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дения I Московского городского съезда педиат-
ров (ноябрь, 2015 г.), который собрал более 
1500 участников из Москвы, России и зарубеж-
ных стран, помимо этого более 500 участников 
в on-line трансляции. Обсуждались на преды-
дущем съезде и планируются к обсуждению 
на II Московском городском съезде педиатров 
практически все актуальные вопросы совре-
менной педиатрии с привлечением ведущих 
специалистов многопрофильной медицинской 
помощи детям и подросткам из Москвы, России 
и зарубежных стран. 
Спасибо всем, кто впервые прочитает наш 
сборник и посетит городской съезд педиатров, 
всем, кто уже читал предыдущие сборники 
и заинтересуется вновь изданным, снова не 
останется равнодушным и примет участие в 
очередном съезде педиатров! Ваше внимание 
и участие, ваши замечания и предложения по-
могут нам в дальнейшей работе, а также очень 
важны для дальнейшего развития современ-
ной педиатрической службы города на благо 
здоровья детей. 

С уважением, 
И.Е. Колтунов, 
главный внештатный специалист педиатр 
Департамента здравоохранения города 
Москвы, главный врач ГБУЗ «Морозовская 
ДГКБ ДЗМ», заведующий кафедрой 
доказательной медицины медицинского 
института Российского университета 
дружбы народов, заслуженный врач РФ, 
профессор, доктор медицинских наук

Я имею честь представить вам 
очередной, четвертый, сборник 
клинических случаев пациентов, 

госпитализированных в Морозовскую детскую 
городскую клиническую больницу Департа-
мента здравоохранения города Москвы, — 
«Трудный диагноз в педиатрии». Большое спа-
сибо вам и всему педиатрическому сообществу 
за огромный интерес, проявленный к предыду-
щим трем сборникам. Надеюсь, что данное 
издание, как и предыдущие, поможет всем за-
интересованным врачам, оказывающим мно-
гопрофильную медицинскую помощь детям 
и подросткам, с учетом клинического опыта 
коллег повысить качество, эффективность и до-
ступность высококвалифицированной помощи 
в своей клинической практике. Непрерывное 
медицинское образование и обмен опытом 
между врачами — необходимое условие для ра-
боты педиатра в современных условиях. 
Выход данного сборника совпадает с проведе-
нием II Московского городского съезда педи-
атров 8—10 ноября 2016 г. в здании Конгресс-
парка гостиницы «Украина» (Кутузовский 
проспект, дом 2/1, строение 1). В этом году 
его тема «Трудный диагноз» в педиатрии. Пре-
о долевая барьеры. Мультидисциплинарный 
подход». Клиническая значимость данного 
посыла будет широко обсуждаться на съезде 
и прекрасно доказывается клиническими слу-
чаями, описанными в представляемом мною 
сборнике. 
Надеюсь, что II Московский городской съезд 
педиатров повторит и расширит успех прове-

Любовь к врачебному искусству — это и есть любовь к человечеству.
Гиппократ

Сотни воителей стоит один врачеватель искусный! 
Гомер

Если ты хочешь все подчинить себе, подчинись разуму. 
Сенека

Глубокоуважаемые коллеги, 
дорогие друзья!
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тканей человека (сарколеммы миофибрилл, 
кардиомиозина, синовиальной оболочки, ба-
зальных ганглиев головного мозга) [1—5].
В Российской Федерации для диагностики 
ОРЛ применяются критерии Киселя—Джон-
са в модификации Ассоциации ревматологов 
России 2003 г. (табл.) [5,6].
Диагностика ОРЛ до настоящего времени 
представляет определенные трудности в связи 
с эволюцией клинического течения заболе-
вания и расширением его дифференциально-
диагностического спектра [1,3,7]. Значи-
тельное снижение заболеваемости ОРЛ в 

Острая ревматическая лихорад-
ка (ОРЛ) — системное воспа-
лительное заболевание соеди-

ни тельной ткани, возникающее у генетичес ки 
предрасположенных детей и подростков
5—17 лет после перенесенной носоглоточ-
ной инфекции, вызванной β-гемолитическим 
стрептококком группы А (БГСА). В патогене-
зе ОРЛ ведущим является феномен молеку-
лярной мимикрии — развитие перекрестной 
реакции антител к антигенам БГСА, прежде 
всего к антигенам М-протеина стрептококка, 
со схожими эпитопами антигенных структур 

Клинические случаи

Трудности 
дифференциальной 
диагностики суставного 
синдрома у ребенка с острой 
ревматической лихорадкой

Таблица

Большие критерии Малые критерии Данные, подтверждаю-
щие предшествующую 

А-стрептококковую инфекцию

 Кардит 
 Полиартрит 
 Хорея 
 Кольцевидная 

эритема
 Подкожные ревма-

тические узелки

Клини-
ческие:

 Артралгии
 Лихорадка

 Позитивная А—стрептокок-
ковая культура, выделенная из 
зева, или положительный ре-
зультат теста быстрого опреде-
ления А-стрептококкового 
антигена

 Повышенные или воз-
растающие титры противо-
стрептококковых антител 
(антистрептолизин-О, антиде-
зоксирибонуклеаза В)

Лабора-
торные:

 Повышение острофазных 
показателей: СОЭ, СРБ

Инструмен-
тальные:

 Удлинение интервала PR 
на ЭКГ

 Признаки митральной
и/или аортальной регурги-
тации при Допплер-ЭхоКГ

Примечание. Наличие двух больших или одного большого и двух малых критериев в сочетании с эссенциаль-
ным критерием — свидетельством предшествующей А-стрептококковой инфекции — позволяет поставить 
диагноз «ОРЛ».
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большинстве стран приводит к гиподиагно-
стике и увеличению процента ошибочных 
диагнозов. Напротив, существуют страны и 
отдельные территории с высокой распростра-
ненностью ОРЛ (страны с низким уровнем 
экономического развития, коренное насе-
ление Австралии, Фиджи, Новой Зеландии, 
Индии), где наиболее отчетливо проявились 
современные особенности ОРЛ. Это привело 
к необходимости модификации исторических 
критериев Киселя—Джонса, прежде всего в 
отношении клинической характеристики су-
ставного синдрома [8]. 
Ревматический полиартрит наряду с ревма-
тическим кардитом остаются ведущими кли-
ническими проявлениями ОРЛ (33—66% и 
50—91% соответственно) [1,3,7—10]. Клас-
сическое описание суставного синдрома при 
ОРЛ: мигрирующий полиартрит с поражени-
ем крупных и средних суставов — коленных, 
голеностопных, локтевых, лучезапястных — 
без формирования деформаций и с быстрой 
положительной динамикой на фоне приема 
нестероидных противовоспалительных пре-
паратов (НПВП). Длительность течения ар-
трита без специфического лечения ограниче-
на и продолжается в среднем около 4 недель 
[3,8]. Поражение мелких суставов кистей и 
стоп, суставов позвоночника встречается зна-
чительно реже, чем при других заболеваниях 
суставов [8]. Согласно последним рекоменда-
циями American Heart Association, в качестве 
большого критерия ОРЛ могут рассматри-
ваться асептический моноартрит и полиар-
тралгии [7—10]. У детей с ревматическим по-
лиартритом, по нашим данным, отмечаются 
артриты и артралгии мелких суставов стоп 
(20%), кистей (16%) и боли в пояснично-
крестцовом отделе позвоночника (16%) [1]. 
Такой характер суставного синдрома при ОРЛ 
прежде всего требует исключения ювениль-
ного идиопатического артрита (ЮИА).
Для диагностики ЮИА чаще всего использу-
ют диагностические критерии Американской 
ревматологической ассоциации: 

 начало заболевания до достижения 16-лет-
него возраста;
 поражение одного и более суставов, харак-
теризующееся припухлостью/выпотом 

либо имеющее как минимум два из следую-
щих признаков: ограничение функции, бо-
лезненность при пальпации, повышение 
местной температуры;
 длительность суставных изменений не ме-
нее 6 недель;
 исключение других ревматических заболе-
ваний [11].

Локализация и распространение патологи-
ческого процесса зависит от формы ЮИА. 
Общими признаками являются: стойкое про-
грессирующее поражение суставов, приво-
дящее к деформации, развитию контрактур, 
суставной синдром сопровождается утрен-
ней скованностью, часто поражаются мелкие 
суставы кистей, стоп, шейный отдел позво-
ночника. 

Приводим клиническое наблюдение маль-
чика Т., 5 лет, поступившего в Морозов-
скую детскую городскую клиническую 
больницу (МДГКБ) 24.04.15 с направляю-
щим диагнозом: ЮИА.
Из анамнеза заболевания известно, что с 
01.04.15 появились жалобы на боли и ско-
ванность в коленных суставах, слабость в 
нижних конечностях, нарушение походки. 
Данных за предшествующую носоглоточную 
инфекцию нет. Через неделю присоедини-
лись боли в кистях, стопах, болезненность 
при попытке сесть на корточки. По данным 
ЭхоКГ от 02.04.16: створки клапанов серд-
ца не изменены, отмечается повышенная 
подвижность передней створки митраль-
ного клапана (МК), физиологическая ре-
гургитация на МК и трикуспидальном кла-
пане, дополнительная трабекула левого 
желудочка (ЛЖ). 09.04.15 консультирован 
ортопедом: по данным УЗИ коленных су-
ставов патологических изменений не вы-
явлено. В анализе крови отмечалось повы-
шение уровня С-реактивного белка (СРБ), 
антистрептолизина-О (АСЛО) 568 МЕ/л. 
Консультирован кардиологом, заподозрена 
ОРЛ. Получал нурофен с умеренным положи-
тельным эффектом в виде уменьшения боле-
вого синдрома. Госпитализирован с целью 
обследования и определения дальнейшей 
терапевтической тактики.
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Из анамнеза жизни известно, что ребенок 
от II беременности, протекавшей с угрозой 
прерывания во II триместре. Роды II, свое-
временные, самостоятельные. Масса тела 
при рождении 4200 г, длина 55 см. Раннее 
физическое и психомоторное развитие по 
возрасту. Из перенесенных заболеваний — 
ОРВИ, хронический аденоидит (аденоиды 
II—III степени), ангины отрицает. Семейный 
анамнез: отягощен по лор-патологии: у отца 
и бабушки по отцовской линии — хрониче-
ский гайморит, аденоидит. Мать и старший 
брат здоровы. 
При поступлении состояние ребенка средней 
тяжести. Температура тела 36,6 °С. Жалобы на 
боли в суставах, нарушение походки. Кожные 
покровы бледные, чистые, сухие, шелушение 
над областью голеностопных суставов. Ката-
ральных явлений нет. Лимфатические узлы не 
увеличены. Суставной синдром: выраженный 
полиартрит с ограничением движений в пле-
чевых, лучезапястных, пястно-фаланговых, 
голеностопных суставах, шейном отделе по-
звоночника, ограничение разведения в та-
зобедренных суставах, дефигурация за счет 
отека в области проксимальных межфаланго-
вых суставах кистей, отек, повышение мест-
ной температуры в области голеностопных 
суставов. Над областью левого голеностопно-
го сустава и над II—III пястно-фаланговыми 
и межфаланговыми суставами правой кисти

определяются узелки размером 3—5 мм 
(ревма тические/ревматоидные) (рис. 1 А, Б). 
Походка нарушена. В легких дыхание везику-
лярное, хрипы не выслушиваются. Перкутор-
но границы сердца расширены влево. Тоны 
сердца приглушены, ритмичные, дующий си-
столический шум на верхушке, проводящийся 
влево. Одышки, тахикардии нет (ЧД 19/мин, 
ЧСС 98/мин). Живот мягкий, безболезнен-
ный. Печень у края реберной дуги, селезенка 
не пальпируется. Физиологические отправле-
ния в норме.
В общем анализе крови при поступлении: 
Hb 112 г/л, лейкоциты 10,17 х 109/л, форму-
ла крови без изменений (п/я 1%, с/я 49%, 
л 41%, э 1%, м 8%), выраженная воспалитель-
ная активность в виде ускорения СОЭ 82 мм/ч
(норма до 15 мм/ч). В общем анализе мочи 
без патологических изменений. В биохимиче-
ском анализе крови: диспротеинемия (отно-
сительная гипоальбуминемия 48,4% (норма
55,8—66,1%), повышение уровня α1-глобу-
линов 8,4% (норма 2,9—4,9%), α2-глобулинов 
15,2% (норма 7,1—11,8%)), γ-глобулины в 
норме 15% (норма 11,1—20,8%); увеличение 
уровня IgA 343 мг/дл (норма 22—119 мг/дл), 
умеренное повышение СРБ 0,019 г/л (норма 
до 0,005 г/л). Кардиомаркеры (ЛДГ, КФК) и 
трансаминазы в пределах нормы. Ревматоид-
ный фактор 1,6 МЕ/мл (норма до 14 МЕ/мл). 
Обращает внимание значительное повыше-

Рис. 1. А, Б. Ревматические/ревматоидные узелки у пациента (Объяснение в тексте)

А Б
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дения. Нельзя исключить нагрузку на правое 
предсердие. Нормальное положение электри-
ческой оси сердца (рис. 4).
На ЭхоКГ от 24.04.15: умеренная дилата-
ция ЛЖ. Конечный диастолический размер 
(КДР) ЛЖ 44 мм (норма 32—40 мм). Конеч-
ный систолический размер (КСР) ЛЖ 27 мм. 
Фракция выброса (ФВ) сохранена 67% (норма 
больше 60%). Створки МК тонкие, подвиж-
ность задней ограничена за счет укорочения 
хорд (в систолу задняя створка заходит на 
переднюю), выраженная митральная регур-
гитация 3+ (норма до 1+). Створки аор-
тального клапана (АоК) тонкие, подвижные, 
асимметричные (левая больше правой и зад-
ней), пролапс АоК 1 ст., прогибается в систо-
лу на 5 мм, регургитация 2+ центрально и по 
левой комиссуре.
При обследовании в динамике на ЭхоКГ со-
храняются выявленные изменения. 
Консультация лор-врача: хронический адено-
идит, хронический тонзиллит, декомпенсиро-
ванная форма.
Консультация офтальмолога: патологиче-
ские изменения отсутствуют.
Консультация кардиолога: у ребенка с сус-
тавным синдромом: полиартрит с поражени-
ем мелких и крупных суставов, с экссудативно-
пролиферативными изменениями в течение 
месяца, при поступлении впервые выявлены 

Рис. 2. Рентгенограмма суставов кистей мальчика Т., 
5 лет (объяснения в тексте)

Рис. 3. Рентгенограмма органов грудной клетки маль-
чика Т., 5 лет (объяснения в тексте).

