿ äåñåí, 
íàðóøåíèå ðîñòà çóáîâ, íèçêî ïîñàæåííûå óøíûå 
ðàêîâèíû, êèôîñêîëèîç, ãèïåðòåëîðèçì ñîñêîâ, 
êëèíîäàêòèëèÿ IV, V ïàëüöåâ êèñòåé, óêîðî÷åíèå 
ïðàâîé íèæíåé êîíå÷íîñòè, íåïîëíàÿ ñèíäàêòèëèÿ 
II–III ïàëüöåâ ëåâîé ðóêè, ïëîñêî-âàëüãóñíûå ñòîïû. 
Íåâðîëîãè÷åñêèé ñòàòóñ: äâèæåíèÿ ãëàç â ïîëíîì 
îáúåìå, ìûøå÷íûé òîíóñ ãèïîòîíè÷åí, êîíòðàêòóð 
íåò, ðåôëåêñû ñíèæåíû, ïàòîëîãè÷åñêèõ ðåôëåêñîâ 
íåò, ïîõîäêà íåóñòîé÷èâàÿ çà ñ÷åò óêîðî÷åíèÿ îäíîé 
êîíå÷íîñòè, ñèëà ìûøö äîñòàòî÷íàÿ.

Ïðåäâàðèòåëüíûé äèàãíîç: ñòèãìû äèçýìáðèîãå -
íåçà è ÇÏÏÐ.

Äèíàìèêà è èñõîäû
ÄÍÊ ïàöèåíòà è ðîäèòåëåé áûëà âûäåëåíà èç 

ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè ñ èñïîëüçîâàíèåì íàáîðà ðåà -
ãåíòîâ QIAamp DNA Blood Mini Kit (Qiagen, Hilden, 
Germany) â ñîîòâåòñòâèè ñ ïðîòîêîëîì ïðîèçâîäèòå -
ëÿ. Àíàëèç ÄÍÊ ïàöèåíòà ïðîâîäèëè íà ñåêâåíàòîðå 
IlluminaNextSeq 500 (Illumina, San Diego, California, 
U.S.) ñ èñïîëüçîâàíèåì ðåàãåíòîâ SeqCap EZ 
HyperCap Workflow (Roche, USA). Äëÿ îáîçíà÷åíèÿ 
âûÿâëåííûõ âàðèàíòîâ èñïîëüçîâàëè íîìåíêëàòóðó 
HGVS (http://varnomen.hgvs.org/recommendations/
DNA). Äàííûå ñåêâåíèðîâàíèÿ áûëè îáðàáîòàíû ñ 
èñïîëüçîâàíèåì ñòàíäàðòíîãî àâòîìàòèçèðîâàííîãî 
àëãîðèòìà, ïðåäëîæåííîãî Illumina äëÿ àíàëèçà 
äàííûõ (https://basespace.illumina.com). Äëÿ îöåíêè 
ïîïóëÿöèîííûõ ÷àñòîò âûÿâëåííûõ âàðèàíòîâ áûëè 
èñïîëüçîâàíû äàííûå ïðîåêòîâ «1000 ãåíîìîâ», 
ESP6500, gnomAD (âåðñèÿ 3.1.2) è RuExac (áàçà 
äàííûõ âàðèàíòîâ, ïîëó÷åííûõ ýêçîìíûì ñåêâåíè -
ðîâàíèåì (WES, CES) â ÔÃÁÍÓ ÌÃÍÖ)). 

Ïðè ñåêâåíèðîâàíèè ïîëíîãî ýêçîìà ñ àíàëè -
çîì 22 000 ãåíîâ âûÿâëåí íå îïèñàííûé ðàíåå êàê 
ïàòîãåííûé âàðèàíò íóêëåîòèäíîé ïîñëåäîâàòåëü -
íîñòè â ýêçîíå 2 ãåíà MN1  (chr22:28146993GT>G), 
ïðèâîäÿùèé ê ñäâèãó ðàìêè ñ÷èòûâàíèÿ ñ ôîðìè -

ðîâàíèåì ïðåæäåâðåìåííîé òåðìèíàöèè òðàíñëÿöèè 
(ð.(Asp1291AlafsTer29), NM_002430.3), â ãåòåðîçè -
ãîòíîì ñîñòîÿíèè. 

Òàêæå áûë ïðîâåäåí êîìïëåêñíûé àíàëèç ïàòî -
ãåííîñòè äàííîãî âàðèàíòà äëÿ ñåìüè ïàöèåíòà 
ìåòîäîì ïðÿìîãî àâòîìàòè÷åñêîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ 
ïî Ñýíãåðó. 

Âåðèôèêàöèÿ äàííûõ ýêçîìíîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ 
áûëà ïðîâåäåíà ìåòîäîì àâòîìàòè÷åñêîãî ñåêâåíè -
ðîâàíèÿ ïî Ñýíãåðó íà ãåíåòè÷åñêîì àíàëèçàòîðå 
Applied Biosystems 3500 xL. Ðåôåðåíñíàÿ ïîñëåäî -
âàòåëüíîñòü ãåíà MN1 , èñïîëüçîâàííàÿ â ðàáîòå, 
äîñòóïíà â áàçå äàííûõ RefSeq: NM_002430.3.

Ó ðîäèòåëåé èçìåíåíèé íóêëåîòèäíîé ïîñëåäî -
âàòåëüíîñòè â ãåíå MN1  íå âûÿâëåíî, ò.å. âàðèàíò 
ñ. 3872del â ãåòåðîçèãîòíîì ñîñòîÿíèè ó ïðîáàíäà 
âîçíèê de novo. 

Äèàãíîç:  Cèíäðîì CEBALID (ÌÊÁ-10 Q87.8. 
Äðóãèå óòî÷íåííûå ñèíäðîìû âðîæäåííûõ àíîìà -
ëèé, íå êëàññèôèöèðîâàííûå â äðóãèõ ðóáðèêàõ 
OMIM 618774). 

Ïðîãíîç
Íåèçâåñòíî, âëèÿåò ëè ñèíäðîì CEBALID íà 

ïðîäîëæèòåëüíîñòü æèçíè. Îäèí ïàöèåíò æèâ â âîç -
ðàñòå 21 ãîäà [6]. 

Çàáîëåâàíèå íàñëåäóåòñÿ àóòîñîìíî-äîìèíàíòíî 
ñ âûñîêèì ãåíåòè÷åñêèì ðèñêîì äëÿ ïîòîìñòâà áîëü -
íîãî – 50%.

Ðèñê ïîâòîðíîãî ðîæäåíèÿ äåòåé ñ äàííîé 
íàñëåäñòâåííîé ïàòîëîãèåé ó ðîäèòåëåé ïðîáàíäà 
íèçêèé (ïðè ãåíåòè÷åñêîì òåñòèðîâàíèè ðîäèòåëåé 
ïàòîãåííîãî âàðèàíòà íå âûÿâëåíî), íî ìîæåò áûòü 
óâåëè÷åí âñëåäñòâèå ãîíàäíîãî ìîçàèöèçìà. Ðèñê 
ðîæäåíèÿ äåòåé ñ äðóãîé íàñëåäñòâåííîé ïàòîëîãèåé 
èëè ÂÏÐ íå ïðåâûøàåò 5% (îáùåïîïóëÿöèîííûé 
ðèñê).

Âðåìåííàÿ øêàëà
Õðîíîëîãèÿ îñíîâíûõ ñîáûòèé äëÿ êëèíè÷åñêî -

ãî íàáëþäåíèÿ ¹ 2 ïðåäñòàâëåíà íà ðèñ. 2.

Îáñóæäåíèå

Â îòëè÷èå îò õîðîøî èçâåñòíîé è îïèñàííîé 
äåëåöèè õðîìîñîìíîãî ðåãèîíà 22q11, äåëåöèÿ 22q12 
âñòðå÷àþòñÿ ãîðàçäî ðåæå. Ýòîò ðåãèîí ñîäåðæèò 
ãåíû, îòâå÷àþùèå çà êîíòðîëü êëåòî÷íîãî öèêëà, 
ìîäèôèêàöèþ õðîìàòèíà, òðàíñìåìáðàííóþ ñèãíà -
ëèçàöèþ, êëåòî÷íóþ àäãåçèþ è ðàçâèòèå íåéðîíîâ, à 
òàêæå íåñêîëüêî ãåíîâ ïðåäðàñïîëîæåííîñòè ê ðàêó. 
Áûëî îïèñàíî íåñêîëüêî ñëó÷àåâ, äåìîíñòðèðóþ -
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ùèõ, ÷òî äåëåöèè 22q12.1, âîâëåêàþùèå ãåí MN1 , 
àññîöèèðîâàíû ñ ôîðìèðîâàíèåì êðàíèîôàöèàëü -
íûõ àíîìàëèé [9, 11]. Ýòè íàáëþäåíèÿ ñîãëàñóþòñÿ 
ñ ãèïîòåçîé î òîì, ÷òî ãàïëîíåäîñòàòî÷íîñòü MN1  
ìîæåò áûòü åäèíñòâåííîé ïðè÷èíîé êðàíèîôàöè -
àëüíûõ àíîìàëèé è/èëè ðàñùåëèíû í¸áà. Îäíàêî 
èìååòñÿ ñîîáùåíèå î ñëó÷àå íàëè÷èÿ êðàíèîôàöè -
àëüíûõ àíîìàëèé, âêëþ÷àÿ òÿæåëóþ ïðîòðóçèþ 
âåðõíåé ÷åëþñòè è ðåòðîìèêðîãíàòèþ, ó ïàöèåíòà 
ñ çàäåðæêîé ðàçâèòèÿ è äåëåöèåé 22q12.1 ðàçìå -
ðîì 2,4 ìëí. ï.í., êîòîðàÿ íå âêëþ÷àëà ãåí MN1  
[12]. Ýòî íàáëþäåíèå â ñîâîêóïíîñòè ñ äàííûìè 
Áàçû õðîìîñîìíîãî äèñáàëàíñà è ôåíîòèïà ÷åëî -
âåêà (DatabasE of genomiC varIation and Phenotype 
in Humans using Ensembl Resources – DECIPHER) 
ïîçâîëÿåò ïðåäïîëîæèòü, ÷òî, ïîìèìî MN1 , ãàïëîíå -
äîñòàòî÷íîñòü äðóãèõ ãåíîâ, ëîêàëèçîâàííûõ â ðàéîíå 
q12.1 õðîìîñîìû 22, âåðîÿòíî, îêàçûâàåò âëèÿíèå 
íà ôîðìèðîâàíèå êðàíèîôàöèàëüíûõ àíîìàëèé. Òàê, 
áîëüøèå äåëåöèè, ñîäåðæàùèå MN1  è äðóãèå ãåíû, 
áûëè îïèñàíû ó èíäèâèäîâ ñ ðàçëè÷íûìè ïîðîêàìè 
è àíîìàëèÿìè ðàçâèòèÿ íåðâíîé ñèñòåìû è ëèöà. 
Íàèáîëåå ÷àñòûìè ñèìïòîìàìè ÿâëÿþòñÿ ðàñùåëèíà 
èëè âûñîêîå àðêîîáðàçíîå í¸áî, ìèêðî- è/èëè ðåòðî-  
ãíàòèÿ, ãèïåðòåëîðèçì, âäàâëåííàÿ èëè âûñòóïàþùàÿ 
ïåðåíîñèöà, íèçêî ïîñàæåííûå óøè è/èëè èõ äèñïëà -
çèÿ, ãèïîïëàçèÿ ìîçîëèñòîãî òåëà, çàäåðæêà ðàçâèòèÿ 
îò ëåãêîé äî óìåðåííîé ñòåïåíè è óìñòâåííàÿ îòñòà -
ëîñòü, âêëþ÷àÿ çàäåðæêó ðå÷è [10]. Áîëüøèíñòâî 
îïèñàííûõ ïàöèåíòîâ èìåëè äåëåöèè ðàçìåðîì áîëåå 
2 ìëí. ï.í., êîòîðûå ñîäåðæàëè íå ìåíåå 10 OMIM-
àííîòèðîâàííûõ ãåíîâ, ÷òî çàòðóäíÿëî îöåíêó âêëàäà 
ãàïëîíåäîñòàòî÷íîñòè MN1  â ôåíîòèï. 

Äåëåöèÿ ðàçìåðîì 978 ò.ï.í., âûÿâëåííàÿ ó 
íàøåãî ïàöèåíòà ¹ 1, ñîäåðæèò ãåí MN1 , íå ñîäåð -
æèò äðóãèõ ìîðáèäíûõ ãåíîâ è ÿâëÿåòñÿ îäíîé 
èç ìèíèìàëüíûõ ñðåäè îïèñàííûõ â ëèòåðàòóðå. 
Åäèíñòâåííûé ñëó÷àé ìèêðîäåëåöèè ðàçìåðîì 130 
ò.ï.í., ñîäåðæàùåé ãåí MN1 , íî íå ñîäåðæàùåé äðó -
ãèõ ãåíîâ, áûë îïèñàí ó ïàöèåíòà ñ ìèêðîöåôàëèåé, 
óìñòâåííîé îòñòàëîñòüþ, çàäåðæêîé ðå÷è è ìîòîðíî -
ãî ðàçâèòèÿ è ëèöåâûìè äèñìîðôèÿìè [5].   Ôåíîòèï 
ïàöèåíòà ¹ 1, ó êîòîðîãî íå îòìå÷àëîñü ïîðîêîâ 
è àíîìàëèé ðàçâèòèÿ í¸áà, â öåëîì ñîãëàñóåòñÿ ñ 
îïóáëèêîâàííûìè Mak Ñ.C.Y. è ñîàâò. äàííûìè. 
Âîçìîæíî, ýôôåêò äîçû äðóãèõ ìîðáèäíûõ ãåíîâ, 
âîâëå÷åííûõ â äåëåöèþ 22q12.1, ìîæåò ïðèâîäèòü 
ê ôîðìèðîâàíèþ êðàíèîôàöèàëüíûõ àíîìàëèé è/
èëè ñïîñîáñòâîâàòü ôåíîòèïè÷åñêîé èçìåí÷èâîñòè, 
íàáëþäàåìîé ó ïàöèåíòîâ ñ äåëåöèåé MN1  [13].  
Yu J.J. è ñîàâò.  èäåíòèôèöèðîâàëè âàðèàíò ïîòåðè 
ôóíêöèè, ðàñïîëîæåííûé â ñåðåäèíå ýêçîíà 1 ãåíà 
MN1  ó 2 ïàöèåíòîâ â îäíîé ðîäîñëîâíîé, ïðèâî -
äÿùèé ê ãàïëîíåäîñòàòî÷íîñòè MN1 , è äîêàçàëè, 
÷òî îí âûçûâàåò ëåãêèé ôåíîòèï çàáîëåâàíèÿ [14]. 
Ìîëåêóëÿðíûé ìåõàíèçì, ïîñðåäñòâîì êîòîðîãî 
ìóòàöèè ñ ïîòåðåé ôóíêöèè MN1 ïðèâîäÿò ê ëåãêèì 
êëèíè÷åñêèì ïðîÿâëåíèÿì ó ïàöèåíòîâ, íåèçâåñòåí. 
Ãåòåðîçèãîòíûå ìûøè ñ íîêàóòîì MN1 äåìîíñòðèðî -
âàëè ïðîìåæóòî÷íûé ôåíîòèï ñ íåïîëíîé ïåíåòðàíò -
íîñòüþ ðàñùåëèíû í¸áà ïî ñðàâíåíèþ ñ ãîìîçèãîò -
íûìè ìûøàìè ñ íîêàóòîì MN1 [15].

Ïåðâîíà÷àëüíî áûëî óñòàíîâëåíî, ÷òî íàðó -
øåíèå ãåíà MN1  (MIM 156100) àññîöèèðîâàíî ñ 
ðàçâèòèåì ìåíèíãèîìû è ìèåëîïðîëèôåðàòèâíûõ 
çàáîëåâàíèé âñëåäñòâèå åãî ðàçðûâà â ðåçóëüòàòå ñáà -
ëàíñèðîâàííîé õðîìîñîìíîé òðàíñëîêàöèè ñ âîâëå -
÷åíèåì õðîìîñîìû 22 [2]. Äðóãèõ êëèíè÷åñêè çíà -
÷èìûõ ôåíîòèïîâ, ñâÿçàííûõ ñ íàðóøåíèåì MN1 , 
íå áûëî îïèñàíî äî òåõ ïîð, ïîêà Mak C.C.Y. et al. 
íå ñîîáùèëè,  ÷òî óêîðî÷åííûå íà Ñ-êîíöå âàðèàí -
òû òðàíñêðèïöèîííîãî ôàêòîðà MN1 àññîöèèðîâàíû 
ñ  îñîáûì ôåíîòèïîì, õàðàêòåðèçóþùèìñÿ êðàíèî-  
ôàöèàëüíûìè àíîìàëèÿìè è ÷àñòè÷íûì ðîìáîýí -
öåôàëîñèíàïñèñîì – ÷ðåçâû÷àéíî ðåäêèì ïîðîêîì 
ðàçâèòèÿ ìîçãà, õàðàêòåðèçóþùèìñÿ ñëèÿíèåì ñðå -
äèííûõ ïîëóøàðèé ìîçæå÷êà ñ ãèïî- èëè àãåíåçèåé  
÷åðâÿ, ïîëó÷èâøèì íàçâàíèå ñèíäðîì CEBALID 
(MIM 618774)  èëè ñèíäðîì MCTT [5]. Ïàöèåíòû ñ 
ýòèì ñèíäðîìîì èìåþò õàðàêòåðíûå ëèöåâûå àíî -
ìàëèè, òàêèå êàê ãèïîïëàçèÿ ñðåäíåé ÷àñòè ëèöà, 
âûñîêîå àðêîâèäíîå íåáî, àíòèìîíãîëîèäíûé ðàçðåç 
ãëàç, ãèïåðòåëîðèçì, ýêçîôòàëüì, êîðîòêèé, âçäåð -
íóòûé íîñ è ìàëåíüêèå, íèçêî ïîñàæåííûå óøè.  
Ó íåêîòîðûõ áîëüíûõ íàáëþäàþòñÿ çóáíûå àíîìà -
ëèè, òàêèå êàê êîíóñîîáðàçíûå (êîíè÷åñêèå), íåðîâ -
íûå èëè ñêó÷åííûå çóáû. Â ðåäêèõ ñëó÷àÿõ íàáëþ -
äàåòñÿ êðàíèîñèíîñòîç.

Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü óñòàíîâëåíî, ÷òî 15 ñàéòîâ 
ìóòàöèè â MN1  âûçûâàþò ñèíäðîì CEBALID [4, 6, 
14]. Âñå îíè ðàñïîëîæåíû â òåðìèíàëüíîì ýêçîíå 
èëè êðàéíåé 3'-îáëàñòè ýêçîíà 1 è ïðèâîäÿò ê ýêñ -
ïðåññèè Ñ-òåðìèíàëüíî óêîðî÷åííîãî áåëêà. Òÿæåñòü 
êëèíè÷åñêîé êàðòèíû ó ïàöèåíòîâ-íîñèòåëåé ïàòî -
ãåííûõ âàðèàíòîâ MN1  ìîæåò áûòü ñâÿçàíà ñ äîçî -
âûì ýôôåêòîì áåëêà MN1. Ïîñêîëüêó MN1 ÿâëÿåòñÿ 
êîôàêòîðîì òðàíñêðèïöèè, ìóòàíòíûé áåëîê ìîæåò 
íàðóøàòü ñâÿçûâàíèå ñ äðóãèìè ôàêòîðàìè òðàíñ -
êðèïöèè è âûçûâàòü íàðóøåíèå ðåãóëÿöèè ãåíîâ-
ìèøåíåé [4, 15]. Òàê, íàïðèìåð, MN1 ìîæåò âçàè -
ìîäåéñòâîâàòü ñ ôàêòîðàìè òðàíñêðèïöèè, ðåãóëèðó -
þùèìè ãåíû ðàçâèòèÿ í¸áà, òàêèìè êàê Tbx22  [3]. 

Âûÿâëåííûé ó ïàöèåíòà ¹ 2 âàðèàíò íóêëåî-  
òèäíîé ïîñëåäîâàòåëüíîñòè â ýêçîíå 2 ãåíà MN1  
(chr22:28146993GT>G), ïðèâîäÿùèé ê ñäâèãó ðàìêè 
ñ÷èòûâàíèÿ ñ ôîðìèðîâàíèåì ïðåæäåâðåìåííîé 
òåðìèíàöèè òðàíñëÿöèè (ð.(Asp1291AlafsTer29), 
NM_002430.3), íå áûë îïèñàí ðàíåå, íî êàê è âñå 
ìóòàöèè, âûçûâàþùèå ñèíäðîì CEBALID, ýòîò âàðè -
àíò ïðèâîäèò ê îáðàçîâàíèþ àíîìàëüíî êîðîòêîãî 
áåëêà. Õàðàêòåðíûå ëèöåâûå àíîìàëèè ó ïàöèåíòà 
¹ 2 äåìîíñòðèðóþò ïîëíîå êëèíè÷åñêîå ñõîäñòâî 
ñ äðóãèìè èíäèâèäàìè ñ ñèíäðîìîì CEBALID, ÷òî 
ïîçâîëÿåò çàïîäîçðèòü ýòîò ñèíäðîì óæå ïðè ïåð -
âè÷íîì îñìîòðå. 

Òàêæå ó ïàöèåíòà ¹ 2 ïðèñóòñòâóþò ìåíåå 
ðàñïðîñòðàíåííûå ïðèçíàêè ñèíäðîìà CEBALID, 
òàêèå êàê íåéðîñåíñîðíàÿ òóãîóõîñòü è àíîìàëüíîå 
èñêðèâëåíèå ïîçâîíî÷íèêà.

Çàêëþ÷åíèå

Ïðåäñòàâëåííûå êëèíè÷åñêèå íàáëþäåíèÿ 
íàãëÿäíî äåìîíñòðèðóþò âëèÿíèå ðàçëè÷íûõ ýòèî -
ïàòîãåíåòè÷åñêèõ ìåõàíèçìîâ íà íàðóøåíèå ôóíê -
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öèè ãåíà MN1 , ïðèâîäÿùåå ê ôîðìèðîâàíèþ ðàçëè -
÷àþùèõñÿ êëèíè÷åñêèõ ôåíîòèïîâ. Â îäíîì ñëó÷àå 
(ïàöèåíò ¹ 1) èìååò ìåñòî ãàïëîíåäîñòàòî÷íîñòü 
ãåíà MN1  âñëåäñòâèå äåëåöèè 22q12.1. Â äðó -
ãîì íàáëþäåíèè (ïàöèåíò ¹ 2) îñíîâíûì ýòèî -
ëîãè÷åñêèì ôàêòîðîì ôîðìèðîâàíèÿ àíîìàëüíîãî 
ôåíîòèïà ÿâëÿåòñÿ ïàòîãåííûé âàðèàíò ãåíà MN1 . 
Ýôôåêò äîçû ãåíà MN1  ïðèâîäèò ê áîëåå ìÿãêèì 
êëèíè÷åñêèì ïðîÿâëåíèÿì ïî ñðàâíåíèþ ñ ìóòàöèé 
â ãåíå MN1 , âûçûâàþùåé C-êîíöåâîå óêîðî÷åíèå   
áåëêà MN1. Ðåçóëüòàòû äàííîãî èññëåäîâàíèÿ âíîñÿò 
äîïîëíèòåëüíûé âêëàä â ïîíèìàíèå ãåíîòèï-ôåíî -
òèïè÷åñêèõ êîððåëÿöèé è ìåõàíèçìîâ íàðóøåíèÿ 
ôóíêöèè MN1 .

�{�}�ã�È���� �È�m�ˆ�º�¯�º�m����Æ.Ã. Ìàðêîâà – äèçàéí èññëåäîâà -

íèÿ, ïðîâåäåíèå ìîëåêóëÿðíîãî êàðèîòèïèðîâàíèÿ, èíòåð -

ïðåòàöèÿ ïîëó÷åííûõ äàííûõ, ïîäãîòîâêà ðóêîïèñè;  

À.Ñ. Êó÷èíà è Ë.À. Áåññîíîâà – ïðîâåäåíèå ìåäèêî-ãåíå -

òè÷åñêîãî êíñóëüòèðîâàíèÿ; Â.Â. Çàáíåíêîâà – ïðîâå -

äåíèå ïîëíîýêçîìíîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ è ñåêâåíèðîâàíèÿ 

ïî Ñýíãåðó; Ñ.Â. Âîðîíèí – îáñóæäåíèå ðåçóëüòàòîâ;  

Í.Â. Øèëîâà – êîíöåïöèÿ è äèçàéí èññëåäîâàíèÿ, îáñóæäå -

íèå ðåçóëüòàòîâ, íàó÷íîå ðåäàêòèðîâàíèå ðóêîïèñè.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïîäãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Áîëåçíü Êàâàñàêè (ÁÊ) – îñòðîïðîòåêàþùåå ñèñòåìíîå çàáîëåâàíèå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ ïðå -
èìóùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì àðòåðèé ìàëîãî è ñðåäíåãî êàëèáðà ñ ðàçâèòèåì äåñòðóêòèâíî-
ïðîëèôåðàòèâíîãî âàñêóëèòà, ïîðàæåíèåì êîðîíàðíûõ (ÊÀ) è âèñöåðàëüíûõ àðòåðèé. Ïîìèìî 
ñèìïòîìîâ, âêëþ÷åííûõ â äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè ÁÊ, íàáëþäàþòñÿ è äðóãèå êëèíè÷åñêèå 
ïðîÿâëåíèÿ. Ïîðàæåíèå ëèöåâîãî íåðâà ïðè ÁÊ ÿâëÿåòñÿ ðåäêèì, íî ñåðüåçíûì ïðîÿâëåíèåì, 
êîòîðîå ìîæåò áûòü ìàðêåðîì âûðàæåííîãî ïîðàæåíèÿ ÊÀ. Ïðåäñòàâëÿåì ñîáñòâåííîå êëè -
íè÷åñêîå íàáëþäåíèå ìàëü÷èêà 5 ìåñ. ñ ïîçäíåé äèàãíîñòèêîé èììóíîãëîáóëèí-ðåçèñòåíòíîãî 
òå÷åíèÿ ÁÊ, ñ ãèãàíòñêèìè àíåâðèçìàìè ÊÀ è ïàðàëè÷îì ëèöåâîãî íåðâà. 

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë�� �°�ã�º�m�È����áîëåçíü Êàâàñàêè, àíåâðèçìû êîðîíàðíûõ àðòåðèé, ïàðàëè÷ ëèöåâîãî 
íåðâà, ìëàäåíöû.

�¡�Ò�ˆ������ Ñ.Õ. Êóðáàíîâà, Ì.Ã. Êàíòåìèðîâà, Ñ.È. Âàëèåâà, À.Ä. Áðûê, Þ.Þ. Íîâèêîâà,  
À.Ñ. Ñîëîãóá, Ì.Ì. Êóðàêî, Â.Â. Ãîðåâ. Íåâðèò ëèöåâîãî íåðâà – ðåäêîå ïðîÿâëåíèå áîëåçíè 
Êàâàñàêè. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 127–133. DOI: 10.24110/0031-
403X-2025-104-1-127-133.

S.Kh. Kurbanova1, M.G. Kantemirova 1,2, S.I. Valiyeva 1, A.D. Bryk 1,  
Yu.Yu. Novikova1,2, A.S. Sologub1, M.M. Kurako 1, V.V. Gorev1     

CLINICAL  CASE  REPORT  OF  FACIAL  NEURITIS,   
A  RARE  MANIFESTATION  OF  KAWASAKI  DISEASE   

    
1�/�Q�T�Q�\�Q�X���%�J�K�N�F�T�G�P�³�U���%�K�V�[���%�N�K�P�K�E�C�N���*�Q�U�R�K�V�C�N�����/�Q�U�E�Q�Y���� 

2Patrice É�O�G�T�[���.�W�O�W�O�D�C���2�G�Q�R�N�G�³�U���(�T�K�G�P�F�U�J�K�R���7�P�K�X�G�T�U�K�V�[���Q�H���4�W�U�U�K�C�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

Kawasaki disease (KD) is an acute systemic disease characterized by predominant damage to small 
and medium-sized arteries with the development of destructive-proliferative vasculitis, damage to 
the coronary (CA) and visceral arteries. In addition to the symptoms included in the diagnostic 
criteria for KD, other clinical manifestations are observed in the Article. Facial nerve damage 
in KD is a rare but serious manifestation which can be a marker for severe CA damage. Authors 
represent their own clinical case report of a 5-months-old male patient with late diagnosis of 
immunoglobulin-resistant KD with giant aneurysms of CA and facial nerve paralysis.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����Kawasaki disease, KD, coronary artery aneurysms, facial nerve paralysis, infants. ��

�)�R�U���F�L�W�D�W�L�R�Q����S.Kh. Kurbanova, M.G. Kantemirova, S.I. Valiyeva, A.D. Bryk, Yu.Yu. Novikova, A.S. 
Sologub, M.M. Kurako, V.V. Gorev. ��Clinical case report of facial neuritis, a rare manifestation of 
Kawasaki disease. ��Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 127–133. DOI: 10.24110/0031-
403X-2025-104-1-127-133.

Áîëåçíü Êàâàñàêè (ÁÊ) – îñòðîïðîòåêàþùåå 
ñèñòåìíîå çàáîëåâàíèå, õàðàêòåðèçóþùååñÿ ïðåèìó -
ùåñòâåííûì ïîðàæåíèåì àðòåðèé ìàëîãî è ñðåäíåãî 

êàëèáðà ñ ðàçâèòèåì äåñòðóêòèâíî-ïðîëèôåðàòèâíî -
ãî âàñêóëèòà, ïîðàæåíèåì êîðîíàðíûõ àðòåðèé (ÊÀ) 
è äðóãèõ ýêñòðàïàðåíõèìàòîçíûõ âèñöåðàëüíûõ 
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àðòåðèé. ÁÊ áûëà âïåðâûå îïèñàíà ÿïîíñêèì ïåäèà -
òðîì Òîìèñàêó Êàâàñàêè â 1967 ã. â ßïîíèè [1]. 

Äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè ïðîáëåìîé äèàãíîñòèêè 
ÁÊ ÿâëÿåòñÿ èñïîëüçîâàíèå ïðåèìóùåñòâåííî êëè -
íè÷åñêèõ êðèòåðèåâ â êà÷åñòâå äèàãíîñòè÷åñêèõ. 
Äèàãíîñòè÷åñêèå êðèòåðèè ÁÊ áûëè îïóáëèêîâàíû 
â 1990 ã., ïîäòâåðæäåíû â 2004, 2017 ãã. êîìèòåòîì 
ïî ðåâìàòèçìó, ýíäîêàðäèòó è áîëåçíè Êàâàñàêè 
ïðè Àìåðèêàíñêîé Àññîöèàöèè Ñåðäöà è îñòàþòñÿ 
íåèçìåííûìè äî íàñòîÿùåãî âðåìåíè [1, 2]. Îíè 
âêëþ÷àþò â ñåáÿ:

1) èçìåíåíèÿ ñëèçèñòûõ îáîëî÷åê, îñîáåííî 
ðîòîâîé ïîëîñòè è äûõàòåëüíûõ ïóòåé: ñóõèå, â 
òðåùèíàõ ãóáû, «çåìëÿíè÷íûé» èëè «ìàëèíîâûé» 
ÿçûê, ãèïåðåìèÿ ãóá è ðîòîãëîòêè;

2) ñûïü ÷àùå äèôôóçíàÿ, ïîëèìîðôíàÿ – ìàêó -
ëîïàïóëåçíàÿ, óðòèêàðíàÿ, ñêàðëàòèíîïîäîáíàÿ èëè 
äàæå êîðåïîäîáíàÿ áåç âåçèêóë èëè êîðî÷åê, êîòî -
ðàÿ ïîÿâëÿåòñÿ â ïåðâûå íåñêîëüêî äíåé áîëåçíè è 
óãàñàåò ÷åðåç íåäåëþ; 

3) èçìåíåíèÿ êîæè êèñòåé, ñòîï: ïëîòíûé îòåê, 
ïîêðàñíåíèå ëàäîíåé è ïîäîøâ (÷àñòî ÿðêàÿ ýðèòå -
ìà íàä ìåëêèìè ñóñòàâàìè êèñòåé è ñòîï) â ðàííåé 
ôàçå, à òàêæå ãåíåðàëèçîâàííîå èëè ëîêàëèçîâàííîå 
øåëóøåíèå â ïàõîâûõ îáëàñòÿõ è íà ïîäóøå÷êàõ 
ïàëüöåâ êèñòåé è ñòîï íà 14–21-é äíè îò íà÷àëà 
çàáîëåâàíèÿ;

4) èçìåíåíèÿ ñî ñòîðîíû ãëàç: äâóñòîðîííÿÿ 
èíúåêöèÿ ñîñóäîâ ñêëåð è êîíúþíêòèâû;

5) óâåëè÷åíèå ðàçìåðîâ ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ 
(â 50% ñëó÷àåâ), îñîáåííî øåéíûõ, ÷àùå âîçíèêàåò 
îäèíî÷íûé áîëåçíåííûé óçåë äèàìåòðîì áîëåå 1,5 ñì. 