ние маркера стрептококковой инфекции — 
АСЛО 1206 МЕ/л (норма до 150 МЕ/л).
При УЗИ коленных суставов: эхографиче-
ские признаки незначительного скопления 
однородного жидкостного компонента в про-
екции левого коленного сустава. 
На рентгенограмме суставов кистей: 
сус тавные поверхности конгруэнтны, от-
мечаются единичные кистовидные разря-
жения костной ткани в области суставных 
поверхностей. Сустав ные щели равномерные, 
суже ний достоверно не выявлено. Костно-
травматических и деструктивных изменений 
не выявлено. Рентгенологическая картина 
ревматоидного артрита 1 ст. (рис. 2).
На рентгенограмме голеностопных суста-
вов: патологических изменений не выявлено. 
На рентгенограмме органов грудной клет-
ки: очаговых и инфильтративных теней нет. 
Кардиоторакальный индекс 0,54 (норма до 
0,5) (рис. 3). 
По данным УЗИ брюшной полости от 
24.04.15: эхографические признаки мезаде-
нита, диффузных изменений поджелудочной 
железы, увеличения размеров печени без из-
менения эхоструктуры.
Посев крови на гемокультуру: роста нет.
На ЭКГ: синусовая аритмия. Удлинение ин-
тервала PR 0,16 мс при ЧСС 92—100/мин. За-
медление предсердно-желудочкового прове-
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клинические и инструментальные измене-
ния: недостаточность МК и АоК, удлинение 
интервала PR. В анализах крови отмечается 
гуморальная активность и нарастающие зна-
чения АСЛО у ребенка с аденоидитом на фоне 
гипертрофии носоглоточной миндалины. 
Наличие двух больших критериев (кардит, 
артрит) в сочетании с признаками стрепто-
кокковой инфекции позволяет поставить диа-
гноз: «ОРЛ: эндомиокардит с поражением МК 
и АоК, полиартрит, недостаточность крово-
обращения (НК) I—IIА ст.». С целью исключе-
ния инфекционного эндокардита была взята 
кровь на стерильность.
Консультация ревматолога: у ребенка бы-
стро прогрессирующий суставной синдром с 
болевыми контрактурами, экссудативными 
изменениями. Отмечается генерализован-
ный полиартрит с поражением шейного от-
дела позвоночника, узелки над суставами, 
напоминающие ревматоидные или ревма-
тические, умеренная лимфоаденопатия. По 
данным УЗИ суставов — признаки синови-
та. Признаки стойкого поражения суста-
вов не позволяют исключить ЮИА, систем-

ный вариант с преобладанием суставного
синдрома. 
Ребенку была назначена терапия: анти-
бактериальные препараты (амоксицил лин-
+сульбактам (трифамокс) по 350 мг х 3 р/д
10 дней, с переходом на бициллин-5 по
600 тыс. Ед в/м), НПВП (диклофенак (воль-
тарен) по 25 мг х 3 р/д — 7 дней). Учитывая 
ревматический эндомиокардит с пораже-
нием двух клапанов и выраженный сустав-
ной синдром, глюкокортикостероидные 
гормоны (ГКС), были назначены в режиме 
пульс-терапии (метилпреднизолон (мети-
пред) по 250 мг в/в — 2 дня, затем по 125 мг 
в/в — 2 дня, затем по 62,5 мг в/в — 1 день 
+ метил преднизолн (метипред) по 10 мг 
внутрь — 8 дней с последующим постепен-
ным снижением). С целью лечения НК: диу-
ретики (фуросемид 0,7 мг/кг, спиронолактон 
(верошпирон) 1 мг/кг), каптоприл (капотен) 
1 мг/кг. 
Положительная динамика суставного син-
д рома и исчезновение ревматических узел-
ков были отмечены после назначения ГКС. 
На фоне комплексной терапии признаки НК 

Рис. 4. ЭКГ пациента Т., 5 лет (объяснения в тексте)
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уменьшились, по данным ЭхоКГ — практиче-
ски без динамики. По лабораторным данным, 
нормализация СОЭ 8 мм/ч, СРБ 0,001 г/л 
(норма до 0,005 г/л) и снижение уровня АСЛО 
до 909 МЕ/л (норма до 150 МЕ/л). 
Ребенок выписан в удовлетворительном со-
стоянии с сохранением умеренно выражен-
ного суставного синдрома в виде умеренной 
дефигурации правого коленного сустава и 
баллотации надколенника. Рекомендации 
при выписке: бициллин-5 по 600 тыс. Ед 1 раз 
в 3 недели в/м, метилпреднизолн (метипред) 
по 9 мг внутрь с постепенным снижением; ме-
локсикам (мовалис) по 2,0 мл — 1 р/д; про-
должить терапию НК. 
При контрольном обследовании через 
3 недели сохраняется умеренное ограниче-
ние максимальных движений в плечевых су-
ставах, движения в других суставах — в пол-
ном объеме. Сохраняется систолический шум 
митральной недостаточности, тоны сердца 
звучные. Одышки, тахикардии нет. По другим 
органам — без динамики. При лабораторном 
исследовании: в общем анализе крови —
признаки воспалительных изменений от-
сутствуют, в биохимическом анализе кро-
ви — снижение уровня АСЛО до 441 МЕ/мл
(норма до 150 МЕ/мл), умеренное повышение 
IgA 172 мг/дл (норма 22—119 мг/дл), СРБ, 
РФ, КФК, ЛДГ, трансаминазы — в пределах 
нормы.
По данным холтеровского мониторирова-
ния ЭКГ: умеренно выраженная синусовая 
аритмия, с ЧСС 64—185/мин. Зарегистри-
ровано 2 эпизода синоатриальной блокады 
2 степени 2 типа. По данным ЭхоКГ: сохраня-
ется умеренная дилатация ЛЖ до 45 мм, ре-
гургитация на МК уменьшилась до 2+, на АоК 
уменьшилась до 1+.
На фоне снижения дозы метилпреднизо-
лона (метипреда) через 1,5 месяца после 
выписки у мальчика появились жалобы на 
расторможенность, вычурные движения, 
нарушение речи и координации движений. 
При осмотре: состояние средней тяжести. 
Температура тела 36,6 °С. Кожные покровы 
бледно-розовые, сыпи нет. Суставы внешне 
не изменены, активные и пассивные движе-
ния в полном объеме. Неконтролируемые 

движения конечностей по типу гиперкине-
зов. Речь смазанная, нарушение почерка, в 
позе Ромберга неустойчив, шаткая походка. 
В легких везикулярное дыхание, хрипов нет. 
Тоны сердца громкие, ритмичные, дующий 
систолический шум на верхушке. Печень, се-
лезенка не увеличены.
Ребенок консультирован неврологом: 
при осмотре в сознании, расторможен. Ме-
нингеальных знаков нет. Черепно-мозговые 
нер вы: тремор языка. Мышечный тонус сни-
жен D ≥ S. Сухожильные рефлексы живые 
D ≥ S. В позе Ромберга неустойчив за счет 
гиперкинезов. Диагноз: «ревматическая
хорея».
В общем анализе крови и мочи — без патоло-
гических изменений. Мазок из зева на флору — 
патогенные стрептококки не обнаружены. 
В биохимическом анализе крови: отмечается 
умеренное повышение АСЛО 222 МЕ/л (норма
до 150 МЕ/л) и увеличение уровня IgA
177 мг/дл (норма 22—119 мг/дл). Остальные 
показатели в пределах нормы. МРТ головного 
мозга: патологических изменений не выяв-
лено. 
Повторно назначены ГКС (преднизолон 
в дозе 1 мг/кг/сут — 15 дней с последую-
щим постепенным снижением), повтор-
ный курс антибактериальных препаратов 
(амоксицил лин+сульбактам (трифамокс) по 
350 мг х 3 р/д 14 дней, с продолжением би-
циллинопрофилактики и терапии НК. Для ле-
чения хореи: карбамазепин, фенибут.
При контрольном обследовании через 
2 месяца у мальчика отсутствуют суставной 
и гиперкинетический синдромы, сохраня-
ется недостаточность МК 2 ст., недостаточ-
ность АоК 1 ст.

Таким образом, появление гиперкинетиче-
ского синдрома через 2,5 месяца от дебюта 
артрита у ребенка с недостаточностью МК и 
АоК на фоне иммунологических признаков 
стрептококковой инфекции стало неоспори-
мым доказательством течения ОРЛ: эндомио-
кардит с поражением МК и АоК, полиартрит, 
хорея. НК IIА. Сохранение через 6 месяцев 
после начала заболевания признаков недо-
статочности МК и АоК свидетельствует об 
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исходе ОРЛ в хроническую ревматическую 
болезнь сердца.
Особенностью данного клинического наблю-
дения наряду с полисиндромностью клини-
ческих проявлений, выраженной воспали-
тельно-пролиферативной активностью с 
образованием ревматических узелков в дебю-
те, является характер полиартрита: длитель-
ность больше 3 недель на фоне НПВП, выражен-

ные экссудативные изменения, формирование 
болевых контрактур, поражение шейного от-
дела позвоночника и мелких суставов кистей с 
появлением кистовидных разряжений костной 
ткани в области суставных поверхностей.
Данное клиническое наблюдение демонстри-
рует трудности в проведении дифференциаль-
ной диагностики ОРЛ и полиартикулярного 
варианта ЮИА. 
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12,73 пмоль/л, лютеинизирующий гормон 
(ЛГ) 3,14 мМЕ/мл, фолликулостимулирую-
щий гормон (ФСГ) 5,4 мМЕ/мл, свободный 
ДГЭА 0,725 (0,92—7,6) ммоль/л, пролактин 
173 (70—600) мМЕ/мл, свободный тестосте-
рон 0,156 (0,24—2,71) пмоль/л, кортизол 
289 (123—626) пмоль/л. 

Рис. 1. Внешний вид и 
показатели физического 
развития ребенка по цен-
тилльной таблице — ука-
заны выделенной линией. 
Данных перед осмотром в 
рамках описанной госпи-
тализации нет

Рис. 2. Рентгенография кистей рук. Костный возраст 
11—11,5 года. Биологический возраст ребенка 15 лет 

В отделение эндокринологии 
ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ» 
поступила девочка М., 15 лет, 

с выраженными признаками задержки физи-
ческого и полового развития, выявленными 
при диспансеризации педиатром. Пациентка 
из гипосоциальной семьи. Вес при рождении 
3200 г, рост 50 см. Соматический статус по ор-
ганам — без патологии. При офтальмологиче-
ском исследовании — двухсторонняя частич-
ная атрофия зрительного нерва. При сборе 
анамнеза было выяснено, что девочка не от-
ставала от сверстников до 5 лет, далее замече-
но отставание в физическом развитии (рис. 1). 
При поступлении (15 лет) — рост 138 см, 
вес 36 кг, SDS роста — 3,9, ИМТ 18,9, по-
ловое развитие Таннер 1. Костный возраст
11—11,5 года (рис. 2). 
Кариотип 46ХХ, гормональный про-
филь: свободный тироксин 17,4 (норма 
9—20 пмоль/л), тиреотропный гормон (ТТГ) 
0,34 (0,46—4,68) мМЕ/мл, антитела к тирео-
пироксидазе 11,7 (0—34) мМЕ/мл, эстрадиол 

Выраженное отставание 
в физическом и половом 
развитии у девочки 15 лет
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У пациентки, таким образом, имелись все 
показания поставить диагноз «вторичные 
гипотиреоз и гипогонадизм», предположить 
снижение функции соматотропного гормона 
(гормона роста, СТГ), что явилось показанием 
к началу заместительной терапии левотирок-
сином и эстрагенами, далее — проведению 
пробы на выброс гормона роста. При прове-
дении которой с клонидином были выявлены 
следующие показатели (табл. 1):

Таблица 1 

Минуты теста Уровень гормона роста 
в крови (мМЕ/мл)

0 0

30 0

60 0

90 0

120 0

150 0

Рис. 3. А – сагиттальное Т1-взвешенное изображение
с контрастным усилением; Б – корональное
Т1-взвешенное изображение с контрастным усилением 

Таблица 2

Часы теста Показатели Результаты 
(мМЕ/мл)

0 ЛГ 0

0 ФСГ 0

1 ЛГ 0,05

1 ФСГ 1,46

4 ЛГ 0,24

4 ФСГ 2,25

24 ЛГ 0,33

24 ФСГ 1,33

А Б

По полученным данным был доказан дефицит 
гормона роста (гипофизарный нанизм), что яви-
лось показанием к проведению МРТ головного 
мозга с контрастным усилением (рис. 3 А, Б). 
Выявлено объемное образование в области 
гипофиза (краниофарингиома) без достовер-
ного влияния на соседние ткани.
Учитывая задержку полового развития, с уче-
том уже доказанного дефицита СТГ и ТТГ для 
верификации центрального генеза задержки 
полового развития была проведена проба с 
трипторелином (табл. 2). 

По полученным данным был доказан вторич-
ный гипогонадизм (дефицит ЛГ и ФСГ). 
По данным клинического наблюдения, лабо-
раторных и инструментальных методов ис-
следования был поставлен клинический диаг-
ноз: «пангипопитуитаризм: гипофизарный 
нанизм, вторичный гипотиреоз, вторичный 
гипогонадизм. Объемное образование в об-
ласти гипофиза (краниофарингиома), без до-
стоверного влияния на окружающие ткани.
Двухсторонняя парциальная атрофия зри-
тельного нерва». 
Было рекомендовано лечение 1,7 мг/сутки 
гормона роста подкожно, левотироксин 50 мкг 
в сутки. Учитывая выраженное отставание в 
росте, от заместительной терапии половыми 
гормонами решено воздержаться. Ребенок 
был проконсультирован в НИИ нейрохирургии 
имени Н.Н. Бурденко — от оперативного лече-
ния решено воздержаться, показано динамиче-
ское наблюдение, молеку лярно-генетическое 
исследование не верифицировало генетиче-
ской причины пангипопитуитаризма. 
Ребенок до 18 лет вырос на 35 см, достигнув 
роста 173 см. Гормон роста получала с 15 до 
17 лет, левотироксин постоянно, замести-
тельная терапия половыми гормонами до 
17,5 года. Интеллектуальное развитие не было 
нарушено. 

Данный клинический случай демонстрирует 
позднюю верификацию пангипопитуитариз-
ма с реализацией успешной патогенетической 
терапии, необходимость развития диспансе-
ризации детей, в том числе для верификации 
эндокринных нарушений. 
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клинические формы — с поражением верхних 
и нижних дыхательных путей (острый стенози-
рующий ларингит, бронхит, пневмония, брон-
хиальная астма), реактивный артрит, уретрит, 
вульвит, конъюнктивит, лимфаденит и др. 
Вот уже несколько десятилетий врачи задают 
себе вопрос: лечить ли хламидийную и мико-
плазменную инфекцию? На основании много-
летнего опыта наблюдения за детьми с эти-
ми инфекциями можно сказать, что в случае 
слишком коротких курсов антибактериально-
го лечения, недолеченной инфекции велик 
риск возникновения рецидивов, осложнений, 
вторичной дисфункции иммунитета, внутри-
семейного распространения инфекции. Важно 
также понимать, что основными антибиотика-
ми в лечении внутриклеточных инфекций яв-
ляются макролиды, которые нужно назначать 
своевременно (рис. 1).
Механизм действия макролидов связан с ката-
литическим пептидил-трансферазным цент ром 
50s-cубъединицы рибосом. Это приводит к на-
рушению транслокации и транскрипции, пода-
влению синтеза белка в рибосомах микробных 
клеток. Макролиды действуют бактериоста-
тически. В высокой концентрации макролиды 
II поколения могут оказывать бактерицидное 
действие [1]. В целом спектр действия всех 
макролидов одинаков. Они эффективны в от-
ношении грамположительных микроорганиз-
мов, грамотрицательных кокков, а именно 
стрептококка, пневмококка, менингококка, го-
нококка, трепонем, клостридий, листерий, ко-
ринебактерий дифтерии и эритразмы, бациллы 
сибирской язвы. Макролиды эффективны про-
тив пенициллинообразующего стафилококка 
(за исключением метициллин-резистентного), 
частично энтерококка, а также некоторых гра-
мотрицательных бактерий — гемофильной 
палочки, моракселлы (бранхамеллы), а также 

Хламидийные и микоплазменные 
инфекции широко распростра-
нены среди взрослых и детей. 

Интерес к этим заболеваниям возник в кон-
це 80-х гг. прошлого столетия, когда впервые 
была установлена этиология хламидийной 
инфекции у новорожденных, матери которых 
были инфицированы хламидиями (Chlamydia 
trachomatis). Именно поэтому долгие годы соз-
давалось мнение, что данная инфекция переда-
ется исключительно половым путем, инфици-
руя беременных и вызывая внутриутробное и 
интранатальное поражение плода и новорож-
денного. Вспоминая первые исследования по 
хламидийной инфекции, которые были начаты 
в 1989 году в Морозовской больнице, мы (вра-
чи) были очень ограничены в исследовании, в 
выборе методов. В те годы существовало прак-
тически только два метода для диагностики 
хламидий — иммунофлюоресцентный (ИФ) и 
иммуноферментный (ИФА), но предназначены 
они были только для исследования материала 
в мазках. Основным объектом обследования 
были исключительно новорожденные дети. 
Значительно позже, благодаря многочислен-
ным исследованиям, благодаря появлению ме-
тодов ИФА, ПЦР как у нас в стране, так и за ру-
бежом, были доказаны и описаны другие пути 
передачи: воздушно-капельный, контактный, 
гематогенный. 
Открыты были и другие виды хламидий 
C.pneumoniae, С.psittaci. Знания о микоплаз-
менной инфекции также обогащались — по-
являлось больше данных о M.pneumoniae, 
M.hominis. 
Позже, в 90-е годы, благодаря появившейся воз-
можности обследования детей разных возрас-
тов, расширились представления о клиниче-
ских формах хламидийной и микоплазменной 
инфекции. Соответственно были выделены 

Лечение детей
с заболеваниями 
внутриклеточной этиологии
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бордетеллы, хеликобактер, боррелий, внутри-
клеточных патогенов (хламидий, микоплазм, 
уреаплазм), гарднерелл, коксиелл, риккетсий. 
Однако большинство грамотрицательных ми-
кроорганизмов природно устойчивы к макро-
лидам. Умеренно чувствительны анаэробы: 
клостридии, бактероиды, актиномицеты, про-
пионобактерии, анаэробные кокки. Атипичные 
микобактерии (M.avium, M.leprae) чувствитель-
ны к азитромицину, кларитроцину, рокситро-
мицину [1].
Мидекамицин и кларитромицин превосходят 
по действию среди всех макролидов в отноше-
нии грамположительных микроорганизмов. 
Среди всех макролидов микоплазмы M.hominis 
наиболее чувствительны к мидекамицину. 
Спирамицин воздействует на токсоплазмы. 
Некоторые 16-членные макролиды (мидеками-
цин) активны в отношении штаммов пневмо-
кокка и пиогенного стрептококка, устойчиво-
го к 14- и 15-членным макролидам [2].
У макролидов описан также постантибиотиче-
ский и иммуномодулирующий эффект. 
Резистентность MLS-типа (способность к мо-
дификации рибосомальной 50s-субъединицы) 
не вырабатывается к 16-членным макроли-

дам (мидекамицину). Согласно исследованию
ПеГаС (I—III), резистентность к макролидам 
невысокая и в среднем колеблется от 2 до 6%.
Как показал анализ лечения макролидами, 
в Морозовской больнице наиболее часто на 
практике применялся мидекамицин, азитро-
мицин и кларитромицин.
Основные показания лечения макролидами, 
приведем на примере оригинального препарата 
Макропен® (мидекамицин):

 Инфекционно-воспалительные заболевания.
 Инфекции дыхательных путей, в том числе 
вызванные внутриклеточными возбуди-
телями.
 Тонзиллофарингит.
 Острый средний отит.
 Синусит.
 Обострение хронического бронхита.
 Внебольничные пневмонии.
 Инфекции мочеполового тракта, вызван-
ные микоплазмами, легионеллами, хлами-
диями, Ureaplasma urealyticum (для мидека-
мицина).
 Инфекции кожи и подкожной клетчатки.
 Для лечения энтеритов, вызванных Сampilo-
bacter.