Äëÿ ïîñòàíîâêè äèàãíîçà íåîáõîäèìî íàëè÷èå 
ôåáðèëüíîé ëèõîðàäêè íå ìåíåå 4 äíåé è 4 èç 5 êðè -
òåðèåâ äëÿ ïîëíîé ôîðìû; 3 èç 5 êðèòåðèåâ – äëÿ 
íåïîëíîé ôîðìû. Îñíîâíûì óñïåøíûì â áîëüøèí -
ñòâå ñëó÷àåâ ïàòîãåíåòè÷åñêèì ìåòîäîì ëå÷åíèÿ ÁÊ 
ÿâëÿåòñÿ ââåäåíèå ïðåïàðàòà âíóòðèâåííîãî èììó -
íîãëîáóëèíà ÷åëîâåêà (ÂÂÈÃ) â ñðîê äî 7–10-ãî äíÿ 
îò äåáþòà çàáîëåâàíèÿ â äîçå 2 ã/êã íà ââåäåíèå. 
Îäíàêî çà ïîñëåäíåå äåñÿòèëåòèå óâåëè÷èëîñü êîëè -
÷åñòâî ïàöèåíòîâ, êîòîðûå ðåçèñòåíòíû ê ÂÂÈÃ è 
òðåáóþò íå òîëüêî ïîâòîðíîãî ââåäåíèÿ ÂÂÈÃ, íî 
è áîëåå àêòèâíîé èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè ñ 
èñïîëüçîâàíèåì ãëþêîêîðòèêîñòåðîèäîâ, ýòàíåðöåï -
òà, èíôëèêñèìàáà, àíàêèíðû, öèêëîñïîðèíà [1–8].

Ñëîæíîñòü ïîñòàíîâêè äèàãíîçà ÁÊ â ðÿäå ñëó -
÷àåâ çàêëþ÷àåòñÿ òàêæå â òîì, ÷òî ó ïàöèåíòîâ ñ 
ýòèì ñèñòåìíûì âàñêóëèòîì íàáëþäàþòñÿ êëèíè÷å -
ñêèå ïðîÿâëåíèÿ, íå âêëþ÷åííûå â äèàãíîñòè÷åñêèå 
êðèòåðèè, òàêèå êàê ìèîêàðäèò, ïåðèêàðäèò, ñèíä-  
ðîì àêòèâàöèè ìàêðîôàãîâ, àáäîìèíàëüíûé ñèíäðîì 
(ñèíäðîì îñòðîãî æèâîòà, ëèìôàäåíèò ìåçåíòåðèàëü -
íûõ ëèìôàòè÷åñêèõ óçëîâ, ãåïàòèò, õîëàíãèò, õîëå -
öèñòèò, õîëåñòàç, æåëòóõà, ïàíêðåàòèò), àñåïòè÷å -
ñêèé ìåíèíãèò, ìåíèíãîýíöåôàëèò, ýïèëåïòè÷åñêèå 
ïðèñòóïû, ñóáäóðàëüíûé âûïîò, àòàêñèÿ, íåéðîñåí -
ñîðíàÿ ãëóõîòà, ïåðåäíèé óâåèò è äð. [1, 9]. Â òîì 
ñëó÷àå, åñëè ðåäêèå íåòèïè÷íûå íåêðèòåðèàëüíûå 
ïðîÿâëåíèÿ ÿâëÿþòñÿ âûðàæåííûìè, îòÿãîùàþùè -
ìè ñîñòîÿíèå ïàöèåíòà, òî âîçíèêàþò äèàãíîñòè÷å -
ñêèå îøèáêè, ÷òî âåäåò ê ïîçäíåé äèàãíîñòèêå ÁÊ, 

îòñðî÷åííîìó íà÷àëó ïàòîãåíåòè÷åñêîé òåðàïèè è 
çíà÷èòåëüíîìó óõóäøåíèþ ïðîãíîçà çàáîëåâàíèÿ 
[1, 2, 9]. Ê òàêèì ðåäêèì íåòèïè÷íûì ïðîÿâëåíè -
ÿì ÁÊ òàêæå îòíîñèòñÿ ïîðàæåíèå ëèöåâîãî íåðâà.  
Â ëèòåðàòóðå èìåþòñÿ îòäåëüíûå åäèíè÷íûå îïèñà -
íèÿ ïàöèåíòîâ ñ ÁÊ è ðàçâèâøèìñÿ ïàðåçîì/ïàðàëè -
÷îì ëèöåâîãî íåðâà [10, 11]. 

Ïðåäñòàâëÿåì ñîáñòâåííîå íàáëþäåíèå ïàöèåíòà 
ñ ÁÊ, ãèãàíòñêèìè àíåâðèçìàìè ÊÀ è ïàðàëè÷îì 
ëèöåâîãî íåðâà. 

�z�ã�Ò�Ó�Ò���Ë�°�}�º�Ë���Ó�È�­�ã�
���Ë�Ó�Ò�Ë
Ìàëü÷èê Æ., 5 ìåñ. (äàòà ðîæäåíèÿ 30.06.23). 

Èç àíàìíåçà æèçíè èçâåñòíî, ÷òî ðåáåíîê îò II 
áåðåìåííîñòè, II ðîäîâ ïóòåì êåñàðåâà ñå÷åíèÿ. Ïðè 
ðîæäåíèè ìàññà òåëà 4770 ã, äëèíà 58 ñì, îöåíêà ïî 
øêàëå APGAR 8/9 áàëëîâ. Â ïåðèîäå íîâîðîæäåííî -
ñòè ó ìàëü÷èêà íàáëþäàëàñü ãåìîëèòè÷åñêàÿ áîëåçíü 
íîâîðîæäåííîãî ïî ñèñòåìå ÀÂÎ, æåëòóøíàÿ ôîðìà. 
Âûïèñàí íà 7-å ñóòêè æèçíè. Ðàííåå ðàçâèòèå áåç 
îñîáåííîñòåé. Íå âàêöèíèðîâàí. Ñåìåéíûé àíàìíåç 
íå îòÿãîùåí. 

Èç àíàìíåçà áîëåçíè èçâåñòíî, ÷òî ìàëü÷èê çàáî -
ëåë îñòðî 18.10.23 ñ ôåáðèëüíîé ëèõîðàäêè äî 38,3 0 C.  
Íà 2-é äåíü áîëåçíè íàáëþäàëèñü èíúåöèðîâàííîñòü 
ñîñóäîâ ñêëåð, îäíîìîìåíòíîå ïîÿâëåíèå ìåëêî-ïÿò -
íèñòîé ñûïè ïî âñåìó òåëó è òóëîâèùó, ñîõðàíÿëàñü 
ôåáðèëüíàÿ ëèõîðàäêà. Íà 4-é äåíü áîëåçíè íà ôîíå 
ñîõðàíÿþùåéñÿ ëèõîðàäêè è íîâûõ âûñûïàíèé ìåë -
êî-ïÿòíèñòûõ ýëåìåíòîâ ïî âñåìó òåëó ñ óñèëåíèåì â 
îáëàñòè êîíå÷íîñòåé ïîÿâèëîñü ïëàñòèí÷àòîå øåëó -
øåíèå êîæè ïàëüöåâ ðóê è íîã. Äðóãèõ ñèìïòîìîâ 
íå áûëî. Âûñòàâëåí äèàãíîç: ýíòåðîâèðóñíàÿ èíôåê -
öèÿ, ËÎÐ-âðà÷îì äèàãíîñòèðîâàí îñòðûé ñðåäíèé 
ïðàâîñòîðîííèé îòèò. Ðåáåíêó áûëà íàçíà÷åíà àíòè -
áàêòåðèàëüíàÿ òåðàïèÿ àìîêñèöèëëèíîì, íà ôîíå 
ïðèåìà êîòîðîãî óñèëèëàñü ïÿòíèñòî-ïàïóëåçíàÿ 
ñûïü. Íàçíà÷åíû äåêñàìåòàçîí, õëîðîïèðàìèí îäíî -
êðàòíî, îòìå÷àëèñü íîðìàëèçàöèÿ òåìïåðàòóðû òåëà, 
óãàñàíèå ñûïè. Íà 6-é äåíü áîëåçíè âíîâü ïîäúåìû 
òåìïåðàòóðû òåëà äî 38,2 0 C, áûëà ïðîâåäåíà ñìåíà 
àíòèáàêòåðèàëüíîé òåðàïèè. Íà 8-é äåíü áîëåçíè 
ñîõðàíÿëàñü ëèõîðàäêà äî 38 0 C, âîçîáíîâèëàñü 
ñûïü, ïîâòîðíî îäíîêðàòíî áûë ââåäåí äåêñàìåòàçîí. 
Íà 9–11-é äíè áîëåçíè òåìïåðàòóðà òåëà íîðìàëèçî -
âàëàñü. Äî 12-ãî äíÿ çàáîëåâàíèÿ ó ìàëü÷èêà ñîõðà -
íÿëèñü ÿâëåíèÿ äâóñòîðîííåãî ñêëåðèòà. Íà 15-é 
äåíü áîëåçíè âíîâü âîçíèêëà ëèõîðàäêà äî 38 0 C.  
Íà 16-é äåíü áîëåçíè ïîÿâèëèñü æàëîáû íà àñèì -
ìåòðèþ ëèöà, ñîõðàíÿëñÿ ñóáôåáðèëèòåò. Ïàöèåíò 
áûë îñìîòðåí íåâðîëîãîì, äèàãíîñòèðîâàí íåâðèò 
ëèöåâîãî íåðâà. Ñ 17-ãî ïî 27-é äíè áîëåçíè ðåáåíîê 
íàõîäèëñÿ â îòäåëåíèè íåâðîëîãèè ñòàöèîíàðà ïî 
ìåñòó æèòåëüñòâà (Òâåðñêàÿ îáëàñòü). Ïðè ïîñòó -
ïëåíèè â íåâðîëîãè÷åñêîì ñòàòóñå îáùåìîçãîâîé è 
ìåíèíãåàëüíîé ñèìïòîìàòèêè íà ìîìåíò îñìîòðà 
íåò. Â ñôåðå ÷åðåïíî-ìîçãîâûõ íåðâîâ: I – îðèåíòè -
ðîâî÷íî îáîíÿíèå íå íàðóøåíî; II – âçãëÿä ôèêñèðó -
åò, ñëåäèò, çðåíèå ñîõðàíåíî, D=S; III, IV, VI – ãëàç -
íûå ùåëè ñèììåòðè÷íû, S>D, ëàãîôòàëüì ñëåâà íà  
5 ìì, äâèæåíèÿ ãëàçíûõ ÿáëîê ââåðõ, âíèç, â ñòî -
ðîíû íå îãðàíè÷åíû, çðà÷êè îêðóãëîé ôîðìû, 3 ìì, 
D=S, ðåàêöèÿ íà ñâåò ïðÿìàÿ, ñîäðóæåñòâåííàÿ, ñëà -
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áîñòè êîíâåðãåíöèè íåò; V – íèæíÿÿ ÷åëþñòü çàíè -
ìàåò ñðåäèííîå ïîëîæåíèå, îòâèñàíèÿ íåò, äâèæåíèå 
íèæíåé ÷åëþñòè, òðîôèêà æåâàòåëüíûõ ìûøö íå 
íàðóøåíû, ìèãàòåëüíûå äâèæåíèÿ ðàâíîìåðíû, îðè -
åíòèðîâî÷íî ÷óâñòâèòåëüíîñòü íà ëèöå íå íàðóøåíà, 
êîðíåàëüíûå ðåôëåêñû ñîõðàíåíû; VII – èííåðâàöèÿ 
ìèìè÷åñêèõ ìûøö ëèöà àñèììåòðè÷íà, ìèìèêà 
ñîõðàíåíà, ñëàáîñòü ìèìè÷åñêîé ìóñêóëàòóðû ñëåâà, 
íåò ëîáíîé ñêëàäêè, íîñîãóáíàÿ ñêëàäêà ñãëàæåíà 
ñëåâà, ïðè óëûáêå ïåðåêîñ ëèöà âïðàâî; VIII – ñëóõ 
ñîõðàííûé, íèñòàãìà íåò, D=S; IX, X – ãëîòàíèå íå 
íàðóøåíî, ôîíàöèÿ íå íàðóøåíà, ìÿãêîå í¸áî ïîä -
âèæíî, ðåôëåêñû áóëüáàðíîé ãðóïïû îæèâëåíû, 
ðàâíûå; XI – ïîëîæåíèå ïëå÷, ëîïàòîê ñèììåòðè÷ -
íî, ãðóäèííî-êëþ÷è÷íî-ñîñöåâèäíûå ìûøöû ñèììå -
òðè÷íû, ãîëîâà ïî ñðåäíåé ëèíèè, ïîâîðîòû ãîëîâû 
íå îãðàíè÷åíû; XII – ÿçûê ïî ñðåäíåé ëèíèè, ãèïî -
òðîôèé è ôàñöèêóëÿöèé íå âûÿâëåíî. Äâèãàòåëüíàÿ 
àêòèâíîñòü íå îãðàíè÷åíà. Íàðóøåíèé ÷óâñòâèòåëü -
íîñòè, îðèåíòèðîâî÷íî, íåò. Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå 
êðîâè íà 17-é äåíü áîëåçíè íàáëþäàëèñü óìåðåí -
íûé ëåéêîöèòîç (11,4 ×109/ë), íåéòðîôèëåç (62%), 
òðîìáîöèòîç (693 ×109/ë). Â áèîõèìè÷åñêîì àíàëèçå 
êðîâè: ïîâûøåíèå Ñ-ðåàêòèâíîãî áåëêà (ÑÐÁ) äî 
15,9 (íîðìà 0,0–5,0) ìã/ë. Ýëåêòðîêàðäèîãðàììà 
(ÝÊÃ): ïåðåãðóçêà ïðàâîãî æåëóäî÷êà. Ðåáåíêó áûëà 
ïðîâåäåíà òåðàïèÿ äåêñàìåòàçîíîì â òå÷åíèå 5 äíåé, 
öåðåáðîëèçèíîì, âèòàìèíàìè ãðóïïû Â. Íà 21-é 
äåíü áîëåçíè âíîâü ïîÿâèëèñü ïÿòíèñòî-ïàïóëåç -
íûå âûñûïàíèÿ ïî âñåé ïîâåðõíîñòè òåëà, îòåêè 
êèñòåé è ñòîï. Äàííîå ñîñòîÿíèå áûëî ðàñöåíåíî 
êàê àëëåðãè÷åñêàÿ ðåàêöèÿ, áûëè íàçíà÷åíû àíòè -
ãèñòàìèííûå ïðåïàðàòû ñ óìåðåííûì ýôôåêòîì –  
ñîõðàíÿëèñü îòå÷íîñòü êèñòåé, åäèíè÷íûå ýëåìåí -
òû ïÿòíèñòî-ïàïóëåçíîé ñûïè, àñèììåòðèÿ ëèöà. 
Âî âðåìÿ äàííîé ãîñïèòàëèçàöèè ëå÷àùèì âðà÷îì 
áûëà çàïîäîçðåíà ÁÊ. Ïðîâåäåííàÿ ýõîêàðäèîãðàôèÿ 
(ÝÕÎ-ÊÃ) èçìåíåíèé ÊÀ íå âûÿâèëà – íà ýòîì îñíî -
âàíèè çàïîäîçðåííàÿ ÁÊ áûëà îøèáî÷íî èñêëþ÷åíà. 
Íà 24-é äåíü áîëåçíè ðåáåíîê áûë âûïèñàí äîìîé. 
Îäíàêî â ñâÿçè ñ ñîõðàíÿþùèìèñÿ ñèìïòîìàìè 
(îòå÷íîñòü ëàäîíåé, ýëåìåíòû ïÿòíèñòî-ïàïóëåçíîé 
ñûïè íà êîæíûõ ïîêðîâàõ, ïåðèîäè÷åñêèå ïîäúåìû 
òåìïåðàòóðû òåëà äî ôåáðèëüíûõ è ñóáôåðèëüíûõ 
çíà÷åíèé) ìàòü ðåáåíêà ñàìîñòîÿòåëüíî îáðàòèëàñü â 
ïðèåìíîå îòäåëåíèå ÃÁÓÇ ÄÃÊÁ ÄÇÌ â ýòîò æå äåíü. 
Ìàëü÷èê áûë ãîñïèòàëèçèðîâàí â ïåäèàòðè÷åñêîå 
ñîìàòè÷åñêîå îòäåëåíèå. Ïðè ïîñòóïëåíèè ðåáåíîê 
àêòèâíûé, ñïîêîéíûé. Òåìïåðàòóðà òåëà 37,5 0 Ñ  
âî âðåìÿ îñìîòðà. Êîæíûå ïîêðîâû âëàæíûå, åäè -
íè÷íûå ýëåìåíòû ïÿòíèñòî-ïàïóëåçíîé ñûïè íà 
êîæå íèæíèõ êîíå÷íîñòåé, øåëóøåíèå ïàëüöåâ 
êèñòåé. Â îáëàñòè ÁÖÆ èçìåíåíèé íåò. Ïåðåäíå- è 
çàäíåøåéíûå, ïîä÷åëþñòíûå ëèìôàòè÷åñêèå óçëû 
ïàëüïèðóþòñÿ äî 0,3–0,5 ñì ìÿãêî-ýëàñòè÷íîé êîí -
ñèñòåíöèè, íå ñïàÿíû ñ îêðóæàþùèìè òêàíÿìè, áåç -
áîëåçíåííû, ïîäìûøå÷íûå, ïàõîâûå ëèìôàòè÷åñêèå 
óçëû íå óâåëè÷åíû, áåçáîëåçíåííûå. Ñëèçèñòàÿ îáî -
ëî÷êà ïîëîñòè ðòà ÷èñòàÿ. Îòìå÷àåòñÿ ïàñòîçíîñòü 
îáåèõ êèñòåé è ñòîï. Îáðàùàåò íà ñåáÿ âíèìàíèå 
àñèììåòðèÿ ëèöà ñëåâà: ëåâûé ãëàç íå ïîëíîñòüþ 
ñìûêàåòñÿ. Îãðàíè÷åíèå ðàçâåäåíèÿ ëåâîãî òàçîáå -

äðåííîãî ñóñòàâà, áîëåçíåííîñòü. Â ëåãêèõ äûõàíèå 
ïóýðèëüíîå, õðèïû íå âûñëóøèâàþòñÿ. Òàõèïíîý, 
îäûøêè íåò. Ñàòóðàöèÿ 98%. Ïåðêóòîðíûå ãðàíèöû 
ñåðäöà íå ðàñøèðåíû. Òîíû ñåðäöà ãðîìêèå, øóìû 
íå âûñëóøèâàþòñÿ. ×ÑÑ 130 â ìèí. Æèâîò ìÿãêèé, 
äîñòóïåí ãëóáîêîé ïàëüïàöèè. Ïå÷åíü +3 ñì íèæå 
êðàÿ ðåáåðíîé äóãè, ñåëåçåíêà íå ïàëüïèðóåòñÿ. 
Äèóðåç óäîâëåòâîðèòåëüíûé.

Ïî äàííûì ëàáîðàòîðíîãî îáñëåäîâàíèÿ ïðè 
ïîñòóïëåíèè: êëèíè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: ëåéêî -
öèòîç 19,31 ×109/ë (íîðìà 6,0–17,5 ×109/ë), íåé -
òðîôèëåç äî 7,97 ×109/ë (íîðìà 2,04–5,80 ×109/ë), 
òðîìáîöèòîç äî 813 ×109/ë (íîðìà 180–320 ×109/ë), 
óâåëè÷åíèå ÑÎÝ 49 ìì/÷ ïî Âåñòåðãðåíó (íîðìà 
2–15 ìì/÷). Áèîõèìè÷åñêèé àíàëèç êðîâè: àëà -
íèíàìèíîòðàíñôåðàçà 47,50 ÅÄ/ë (íîðìà 6,00–  
33,0 ÅÄ/ë), ïîâûøåíèå ÑÐÁ 42,3 ìã/ë (íîðìà 0,0–
5,0 ìã/ë). Â êîàãóëîãðàììå – ïðèçíàêè ãèïåðêîàãó -
ëÿöèè (ïîâûøåíèå óðîâíÿ ôèáðèíîãåíà 4,21 ã/ë).  
Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå êàëà áåç çíà÷èìûõ èçìåíå -
íèé. Â êëèíè÷åñêîì àíàëèçå ìî÷è ñ ìèêðîñêîïèåé 
îñàäêà ïàòîëîãè÷åñêèõ îòêëîíåíèé íå áûëî âûÿâëå -
íî. Ñåðîëîãè÷åñêèå òåñòû îòðèöàòåëüíûå íà SARS-
CoV-2, âèðóñ ïðîñòîãî ãåðïåñà 1-ãî è 2-ãî òèïîâ, 
âèðóñ Ýïøòåéíà–Áàðð è öèòîìåãàëîâèðóñ, ýíòåðî -
âèðóñ, àäåíîâèðóñ, Mycoplasma pneumoniae . ÝÊÃ: 
ñèíóñîâàÿ òàõèêàðäèÿ, îòêëîíåíèå ýëåêòðè÷åñêîé 
îñè ñåðäöà âïðàâî, íåïîëíàÿ áëîêàäà ïðàâîé íîæêè 
ïó÷êà Ãèñà. Óëüòðàçâóêîâîå èññëåäîâàíèå òàçîáå -
äðåííîãî ñóñòàâà: ýõî-ïðèçíàêè ñëàáîâûðàæåííîãî 
ñèíîâèòà òàçîáåäðåííûõ ñóñòàâîâ. Ïîâåðõíîñòíàÿ 
ýëåêòðîíåéðîìèîãðàôèÿ: ñíèæåíèå àìïëèòóäû ñóì -
ìàðíîé êðèâîé â ìûøöàõ ëèöà ñëåâà. Ïàöèåíò 
áûë êîíñóëüòèðîâàí íåâðîëîãîì íà 25-é äåíü çàáî -
ëåâàíèÿ. Äëÿ èñêëþ÷åíèÿ îáúåìíîãî îáðàçîâàíèÿ 
âûïîëíåíà ÌÐÒ ãîëîâíîãî ìîçãà ñ âíóòðèâåííûì 
êîíòðàñòíûì óñèëåíèåì, ïî ðåçóëüòàòàì êîòîðî -
ãî äàííûõ çà î÷àãîâîå è äèôôóçíîå ïîðàæåíèå 
âåùåñòâà ãîëîâíîãî ìîçãà íå ïîëó÷åíî. Ìàëü÷èê 
áûë êîíñóëüòèðîâàí ðåâìàòîëîãîì: íà îñíîâàíèè 
êëèíèêî-àíàìíåñòè÷åñêèõ äàííûõ è ðåçóëüòàòîâ 
îáñëåäîâàíèÿ íåëüçÿ èñêëþ÷èòü òå÷åíèå ÁÊ. Áûëà 
ïðîâåäåíà ÝÕÎ-ÊÃ: ðàçìåðû ïîëîñòåé ñåðäöà â ïðå -
äåëàõ íîðìû; ëåâûé æåëóäî÷åê (ËÆ): êîíå÷íî-äèà -
ñòîëè÷åñêèé ðàçìåð 25 ìì, êîíå÷íî-ñèñòîëè÷åñêèé 
ðàçìåð 16 ìì, êîíå÷íî-äèàñòîëè÷åñêèé îáúåì 22 ìë, 
êîíå÷íî-ñèñòîëè÷åñêèé îáúåì 6,9 ìë; ñîêðàòèìîñòü 
ËÆ â ïðåäåëàõ íîðìû, ôðàêöèÿ âûáðîñà ËÆ 69%. 
ÊÀ îòõîäÿò îò ñèíóñîâ, ëåâàÿ ÊÀ (ËÊÀ) ðàñïîëî -
æåíà â òèïè÷íîì ìåñòå, ñòâîë ËÊÀ 2,6 ìì (Z+2,6), 
ïåðåäíÿÿ ìåææåëóäî÷êîâàÿ âåòâü ðàñøèðåíà äî 7,5–  
8,0 ìì (Z+19), îãèáàþùàÿ âåòâü 2,0 ìì (Z+0), êðî -
âîòîê â âèäèìîì ïðîñâåòå, äîñòóïíûì äëÿ âèçóà -
ëèçàöèè, ñîõðàíåí; ïðàâàÿ ÊÀ (ÏÊÀ) ðàñïîëîæåíà 
â òèïè÷íîì ìåñòå, â óñòüå 4,5 ìì, â ïðîêñèìàëü -
íîì è ñðåäíåì ñåãìåíòàõ íåðàâíîìåðíî ðàñøèðåíà 
äî 7,0 ìì (Z+13,5) ñ óòîëùåííûìè ãèïåðýõîãåí -
íûìè ñòåíêàìè (ïðèñòåíî÷íûé òðîìáîç); ðàçìå -
ðû ÊÀ îïðåäåëÿëè ñ ïîìîùüþ coronary artery 
z-score calculator Dallarie and Dahdah, JASE 2011. 
Êëàïàíû ñåðäöà áåç çíà÷èìûõ íàðóøåíèé ôóíê -
öèè. Ëåãî÷íàÿ àðòåðèÿ íå ðàñøèðåíà. Ïåðèêàðä áåç 
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ïàòîëîãèè. Ìåææåëóäî÷êîâàÿ ïåðåãîðîäêà èíòàêòíà 
(ðèñ. 1 è 2).

Òàêèì îáðàçîì, ó÷èòûâàÿ äëèòåëüíóþ ôåáðèëü-
íóþ ëèõîðàäêó (áîëåå 5 äíåé), äâóñòîðîííèé ñêëå-
ðèò, ìåëêî-ïÿòíèñòûå, óðòèêàðíûå âûñûïàíèÿ, ïëà-
ñòèí÷àòîå øåëóøåíèå, ïàñòîçíîñòü ëàäîíåé è ñòîï, 
âûñîêóþ ëàáîðàòîðíóþ àêòèâíîñòü (óâåëè÷åíèå ÑÎÝ, 
ÑÐÁ, òðîìáîöèòîç), ãèãàíòñêóþ àíåâðèçìó ïðîêñè-
ìàëüíîãî è ñðåäíåãî ñåãìåíòà ÏÊÀ ñ ãèïåðýõîãåí-
íûì óòîëùåíèåì ñòåíêè (ïðèñòåíî÷íûé òðîìáîç) è 
ãèãàíòñêóþ àíåâðèçìó ËÊÀ ñ ïåðåõîäîì íà ïåðåä-
íþþ ìåææåëóäî÷êîâóþ âåòâü íà 30-é äåíü áîëåçíè, 
áûë âûñòàâëåí äèàãíîç: ÁÊ, íåïîëíàÿ ôîðìà, ñ ïîðà-
æåíèåì ÊÀ. Ïàöèåíò áûë ïåðåâåäåí â ïðîôèëüíîå 
ðåâìàòîëîãè÷åñêîå îòäåëåíèå. Ðåáåíêó áûëà íàçíà-
÷åíà ïàòîãåíåòè÷åñêàÿ òåðàïèÿ: ââåäåí ÂÂÈÃ 2 ã/êã 
åäèíîé íåïðåðûâíîé èíôóçèåé, àöåòèëñàëèöèëîâàÿ 
êèñëîòà, àíòèêîàãóëÿíòíàÿ òåðàïèÿ (äàëòåïàðèí 
íàòðèÿ â ïðîôèëàêòè÷åñêîé äîçå). Îäíàêî, íåñìîòðÿ 
íà ïðîâåäåííóþ òåðàïèþ ÂÂÈÃ, ñîõðàíÿëèñü ïîäú-
åìû òåìïåðàòóðû òåëà äî ôåáðèëüíûõ çíà÷åíèé, ïðè 
îöåíêå äèíàìèêè ëàáîðàòîðíûõ ïîêàçàòåëåé íà 3-é 
äåíü ïîñëå èíôóçèè ñîõðàíÿëñÿ âûñîêèé óðîâåíü 
âîñïàëèòåëüíûõ áèîìàðêåðîâ, ïî äàííûì ÝÕÎ-ÊÃ 
áûëà îòìå÷åíà íåçíà÷èòåëüíàÿ ïîëîæèòåëüíàÿ äèíà-
ìèêà â âèäå óìåíüøåíèÿ ïðèñòåíî÷íûõ íàëîæåíèé 
â ÏÊÀ. Â ñâÿçè ñ ýòèì ïîòðåáîâàëîñü ïîâòîðíîå ââå-
äåíèå ÂÂÈÃ 2 ã/êã íà 34-é äåíü áîëåçíè. Ïàöèåíòó 
áûëà ïðîâåäåíà êîìïüþòåðíàÿ òîìîãðàôèÿ îðãàíîâ 
ãðóäíîé êëåòêè, áðþøíîé ïîëîñòè ñ êîíòðàñòîì: 
ïàòîëîãè÷åñêèõ èçìåíåíèé â îðãàíàõ áðþøíîé ïîëî-
ñòè è ãðóäíîé êëåòêè íå áûëî îáíàðóæåíî; àîðòà è 
îòõîäÿùèå îò äóãè åå âåòâè íå ðàñøèðåíû è íå èçìå-
íåíû; íèæíÿÿ ïîëàÿ âåíà è âîðîòíàÿ âåíà íå ðàñ-
øèðåíû, ñòåíêè èõ íå èçìåíåíû. ÊÒ-êàðòèíà äèëà-
òàöèè âåðõíåäîëåâîé ïðàâîé ëåãî÷íîé âåíû. Íà 37-é 
äåíü áîëåçíè â ñâÿçè ñ ñîõðàíÿþùåéñÿ ôåáðèëüíîé 
ëèõîðàäêîé, âîñïàëèòåëüíîé àêòèâíîñòüþ ïî äàí-
íûì ëàáîðàòîðíîãî îáñëåäîâàíèÿ ñîñòîÿíèå ðåáåíêà 
ðàñöåíåíî êàê èììóíîãëîáóëèí-ðåçèñòåíòíîå ê äâóì 
êóðñàì ÂÂÈÃ. Áûëî ïðèíÿòî ðåøåíèå î ðàñøèðåíèè 
îáúåìà èììóíîìîäóëèðóþùåé òåðàïèè – off-label 
áûë íàçíà÷åí èíãèáèòîð ÔÍÎ- �. èíôëèêñèìàá 5 ìã/
êã. Ïîñëå ïîäïèñàíèÿ èíôîðìèðîâàííîãî ñîãëà-
ñèÿ íà ïðèìåíåíèå ïðåïàðàòà off-label è âðà÷åáíîé 
êîìèññèè ðåáåíêó áûë ââåäåí ïðåïàðàò â äîçå 50 
ìã âíóòðèâåííî êàïåëüíî. Ïåðåíîñèìîñòü òåðàïèè 
óäîâëåòâîðèòåëüíàÿ, ñîñòîÿíèå ðåáåíêà ñ ïîëîæè-
òåëüíîé äèíàìèêîé, ëèõîðàäêà êóïèðîâàíà. Íà 
ôîíå òåðàïèè äâóõ êóðñîâ ÂÂÈÃ è èíôëèêñèìàáà 
íà 41-é äåíü áîëåçíè â ëàáîðàòîðíûõ àíàëèçàõ 
íàáëþäàëàñü ïîëîæèòåëüíàÿ äèíàìèêà â âèäå óãàñà-
íèÿ ñèñòåìíîé âîñïàëèòåëüíîé àêòèâíîñòè (ÑÐÁ äî 
3 ìã/ë, ÑÎÝ 51 ìì/÷). Ñîñòîÿíèå ÊÀ ïî äàííûì 
ÝÕÎ-ÊÃ áåç ñóùåñòâåííîé äèíàìèêè ïî ðàçìåðàì 
àíåâðèçì, îòìå÷àåòñÿ äàëüíåéøåå óìåíüøåíèå ïðè-
ñòåíî÷íûõ íàëîæåíèé â ÏÊÀ. ßâëåíèÿ íåâðèòà 
ëèöåâîãî íåðâà êóïèðîâàíû. Ðåáåíîê áûë âûïè-
ñàí èç ñòàöèîíàðà â óäîâëåòâîðèòåëüíîì ñîñòîÿíèè 
ñ ðåêîìåíäàöèÿìè ïðîäîëæèòü àíòèêîàãóëÿíòíóþ 
(äàëòåïàðèí íàòðèÿ èç ðàñ÷åòà 150 Åä/êã/ñóò ïî 
íàñòîÿùåå âðåìÿ) è àíòèàãðåãàíòíóþ òåðàïèþ. 