МАКРОЛИДЫ

14-членные

Природные: 
Эритромицин
Олеандомицин

Природные:
Мидекамицин
Спирамицин
Джозамицин
Китазамицин*

Полусинтетические:
Рокситромицин
Кларитромицин
Диритромицин*
Розамицин*
Флуритромицин*
Телитромицин

Кетолиды:
HMR-3004
HMR-3647

Полусинтетические:
Мидекамицин ацетат
Рокитамицин*
Китазамицин*

Полусинтетические:
Азитромицин

15-членные 16-членные

Рис. 1. Классификация макролидов

*Не зарегистрированы в России.
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 Лечение и профилактика дифтерии и
коклюша.

Макропен® (мидекамицин) отличается от дру-
гих макролидов тем, что его применение раз-
решено у детей с рождения. 
Способ применения и дозы
Внутрь, до еды. Взрослые и дети массой тела 
более 30 кг — по 1 таб. 400 мг х 3 раза. Детям 
массой до 30 кг суточная доза 40 мг/кг мас-
сы, разделенной на 3 приема. При тяжелых 
инфекциях суточная доза составляет 50 мг/кг
массы, разделенной на 3 приема. При двукрат-
ном приеме суточная доза – 50 мг/кг.
Суспензия Макропена® детям (согласно ин-
струкции по применению лекарственного пре-
парата)
До 30 кг (~10 лет) — 175 мг/5 мл
До 20 кг (~ 6 лет) — 22,5 мл (787 мг) х 2 раза
До 15 кг (~ 4 г) — 10 мл (350 мг) х 2 раза
До 10 кг (~ 1—2 г) — 7,5 мл (262,5 мг) х 2 раза
До 5 кг (~ 2 м-ца) — 3,75мл (131,25 мг) х 2 раза
Продолжительность лечения — 7—14 дней. 
Профилактика дифтерии — 7 дней
(50 мг/кг/сут), разделенные на 2 прие-
ма (7 дней). Профилактика коклюша —
50 мг/кг/сут в течение 7—14 дней в первые 
14 дней от момента контакта.
Эффективность лечения мидекамицином  
(в Ар гентине) была доказана у 2322 больных 
и составила: 90,8% — инфекции дыхательных 
путей, 100% — заболевания кожи, 92,8% — 
скарлатина, 100% — кампилобактер. 
В последние годы, как было выяснено при 
лечении тонзиллофарингитов, более 65% 
больных получали лечение антибиотиками 
необоснованно. Нередко стартовым препа-
ратом при стрептококковых инфекциях яв-
ляется группа феноксиметилпенициллина, 
амоксициллина. Однако имеется большая 
вероятность развития аллергической сыпи 
[3]. Аналогичная ситуация наблюдается при 
стартовом лечении данными препаратами 
инфекционного мононуклеоза. В этой ситуа-
ции рекомендуется назначать макролиды или 
цефалоспорины.
Переносимость макролидов хорошая. В от-
личие от эритромицина, у Макропена® в 
2—15 раз реже возникают нежелательные яв-
ления.

Как же правильно поставить диагноз в случае 
выявленной инфекции внутриклеточной этио-
логии? 

Приводим клинический пример
Девочка Р., 14 лет, находилась в инфекци-
онном отделении Морозовской больницы с 
10.10.2013 г. 
Из анамнеза известно, что 26.09.13 было пере-
охлаждение, затем появился озноб. 27.09.13 — 
подъем температуры до 39,6 °С и непродук-
тивный кашель. Педиатр осмот рел ребенка и 
поставил диагноз: «ОРЗ». 30.09.13 — диагноз: 
«ангина», назначен флемоксин-солютаб и по-
лоскания. Температура сохранялась. 2.10.13 
выполнен рентген грудной клетки, на котором 
выяв лена правосторонняя пневмония (обшир-
ные участки инфильтрации легочной ткани), 
назначен Цефабол внутримышечно, однако де-
вочка продолжала лихорадить. 4.10.13 — выз ван 
врач из платной клиники — заподозрена двух-
сторонняя пневмония, добавлен второй анти-
биотик. 5.10.13 добавлены ингаляции с Лазолва-
ном. Ребенок кашлял, субфебрильно лихорадил. 
Самотеком поступили в МДГКБ 10.10.13.
При поступлении: состояние средней тяжести, 
не лихорадит. Зев гиперемирован, налетов нет. 
Лимфоузлы не увеличены. Носовое дыхание за-
труднено, слизистое скудное отделяемое. В лег-
ких дыхание жесткое, в нижних отделах справа 
ослабленное, в подмышечной области и по зад-
ней поверхности укорочение перкуторного зву-
ка, выслушиваются единичные крепитирующие 
хрипы, влажные справа, в нижних отделах. Тоны 
сердца ритмичные. Со стороны паренхиматоз-
ных органов — патологии не было выявлено.
Обследование. В общем анализе крови лейко-
циты — 12,9 тыс., со «сдвигом» формулы вле-
во до с/ядерных элементов — 90%. К моменту 
выписки из стационара — 22.10.13 количество 
с/ядерных элементов уменьшилось — 67%. Со 
стороны показателей биохимического анализа 
крови, включая АСЛ-О, изменений не было. 
Общие иммуноглобулины класса G и M — уве-
личены относительно референсных значений. 
На рентгенограмме органов грудной клетки 
10.10.13. (по сравнению с амбулаторным ис-
следованием от 2.10.13) — отмечено нараста-
ние инфильтрации легочной ткани. Диагноз: 
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Таблица. Серологическое исследование крови (ИФА) 11.10.13.

Результат Норма Комментарии

C.pneumoniae IgM 2,0 0—1,1 положительно

C.pneumoniae IgG 0 0,0—22,0 отрицательно

M.pneumoniae IgM 4,3 0,0—1,1 положительно

M.pneumoniae IgG 126,3 0,0—22,0 положительно

«правосторонняя нижнедолевая пневмония». 
Назначенное лечение: 

 Трифамокс в/венно 1,5 г х 3 раза + Макропен® 
400 мг х 3 раза – на 10 дней;
 ингаляции через небулайзер с Лазолваном;
 симптоматическая терапия — местная
(туалет носа, 0,05% нафтизин), полоскание 
зева хлоргексидином;
 флюконазол 50 мг — 1 раз — 3 дня;
 физиотерапия, УВЧ на грудную клетку 
(10 дней);
 ЛФК.

Бактериологическое исследованное мазков из 
зева и носа — отрицательное. 16.10.13. выпол-
нена КТ грудной клетки, на которой описана 
картина правосторонней нижнесреднедоле-
вой пневмонии. На серии КТ в S8 нижней доли 
правого легкого регистрируется крупная зона 
консолидации с прослеживающимися на этом 
фоне просветами бронхов до уровня субсегмен-
тов. В других сегментах правой нижней доли, 
больше — в S8—S10 сегментах выявляется рас-
пространенная мелкоочагово-сливная инфиль-
трация легочной паренхимы. Единичные очаги 
размером в 0,8 х 0,6 см и 0,4 х 0,3 см регист-
рируются в S4 средней доли правого легкого. 
Гидроперикард в незначительном объеме. УЗИ 
плевральных полостей — справа в плевральном 
синусе незначительное количество анэхогенной 
жидкости высотой 8,7 мм. ЭКГ 14.10.13 — ритм 
синусовый, регулярный. Вертикальное положе-
ние электрической оси сердца. ЭхоКГ 17.10.13 
выяв лена локальная сепарация листков пери-
карда за верхушкой правого желудочка. Пов-
торная ЭхоКГ 22.10.13 — сепарация до 6 мм.
Консультация кардиолога 18.10.13. — реактив-
ный экссудативный перикардит, малый выпот. 
В лечение добавлен Вольтарен 50 мг х 2 раза.
Консультация лор-врача 16.10.13 — обостре-
ние хронического тонзиллита. Миндалины с 
казеозными массами в лакунах. 

При выписке состояние ребенка удовлетво-
рительное. В легких дыхание везикулярное, 
без хрипов. Со стороны сердца — тоны рит-
мичные, шума не слышно. Девочка выписана 
с рекомендациями наблюдения у участкового 
педиатра и кардиолога.
Основной клинический диагноз (при выпи-
ске из стационара): «внебольничная право-
сторонняя нижнедолевая пневмония». 
Диагноз сопутствующий: «реактивный экссу-
дативный перикардит».

Комментарии к данному клиническому
случаю
1. Прежде всего следует обратить внимание 
на анамнез настоящего заболевания: начало — 
с симптомов ОРЗ, а далее развиваются ослож-
нения, сохраняется гипертермия, несмотря на 
назначенное антибактериальное лечение. Что 
же должно было насторожить врачей, которые 
наблюдали ребенка на амбулаторном этапе? 
В 2013 году в Москве была эпидемия микоплаз-
менной инфекции, и в этом случае, даже если 
был назначен антибиотик из группы амино-
пенициллинов, следовало бы предусмотреть 
назначение макролида, а не цефалоспорина, 
либо их комбинацию. Следует помнить, что 
при назначении аминопенициллинов в случае 
текущей хламидийной инфекции огромная 
вероятность формирования L-формы возбуди-
теля, который впоследствии и на макролиды 
реагировать будет хуже.
2. Ребенок поступил в стационар поздно — на 
15-й день болезни, да еще и «самотеком». Оче-
видно, имела место недооценка тяжести на ам-
булаторном этапе.
3. Диагноз внутриклеточной инфекции в ста-
ционаре был быстро подтвержден. Как оценить 
полученные серологические результаты? Была 
выявлена смешанная инфекция: острая хлами-
дийная и обострение микоплазменной, кото-
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рые и явились причиной пневмонии у ребенка. 
Эти результаты не были отражены в выписке из 
стационара, а сделать это следовало бы.
4. Врачам хорошо известно, что внутриклеточ-
ные инфекции, даже в остром периоде пневмо-
нии, обычно протекают без выраженных сдви-
гов в лейкоцитарной формуле (т.е. количество 
лейкоцитов и нейтрофилов не увеличивается, 
а лимфоциты и реже моноциты обычно преоб-
ладают). В данном случае в первом же анализе 
крови лейкоциты были на верхней границе нор-
мы, а нейтрофилы преобладали — 90%. Что это 
может означать? Дело в том, что при хламидий-
ной и микоплазменной инфекциях в случае сме-
шанного течения (например, со стрептококком 
или другими бактериями) может наблюдаться 
нейтрофиллез в общем анализе крови. 
Почему же в этом случае в мазках из зева дру-
гих возбудителей не выделили? Как видно 
из данных анамнеза, ребенок к моменту по-
ступления в стационар уже несколько дней 
получал лечение аминопенициллинами и це-
фалоспоринами, и вполне закономерен отри-
цательный результат.
5. Совершенно правильно, что при поступ-
лении в стационар был добавлен в лечение 
Макропен®, на фоне которого сразу появились 
положительные сдвиги в лечении. Ранее на 
основании собственного сравнительного опы-
та нами были предложены принципы лечения 
пневмонии при микоплазменной инфекции. 
Как показали исследования, в случае развития 
пневмонии, особенно двусторонней, назна-
чение сразу двух антибиотиков (аминопени-
циллинов или цефалоспоринов + макролидов, 
например: в/венно — кларитромицин или 

пер орально — Макропен®, кларитромицин, 
азитромицин), имело значительно лучшую 
положительную динамику и регресс инфиль-
тратов легких по сравнению с группой детей, 
которые получали данные препараты последо-
вательно друг за другом [4].
6. Поражение сердца при внутриклеточных 
инфекциях — не такое уж частое явление. Од-
нако, наблюдая за детьми с данными инфекци-
ями в Морозовской больнице на протяжении 
30 лет вместе с коллегами — М.Г. Кантемиро-
вой, О.А. Коровиной и другими, приходилось 
отмечать функциональные нарушения со сто-
роны сердца — нарушение ритма, артериаль-
ную гипотензию, при тяжелой патологии — 
миокардиты. Нередко по результатам ЭхоКГ 
приходилось наблюдать сепарацию листков пе-
рикарда и небольшой выпот (2—4 мм) у боль-
ных с респираторными инфекциями разной 
степени тяжести; также обнаруживались эхо-
плотные включения и миксоматоз клапанов. 
Что касается данного случая — то сепарация 
за верхушкой ПЖ до 7 мм: по классификации 
можно отнести к экссудативному перикардиту.
7. Как правильно следовало бы рекомендовать 
наблюдение за данным ребенком в динамике? 
Не вызывает сомнения наблюдение у таких 
специалистов, как кардиолог и инфекционист. 
Обязателен серологический контроль крови на 
внутриклеточные инфекции через 2,5—3 ме-
сяца для решения вопроса о необходимости 
дальнейшего лечения хламидийной и мико-
плазменной инфекций. Девочка находится в 
пубертатном возрасте, и в этом случае целе-
сообразно было бы подключить иммунокор-
рекцию. 

Список литературы

1.  Лукьянов С.В. Макролиды в терапии инфекций дыхательной системы // Consilium medicum 2004; 
том 6. — №10, с.

2.  Bryskier A., Butzler J.-P. Macrolides in: Antibiotic and Chemotherapy. Finch R.G. et al. editor. Churchill 
Livingstone. 2003. P. 310—25.

3.  Тонзиллофарингиты. Методические рекомендации. Полифорум групп. Москва — Санкт-Петербург. — 
2014. — 40 с. Абдулкеримов Х.Т., Гаращенко Т.И., Кошель С.И., Рязанцев С.В., Свистушкин В.М. Под 
редакцией Рязанцева С.В.

4.  Савенкова М.С., Савенков М.П., Самитова Э.Р., Буллих А.В., Журавлева И.А., Якубов Д.В., Кузнецо-
ва Е.С. // Вопросы современной педиатрии. — 2013. — 12(6) : 108—114.



Трудный диагноз в педиатрии
19



Клинические случаи
20

ность и инвазивность в течение 1,5—2 лет. 
Эндозиты вне организма, во внешней среде 
сохраняют активность лишь в течение 30 ми-
нут. Контакт с промежуточными хозяевами 
(собаками, сельскохозяйственными животны-
ми) не приводит к инфицированию человека. 
Больной человек не выделяет возбудителя 
во внешнюю среду, поэтому не представляет 
опасности для окружающих. К факторам пе-
редачи токсоплазмоза следует отнести сырое 
(или недостаточно обработанное) мясо (ба-
ранина, свинина, реже — говядина) и мясные 
продукты, зараженные цистами токсоплазм, 
молоко (например козы), а также плохо вы-
мытая зелень, овощи и фрукты, грязные руки, 
с находящимися на них ооцитами [1,2]. Токсо-
плазмы обладают цитопатогенным действием 
на клетку, и в местах внедрения образуются 
воспалительные гранулемы, некрозы.
Пути передачи: пероральный или алимен-
тарный (заглатывание ооцист или цист), при 
этом возникает приобретенная инфекция. 
Другой путь передачи — трансплацентар-
ный. Инфицирование может также проис-
ходить после переливания крови и плазмы от 
инфицированных токсоплазмозом доноров.
Инкубационный период при токсоплазмозе в 
среднем равен приблизительно двум неделям.
В работе М.Г. Авдеевой (2012 г.) описана 
клиника приобретенного токсоплазмоза у 
взрослых, которая характеризовалась нали-
чием у 90—100% больных астеновегетатив-
ного синдрома (головная боль, сонливость, 
слабость), увеличение лимфоузлов в под-
челюстной и заднешейной области, субфе-
брилитет, который длится до 1—3 месяцев, 
а также развитием артралгий, миалгий, сни-
жением памяти, гепатомегалии, нарушением 
обмена билирубина в 20% случаев [3]. Поми-

Представленные ниже случаи на-
блюдались, лечились, а также 
анализировались на летальной 

комиссии в Морозовской детской городской 
клинической больнице ДЗ г. Москвы.
Токсоплазмоз, как известно, относится к за-
болеваниям, которые передаются различ-
ными путями. Однако в случае внутриутроб-
ного заражения (в зависимости от сроков 
беременности) исходы заболевания могут 
быть разные — от летального до тяжелых 
форм поражения центральной нервной си-
стемы (ЦНС), генерализованных форм либо 
функциональных расстройств. К сожалению, 
в последние годы приходится наблюдать сле-
дующую тенденцию: либо обследование бе-
ременной женщины на внутриутробные ин-
фекции вообще не проводится, либо врачи 
(чаще акушеры-гинекологи) недостаточно 
знают порядок обследования, принципы ле-
чения токсоплазмоза и дальнейшего наблю-
дения. Нельзя также сбрасывать со счетов 
недостаточную информированность будущих 
родителей относительно значения текущей 
персистирующей инфекции, возможности ее 
генерализации и развития неблагополучных 
исходов во время беременности. 