Ìàëü÷èê áûë ïëàíîâî ãîñïèòàëèçèðîâàí íà 52-é 
äåíü îò äåáþòà çàáîëåâàíèÿ ñ öåëüþ êàòàìíåçà. Ïðè 
îñìîòðå àñèììåòðèÿ ëèöà íå íàáëþäàëàñü. Ïî ëàáîðà-
òîðíûì äàííûì ñ ïîëîæèòåëüíîé äèíàìèêîé, óìåíü-
øåíèå ÷èñëà òðîìáîöèòîâ äî 473 ×109/ë, óâåëè÷åíèå 
ÑÎÝ 22 ìì/÷, ÑÐÁ â ïðåäåëàõ íîðìû. Ïî äàííûì 
ÝÕÎ-ÊÃ â ñðàâíåíèè ñ ïðåäûäóùèì èññëåäîâàíèåì 
îòìå÷àåòñÿ ìèíèìàëüíîå óìåíüøåíèå ðàçìåðîâ àíåâ-
ðèçìû ÏÊÀ, ïðèñòåíî÷íîãî óòîëùåíèÿ íå âûÿâëåíî, 
ÏÊÀ ðàñïîëîæåíà â òèïè÷íîì ìåñòå, ÏÊÀ â óñòüå 
4,5 ìì, â ïðîêñèìàëüíîì è ñðåäíåì ñåãìåíòàõ íåðàâ-
íîìåðíî ðàñøèðåíà äî 6 ìì (Z+11,5). ËÊÀ ðàñïîëî-
æåíà â òèïè÷íîì ìåñòå, óñòüå ËÊÀ 2,6 ìì (Z+2,6), 
äàëåå ðàñøèðåíà ñ ïåðåõîäîì íà  ïåðåäíþþ ìåææå-
ëóäî÷êîâóþ âåòâü äî 7,5–8,0 ìì (Z+19), îãèáàþùàÿ 
âåòâü 2,0 ìì (Z+0). Êðîâîòîê â âèäèìîì ïðîñâåòå, 
äîñòóïíûì äëÿ âèçóàëèçàöèè, ñîõðàíåí.

Îáñóæäåíèå

Ïàðàëè÷ ëèöåâîãî íåðâà (ÏËÍ) ïðè ÁÊ âñòðå-
÷àåòñÿ êðàéíå ðåäêî, åãî ÷àñòîòà ñîñòàâëÿåò âñåãî 
0,9–1,3% [10, 11]. Ïåðâûé ñëó÷àé íåâðèòà ëèöåâîãî 

Ðèñ. 1. Òðàíñòîðàêàëüíàÿ ýõîêàðäèîãðàôèÿ ïî êîðîòêîé 
îñè àîðòû: ãèãàíòñêàÿ àíåâðèçìà ïðîêñèìàëüíîãî îòäåëà 
ïðàâîé êîðîíàðíîé àðòåðèè (ñòðåëêà).
RCA – ïðàâàÿ êîðîíàðíàÿ àðòåðèÿ, Àî – àîðòà, LA – 
ëåâîå ïðåäñåðäèå, RA – ïðàâîå ïðåäñåðäèå.

Ðèñ. 2. Òðàíñòîðàêàëüíàÿ ýõîêàðäèîãðàôèÿ ïî êîðîòêîé 
îñè àîðòû: àíåâðèçìà ïåðåäíåé íèñõîäÿùåé àðòåðèè ñ 
ãèïåðýõîãåííûìè íåðîâíûìè ïðèñòåíî÷íûìè êîíòóðàìè 
(ñòðåëêà).
LCA – ëåâàÿ êîðîíàðíàÿ àðòåðèÿ, Àî – àîðòà, LA – ëåâîå 
ïðåäñåðäèå, RA – ïðàâîå ïðåäñåðäèå.
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íåðâà ïðè ÁÊ áûë îïèñàí â 1974 ã. Murayama J. ó 
4-ìåñÿ÷íîãî ìàëü÷èêà [12]. Ê íàñòîÿùåìó âðåìåíè 
îïèñàíî îêîëî 52 ìëàäåíöåâ ñ ÁÊ-àññîöèèðîâàííûì 
íåâðèòîì ëèöåâîãî íåðâà [10–33]. Ïîñëåäíåå ñîîáùå -
íèå â ëèòåðàòóðå ïðåäñòàâëåíî ÿïîíñêèìè âðà÷àìè è 
îïóáëèêîâàíî â ÿíâàðå 2024 ã. [33]. 

Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû, áîëåå ÷åì â ïîëîâèíå 
ñëó÷àåâ íåâðèò íîñèò îäíîñòîðîííèé ïðåõîäÿùèé 
õàðàêòåð ñ ðàçðåøåíèåì áåç ïîñëåäñòâèé íà ôîíå 
ïðîâîäèìîé òåðàïèè â òå÷åíèå â ñðåäíåì îò 18 äî 
37 äíåé îò ìîìåíòà åãî ïîÿâëåíèÿ [10–34]. Â öåëîì 
äëèòåëüíîñòü ÏËÍ ìîæåò âàðüèðîâàòü îò 10 äî 130 
äíåé. Íåâðèò ÷àùå âñåãî ïðåäñòàâëåí ëåâîñòîðîííåé 
ëîêàëèçàöèåé [10, 12, 24]. Îïèñàíî âîçìîæíîå ñî÷åòà -
íèå ÏËÍ è ìåíèíãèòà ïðè ÁÊ [32]. Õîòÿ ÏËÍ ìîæåò 
ðàçâèòüñÿ â ëþáîé ìîìåíò ÁÊ, åãî íà÷àëî ïðèõîäèòñÿ 
â ñðåäíåì íà 16-é äåíü áîëåçíè [11, 30]. Ïîäàâëÿþùåå 
áîëüøèíñòâî ïàöèåíòîâ ìîëîæå 18 ìåñ., ïðè ýòîì 
âîçðàñò áîëåå ïîëîâèíû äåòåé (63,9%) – ìåíüøå ãîäà 
[11, 31]. Ó ïàöèåíòîâ ñ ÁÊ è ÏËÍ îòìå÷àåòñÿ ïîëîâîé 
äèñìîðôèçì ñ ïðåîáëàäàíèåì äåâî÷åê â áîëåå ðàííèõ 
èññëåäîâàíèÿõ [17]. Â èññëåäîâàíèè Chen J. è ñîàâò. 
ïðè ñðàâíèòåëüíîì àíàëèçå ïîäãðóïï ïàöèåíòîâ ñ ÁÊ 
è ÏËÍ è áåç òàêîâîãî ÷àñòîòà ìàëü÷èêîâ è äåâî÷åê 
çíà÷èìî íå ðàçëè÷àëàñü [10].

Èìååòñÿ äèññîíàíñ ìåæäó áëàãîïðèÿòíûì äîáðî -
êà÷åñòâåííûì òå÷åíèåì ÏËÍ è ÷àñòîòîé ðàçâèâàþ -
ùåéñÿ àíåâðèçìàòè÷åñêîé òðàíñôîðìàöèè ÊÀ ñðåäè 
ïàöèåíòîâ ñ ÁÊ. ×àñòîòà âîçíèêíîâåíèÿ àíåâðèçì 
ÊÀ ó ïàöèåíòîâ ñ ÁÊ è ÏËÍ äîñòèãàåò, ïî äàííûì 
ðàçíûõ àâòîðîâ, 63–77%, íåçàâèñèìî îò ôàêòà ïðè -
ìåíåíèÿ ÂÂÈÃ è åãî ñðîêà (äî èëè ïîñëå âîçíèêíîâå -
íèÿ ïîðàæåíèÿ ëèöåâîãî íåðâà) [10, 11, 26, 31]. Ýòî 
çíà÷èòåëüíî âûøå, ÷åì ó «êëàññè÷åñêèõ» ïàöèåíòîâ 
ñ ÁÊ: èçâåñòíî, ÷òî ïðè îòñóòñòâèè ïàòîãåíåòè÷åñêîé 
òåðàïèè èëè ïîçäíåì åå íà÷àëå ÷àñòîòà ôîðìèðîâàíèÿ 
àíåâðèçì äîñòèãàåò 25–26% [34, 35].

Ïàòîãåíåç ÏËÍ ïðè ÁÊ, ìåõàíèçìû åãî ðàçâèòèÿ 
äî êîíöà íå ÿñíû, ñóùåñòâóåò íåñêîëüêî ïðåäïîëîæå -
íèé. Âîçìîæíî ðàçâèòèå ÏËÍ âñëåäñòâèè âàñêóëèòà 
àðòåðèé, ñíàáæàþùèõ ëèöåâîé íåðâ, èøåìè÷åñêîãî 
ïîâðåæäåíèÿ ëèöåâîãî íåðâà, ñïîñîáñòâóþùåãî ðàç -
âèòèþ ÏËÍ [15]. Âìåñòå ñ ýòèì âîçìîæíî ðàçâèòèå 
âîñïàëèòåëüíîãî ïðîöåññà ñàìîãî ëèöåâîãî íåðâà íà 
ôîíå ñèñòåìíîãî âàñêóëèòà, ÷òî êîððåëèðóåò ñ âûñî -
êîé âîñïàëèòåëüíîé àêòèâíîñòüþ ó ýòèõ ïàöèåíòîâ 
è ñâèäåòåëüñòâóåò î ïåðñèñòèðóþùåì âîñïàëåíèè 
[25, 31, 32]. Ñ ýòîé òî÷êè çðåíèÿ, ÏËÍ ó äåòåé ñ 
ÁÊ ÿâëÿåòñÿ ñâèäåòåëüñòâîì ñåðüåçíîé êëèíè÷åñêîé 
ïðîãðåññèè çàáîëåâàíèÿ è ïåðñèñòåíöèè âîñïàëåíèÿ. 
Ïðåäñòàâëåííàÿ ãèïîòåçà ìîæåò îáúÿñíèòü ïîëîæè -
òåëüíîå âëèÿíèå ÂÂÈÃ íà ÏËÍ, âåðîÿòíî, çà ñ÷åò 
ìîäóëèðóþùåãî ýôôåêòà íà ñèíòåç è âûñâîáîæäåíèå 
ïðîâîñïàëèòåëüíûõ öèòîêèíîâ. Èçîëèðîâàííîãî ïðè -
ìåíåíèÿ äåêñàìåòàçîíà äëÿ ëå÷åíèÿ ÏËÍ íåäîñòàòî÷ -
íî ó äåòåé ñ ÁÊ [10, 34]. Ïðè ýòîì ñëåäóåò îòìåòèòü, 
÷òî èñïîëüçîâàíèå ÂÂÈÃ íå ïðåäîòâðàùàåò ðàçâèòèå 
ÏËÍ. Â íåäàâíåì èññëåäîâàíèè îïèñûâàåòñÿ âîç -
íèêíîâåíèå ÏËÍ ó 44,4% ïàöèåíòîâ ñ ÁÊ, íåñìî -
òðÿ íà èñïîëüçîâàíèå ÂÂÈÃ [10]. Åùå îäíèì ôàê -
òîì, èëëþñòðèðóþùèì íàëè÷èå ïðîëîíãèðîâàííîãî 
èììóííîãî ïåðñèñòèðóþùåãî âîñïàëåíèÿ ó ïàöèåíòîâ 

ñ ÁÊ è ÏËÍ, ÿâëÿåòñÿ âîçíèêàþùàÿ ó ýòèõ äåòåé 
èììóíîðåçèñòåíòíîñòü ê ââåäåíèþ ÂÂÈÃ, îñîáåííî 
ïðè ïîçäíåì ñòàðòå ïàòîãåíåòè÷åñêîé òåðàïèè [32]. 
Íåðåäêî ó òàêèõ ïàöèåíòîâ ïîÿâëÿþòñÿ ïîêàçàíèÿ 
ê  ðàñøèðåíèþ èììóíîñóïðåññèâíîé òåðàïèè, ïðè -
ìåíåíèþ ãëþêîêîðòèêîèäîâ, èíôëèêñèìàáà, öèêëî -
ñïîðèíà [10]. Ñëåäóåò îòìåòèòü, ÷òî ïðè ïîÿâëåíèè 
ÏËÍ äî ïîñòàíîâêè äèàãíîçà ÁÊ ïàöèåíòû íà÷èíàþò 
ïîëó÷àòü ãëþêîêîðòèêîèäû äî ââåäåíèÿ ÂÂÈÃ, ÷òî íå 
ïðåäîòâðàùàåò ðàçâèòèå àíåâðèçì ÊÀ.

Ó îïèñàííîãî íàìè ïàöèåíòà ÁÊ äåáþòèðîâàëà 
â âîçðàñòå 5 ìåñÿöåâ, ÷òî ìåíüøå ñðåäíåãî âîçðàñòà 
äåáþòà ÁÊ ñ ïîðàæåíèåì ëèöåâîãî íåðâà ïî äàííûì 
ëèòåðàòóðû. ÏËÍ âîçíèê íà 16-é äåíü áîëåçíè, íîñèë 
îäíîñòîðîííèé õàðàêòåð ñ íàèáîëåå ÷àñòîé ëåâîñòî -
ðîííåé ëîêàëèçàöèåé. ÏËÍ ðàçâèëñÿ äî ïîñòàíîâêè 
äèàãíîçà ÁÊ è íå ðàçðåøèëñÿ íà ôîíå ïðèìåíåíèÿ 
äåêñàìåòàçîíà. Ïîçäíÿÿ äèàãíîñòèêà ÁÊ áûëà ñâÿçà -
íà ñ íåïîëíîé ôîðìîé ÁÊ, íåäîîöåíêîé èìåâøèõñÿ 
êðèòåðèàëüíûõ ïðèçíàêîâ íà ôîíå ëèõîðàäêè áîëåå  
5 äíåé (ñûïü, ñêëåðèò, ïîðàæåíèå êèñòåé è ñòîï â 
âèäå ïàñòîçíîñòè è øåëóøåíèÿ), ðàííèì ýïèçîäè -
÷åñêèì ïðèìåíåíèåì ãëþêîêîðòèêîèäîâ, ðàçâèòèåì 
òàêîãî ðåäêîãî ïðîÿâëåíèÿ, êàê ÏËÍ è íåèíôîðìà -
òèâíîñòüþ ïðîâåäåííîé íà 24-é äåíü áîëåçíè ÝÕÎ-
ÊÃ. Ïîðàæåíèå ÊÀ (ãèãàíòñêèå àíåâðèçìû ñ ïðè -
ñòåíî÷íûì òðîìáîçîì ÏÊÀ) áûëî âûÿâëåíî òîëüêî 
íà 30-é äåíü áîëåçíè. Òå÷åíèå ÁÊ õàðàêòåðèçîâàëîñü 
èììóíîðåçèñòåíòíîñòüþ – ýòî ïîòðåáîâàëî ïðèìåíå -
íèÿ èíãèáèòîðà ÔÍÎ- �. èíôëèêñèìàáà, ÷òî ïîäòâåðæ -
äàåò äàííûå ëèòåðàòóðû î íåîáõîäèìîñòè ïðèìåíåíèÿ 
ñî÷åòàííîé áîëåå àêòèâíîé òåðàïèè ó ïàöèåíòîâ ñ ÁÊ 
êàê â ñî÷åòàíèè ñ ÏËÍ, òàê è áåç ïîðàæåíèÿ ëèöå -
âîãî íåðâà. 

Â äèíàìèêå íà ôîíå òåðàïèè ïðè êîíòðîëüíîé 
ÝÕÎ-ÊÃ íà 52-é äåíü ó íàøåãî ïàöèåíòà îòìå÷àëèñü 
èñ÷åçíîâåíèå ïðèçíàêîâ ïðèñòåíî÷íîãî òðîìáîçà è 
íåêîòîðîå óìåíüøåíèå ðàçìåðîâ àíåâðèçì ÊÀ, ÷òî 
íåëüçÿ ðàñöåíèòü êàê äîñòàòî÷íóþ ïîëîæèòåëüíóþ 
äèíàìèêó. Ïðè áîëåå ðàííåì íà÷àëå òåðàïèè äèíà -
ìèêà êóïèðîâàíèÿ èììóííîãî âîñïàëåíèÿ, à, ñëå -
äîâàòåëüíî, ïàíàðòåðèèòà ÊÀ ìîãëà áû áûòü áîëåå 
îò÷åòëèâîé. ÏËÍ ó íàøåãî ïàöèåíòà, êàê è âî âñåõ 
îïèñàííûõ â ëèòåðàòóðå ñëó÷àÿõ, íîñèë áëàãîïðèÿò -
íûé õàðàêòåð. Ïðèçíàêè ÏËÍ êóïèðîâàëèñü â òå÷å -
íèå îäíîãî ìåñÿöà è ðàçðåøèëèñü áåç ïîñëåäñòâèé.

Çàêëþ÷åíèå

Ïîðàæåíèå ëèöåâîãî íåðâà ïðè ÁÊ ÿâëÿåòñÿ 
ðåäêèì, íî ñåðüåçíûì ïðîÿâëåíèåì, êîòîðîå ìîæåò 
áûòü ìàðêåðîì âûðàæåííîãî ïîðàæåíèÿ ÊÀ. Íàëè÷èå 
òàêîãî ñî÷åòàíèÿ òðåáóåò ïîñòàíîâêè âîïðîñà î áîëåå 
àãðåññèâíîé ïðîòèâîâîñïàëèòåëüíîé èììóíîñóïðåñ -
ñèâíîé òåðàïèè ñ ó÷åòîì âîçìîæíîé èììóíîðåçè -
ñòåíòíîñòè è òÿæåëîãî ïîðàæåíèÿ ÊÀ ó ýòèõ ïàöè -
åíòîâ. Ó÷èòûâàÿ ýòî, ñ öåëüþ äèôôåðåíöèàëüíîé 
äèàãíîñòèêè ñëåäóåò ðåêîìåíäîâàòü âêëþ÷èòü ÁÊ â 
ïåðå÷åíü çàáîëåâàíèé, êîòîðûå ìîãóò ÿâëÿòüñÿ ïðè -
÷èíîé íåâðèòà ëèöåâîãî íåðâà è âûïîëíèòü ÝÕÎ-ÊÃ 
ýêñïåðòíîãî êëàññà ñ ïðèöåëüíîé îöåíêîé ÊÀ, îñîáåí -
íî êîãäà ïàöèåíò ñ íåâðèòîì ëèöåâîãî íåðâà ÿâëÿåòñÿ 
ìëàäåíöåì è â ïîäðîáíîì àíàìíåçå åñòü èíôîðìà -
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 1
öèÿ î ôåáðèëüíîé ëèõîðàäêå áîëüøå 5 äíåé. Òàêèå 
ïàöèåíòû òðåáóþò áîëåå äëèòåëüíîãî íàáëþäåíèÿ ñ 
äîïïëåð-ÝÕÎ-ÊÃ-îöåíêîé ÊÀ äëÿ îïðåäåëåíèÿ ïðî -
ãíîçà è ïðîôèëàêòèêè îñëîæíåíèé. Äëÿ áîëåå ïîë -
íîãî ïîíèìàíèÿ ïàòîãåíåçà ýòîãî îñëîæíåíèÿ è ðàç -
ðàáîòêè ýôôåêòèâíûõ ìåòîäîâ äèàãíîñòèêè è ëå÷åíèÿ 
íåîáõîäèìû äàëüíåéøèå èññëåäîâàíèÿ.

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� èññëåäîâàíèå âûïîëíåíî çà ñ÷åò 

ãðàíòà Ìîñêîâñêîãî öåíòðà èííîâàöèîííûõ òåõíîëîãèé â 

çäðàâîîõðàíåíèè íà ðåàëèçàöèþ íàó÷íî-ïðàêòè÷åñêîãî ïðî -

åêòà â ñôåðå ìåäèöèíû (ïðîåêò ¹ 1803-14/23).

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Â  ÐÎÑÑÈÈ  ÀÍÎÌÀËÜÍÛÉ  HB  KANSAS  Ñ  ÏÎÍÈÆÅÍÍÛÌ 

ÑÐÎÄÑÒÂÎÌ  Ê  ÊÈÑËÎÐÎÄÓ   
    

�u�d�b�t���¦�n�¾�Ô�Æ�Ì�Ë�¾�É�Ú�Ë�Ù�Ç���Ê�Ã�Â�Æ�Ô�Æ�Ë�Ï�È�Æ�Ç���Æ�Ï�Ï�É�Ã�Â�Ì�À�¾�Ð�Ã�É�Ú�Ï�È�Æ�Ç���Ô�Ã�Ë�Ð�Î���Â�Ã�Ð�Ï�È�Ì�Ç���Á�Ã�Ê�¾�Ð�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ���� 
�Ì�Ë�È�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ���Æ���Æ�Ê�Ê�Ñ�Ë�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ���Æ�Ê�����e�Ê�Æ�Ð�Î�Æ�½���q�Ì�Á�¾�Õ�Ã�À�¾�§���m�h���q�u�����Á�����m�Ì�Ï�È�À�¾�����q�u

Äèàãíîñòèêà ðåäêèõ ïðè÷èí öèàíîçîâ ïðåäñòàâëÿåò îïðåäåëåííûå òðóäíîñòè. Ïðåäñòàâëåíî 
êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå öèàíîçà, îáóñëîâëåííîå íàëè÷èåì àíîìàëüíîãî Hb Kansas ñ ïîíè -
æåííûì ñðîäñòâîì ê O 2. Äàííîå íàáëþäåíèå ïåðâîå, âûÿâëåííîå â Ðîññèè ó ðóññêîãî ðåáåíêà 
ñ öèàíîçîì è ëåãêîé àíåìèåé. Â ðåçóëüòàòå ðóòèííîãî îáñëåäîâàíèÿ ñ èñïîëüçîâàíèåì êàïèë -
ëÿðíîãî ýëåêòðîôîðåçà è âûñîêîýôôåêòèâíîé æèäêîñòíîé õðîìàòîãðàôèè áûëà âûÿâëåíà 
ïàòîëîãè÷åñêàÿ ôðàêöèÿ ãåìîãëîáèíà. Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ïî Ñýíãåðó 
îïðåäåëèëî ìóòàöèþ â êîäîíå 102 ��-ãëîáèíîâîãî ãåíà c çàìåíîé àñïàðàãèíîâîé êèñëîòû íà 
òðåîíèí, ñîîòâåòñòâóþùóþ ðåäêîìó àíîìàëüíîìó Hb Kansas ñ ïîíèæåííûì ñðîäñòâîì ê O 2.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����ãåìîãëîáèíîïàòèè, ãåìîãëîáèí ñ ïîíèæåííûì ñðîäñòâîì ê Î 2, ãåìîãëîáèí 
Kansas, öèàíîç.
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Äèàãíîñòèêà ðåäêèõ ïðè÷èí öèàíîçîâ ïðåäñòàâëÿåò îïðåäåëåííûå òðóäíîñòè. Ïðåäñòàâëåíî 
êëèíè÷åñêîå íàáëþäåíèå öèàíîçà, îáóñëîâëåííîå íàëè÷èåì àíîìàëüíîãî Hb Kansas ñ ïîíè -
æåííûì ñðîäñòâîì ê O 2. Äàííîå íàáëþäåíèå ïåðâîå, âûÿâëåííîå â Ðîññèè ó ðóññêîãî ðåáåíêà 
ñ öèàíîçîì è ëåãêîé àíåìèåé. Â ðåçóëüòàòå ðóòèííîãî îáñëåäîâàíèÿ ñ èñïîëüçîâàíèåì êàïèë -
ëÿðíîãî ýëåêòðîôîðåçà è âûñîêîýôôåêòèâíîé æèäêîñòíîé õðîìàòîãðàôèè áûëà âûÿâëåíà 
ïàòîëîãè÷åñêàÿ ôðàêöèÿ ãåìîãëîáèíà. Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ïî Ñýíãåðó 
îïðåäåëèëî ìóòàöèþ â êîäîíå 102 ��-ãëîáèíîâîãî ãåíà c çàìåíîé àñïàðàãèíîâîé êèñëîòû íà 
òðåîíèí, ñîîòâåòñòâóþùóþ ðåäêîìó àíîìàëüíîìó Hb Kansas ñ ïîíèæåííûì ñðîäñòâîì ê O 2.
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Îêîëî 7% íàñåëåíèÿ  Çåìíîãî øàðà èìåþò 
ìóòàöèè ãëîáèíîâûõ ãåíîâ, ïðèâîäÿùèå ê îáðàçîâà -
íèþ êà÷åñòâåííûõ ãåìîãëîáèíîïàòèé (àíîìàëüíûõ 
ãåìîãëîáèíîâ), ôåíîòèïè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ êîòîðûõ 
âåñüìà ðàçíîîáðàçíû. Îòäåëüíóþ ðåäêóþ ãðóïïó 
ñîñòàâëÿþò àíîìàëüíûå ãåìîãëîáèíû (Hb), èìåþùèå 
èçìåíåííîå ñðîäñòâî ê O 2. Íà ñåãîäíÿøíèé äåíü îïè -
ñàíû îêîëî 100 Hb ñ ïîâûøåííûì ñðîäñòâîì ê O 2 è 
ïîðÿäêà 70 Hb – ñ ïîíèæåííûì [1].

Îñíîâíàÿ ôóíêöèÿ Hb – òðàíñïîðò O 2, îñóùåñò -
âëÿåòñÿ áëàãîäàðÿ îñîáåííîñòÿì ñòðîåíèÿ ìîëå -
êóëû. Â ñîîòâåòñòâèå ñî ñòðóêòóðîé Hb, îïèñàí -
íîé M.F. Perutz, ìîëåêóëà Hb ñîñòîèò èç 2 �.- è  
2 ��-ãëîáèíîâûõ öåïåé, ñîåäèíåííûõ ñîëåâûìè ìîñòè -
êàìè [2]. Ãëîáèíîâûå öåïè óäåðæèâàþòñÿ òàêèì 
îáðàçîì, ÷òî ïîëÿðíûå èëè ãèäðîôèëüíûå àìè -
íîêèñëîòû íàõîäÿòñÿ íà ïîâåðõíîñòè áåëêà, â òî 
âðåìÿ êàê ãèäðîôîáíûå èëè íåéòðàëüíûå ñïðÿòà -
íû âíóòðè. Ãåìîâàÿ ãðóïïà ëåæèò â ãèäðîôîáíîì 
êàðìàíå íà ïîâåðõíîñòè êàæäîé öåïè, èîí æåëåçà 
òàêæå íàõîäèòñÿ â ãèäðîôîáíîì íåïîëÿðíîì îêðó -
æåíèè, ÷òî äàåò âîçìîæíîñòü ñâÿçûâàòü O 2 îáðàòè -
ìî. Ïåðåäà÷à O 2 îáåñïå÷èâàåòñÿ îòíîñèòåëüíîé ñòà -
áèëüíîñòüþ ñîãëàñîâàííîãî ðàâíîâåñèÿ ìåæäó äâóìÿ 
ïðîñòðàíñòâåííûìè êîíôîðìàöèîííûìè ôîðìàìè 
÷åòâåðòè÷íûõ ñòðóêòóð – R «relax» (ðàññëàáëåííîé, 
âûñîêîå ñðîäñòâî ê O 2) è T «tense» (íàïðÿæåííîé, 
íèçêàÿ àôôèííîñòü) [3, 4]. Ñòðóêòóðíûå èçìåíåíèÿ 
â ìîëåêóëå Hb ïðèâîäÿò ê èçìåíåíèþ ðàâíîâåñèÿ 
ìåæäó ôîðìàìè (R è T), íàðóøàþò ñâîéñòâà ìîëåêó -
ëû Hb è ìåíÿþò åå ñðîäñòâî ê O 2. 

Ïðè ñíèæåíèè ñðîäñòâà Hb ê O 2 ðàçâèâàþòñÿ 
öèàíîç ðàçëè÷íîé ñòåïåíè âûðàæåííîñòè, ïîâûøåíèå 
ñîäåðæàíèÿ ìåòãåìîãëîáèíà (MetHb). Äèàãíîñòèêà 

ïðè÷èí ìåòãåìîãëîáèíåìèè îñòàåòñÿ òðóäíîé çàäà÷åé.
Ïðèâîäèì ðàçáîð êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ ìåò -

ãåìîãëîáèíåìèè ó ðåáåíêà, îáóñëîâëåííîé íàëè÷èåì 
àíîìàëüíîãî Hb Kansas, èìåþùåãî ñíèæåííîå ñðîä -
ñòâî ê O 2, ÷òî ñîïðîâîæäàåòñÿ ãèïîêñèåé òêàíåé 
(öèàíîç), ïîâûøåíèåì MetHb â êðîâè.

�z�ã�Ò�Ó�Ò���Ë�°�}�º�Ë���Ó�È�­�ã�
���Ë�Ó�Ò�Ë
Ðóññêàÿ äåâî÷êà 3 ëåò ñ æàëîáàìè íà ñèíþø -

íîñòü ãóá, ñëèçèñòûõ îáîëî÷åê ðîòîâîé ïîëîñòè, 
óñèëèâàþùóþñÿ ïîñëå ôèçè÷åñêèõ íàãðóçîê, íàïðàâ -
ëåíà â êîíñóëüòàòèâíîå îòäåëåíèå íàøåãî öåíòðà. 
Ðîäèòåëè ïàöèåíòêè äàëè ñîãëàñèå íà èñïîëüçîâàíèå 
ïåðñîíàëüíûõ äàííûõ â èññëåäîâàíèÿõ è ïóáëèêàöè -
ÿõ. Â âîçðàñòå 2 ëåò 4 ìåñÿöåâ ïîñëå ïåðåíåñåííîé 
ÎÐÂÈ ðîäèòåëè îáðàòèëèñü ê âðà÷ó ïî ìåñòó æèòåëü -
ñòâà â ñâÿçè ñ íå äëèòåëüíî ñîõðàíÿþùèìñÿ êàøëåì. 
Êîêëþø è ïðèñóòñòâèå èíîðîäíîãî òåëà áûëè èñêëþ -
÷åíû. Â ñâÿçè ñ öèàíîçîì íîñîãóáíîãî òðåóãîëüíèêà 
áûëî ïðîâåäåíî èññëåäîâàíèå ãàçîâîãî ñîñòàâà êðîâè. 
Ñàòóðàöèÿ O2 ñîñòàâèëà 55%. Ïîâûøåíèå MetHb äî 
3,4% ïîçâîëèëî ïðåäïîëîæèòü ìåòãåìîãëîáèíåìèþ 
íåÿñíîãî ãåíåçà. Óëüòðàçâóêîâîå èññëåäîâàíèå îðãà -
íîâ áðþøíîé ïîëîñòè, ïî÷åê è ñåðäöà ïàòîëîãèè 
íå âûÿâèëî. Íà îñíîâàíèè êëèíèêî-ëàáîðàòîðíûõ 
äàííûõ ðåáåíêó áûë óñòàíîâëåí ïðåäïîëîæèòåëüíûé 
äèàãíîç: íàñëåäñòâåííàÿ ìåòãåìîãëîáèíåìèÿ ýíçèìî -
ïåíè÷åñêàÿ 1-ãî òèïà. Ïðîâåäåíî ìîëåêóëÿðíî-ãåíå -
òè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ãåíà CYB5R3 (DIA1), êîòîðîå 
íå âûÿâèëî êàêèõ-ëèáî  èçìåíåíèé. 

Íà ìîìåíò ïåðâè÷íîãî îáðàùåíèÿ â ãåìîãðàììå: 
ëåéêîöèòû 11,5 ×109/ë (ëåéêîöèòàðíàÿ ôîðìóëà â 
íîðìå), ýðèòðîöèòû 4,76 ×1012/ë, Hb 123 ã/ë, òðîìáî -
öèòû 235 ×109/ë, ÑÎÝ 8 ìì/÷. Áèîõèìè÷åñêèå ïîêà -
çàòåëè êðîâè – â ïðåäåëàõ ðåôåðåíòíûõ çíà÷åíèé. 

M.V. Krasilnikova, N.A. Karamyan, S.G. Mann, V.A. Voropayeva, Ye.A. Litvin     

RUSSIA’S  FIRST  IDENTIFIED  CASE  OF  ABNORMAL  HEMOGLOBIN 
KANSAS  WITH  LOW  OXYGEN  AFFINITY,   

A  RARE  CAUSE  OF  CYANOSIS   
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Diagnosis of rare causes of cyanosis is if a certain difficulty. A clinical case report of cyanosis 
caused by the presence of abnormal Hemoglobin (Hb) Kansas with reduced oxygen affinity is 
presented. This is the Russia’s first detected and recorded case in a Russian child with cyanosis 
and mild anemia. As a result of routine examination using capillary electrophoresis and high-
performance liquid chromatography, a pathological fraction of Hb was detected. Molecular 
genetic research according to Sanger determined a mutation in codon 102 of the ��-globin 
gene with the replacement of aspartic acid with threonine, corresponding to rare abnormal Hb 
Kansas with reduced oxygen affinity.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����hemoglobinopathies, Hemoglobin with reduced oxygen affinity, Hemoglobin Kansas, 
cyanosis.
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Russia’s first identified case of abnormal Hemoglobin Kansas with low oxygen affinity, a rare 
cause of cyanosis. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 133–137. DOI: 10.24110/0031-
403X-2025-104-1-133-137.
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Êèñëîòíî-ùåëî÷íîé ñîñòàâ êðîâè: ðH 7,392, MetHb 
3,6%. Ýëåêòðîëèòíûé ñîñòàâ è ïîêàçàòåëè ñèñòåìíî-
ãî ìåòàáîëèçìà (ëàêòàò, ãëþêîçà) â íîðìå. 

Ðåçóëüòàòû ëàáîðàòîðíîé äèôôåðåíöèàëüíîé 
äèàãíîñòèêè ìåòãåìîãëîáèíåìèé: àêòèâíîñòü öèòî-
õðîì-b5-ðåäóêòàçû 2,88 (íîðìà 2,2–4,5) åä. àêòèâíî-
ñòè, ñíèæåíèå êîýôôèöèåíòîâ Áåòêå: Áåòêå 1 – 1,18 
(íîðìà >1,25), Áåòêå 2 – 2,25 (íîðìà >2,8). Äàííûå 
èçìåíåíèÿ ïîçâîëèëè ïðåäïîëîæèòü ïðèñóòñòâèå 
àíîìàëüíîãî Hb ãðóïïû Ì (ñì. òàáëèöó).

Ïðîâåäåíèå êàïèëëÿðíîãî ýëåêòðîôîðåçà íà ïðè-
áîðå Capillarys Neonat Fast (Sebia, France) ïîêàçàëî 
íàëè÷èå â çîíå Z8 ïàòîëîãè÷åñêîé ôðàêöèè Hb 
(45,9%) (ðèñ. 1). Àíàëèç ñòðóêòóðû öåïåé Hb ìåòî-
äîì âûñîêîýôôåêòèâíîé æèäêîñòíîé õðîìàòîãðàôèè 

(ÂÝÆÕ) ïîäòâåðäèë ïðèñóòñòâèå àíîìàëüíîé ãëî-
áèíîâîé öåïè (ðèñ. 2). Òåñò íà íåñòàáèëüíîñòü Hb – 
ñëàáî ïîëîæèòåëüíûé.

Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ìåòî-
äîì ñåêâåíèðîâàíèÿ ïî Ñýíãåðó áåòà-ãëîáèíîâî-
ãî ãåíà óñòàíîâèëî ãåíåòè÷åñêèé äåôåêò: âàðèàíò 
CD102 AAC>ACC (aka HBB: c308 A>C) â ãåòåðîçèãîò-
íîì ñîñòîÿíèè, îïèñàííûé â íàó÷íîé ëèòåðàòóðå êàê 
ïàòîãåííûé, ïðèâîäÿùèé ê ôîðìèðîâàíèþ àíîìàëü-
íîãî Hb – Hb Kansas, ñ î÷åíü íèçêèì ñðîäñòâîì ê O 2. 

Îáñóæäåíèå

Íà ïðèìåðå äàííîãî íàáëþäåíèÿ ïîêàçàíà ñëîæ-
íîñòü äèàãíîñòèêè ðåäêèõ ïðè÷èí öèàíîçà. Hb 
Kansas âïåðâûå áûë óïîìÿíóò â ëèòåðàòóðå â 1961 ã. 
êàê àíîìàëüíûé Hb ñ íèçêèì ñðîäñòâîì ê O 2 (ÑØÀ) 
[3], â 1968 ã. áûëî ïîêàçàíî, ÷òî àìèíîêèñëîòíàÿ 
çàìåíà ïðèâîäèò ê èçìåíåíèþ êèñëîðîäíî-äèññîöèà-
öèîííîé êðèâîé (íàðóøåíèþ êèñëîðîäíîãî ðàâíîâå-
ñèÿ) [5]. Ïîçæå (1973) êèíåòè÷åñêèå ýêñïåðèìåíòàëü-
íûå èññëåäîâàíèÿ èçîëèðîâàííîé ��-ãëîáèíîâîé öåïè 
àíîìàëüíîãî Hb ïîêàçàëè ñíèæåíèå ñðîäñòâà ê O 2
[6].  Ïîäòâåðæäåííûå ñëó÷àè Hb Kansas áûëè äèàã-
íîñòèðîâàíû â ßïîíèè (2017) [7], Áðàçèëèè (2002) 
[8], Êîðåå (2015) [9], Òóðöèè [10, 11]. Íà ñåãîäíÿø-
íèé äåíü â ìèðå îïèñàíî ìåíåå 10 íåðîäñòâåííûõ 
ñëó÷àåâ Hb Kansas. Âñåãäà ïðè÷èíîé îáñëåäîâàíèÿ 
áûë îäèí ïàòîãíîìîíè÷íûé ïðèçíàê – öèàíîç.

Ó áîëüøèíñòâà ðàíåå îïèñàííûõ ïàöèåíòîâ 
íàáëþäàåòñÿ àíåìèÿ ëåãêîé ñòåïåíè. Â ëèòåðàòó-
ðå âñòðå÷àåòñÿ ðåäêîå îïèñàíèå ïàöèåíòîâ ñ ïîä-
òâåðæäåííûì Hb Kansas è ïîëèöèòåìèåé, ïðè÷èíà 
êîòîðîé íå óñòàíîâëåíà [12]. Â íàøåì îïèñàíèè 
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Ïîêàçà-
òåëè

Hb, 
ã/ë

MetHb, 
%

SpO2, 
mm Hg

P50, mm 
Hg

Öèòî-
õðîì-b5- 

ðåäóêòàçà, 
åä. àêò.

Êîýô-
ôèöèåíò 
Áåòêå 1

Êîýô-
ôèöèåíò 
Áåòêå 2

HbX, 
%

Òåñò íà 
íåñòàáèëüíîñòü 

Hb

Íîðìà 115–138 0–1,5 37–42 27 2,2–5,5 >1,25 >2,8 – Îòðèöàòåëüíûé

Ïàöèåíò 124 3,6 35 38,5 2,88 1,18 2,66 45,9 Ñëàáî 
ïîëîæèòåëüíûé

Òàáëèöà

Ëàáîðàòîðíûå ïîêàçàòåëè ïàöèåíòà

Ðèñ. 1. Ýëåêòðîôîðåç ãåìîãëîáèíîâ ïàöèåíòà. 

Ðèñ. 2. Àíàëèç ñòðóêòóðû öåïåé Hb ïàöèåíòà ìåòîäîì ÂÝÆÕ.
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åäèíñòâåííûì ïðèçíàêîì ïðèñóòñòâèÿ àíîìàëüíîãî 
Hb ñ ïîíèæåííûì ñðîäñòâîì ê O 2 ÿâëÿåòñÿ öèàíîç.

Â 2019 ã. îïóáëèêîâàíû ñëó÷àè ñëó÷àéíî âûÿâ -
ëåííîãî Hb Kansas ó ïîæèëûõ ïàöèåíòîâ ïðè ïðî -
âåäåíèè êîëîíîñêîïèè [13] è ïðè îïåðàöèè íà àîðòå 
[14], ÷òî ïîçâîëÿåò ïðåäïîëîæèòü, ÷òî ñëó÷àåâ Hb 
Kansas íàìíîãî áîëüøå, íî èç-çà íåÿðêî âûðàæåííîé 
ñèìïòîìàòèêè îíè íå äèàãíîñòèðóþòñÿ. 

Àíîìàëüíûé Hb Kansas òàêæå îòëè÷àåòñÿ îò 
íîðìàëüíîãî Hb ýëåêòðîôîðåòè÷åñêè è õðîìàòîãðà -
ôè÷åñêè, îáëàäàåò ñëàáîé íåñòàáèëüíîñòüþ, ÷òî îáú -
ÿñíÿåò ðàçíîîáðàçèå êëèíè÷åñêîé êàðòèíû îò ëåãêîé 
àíåìèè äî íîðìàëüíîãî ñîäåðæàíèÿ Hb â îòñóòñòâèè 
ïðîâîöèðóþùèõ ôàêòîðîâ [17]. Îêîí÷àòåëüíûé äèà -
ãíîç óñòàíàâëèâàåòñÿ òîëüêî ñ ïîìîùüþ ìîëåêóëÿð -
íî-ãåíåòè÷åñêîãî èññëåäîâàíèÿ. 

Àíîìàëüíûå Hb ñ ïîíèæåííûì ñðîäñòâîì ê  
O2 – ðåäêàÿ ïàòîëîãèÿ, ïîýòîìó ñâîåâðåìåííàÿ äèàã-  
íîñòèêà âûçûâàåò òðóäíîñòè, ïîäâåðãàÿ ïàöèåíòà 
äîïîëíèòåëüíûì èññëåäîâàíèÿì. Èõ ïðèñóòñòâèå 
ìîæíî ïðåäïîëîæèòü ïðè íåîáúÿñíèìî íèçêèõ çíà -
÷åíèÿõ SpÎ 2 è îòñóòñòâèè â àíàìíåçå ëåãî÷íîé è/èëè 
ñåðäå÷íîé ïàòîëîãèè, à òàêæå ïðè ïîâûøåíèè Ð50, 
êàê ìàðêåðà èçìåíåíèÿ êèñëîòíî-äèññîöèàöèîííîé 
êðèâîé [15–17]. 

Àëãîðèòì ëàáîðàòîðíîé äèàãíîñòèêè öèàíîçîâ, 
ïîçâîëÿþùèé áûñòðî óñòàíîâèòü åãî ïðè÷èíó, ïðåä -
ñòàâëåí íà ðèñ. 3. 

Ïðîãíîç è òàêòèêà ëå÷åíèÿ öèàíîçà çàâèñÿò îò 
ïðè÷èí åãî ðàçâèòèÿ, ïîýòîìó äèôôåðåíöèàëüíàÿ 
äèàãíîñòèêà öèàíîçîâ ïðåäñòàâëÿåòñÿ î÷åíü âàæíîé. 
Ïðèñóòñòâèå àíîìàëüíîãî Hb íå ïðåäñòàâëÿåò óãðîçû 

äëÿ æèçíè, â òî âðåìÿ êàê îñòàëüíûå ôîðìû öèàíîçà 
òðåáóþò êîððåêöèè. Óñòàíîâëåíèå ïðàâèëüíîãî äèà -
ãíîçà òàêæå ïîìîãàåò èçáåæàòü ðèñêà íåíóæíûõ è 
îïàñíûõ ìåäèöèíñêèõ ïðîöåäóð.

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïîäãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Ëàáîðàòîðíàÿ äèàãíîñòèêà:
îáùèé êëèíè÷åñêèé àíàëèç

êðîâè ñ ìîðôîëîãèåé
ýðèòðîöèòîâ; ãàçû êðîâè

Êîýôôèöèåíò
Áåòêå 1<1,26;
Áåòêå 2<2,8

Êðîâü
êîðè÷íåâî

îêðàøåíà; ïðè
âñòðÿõèâàíèè

Öèòîõðîì-b5-
ðåäóêòàçà <2,2 åä. àêò.

Met>1,5%;
ð50, SpÎ 2-
èçìåíåíû

Êëèíè÷åñêèå èññëåäîâàíèÿ:
ôèçèêàëüíûé îñìîòð,
èñêëþ÷åíèå ñåðäå÷íî-
ëåãî÷íîé ïàòîëîãèè

Ïðèñóòñòâèå
ïàòîëîãè÷åñêîé

ôðàêöèè èëè öåïè

Ýëåêòðîôîðåç Hb
ÂÝÆÕ

Ïðîáà íà
íåñòàáèëüíîñòü

ãåìîãëîáèíà

ÄÍÊ-äèàãíîñòèêà

Íå ìåíÿåò 
öâåò

Ìåíÿåò 
öâåò
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1. Williams TN, Weatherall DJ.  World distribution, 
population genetics and health burden of hemoglobinopathies. 
Cold. Spring. Harb. Perspect. Med. 2012; 2: a011692. DOI: 
10.1101/cshperspect.a011692.

2. Perutz MF.  Structure and mechanism of haemoglobin. 
Br. Med. Bull. 1976; 32 (3): 195–220. DOI: 10.1093/
oxfordjournals.bmb.a071363.

3. Reissmann KR, Ruth WE, Nomura T.  A human 
hemoglobin with lowered oxygen affinity and impaired heme-

heme interactions. J. Clin. Invest. 1961; 40 (10): 1826–1833. 
https://doi.org/10.1172/JCI104406.

4. Ahmed MH, Ghatge MS, Safo MK.  Hemoglobin: 
Structure, Function and Allostery. Subcell Biochem. 2020; 
94: 345–382. DOI: 10.1007/978-3-030-41769-7_14.

5. Bonaventura J, Riggs A.  Hemoglobin Kansas, a human 
hemoglobin with a neutral amino acid substitution and 
abnormal oxygen equilibrium. J. Biol. Chem. 1968; 243 (5): 
980–991. PMID: 5640981.

Ñïèñîê ëèòåðàòóðû



137

Ç
À

ÌÅ
Ò

Ê
È

  
È

Ç
  

ÏÐ
À

Ê
Ò

È
Ê

È

6. Riggs A, Gibson QH.  Oxygen equilibrium and kinetic 
of isolated subunits from Hemoglobin Kansas. PNAS. 1973; 
70 (6): 1718–1720. https://doi.org/10.1073/pnas.70.6.1718.

7. Nagayama Y, Yoshida M, Kohyama T, Matsui K. 
Hemoglobin Kansas as a Rare Cause of Cyanosis: A case 
Review of the Literature. Intern. Med. 2017; 56 (2): 207–209. 
DOI: 10.2169/internalmedicine.56.7349.

8. Bonini-Domingos CR, Calderan P, Siquera F, Naoun 
PC. Hemoglobin Kansas found by electrophoretic diagnosis in 
Brazil. Rev. Bras. Hematol. Hemater. 2002; 24 (1): 37–39. 
DOI: 10.1590/S1516-84842002000100007. 

9. Jo I, Jang W, Chae H, et al.  Hemoglobin Kansas: first 
Korean family and literature review. Ann. Lab. Med. 2017; 37 
(4): 352–354. DOI: 10.3343/alm.2017.37.4.352.

10. Keser I, Oztas A, Bilgen T, Canatan D. First obser-  
vation of Hemoglobin Kansas [ ��102(G4)Asn �: Thr, AAC>ACC] 
in Turkish Population. Turk. J. Hematol. 2015; 32 (4): 374–
375. DOI: 10.4274/tjh.2015.0177.

11. Tanr �Õverdi ZK, Akyay A, �ùen A, et al.  The second 
and third Hemoglobin Kansas Cases in Turkish Population. 
Turk. J. Hematol, 2017; 34 (1): 114–115. DOI: 10.4274/
tjh.2016.0297.

12. Morita K, Fukuzava J, Onodera S, et al.  Hemoglobin 
Kansas found in patient with polycythemia. Ann. Hematol. 
1992; 65 (5): 229–221. DOI: 10.1007/BF01703950.

13. Varnado-Rhodes YS. Clinical cyanosis in a patient 
presenting for outpatient colonoscopy: a case report of 
hemoglobin Kansas. A A Pract. 2019; 12 (11): 433–435. DOI: 
10.1213/XAA.0000000000000959.

14. Takashi Kobayashi, Kenji Suzuki.  Anesthetic 
management of a surgical patient with an acute aortic 
dissection complicated by hemoglobin Kansas. JA Clin. Rep. 
2019; 5 (1): 69. DOI: 10.1186/s40981-019-0293-3.

15. Yudin J, Verhovsek M.  How we diagnose and manage 
altered oxygen affinity hemoglobin variants. Am. J. Hematol. 
2019; 94 (5): 597–603. DOI: 10.1002/ajh.25425.

16. Verhovsek M, Henderson MPA, Cox G, et al. 
Unexpectedly low pulse oximetry measurements associated 
with variant hemoglobins: a systematic review. Am. J. 
Hematol. 2010; 85 (11): 882–885. DOI: 10.1002/ajh.21810.

17. Iolascon A, Bianchi P, Andolfo I, et al . SWG of red 
cell and iron of EHA and EuroBloodNet. Recommendations 
for diagnosis and treatment of methemoglobinemia. Am. J. 
Hematol. 2021; 96 (12): 1666–1678. DOI: 10.1002/ajh.26340.

© Êîëëåêòèâ àâòîðîâ, 2025  DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-137-143
https://doi.org/10.24110/0031-403X-2025-104-1-137-143

À.Â. Ïøîíêèí, À.Â. Áîãäàíîâ, Ñ.À. Ïëÿñóíîâà, À.Â. Òàðàêàíîâà     

ÝÔÔÅÊÒÈÂÍÎÑÒÜ  È  ÁÅÇÎÏÀÑÍÎÑÒÜ  ÄËÈÒÅËÜÍÎÉ  ÒÅÐÀÏÈÈ 
ÏÅÃÈËÈÐÎÂÀÍÍÛÌ  ÈÍÒÅÐÔÅÐÎÍÎÌ  �.-2à  ÈÑÒÈÍÍÎÉ 

ÏÎËÈÖÈÒÅÌÈÈ  Ó  ÐÅÁÅÍÊÀ   
    

�u�d�b�t���¦�n�¾�Ô�Æ�Ì�Ë�¾�É�Ú�Ë�Ù�Ç���Ê�Ã�Â�Æ�Ô�Æ�Ë�Ï�È�Æ�Ç���Æ�Ï�Ï�É�Ã�Â�Ì�À�¾�Ð�Ã�É�Ú�Ï�È�Æ�Ç���Ô�Ã�Ë�Ð�Î���Â�Ã�Ð�Ï�È�Ì�Ç���Á�Ã�Ê�¾�Ð�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ�����Ì�Ë�È�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ�� 
�Æ���Æ�Ê�Ê�Ñ�Ë�Ì�É�Ì�Á�Æ�Æ���Æ�Ê�����e�Ê�Æ�Ð�Î�Æ�½���q�Ì�Á�¾�Õ�Ã�À�¾�§���m�h���q�u�����Á�����m�Ì�Ï�È�À�¾�����q�u

Äàííûå î êëèíè÷åñêîì òå÷åíèè è ëå÷åíèè èñòèííîé ïîëèöèòåìèè (ÈÏ) ó äåòåé êðàéíå îãðà -
íè÷åíû, â íàñòîÿùåå âðåìÿ íåèçâåñòíû ðåçóëüòàòû êàêîãî-ëèáî ëå÷åíèÿ. Â äàííîé ðàáîòå 
ïðåäñòàâëåí àíàëèç êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ ðåáåíêà ñ ÈÏ, äëèòåëüíî ïîëó÷àþùåãî öèòî -
ðåäóêòèâíóþ òåðàïèþ ïåãèëèðîâàííûì èíòåðôåðîíîì �.-2à (ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2à). Ïàöèåíò Ô.,  
14 ëåò, ìóæñêîãî ïîëà, âïåðâûå îáðàòèëñÿ â íàøó êëèíèêó â àïðåëå 2017 ã. â âîçðàñòå 8 ëåò ñ 
âûðàæåííûìè èçìåíåíèÿìè â ãåìîãðàììå. Â îáùåì àíàëèçå êðîâè ïîâûøåíèå ãåìîãëîáèíà –  
175 ã/ë, ãåìàòîêðèòà – 50,3%, ýðèòðîöèòîç äî 6,99 ×1012/ë, îñòàëüíûå ïîêàçàòåëè áåç îòêëîíå -
íèé. Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå êîñòíîãî ìîçãà ìåòîäîì âûñîêîïðîèçâîäèòåëü -
íîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ âûÿâèëî ñîìàòè÷åñêóþ ìóòàöèþ ãåíà �-�$�.���� c.1849G>T, p.Val617Phe ñ 
àëëåëüíîé íàãðóçêîé 30,23%. Ïî ðåçóëüòàòàì ïðîâåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ ðåáåíêó óñòàíîâëåí 
äèàãíîç ÈÏ. Áûëà èíèöèèðîâàíà òåðàïèÿ ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2à. Ñóììàðíî ïàöèåíò ïîëó÷àåò òåðà -
ïèþ â òå÷åíèå 7 ëåò, ïî ðåçóëüòàòàì êîíòðîëüíûõ îáñëåäîâàíèé â òå÷åíèå âñåãî ïåðèîäà 
ëå÷åíèÿ ñîõðàíÿåòñÿ ñòîéêèé ÷àñòè÷íûé êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêîé è ìîëåêóëÿðíûé îòâåò. 
Íà ôîíå òåðàïèè îòìå÷àëèñü íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ ëåãêîé ñòåïåíè: íåéòðîïåíèÿ II ñòåïåíè, 
ïîâûøåíèå ïå÷åíî÷íûõ òðàíñàìèíàç I ñòåïåíè ïî CTCAE v5.0. Çàêëþ÷åíèå: èñïîëüçîâàíèå 
ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a ýôôåêòèâíî íîðìàëèçóåò êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ÈÏ ó äåòåé, 
ïðè ýòîì çíà÷èìûõ íåæåëàòåëüíûõ ÿâëåíèé åãî ïðèìåíåíèÿ íå íàáëþäàëîñü.
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Äàííûå î êëèíè÷åñêîì òå÷åíèè è ëå÷åíèè èñòèííîé ïîëèöèòåìèè (ÈÏ) ó äåòåé êðàéíå îãðà -
íè÷åíû, â íàñòîÿùåå âðåìÿ íåèçâåñòíû ðåçóëüòàòû êàêîãî-ëèáî ëå÷åíèÿ. Â äàííîé ðàáîòå 
ïðåäñòàâëåí àíàëèç êëèíè÷åñêîãî íàáëþäåíèÿ ðåáåíêà ñ ÈÏ, äëèòåëüíî ïîëó÷àþùåãî öèòî -
ðåäóêòèâíóþ òåðàïèþ ïåãèëèðîâàííûì èíòåðôåðîíîì �.-2à (ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2à). Ïàöèåíò Ô.,  
14 ëåò, ìóæñêîãî ïîëà, âïåðâûå îáðàòèëñÿ â íàøó êëèíèêó â àïðåëå 2017 ã. â âîçðàñòå 8 ëåò ñ 
âûðàæåííûìè èçìåíåíèÿìè â ãåìîãðàììå. Â îáùåì àíàëèçå êðîâè ïîâûøåíèå ãåìîãëîáèíà –  
175 ã/ë, ãåìàòîêðèòà – 50,3%, ýðèòðîöèòîç äî 6,99 ×1012/ë, îñòàëüíûå ïîêàçàòåëè áåç îòêëîíå -
íèé. Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå êîñòíîãî ìîçãà ìåòîäîì âûñîêîïðîèçâîäèòåëü -
íîãî ñåêâåíèðîâàíèÿ âûÿâèëî ñîìàòè÷åñêóþ ìóòàöèþ ãåíà �-�$�.���� c.1849G>T, p.Val617Phe ñ 
àëëåëüíîé íàãðóçêîé 30,23%. Ïî ðåçóëüòàòàì ïðîâåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ ðåáåíêó óñòàíîâëåí 
äèàãíîç ÈÏ. Áûëà èíèöèèðîâàíà òåðàïèÿ ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2à. Ñóììàðíî ïàöèåíò ïîëó÷àåò òåðà -
ïèþ â òå÷åíèå 7 ëåò, ïî ðåçóëüòàòàì êîíòðîëüíûõ îáñëåäîâàíèé â òå÷åíèå âñåãî ïåðèîäà 
ëå÷åíèÿ ñîõðàíÿåòñÿ ñòîéêèé ÷àñòè÷íûé êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêîé è ìîëåêóëÿðíûé îòâåò. 
Íà ôîíå òåðàïèè îòìå÷àëèñü íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ ëåãêîé ñòåïåíè: íåéòðîïåíèÿ II ñòåïåíè, 
ïîâûøåíèå ïå÷åíî÷íûõ òðàíñàìèíàç I ñòåïåíè ïî CTCAE v5.0. Çàêëþ÷åíèå: èñïîëüçîâàíèå 
ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a ýôôåêòèâíî íîðìàëèçóåò êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ÈÏ ó äåòåé, 
ïðè ýòîì çíà÷èìûõ íåæåëàòåëüíûõ ÿâëåíèé åãî ïðèìåíåíèÿ íå íàáëþäàëîñü.
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Èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ (ÈÏ) – êëîíàëüíîå ìèå -
ëîïðîëèôåðàòèâíîå çàáîëåâàíèå, õàðàêòåðèçóþùåå -
ñÿ ïðîëèôåðàöèåé ýðèòðîèäíîãî, ãðàíóëîöèòàðíîãî, 
ìåãàêàðèîöèòàðíîãî ðîñòêîâ ãåìîïîýçà (ïàíìèåëîç), 
óâåëè÷åíèåì êîëè÷åñòâà ýðèòðîöèòîâ è ïîâûøåíèåì 
êîíöåíòðàöèè ãåìîãëîáèíà, òðîìáîöèòîçîì, ëåéêî -
öèòîçîì â ïåðèôåðè÷åñêîé êðîâè (ïàíöèòîç), íåçà -
âèñèìîñòüþ ýðèòðîïîýçà îò íîðìàëüíûõ ìåõàíèçìîâ 
ðåãóëÿöèè [1]. Ïîäàâëÿþùåå áîëüøèíñòâî âçðîñëûõ 
ïàöèåíòîâ ñ ÈÏ èìåþò ñîìàòè÷åñêèå ìóòàöèè ãåíà 
JAK2  (ìóòàöèè JAK2 V617F â 95% ñëó÷àåâ, ýêçîí 
12 – â 3% ñëó÷àåâ) [2]. Çàáîëåâàåìîñòü ÈÏ âî âñåé 
ïîïóëÿöèè â ÑØÀ ñîñòàâëÿåò 1,9 íà 100 òûñ. íàñå -
ëåíèÿ â ãîä, ïðè ýòîì â âîçðàñòå äî 21 ãîäà ÈÏ 
âñòðå÷àåòñÿ â 100 ðàç ðåæå [3]. Ó äåòåé ñ ÈÏ íàëè÷èå 
äðàéâåðíîé ìóòàöèè âñòðå÷àåòñÿ ðåæå, ÷åì ó âçðîñ -
ëûõ ïàöèåíòîâ. Ïî äàííûì Ianotto J.C. è ñîàâò., 

ìóòàöèÿ JAK2 V617F âñòðå÷àëàñü â 24% ñëó÷àåâ, 
ïîëîìêè ýêçîíà 12  JAK2  – â 2% ñëó÷àåâ [3]. Ïî 
äàííûì îòå÷åñòâåííûõ àâòîðîâ, ó 7 íàáëþäàåìûõ 
ïàöèåíòîâ ñ ÈÏ áûëà âûÿâëåíà ìóòàöèÿ ãåíà JAK2 : 
â 6 ñëó÷àÿõ – òèïè÷íàÿ ìóòàöèÿ JAK2 V617F, â 
îäíîì íàáëþäåíèè – êîìïëåêñíàÿ ìóòàöèÿ â ýêçîíå 
12 ãåíà JAK2  [4]. Äàííûå î êëèíè÷åñêîì òå÷åíèè è 
ëå÷åíèè ÈÏ ó äåòåé êðàéíå îãðàíè÷åíû. Ðèñê òðàíñ -
ôîðìàöèè âî âòîðè÷íûé ìèåëîôèáðîç èëè îñòðûé 
ìèåëîèäíûé ëåéêîç (ÎÌË) ïî ñðàâíåíèþ ñî âçðîñëû -
ìè ïàöèåíòàìè íèçîê, òðàíñôîðìàöèÿ ÈÏ â ÎÌË ó 
ðåáåíêà îïèñàíà â îäíîì ñëó÷àå [5], à â ìèåëîôèáðîç 
íàáëþäàëàñü ó 6 (8,8%) èç 81 ïàöèåíòîâ ìîëîæå  
25 ëåò ñ ÈÏ [6]. Ïî äàííûì ñèñòåìàòè÷åñêîãî îáçîðà, 
÷àñòîòà òðîìáîçîâ â êîãîðòå 58 ïàöèåíòîâ äåòñêîãî 
âîçðàñòà ñ õðîíè÷åñêèìè ìèåëîïðîëèôåðàòèâíûìè 
çàáîëåâàíèÿìè (ÕÌÏÇ) ñîñòàâèëà 7 ñëó÷àåâ (12%) 

A.V. Pshonkin, A.V. Bogdanov, S.A. Plyasunova, A.V. Tarakanova     

EFFICACY  AND  SAFETY  OF  LONG-TERM  PEGYLATED  
INTERFERON  �.-2a  THERAPY  FOR  POLYCYTHEMIA  VERA  

IN  A  PEDIATRIC  PATIENT   
    

�0�C�V�K�Q�P�C�N���5�E�K�G�P�V�K�H�K�E���C�P�F���2�T�C�E�V�K�E�C�N���%�G�P�V�G�T���H�Q�T���2�G�F�K�C�V�T�K�E���*�G�O�C�V�Q�N�Q�I�[���� 
�1�P�E�Q�N�Q�I�[���C�P�F���+�O�O�W�P�Q�N�Q�I�[���P�C�O�G�F���C�H�V�G�T���&�O�K�V�T�[���4�Q�I�C�E�J�G�X�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

Data on the clinical course and treatment of polycythemia vera (PV) in children are extremely 
limited; the results of any treatment are currently unknown. Authors represent a clinical case 
report of a PV pediatric patient who has been receiving long-term cytoreductive therapy with 
pegylated interferon �.-2a (PEG-IFN- �.2a): 14 y/o male, first visit to the National Scientific 
and Practical Center for Pediatric Hematology, Oncology and Immunology named after Dmitry 
Rogachev (Moscow, Russia) in Apr., 2017 at the age of 8 y/o with pronounced changes in the 
hemogram. In the general blood test: an increase in hemoglobin – 175 g/l, hematocrit – 50.3%, 
erythrocytosis –up to 6,99×1012/l, other indicators were normal. Molecular genetic examination 
of bone marrow using high-throughput sequencing revealed a somatic mutation of the �-�$�.����
gene c.1849G>T, p.Val617Phe with an allelic load of 30.23%. Based on the examination results, 
the patient was diagnosed with PV. PEG-IFN- �.2a therapy was initiated. In total, the patient 
has been receiving the therapy for 7 years; according to the results of control examinations, a 
persistent partial clinical, hematological and molecular response is maintained throughout the 
treatment period. Mild adverse events were observed against the background of the therapy: 
grade 2 neutropenia, grade 1 increase in liver transaminases according to CTCAE v5.0. 
Conclusion: the use of the PEG-IFN- �.2a effectively normalizes the clinical and hematological 
manifestations of PV in children with no significant adverse events of its use recorded so far.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����polycythemia vera, PV, panmyelosis, myeloproliferative diseases, children.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����A.V. Pshonkin, A.V. Bogdanov, S.A. Plyasunova, A.V. Tarakanova. Efficacy and 
safety of long-term pegylated Interferon �.-2a therapy for polycythemia vera in a pediatric patient. 
Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 137–143. DOI: 10.24110/0031-403X-2025-104-1-
137-143.

�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����èñòèííàÿ ïîëèöèòåìèÿ, ïàíìèåëîç, ìèåëîïðîëèôåðàòèâíûå çàáîëåâàíèÿ, 
äåòè.

�¡�Ò�ˆ������À.Â. Ïøîíêèí, À.Â. Áîãäàíîâ, Ñ.À. Ïëÿñóíîâà, À.Â. Òàðàêàíîâà. Ýôôåêòèâíîñòü è áåç -
îïàñíîñòü äëèòåëüíîé òåðàïèè ïåãèëèðîâàííûì èíòåðôåðîíîì �.-2à èñòèííîé ïîëèöèòå -
ìèè ó ðåáåíêà. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 137–143. DOI: 10.24110/0031-
403X-2025-104-1-137-143.
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[7]. Äåòè ðåäêî èìåþò â àíàìíåçå òðîìáîòè÷åñêèå 
ñîáûòèÿ è ïîýòîìó îòíîñÿòñÿ ê ãðóïïå íèçêîãî 
ðèñêà. Â íàñòîÿùåå âðåìÿ äëÿ íèõ íå îïðåäåëåíû 
ôàêòîðû ðèñêà, ñâÿçàííûå ñ ïðîãíîçîì è îñëîæíå -
íèÿìè çàáîëåâàíèÿ, íåèçâåñòíû ðåçóëüòàòû êàêîãî-
ëèáî ëå÷åíèÿ. 

Â äàííîé ðàáîòå ïðåäñòàâëåíî êëèíè÷åñêîå 
íàáëþäåíèå ðåáåíêà ñ ÈÏ, äëèòåëüíî ïîëó÷àþùåãî 
öèòîðåäóêòèâíóþ òåðàïèþ ïåãèëèðîâàííûì èíòåð -
ôåðîíîì àëüôà-2à (ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a).

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: ïðîäåìîíñòðèðîâàòü ýôôåê -
òèâíîñòü è ïåðåíîñèìîñòü äëèòåëüíîãî ïðèìåíåíèÿ 
ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a ó ðåáåíêà ñ ÈÏ.

�z�ã�Ò�Ó�Ò���Ë�°�}�º�Ë���Ó�È�­�ã�
���Ë�Ó�Ò�Ë
Ðîäèòåëè ïàöèåíòà äàëè ïèñüìåííîå ñîãëàñèå 

íà èñïîëüçîâàíèå ìåäèöèíñêèõ äàííûõ äëÿ èññëå -
äîâàíèé è ïóáëèêàöèé. Êëèíè÷åñêîå èññëåäîâàíèå 
«Õðîíè÷åñêèå ìèåëîïðîëèôåðàòèâíûå çàáîëåâàíèÿ 
ó äåòåé è ïîäðîñòêîâ» îäîáðåíî Íåçàâèñèìûì ýòè÷å -
ñêèì êîìèòåòîì ÔÃÁÓ «ÍÌÈÖ ÄÃÎÈ èì. Äìèòðèÿ 
Ðîãà÷åâà» ÌÇ ÐÔ (ïðîòîêîë ¹ 8 îò 18.10.2016).

Ïàöèåíò Ô., 14 ëåò, ìóæñêîãî ïîëà, âïåðâûå 
îáðàòèëñÿ â íàøó êëèíèêó â àïðåëå 2017 ã. â âîçðàñ -
òå 8 ëåò ñ âûðàæåííûìè èçìåíåíèÿìè â ãåìîãðàì -
ìå.  Æàëîá íà ìîìåíò ïåðâè÷íîãî îáñëåäîâàíèÿ íå 
áûëî, ïðè ôèçèêàëüíîì îáñëåäîâàíèè áåç ïàòîëîãèè. 
Ñåìåéíûé àíàìíåç ïî ãåìàòîëîãè÷åñêèì è îíêîëî -
ãè÷åñêèì çàáîëåâàíèÿì íå îòÿãîùåí. Â ãåìîãðàììå 
âûÿâëåíû ïîâûøåíèå êîíöåíòðàöèè ãåìîãëîáèíà 
(Hb), ãåìàòîêðèòà (HCT), ÷èñëà ýðèòðîöèòîâ (RBC) 
è òðîìáîöèòîâ (Plt), êîëè÷åñòâî ëåéêîöèòîâ (WBC) 
è íåéòðîôèëîâ (NEU) â ïðåäåëàõ ðåôåðåíòíûõ 
çíà÷åíèé (òàáë. 1). Âòîðè÷íûé ãåíåç âûÿâëåííûõ 
èçìåíåíèé áûë èñêëþ÷åí. Ïî äàííûì óëüòðàçâóêî -
âîãî èññëåäîâàíèÿ (ÓÇÈ) îðãàíîâ áðþøíîé ïîëîñòè 
âûÿâëåíû ïðèçíàêè óìåðåííîé ãåïàòîñïëåíîìåãàëèè 
(ðàçìåð ïðàâîé äîëè ïå÷åíè ïðåâûøàë âåðõíþþ ãðà -
íèöó íîðìû (ÂÃÍ) â 1,39 ðàçà, ëåâîé äîëè ïå÷åíè –  
â 1,07 ðàçà; ðàçìåðû ñåëåçåíêè ïðåâûøàëè ÂÃÍ â 
1,35 è 1,2 ðàçà ïî äëèíå è øèðèíå ñîîòâåòñòâåííî). 
Êîíöåíòðàöèÿ ýðèòðîïîýòèíà â ñûâîðîòêå êðîâè â 
íîðìå (<10 ìÌÅä/ìë). Èññëåäîâàíèå ãåìîñòàçà (êîà -
ãóëîãðàììà, òðîìáîýëàñòîãðàììà è òðîìáîäèíàìèêà) 

îòêëîíåíèé îò ðåôåðåíòíûõ çíà÷åíèé íå âûÿâèëî. 
Ïðè èññëåäîâàíèè ïóíêòàòîâ êîñòíîãî ìîçãà (ÊÌ) 
(àïðåëü 2017 ã.) îòìå÷àëàñü âûðàæåííàÿ ãèïåð -
ïëàçèÿ òðîìáîöèòàðíîãî ðîñòêà ïðè íîðìàëüíîé 
êëåòî÷íîñòè ïóíêòàòîâ. Â ïðåäåëàõ ïðîñìîòðåííîãî 
ìàòåðèàëà êîëè÷åñòâî ìåãàêàðèîöèòîâ íà îäíîì 
ïðåïàðàòå ñîñòàâëÿëî áîëåå 140 êëåòîê, êëåòêè ðàñ -
ïîëàãàëèñü êàê ðàçðîçíåííî, òàê è ñêîïëåíèÿìè â 
êðîøêå ïóíêòàòà è äîðîæêàõ ìàçêà. Ñâîáîäíî ðàñ -
ïîëîæåííûå ìåãàêàðèîöèòû áûëè ïðåäñòàâëåíû â 
îñíîâíîì èíâîëþòèâíûìè ôîðìàìè èëè ñâîáîäíî 
ëåæàùèìè «ãîëûìè ÿäðàìè». Ïðè îöåíêå ìîðôîëî -
ãè÷åñêèõ îñîáåííîñòåé ñîõðàííûõ ìåãàêàðèîöèòîâ 
íàðÿäó ñ ìíîãîäîëü÷àòîñòüþ ÿäåð (ðèñ. 1Á) îòìå -
÷àëèñü ãèïîñåãìåíòàðíîñòü ÿäåð (ðèñ. 1Â), íàëè÷èå 
ìîíîíóêëåàðíûõ ôîðì (ðèñ. 1À), ñåïàðàöèÿ ÿäåð 
(ðèñ. 1Å). ßâëåíèÿ ôîðìèðîâàíèÿ è «îòøíóðîâ -
êè» òðîìáîöèòàðíûõ ïëàñòèí áûëè àêòèâíû. Âî 
âñåõ ïðåïàðàòàõ îòìå÷àëîñü íàëè÷èå ìíîæåñòâåííûõ 
òðîìáîöèòàðíûõ àãëîìåðàòîâ íåáîëüøèõ ðàçìåðîâ. 
Ðàçìåðû íåéòðîôèëüíîãî è ýðèòðîèäíîãî ðîñòêîâ â 
ïðåäåëàõ ðåôåðåíñíûõ çíà÷åíèé. ßâëåíèé äèñïîýçà 
â êëåòêàõ íåéòðîôèëüíîãî ðÿäà íå âûÿâëåíî, ýðèòðî -
ïîýç ñ ÷åðòàìè ìåãàëîáëàñòîèäíîñòè ïðè óñêîðåííîé 
ãåìîãëîáèíèçàöèè.

Öèòîãåíåòè÷åñêîå èññëåäîâàíèå ÊÌ ïîäòâåðäèëî 
íîðìàëüíûé ìóæñêîé êàðèîòèï (46 XY) áåç êàêèõ-
ëèáî õðîìîñîìíûõ ïåðåñòðîåê. Ïðè ãèñòîëîãè÷åñêîì 
èññëåäîâàíèè áûëà âûÿâëåíà ïîâûøåííàÿ êëåòî÷ -
íîñòü ÊÌ ñóììàðíî äî 90% çà ñ÷åò ãèïåðïëàçèè âñåõ 
ðîñòêîâ êðîâåòâîðåíèÿ (ðèñ. 2À–Â). Êëåòêè ýðèòðî -
ïîýçà ñîõðàíÿëè ðàñïîëîæåíèå â âèäå êîìïàêòíûõ 
îñòðîâêîâ ýðèòðîíà, êîñòíîìîçãîâûå íèøè áûëè 
çàïîëíåíû ïðåèìóùåñòâåííî çðåëûìè ãðàíóëîöèòà -
ìè ñ ñîõðàíåíèåì ïàðàòðàáåêóëÿðíîãî ðàñïîëîæåíèÿ 
áëàñòíûõ ôîðì, òîãäà êàê êîëè÷åñòâî ìåãàêàðèîöèòîâ 
áûëî óâåëè÷åíî ñ íàðóøåíèåì òîïîãðàôèè êëåòîê çà 
ñ÷åò ôîðìèðîâàíèÿ ðûõëûõ ñêîïëåíèé ïî íåñêîëüêî 
êëåòîê, ñìåùåííûõ ê êîñòíûì òðàáåêóëàì. Ðàçìåðû 
è õàðàêòåðèñòèêè ÿäåð ìåãàêàðèîöèòîâ âàðüèðîâàëè 
îò ãèãàíòñêèõ êëåòîê ñ ãèïåðñåãìåíòèðîâàííûìè 
ÿäðàìè (âèä «îëåíüèõ ðîãîâ») äî ìåëêèõ ãîëîÿäåð -
íûõ ôîðì ñ ìîíîëîáàðíûì ÿäðîì. Ïðè èìïðåãíàöèè 

Ïåðèîä 
íàáëþ-
äåíèÿ

Hb 
(íîð-

ìà 
115–
138), 
ã/ë

HCT 
(íîð-

ìà 
33– 
41), 
%

RBC 
(íîð-

ìà 
4,2–
4,6), 

1012/ë

Plt 
(íîð-

ìà 
204–
356), 
109/ë

WBC 
(íîð- 

ìà 
4,5–
13,5), 
109/ë

MÑV 
(íîð- 

ìà  
75– 
100), 
ôë

NEU 
(íîð-

ìà 
1,5–
8,5), 

109/ë

IRF   
(íîð-

ìà  
2– 

9,9), 
%

IG  
(íîð-
ìà 0–  
0,5), 

109/ë

MPV 
(íîð-

ìà  
9– 
13), 
ôë

PCT 
(íîð-

ìà 
0,17–
0,35), 

%

ÀËÒ 
(íîð- 

ìà 
<37), 
Åä/ë

ÀÑÒ 
(íîð- 

ìà 
<39), 
Åä/ë

Äîçà
ÏÅÃ-
ÈÔÍ-
�.2a, 
ìêã/

êã

Àëëåëü-
íàÿ 

íàãðóç-
êà,  
%

0 ìåñ. 175 50,3 6,99 497 8,93 72 5,23 4,6 0,02 9,9 0,49 10 25 0 30
6 ìåñ. 114 32 4,35 166 3,76 73,6 1,17 4,4 0,01 11,4 0,23 52 58 3 í.ä.
12 ìåñ. 119 32,8 4,05 221 5,25 81 1,94 6,3 0,02 11,2 0,25 54 57 2,3 13,42
45 ìåñ. 120 33 4,12 224 4,54 80,1 1,87 5,4 0,01 10,4 0,23 24 34 1,27 1,68
55 ìåñ. 120 34,7 4,25 229 4,7 81,6 1,5 11,1 0,01 11,1 0,25 14 25 1,17 1,9
68 ìåñ. 126 36,4 4,36 199 3,91 83,5 1,36 10,2 0,02 11,1 0,23 13 21 1,38 5,31
76 ìåñ. 129 36,4 4,37 158 4,1 85 1,56 7,2 0,03 10,3 0,19 12 19 1,88 2,36

Òàáëèöà

Äèíàìèêà ïîêàçàòåëåé ãåìîãðàììû è àëëåëüíîé íàãðóçêè íà ôîíå òåðàïèè ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a  
ó íàáëþäàåìîãî ïàöèåíòà



140

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

1

ñîëÿìè ñåðåáðà ìèåëîôèáðîç â ÊÌ ñîîòâåòñòâîâàë 
0–1 ñòàäèè (ðèñ. 2Ñ). Ìîëåêóëÿðíî-ãåíåòè÷åñêîå 
èññëåäîâàíèå ÊÌ ìåòîäîì âûñîêîïðîèçâîäèòåëüíîãî 
ñåêâåíèðîâàíèÿ âûÿâèëî ñîìàòè÷åñêóþ ìóòàöèþ 
ãåíà JAK2  c.1849G>T, p.Val617Phe ñ àëëåëüíîé 
íàãðóçêîé 30,23%. Ïîëíîãåíîìíîå ñåêâåíèðîâàíèå 
äðóãèõ ñîìàòè÷åñêèõ ìóòàöèé íå âûÿâèëî.

Ïî ðåçóëüòàòàì ïðîâåäåííîãî îáñëåäîâàíèÿ 
ðåáåíêó óñòàíîâëåí äèàãíîç ÈÏ â ñîîòâåòñòâèè ñ 
êðèòåðèÿìè ÂÎÇ (2016)  [8].

Ó÷èòûâàÿ ñîõðàíåíèå ðèñêà òðàíñôîðìàöèè 
çàáîëåâàíèÿ â ìèåëîèäíûé ëåéêîç èëè ìèåëîôèáðîç, 
âûñîêèé ðèñê òðîìáîãåìîððàãè÷åñêèõ îñëîæíåíèé, 
ðåáåíêó áûëà íà÷àòà òåðàïèÿ ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a â äîçå 

Ðèñ. 1. Ïóíêòàò ÊÌ: äèñïîýç ìåãàêàðèîöèòàðíîãî ðîñòêà â äåáþòå çàáîëåâàíèÿ (À–Â) è ÷åðåç 6 ëåò òåðà-
ïèè (Ã–Å).
Îêðàñêà ïî Ðîìàíîâñêîìó, óâ. 500; à, ã – ìîíîíóêëåàðíàÿ ôîðìà ìåãàêàðèîöèòà; á – ìíîãîäîëü÷àòîñòü 
ÿäðà ìåãàêàðèîöèòà; â – ãèïîñåãìåíòàðíîñòü ÿäðà ìåãàêàðèîöèòà; ä – ñèëüíî èçìåíåííàÿ (ïðè÷óäëèâàÿ) 
ôîðìà è ñåïàðàöèÿ ÿäðà ìåãàêàðèîöèòà; å – ñåïàðàöèÿ ÿäðà è âàêóîëèçàöèÿ öèòîïëàçìû ìåãàêàðèîöèòà.

Ðèñ. 2. Òðåïàíîáèîïñèÿ ÊÌ íà ìîìåíò ïîñòàíîâêè äèàãíîçà (A–C) è ñïóñòÿ 6 ëåò òåðàïèè ÏÅÃ-ÈÔÍ-
�.2à (D–F).
A, D – ïîâûøåíèå êëåòî÷íîñòè ãåìîïîýòè÷åñêîé òêàíè äî 90% ñ ãèïåðïëàçèåé âñåõ ðîñòêîâ êðîâåòâî-
ðåíèÿ, ñîõðàíÿâøååñÿ è ïîñëå òåðàïèè (H&E, óâ. 40); B, E – ãèïåðïëàçèÿ ìåãàêàðèîöèòàðíîãî ðîñòêà 
ñ ôîðìèðîâàíèåì íåáîëüøèõ ñêîïëåíèé, öèòîëîãè÷åñêèå õàðàêòåðèñòèêè êëåòîê âàðüèðóþò îò ãèãàíò-
ñêèõ êëåòîê ñ ãèïåðñåãìåíòèðîâàííûìè ÿäðàìè äî ìåëêèõ ãîëîÿäåðíûõ ôîðì ñ ìîíîëîáàðíûì ÿäðîì; 
C, F – îöåíêà ìèåëîôèáðîçà â äèíàìèêå: ðàññåÿííûå òîíêèå íåïåðåñåêàþùèåñÿ ðåòèêóëèíîâûå âîëîê-
íà, ñîîòâåòñòâóþùèå ñòåïåíè ìèåëîôèáðîçà MF 0–1 â îáîèõ ñëó÷àÿõ (èìïðåãíàöèÿ ñîëÿìè ñåðåáðà ïî 
Ãîðäîí–Ñâèòòó, óâ. 400).
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135 ìêã (3 ìêã/êã) ïîäêîæíî åæåíåäåëüíî.  C öåëüþ 
öèòîðåäóêöèè ïðîâåäåí êîðîòêèé êóðñ (10 äíåé) 
ãèäðîêñèêàðáîìèäà â äîçå 500 ìã/ñóò. 

Ïî ðåçóëüòàòàì êîíòðîëüíîãî îáñëåäîâàíèÿ 
÷åðåç 6 ìåñ. îò íà÷àëà òåðàïèè â îáùåì àíàëèçå 
êðîâè – íîðìàëèçàöèÿ ïîêàçàòåëåé Hb, HCT, íåéòðî -
ïåíèÿ, ëåéêîïåíèÿ (ñì. òàáëèöó). Àëëåëüíàÿ íàãðóç -
êà JAK2  V617F íå îïðåäåëÿëàñü.  Ðàçìåðû ïå÷åíè 
è ñåëåçåíêè ïî äàííûì ÓÇÈ áåç äèíàìèêè. Â ñâÿçè 
ñ ðàçâèòèåì ëåéêîïåíèè è ïîâûøåíèåì àêòèâíîñòè 
ïå÷åíî÷íûõ òðàíñàìèíàç äîçà ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a ñíèæå -
íà äî 110 ìêã (2,3 ìêã/êã). ×åðåç 1,5 ãîäà îò íà÷à -
ëà òåðàïèè ñîõðàíÿëñÿ ãåìàòîëîãè÷åñêèé êîíòðîëü 
çàáîëåâàíèÿ, îäíàêî â ñâÿçè ñ ðàçâèòèåì ñèíäðîìà 
öèòîëèçà (ïîâûøåíèå àêòèâíîñòè ÀËÒ äî 2 ÂÃÍ 

è ÀÑÒ äî 2 ÂÃÍ) äîçà ïðåïàðàòà áûëà ñíèæåíà äî  
65 ìêã (1,2 ìêã) ïîäêîæíî åæåíåäåëüíî.

×åðåç 6 ëåò (68 ìåñ.) äëÿ îöåíêè ýôôåêòèâ -
íîñòè è áåçîïàñíîñòè ïðîâîäèìîé òåðàïèè âûïîë -
íåíû êîíòðîëüíûå èññëåäîâàíèÿ ÊÌ (ïóíêòàò è 
òðåïàíîáèîïñèÿ). Â îáùåì àíàëèçå êðîâè ñîõðà -
íÿëñÿ ïîëíûé ãåìàòîëîãè÷åñêèé îòâåò. Ïî äàí -
íûì ÓÇÈ ðàçìåðû ïå÷åíè è ñåëåçåíêè â ïðåäå -
ëàõ íîðìû. Óðîâåíü àëëåëüíîé íàãðóçêè ñîñòàâèë 
5,31%. Ïóíêòàòû ÊÌ êëåòî÷íûå, ïîëèìîðôíûå ïî 
ñîñòàâó. Ãðàíóëîöèòàðíûé è ýðèòðîèäíûé ðîñòêè 
â ïðåäåëàõ ðåôåðåíñíûõ çíà÷åíèé. Â ýðèòðîèäíîì 
ðîñòêå ñîõðàíÿëèñü ïðèçíàêè äèñïîýçà: ìåãàëîáëà -
ñòîèäíîñòü ïðè íåíàðóøåííîé ãåìîãëîáèíèçàöèè, 
öèòîïëàçìàòè÷åñêèå ìîñòèêè è äð. Óìåíüøèëàñü 
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Ðèñ. 3. Äèíàìèêà ãåìîãðàììû è àëëåëüíîé íàãðóçêè íàáëþäàåìîãî ïàöèåíòà íà òåðàïèè ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a. 
à – êîíöåíòðàöèÿ Hb, êîëè÷åñòâî òðîìáîöèòîâ â ïðîöåññå òåðàïèè ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a; á – êîëè÷åñòâî ëåé -
êîöèòîâ, íåéòðîôèëîâ, äèíàìèêà àëëåëüíîé íàãðóçêè JAK2  V617F  â ïðîöåññå òåðàïèè ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a.

à

á
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âûðàæåííîñòü ãèïåðïëàçèè òðîìáîöèòàðíîãî ðîñòêà: 
ñíèçèëîñü êîëè÷åñòâî òðîìáîöèòàðíûõ àãëîìåðàòîâ, 
ìåãàêàðèîöèòîâ. Â ïðåäåëàõ ïðîñìîòðåííîãî ìàòåðè -
àëà êîëè÷åñòâî ìåãàêàðèîöèòîâ íà îäíîì ïðåïàðàòå 
ñîñòàâëÿëî áîëåå 20–50 êëåòîê, êëåòêè ðàñïîëàãà -
ëèñü êàê ðàçðîçíåííî, òàê è ñêîïëåíèÿìè â êðîøêå 
ïóíêòàòà è äîðîæêàõ ìàçêà. Ñâîáîäíî ðàñïîëîæåí -
íûå ìåãàêàðèîöèòû áûëè ïðåäñòàâëåíû â îñíîâíîì 
èíâîëþòèâíûìè ôîðìàìè èëè ñâîáîäíî ëåæàùèìè 
«ãîëûìè ÿäðàìè». Ïðè îöåíêå ìîðôîëîãè÷åñêèõ 
îñîáåííîñòåé ñîõðàííûõ ìåãàêàðèîöèòîâ îòìå÷àëîñü 
óâåëè÷åíèå ïðèçíàêîâ äèñïîýçà: ñîõðàíÿëèñü ìíîãî -
äîëü÷àòîñòü ÿäåð, íàëè÷èå ìîíîíóêëåàðíûõ ôîðì 
(ðèñ. 1Ã), ñåïàðàöèÿ ÿäåð (ðèñ. 1Ä, Å), ïîÿâèëèñü 
êëåòêè ñ ïðè÷óäëèâûìè ôîðìàìè ÿäåðíûõ ñåãìåíòîâ 
(ðèñ. 1Ä), âàêóîëèçàöèÿ êëåòîê (ðèñ. 1Å). Ñíèçèëàñü 
àêòèâíîñòü «îòøíóðîâêè» òðîìáîöèòàðíûõ ïëàñòèí. 
Òðåïàíîáèîïñèÿ ïîêàçàëà ñîõðàíåíèå ãèïåðêëåòî÷ -
íîñòè ãåìîïîýòè÷åñêîé òêàíè äî 90% çà ñ÷åò ïàíìèå-  
ëîçà ñ ñîõðàíåíèåì ãèñòîàðõèòåêòóðû ýðèòðîèäíîãî 
è ãðàíóëîöèòàðíîãî ðîñòêîâ êðîâåòâîðåíèÿ, îäíàêî 
áûëî îòìå÷åíî ïîÿâëåíèå êðóïíûõ ýðèòðîèäíûõ 
ïðåäøåñòâåííèêîâ, ïîäîáíûõ ìåãàëîáëàñòàì (ðèñ. 2 
D, E). Ìåãàêàðèîöèòàðíûé ðîñòîê îñòàâàëñÿ ãèïåð -
ïëàçèðîâàííûì ñ íàðóøåíèÿìè öèòîëîãè÷åñêèõ 
õàðàêòåðèñòèê êëåòîê è ãèñòîàðõèòåêòóðû ðîñòêà. 
Ïðè èìïðåãíàöèè ñîëÿìè ñåðåáðà îïðåäåëÿëàñü 
òîíêàÿ ñåòü ðåòèêóëèíîâûõ âîëîêîí ñ ó÷àñòêàìè 
ñãóùåíèÿ, ÷òî òàêæå ñîîòâåòñòâîâàëî ñòàäèè 0–1 
ìèåëîôèáðîçà (ðèñ. 2 F).

Íà ñåãîäíÿ (7 ëåò òåðàïèè) ó ïàöèåíòà îòìå÷à -
åòñÿ ÷àñòè÷íûé ãåìàòîëîãè÷åñêèé (îòñóòñòâèå êîí -
ñòèòóöèîíàëüíûõ ñèìïòîìîâ, HCT<45% áåç ïîòðåá -
íîñòè â ãåìîýêñôóçèÿõ, êîëè÷åñòâî Plt<450 ×109/ë, 
WBC<10 ×109/ë, îòñóòñòâèå òðîìáîòè÷åñêîãî èëè 
ãåìîððàãè÷åñêîãî ñîáûòèÿ) è ÷àñòè÷íûé ìîëåêó -
ëÿðíûé îòâåò (ñíèæåíèå àëëåëüíîé íàãðóçêè íà 
�t50% îò ïåðâîíà÷àëüíîãî èññëåäîâàíèè) (ðèñ. 3).  
Îäíàêî ïî äàííûì òðåïàíîáèîïñèè ñîõðàíÿåòñÿ 
ãèïåðêëåòî÷íûé ÊÌ. Íà ôîíå ïðîâåäåíèÿ ñïåöèôè -
÷åñêîé òåðàïèè êëèíè÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé çàáîëåâà -
íèÿ â âèäå ïëåòîðè÷åñêîãî è ìèåëîïðîëèôåðàòèâíî -
ãî ñèíäðîìà, ñîñóäèñòûõ îñëîæíåíèé íå îòìå÷àëîñü.

Îáùàÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü íåïðåðûâíîé òåðàïèè 
ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a ñîñòàâëÿåò áîëåå 76 ìåñ. (6 ëåò). Çà 
âðåìÿ íàáëþäåíèÿ ÷åòêî ïðîñëåæèâàåòñÿ äîçîçàâè -
ñèìûé ýôôåêò òåðàïèè, ïðè ñíèæåíèè äîçû ìåíåå 
1,3 ìêã/êã îòìå÷àåòñÿ óâåëè÷åíèå àëëåëüíîé íàãðóç -
êè. Íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ ëåãêîé ñòåïåíè (ïîâû -
øåíèå ïå÷åíî÷íûõ òðàíñàìèíàç I ñòåïåíè ïî CTCAE 
v5.0, íåéòðîïåíèÿ) îòìå÷àëèñü ïðè èñïîëüçîâàíèè 
ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a â äîçå áîëåå 1,3 ìêã/êã. 

Îáñóæäåíèå

Â íàñòîÿùåå âðåìÿ îáùåãî àëãîðèòìà ïî òàêòèêå 
âåäåíèÿ ÈÏ â äåòñêîé ïîïóëÿöèè íå ðàçðàáîòàíî, â 
îñíîâíîì îïûò òåðàïèè ýêñòðàïîëèðóåòñÿ ñî âçðîñ -
ëûõ êëèíè÷åñêèõ ïðîòîêîëîâ ëå÷åíèÿ. Áîëüøèíñòâî 
àâòîðîâ ðåêîìåíäóþò äåòÿì ñ áåññèìïòîìíûì òå÷å -
íèåì ÕÌÏÇ íå ïðîâîäèòü öèòîðåäóêòèâíîå ëå÷åíèå 
[9]. Ïî äàííûì  ðåòðîñïåêòèâíîãî êîãîðòíîãî èññëå -
äîâàíèÿ ó ïàöèåíòîâ ñ ÈÏ ìîëîæå 25 ëåò (ìåäèàíà 

âîçðàñòà 19,7 [2,3–25] ëåò), àíòèàãðåãàíòû íàçíà÷à -
ëèñü   70 (86,4%) ïàöèåíòàì, öèòîðåäóêòèâíûå ïðå -
ïàðàòû – 58 (71,6%) ïàöèåíòàì, àíòèòðîìáîòè÷åñêèå 
è öèòîðåäóêòèâíûå ïðåïàðàòû – 52 (64,2%) ïàöèåí -
òà. Â 1-é ëèíèè òåðàïèè èñïîëüçîâàëñÿ ãèäðîêñè -
êàðáàìèä ó 52,2%, âî 2-é è 3-é ëèíèè – ïðåïàðàòû 
èíòåðôåðîíà ó 57,2% è ó 43,5% ñîîòâåòñòâåííî [6].

Chamseddine R.S. è ñîàâò. ïðîâåëè ìåòààíà -
ëèç îöåíêè ðèñêà/ïîëüçû öèòîðåäóêòèâíîé òåðàïèè 
(èíòåðôåðîí- �. èëè ãèäðîêñèêàðáàìèä) ó ïàöèåíòîâ 
ñ ÈÏ ìëàäøå 60 ëåò. Ñðåäíÿÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòü 
ëå÷åíèÿ êàæäûì ïðåïàðàòîì ñîñòàâèëà 4,5 ãîäà. 
Îáúåäèíåííàÿ ãîäîâàÿ ÷àñòîòà ïðåêðàùåíèÿ ëå÷å -
íèÿ èç-çà òîêñè÷íîñòè ñîñòàâèëà 5,2% äëÿ ïàöè -
åíòîâ, ïîëó÷àâøèõ èíòåðôåðîí- �. (n=587; 95% ÄÈ 
2,2–8,2), è 3,6% äëÿ ãèäðîêñèêàðáàìèäà (n=1097; 
ÄÈ 95% 1–6,2). Ñðåäíèé ïîëíûé ãåìàòîëîãè÷åñêèé 
îòâåò ñîñòàâèë 62% è 52% äëÿ èíòåðôåðîíà- �. è 
ãèäðîêñèêàðáàìèäà ñîîòâåòñòâåííî; òðîìáîòè÷åñêèå 
ñîáûòèÿ ñ îáúåäèíåííîé ãîäîâîé ÷àñòîòîé – 0,79% è 
1,26%; ðàçâèòèå âòîðè÷íîãî ìèåëîôèáðîçà – 1,06% 
è 1,62%; ÎÌË – 0,14% è 0,26%; ñìåðòü – 0,87% è 
2,65% ñîîòâåòñòâåííî [12]. Ñëó÷àåâ ñìåðòè, ñâÿçàí -
íûõ ñ ëå÷åíèåì, çàðåãèñòðèðîâàíî íå áûëî [10].