ЛИТЕРАТУРНЫЕ ДАННЫЕ
Toxoplasma gondii — возбудитель токсоплаз-
моза относится к простейшим, внутриклеточ-
ным паразитам. В организме человека может 
паразитировать в виде пролиферативных 
форм — эндозитов, в виде псевдоцист и в виде 
истинных тканевых цист. Кошки являются 
переносчиками заболевания, в их кишечни-
ке токсоплазмы находятся в виде ооцист, ко-
торые выделяются с фекалиями (до 1,5 млрд) 
во внешнюю среду, сохраняют жизнеспособ-

Токсоплазмоз: возможности 
профилактики и лечения 
в разные периоды развития
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мо этих симптомов описаны поражения ЦНС 
(энцефалит, арахноидит, диэнцефальный, ги-
пертензионный синдромы), миокардит, мио-
зит, увеит (хориоретинит) и кратковременная 
сыпь. У женщин — аднекситы, вторичное бес-
плодие.
Трансплацентарное заражение плода может 
происходить при заражении матери острой 
формой во время беременности. Частота 
врожденного токсоплазмоза колеблется от 
1 : 1000 до 1 : 10 000 живых новорожденных 
[2]. У беременных женщин обычно не наблю-
дается выраженных клинических симптомов 
в связи с этим, и заподозрить заболевание 
они сами не могут. В работе Н.М. Беляевой 
с соавт. было обследовано 3698 беременных 
женщин. Из них серопозитивными оказались 
44,08%. Антитела к токсоплазме обнаружи-
вались у 40—50% обследованных. Отмечено, 
что в 0,6% случаев инфицирование T.gondii 
происходило во время беременности. Ложно-
положительные результаты обнаружены у 8% 
детей [4].
Врожденный токсоплазмоз развивается в 
результате гематогенного пути. При инфи-
цировании беременной женщины в первые
8 недель возможна гибель эмбриона, с 9 по 
29 неделю беременности возможно прерыва-
ние беременности или формирование поро-
ков плода. 
В Ставропольском крае за период с 1992 по 
2012 год было проведено изучение врож-
денного токсоплазмоза у 69 детей. Генера-
лизованные формы составили 30,4%, цере-
бральные — 69,6%. У 27,5% детей диагноз 
врожденного токсоплазмоза был установлен 
после смерти. Токсоплазмоз характеризовал-
ся высокой летальностью (39,1%), преиму-
щественно при поражении ЦНС, и небла-
гоприятным неврологическим прогнозом. 
У выживших детей регистрировались небла-
гоприятные исходы: гидроцефалия, микроце-
фалия, ДЦП [5].
Патологоанатомические исследования у 
детей с врожденным токсоплазмозом показа-
ли, что патологические изменения могут быть 
обнаружены во всех органах, однако преиму-
щественно локализуются в головном моз-
ге, сетчатке, хориоидальной оболочке глаз. 

Очаги некроза и фиброзирования могут вы-
являться во многих органах, но чаще всего в 
мышцах, печени, селезенке, сердце, легких. В 
оболочках головного мозга обнаруживаются 
очаги некроза, кисты, очаги обызвествления. 
При исследовании последа выявляется токсо-
плазменный плацентит с характерными изме-
нениями — интервиллузитом, дескваматив-
ными изменениями хориального эпителия, 
некрозом ворсин, лимфоплазмоцитарной ин-
фильтрацией децидуальной ткани, мелкооча-
говыми обызвествлениями сосудов и стромы 
ворсин, а также наличием токсоплазменных 
псевдоцист [5].
Формы токсоплазмоза: острые и хрониче-
ские. 

ЛАБОРАТОРНАЯ ДИАГНОСТИКА
Для диагностики токсоплазмоза чаще исполь-
зуется иммуноферментный анализ с опреде-
лением IgG и IgM антител, реакция непрямой 
иммунофлюоресценции (ПНИФ). Обязатель-
но исследование в динамике для подтвержде-
ния нарастания титров антител. Определение 
антител методом ИФА — более объективный 
метод, так как базируется на международном 
стандарте ВОЗ. Помимо метода определения 
антител в динамике, следует определять авид-
ность антител, которая ориентирует врачей 
на давность заболевания. Метод ПЦР может 
использоваться для определения ДНК токсо-
плазм в ликворе, сыворотке крови. В случае 
обнаружения положительных антител к ток-
соплазмозу у беременных рекомендуется про-
водить исследование неоднократно.

ЛЕЧЕНИЕ
Показанием к лечению токсоплазмоза явля-
ется острая и подострая форма заболевания. 
Основными препаратами для лечения являет-
ся триметоприм + сульфаметоксазон (Бисеп-
тол) и спирамицин (Ровамицин). Последний 
менее токсичен и его разрешено назначать 
беременным с токсоплазмозом начиная с 16-й 
недели беременности. Продолжительность 
лечения зависит от результатов серологиче-
ских анализов и их динамики. При тяжелых 
формах заболевания сульфаниламиды назна-
чаются внутривенно. 



Клинические случаи
22

В случае развития вторичного иммунодефи-
цита рекомендуются препараты для коррек-
ции иммунной системы: тактивин, ликопид, 
циклоферон. Нередко токсоплазмоз протека-
ет комбинированно, чаще — с вирусами гер-
песа, которые в зависимости от их вида требу-
ют назначения антигерпетиков.
Следует подчеркнуть, что в случае рано начато-
го лечения даже при острой форме у беремен-
ной не исключено нормальное развитие плода. 
После выписки из стационара рекомендуется 
наблюдение инфекциониста.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР №1 
Данный клинический случай был разобран 
на ПИЛИ Морозовской больницы
Ребенок (девочка) — дата рождения 
15.10.2015.
Дата поступления в стационар (в ОРИТ) 
30.10.2015.
Женщина встала на учет в консультацию в 
сроке 6 недель беременности. Беременность 
1-я, которая протекала с угрозой прерывания 
в 12 недель, вегетососудистой дистонией по 
гипотоническому типу. Во втором триместре 
перенесла ОРВИ, в 3-м триместре — низкая 
плацентация. 15.10.2015 утром почувство-
вала себя плохо (была травма живота), по 
«скорой», с травмой селезенки, признаками 
кровотечения женщина была госпитализиро-
вани в ГКБ №81, где была экстренно проопе-
рирована. Хирурги выявили большую потерю 
крови (5500 мл), разрыв в области ворот се-
лезеночной артерии. Проведена спленэкто-
мия, ушивание хвоста и тела поджелудочной 
железы, лигирование селезеночной артерии, 
дренирование брюшной полости. Повторная 
лапаротомия была произведена в связи с по-
вторным кровотечением. Роды оперативные 
(кесарево сечение), первые, на 28—29-й не-
деле беременности, ягодичное предлежание, 
острая гипоксия плода. Масса тела — 1270 г, 
длина — 36 см. Апгар 2/3 балла. С 30-й ми-
нуты жизни — клонико-тонические судороги, 
глубокая кома. С третьих суток жизни — пнев-
мония, полиорганная недостаточность. Диу-
рез восстановился на 4 сутки жизни.
Девочка на 15-е сутки жизни была переведена 
в Морозовскую больницу в ОРИТ новорож-

денных. ЧСС — 145, АД 68/30, т-ра 36,2 °С. 
Состояние очень тяжелое, сознание угнете-
но, на осмотр реагирует единичными подер-
гиваниями, позу не удерживает, мышечная 
гипотония. Рефлексы новорожденных не вы-
зываются. Глаза не открывает, зрачки средне-
го размера, на свет реакции нет. Родничок 
1,5 х 1,5 см, запавший, швы сомкнуты, кости 
черепа плотные. При осмотре — тоническое 
напряжение, менингеальных знаков нет. Кож-
ные покровы бледные. Пупочная область не 
воспалена. В легких выслушиваются хрипы 
(проводные) над всеми полями. Сердечные 
тоны звучные, шум не выслушивается. Живот 
не вздут, перистальтика выслушивается.
6.11.15 — по данным нейросонографии 
(НСГ) — диагностировано внутрижелудоч-
ковое кровоизлияние (ВЖК) 2 ст., стадия ки-
стообразования, Эхо-признаки выраженной 
дилатации желудочковой системы. ЭЭГ — 
биоэлектрическая активность мозга значи-
тельно угнетена, амплитуда не превышает 
15—20 МКВ. В правой височной области ре-
гистрируются единичные альфа-тета-волны, 
амплитудой 50 мкв.
На рентгенограммах грудной клетки от 
30.10.15, 02.22.15 и 09.11.15 — 2-сторонняя 
пневмония без положительной динамики.
В общем анализе крови (за время наблюде-
ния) — лейкоцитоз от 5,5 до 18 х 109/л, без вы-
раженных сдвигов со стороны нейтрофилов и 
лимфоцитов.
В посевах из зева — Acinetobacter baumanii 
IV степени. 
Получает антибактериальное лечение после-
довательно: ванкомицин, меронем, ципро-
флоксацин.
11.11.2015 состоялся консилиум, на котором 
состояние ребенка признано инкурабельным, 
и для дальнейшего лечения больная была 
переведена (по согласованию с родителями) 
в паллиативное отделение, где находилась 
вплоть до летального исхода 22.12.15.
В бактериологическом анализе от 04.12.15 в 
эндотрахеальном посеве выделен возбудитель 
Chryseobacterium indologens IV степени.
Основной клинический диагноз, который 
был поставлен ребенку: «P 91.0 ишемия мозга». 
Осложнение: гипоксически-геморрагическое 



Трудный диагноз в педиатрии
23

поражение ЦНС, внутрижелудочковое крово-
излияние 2—3 ст. Перивентрикулярная лей-
комаляция в стадии кистозной дегенерации. 
Формирующаяся БЛД. Сопутствующий диа-
гноз: «2-сторонняя полисегментарная пнев-
мония, гастроэзофагеальный рефлюкс. Ане-
мия. Недоношенность 28 недель».
Патолого-анатомический диагноз 
Основное заболевание: «генерализованный 
токсоплазмоз: псевдоцисты и петрификаты в 
стволовых отделах головного мозга, почках, 
микроцефалия, очаговая микрополигирия, 
гипоплазия мозжечка, псевдопорэнцефалия, 
гемосидероз мягких мозговых оболочек, эпен-
димы боковых желудочков головного мозга, 
вентрикуломегалия, артериовенозная маль-
формация сосудистой оболочки (рис. 1, 2).

Осложнение основного заболевания: «гипо-
плазия грануляционного ростка кроветворе-
ния. Гиперплазия эритроидного ростка кро-
ветворения. Двусторонняя полисегментарная 
деструктивная бронхопневмония. Септико-
пиемия: клапанный эндокардит, интерстици-
альный гепатит, интерстициальный нефрит. 
Тромбоэмболия легочной артерии».
Сопутствующие заболевания: «срединная рас-
щелина твердого и мягкого нёба».

Комментарии к данному случаю
При сопоставлении клинического и патолого-
анатомического диагноза имеется расхожде-
ние 2 категории. Диагноз «токсоплазмоз» был 
установлен лишь после вскрытия. Непосред-
ственной причиной смерти явилась тромбо-
эмболия легочной артерии.
При наблюдении за беременной женщиной 
в случае неблагополучного течения беремен-
ности следует в обязательном порядке исклю-
чать внутриутробные инфекции и контроли-
ровать развитие ребенка по результатам УЗИ 
плода. В данном случае таких обследований не 
было представлено. Очевидно, в случае ран-
него выявления тяжелого поражения голов-
ного мозга плода было бы возможно раннее 
прерывание беременности. Однако в данном 
конкретном случае — недостаточно сведений 
о наблюдении женщины в консультативной 
поликлинике.
К сожалению, отсутствует серологическое об-
следование ребенка и матери на разных эта-
пах госпитализации (в роддоме, в отделениях 
больниц, а также и Морозовской больнице), 
которое бы помогло вовремя поставить диа-
гноз «токсоплазмоз». К сожалению, исход за-
болевания был предопределен.
При обследовании ребенка был выделен 
из эндотрахеального экссудата редкий воз-
будитель Chryseobacterium indologenes, на 
значении которого хотелось бы остановить-
ся более подробно. Данный возбудитель 
Chryseobacterium (ранее Flavobacterium) 
входит в группу неферментирующих грам-
отрицательных бактерий наряду с такими из-
вестными патогенами, как Acinetobacter spp., 
Burkholderia spp. Хризеобактерии широко 
распространены в окружающей среде, кон-

Рис. 1. Цисты токсоплазм в головном мозге

Рис. 2. Петрификаты в ткани почки
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таминируют предметы и поверхности в ста-
ционаре и могут быть источником инфек-
ции для госпитализированных пациентов, 
возникновения нозокомиальных вспышек 
[7]. Кроме этого они обнаруживаются в по-
чве, воде (в том числе и водопроводной), на 
пищевых продуктах (сырое мясо, молоко). 
Chryseobacterium spp. обладают низкой виру-
лентностью, и присутствие их в клиническом 
материале — в большей степени свидетель-
ство контаминации, а не инфекции. Клини-
ческое значение имеет выделение чистой 
культуры Chryseobacterium spp. из стерильных 
тканей и биологических жидкостей (кровь, 
ликвор) и полостей. Имеет также клиниче-
ское значение материал, полученный в каче-
стве эндотрахеального аспирата.
Из всех известных представителей рода 
Chryseobacterium spp. имеет значение 
C.meningosepticum, вызывающая менингит, 
развивающийся у новорожденных, преиму-
щественно недоношенных в первые 2 недели 
жизни [8]. C.indologenes чаще регистрируется 
при использовании постоянных сосудистых 
катетеров, а также при инфекциях кровотока 

у пациентов с тяжелыми сопутствующими за-
болеваниями (злокачественные новообразо-
вания, нейтропеническая лихорадка) [9].
Все штаммы C.indologenes резистентны к це-
фазолину, цефотаксиму, цефтриаксону, аз-
треонаму, аминогликозидам, клиндамицину, 
эритромицину, ванкомицину. У различных 
штаммов варьирует чувствительность к та-
ким антибактериальным препаратам, как 
пиперациллин, цефоперазон, цефтазадим, 
имипенем, к фторхинолонам, триметопри-
му/сульфаметоксазолу. В целом для лечения 
Chryseobacterium spp. (на основании данных 
литературы) оптимальным следует считать 
комбинацию рифампицина с ванкомицином 
или триметопримом/сульфаметоксазолом и 
монотерпию фторхинолонами [7].
В заключении по данному случаю можно 
сделать вывод о необходимости насторожен-
ности в отношении наблюдения и обследо-
вания беременных женщин. Помимо этого в 
последние годы мы чаще стали сталкиваться 
с редкими бактериальными возбудителями, 
способными утяжелять течение основного за-
болевания. 
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 Состояние при рождении очень тяжелое за 
счет неврологической симптоматики, тяже-
лой асфиксии в родах. Апгар 3/5 баллов, 
ИВЛ 19 суток;
 Перенесла пневмонию (этиология неиз-
вестна). На КТ головного мозга — мульти-
кистозная лейкомаляция, гипоксическое 
поражение головного мозга.