Ïåãèëèðîâàííûé èíòåðôåðîí ïðîäåìîíñòðèðî -
âàë ïîëîæèòåëüíûå ðåçóëüòàòû (ñòàáèëèçàöèÿ èëè 
óëó÷øåíèå ãåìàòîëîãè÷åñêèõ ïîêàçàòåëåé) ó äåòåé 
ñ ÈÏ. Ðåòðîñïåêòèâíîå êîãîðòíîå èññëåäîâàíèå  
Kucine N. è ñîàâò. âêëþ÷àëî 7 ïàöèåíòîâ ñ ÈÏ è 6 
ïàöèåíòîâ ñ ýññåíöèàëüíîé òðîìáîöèòåìèåé â âîç -
ðàñòå îò 2 äî 18 ëåò. Öèòîðåäóêòèâíóþ òåðàïèþ 
èíèöèèðîâàëè â ñâÿçè ñ ïðèîáðåòåííîé áîëåçíüþ 
Âèëëåáðàíäà, âûðàæåííûì òðîìáîöèòîçîì, òÿæåëûì 
äåôèöèòîì æåëåçà è/èëè ñèñòåìíûìè ñèìïòîìàìè. 
Äîçà ïåãèëèðîâàííîãî èíòåðôåðîíà âàðüèðîâàëà îò 
45 äî 90 ìêã, äëèòåëüíîñòü òåðàïèè – â ñðåäíåì 24 
ìåñ. (äèàïàçîí 10–168), ó 10 ïàöèåíòîâ – ìîíîòåðà -
ïèÿ, ó 3 ïàöèåíòîâ – â êîìáèíàöèè ñ ãèäðîêñèêàðáà -
ìèäîì. Äèíàìèêà àëëåëüíîé íàãðóçêè ïðåäñòàâëåíà 
òîëüêî äëÿ 3 äåòåé: ó îäíîãî áûëî ñíèæåíèå ñ 49% 
äî 32,7% ÷åðåç 3 ãîäà, ó äðóãîãî – ñ 53% äî 25% 
÷åðåç 2 ãîäà è ó òðåòüåãî – ñ 26% äî 21% ÷åðåç 1 ãîä 
îò íà÷àëà òåðàïèè [11]. Dermott S.M. è ñîàâò. ñîîá -
ùèëè î äîñòèæåíèè ñòîéêîãî ïîëíîãî êëèíè÷åñêîãî 
è ÷àñòè÷íîãî ãåìàòîëîãè÷åñêîãî îòâåòà  ó ïàöèåíòêè 
2 ëåò ñ ÈÏ (ìóòàöèÿ JAK2  exon 12), ÏÅÃ-ÈÍÔ- �.2à 
íàçíà÷àëñÿ â äîçå 45 ìêã åæåíåäåëüíî â òå÷åíèå  
15 ìåñ., îäíàêî åé áûëà ïðîâåäåíà ôëåáîòîìèÿ íà 
9-ì è 12-ì ìåñÿöå ëå÷åíèÿ, çàòåì äîçà áûëà óâåëè -
÷åíà äî 67,5 ìêã ïîäêîæíî, ïðîÿâëåíèé òîêñè÷íîñòè 
íà ôîíå òåðàïèè íå áûëî [12]. 

ÏÅÃ-ÈÍÔ- �.2à ðåêîìåíäóåòñÿ â êà÷åñòâå òåðàïèè 
1-é ëèíèè ìîëîäûì ïàöèåíòàì ñ ÈÏ (âîçðàñò<40 
ëåò), ïîñêîëüêó èíòåðôåðîí óìåíüøàåò àëëåëüíóþ 
íàãðóçêó äðàéâåðíîé ìóòàöèè è íå îáëàäàåò òåðà -
òîãåííûì ýôôåêòîì [13]. Â èññëåäîâàíèè ìîëîäîé 
êîãîðòû äî 40 ëåò ñ ÈÏ âûñîêàÿ ÷àñòîòà àëëåëüíîãî 
âàðèàíòà äðàéâåðíîé ìóòàöèè áûëà ñâÿçàíà ñ áîëåå 
êîðîòêîé âûæèâàåìîñòüþ áåç òðàíñôîðìàöèè âî âòî -
ðè÷íûé ìèåëîôèáðîç, íî â îñòàëüíîì íå âëèÿëà íà 
îáùóþ âûæèâàåìîñòü, â ò.÷. íà òðàíñôîðìàöèþ âî 
âòîðè÷íûé ëåéêîç èëè ðèñê ðàçâèòèÿ òðîìáîçà [14].
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Íî ïî-ïðåæíåìó îñòàåòñÿ íåÿñíîé çíà÷èìîñòü 
êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêèõ ðåìèññèé äëÿ èñõîäîâ 
çàáîëåâàíèÿ, à òàêæå äîëãîñðî÷íûå ïîêàçàòåëè 
òðîìáîòè÷åñêèõ ñîáûòèé è ñìåðòíîñòè ïðè ëå÷åíèè 
ÈÔÍ.

Â íàøåì êëèíè÷åñêîì íàáëþäåíèè â 1-é ëèíèè 
òåðàïèè ïàöèåíòó íàçíà÷åí ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a. Ñïóñòÿ  
7 ëåò îò íà÷àëà òåðàïèè ñîõðàíÿåòñÿ ñòîéêèé 
÷àñòè÷íûé êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêèé îòâåò. 
Êðèòåðèè ïîëíîãî îòâåòà íå äîñòèãíóòû, ïîñêîëüêó 
ïî äàííûì ïîâòîðíîé òðåïàíîáèîïñèè â ÊÌ îòìå -
÷àåòñÿ ñîõðàíåíèå ïîâûøåíèÿ êëåòî÷íîñòè ãåìîïî -
ýòè÷åñêîé òêàíè äî 90% ñ ãèïåðïëàçèåé âñåõ ðîñò -
êîâ. Îäíàêî â ñâÿçè ñ ôèçèîëîãè÷åñêè ïîâûøåííîé 
êëåòî÷íîñòüþ ÊÌ â ìîëîäîì âîçðàñòå îáúåêòèâíî 
èíòåðïðåòèðîâàòü îòâåò ïî òðåïàíîáèîïñèè ó äåòåé 
íåâîçìîæíî [5], [15]. Â íàøåì êëèíè÷åñêîì íàáëþ -
äåíèè ó ïàöèåíòà íà ôîíå òåðàïèè ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2à 
ïðîäåìîíñòðèðîâàíû ñòîéêèé ÷àñòè÷íûé ìîëåêó -
ëÿðíûé îòâåò, ñíèæåíèå àëëåëüíîé íàãðóçêè JAK2  
V617F ÷åðåç 12 ìåñ. â 2,24 ðàçà, ÷åðåç 31 ìåñ. – â 
17,86 ðàç, â òå÷åíèå ñëåäóþùèõ 45 ìåñ. òåðàïèè 
ïðè ñíèæåíèè äîçû áûëî îòìå÷åíî ïîâûøåíèå 
àëëåëüíîé íàãðóçêè â 2,73 ðàçà (ñ 1,68% äî 4,58%). 
Ïî ñðàâíåíèþ ñ ðàíåå îïóáëèêîâàííûìè ñëó÷àÿìè 
ïðèìåíåíèÿ ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a ïðè ÈÏ ó äåòåé íàìè 
áûëî äîñòèãíóòî áîëåå ãëóáîêîå ñíèæåíèå àëëåëü -
íîé íàãðóçêè, ÷òî ñâèäåòåëüñòâóåò î áîëüøåì êîí -
òðîëå íàä çàáîëåâàíèåì.

Çàêëþ÷åíèå

Èñïîëüçîâàíèå ÏÅÃ-ÈÔÍ- �.2a ýôôåêòèâíî íîð -
ìàëèçóåò êëèíèêî-ãåìàòîëîãè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ ÈÏ 
ó äåòåé ïðè óäîâëåòâîðèòåëüíîé ïåðåíîñèìîñòè.

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïîäãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Äèñôóíêöèÿ ÿè÷åê ïðåäñòàâëÿåò ñîáîé ñåðüåçíóþ ìåäèêî-ñîöèàëüíóþ ïðîáëåìó, êîòîðàÿ ïðè -
âîäèò ê áåñïëîäèþ, ýíäîêðèííûì íàðóøåíèÿì, íàðóøåíèþ ïîëîâîãî ðàçâèòèÿ. Ñóùåñòâóþùèå 
ìåòîäû ëå÷åíèÿ çà÷àñòóþ îãðàíè÷åíû õèðóðãè÷åñêèì âìåøàòåëüñòâîì è çàìåñòèòåëüíîé 
òåðàïèåé, êîòîðûå íå ìîãóò â ïîëíîé ìåðå îáåñïå÷èòü âîññòàíîâëåíèå ñòðóêòóðíûõ ýëåìåí -
òîâ óæå ïîâðåæäåííîé òêàíè ÿè÷êà. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îöåíèòü ýôôåêòèâíîñòü àëëîãåííîé 
òðàíñïëàíòàöèè êëåòîê Ñåðòîëè êàê ìåòîäà ëå÷åíèÿ äèñôóíêöèè ÿè÷åê, âûçâàííîé ýêñïåðè -
ìåíòàëüíûì êðèïòîðõèçìîì. Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ: ïðîâåäåíî îäíîöåíòðîâîå 
ýêñïåðèìåíòàëüíîå ðàíäîìèçèðîâàííîå êîíòðîëèðóåìîå èññëåäîâàíèå íà 24 áåñïîðîäíûõ êðû -
ñàõ, êîòîðûì áûë ñìîäåëèðîâàí àáäîìèíàëüíûé êðèïòîðõèçì ñðîêîì íà 90 äíåé, ïîñëå ÷åãî 
æèâîòíûå áûëè ðàçäåëåíû íà 3 ãðóïïû ïî 8 æèâîòíûõ â êàæäîé ãðóïïå. Â îïûòíîé ãðóïïå 
æèâîòíûì â ñåìåííèêè ââîäèëè ñðåäó, ñîäåðæàùóþ íåäèôôåðåíöèðîâàííûå êëåòêè Ñåðòîëè 
(ãðóïïà Î); îäíîé ãðóïïå êîíòðîëÿ â ñåìåííèêè ââîäèëè ñðåäó DMEM (ãðóïïà Ê); âòîðîé 
ãðóïïå êîíòðîëÿ áûëî âûïîëíåíî îáû÷íîå íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó (ãðóïïà Ê+Â). 
×åðåç 90 äíåé ïîñëå íèçâåäåíèÿ ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó æèâîòíûõ âûâîäèëè èç ýêñïåðèìåí -
òà, à ñåìåííèêè èçûìàëè äëÿ ïîñëåäóþùåãî ãèñòîëîãè÷åñêîãî èçó÷åíèÿ. Ðåçóëüòàòû: ñðåäíèé 
âåñ ñåìåííèêà ÷åðåç 90 äíåé ïîñëå òðàíñïëàíòàöèè íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè 
â ãðóïïå Î ñîñòàâëÿë 530 ìã, ÷òî áûëî çíà÷èòåëüíî âûøå ïî ñðàâíåíèþ ñ âåñîì ñåìåííèêîâ 
ó æèâîòíûõ êîíòðîëüíûõ ãðóïï. Ó æèâîòíûõ èç êîíòðîëüíîé ãðóïïû Ê ñðåäíèé âåñ ñåìåí -
íèêà áûë ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî ìåíüøå, ÷åì ó æèâîòíûõ èç îïûòíîé ãðóïïû è ñîñòàâëÿë  
282 ìã (ð=0,003). Òàêæå â îïûòíîé ãðóïïå æèâîòíûõ ÷åðåç 90 äíåé ïîñëå òðàíñïëàíòàöèè 
áûëè îáíàðóæåíû ñåìåííûå êàíàëüöû, â êîòîðûõ ïîëíîñòüþ âîññòàíîâèëñÿ ñïåðìàòîãåíåç. 
Â êîíòðîëüíûõ ãðóïïàõ ïðèçíàêîâ âîññòàíîâëåíèÿ ñïåðìàòîãåíåçà îáíàðóæåíî íå áûëî 
(ð<0,001). Çàêëþ÷åíèå: íåäèôôåðåíöèðîâàííûå êëåòêè Ñåðòîëè ïðè òðàíñïëàíòàöèè èõ â 
ñåìåííèêè ñïîñîáíû ôîðìèðîâàòü íîâûå ñåìåííûå êàíàëüöû è ïîääåðæèâàòü â íèõ ïðîöåññû 
ñïåðìàòîãåíåçà. Ïîëîæèòåëüíûé ðåçóëüòàò òðàíñïëàíòàöèè âûðàæàëñÿ â óâåëè÷åíèè âåñà 
ñåìåííèêîâ îòíîñèòåëüíî êîíòðîëüíûõ ãðóïï, íàëè÷èè ïîëîâûõ êëåòîê â ñåìåííûõ êàíàëüöàõ 
è ïðîöåññîâ äèôôåðåíöèàöèè â íèõ.
�z�ã�
���Ë�m�©�Ë���°�ã�º�m�È����ýêñïåðèìåíòàëüíûé êðèïòîðõèçì, äèñôóíêöèÿ ÿè÷åê, àëëîãåííàÿ òðàíñ -
ïëàíòàöèÿ êëåòîê Ñåðòîëè.
�¡�Ò�ˆ������Ý.Ê. Æàìûí÷èåâ, Ñ.Ï. ßöûê, Ð.Ê. Êàëìàòîâ. Àëëîãåííàÿ òðàíñïëàíòàöèÿ íåäèôôå -
ðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè êàê ìåòîä êîððåêöèè äèñôóíêöèè ÿè÷êà íà ìîäåëè ýêñïåðè -
ìåíòàëüíîãî êðèïòîðõèçìà. Ïåäèàòðèÿ èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî. 2025; 104 (1): 144–150. DOI: 
10.24110/0031-403X-2025-104-1-144-150.
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Äâå âàæíåéøèå ôóíêöèè ÿè÷åê – ãåðìèíàòèâ -
íàÿ è ñòåðîèäîãåííàÿ – îáåñïå÷èâàþò ïîääåðæàíèå 
ðåïðîäóêòèâíîé ñïîñîáíîñòè è ìóæñêîãî ôåíîòèïà 
îðãàíèçìà. Íåäîñòàòî÷íîñòü ýòèõ ôóíêöèé èëè ãèïî -
ãîíàäèçì ñîïðîâîæäàåòñÿ áåñïëîäèåì, íàðóøåíèåì 
ïîëîâîãî è ñîìàòè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ [1]. Ê äèñôóíê -
öèè ÿè÷åê ïðèâîäÿò ðàçëè÷íûå ôàêòîðû, ìíîãèå 
èç êîòîðûõ áåðóò ñâîå íà÷àëî â äåòñêîì âîçðàñòå.  
Â ñòðóêòóðå çàáîëåâàíèé, ïðèâîäÿùèõ ê íàðóøåíèþ 
ôóíêöèè ÿè÷êà, âûñòóïàþò òàêèå ñîñòîÿíèÿ, êàê 
âàðèêîöåëå, êðèïòîðõèçì, îðõèòû, òðàâìû ÿè÷åê, 
îñòðûå çàáîëåâàíèÿ îðãàíîâ ìîøîíêè [2–5].

Èçâåñòíûå íàì ìåòîäû êîððåêöèè âðîæäåííûõ 
è ïðèîáðåòåííûõ çàáîëåâàíèé ÿè÷åê çàìûêàþòñÿ 
â õèðóðãè÷åñêîì âìåøàòåëüñòâå ëèáî íàçíà÷åíèè 
êîíñåðâàòèâíîãî ëå÷åíèÿ. Õèðóðãè÷åñêèå ìåòîäû 

êîððåêöèè íà ñîâðåìåííîì ýòàïå ðàçâèòèÿ ìåäè -
öèíû çàêëþ÷àþòñÿ â óñòðàíåíèè íåãàòèâíûõ ôàê -
òîðîâ âëèÿíèÿ íà ÿè÷êè èëè ïðè÷èííûõ ôàêòîðîâ 
çàáîëåâàíèÿ [3, 4]. Êîíñåðâàòèâíûå ìåòîäû ëå÷åíèÿ 
â ñâîåé îñíîâå ïðåäïîëàãàþò íàçíà÷åíèå çàìåñòè -
òåëüíîé ãîðìîíàëüíîé òåðàïèè. Îäíàêî íè îäèí èç 
âûøåíàçâàííûõ ìåòîäîâ íå ìîæåò â ïîëíîé ìåðå 
ïîâëèÿòü íà âîññòàíîâëåíèå ôóíêöèè óæå ïîâðåæ -
äåííûõ êëåòî÷íûõ ñòðóêòóð â îðãàíå.

Íà äàííûé ìîìåíò îñòàåòñÿ îòêðûòûì âîïðîñ î 
òåðàïèè, íàïðàâëåííîé íà âîññòàíîâëåíèå êëåòî÷íîãî 
ñîñòàâà óæå ïîâðåæäåííîãî îðãàíà. Îäíèì èç âåêòîðîâ 
ýòîìó âûñòóïàåò òðàíñïëàíòàöèÿ êëåòî÷íûõ êóëüòóð. 
Â íàñòîÿùåå âðåìÿ êëåòî÷íûå ïåðåñàäêè ñ óñïåõîì 
ïðèìåíÿþòñÿ ïðè ëå÷åíèè çàáîëåâàíèé êðîâè, òðàâ -
ìàõ ñïèííîãî è ãîëîâíîãî ìîçãà, õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷ -

E.K. Zhamynchiyev ������ , S.P. Yatsyk4, R.K. Kalmatov 1    

ALLOGENEIC  TRANSPLANTATION  OF  UNDIFFERENTIATED 
SERTOLI  CELLS  AS  A  METHOD  FOR  CORRECTION   

OF  TESTICULAR  DYSFUNCTION  IN  THE  EXPERIMENTAL  
CRYPTORCHIDISM  MODEL   
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3�$�C�N�C�U�J�K�M�J�C���/�Q�U�E�Q�Y���1�D�N�C�U�V���4�G�I�K�Q�P�C�N���*�Q�U�R�K�V�C�N�����$�C�N�C�U�J�K�M�J�C�����/�Q�U�E�Q�Y���1�D�N�C�U�V����4�4�W�U�U�K�C�P���/�G�F�K�E�C�N���#�E�C�F�G�O�[�� 

�H�Q�T���%�Q�P�V�K�P�W�Q�W�U���2�T�Q�H�G�U�U�K�Q�P�C�N���'�F�W�E�C�V�K�Q�P�����/�Q�U�E�Q�Y�����4�W�U�U�K�C

Testicular dysfunction is a serious medical and social problem that leads to infertility, 
endocrine disorders and impaired sexual development. Existing treatment methods are often 
limited to surgery and replacement therapy that in its turn cannot restore the structural 
elements of already damaged testicular tissue fully. The purpose of this research was to 
evaluate the efficacy of allogeneic Sertoli cell transplantation as a treatment for testicular 
dysfunction caused by experimental cryptorchidism. Materials and methods used: a single-center 
experimental randomized controlled trial was conducted on 24 outbred rats that were subjected 
to abdominal cryptorchidism for 90 days, after which the animals were divided into three 
groups of 8 animals each. In the experimental group, the animals were injected with a medium 
containing undifferentiated Sertoli cells into the testes («Group O»); animals from the control 
group 1 were injected with DMEM medium into the testes («Group K»); and from the second 
control group 2 they’ve underwent the usual lowering of the testes into the scrotum (»Group 
K+B»). Ninety days after the lowering of the testes into the scrotum, the animals were taken 
out of the experiment and the testes were removed for subsequent histological examination. 
Results: the average testis weight 90 days after the transplantation of undifferentiated Sertoli 
cells in Group O was 530 milligrams which was significantly higher than the testis weight in 
the animals from both of the control groups. In animals from the control Group K, the average 
testis weight was statistically significantly lower than in animals from the experimental group 
and amounted to 282 mg (p=0.003). Also, in the experimental group of animals, 90 days after 
the transplantation, the seminiferous tubules were found with spermatogenesis completely 
restored in them. In both of the control groups, no signs of spermatogenesis restoration were 
recorded (p<0.001). Conclusion: undifferentiated Sertoli cells when transplanted into the testes 
are capable of forming the new seminiferous tubules and supporting spermatogenesis processes 
in them. The positive transplantation outcome was expressed as the increase in the weight of 
the testes compared to those of the control groups coupled with the presence of germ cells in 
the seminiferous tubules and differentiation processes in them.

�.�H�\�Z�R�U�G�V����experimental cryptorchidism, testicular dysfunction, Certoli cells.

�)�R�U�� �F�L�W�D�W�L�R�Q����E.K. Zhamynchiyev, S.P. Yatsyk, R.K. Kalmatov. Allogeneic transplantation 
of undifferentiated Sertoli cells as a method for correction of testicular dysfunction in the 
experimental cryptorchidism model. Pediatria n.a. G.N. Speransky. 2025; 104 (1): 144–150. DOI: 
10.24110/0031-403X-2025-104-1-144-150.
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íîé íåäîñòàòî÷íîñòè, ñàõàðíîì äèàáåòå, èøåìè÷åñêîé 
áîëåçíè ñåðäöà è ïàòîëîãèè ìàãèñòðàëüíûõ ñîñóäîâ, 
âîññòàíîâëåíèè êîñòíîé òêàíè è äð. [4, 6, 7]. 

Îäíèì èç èíòåðåñíûõ íàïðàâëåíèé â êëåòî÷íîé 
òðàíñïëàíòîëîãèè ÿâëÿåòñÿ òðàíñïëàíòàöèÿ êëåòîê 
Ñåðòîëè. Êëåòêè Ñåðòîëè ðàñïîëîæåíû â ÿè÷êàõ, 
â êîòîðûõ îíè êîíòðîëèðóþò íåñêîëüêî êëþ÷å -
âûõ ôóíêöèé ñïåðìàòîãåíåçà [4]. Çà ïîñëåäíèå  
30 ëåò ïîíèìàíèå ðîëè êëåòîê Ñåðòîëè ïðåâðàòèëîñü 
èç ïðîñòîé ñòðóêòóðíîé åäèíèöû â äèíàìè÷íóþ 
ôóíêöèîíàëüíóþ ñèñòåìó ìåæêëåòî÷íîé ïîääåðæêè, 
êîòîðàÿ îáåñïå÷èâàåò ìîùíîå èììóíîìîäóëèðóþùåå 
è òðîôè÷åñêîå âîçäåéñòâèå [8]. Êëåòêè Ñåðòîëè ïðåä -
ñòàâëÿþò ñîáîé êðóïíûå (75–100 ìêì â äèàìåòðå) 
êëåòêè, ñîäåðæàùèå ìíîãî÷èñëåííûå îòðîñòêè ñ ãëó -
áîêèìè êðèïòîîáðàçíûìè âäàâëåíèÿìè, â êîòîðûõ 
íàõîäÿòñÿ îòäåëüíûå ðàçâèâàþùèåñÿ ïîëîâûå êëåò -
êè. Â íà÷àëå ïîëîâîãî ñîçðåâàíèÿ êëåòêè Ñåðòîëè 
çàïóñêàþò äèôôåðåíöèðîâêó íåçðåëûõ çàðîäûøåâûõ 
êëåòîê â çðåëûå ñïåðìàòèäû. Öåëîñòíîñòü ïëîòíûõ 
ñâÿçåé ìåæäó ñîñåäñòâóþùèìè êëåòêàìè Ñåðòîëè 
ôîðìèðóåò ãåìàòîòåñòèêóëÿðíûé áàðüåð, à ñåêðåöèÿ 
èììóíîðåãóëÿòîðíûõ ôàêòîðîâ èìååò îñíîâîïîëàãà -
þùåå çíà÷åíèå äëÿ ïðåäîòâðàùåíèÿ ðàñïîçíàâàíèÿ 
äèôôåðåíöèðóþùèõñÿ ïîëîâûõ êëåòîê èììóííîé 
ñèñòåìîé êàê «÷óæåðîäíûõ» [8, 9]. Áëàãîïðèÿòíàÿ 
ñðåäà, â êîòîðîé íàõîäÿòñÿ ïîëîâûå êëåòêè, íåñî -
ìíåííî, ÿâëÿåòñÿ ðåçóëüòàòîì óíèêàëüíîãî èììóíî -
ìîäóëèðóþùåãî äåéñòâèÿ êëåòîê Ñåðòîëè. Â äîïîë -
íåíèå ê èììóíîìîäóëèðóþùèì ôàêòîðàì êëåòêè 
Ñåðòîëè ñåêðåòèðóþò áåñ÷èñëåííîå ìíîæåñòâî äðó -
ãèõ ôàêòîðîâ, âêëþ÷àÿ òðîôè÷åñêèå, ïðîòèâîâîñ -
ïàëèòåëüíûå è àíòèàïîïòîòè÷åñêèå, êîòîðûå ñïî -
ñîáñòâóþò óñïåøíîé äèôôåðåíöèðîâêå çàðîäûøåâûõ 
ïîëîâûõ êëåòîê è èõ æèçíåñïîñîáíîñòè.

Êóëüòèâèðîâàííûå êëåòêè Ñåðòîëè ïðè òðàíñ -
ïëàíòàöèè æèâîòíûì äîíîðàì âûçûâàþò ïðîëèôå -
ðàöèþ ñåìåííûõ êàíàëüöåâ è óñèëåíèå ñïåðìàòî -
ãåíåçà. Ïðè÷åì òðàíñïëàíòàöèÿ êóëüòóðû êëåòîê 
Ñåðòîëè îò ýìáðèîíîâ îêàçûâàåò áîëåå âûðàæåííûé 

ýôôåêò, ÷åì àíàëîãè÷íàÿ êóëüòóðà îò âçðîñëûõ 
æèâîòíûõ [4–9]. 

Ó÷èòûâàÿ ýòè äàííûå, ìû ïðîâåëè èññëåäîâàíèå 
íà æèâîòíûõ äëÿ èçó÷åíèÿ ïîòåíöèàëà âîññòàíîâëå -
íèÿ òêàíåé ÿè÷êà ïóòåì òðàíñïëàíòàöèè àëëîãåííûõ 
íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè íà ìîäåëè 
àáäîìèíàëüíîãî êðèïòîðõèçìà â ýêñïåðèìåíòå.

Öåëü èññëåäîâàíèÿ: îöåíêà ýôôåêòèâíîñòè àëëî -
ãåííîé òðàíñïëàíòàöèè êëåòîê Ñåðòîëè êàê ìåòîäà 
ëå÷åíèÿ äèñôóíêöèè ÿè÷åê, âûçâàííîé ýêñïåðèìåí -
òàëüíûì êðèïòîðõèçìîì. 

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû èññëåäîâàíèÿ

�i�Ò�Ï�È�®�Ó�� �Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«����îäíîöåíòðîâîå ýêñïå -
ðèìåíòàëüíîå ðàíäîìèçèðîâàííîå êîíòðîëèðóåìîå 
èññëåäîâàíèå.

Ñõåìà ïðîâåäåíèÿ ýêñïåðèìåíòà ïðåäñòàâëåíà íà 
ðèñóíêå. 

�z�¯�Ò�ˆ�Ë�¯�Ò�Ò���°�º�º�ˆ�m�Ë�ˆ�°�ˆ�m�Ò�«
Êðèòåðèè âêëþ÷åíèÿ:
– áåñïîðîäíûå ñàìöû ïîëîâîçðåëûõ êðûñ;
– âîçðàñò îò 8 äî 12 íåäåëü.
Êðèòåðèè íåâêëþ÷åíèÿ:
– êðûñû ñ î÷åâèäíûìè ïðèçíàêàìè çàáîëåâà -

íèé èëè ïîâðåæäåíèé, êîòîðûå ìîãóò ïîâëèÿòü íà 
ðåçóëüòàòû èññëåäîâàíèÿ (èíôåêöèè, òðàâìû, äðó -
ãèå ïàòîëîãèè).

Êðèòåðèè èñêëþ÷åíèÿ:
– ñìåðòü âî âðåìÿ ýêñïåðèìåíòà.
�•�°�ã�º�m�Ò�«�� �¹�¯�º�m�Ë���Ë�Ó�Ò�«�� �Ò�� �¹�¯�º���º�ã�Î�Ò�ˆ�Ë�ã�	�Ó�º�°�ˆ�	��

�Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Èññëåäîâàíèå ïðîâåäåíî íà áàçå ÔÃÁÓÍ 

«Èíñòèòóò áèîëîãèè ðàçâèòèÿ èì. Í.Ê. Êîëüöîâà» 
è âèâàðèÿ ìåäèöèíñêîãî ôàêóëüòåòà Ðîññèéñêîãî 
Óíèâåðñèòåòà Äðóæáû Íàðîäîâ ñ 2011 ïî 2013 ãã.

�|�¹�Ò�°�È�Ó�Ò�Ë�� �ä�Ë���Ò���Ò�Ó�°�}�º���º�� �m�ä�Ë���È�ˆ�Ë�ã�	�°�ˆ�m�È�� �Ò��
�¹�º�¯�«���º�}���Ò�Ï�ä�Ë�¯�Ë�Ó�Ò�®

Â äèçàéí ýêñïåðèìåíòà áûëè çàëîæåíû ñëåäóþ -
ùèå ïîñëåäîâàòåëüíûå ýòàïû:

– ìîäåëèðîâàíèå àáäîìèíàëüíîãî êðèïòîðõèçìà;

Íèçâåäåíèå áåç ââåäåíèÿ 
ñðåäû DMEM
(8 æèâîòíûõ)

Êîíòðîëüíàÿ ãðóïïà – �z Êîíòðîëüíàÿ ãðóïïà – �z���{ Îïûòíàÿ ãðóïïà – �|

Ìîäåëèðîâàíèå êðèïòîðõèçìà
(24 æèâîòíûõ)

Íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó
(24 æèâîòíûõ)

Íèçâåäåíèå
+ââåäåíèå ñðåäû DMEM

(8 æèâîòíûõ)

Íèçâåäåíèå+òðàíñïëàíòàöèÿ
íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê

Ñåðòîëè
(8 æèâîòíûõ)

Àíàëèç ðåçóëüòàòîâ
(÷åðåç 90 äíåé)

Ðèñóíîê. Äèçàéí ýêñïåðèìåíòà.
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– íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó;
– òðàíñïëàíòàöèÿ íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëå -

òîê Ñåðòîëè;
– ââåäåíèå ñðåäû DMEM;
– ïðîñòîå íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó.
1. Ìîäåëèðîâàíèå êðèïòîðõèçìà:
– ïðîöåäóðó âûïîëíÿëè ïîä îáùèì ýôèðíûì 

íàðêîçîì;
– æèâîòíûì ïðîèçâîäèëè ëàïàðîòîìèþ; ñåìåí -

íèêè âûâîäèëè â îïåðàöèîííóþ ðàíó è ôèêñèðîâàëè 
çà áåëî÷íóþ îáîëî÷êó ê ïåðåäíåé áðþøíîé ñòåíêå;

– ðàíó óøèâàëè îòäåëüíûìè óçëîâûìè øâàìè 
íàãëóõî;

– ñåìåííèêè íàõîäèëèñü â áðþøíîé ïîëîñòè 90 
äíåé.

2. Íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó:
– íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó è òðàíñ -

ïëàíòàöèÿ íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè 
(ãðóïïà Î);

– íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó è ââåäåíèå 
ñðåäû DMEM (ãðóïïà Ê+Â);

– íèçâåäåíèå ñåìåííèêîâ â ìîøîíêó (ãðóïïà Ê).
�|�°�Ó�º�m�Ó�º�®�� �Ò�°�²�º���� �Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«�� îöåíêà ñîñòîÿ -

íèÿ ñåìåííûõ êàíàëüöåâ.
Îñíîâíîé öåëüþ èññëåäîâàíèÿ ÿâëÿåòñÿ îöåíêà 

ñîñòîÿíèÿ ñåìåííûõ êàíàëüöåâ ïîñëå òðàíñïëàíòà -
öèè íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè. 

�z�ã�
���Ë�m�º�®���¹�º�}�È�Ï�È�ˆ�Ë�ã�	
Îñíîâíûì ïîêàçàòåëåì, áåç îöåíêè êîòîðî -

ãî öåëü èññëåäîâàíèÿ íå ìîæåò áûòü äîñòèãíóòà, 
ÿâëÿåòñÿ ñòðóêòóðíîå è ôóíêöèîíàëüíîå ñîñòîÿíèå 
ñåìåííûõ êàíàëüöåâ. Ýòè ïàðàìåòðû ìîãóò áûòü 
îõàðàêòåðèçîâàíû êàê ñóððîãàòíàÿ êîíå÷íàÿ òî÷êà, 
îòðàæàþùàÿ ýôôåêòèâíîñòü è áåçîïàñíîñòü ïðîâå -
äåííîãî âìåøàòåëüñòâà.