Какие исследования следовало бы вы-
полнить на основании анамнестических
данных?
При дважды неблагополучной беременности 
женщину следовало обследовать тщательно, 
с обязательным исключением инфекционной 
патологии, в том числе группы герпеса, токсо-
плазмоза и внутриклеточных инфекций. От-
сутствует также ультразвуковое обследование 
в течение всей беременности, а оно помогло 
бы заподозрить патологию головного мозга 
плода уже на ранних этапах его развития.
Возникает также вопрос о качестве ведения ро-
дов, отсутствии оперативного вмешательства 
при столь длительном безводном про межутке.
К сожалению, в данном случае случилось вну-
триутробное поражение головного мозга. Усу-
губила это состояние гипоксия в родах.
Дальнейшее развитие, последствия ВУИ…
Ребенок родился с тяжелым поражением ЦНС, 
формированием эпилепсии. В связи с этим 
основным направлением лечения была кор-
рекция неврологической симптоматики, реа-
билитация, по поводу которой девочка была 
неоднократно госпитализирована в невроло-
гические отделения вышеуказанных больниц. 
Тем не менее у ребенка при поступлении в 
неврологическое отделение МДГКБ в возрас-
те 4-х месяцев был выявлен лимфомоноцитоз 
(80%), исключались внутриутробные инфек-
ции. Выявлены маркеры следующих инфек-
ций: ЦМВ, ВГЧ I, хламидиоза, токсоплазмоза 

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ №2

Оба представленных в данной рубрике случая 
(предыдущий и настоящий) похожи, однако 
этот ребенок жил до 3-х лет. Ребенок желан-
ный, единственный. Дело в том, что, описывая 
историю болезни такого рода, врач, к сожале-
нию, не может отразить тех эмоций и того те-
плого отношения, тревоги за жизнь, которые 
испытывает мать за здоровье своего ребенка. 
Хорошо известная истина: вместе с родителя-
ми врачи, которые оказывают медицинскую 
помощь на разных этапах развития ребенка, 
несут ответственность за его жизнь и здо ровье. 
Имея на руках результаты патолого-анато-
мического заключения, с заключительным 
клиническим диагнозом (токсоплазмоз), по-
пробуем поэтапно разобрать историю жизни 
и наблюдения за ребенком. 
Девочка практически с рождения часто на-
ходилась и лечилась в больницах (Тушинской 
ДГБ, НПЦ помощи детям, Морозовской ДГКБ).
Тем не менее проведем анализ наблюдения, 
обследования, сопоставление с данными 
патолого-анатомического исследования. 

Девочка А., дата рождения 24.06.2009.
Основные анамнестические данные:

 Женщине 29 лет, проживает в Москве;
 1-я беременность — выкидыш в сроке 
6—7 недель;
 2-я беременность — выкидыш в результате 
кровотечения на 3—4 неделе;
 3-я беременность — настоящая (вся на гор-
мональной терапии) с угрозой прерывания;
 Роды 1-е, на 41-й неделе беременности, в 
зад нем виде, с тугим обвитием пуповины 
вокруг шеи, длительным безводным проме-
жутком — 15 часов, околоплодные воды — 
мекониальные; 
 Масса 3400 г, рост — 53 см;

Токсоплазмоз. Анализ течения 
заболевания у ребенка 3-х лет. 
Разбор истории болезни
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(сомнительно). Однако далее серологических 
исследований не было.
За 3 года жизни ребенок перенес всего 
3 раза ОРЗ. 
Последнее поступление в МДГКБ в возрасте 
3-х лет 08.10.12, девочка находилась в ОРИТ 
по тяжести состояния, затем в боксированном 
отделении с диагнозом: «двухсторонняя поли-
сегментарная пневмония (аспирационная). 
Отек легких. Миокардиодистрофия». Сопут-
ствующий: «порок развития головного мозга, 
мультикистозная лейкомаляция, микроцефа-
лия, ДЦП, спастический тетрапарез».
Пневмония (по посевам из трахеи) была обу-
словлена β-гемолитическим стрептококком и 
золотистым стафилококком. 
Несмотря на проводимую терапию, состоя-
ние ребенка ухудшалось, и 17.11.2012 на фоне 
ИВЛ произошла остановка сердечной деятель-
ности. Реанимационные мероприятия в пол-
ном объеме эффекта не имели. Была конста-
тирована смерть.
При сравнении клинического и патолого-
анатомического диагноза принципиальных 
расхождений не было. 
При патолого-анатомическом исследова-
нии были выявлены множественные ис-
тинные цисты в веществе головного мозга, 
мягких мозговых оболочках. Порок развития 
головного мозга: множественные крупные ки-
сты в обоих полушариях головного мозга, вну-
тренняя гидроцефалия с субтотальной атро-
фией вещества мозга и распространенным его 
обызвествлением, микроцефалия. Осложне-

ние: аспирация пищевых масс, некротический 
панбронхит. Двухсторонняя сливная серозная 
пневмония с образование гиалиновых мем-
бран. Левосторонний фибринозный плеврит. 
Хроническая двухсторонняя аспирационная 
пневмония с наличием очагово-продуктивного 
воспаления с образованием гигантских клеток 
рассасывания инородных тел. Атрофия вилоч-
ковой железы. Сопутствующий: «гипертро-
фия миокарда левого желудочка сердца и оча-
говый фиброэластоз эндокарда. Нарушение 
лобуляции правого легкого».

После смерти ребенка с мамой была прове-
дена беседа о токсоплазмозе и возможном 
смешанном характере течения заболеваний. 
Поскольку женщина хотела иметь детей, было 
разъяснено, что она может быть источником 
заболевания и для этого необходимо обсле-
дование. В марте 2013 года она была обследо-
вана, выявлена персистенция токсоплазмоза, 
ЦМВ, ВГЧ I, ВГЧ VI. C этого момента наблю-
далась одновременно инфекционистом и ги-
некологом, получала лечение курсами под 
контролем серологических анализов, прошла 
прегравидарную подготовку.
Итогом настоящего наблюдения, явилось 
рождение двух близнецов здоровых мальчи-
ков в апреле 2014 года! 

Рис. 1. Множественные псевдоцисты вокруг сосудов 
головного мозга

Рис. 2. Мно-
жественные 
крупные кисты 
с атрофией 
вещества боль-
ших полушарий 
головного мозга

Рис. 3. Фиб-
ринозный 
плеврит
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синдром отсутствует, отек мягких тканей не 
определяется. 
Основным методом диагностики поврежде-
ний Монтеджа, помимо клинической симпто-
матики, является рентгенологическое иссле-
дование. Золотым стандартом исследования 
являются прямая и боковая проекции локтево-
го сустава. В норме ось лучевой кости должна 
проецироваться на центр головочки мыщелка 
плечевой кости (линия Смита в боковой — 
и Гинзбурга — в прямой проекции). В зависи-
мости от сроков повреждения консолидация 
перелома локтевой кости различна (от слабой 
интенсивности костной мозоли вплоть до ор-
ганотипической перестройки кости) [1,2].
Этиология и патогенез повреждений Мон-
теджа: падение на выпрямленную руку с эле-
ментом подворачивания, во время которого 
происходит осевая нагрузка головки лучевой 
кости на головчатое возвышение плечевой ко-
сти, перенапряжение мышц и связок локтево-
го сустава. В процессе травмы происходит по-
вреждение кольцевидной связки с ее полным 
или частичным разрывом, а также возможно 
сочетание повреждения межкостной мембра-
ны. В результате нарушается взаимоотноше-
ние в суставе, в частности, головки лучевой 
кости и головочки мыщелка плечевой кости. 
При данном механизме травмы наиболее ча-
сто происходит перелом локтевой кости [2,3]. 

Застарелые повреждения Монтед-
жа (Monteggia) — отдельно стоя-
щие состояния в травматологии 

и ортопедии. Патология проявляется пере-
ломом локтевой кости и вывихом головки 
лучевой кости. Причиной позднего оказания 
ортопедического пособия зачастую является 
социальная проблема — труднодоступность 
квалифицированной помощи (в территори-
альном плане), отсутствие специалистов на 
местах и т.д. К большинству причин, приво-
дящих к возникновению данной патологии, 
относится недооценка анамнеза, а также не-
адекватная диагностика и, как следствие, не-
правильный выбор тактики лечения [3,4]. 
Актуальность данной проблемы заключается 
не в частоте встречаемости, а в возможном 
развитии ограничения движения в локтевом 
суставе, снижении функции конечностей и, 
как следствие, инвалидности.
Клиническая картина застарелых повреж-
дений Монтеджа проявляется нарушением 
функциональных возможностей конечности. 
Движения в локтевом суставе ограничены, и 
амплитуда зависит от взаимоотношения ко-
стей. При наружном вывихе головки лучевой 
кости движения сгибание/разгибание сохра-
няются, а ротационные движения предплечья 
ограничены. При переднем вывихе головки 
лучевой кости ротационные движения со-
хранены, движения сгибания/
разгибания ограничены. При 
переднем вывихе лучевой кости 
возможно развитие нарушения 
чувствительности ввиду ана-
томической особенности рас-
положения лучевого нерва. Как 
правило, при застарелых трав-
мах нарушений микроциркуля-
ции не наблюдается, болевой 

Одноэтапное лечение 
застарелых повреждений 
Монтеджа у детей

Рис. 1
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Единственным способом вернуть объем дви-
жений при застарелых повреждениях Мон-
теджа является операция. Оперативное вме-
шательство направлено на восстановление 
соотношения в плечелучевом суставе. Из 
наиболее распространенных можно выде-
лить закрытое вправление головки лучевой 
кости с трансартикулярным остеосинтезом 
плечелучевого сустава, и интрамедулляр-
ным — локтевой кости. Но данный метод 
лечения имеет большое количество рециди-
вов и может применяться только в ранние 
сроки (около 2—3 недель) с момента трав-
мы, т.е. до возникновения необратимых 
дегенеративных изменений кольцевидной 
связки и межкостной мембраны. На более 
поздних сроках травмы лечение осущест-
вляется посредством открытого вправления 
головки лучевой кости. Единого мнения по 
поводу выбора оперативного лечения нет. 
Суть операций сводится к открытому вос-
становлению правильного взаимоотноше-
ние в плечелучевом суставе и к удержанию 
достигнутого положения лучевой кости. 
Одним из методов является изолированное 
восстановление кольцевидной связки по-
средством различных алло- или аутопластик. 
Другим методом, который применяется в 
лечении, является постепенная дистракция 
аппаратом внешней фиксации с приданием 
правильного взаимоотношения в локтевом 
суставе. Также существует метод одномо-
ментного открытого вправления головки 
лучевой кости и спицевая фиксация лучевой 
кости к локтевой в положении супинации 
с созданием временной стабилизации в лу-
челоктевом сочленении. Как один из ради-
кальных подходов хирургического лечения 
застарелого вывиха головки лучевой кости 
существует метод с резекцией головки лу-
чевой кости, что в детской практике не при-
ветствуется [1,4].
Нами выбрана тактика оперативного лече-
ния, элементами которого были: открытое 
вправление вывиха, остеоклазия или остеото-
мия локтевой кости (в зависимости от сроков 
давности повреждения), остеосинтез локте-
вой кости пластиной, трансартикулярно спи-
цей лучевой кости.

ОПИСАНИЕ ОПЕРАЦИИ

Доступ по Boyd (по задненаружной поверх-
ности локтевого сустава, проекционно от 
мыщелка плечевой кости до границы верхней 
и средней трети локтевой кости, дугообраз-
ным разрезом тупо и остро выполнен доступ 
к локтевой кости и, посредством временной 
резекции m.supinator, доступ к плечелучевому 
суставу). Выполняется открытое вправление 
головки лучевой кости. Само вправление мо-
жет осложниться интерпозицией поврежден-
ной при травме рубцово-измененной кольце-
видной связкой, что влечет ее резецирование. 
Следующим этапом, после частичного поднад-
костничного скелетирования в месте прикре-
пления m.anconeus, выполняется остеото мия/
остеоклазия локтевой кости. Посредством 
моделирования отломков локтевой кости под 
углом, открытым в лучевую сторону, головка 
лучевой кости центрируется на головочку мы-
щелка плечевой кости. Отломки локтевой ко-
сти фиксируются пластиной. При движениях 
в локтевом суставе и ротации предплечья про-
веряется центрация головки лучевой кости 
на головчатое возвышение плечевой кости, 
а также стабильность остеосинтеза. С целью 
подстраховки нами выполнялся трансарти-
кулярный остеосинтез плечелучевого сустава 
спицей. Последний элемент операции необя-
зателен и показан лишь при сомнениях в ста-
бильности или излишней мнительности хи-
рурга. 
Пластика кольцевидной связки нами не вы-
полнялась ввиду нашей убежденности, что 
это может привести к излишней скованности 
движений при реабилитации, а также к более 
выраженному рубцовому процессу, вслед-
ствие излишнего вмешательства. Последним 
этапом операции являлось восстановление 
анатомической целостности резецированных 
мягкотканных структур, послойное ушивание 
операционной раны. 
Данный доступ безопасен в отношении воз-
можной травматизации лучевого нерва.

Представляем клинический случай
У ребенка 9 лет была травма 04.05.2016. 
Первая помощь оказана в травмпункте по ме-
сту жительства. При диагностике на амбула-
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торном этапе был допущен ряд ошибок (недо-
оценка клинической картины, выполнение 
нестандартных проекций рентгенограмм), 
повлекших неправильный выбор тактики ле-
чения. 

Послеоперационный период 
без особенностей.

Через 4 недели с момента 
первичной операции на 
рент генограмме выявле-
но образование первичной 
кост ной мозоли в области 
остеотомии локтевой кости. 

Рис. 2

Лечились амбулаторно мето-
дом гипсовой иммобилизации. 
18.05.2016 выполнен рентген-
контроль, выявлен вывих голов-
ки лучевой кости. 

Рис. 3

22.05.2016 ребенок направлен в МДГКБ. Го-
спитализирован в отделение травматологии и 
ортопедии в экстренном порядке. 23.06.2016 
выполнено оперативное вмешательство: от-
крытое вправление головки лучевой кости, 
корригирующая остеотомия и остеосинтез 
пластиной локтевой кости, трансартикуляр-
ная фиксация плечелучевого сустава. Конеч-
ность фиксирована в гипсовой лонгете в сред-
нефизиологическом положении. 

Рис. 4

Рис. 5

Выполнено снятие иммобилизации и уда-
ление трансартикулярной спицы. Начато 
восстановительно-реабилитационное лече-
ние (ФЗТ, ЛФК). 

Спустя 4 месяца на кон-
трольной рентгенограмме 
выявлено: правильное со-
отношение костей локтевого сустава, пере-
стройка зоны остеотомии. Выполнено удале-
ние пластины. Послеоперационный период 
протекал без особенностей. 

Рис. 6
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Клинический результат удовлетворитель-
ный. Движения оперированной конечности 
в полном объеме, нарушения чувствитель-
ности и микроциркуляции нет. Ребенок жа-
лобы не предъявляет. Приступил к занятиям 
спорта.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Застарелое повреждение Монтеджа — гроз-
ная ортопедическая патология. «Пожар легче 
предупредить, чем тушить». Знание клиники, 
соблюдение правил диагностики залог про-
филактики больших реконструктивных опе-
раций.
Метод оперативного вмешательства, выбран-
ный нами, является оптимально правильным:

 доступ по Boyd позволяет выполнить всю 
операцию из одного доступа без примене-
ния дополнительных разрезов;

 во-вторых, исключает риск хирургического 
повреждения лучевого нерва; 
 в-третьих, пластика кольцевидной связки 
не проводится ввиду возможного развития 
более выраженного рубцового процесса 
вследствие излишнего вмешательства, что в 
свою очередь приводит к излишней скован-
ности движений при реабилитации; 
 в-четвертых, использование в качестве 
фиксации зоны остеотомии локтевой кости 
пластины является более оправданным, чем 
спицами или эластичными стержнями, вви-
ду наличия жесткой стабильности и воз-
можности удаления металлофиксатора уже 
после органотопической перестройки ко-
сти, что в свою очередь является профилак-
тикой рецидива вывиха головки лучевой 
кости и возможного перелома локтевой ко-
сти в зоне остеотомии. 
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родители отметили снижение аппетита, 
периодическое повышение артериального 
давления до 150/110, постоянную субфе-
брильную лихорадку, вялость и сонливость, 
отказ от еды и питья. Педиатром по месту 
жительства назначена симптоматическая те-
рапия — без эффекта. 
30.03.2016 в связи с ухудшением состояния 
ребенок госпитализирован в стационар по 
месту жительства. Проводилась инфузион-
ная терапия, антибактериальная терапия, 
трансфузия компонентов крови в связи с вы-
раженной анемией, антигипертензивная те-
рапия. Выявлена артериальная гипертензия 
до 180/110 мм рт. ст.
31.03.16. В стационаре выполнена компью-
терная томография органов брюшной поло-
сти, выявлено объемное образование забрю-
шинного пространства.
Ребенок направлен в Морозовскую ДГКБ 
ДЗМ для дообследования и решения вопроса 
о дальнейшей тактике лечения.
В условиях приемного отделения МДГКБ 
ребенок осмотрен детским онкологом. От-
мечалась вялость, отказ от еды и питья, 
повышение артериального давления до 
180/110 мм рт. ст. В профильном отделении 
проведено обследование.
УЗИ органов брюшной полости от
07.04.16: эхографические признаки объем-

Нейробластома — злокаче-
ственный опухолевый процесс 
симпатической нервной си-

стемы. Данная опухоль встречается только у 
детей. Средний возраст заболеваемости со-
ставляет 2 года, практически во всех случаях 
симптомы нейробластомы диагностируются 
в возрасте до 5 лет.
Нейробластому можно охарактеризовать как 
наиболее часто встречаемое злокачествен-
ное новообразование в раннем возрасте, в 
ряде случаев диагноз устанавливается при 
рождении.
Клинические проявления нейробластомы у 
детей отличаются крайним разнообразием 
и напрямую зависят от локализации мета-
стазов, количества продукции вазоактивных 
веществ опухолевыми тканями, локализации 
опухоли и степени поражения того или дру-
гого органа, поэтому возможны трудности в 
определении локализации процесса.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
В апреле 2016 года в МДГКБ поступил ре-
бенок И. (возраст на момент поступле-
ния — 3 месяца) с предварительным диагно-
зом: «объемное образование забрюшинного
пространства».
Из анамнеза. Третий ребенок в семье, рос и 
развивался без особенностей. С 15.03.2016 

Нейробластома
левого надпочечника, 
осложненная артериальной 
гипертензией почечного 
генеза у ребенка
трех месяцев
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ного образования в проекции верхнего по-
люса левой почки, диффузно-очаговые изме-
нения левой почки.
КТ органов грудной клетки, брюшной 
полости, забрюшинного пространства 
с внутривенным контрастированием от 
07.04.16. Почки расположены обычно. В об-
ласти верхнего полюса левой почки опреде-
ляется объемное образование неоднород-
ной структуры с мелкими кальцинатами, 
неравномерно накапливающее контраст, 
примерными размерами 25 х 23 х 20 мм, 
расположенное преимущественно по задне-
медиальной поверхности. Размеры, форма 
правой почки обычные. Дополнительные об-
разования в правой почке не обнаружены.
Убедительных данных за наличие патологи-
ческих образований в паренхиме легких и 
средостении не получено.