�l�Ë�ˆ�º���©���¯�Ë���Ò�°�ˆ�¯�È���Ò�Ò���Ò�°�²�º���º�m
Ïîñëå âûâåäåíèÿ æèâîòíûõ èç ýêñïåðèìåíòà 

ñåìåííèêè èçûìàëè è âçâåøèâàëè. Òêàíåâûå îáðàç -
öû ôèêñèðîâàëè â 10% ôîðìàëèíå â òå÷åíèå 24 ÷. 
Ïîñëå ôèêñàöèè òêàíü ñåìåííèêà ïðîìûâàëè â ïðî -
òî÷íîé âîäå è ïîäâåðãàëè îáåçâîæèâàíèþ â ñåðèè 
ñïèðòîâ âîçðàñòàþùåé êîíöåíòðàöèè (70%, 80%, 
96%, 100%). Çàòåì îáðàçöû ïðîõîäèëè ÷åðåç êñè -
ëîë äëÿ óäàëåíèÿ îñòàòêîâ ñïèðòà è çàëèâàëèñü â 
ïàðàôèíîâûå áëîêè. Ïàðàôèíîâûå ñðåçû òîëùèíîé 
7 ìêì èçãîòàâëèâàëè ñ ïîìîùüþ ìèêðîòîìà è ïîìå -
ùàëè íà ïðåäìåòíûå ñòåêëà.

Ñðåçû äåïàðàôèíèçèðîâàëè ïóòåì ïîñëåäîâà -
òåëüíîãî ïîãðóæåíèÿ â êñèëîë è ñïèðòû óáûâàþ -
ùåé êîíöåíòðàöèè (100%, 96%, 80%, 70%), ïîñëå 

÷åãî ïðîâîäèëè îêðàñêó ãåìàòîêñèëèíîì è ýîçèíîì 
(H&E). Äëÿ êà÷åñòâåííîé îöåíêè ñîñòîÿíèÿ òêàíè 
ñåìåííèêîâ ñðåçû ïðîñìàòðèâàëè è ôîòîãðàôèðîâà -
ëè íà ìèêðîñêîïå Leica DM5000B (ÑØÀ). Äëÿ êîëè -
÷åñòâåííîé îöåíêè íà òðåõ ñðåçàõ ñåìåííèêà ïîä -
ñ÷èòûâàëè îáùåå êîëè÷åñòâî êàíàëüöåâ, êîëè÷åñòâî 
êàíàëüöåâ, ñîäåðæàùèõ âñå òèïû äèôôåðåíöèðó -
þùèõñÿ ïîëîâûõ êëåòîê (êàíàëüöû ñ íîðìàëüíîé 
ñòðóêòóðîé ñïåðìàòîãåííîãî ýïèòåëèÿ), êîëè÷åñòâî 
êàíàëüöåâ áåç ñïåðìàòèä, êîëè÷åñòâî êàíàëüöåâ áåç 
ñïåðìàòèä è ñïåðìàòîöèòîâ è êîëè÷åñòâî êàíàëüöåâ 
áåç ïîëîâûõ êëåòîê. Êîëè÷åñòâåííûå äàííûå, ïîëó -
÷åííûå â õîäå ýêñïåðèìåíòîâ, çàíîñèëè â òàáëèöû 
è îáðàáàòûâàëè ñ èñïîëüçîâàíèåì ïðîãðàììíîãî 
îáåñïå÷åíèÿ Miñrosoft Exñel (Miñrosoft Office XP, 
professional). Äëÿ ïîñëåäóþùåãî àíàëèçà äàííûå 
èìïîðòèðîâàëè â ñòàòèñòè÷åñêèé ïàêåò STATISTICA 
8.0 (StatSoft, ÑØÀ).

�k�Ó�È�ã�Ò�Ï���m���¹�º�����¯�‚�¹�¹�È�²
– Îïûòíàÿ ãðóïïà (Î): â ýòó ãðóïïó âîøëè 

æèâîòíûå, êîòîðûì ïåðåä íèçâåäåíèåì â êàæäûé 
ñåìåííèê ïîä áåëî÷íóþ îáîëî÷êó ââîäèëè ïî 160 
ìêë ñóñïåíçèè êëåòîê, ñîäåðæàùåé 2×10 ^6 íåäèôôå -
ðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè;

– Êîíòðîëüíàÿ ãðóïïà (Ê+Â): â ýòó ãðóïïó 
âêëþ÷åíû æèâîòíûå, êîòîðûì ââîäèëè òîëüêî ñðåäó 
DMEM (Dulbecco's Modified Eagle Medium), íå ñîäåð -
æàùóþ êëåòêè Ñåðòîëè;

– Êîíòðîëüíàÿ ãðóïïà (Ê): æèâîòíûå ýòîé ãðóï -
ïû ïîäâåðãàëèñü òîëüêî íèçâåäåíèþ ñåìåííèêîâ 
áåç ââåäåíèÿ ñóñïåíçèè êëåòîê Ñåðòîëè èëè ñðåäû 
DMEM.

�w�ˆ�Ò���Ë�°�}�È�«���ª�}�°�¹�Ë�¯�ˆ�Ò�Ï�È
à) Çàêëþ÷åíèå ýòè÷åñêîãî êîìèòåòà:
«Êîìèòåò ïî ýòèêå ÐÓÄÍ òùàòåëüíî ðàññìîòðåë 

ïðîòîêîë èññëåäîâàíèÿ è ïîäòâåðæäàåò, ÷òî âñå 
ïðåäóñìîòðåííûå ïðîöåäóðû ñîîòâåòñòâóþò ìåæäó -
íàðîäíûì ýòè÷åñêèì ñòàíäàðòàì. Êîìèòåò îäîáðÿåò 
íà÷àëî èññëåäîâàíèÿ ïðè óñëîâèè ñîáëþäåíèÿ âñåõ 
ïðåäñòàâëåííûõ ïðîöåäóð».

á) Íîìåð äîêóìåíòà: EC-2011-045.
â) Äàòà ïîäïèñàíèÿ: 12 ñåíòÿáðÿ 2011 ã.
ã) Îôèöèàëüíîå íàèìåíîâàíèå ýòè÷åñêîãî êîìè -

òåòà: Êîìèòåò ïî ýòèêå ÐÓÄÍ.
�•�¯�Ò�Ó���Ò�¹�©���¯�È�°���Ë�ˆ�È���¯�È�Ï�ä�Ë�¯�È���m�©�­�º�¯�}�Ò��
Ðàçìåð âûáîðêè ïðåäâàðèòåëüíî íå ðàññ÷èòû -

âàëè. Äàííîå èññëåäîâàíèå ÿâëÿåòñÿ ïèëîòíûì è 
ñëóæèò öåëüþ ïîëó÷åíèÿ ïåðâè÷íûõ äàííûõ äëÿ 
äàëüíåéøèõ ðàñ÷åòîâ âûáîðêè è îöåíêè ïðåäïîëàãà -
åìîé êîãåðåíòíîñòè ïåðåìåííûõ.

Ïîêàçàòåëü

Âñå  
(ñð. çíà÷. ± 

ñòàíä. îòêë.)
n=24

Ãðóïïà Î  
(ñð. çíà÷. ± 

ñòàíä. îòêë.)
n=8

Ãðóïïà Ê+Â 
(ñð. çíà÷. ± 

ñòàíä. îòêë.) 
n=8

Ãðóïïà Ê  
(ñð. çíà÷. ± 

ñòàíä. îòêë.)
n=8

Ïîïàðíîå ñðàâíåíèå
(p-value)

Âåñ ñåìåííèêà, ìã 400 (±61,3) 530 (±63,2) 390 (±55,7) 282 (±65,1)
Î è Ê=0,003 

Î è Ê+Â=0,072 
Ê+Â è Ê=0,109 

Òàáëèöà 1

Âåñ ñåìåííèêîâ â îïûòíîé è êîíòðîëüíûõ ãðóïïàõ êðûñ (N=24)
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�l�Ë�ˆ�º���©���º�­�¯�È�­�º�ˆ�}�Ò���º�ˆ�°�‚�ˆ�°�ˆ�m�‚�
�•�Ò�²�����È�Ó�Ó�©�²����
îòñóòñòâóþùèõ äàííûõ íå áûëî.

�l�Ë�ˆ�º���©���°�ˆ�È�ˆ�Ò�°�ˆ�Ò���Ë�°�}�º���º���È�Ó�È�ã�Ò�Ï�È�����È�Ó�Ó�©�²��
Äëÿ îáðàáîòêè äàííûõ è âûïîëíåíèÿ ìåòî -

äîâ ñòàòèñòè÷åñêîãî àíàëèçà áûëî èñïîëüçîâàíî 
ïðîãðàììíîå îáåñïå÷åíèå Statistica 8.0 (Statsoft, 
ÑØÀ). Äëÿ îïðåäåëåíèÿ íîðìàëüíîñòè ðàñïðåäåëå -
íèÿ èñïîëüçîâàëè êðèòåðèé Øàïèðî–Óèëêà. Äëÿ 
õàðàêòåðèñòèêè êîëè÷åñòâåííûõ çíà÷åíèé ïðèçíà -
êà ïðèìåíÿëè îòíîñèòåëüíûå ïîêàçàòåëè âàðèà -
öèè – ñðåäíåå çíà÷åíèå è ñòàíäàðòíîå îòêëîíåíèå. 
Ïðè ñðàâíåíèè êîëè÷åñòâåííûõ ïðèçíàêîâ äâóõ 
íåçàâèñèìûõ ãðóïï ñ íîðìàëüíûì ðàñïðåäåëåíèåì 
èñïîëüçîâàëè êðèòåðèé Ñòüþäåíòà. Ðåçóëüòàòû êà÷å -
ñòâåííûõ ïðèçíàêîâ âûðàæåíû â àáñîëþòíûõ ÷èñëàõ 
ñ óêàçàíèåì äîëåé (%). Äëÿ ñðàâíåíèÿ êàòåãîðèàëü -
íûõ ïîêàçàòåëåé èñïîëüçîâàëè êðèòåðèé �$2 Ïèðñîíà, 
ïðè ÷èñëå ñëó÷àåâ íàáëþäåíèÿ îò 5 äî 10 èñïîëüçîâà -
ëè êðèòåðèé �$2 ñ ïîïðàâêîé Éåòñà, <5 – òî÷íûé êðè -
òåðèé Ôèøåðà. Ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìûìè ðàçëè÷èÿ 
ñ÷èòàëè ïðè p<0,05. 

Ðåçóëüòàòû

�|�­�ž�Ë�}�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Â ýêñïåðèìåíò áûëè âêëþ÷åíû æèâîòíûå îäè -

íàêîâîãî ïîëà è âîçðàñòíîãî äèàïàçîíà (îò 8 äî 
12 íåäåëü). Äî íà÷àëà ïðîâåäåíèÿ ýêñïåðèìåíòà 
ìû óäîñòîâåðèëèñü, ÷òî âñå æèâîòíûå íàõîäÿòñÿ â 
ñõîæåì ñîñòîÿíèè çäîðîâüÿ, íå èìåÿ çíà÷èòåëüíûõ 
îòêëîíåíèé, êîòîðûå ìîãóò ïîâëèÿòü íà èñõîäû 
èññëåäîâàíèÿ.

�|�°�Ó�º�m�Ó�©�Ë���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�©���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Òÿ
Ïîêàçàòåëè âåñà ñåìåííèêîâ
Ñðåäíèé âåñ ñåìåííèêà â ãðóïïå æèâîòíûõ ÷åðåç 

90 äíåé ïîñëå èõ íèçâåäåíèÿ â ìîøîíêó è òðàíñ -
ïëàíòàöèè íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè 
ñîñòàâèë 530 ìã, ÷òî ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìî áûëî 
áîëüøå ïî ñðàâíåíèþ ñ âåñîì ñåìåííèêîâ ó æèâîò -
íûõ êîíòðîëüíûõ ãðóïï. Ó æèâîòíûõ èç êîíòðîëü -
íîé ãðóïïû Ê ñðåäíèé âåñ ñåìåííèêà áûë ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìî ìåíüøå, ÷åì ó æèâîòíûõ èç îïûòíîé 
ãðóïïû è ñîñòàâëÿë 282 ìã (ð=0,003). Â êîíòðîëüíîé 
ãðóïïå Ê+Â ñðåäíèå ïîêàçàòåëè âåñà ñåìåííèêîâ 
ñîñòàâèëè 390 ìã (òàáë. 1).

Êà÷åñòâåííûé è êîëè÷åñòâåííûé àíàëèç ñåìåí -
íûõ êàíàëüöåâ

Â êîíòðîëüíîé ãðóïïå Ê ÷åðåç 90 äíåé ïîñëå íèç -
âåäåíèÿ ñåìåííèêîâ ñåìÿâûíîñÿùèå êàíàëüöû áûëè 
óìåíüøåíû â äèàìåòðå è ïðàêòè÷åñêè âñå âûñòëà -
íû òîëüêî âàêóîëèçèðîâàííûìè êëåòêàìè Ñåðòîëè. 
Ãåðìèíàòèâíûé ýïèòåëèé ïðàêòè÷åñêè îòñóòñòâî -

âàë, ïðè ýòîì ìîæíî áûëî îáíàðóæèòü âûðàæåí -
íûå ñêëåðîòè÷åñêèå ïðîöåññû â èíòåðñòèöèàëüíîé 
òêàíè, ÷òî îçíà÷àëî ïîëíóþ ïîòåðþ ñïåðìàòîãåíåçà. 
Âàêóîëèçèðîâàííûå êëåòêè Ñåðòîëè ñâèäåòåëüñòâî -
âàëè î òÿæåëûõ äåãåíåðàòèâíûõ èçìåíåíèÿõ, íå 
ñïîñîáíûõ ïîääåðæèâàòü íîðìàëüíûé ïðîöåññ îáðà -
çîâàíèÿ ñïåðìàòîçîèäîâ. Âûðàæåííûé èíòåðñòèöè -
àëüíûé ôèáðîç óêàçûâàë íà çíà÷èòåëüíîå çàìåùåíèå 
ôóíêöèîíàëüíîé òêàíè ñîåäèíèòåëüíîé, ÷òî ïðèâåëî 
ê ïîëíîé óòðàòå ðåïðîäóêòèâíîé ôóíêöèè.

Â ñåìåííèêàõ êîíòðîëüíîé ãðóïïû Ê+Â ÷åðåç 
90 äíåé ïîñëå íèçâåäåíèÿ ñåìåííèêîâ è ââåäå -
íèÿ ñðåäû, íå ñîäåðæàùåé êëåòêè (ñðåäà DMEM), 
ìèêðîñêîïè÷åñêàÿ êàðòèíà âûãëÿäåëà ñëåäóþùèì 
îáðàçîì: ñïåðìàòîãåíåç áûë íàðóøåí âî âñåõ ñåìåí -
íûõ êàíàëüöàõ. Â ãåðìèíàòèâíîì ýïèòåëèè ïðèñóò -
ñòâîâàëè òîëüêî êëåòêè Ñåðòîëè. Öèòîïëàçìà êëå -
òîê Ñåðòîëè ñèëüíî âàêóîëèçèðîâàíà. Â íåêîòîðûõ 
êàíàëüöàõ ÿäðà ïîëîâûõ è ñîìàòè÷åñêèõ êëåòîê 
áûëè ðàçáðîñàíû ïî âñåé òîëùå ãåðìèíàòèâíîãî 
ýïèòåëèÿ, à íå íàõîäèëèñü ó áàçàëüíîé ìåìáðàíû. 
Êàíàëüöû ñî ñïåðìàòîöèòàìè âñòðå÷àëèñü ðåäêî. 
Èíòåðñòèöèàëüíàÿ òêàíü âî ìíîãèõ ó÷àñòêàõ çàìå -
ùàëàñü ñîåäèíèòåëüíîé, êàíàëüöû ðàñõîäèëèñü, óâå -
ëè÷èâàëîñü ÷èñëî êðîâåíîñíûõ ñîñóäîâ.

Â ãðóïïå æèâîòíûõ Î ÷åðåç 90 äíåé ïîñëå òðàíñ -
ïëàíòàöèè íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè 
áûëè îáíàðóæåíû ñåìåííûå êàíàëüöû, â êîòîðûõ 
ïîëíîñòüþ âîññòàíîâèëñÿ ñïåðìàòîãåíåç. Â êàíàëü -
öàõ ñ âîññòàíîâèâøèìñÿ ñïåðìàòîãåíåçîì îïðåäå -
ëÿëèñü âñå òèïû äèôôåðåíöèðóþùèõñÿ ïîëîâûõ 
êëåòîê – îò ñïåðìàòîãîíèàëüíûõ äî ñïåðìàòèä. 
Ïîëîâûå êëåòêè ðàçíûõ ãåíåðàöèé â òàêèõ êàíàëü -
öàõ ðàñïîëàãàëèñü ñëîÿìè, èõ ÷èñëî è ïîëîæåíèå 
ñîîòâåòñòâîâàëè íîðìå.

Äîëÿ êàíàëüöåâ ñ íîðìàëüíîé ñòðóêòóðîé ãåð -
ìèíàòèâíîãî ýïèòåëèÿ, ñîäåðæàùèõ âñå òèïû ðàç -
âèâàþùèõñÿ ïîëîâûõ êëåòîê, ó æèâîòíûõ ãðóïïû Î 
â ñðåäíåì ñîñòàâèëà 38,4%. Ó êðûñ èç êîíòðîëüíîé 
ãðóïïû Ê ýòîò ïîêàçàòåëü ñîñòàâèë 0,9%, â òî âðåìÿ 
êàê â êîíòðîëüíîé ãðóïïå Ê+Â äîëÿ êàíàëüöåâ 
ñîñòàâèëà 4%. Ðàçëè÷èÿ ìåæäó ãðóïïàìè ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìû: äîëÿ êàíàëüöåâ â ãðóïïå Î ñòàòèñòè -
÷åñêè çíà÷èìî âûøå ïî ñðàâíåíèþ ñ êîíòðîëüíîé 
ãðóïïîé Ê (ð=0,041) è êîíòðîëüíîé ãðóïïîé Ê+Â 
(ð=0,033) (òàáë. 2).

Äîëÿ êàíàëüöåâ áåç ñïåðìàòèä ó æèâîòíûõ èç 
ãðóïïû Î ñîñòàâèëà 13,5%. Ó æèâîòíûõ èç êîí -
òðîëüíûõ ãðóïï íàèáîëüøàÿ äîëÿ êàíàëüöåâ áåç 
ñïåðìàòèä áûëà â ãðóïïå Ê – 64,6%, à ó æèâîòíûõ 
â ãðóïïå Ê+Â ñîñòàâèëà 22% (òàáë. 3).

Ïîêàçàòåëü Ãðóïïà Î Ãðóïïà Ê+Â Ãðóïïà Ê Ïîïàðíîå ñðàâíåíèå (p-value)

Äîëÿ êàíàëüöåâ 
ñ íîðìàëüíîé 
ñòðóêòóðîé, %

38,4 4,0 0,9
Î è Ê=0,041

Î è Ê+Â=0,033
Ê+Â è Ê=0,709

Òàáëèöà 2

 Äîëÿ êàíàëüöåâ ñ íîðìàëüíîé ñòðóêòóðîé ãåðìèíàòèâíîãî ýïèòåëèÿ, ñîäåðæàùèõ âñå òèïû 
ðàçâèâàþùèõñÿ ïîëîâûõ êëåòîê (N=24)
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Äîëÿ êàíàëüöåâ áåç ñïåðìàòèä è ñïåðìàòîöèòîâ 
ó æèâîòíûõ èç îïûòíîé ãðóïïû Î ñîñòàâèëà 28,4%. 
Ó æèâîòíûõ èç êîíòðîëüíûõ ãðóïï íàèìåíüøàÿ 
äîëÿ òàêèõ êàíàëüöåâ áûëà â ãðóïïå Ê+Â – 72,1%, 
à íàèáîëüøàÿ – â ãðóïïå Ê è ñîñòàâëÿëà 90,3%. 
Îäíàêî öåëåâàÿ ñòàòèñòè÷åñêè çíà÷èìàÿ ðàçíèöà 
ìåæäó ãðóïïàìè íå áûëà âûÿâëåíà (òàáë. 4).

Íåæåëàòåëüíûå ÿâëåíèÿ âî âðåìÿ ýêñïåðèìåíòà 
íå îáíàðóæåíû.

Îáñóæäåíèå

�c�Ë�Ï�
�ä�Ë���º�°�Ó�º�m�Ó�º���º���¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�È���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Ýêñïåðèìåíòàëüíî áûëî äîêàçàíî, ÷òî íàõîæ -

äåíèå ñåìåííèêîâ â áðþøíîé ïîëîñòè ïðèâîäèò ê 
äåãåíåðàòèâíûì èçìåíåíèÿì â òêàíÿõ ñåìåííèêà, 
ïðè ýòîì ïðîöåññ ÿâëÿåòñÿ íåîáðàòèìûì, ÷òî ïðî -
äåìîíñòðèðîâàíî ïðè èçó÷åíèè ãèñòîëîãè÷åñêîé êàð -
òèíû òêàíåé ñåìåííèêîâ æèâîòíûõ â îòñðî÷åííîì 
ïîñëå íèçâåäåíèÿ ïåðèîäå. Ââåäåíèå â ñåìåííèêè 
ñðåäû DMEM íå ñïîñîáñòâîâàëî èíäóêöèè ðåïàðà -
òèâíûõ ïðîöåññîâ â òåñòèêóëÿðíîé òêàíè. Â ãðóïïå 
æèâîòíûõ, êîòîðûì ââîäèëè ñðåäó, ñîäåðæàùóþ 
íåäèôôåðåíöèðîâàííûå êëåòêè Ñåðòîëè, îòìå÷àëîñü 
âîññòàíîâëåíèå ñòðóêòóðû òêàíåé ÿè÷êà ñ îáðàçîâà -
íèåì íîâûõ êàíàëüöåâ è ïðîöåññàìè ñïåðìàòîãåíåçà 
â íèõ.

�|�­�°�‚�Î���Ë�Ó�Ò�Ë�� �º�°�Ó�º�m�Ó�º���º�� �¯�Ë�Ï�‚�ã�	�ˆ�È�ˆ�È�� �Ò�°�°�ã�Ë���º-
�m�È�Ó�Ò�«

Âåðîÿòíåå âñåãî, îáíàðóæåííûå ïðîöåññû äèô -
ôåðåíöèàöèè ïîëîâûõ êëåòîê âîçíèêëè âñëåäñòâèå 
ïîòåíöèðîâàíèÿ ñïåðìàòîãåíåçà â óæå èìåþùèõñÿ 
ïîâðåæäåííûõ êàíàëüöàõ â ñîâîêóïíîñòè ñ îáðàçî -
âàíèåì íîâûõ êàíàëüöåâ [10, 11]. Ýòî ïîäòâåðæäàåò 
ãèïîòåçó î òîì, ÷òî âîññòàíîâëåíèå òêàíè ÿè÷êà 
ñâÿçàíî ñ ïðîöåññàìè îáðàçîâàíèÿ íîâûõ êàíàëüöåâ. 
Ïðèñóòñòâèå ïîëîâûõ êëåòîê â ñåìåííûõ êàíàëüöàõ 
ïîäòâåðæäàåò ñïîñîáíîñòü íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ 
êëåòîê Ñåðòîëè ôîðìèðîâàòü ãåìàòîòåñòèêóëÿðíûé 
áàðüåð, à ðàçëè÷íûå ãåíåðàöèè ïîëîâûõ êëåòîê óêà -
çûâàþò íà íàëè÷èå ïîëíîöåííûõ èììóíîðåãóëÿòîð -
íûõ ìåõàíèçìîâ â òêàíÿõ ÿè÷êà. Â êîíòåêñòå ðàíåå 
èçâåñòíûõ äàííûõ [4, 7, 8, 11], íàøè ðåçóëüòàòû 
ñîãëàñóþòñÿ ñ âûâîäàìè î ïîòåíöèàëå òðàíñïëàíòà -

öèè êëåòîê Ñåðòîëè ïðè äåãåíåðàòèâíûõ ïðîöåññàõ 
â òêàíÿõ ÿè÷êà.

�|���¯�È�Ó�Ò���Ë�Ó�Ò�«���Ò�°�°�ã�Ë���º�m�È�Ó�Ò�«
Îãðàíè÷åíèåì äàííîãî èññëåäîâàíèÿ ÿâëÿþòñÿ 

åãî îäíîöåíòðîâîé õàðàêòåð è ìàëûé ðàçìåð âûáîð -
êè. Âûøåóêàçàííûå îãðàíè÷åíèÿ ñëåäóåò ó÷èòûâàòü 
ïðè èíòåðïðåòàöèè ðåçóëüòàòîâ è èõ ïðèìåíåíèè â 
êëèíè÷åñêîé ïðàêòèêå. Ýòî ïîìîæåò ñôîðìèðîâàòü 
áîëåå ñáàëàíñèðîâàííîå ïðåäñòàâëåíèå î ïåðñïåêòè -
âàõ ðàçâèòèÿ òðàíñïëàíòàöèè íåäèôôåðåíöèðîâàí -
íûõ êëåòîê Ñåðòîëè â öåëÿõ âîññòàíîâëåíèÿ ïîâðåæ -
äåííûõ òêàíåé ÿè÷êà.

Çàêëþ÷åíèå

Äèñôóíêöèÿ ÿè÷åê â ñîâðåìåííîì ïðåäñòàâ -
ëåíèè – ýòî ðåçóëüòàò ìíîæåñòâåííûõ ïàòîëîãè -
÷åñêèõ ïðîöåññîâ, íà÷èíàÿ ñ âðîæäåííûõ àíîìà -
ëèé ñòðîåíèÿ îðãàíà è çàêà÷èâàíèÿ îñëîæíåíèÿìè, 
êîòîðûå âîçíèêàþò â ïðîöåññå æèçíè ÷åëîâåêà. 
Ñàìûìè ãðîçíûìè èç îñëîæíåíèé ÿâëÿþòñÿ ðàçëè÷ -
íûå âèäû ñåêðåòîðíîãî áåñïëîäèÿ. Íà ñåãîäíÿøíèé 
äåíü àêòèâíî èçó÷àþòñÿ âîïðîñû âëèÿíèÿ ðàçëè÷ -
íûõ âèäîâ êëåòî÷íûõ òðàíñïëàíòàöèé íà ñîñòîÿíèå 
òåñòèêóëÿðíîé òêàíè. Ýêñïåðèìåíòàëüíûì ïóòåì 
óñòàíîâëåíî, ÷òî òðàíñïëàíòàöèÿ êëåòîê, îáëàäàþ -
ùèõ âûñîêèì ïðîëèôåðàòèâíûì ïîòåíöèàëîì (ñòâî -
ëîâûå, ïðîãåíèòîðíûå), ìîæåò ïîìî÷ü â ñîõðàíåíèè 
è âîññòàíîâëåíèè ôóíêöèè ïîâðåæäåííûõ îðãàíîâ. 
Â ïðåäøåñòâóþùèõ ðàáîòàõ îïèñàíû ýôôåêòû îò 
òðàíñïëàíòàöèè êóëüòèâèðîâàííûõ ôåòàëüíûõ êëå -
òîê ÿè÷êà â ñåìåííèêè æèâîòíûõ, êîòîðûå ñïî -
ñîáñòâîâàëè íå òîëüêî ðåãåíåðàöèè ãåðìèíàòèâíîãî 
ýïèòåëèÿ, íî è íîðìàëèçàöèè çíà÷åíèÿ òåñòîñòåðîíà. 
Íåðåøåííîé çàäà÷åé íà ñåãîäíÿøíèé äåíü ÿâëÿåòñÿ 
îòñóòñòâèå åäèíîãî îïòèìàëüíîãî ñîñòàâà ñðåäû, 
ïðåäíàçíà÷åííîé äëÿ òðàíñïëàíòàöèè â ñåìåííèêè 
ýêñïåðèìåíòàëüíûõ æèâîòíûõ è îáëàäàþùåé âûñî -
êîé óíèâåðñàëüíîñòüþ äëÿ ïîëó÷åíèÿ ìàêñèìàëüíî 
âûñîêèõ ðåçóëüòàòîâ. Â õîäå äàííîãî ýêñïåðèìåíòà 
ìû îáíàðóæèëè, ÷òî òðàíñïëàíòàöèÿ íåäèôôåðåí -
öèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè ñïîñîáíà ôîðìèðîâàòü 
íîâûå ñåìåííûå êàíàëüöû è ïîääåðæèâàòü â íèõ 
ïðîöåññû ñïåðìàòîãåíåçà. Ïîëîæèòåëüíûé ðåçóëü -

Ïîêàçàòåëü Ãðóïïà Î Ãðóïïà Ê+Â Ãðóïïà Ê Ïîïàðíîå ñðàâíåíèå (p-value)

Äîëÿ êàíàëüöåâ  
áåç ñïåðìàòèä, % 13,5 22,0 64,6

Î è Ê=0,529
Î è Ê+Â=0,307
Ê+Â è Ê=0,964

Ïîêàçàòåëü Ãðóïïà Î Ãðóïïà Ê+Â Ãðóïïà Ê Ïîïàðíîå ñðàâíåíèå (p-value)

Äîëÿ êàíàëüöåâ  
áåç ñïåðìàòèä  
è ñïåðìàòîçîèäîâ, %

28,4 72,1 90,3
Î è Ê=0,824

Î è Ê+Â=0,333
Ê+Â è Ê=0,094

Òàáëèöà 3

Äîëÿ êàíàëüöåâ áåç ñïåðìàòèä (N=24)

Òàáëèöà 4

Äîëÿ êàíàëüöåâ áåç ñïåðìàòèä è ñïåðìàòîöèòîâ (N=24)



150

ÏÅ
Ä

È
À

Ò
Ð

È
ß

/2
0

2
5

/Ò
îì

 1
0

4
/¹

 1
òàò òðàíñïëàíòàöèè âûðàæàëñÿ â óâåëè÷åíèè âåñà 
ñåìåííèêîâ îòíîñèòåëüíî êîíòðîëüíûõ ãðóïï, íàëè -
÷èè ïîëîâûõ êëåòîê â ñåìåííûõ êàíàëüöàõ è ïðî -
öåññàõ äèôôåðåíöèàöèè â íèõ. Îáíàðóæåííûå íàìè 
íîâûå ñåìåííûå êàíàëüöû ïîäòâåðæäàþò î÷åíü âàæ -
íîå ñâîéñòâî, ïðèñóùåå êëåòêàì Ñåðòîëè, – íåîãåíåç.

Ïîëó÷åííûå ðåçóëüòàòû ïîä÷åðêèâàþò âàæ -
íîñòü äàëüíåéøåãî èçó÷åíèÿ âëèÿíèÿ òðàíñïëàí -
òàöèè íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ êëåòîê Ñåðòîëè íà 
òêàíü ÿè÷êà â âåêòîðå òåðàïèè äèñôóíêöèè îðãàíà, 
÷òî ïîìîæåò ñïîñîáñòâîâàòü äàëüíåéøåìó ðàçâèòèþ 
ìåòîäîâ âîññòàíîâëåíèÿ ôåðòèëüíîñòè. Òàêèì îáðà -
çîì, âûïîëíåííûé ýêñïåðèìåíò ìîæåò ïîñëóæèòü 
îñíîâîé äëÿ äàëüíåéøåãî èçó÷åíèÿ â óñëîâèÿõ óâå -
ëè÷åíèÿ ðàçìåðà âûáîðêè æèâîòíûõ, ÷òî ïðèâåäåò 
ê áîëåå äîñòîâåðíûì ðåçóëüòàòàì â îöåíêå ýôôåê -
òèâíîñòè òðàíñïëàíòàöèè íåäèôôåðåíöèðîâàííûõ 
êëåòîê Ñåðòîëè.

�r�ã�È���º���È�¯�Ó�º�°�ˆ�	����àâòîðû âûðàæàþò èñêðåííþþ áëà -

ãîäàðíîñòü â ïîäãîòîâêå ðóêîïèñè À.Þ. Êóëèáèíó è  

Å.À. Ìàëîëèíîé. 