09.04.16 в связи с ухудшением состояния, ре-
зистентностью артериальной гипертензии 
к проводимой терапии ребенок был переве-
ден в отделение реанимации и интенсивной 
терапии, где его состояние было стабилизи-
ровано. 
11.04.16 ребенок переведен в отделение он-
кологии для дальнейшего обследования. 
ЭхоКГ от 12.04.16. Заключение. Нечеткий 
сброс в зоне субаортальной МЖП — нель-
зя исключить ДМЖП диаметром до 3 мм. 
Умеренное повышение пикового гради-
ента давления на клапане легочной ар-
терии (до 15 при норме до 10 мм рт. ст.). 
Умеренное утолщение стенок левого же-
лудочка (до 4—5 мм) на фоне тахикардии
до 169 уд/мин.
На протяжении всего периода нахождения 
ребенка в отделении онкологии ребенок по-

Нейросонография от 09.04.16: эхоприз-
наков структурных изменений, дилатации 
ликворных пространств не выявляется.

Рис.

лучал антигипертензивную, инфузионную, 
антибактериальную и симптоматическую 
терапию.
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Ребенок находился под наблюдением онколо-
гов, педиатров, эндокринологов и хи рургов.
МРТ области почек с внутривенным кон-
трастированием от 22.04.16: МР-картина 
соответствует объемному патологическому 
образованию в области верхнего полюса ле-
вой почки со слабым накоплением контраст-
ного вещества.
По данным эндокринологического обсле-
дования гормональной активности опухо-
ли не выявлено. В крови отмечено повы-
шение ренина в 500 раз, что указывает на 
участие почечной ткани в патологическом
процессе.
Заключение консилиума (в составе руко-
водителя хирургической службы С.Г. Вруб-
левского, руководителя службы лучевой 
диагностики А.П. Мазаева, зав. отделением 
лучевой диагностики А.В. Горбунова, зав. от-
делением урологии О.С. Шмырова, зав. отде-
лением клинической онкологии Е.В. Шори-
кова): совокупность исследований указывает 
на локализацию новообразования в проек-
ции левого надпочечника. Не исключается 
поражение верхнего полюса левой почки. По-
вышение уровня ренина указывает на заинте-
ресованность почечной ткани в патологиче-
ском процессе. По результатам проведенного 
обследования ребенку показано проведение  
пункционной биопсии образования под
УЗ-контролем, экспресс-патогистологическое 
исследование материала и последующая ла-
пароскопическая резекция опухолевидного 
новообразования.

1. Выполнена пункционная биопсия обра-
зования под ультразвуковым контролем
Экспресс-диагностика полученного материа-
ла: провести дифференциальную  диагности-
ку между нейробластомой и нефробластомой 
не представляется возможным.
Принято решение провести лапароскопиче-
ское удаление объемного образования, ре-
зекцию левой почки.

2. Лапароскопическая туморадреналэк-
томия слева. Резекция верхнего полюса 
левой почки с использованием аппарата 
PlasmaJet.
При ревизии визуализирована левая почка, 
мобилизованы средний и нижний сегменты, 
почечная ножка. Выявлено, что верхний по-
люс почки интимно спаян с объемным об-
разованием, исходящим предположительно 
из надпочечника. С использованием моно- 
и биполярной коагуляции с техническими 
трудностями удалось выделить объемное об-
разование из окружающих тканей (опухоль 
интимно прилежала к хвосту поджелудочной 
железы и нижнему полюсу селезенки). 
Произведена резекции верхнего полюса ле-
вой почки вместе с объемным образованием, 
исходящим из надпочечника, с использова-
нием аппарата PlasmaJet (многофункцио-
нальная система, созданная на основании 
технологии, в которой применяется чистая 
нейтральная аргонная плазма). Благодаря 
использованию PlasmaJet кровопотеря во 
время операции составила приблизитель-
но 20 мл. Объемное образование удале-
но из брюшной полости с использованием 
endobag.

Патогистологическое заключение: низ-
кодифференцированная нейробластома. 
Радикальная резекция опухоли. Почечная 
ткань компрессионно поражена.

На 5-е послеоперационные сутки ребенок пе-
реведен в отделение онкологии в стабильном 
состоянии для продолжения специализиро-
ванного лечения.
В настоящее время артериальное давление 
стабилизировано на минимальной моно-
терапии блокаторами АПФ на уровне воз-
растной нормы. Уровень ренина снизился до 
возрастной нормы. Девочка чувствует себя 
хорошо, активная, веселая с хорошим аппе-
титом. 
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ОРВИ, бронхит, ангина, инфекционный мо-
нонуклеоз, атопический дерматит, нейроген-
ная дисфункция мочевого пузыря, периостит 
верхней челюсти. 
С мая 2014 мама пациентки обратила вни-
мание на деформацию нижних конечностей 
дочери, быструю утомляемость, слабость, 
периодические боли в ногах. При обращении 
к эндокринологу по месту жительства вы-
явлено повышение уровня паратгормона до
82,25 пмоль/л. Для дальнейшей верифика-
ции диагноза ребенок госпитализирован в 
отделение эндокринологии МДГКБ.
При поступлении в отделение эндокриноло-
гии состояние пациентки средней тяжести. 
Физическое развитие астеническое, пра-
вильное, дисгармоничное за счет дефицита 
веса (SDS роста — 1,47, SDS ИМТ — 2,34). 
Половое развитие соответствует возрасту, 
Таннер 1. Жалобы на деформацию нижних 
конечностей, быструю утомляемость при 
физической нагрузке. Х-образная деформа-
ция нижних конечностей, плосковальгус-
ные стопы. Мышечный тонус снижен. Сила 
мышц удовлетворительная. Трофика мышц 
диффузно снижена. Сухожильные рефлексы 
с рук — живые, с ног — торпидные. Патоло-
гических рефлексов нет. Чувствительность 
на конечностях, со слов ребенка, не сниже-
на. Психоречевое развитие отстает от воз-
растной группы. Кожные покровы физиоло-
гической окраски. Подкожно-жировой слой 
развит удовлетворительно, распределен рав-
номерно. Дыхание в легких проводится во 
все отделы, везикулярное. Границы сердца 
соответствуют возрастной норме. Тоны серд-
ца при аускультации ритмичные, громкие. 
Живот при пальпации мягкий, безболезнен-

Причины дефицита витамина D 
у детей и подростков, прожи-
вающих в Москве, могут быть 

крайне разнообразными — от алиментар-
ного дефицита до генетических нарушений 
регуляции фосфорно-кальциевого обмена. 
Диагностика нарушений обмена кальция 
и фосфора часто бывает несвоевременной. 
Причиной поздней постановки диагноза 
может быть сложность дифференциальной 
диагностики, т.к. заболевания фосфорно-
кальциевого обмена относятся к группе ред-
ких (орфанных заболеваний).

В апреле 2015 в отделение эндокринологии 
ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ» поступи-
ла девочка 7 лет с жалобами на нарушение 
походки, деформацию нижних конечностей, 
снижение толерантности к физической
нагрузке. 
Из анамнеза известно, что ребенок от пятой 
беременности, протекавшей на фоне дисгор-
мональных нарушений, повышенного уровня 
тестостерона, анемии, вторых родов путем 
кесарева сечения на 37 неделе. Вес ребенка 
при рождении 2900 г, рост 48 см. В 4 меся-
ца после проведения плановой профилакти-
ческой вакцинации АКДС и полиомиелита у 
ребенка появились нарушения двигательных 
функций и проявления пирамидной недо-
статочности. Профилактическая вакцинация 
и проба Манту у ребенка в 4 месяца не про-
водились в связи с отказом матери. До 1 года 
пациентка наблюдалась неврологом по пово-
ду задержки психомоторного развития. Пси-
хомоторное развитие: самостоятельно ходит 
с 1 года 7 мес., говорит простыми предложе-
ниями с 3-х лет. Перенесенные заболевания: 

Дефицит витамина D, 
вторичный гипопаратиреоз
у ребенка 7 лет
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ный во всех отделах. Печень и селезенка у 
края реберной дуги. Физиологические от-
правления в норме. 
При лабораторном обследовании выявлены 
выраженные нарушения обмена кальция в 
виде гипокальциемии (табл.).
В биохимическом анализе мочи — уме-
ренное повышение экскреции кальция 
4,25 (при норме до 4,00) ммоль/сутки. 
При проведении функциональной диагно-
стики: на ЭЭГ патологии не выявлено, элек-
трокардиография выявила дополнительную 
трабекулу левого желудочка, на электроней-
ромиографии — надсегментарные наруше-
ния регуляции мышечного тонуса, негрубые 
первично-мышечные изменения в рамках 
дисплазии мышечной ткани.
Пациентка была консультирована врачом-
ортопедом (выявленные нарушения не 
требуют оперативного лечения), врачом-
неврологом центра орфанных заболеваний. 
При проведении потовой пробы на аппарате 
Нанодакт с 3 мл спирта проводимость пота 
27 ммоль/л NaCl, проба отрицательная, дан-
ных за муковисцидоз не получено. 
Совместно с институтом детской эндокрино-
логии, программой «АльфЭндо» проведена 
молекулярно-генетическая диагностика на 
панели генетических нарушений кальциево-
фосфорного обмена. Данных за генетиче-
скую патологию не выявлено.

Таким образом, при слаженной работе вра-
чей смежных специальностей многопрофиль-
ного стационара у ребенка 8-летнего возрас-
та выставлен диагноз «дефицит витамина D, 
вторичный гипопаратиреоз, Х-образная де-
формация ног, миопатический синдром». 
Назначена терапия: альфакальцидол 1,5 мг 
в сутки (в три приема), препараты кальция 
(Кальций D

3
 Никамед) 500 мг/сутки.

С апреля 2015 по сентябрь 2016 года па-
циентка находится под наблюдением врачей 
эндокринологов ГБУЗ «Морозовская ДГКБ», с 
целью катамнеза и коррекции терапии про-
водились плановые госпитализации каждые 
6 мес. 
По данным катамнестического наблюде-
ния на фоне проводимой терапии у ребенка 
наблюдается выраженная положительная 
клинико-лабораторная динамика в виде улуч-
шения походки, снижения утомляемости, 
повышения выносливости при физической 
нагрузке. Во время последней госпитализа-
ции в августе 2016 года отмечалась норма-
лизация уровня паратгормона 4,7 пмоль/л 
(норма 1,72—6,68); 25-ОН витамин D
16,7 нг/мл (умеренный дефицит витами-
на D), электролитных нарушений кальция и 
фосфора в крови и моче не выявлено. Паци-
ентка переведена на поддерживающую те-
рапию препаратами нативного витамина D 
(«Вигантол») в профилактической дозе. 

Таблица. Биохимический анализ крови

Результат Единица измерений Пределы

Кальций общий 1,97 Ммоль/л 2,20—2,70

Кальций ионизированный 2,0 Ммоль/л 1,10—1,25

Фосфор неорганический 1,52 Ед/л 1,29—2,26

Паратгормон 27,84 Пмоль/л 1,72—6,68

25-ОН витамин D < 8,0 Нг/мл <10,0 значительный дефицит

Щелочная фосфатаза 1129 Ед/л 69—325

ТТГ 1,35 МкМЕ/мл 0,30—6,20
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ального угла правой орбиты, неоднородно 
накапливающая контрастный препарат, в ее 
структуре определялся очаг отсутствия нако-
пления контраста, данные изменения распро-
странялись в передние клетки решетчатого 
лабиринта через участок костной деструкции 
на границе слезной и решетчатой костей. Учи-
тывая рецидивирующий характер воспали-
тельных изменений в области нижнего века, 
наличие деструктивного процесса в области 
орбиты и решетчатого лабиринта, возникло 
подозрение на новообразование данной об-
ласти либо затянувшийся воспалительный 
процесс, возможно, спровоцированный трав-
мой. В связи с этим было принято решение 
госпитализировать ребенка в лор-отделение 
для проведения совместной оториноларинго-
логической и офтальмологической операции 
на околоносовых пазухах и орбите.
15.09.2016 г. ребенку проведена эндоназаль-
ная эндоскопическая этмоидотомия, в процес-
се которой в области решетчатого лабиринта 
удалены конгломераты грануляционной тка-
ни, и в области проекции слезного мешка 
было обнаружено инородное тело (кусок соло-
мы), прободающее слезный мешок и участок 
деструкции в области слезной кости. Инород-
ное тело удалено, проведена ревизия данной 
зоны и удалено патологическое содержимое 
в пределах здоровых тканей. Вторым этапом 
операции было вскрытие абсцесса правого 
нижнего века (удалено гнойное отделяемое, 
иссечены патологически измененные ткани) 
и ревизия слезных путей. В процессе зондиро-
вания слезных путей была подтверждена не-
состоятельность слезного мешка и, учитывая 
объем посттравматических изменений (слез-

Ребенок Ж., 2 лет, 18.08.2016 г. 
обратился в КДЦ Морозовской 
ДГКБ с жалобами на образование 

в области правого нижнего века с признаками 
воспаления. 
Из анамнеза, собранного со слов мамы, из-
вестно, что 14.07.2016 г. (находясь в Белгород-
ской области) ребенок упал с самоката лицом 
на скошенную траву (получил 2 царапины 
на правой щеке, проникающее ранение со-
ломинкой в области правого нижнего века), 
местно оказали помощь (провели обработку 
ран, наложили асептическую повязку), в по-
следующие дни на нижнем веке был неболь-
шой отек. В начале августа вновь появился 
нарастающий отек и покраснение под ниж-
ним веком. В это же время (в начале августа) 
отмечались признаки респираторной инфек-
ции (был насморк, повышение температу-
ры). 18.08.16 обратились в КДЦ Морозовской 
ДГКБ, рекомендована госпитализация в отде-
ление офтальмологии МДГКБ. 
После дообследования 23.08.16 проведено 
хирургическое вмешательство (в области пра-
вого нижнего века удалено гнойное отделяе-
мое, измененные расплавленные ткани, рас-
полагающиеся до проекции слезного мешка, 
наложен косметический шов), проводилась 
системная и местная противовоспалительная 
терапия. 
Через 10—14 дней вновь появились воспали-
тельные изменения в области медиального 
отдела правого нижнего века. Ребенок был 
осмотрен врачом-офтальмологом, выполнена 
компьютерная томография орбит и околоно-
совых пазух, на которой определялась зона 
уплотнения мягких тканей в области меди-

Длительно стоящее 
инородное тело слезного 
мешка и решетчатого 
лабиринта
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ный мешок, слезная кость, часть решетчатого 
лабиринта), заключительным этапом опера-
ции была эндоскопическая дакриоцистори-
ностомия с проведением биканаликулярной 
интубации слезных путей.
После проведенной в послеоперационном 
периоде системной и местной противовос-
палительной терапии ребенок выписан в 
удовлетворительном состоянии. Со стороны 
полости носа и околоносовых пазух на мо-
мент выписки воспалительных изменений 

Повреждения костей таза 
остают ся одним из наиболее 
сложных вопросов травматоло-

гии детского возраста. Частота встречаемости 
переломов таза у детей стабильно крайне низ-
кая. При этом вопросы диагностики и тактики 
лечения данного вида травмы в большинстве 
случаев остаются открытыми. 
Наиболее тяжелыми являются переломы с то-
тальной нестабильностью тазового кольца. 
Такие повреждения крайне коварны, посколь-
ку встречаются редко, требуют моментально-
го агрессивного лечения и характеризуются 
высокой смертностью даже на фоне оказания 
своевременной квалифицированной помощи. 
Многооскольчатые переломы таза с сопут-
ствующим повреждением других систем ор-
ганов требуют индивидуального подхода, 
т.к. допустимый объем диагностических ме-
роприятий и хирургического вмешательства 
определяется тяжестью состояния пациента 
и характером сочетанных изменений. Как 
правило, при таких массивных поврежде-

ниях ведущим является перелом костей таза 
как наиболее отягощающий общее состояние 
фактор за счет массивного кровотечения. За-
частую состояние таких пациентов настоль-
ко нестабильное и тяжелое, что проведение 
компьютерной томографии и других допол-
нительных методов исследования крайне
затруднено.
При значительных повреждениях, абсолют-
ной нестабильности тазового кольца, необхо-
димости ревизии внутренних органов ответ 
на вопрос, оперативно или консервативно 
лечить подобного пациента, становится оче-
видным. Фиксация тазового кольца в данном 
случае позволяет восстановить гемодинами-
ку, что значительно улучшает прогноз и по-
зволяет в заметно более ранние сроки стаби-
лизировать состояние пациента.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Минуя приемное отделение, ребенок был до-
ставлен в отделение реанимации с тяжелой 
сочетанной травмой, полученной в резуль-

не определяется, послеоперационная рана 
на нижнем веке после удаления швов состоя-
тельна. Система протекторов в слезных путях 
состоятельна. Данные гистологического ис-
следования удаленных тканей подтвердили 
воспалительную природу заболевания.