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����Ý.Ê. Æàìûí÷èåâ – ñáîð è àíàëèç äàí -

íûõ ëèòåðàòóðû, ðàçðàáîòêà êîíöåïöèè èññëåäîâàíèÿ è 

äèçàéíà ýêñïåðèìåíòà, ó÷àñòèå â ïîñòàíîâêå ýêñïåðèìåí -

òà, ôîðìóëèðîâêà âûâîäîâ è èíòåðïðåòàöèÿ ðåçóëüòàòîâ 

èññëåäîâàíèÿ, îôîðìëåíèå è íàïèñàíèå òåêñòà ñòàòüè; 

Ñ.Ï. ßöûê – ôîðìóëèðîâêà âûâîäîâ, ðåäàêòèðîâàíèå òåê -

ñòà ñòàòüè; Ð.Ê. Êàëìàòîâ – ôîðìóëèðîâêà âûâîäîâ, 

ðåäàêòèðîâàíèå òåêñòà ñòàòüè.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� èññëåäîâàíèå ïðîâåäåíî ïðè ôèíàí -

ñîâîé ïîääåðæêå Ðîññèéñêîãî Óíèâåðñèòåòà Äðóæáû 

Íàðîäîâ è Èíñòèòóòà áèîëîãèè ðàçâèòèÿ ÐÀÍ.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò -

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Íåñìîòðÿ íà çíà÷èòåëüíûå äîñòèæåíèÿ â 

òåðàïèè ïàöèåíòîâ ñ ìóêîâèñöèäîçîì (ÌÂ), 
ïîääåðæàíèå íîðìàëüíîãî íóòðèòèâíîãî ñòàòó -
ñà îñòàåòñÿ îäíîé èç íàèáîëåå âàæíûõ è òðóä -
íûõ çàäà÷ êîìïëåêñíîãî ëå÷åíèÿ [1].

Âåäåíèå ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ òðåáóåò äèôôå -
ðåíöèðîâàííîãî ïîäõîäà è âî ìíîãèõ ñëó÷àÿõ 
ñîâìåñòíûõ óñèëèé âðà÷åé ðàçëè÷íûõ ìåäè -
öèíñêèõ ñïåöèàëüíîñòåé.

Íà Ýêñïåðòíîì Ñîâåòå «Íîâîå â ïèòà -
íèè äåòåé ñ ìóêîâèñöèäîçîì», ïðîøåäøåì â  
ã. Ìîñêâà 12 äåêàáðÿ 2024 ã., ó÷àñòíèêè âñåñòî -
ðîííå îáñóäèëè âîïðîñû, ñâÿçàííûå ñ íàðóøå -
íèÿìè ïèùåâîãî ñòàòóñà ó äåòåé ñ ÌÂ, ïðîáëå -
ìû äèàãíîñòèêè ðàçëè÷íûõ íàðóøåíèé íóòðè -
òèâíîãî ñòàòóñà, ñëîæíîñòè â îðãàíèçàöèè 
äèåòîòåðàïèè è îáåñïå÷åíèè ñïåöèàëèçèðîâàí -
íûìè ïðîäóêòàìè ëå÷åáíîãî ïèòàíèÿ. Îñîáîå 
âíèìàíèå áûëî óäåëåíî ðåãèîíàëüíûì ïðîáëå -
ìàì, ñâÿçàííûì ñ íåõâàòêîé ñïåöèàëèñòîâ (äèå -
òîëîãîâ), îò êîòîðûõ çàâèñÿò ïðàâèëüíàÿ îöåí -
êà è êîððåêöèÿ íóòðèòèâíîé íåäîñòàòî÷íîñòè ó 
äåòåé ñ ÌÂ. Îòäåëüíî áûëà îáñóæäåíà ïðîáëåìà 
ðàçâèòèÿ èçáûòî÷íîé ìàññû òåëà è îæèðåíèÿ 
ó ïàöèåíòîâ íà ôîíå òàðãåòíîé (ïàòîãåíåòè÷å -
ñêîé) òåðàïèè (èâàêàôòîð+ëóìàêàôòîð, èâàêà-
ôòîð+òåçàêàôòîð+ýëåêñàêàôòîð). Îáðàùàëîñü 
âíèìàíèå, ÷òî ôàêòîðàìè, âëèÿþùèìè íà óâå -
ëè÷åíèå ìàññû òåëà, ìîãóò áûòü óìåíüøåíèå 
÷àñòîòû è òÿæåñòè îáîñòðåíèé ñî ñòîðîíû áðîí -
õîëåãî÷íîé ñèñòåìû; ñíèæåíèå ýíåðãîçàòðàò 
íà ïðîöåññ ïðåæíåãî çàòðóäíåííîãî äûõàíèÿ; 
ïîâûøåíèå àïïåòèòà â ñâÿçè ñ óëó÷øåíèåì 
ñàìî÷óâñòâèÿ; âîññòàíîâëåíèå îáîíÿíèÿ è âêó -
ñîâûõ ðåöåïòîðîâ; îïòèìèçàöèÿ âñàñûâàíèÿ 
æèðà – íîðìàëèçàöèÿ ðÍ êèøå÷íèêà; ïåðåðàñ -
ïðåäåëåíèå êîìïîíåíòíîãî ñîñòàâà òåëà â ñòî -
ðîíó óâåëè÷åíèÿ æèðîâîé ìàññû [2, 3]. Òàêèì 
îáðàçîì, âíåäðåíèå òàðãåòíîé òåðàïèè òðåáóåò 
è ïåðåñìîòðà ïîäõîäà ê íàçíà÷åíèþ ïðîäóêòîâ 
ëå÷åáíîãî ïèòàíèÿ äåòÿì ñ ÌÂ.

Â ñâÿçè ñ ýòèì íà Ýêñïåðòíîì Ñîâåòå áûëè 
ïîäðîáíî îáñóæäåíû õàðàêòåðèñòèêè è ñâîéñòâà 
íîâûõ ïðîäóêòîâ êîìïàíèè Ôðåçåíèóñ Êàáè, 
âêëþ÷åííûõ â «Ïåðå÷åíü ñïåöèàëèçèðîâàí -
íûõ ïðîäóêòîâ ëå÷åáíîãî ïèòàíèÿ äëÿ äåòåé-
èíâàëèäîâ» Ðàñïîðÿæåíèåì Ïðàâèòåëüñòâà 
Ðîññèéñêîé Ôåäåðàöèè ¹ 3551-ð îò 11.12.2023 
«Ôðåáèíè Ýíåðãèÿ íàïèòîê ñ ïèùåâûìè âîëîê -
íàìè» è «Ôðåçóáèí Ïðîòåèí» ñîîòâåòñòâåííî 
ïîä íîìåðàìè 107 è 108 (https://www.garant.
ru/products/ipo/prime/doc/408073561/).

Ñîâðåìåííûå çàðóáåæíûå ðåêîìåíäàöèè ïî 
ïèòàíèþ ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ, ïîëó÷àþùèõ òàðãåò -
íóþ òåðàïèþ, ïðåäóñìàòðèâàþò äèåòó ñ ïîâû -
øåííîé êâîòîé áåëêà (15–20% îò ñóòî÷íîé 
ýíåðãåòè÷åñêîé ïîòðåáíîñòè). Ñ öåëüþ äîïîë -
íèòåëüíîé äîòàöèè áåëêà äëÿ ïîääåðæàíèÿ 
ôóíêöèè äûõàòåëüíîé ìóñêóëàòóðû è óâåëè -
÷åíèÿ áåçæèðîâîé ìàññû òåëà öåëåñîîáðàçíî 
ðàññìîòðåòü ïðèìåíåíèå ïðîäóêòà «Ôðåçóáèí 
Ïðîòåèí», êîòîðûé ÿâëÿåòñÿ èñòî÷íèêîì êîí -

öåíòðèðîâàííîãî ñûâîðîòî÷íîãî áåëêà è èìååò 
âûñîêîå, ñáàëàíñèðîâàííîå ñîäåðæàíèå íåçà -
ìåíèìûõ àìèíîêèñëîò. Â ñîîòâåòñòâèè ñ êëè -
íè÷åñêèìè ðåêîìåíäàöèÿìè ýòî íåîáõîäèìî 
äëÿ ýôôåêòèâíîãî ñèíòåçà áåëêà è îáåñïå÷åíèÿ 
âûñîêèõ ïîòðåáíîñòåé â íåì áåç ïîâûøåíèÿ 
îáùåé êàëîðèéíîñòè ðàöèîíà, ÷òî îñîáåííî 
âàæíî äëÿ ïàöèåíòîâ íà òàðãåòíîé òåðàïèè 
ñ ðèñêîì ðàçâèòèÿ èçáûòî÷íîé ìàññû òåëà è 
îæèðåíèÿ [3]. «Ôðåáèíè Ýíåðãèÿ ñ ïèùåâûìè 
âîëîêíàìè» – ãîòîâûé ê óïîòðåáëåíèþ, ïîë -
íîöåííûé ãèïåðêàëîðèéíûé èçîíèòðîãåííûé 
ïðîäóêò äëÿ äåòåé îò 1 ãîäà äî 12 ëåò ñ ÌÂ. 
Àêòóàëüíî åãî íàçíà÷åíèå äåòÿì, íå ïîëó÷àþ -
ùèì òàðãåòíóþ òåðàïèþ è èìåþùèì äåôèöèò 
âåñà.  Êðîìå ýòîãî ïîêàçàíèÿìè ê íàçíà÷åíèþ 
äàííîãî ïðîäóêòà ÿâëÿþòñÿ íåäîñòàòî÷íîñòü 
ïèòàíèÿ èëè ðèñê åå ðàçâèòèÿ ïðè ñèíäðîìå 
êîðîòêîé êèøêè, ïðè òÿæåëîé ìàëüàáñîðá -
öèè, â ñëó÷àå ïðåäîïåðàöèîííîé ïîäãîòîâêè 
ïàöèåíòîâ ñ èñòîùåíèåì, âîñïàëèòåëüíûìè 
çàáîëåâàíèÿìè êèøå÷íèêà, êèøå÷íûìè ñâè -
ùàìè, ïîñëå òîòàëüíîé ãàñòðýêòîìèè. Ïðîäóêò 
îáëàäàåò âûñîêîé ýíåðãåòè÷åñêîé öåííîñòüþ 
(300 êêàë è 7,6 ã áåëêà â îäíîé áóòûëî÷êå 
îáúåìîì 200 ìë), îáîãàùåí âñåìè âèòàìèíàìè 
è ìèíåðàëüíûìè âåùåñòâàìè, êîòîðûå íåîáõî -
äèìû äëÿ îáåñïå÷åíèÿ ïîëíîöåííîãî ðîñòà è 
ðàçâèòèÿ ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ. Îäíà áóòûëî÷êà ïðî -
äóêòà ýêâèâàëåíòíà õîðîøî ñáàëàíñèðîâàííîìó 
ïðèåìó ïèùè äëÿ äåòåé ñ ÌÂ (âòîðîé çàâòðàê, 
ïîëäíèê èëè ïåðåä íî÷íûì ñíîì). 

Óêàçàííûå ñïåöèàëèçèðîâàííûå ïðîäóêòû 
ýíòåðàëüíîãî ïèòàíèÿ áûëè ïðåäñòàâëåíû äëÿ 
äåãóñòàöèè. Ïðîäóêò «Ôðåçóáèí Ïðîòåèí» áûë 
äîáàâëåí ê ôðóêòîâîìó éîãóðòó, òâîðîæíîìó 
ìóññó, îâñÿíîé êàøå. «Ôðåáèíè Ýíåðãèÿ íàïè -
òîê ñ ïèùåâûìè âîëîêíàìè» áûë èñïîëüçîâàí 
êàê ñàìîñòîÿòåëüíîå áëþäî, òàê è äëÿ ïðèãî -
òîâëåíèÿ îâñÿíîé êàøè. Ýêñïåðòàìè îòìå÷å -
íû ïðèÿòíûå îðãàíîëåïòè÷åñêèå ñâîéñòâà âñåõ 
áëþä è âîçìîæíîñòü äîáàâëåíèÿ ñïåöèàëèçèðî -
âàííûõ ïðîäóêòîâ â ãîòîâûå íàïèòêè è áëþäà 
ïðèâû÷íûå äëÿ äåòåé, ó êîòîðûõ ïðè ÌÂ î÷åíü 
èçáèðàòåëüíûé âêóñ. 

Âðà÷îì-ïóëüìîíîëîãîì Ïàøêåâè÷ À.À. 
áûëà ðàçðàáîòàíà è ïðåäñòàâëåíà äëÿ îáñóæ -
äåíèÿ ñõåìà îðèåíòèðîâî÷íîãî ðàñ÷åòà ïîòðåá -
íîñòè â äîïîëíèòåëüíîì ïèòàíèè íà îäíîãî 
ïàöèåíòà ñ ÌÂ íà ïðèìåðå ïðîäóêòîâ êîìïàíèè 
Ôðåçåíèóñ Êàáè (ñì. òàáëèöó). 

Â ðåçóëüòàòå îáñóæäåíèÿ ïîñòàâëåííûõ 
âîïðîñîâ ýêñïåðòû âûðàçèëè ñëåäóþùóþ êîí -
ñîëèäèðîâàííóþ ïîçèöèþ: ïðè àêòóàëèçàöèè 
êëèíè÷åñêèõ ðåêîìåíäàöèé ïî ÌÂ íåîáõîäèìî 
óêàçàòü, ÷òî:

�x âðà÷è-äèåòîëîãè ÿâëÿþòñÿ îòâåòñòâåííûìè 
çà íàçíà÷åíèå íóòðèòèâíîé ïîääåðæêè è åå êîð -
ðåêöèþ ïàöèåíòàì ñ ÌÂ. Â ñëó÷àå îòñóòñòâèÿ 
â äåòñêîì ËÏÓ âðà÷à-äèåòîëîãà íàçíà÷åíèå 
íóòðèòèâíîé ïîääåðæêè è åå êîððåêöèþ äîëæ -
íû ïðîâîäèòü ëå÷àùèå âðà÷è ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ; 
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�x äëÿ îöåíêè íóòðèòèâíîãî ñòàòóñà äåòåé 
ñ ÌÂ íåîáõîäèìî ïðîâåäåíèå êîìïëåêñíîãî 
îáñëåäîâàíèÿ: îöåíèâàòü àíòðîïîìåòðè÷åñêèå 
ïîêàçàòåëè ñ ïîìîùüþ ïðîãðàììû WHO Anthro 
è WHO AnthroPlus, êîìïîíåíòíûé ñîñòàâ òåëà, 
èñïîëüçóÿ áèîèìïåäàíñíûé àíàëèç èëè êàëè -
ïåðîìåòðèþ (îöåíêà òîëùèíû êîæíî-æèðîâûõ 
ñêëàäîê), à òàêæå èçìåðÿòü îêðóæíîñòè ïëå÷à 
è îêðóæíîñòè ìûøö ïëå÷à; 

�x âðà÷àì-äèåòîëîãàì/ëå÷àùèì âðà÷àì ðåêî -
ìåíäîâàíî: 

– îöåíèâàòü íóòðèòèâíûå ðèñêè è ïèùå -
âîé ñòàòóñ ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ êàê â àìáóëàòîðíûõ 
óñëîâèÿõ, òàê è â ñòàöèîíàðå; 

– îöåíèâàòü îñíîâíîé îáìåí, èñïîëüçóÿ 
ðàñ÷åòíûå è/èëè èíñòðóìåíòàëüíûå ìåòîäû;

– îöåíèâàòü íóòðèòèâíûé ñòàòóñ äëÿ 
äåòåé ïåðâîãî ãîäà æèçíè: êàæäûå 1–2 íåäåëè 
äî ìîìåíòà äîñòèæåíèÿ àäåêâàòíîãî ïèùåâîãî 
ñòàòóñà, çàòåì 1 ðàç â ìåñÿö â òå÷åíèå ïåðâîãî 
ãîäà æèçíè; äëÿ äåòåé ñ 1 äî 2 ëåò: êàæäûå 2–3 
ìåñÿöà; äëÿ äåòåé ñòàðøå 2 ëåò – íå ðåæå 1 ðàçà 
â 3 ìåñÿöà; äëÿ âçðîñëûõ ïàöèåíòîâ – 1 ðàç â 
3–6 ìåñÿöåâ [5]; 

�x íåîáõîäèìî èñïîëüçîâàòü íà ìåñòàõ óíè -
ôèöèðîâàííóþ àíêåòó ïî ðèñêàì è íóòðèòèâ -
íîìó ñòàòóñó;

�x íåîáõîäèìî ðàçðàáîòàòü åäèíóþ ïðî -
ãðàììó/êàëüêóëÿòîð äëÿ îöåíêè ôàêòè÷åñêîãî 
ïèòàíèÿ (ðàñ÷åò áåëêîâ, æèðîâ, óãëåâîäîâ è 

êêàë) è êîððåêöèè íóòðèòèâíîé íåäîñòàòî÷íî -
ñòè ó ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ, óòâåðäèòü åå íà óðîâíå 
Ýêñïåðòíîãî Ñîâåòà è èíòåãðèðîâàòü â ïîâñå-  
äíåâíóþ ïðàêòèêó âðà÷åé âî âñåõ ñóáúåêòàõ ÐÔ;

�x ïèòàíèå ðåáåíêà ñ ÌÂ äîëæíî îñóùåñò -
âëÿòüñÿ â ñòðîãîì ñîîòâåòñòâèè ñ íóòðèòèâíûìè 
ïîòðåáíîñòÿìè, â ñîîòâåòñòâèè ñ êëèíè÷åñêèìè 
ðåêîìåíäàöèÿìè [1]. Ïðè ýòîì íåîáõîäèìî 
îïðåäåëåíèå åæåäíåâíî ïîòðåáëÿåìûõ ýíåðãèè 
è áåëêà ñ ïèùåé, äåôèöèò ïîòðåáëåíèÿ ñëåäó -
åò äîïîëíÿòü ñ ïîìîùüþ ñïåöèàëèçèðîâàííûõ 
ïèòàòåëüíûõ ñìåñåé;

�x îðèåíòèðîâî÷íîé ðàñ÷åò ïîòðåáíîñòè â 
ñìåñÿõ äëÿ ýíòåðàëüíîãî (äîïîëíèòåëüíîãî) 
ïèòàíèÿ íà îäíîãî ïàöèåíòà ñ ÌÂ, ðàçðàáîòàí -
íûé âðà÷àìè ïóëüìîíîëîãè÷åñêîãî îòäåëåíèÿ 
Ñàíêò-Ïåòåðáóðãñêîé ÃÁÓÇ «Äåòñêàÿ ãîðîäñêàÿ 
áîëüíèöà Ñâÿòîé Îëüãè» íà ïðèìåðå ïðîäóêòîâ 
êîìïàíèè Ôðåçåíèóñ Êàáè (ñì. òàáëèöó), âîç -
ìîæíî èñïîëüçîâàòü äî óòâåðæäåíèÿ åäèíîãî 
êàëüêóëÿòîðà; 

�x ïðè ïðîâåäåíèè òàðãåòíîé òåðàïèè íåîáõî -
äèìîñòü íàçíà÷åíèÿ äîïîëíèòåëüíîãî ëå÷åáíîãî 
ïèòàíèÿ è åãî îáúåì ðàññ÷èòûâàþòñÿ â èíäèâè -
äóàëüíîì ïîðÿäêå â çàâèñèìîñòè îò íóòðèòèâíî -
ãî ñòàòóñà ïàöèåíòà, êîìïîíåíòíîãî ñîñòàâà åãî 
òåëà, îñîáåííîñòåé îñíîâíîãî îáìåíà, à òàêæå 
âêóñîâûõ ïðåäïî÷òåíèé ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ;

�x íåîáõîäèìî ïîâûøàòü óðîâåíü çíàíèé 
ìåäèöèíñêèõ ðàáîòíèêîâ ïî ñîâðåìåííûì âîç -

Òàáëèöà

Îðèåíòèðîâî÷íûé ðàñ÷åò ïîòðåáíîñòè â ñìåñÿõ äëÿ äîïîëíèòåëüíîãî ïèòàíèÿ íà îäíîãî 
ïàöèåíòà ñ ìóêîâèñöèäîçîì* (êîëè÷åñòâî ôëàêîíîâ/áàíîê ¹ 1 íà ðàñ÷åòíûé ïåðèîä)

Ôðåáèíè Ýíåðãèÿ íàïèòîê ñ ïèùåâûìè âîëîêíàìè (ñ 1 ãîäà äî 12 ëåò)
Æèäêàÿ ïåðîðàëüíàÿ ñìåñü äëÿ ýíòåðàëüíîãî ïèòàíèÿ

1 ôëàêîí 200 ìë = 300 êêàë (150 êêàë/100 ìë) è 7,6 ã áåëêà (3,8 ã/100 ìë)

Âîçðàñò

Ýíåðãèÿ, 
êêàë/ 
ñóò*

Áåëîê,
ã/ñóò*

äîëÿ ïðîäóêòà â ñóòî÷íîì äîïîëíèòåëüíîì ïèòàíèè**

100% 50% 40% 25%

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

1–2 ãîäà 200 5,1 20 120 240 10 60 120 8 48 96 5 30 60
3–5 ëåò 400 10,1 40 240 480 20 120 240 16 96 192 10 60 120
6–11 ëåò 600 15,2 60 360 720 30 180 360 24 144 288 15 90 180

Ôðåçóáèí Ïðîòåèí (ñ 3 ëåò)
Áåëêîâûé ìîäóëü èç ìîëî÷íîé ñûâîðîòêè äëÿ ýíòåðàëüíîãî ïèòàíèÿ; ðàñòâîðèìûé ïîðîøîê

1 ìåðíàÿ ëîæêà=5,2 ã áåëêà; 1 óïàêîâêà = 50 ìåðíûõ ëîæåê

Âîçðàñò
Ìåðíûå 
ëîæêè/ 

ñóò

Áåëîê,
ã/ñóò*

äîëÿ ïðîäóêòà â ñóòî÷íîì äîïîëíèòåëüíîì ïèòàíèè***
100% 50% 40% 25%

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

1
ìåñ.

6
ìåñ.

1
ãîä

3–6 ëåò 2 10,4 1 7 14 1 4 7 1 3 6 1 2 4
7–10 ëåò 3 15,6 2 11 22 1 5 11 1 4 9 1 3 5
11–14 ëåò 4 20,8 2 14 29 1 7 14 1 6 12 1 4 7
15–17 ëåò 5 26 3 18 36 2 9 18 1 7 14 1 5 9
�t 8 ëåò 5 26 3 18 36 2 9 18 1 7,2 14 1 5 9

*ýíåðãåòè÷åñêàÿ ïîòðåáíîñòü â ñîîòâåòñòâèè ñî Ñâèäåòåëüñòâîì î ãîñóäàðñòâåííîé ðåãèñòðàöèè (Ìóêîâèñöèäîç.  
Êàøèðñêàÿ Í.Þ., Êàïðàíîâ Í.È., Êîíäðàòüåâà Å.È., ðåä. 2-å èçä. Ì.: Ìåäïðàêòèêà-Ì, 2021: 679 [4]) è êëèíè÷åñêèìè 
ðåêîìåíäàöèÿìè (ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fibrosis, 2024 [5], Êèñòîçíûé ôèáðîç (ìóêî -
âèñöèäîç). Êëèíè÷åñêèå ðåêîìåíäàöèè Ìèíçäðàâà Ðîññèè, 2021 [1]); **ðàñ÷åò êîëè÷åñòâà ôëàêîíîâ/áàíîê íà ïåðèîä âðå -
ìåíè; ***äîïîëíåíèå áåëêîâîãî ìîäóëÿ ðàññ÷èòàíî êàê 1/ 2 (ïîëîâèíà) îò ñóòî÷íîé ïîòðåáíîñòè ïî âîçðàñòó.
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1
ìîæíîñòÿì îöåíêè íóòðèòèâíîãî ñòàòóñà è 
îðãàíèçàöèè íóòðèòèâíîé ïîääåðæêè ñ èñïîëü-
çîâàíèåì ñïåöèàëèçèðîâàííûõ ïðîäóêòîâ ýíòå-
ðàëüíîãî ïèòàíèÿ âñåì äåòÿì ñ ÌÂ â ðåãèîíàëü-
íûõ öåíòðàõ;

�x ðåêîìåíäîâàòü ðåãèîíàëüíûì äåïàðòà-
ìåíòàì çäðàâîîõðàíåíèÿ è ëå÷åáíî-ïðîôèëàê-
òè÷åñêèì ó÷ðåæäåíèÿì çàêóïàòü ñïåöèàëè-
çèðîâàííûå ïðîäóêòû ëå÷åáíîãî ïèòàíèÿ äëÿ 
ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ ïî ìåäèöèíñêèì ïîêàçàíèÿì â 
ñîîòâåòñòâèè ñ Ðàñïîðÿæåíèåì Ïðàâèòåëüñòâà 
ÐÔ îò 11 äåêàáðÿ 2023 ã. ¹ 3551-ð (ðåä. îò 
17.09.2024) «Îá óòâåðæäåíèè ïåðå÷íÿ ñïåöè-
àëèçèðîâàííûõ ïðîäóêòîâ ëå÷åáíîãî ïèòàíèÿ 
äëÿ äåòåé-èíâàëèäîâ» (https://www.garant.ru/
products/ipo/prime/doc/408073561/).

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïîäãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò-

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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Ñïèñîê ëèòåðàòóðû

ÐÅÔÅÐÀÒÛÐÅÔÅÐÀÒÛ

Ïîñëåäíèå èçìåíåíèÿ â ó÷åáíîé ïðîãðàììå ðåçè-
äåíòóðû ïî ïåäèàòðèè [â ÑØÀ] òðåáóþò ñîêðà-
ùåíèÿ ïðîäîëæèòåëüíîñòè ðîòàöèé â îòäåëåíèè 
èíòåíñèâíîé òåðàïèè íîâîðîæäåííûõ. Íèçêèé 
èíòåðåñ ê ïåäèàòðèè ñðåäè ñòóäåíòîâ-ìåäèêîâ â 
ñî÷åòàíèè ñ ñîêðàùåíèåì ïðàêòèêè â îòäåëåíèÿõ 
íåîíàòîëîãèè âî âðåìÿ ðåçèäåíòóðû, âåðîÿòíî, ïðè-
âåäóò ê ñíèæåíèþ ÷èñëà æåëàþùèõ ïðîäîëæàòü 
îáó÷åíèå ïî ñïåöèàëüíîñòè «íåîíàòîëîãèÿ». Àâòîðû 
ïðåäëàãàþò îòäåëüíóþ ðåçèäåíòóðó ïî íåîíàòàëü-
íîé èíòåíñèâíîé òåðàïèè, îáúåäèíÿþùóþ 1–2 ãîäà 
ïåäèàòðèè ñ ïîñëåäóþùèìè 3 ãîäàìè ðîòàöèé ïî 
íåîíàòîëîãèè (âñåãî – 4–5 ëåò) äëÿ èñïðàâëåíèÿ 
ñèòóàöèè ñ íåäîñòàòî÷íûì íàáîðîì êàäðîâ. Òàêæå 
íåîáõîäèìî ïðèâëå÷ü ê ðåøåíèþ ýòîé ïðîáëåìû 
ñîîáùåñòâî íåîíàòîëîãîâ, ÷òîáû îíè ñòàëè îáðàç-
öàìè äëÿ ïîäðàæàíèÿ, âäîõíîâëÿëè è ïðèâëåêàëè 

ñòóäåíòîâ-ìåäèêîâ â íåîíàòîëîãèþ. Àêàäåìè÷åñêàÿ 
íåîíàòîëîãèÿ [â ÑØÀ] ñåé÷àñ ïåðåæèâàåò êðèçèñ. 
Äëèòåëüíûå ðàáî÷èå ÷àñû, âûñîêèå îæèäàíèÿ ïî 
ïðîèçâîäèòåëüíîñòè òðóäà è çíà÷èòåëüíî áîëåå 
íèçêàÿ çàðïëàòà ïî ñðàâíåíèþ ñ íåàêàäåìè÷å-
ñêèìè ó÷ðåæäåíèÿìè ñïîñîáñòâóþò óõîäó âðà÷åé. 
Íåîáõîäèìû ïðîçðà÷íîå îïðåäåëåíèå ðàáî÷èõ ÷àñîâ, 
ëó÷øàÿ ñòðóêòóðà óïðàâëåíèÿ, ñòðàòåãè÷åñêîå 
ðàñïðåäåëåíèå ðåñóðñîâ äëÿ íàáîðà, óäåðæàíèÿ è 
âîñïèòàíèÿ íåîíàòàëüíûõ âðà÷åé è âðà÷åé-ó÷åíûõ 
è âîâëå÷åííûõ êëèíèöèñòîâ-ïðåïîäàâàòåëåé. Åñëè 
ýòè ìåðû íå áóäóò ýôôåêòèâíû è äîñòàòî÷íû, 
ñëåäóåò ðàññìîòðåòü âîçìîæíîñòü ñîçäàíèÿ ñàìî-
ñòîÿòåëüíûõ îòäåëåíèé äëÿ èíòåíñèâíîé òåðàïèè 
íîâîðîæäåííûõ.
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ìîæíîñòÿì îöåíêè íóòðèòèâíîãî ñòàòóñà è 
îðãàíèçàöèè íóòðèòèâíîé ïîääåðæêè ñ èñïîëü-
çîâàíèåì ñïåöèàëèçèðîâàííûõ ïðîäóêòîâ ýíòå-
ðàëüíîãî ïèòàíèÿ âñåì äåòÿì ñ ÌÂ â ðåãèîíàëü-
íûõ öåíòðàõ;

�x ðåêîìåíäîâàòü ðåãèîíàëüíûì äåïàðòà-
ìåíòàì çäðàâîîõðàíåíèÿ è ëå÷åáíî-ïðîôèëàê-
òè÷åñêèì ó÷ðåæäåíèÿì çàêóïàòü ñïåöèàëè-
çèðîâàííûå ïðîäóêòû ëå÷åáíîãî ïèòàíèÿ äëÿ 
ïàöèåíòîâ ñ ÌÂ ïî ìåäèöèíñêèì ïîêàçàíèÿì â 
ñîîòâåòñòâèè ñ Ðàñïîðÿæåíèåì Ïðàâèòåëüñòâà 
ÐÔ îò 11 äåêàáðÿ 2023 ã. ¹ 3551-ð (ðåä. îò 
17.09.2024) «Îá óòâåðæäåíèè ïåðå÷íÿ ñïåöè-
àëèçèðîâàííûõ ïðîäóêòîâ ëå÷åáíîãî ïèòàíèÿ 
äëÿ äåòåé-èíâàëèäîâ» (https://www.garant.ru/
products/ipo/prime/doc/408073561/).

�{�}�ã�È�����È�m�ˆ�º�¯�º�m����âñå àâòîðû â ðàâíîé ñòåïåíè âíåñëè 

ñâîé âêëàä â ðóêîïèñü, ðàññìîòðåëè åå îêîí÷àòåëüíûé 

âàðèàíò è äàëè ñîãëàñèå íà ïóáëèêàöèþ.

�n�Ò�Ó�È�Ó�°�Ò�¯�º�m�È�Ó�Ò�Ë�� âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóòñòâèè 

ôèíàíñîâîé ïîääåðæêè ïðè ïîäãîòîâêå äàííîé ðóêîïèñè.

�z�º�Ó�Á�ã�Ò�}�ˆ���Ò�Ó�ˆ�Ë�¯�Ë�°�º�m����âñå àâòîðû çàÿâèëè îá îòñóò-

ñòâèè êîíêóðèðóþùèõ èíòåðåñîâ.

�•�¯�Ò�ä�Ë���È�Ó�Ò�Ë���Ò�Ï���È�ˆ�Ë�ã�«����ÎÎÎ «Ïåäèàòðèÿ» îñòàåòñÿ 

íåéòðàëüíûì â îòíîøåíèè þðèñäèêöèîííûõ ïðåòåíçèé 

íà îïóáëèêîâàííûå ìàòåðèàëû è èíñòèòóöèîíàëüíûõ 

ïðèíàäëåæíîñòåé.
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