Планируется динамическое наблюдение ре-
бенка ежемесячно с решением вопроса о вос-
становлении отводящей функции слезных пу-
тей и удалении протекторов. 

Осложненный
нестабильный перелом
костей таза
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тате ДТП (ребенок-пешеход). На момент по-
ступления девочка была без сознания, что, 
безусловно, уменьшало диагностическую 
ценность физикального обследования. При 
осмотре, помимо крайне нестабильной ге-
модинамики, наибольшее внимание на себя 
обращали визуальная деформация тазовой 
области, наличие кровотечения из наружных 
половых путей, незначительно выраженная 
пассивная мышечная защита (при пальпации 
передней брюшной стенки), а также невоз-
можность установки уретрального катетера. 
На рентгенограммах таза и нижних конечно-
стей, выполненных при поступлении (рис. 1), 
определяется нестабильный перелом костей 
таза: многооскольчатые переломы переднего 
полукольца, перелом боковых масс крестца, 
разрыв крестцово-подвздошного сочленения 
справа и закрытый перелом обеих костей ле-
вой голени со смещением. По данным ультра-
звукового исследования органов брюшной по-
лости, почек и забрюшинного пространства 
выявлено наличие свободной жидкости в по-
лости малого таза и невозможность визуали-
зации левой почки. 

С учетом данных анамнеза, клинической кар-
тины, данных инструментальных методов 
исследования была разработана следующая 
тактика. После кратковременной предопера-
ционной подготовки выполнена диагности-
ческая лапароскопия, на который выявлена 
обширная забрюшинная гематома и повреж-
дение левого яичника без признаков про-
должающегося кровотечения. По причине 
сохраняющейся нестабильности гемодина-
мики далее был выполнен доступ Stoppa как 
наиболее отвечающий требованиям полной 
визуализации всего тазового кольца и, при 
необходимости, органов малого таза. Говоря 
о хирургическом лечении, важно понимать, 
что работа хирурга в данной области сопро-
вождается риском ятрогенного повреждения 
сосудисто-нервных пучков и близлежащих 
органов. 
После визуализации переднего отдела таза 
выявлены многооскольчатые переломы пе-
реднего полукольца, отрыв уретры и разрыв 
передней стенки влагалища. Тугая тампонада 
позволила временно остановить продолжаю-
щееся кровотечение из костей таза, что дало 

Рис.1. Нестабильный перелом костей таза: многооскольчатые переломы 
переднего полукольца, перелом боковых масс крестца, разрыв крестцово-
подвздошного сочленения справа
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возможность восстановить переднюю стенку 
влагалища, затем выполнить первичный шов 
уретры и фиксацию заднего отдела таза, а 
именно обоих крестцово-подвздошных сочле-
нений и крестца, после чего была выполнена 
стабилизация переднего отдела таза с помо-
щью мостовидных пластин. С учетом тяжести 
состояния ребенка и длительности оператив-
ного вмешательства закрытый перелом обеих 
костей левой голени фиксирован аппаратом 
наружной фиксации.  
Стоит отметить, что уже на 1-е послеопераци-
онные сутки ребенок находился в ясном созна-
нии и был мобилизован в пределах постели. 
Нарушения чувствительности и микроцирку-
ляции в обеих нижних конечностях отсутство-
вали, движения незначительно ограничены за 
счет постоперационного болевого синдрома. 
По результатам компьютерной томографии, 
выполненной на 1-е послеоперационные 
сутки, выявлена агенезия левой почки. По-
ложение отломков костей таза удовлетвори-
тельное, свободные костные фрагменты не 
определяются, металлоконструкции стоят вне 
полости суставов.

Рис. 2. Нестабильный перелом костей таза: многооскольчатые переломы переднего 
полукольца, перелом боковых масс крестца, разрыв крестцово-подвздошного сочлене-
ния справа, разрыв влагалища, отрыв уретры. Состояние после МОС мостовидными 
пластинами. Доступы: Stoppa, подвздошный, задний

Через 3 месяца ребенок вертикализован на ко-
стылях с опорой на здоровую ногу. В настоящее 
время с момента травмы 7,5 месяца: жалобы от-
сутствуют, ребенок ходит без хромоты, с опорой 
на обе нижние конечности, движения во всех 
суставах в полном объеме, безболезненные. 

Анализируя данный клинический случай, 
можно сделать следующие выводы: переломы 
костей таза, характеризующиеся нестабиль-
ностью тазового кольца, требуют исключи-
тельно оперативного лечения. Несмотря на 
кажущийся на первый взгляд столь агрессив-
ный подход, все-таки единственным эффек-
тивным способом остановки продолжающе-
гося кровотечения при многооскольчатых 
переломах таза является стабилизация тазо-
вого кольца, выполнение которой возможно 
только оперативным путем.  
Лечение детей с политравмой, сопровождаю-
щейся массивными осложненными повреж-
дениями таза, является крайне непростой за-
дачей, требующей слаженной работы целой 
команды многопрофильных опытных специа-
листов. 
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Наиболее распространенным морфологи-
ческим вариантом шунт-нефрита является 
мембрано пролиферативный (мезангио-
капил лярный) ГН 1 типа. При иммунофлю-
оресценции определяют отложения IgM, IgG 
и С3-фракции комплемента, при электронной 
микроскопии обнаруживают электронно-
плотные субэндотелиальные и мезангиаль-
ные депозиты [31]. У 13—32% больных 
шунт-неф ри том обнаруживают диффузный 
мезангиальный пролиферативный нефрит, у 
15% эндо- или экстракапиллярный ГН. 
Клинические проявления ШН не име-
ют специфической картины (гематурия/
протеин урия, гипокомплементемия, отеки, 
азотемия, артериальная гипертензия), что 
затрудняет дифференциальную диагностику 
ШН и гломерулонефрита в рамках системной 
пато логии. 
Лечение шунт-нефрита заключается в удале-
нии инфицированного шунта и проведении 
терапии в соответствии с типом выделенного 
возбудителя. Кроме этого неоднозначен во-
прос о необходимости иммуносупрессивной 
терапии. После проведения указанного ле-
чения в 50% случаев отмечается улучшение 
состояния, однако у 6—19% больных разви-
вается терминальная почечная недостаточ-
ность. 

Под нашим наблюдением находились двое 
детей с шунт-ассоциированной инфекцией 
(шунт-нефритом). Оба ребенка были носи-
телями вентрикуло-перитонеальных шун-
тов в связи с развитием гидроцефалии.
Случай 1. Мальчик 14 лет с краниофарин-
геомой (КФ) супраселлярной области, выяв-
ленной в возрасте 2,5 года. По жизненным 
показаниям был имплантирован вентрику-
лоперитонеальный шунт. После тотального 
удаления опухоли возник пангипопитуи-

Шунт-ассоциированная инфек-
ция представляет собой сим-
птомокомплекс, связанный 

с наличием хронически инфицированного 
шунта, установленного для лечения гидроце-
фалии.
В этиологии этого заболевания преобла-
дают коагулозонегативные стафилококки, 
St. aureus, дифтероиды, грамотрицательные 
микроорганизмы, анаэробы, возможны дру-
гие этиологические агенты — Propionibac-
terium acnes, Moraxella bovis и др. 
Однако среди всего многообразия потенци-
альных возбудителей чаще всего встреча-
ются Staphylococcus epidermidis (70—80%) и 
Acinetobacter baumannii (60—70%). 
Клинические проявления шунт-ассоцииро-
ванной инфекции могут появляться в период 
от нескольких месяцев до 17 лет после опера-
ции (в среднем 4 года). Среди них наиболее 
характерны лихорадка, анемия, гепатоспле-
номегалия; системные проявления (ливедо, 
пурпура, артралгии, артриты). К лаборатор-
ным признакам шунт-инфекции относятся 
анемия, ускорение СОЭ; гипокомплементе-
мия (75—90%), повышение ЦИК; возмож-
ны положительные АНЦА, АНФ, ревматоид-
ный фактор; положительная гемокультура
(70—80%) и/или культура шунта (43—80%).
Наиболее значимым проявлением шунт-
ассоциированной инфекции является шунт-
нефрит (ШН), патогенез которого заклю-
чается в колонизации поверхности шунта 
бактериями с образованием ими защитной 
пленки. В последующем происходит бактери-
альный рост и эпизоды бактериемии с продук-
цией антител и ЦИК и развитием иммуноком-
плексного поражения почек. 
Инфицирование шунта встречается у
10—12% оперированных больных с гидроце-
фалией, развитие ШН — у 0,7—2,3% больных.

Шунт-ассоциированная 
инфекция у детей
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таризм (несахарный диабет центрального 
генеза, вторичный гипотиреоз, вторичный 
гипогонадизм, гипокортицизм). Ребенок на-
ходился на заместительной терапии. Через 
2 года в связи с несостоятельностью перито-
неального отдела шунтирующей системы на 
уровне 6-го ребра катетер пересечен и пере-
вязан. Через 2 недели возникли клонические 
судороги, гипертермия до 39 °С, сознание 
сопорозное, положительные менингиальные 
знаки.
При люмбальной пункции получен мутный 
бледно-зеленый ликвор, цитоз 3328/3, белок 
3300 мм/л, нейтр. — 69%, л — 30%, макрофа-
ги —1, эр. 5—10 в п/зр. Поставлен диагноз: 
«острый гнойный вентрикулит, менингоэнце-
фалит», «шунт-инфекция». Было произведено 
удаление оставшейся части вентрикулопери-
тонеального дренажа, удаление трансвентри-
кулярного дренажа.
В возрасте 6 лет по результатам МРТ был вы-
явлен продолженный рост КФ, прорастание в 
3-й желудочек. Произведено повторное удале-
ние интравентрикулярной КФ. В 12 лет прои-
зошел приступ клонико-тонических судорог в 
результате прогрессирования окклюзионной 
гидроцефалии. Были произведены трансвен-
трикулоперитонеостомия и трансвентрику-
лоатриостомия. В 14 лет в связи с повторным 
продолженным ростом опухоли с образова-
нием кисты и невозможностью проведения 
трансназальной эндоскопической трепана-
ции передней черепной ямки из-за массив-
ного венозного кровотечения в результате 
краевого ранения аномально расположенного 
кавернозного синуса был установлен резерву-
ар Оммайя с последующими многократными 
пункциями опухолевой кисты.
Через год произошло ухудшение состояния: 
подъем температуры тела до 38 °С, изменение 
цвета мочи, однократная рвота. Появился мо-
чевой синдром в виде протеинурии от 2,5 до 
2,95 г/сутки, гематурии (по Нечипорен-
ко) — до 300—500 тыс/мл. В крови отмеча-
лось снижение С3 и С4 фракции комплемента
(С3 — 56 — 4,8 мг/дл (N 90—180), С4 —
8,5—5,5 мг/дл (N 10—40)).
Было высказано предположение о развитии 
шунт-нефрита и проведена нефробиопсия.

При световой и иммунофлуоресцентной ми-
кроскопии биоптата были выявлены призна-
ки диффузного пролиферативного гломеру-
лонефрита, характерного для ранней стадии 
мембранопролиферативного гломерулонеф-
рита и шунт-нефрита. Получено свечение IgG, 
А, С3, С1q депозитов по периферии капилляр-
ных петель и в мезангии.
В связи с развитием шунт-ассоциированной 
инфекции ребенку была произведена опера-
ция по удалению атриовентрикулярных шун-
тов и установке наружных вентрикулярных 
дренажей в оба боковых желудочка. Состояние 
осложнилось присоединением острого вен-
трикулита (цитоз ликвора до 4000/3, с ростом 
St. еpidermidis в образцах ликвора). Была на-
значена антибактериальная и противогрибко-
вая терапия (сульперазон, зивокс (линезолид) 
в/в, дифлюкан, ванкомицин интравентрику-
лярно) с положительным эф фектом. 
Через 1 месяц после комплексного лечения 
вентрикулита наружные дренажи были уда-
лены и выполнена операция вентрикуло-
перитонеостомии. В послеоперационном 
периоде осложнений не было, однако сохра-
нялся мочевой синдром в виде протеинурии до
1,5 г/сутки, микрогематурии с эпизодами ма-
крогематурии. 
Учитывая активность гломерулонефрита, было 
решено начать иммуносупрессивную тера-
пию — пульс-терапия циклофосфаном 800 мг 
в/в капельно (13,3 мг/кг) (курсовая доза не 
более 14 г) с параллельным применением 
преднизолона 0,5 мг/кг в альтернирующем 
режиме (30 мг в сутки). Всего было проведе-
но 10 сеансов пульс-терапии циклофосфаном. 
В результате этого купированы проявления 
шунт-нефрита (нормализовались показатели 
иммунограммы, исчез мочевой синдром), про-
изошло сокращение объема опухоли (не нуж-
дается в удалении в настоящий момент). С мо-
мента данного эпизода прошло более 3-х лет. 
Ребенок компенсирован по основному заболе-
ванию, признаков активности (рецидивирова-
ния) гломерулонефрита нет.

Случай 2. Девочка 13 лет с обструктивной
поствоспалительной гидроцефалией (гнойный 
менингит в возрасте 9 дней), ДЦП, носитель
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вентрикуло-перитонеального шунта (имплан-
тирован в декабре 2001 года в возрасте 4-х 
месяцев). В возрасте 3-х лет была произведена 
смена шунтирующей системы в связи с нару-
шением ее функционирования. В июле—авгу-
сте 2014 года (12 лет) в связи с болями в животе 
(гидросальпингс, серозоцеле) госпитализи-
рована в МДГКБ, где была произведена нео-
имплантация вентрикуло-перитонеального 
шунта. В послеоперационном периоде отме-
чались неоднократные подъемы температу-
ры, несколько синкопальных состояний. По-
сев ликвора однократно дал рост Acinetobacter 
baumannii при нормальном клеточном со-
ставе, отрицательном прокальцитониновом 
тесте. Проведен курс антибактериальной те-
рапии с положительным эффектом. После вы-
писки из стационара девочка продолжала пе-
риодически лихорадить с кратковременными 
эпизодами нормализации температуры. 
С сентября 2014 года у ребенка периодиче-
ски возникали эпизоды недомогания; болей в 
животе, сопровождающихся ознобом, сниже-
нием аппетита; кашля, болей в суставах (пре-
имущественно плечевых). Девочка потеряла в 
весе 10 кг. Антибактериальная терапия давала 
кратковременный эффект. В феврале 2015 года 
проведена компьютерная томография грудной 
клетки, определившая множественные очаго-
вые мягкотканные образования в обоих лег-
ких. Однако фтизиатрами специфический про-
цесс в легких был исключен. В марте 2015 года 
присоединился геморрагический синдром 
(сыпь на коже), расцененный как проявления 
геморрагического васкулита, появились отеки 
на ногах, сохранялся непродуктивный кашель. 
На фоне терапии карбапенемами продолжа-
лись периодические подъемы температуры до 
39 °С. Далее в ходе диагностического поиска 
определялись онкомаркеры, ревматологиче-
ские показатели, исключались нарушения ге-
мостаза, болезнь Уиппла.
В июле 2015 года присоединился мочевой син-
дром (стойкая протеинурия до 0,2—0,6 г/сут -
ки, микрогематурия 10—20—30 эр/в поле 
зрения), в биохимическом анализе крови 
появились признаки азотемии (снижение 
СКФ до 80 мл/мин/1,73 м2), снижение С3 —
(41 мг/дл) и С4 (3,0 мг/дл) — фракций ком-

племента, повышение концентрации имму-
ноглобулинов в крови (IgA — 238 (N 30 — 
198), IgG — 2384 (N 605—1230), IgM — 789
(N 45—200)). Данная клиническая картина 
была расценена как проявление гломеруло-
нефрита, в связи с чем была назначена тера-
пия преднизолоном.
Однако в последующем детальный анализ 
клинико-лабораторных и анамнестических 
показателей, сочетание явлений интокси-
кации, системных проявлений и почечного 
синдрома позволили заподозрить течение 
шунт-асоциированной инфекции у ребен-
ка с обструктивной шунтированной гидро-
цефалией. Иммуносупрессивная терапия 
была прекращена. В результате удаления 
вентрикуло-перитонеального шунта, мас-
сивной антибактериальной терапии препа-
ратами резерва (карбопенемы, линезолиды) 
удалось достичь улучшения биохимических, 
иммунологических, гематологических по-
казателей, купирования мочевого синдрома. 
Учитывая отсутствие признаков активности 
иммунокомплексного поражения почек и 
нормализацию функций почек, от нефробио-
псии было решено воздержаться.
Девочке установлен вентрикуло-перито неаль-
ный шунт. В настоящий момент ребенок ком-
пенсирован по основному заболеванию, при-
знаков активности шунт-ассоциированной 
инфек ции нет.

Заключение: представленные клинические 
случаи свидетельствуют о трудности диагно-
стики шунт-ассоциированной инфекции у 
детей в связи с многообразием и неоднознач-
ностью клинических проявлений патологи-
ческого процесса и различной степенью про-
явления почечного синдрома. Своевременная 
замена шунта в сочетании с массивной анти-
бактериальной терапией приводит к купиро-
ванию иммуноопосредованных процессов. 
Назначение цитотоксической терапии оправ-
дано в случаях тяжелого поражения почек. 
Наличие в клинической картине у ребенка-
носителя шунта системных проявлений требу-
ет тщательного обследования для выявления 
признаков возможного иммунокомплексного 
осложнения — шунт-инфекции. 
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вещества, в большинстве случаев затрагиваю-
щий затылочные и теменные доли. В некото-
рых случаях отек затрагивал также ствол моз-
га и мозжечок. Из 15 исследованных случаев 
7 пациентов получали иммуносупрессивную 
терапию после трансплантации или в рамках 
терапии апластической анемии, 1 получал ин-
терферон в рамках лечения меланомы, в 3 слу-
чаях наблюдалась эклампсия и 4 имели острую 
гипертензионную энцефалопатию, связанную 
с ренальной дисфункцией (2 с волчаночным 
нефритом, 1 с острым гломерулонефритом и 1 с 
ацетаминофениндуцированной гепатореналь-
ной дисфункцией). Все пациенты получали 
адекватную антигипертензивную терапию. У 
пациентов, получавших иммуносупрессивную 
терапию, препарат был отменен или уменьше-
на его доза. Во всех случаях был получен пол-
ный регресс неврологической симптоматики в 
течение 2 недель [5].
Впоследствии было показано, что патологи-
ческий процесс может захватывать и серое 
вещество, в этой связи часть исследователей 
считает термин «синдром задней обрати-
мой энцефалопатии» более корректным, чем 
«синдром задней обратимой лейкоэнцефало-
патии», который подразумевает поражение 
только белого вещества [6,8,12].
К настоящему времени в общей сложности 
зарегистрировано около 220 случаев заболе-
вания.
Актуальность исследования данного состоя-
ния связана с тем, что заболевание часто 
ошибочно расценивается как билатеральный 
острый ишемический инсульт в бассейнах за-
дних мозговых артерий вследствие тромбоза 
или эмболизации базилярной артерии [2,6,8]. 

Синдром задней обратимой эн-
цефалопатии, известный также 
как синдром задней обратимой 

лейкоэнцефалопатии (в англоязычной лите-
ратуре используется термин PRES — Posterior 
reversible encephalopathy/leukoencephalopathy 
syndrome), — редко встречающийся клинико-
радиологический синдром, характеризую-
щийся развитием острого вазогенного отека 
субкортикального белого вещества головного 
мозга (есть данные о затрагивании процессом 
также серого вещества — до 40% случаев), 
поражающего преимущественно затылочные 
и теменные доли [1,5,13]. Данное состояние 
чаще всего развивается на фоне высокой ар-
териальной гипертензии, состояниях экламп-
сии и преэклампсии у беременных, различных 
заболеваний почек, а также при состояниях, 
требующих применения иммуносупрессо-
ров, цитостатиков, и лечении некоторыми 
химиопрепаратами. Клинически чаще всего 
проявляется острой головной болью, наруше-
ниями сознания, судорогами, расстройством 
зрительной функции, а также очаговой невро-
логической симптоматикой. При адекватном 
своевременном лечении данное состояние 
является полностью обратимым [1,2,5—9,13].
Впервые PRES был описан в 1996 г. 
Hinchey et al., когда впервые были проанали-
зированы 15 случаев (13 женщин и 2 мужчин 
в возрасте от 15 до 62 лет, средний возраст — 
39 лет), которые клинически манифестиро-
вали острым нарушением сознания, рвотой, 
судорогами, головной болью, нарушением зре-
ния (включая корковую слепоту) и очаговым 
неврологическим дефицитом. По данным КТ и 
МРТ выявлялся отек субкортикального белого 

Синдром задней обратимой 
энцефалопатии у пациентки 
с ювенильным ревматоидным 
артритом
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Вазогенный отек при нейровизуализации так-
же нередко ошибочно принимается за форми-
рующийся участок ишемии.
Неверное истолкование клинико-радиологи-
ческой картины в пользу ишемического ин-
сульта влечет за собой некорректную тера-
пию: недостаточное снижение артериального 
давления, расцениваемое при остром ишеми-
ческом инсульте как компенсаторный меха-
низм для увеличения поступления кислорода 
в ишемизированные ткани мозга, является в 
терапии PRES ошибочным и может привести к 
фатальным последствиям. В то же время тром-
болитическая терапия, часто являющаяся эф-
фективной в терапии острого ишемического 
инсульта, при PRES категорически противо-
показана, как и введение любых контрастных 
препаратов [2,6]. Таким образом, при диагно-
стировании ишемического инсульта у пациен-
та с анамнестической предрасположенностью 
к PRES (высокая артериальная гипертензия, 
эклампсия, лечение иммуносупрессорами и 
др.) специалистам следует иметь насторожен-
ность в отношении данного заболевания.
Случаи PRES описаны у пациентов в возрасте 
от 4 до 90 лет. У женщин заболеваемость син-
дромом несколько выше, чем у мужчин [2].
Провоцирующими факторами для развития 
PRES чаще всего служат: артериальная гипер-
тензия, острые и хронические заболевания 
почек, различные аутоиммунные процессы, 
особенно на фоне терапии иммуносупрес-
сорами и цитостатиками, состояния после 
трансплантации органов, также связанной с 
применением препаратов, угнетающих функ-
ции иммунной системы.
Артериальная гипертензия является самым 
частым триггерным фактором, выявляемым 
при развитии синдрома. Особенно высок риск 
развития PRES при остро возникшей артери-
альной гипертензии, ранее не отмечавшейся 
у пациента, поскольку не сформированы ме-
ханизмы адаптации к высокому артериаль-
ному давлению. Систолическое АД как триг-
герный фактор PRES чаще всего находится 
в пределах 170—190 мм рт. ст. Однако часть 
пациентов (10%—30%) имеет минимальное 
повышение АД или же вовсе отмечаются нор-
мальные цифры АД [8,9].

Аутоиммунные заболевания были представле-
ны в 45% случаев, при этом в таком же числе 
случаев пациенты получали иммуносупрес-
сивные препараты, такие как циклоспорин, 
такролимус и некоторые химиопрепараты, 
включая иммуносупрессию после транс-
плантации [9,12]. Среди заболеваний почек 
при PRES встречаются острая почечная не-
достаточность различной этиологии, гломе-
рулонефрит, люпус-нефрит и др. Системные 
заболевания включают системную красную 
волчанку, узелковый полиартериит, ревмато-
идный артрит, синдром Бехчета [2].
Представляем клинический случай пациент-
ки, проходившей лечение в Морозовской 
ДГКБ.

КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ
Пациентка, 3 года (25.10.2012 г. р.) нахо-
дилась в отделении кардиоревматологии и 
пульмонологии Морозовской ДГКБ в июле — 
августе 2016 г. По данным выписок из амбу-
латорной карты, девочка от 3-й беременно-
сти (1-е оперативные роды, ребенок здоров, 
2-е оперативные роды на 8-м месяцев беремен-
ности). У матери хроническая герпетическая 
инфекция (рецидивирующий herpes labialis). 
Данная беременность протекала с ОРВИ на 
6 неделе, угрозой прерывания в 1-м триме-
стре, гестационным сахарным диабетом. 
Оперативные роды на 29—30 нед., с прежде-
временным излитием околоплодных вод, в та-
зовом предлежании, с двойным обвитием пу-
повиной вокруг шеи. Вес при рождении 1450 г, 
рост 40 см, оценка 3/5 баллов. Находилась на 
респираторной поддержке до 31 суток (ИВЛ+ 
NCPAP) в связи с СДР 1 типа, осложнившимся 
вентилятор-ассоциированной пневмонией, 
апноэ недоношенных. В неонатальном перио-
де — судорожный синдром, назначалась валь-
проевая кислота в каплях (конвулекс). После 
проведения НСГ диагностировано ВЖК (вну-
трижелудочковое кровоизлияние) 1—2 ст. 
Дважды проводилась гемотрансфузия. В от-
делении патологии новорожденных получала 
пентоглобин. Диагноз (отделение патологии 
новорожденных): «синдром дыхательных рас-
стройств 1 типа. Внутриутробная инфекция: 
цитомегаловирусная, герпетическая. Внутри-
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желудочковое кровоизлияние 1—2 степени. 
Недоношенность 29—30 недель. 
С рождения находилась на искусственном 
вскармливании. После выписки из стациона-
ра получала терапию у невролога (антикон-
вульсанты отменены после выписки из отде-
ления патологии новорожденных) и педиатра 
(дисбактериоз).
В 5 месяцев после проведения МРТ головного 
мозга у ребенка отмечалось повышение тем-
пературы тела до фебрильных цифр, получала 
антибиотикотерапию (цефазолин), на фоне 
чего у ребенка появилась сыпь на теле, повы-
шение СОЭ, лейкоцитоз. 
Была госпитализирована в ДРКБ им. И.М. Ку-
раева Республики Дагестан с жалобами на 
гипер термический синдром, вялость, сниже-
ние аппетита, высыпания на теле, отечность, 
болезненность левого голеностопного суста-
ва. Ребенок получал антибиотикотерапию — 
меропенем, ванкомицин, цефтриабол, цеф-
триаксон, а также пентаглобин, преднизолон.
На основании клинико-лабораторных данных 
был заподозрен синдром Висслера—Фанкони. 
Девочка была переведена в г. Москву, в ДГБ 
им З.А.Башляевой, где данных за системное 
заболевание не было выявлено, и пациентка 
была выписана с диагнозом: «острый пие-
лонефрит, активная фаза, период стихания. 
Лекарственная аллергия, пищевая аллергия. 
Вторичное иммунодефицитное состояние. Не-
достаточность питания. Гипоксически-ише-
мическая энцефалопатия, задержка моторно-
го развития. Сосудистый невус».
В июле 2015 г. (2 г. 7 мес.) перенесла острый 
пиелонефрит, острую кишечную инфекцию. 
В августе 2015 г. (2 г. 8 мес.) ангина, с конца 
августа 2015 г. на теле появились высыпания. 
До конца мая 2016 г. самочувствие ребенка 
было удовлетворительным. Простудными за-
болеваниями не болела.
Данное заболевание началось с повышения 
температуры тела до субфебрильных цифр, 
с ринитом и болями в горле. Затем появи-
лась фебрильная лихорадка и мигрирующая 
пятнисто-папулезная сыпь, усиливающаяся 
при лихорадке. Данное состояние было рас-
ценено как ОРВИ с крапивницей, и была ре-
комендована терапия клацидом и антиги-

стаминными препаратами. На фоне лечения 
самочувствие не улучшалось, сохранялась 
фебрильная лихорадка, в анализе крови — 
лейкоцитоз (39,1 тыс.) с нейтрофильным 
сдвигом и повышение СОЭ до 22, нарастаю-
щая анемия, тромбоцитопения, повышение 
СРБ, гипоальбуминемия до 2,32. Присоеди-
нился отек лучезапястного сустава, лимфо-
аденопатия, увеличение печени, сохраня-
лась сыпь. Самостоятельно обратились в ДГБ 
им. З.А. Башляевой. Проведено: пункция 
костного мозга, рентгенологическое и ультра-
звуковое исследования, данных за туберкулез 
нет. В стационаре проводилась терапия цефе-
пимом, альбумином, лазиксом, преднизоло-
ном, трансфузия СЗП, эритроцитарной массы. 
В состоянии ребенка отмечалась отрицатель-
ная динамика в виде увеличения размеров 
печени, нарастания сыпи, появления одышки. 
В анализах крови нарастание тромбоцитопе-
нии, анемии.
Ребенок переведен в МДГКБ для уточнения 
диагноза и коррекции терапии. При поступле-
нии состояние тяжелое за счет выраженной 
интоксикации, дыхательной недостаточно-
сти. Сознание ясное. Положение вынужден-
ное. Телосложение правильное, конституция 
нормостеническая, костно-мышечная систе-
ма без патологий. Температура тела 39 оС. 
Ребенок пассивен, на осмотр реагирует нега-
тивно. Кожные покровы бледные с сероватым 
оттенком, в области шеи визуализируется 
сливная петехиальная сыпь, следы расчесов 
на животе и спине. На спине слева по задне-
подмышечной линии эритематозные пятна 
диаметром до 3,5 см. Пастозность лица. Зев не 
гиперемирован, миндалины не увеличены, без 
наложений. Лимфатические узлы не увеличе-
ны. ЧСС 118 в мин., тоны сердца звучные, арит-
мичные. ЧД 30 в мин. В легких аускультативно 
дыхание жесткое, резко ослаблено, хрипов 
нет. Живот мягкий, доступен глубокой паль-
пации во всех отделах, вздут. Печень +5 см, 
край плотный. Селезенка +1,5 см. Симптом 
поколачивания отрицательный. Половые ор-
ганы сформированы правильно, отделяемого 
нет. Очаговой симптоматики и менингеаль-
ных знаков нет. Мочеиспускание: свободное, 
безболезненное. Стул: кашицеобразный.
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МРТ головного мозга от 04.07.16 г. (рис. 1) — в 
белом веществе теменных долей перивентри-
кулярно треугольникам боковых желудочков 
определяются очаговые зоны глиоза, размера-
ми до 1,5 х 1,0 см, без признаков перифокаль-
ной реакции (резидуальные постигипоксиче-
ские изменения).

Ребенок неоднократно консультирован про-
фессором Е.С. Жолобовой. В связи с неэффек-
тивностью гормонотерапии метипредом в 
дозе 1 мг/кг, доза препарата была повышена 
до 2 мг/кг в сочетании с применением пульс-
терапии дексаметазоном и с подключением к 
терапии циклоспорина А.
На фоне заболевания и проведения гормоно-
терапии у девочки возникло пароксизмальное 
состояние: девиации взора влево, с крупнораз-
машистым горизонтальным нистагмом, флюк-
туацией сознания, миоклониями правого угла 
рта, ороалиментарными автоматизмами.
Ребенок был осмотрен неврологом после при-
ступа. В неврологическом статусе отмече-
но: асимметрия глазных щелей, зрачки D=S 
сглаженность правой носогубной складки. 
Речь не нарушена. Глоточный рефлекс жи-
вой. Мышечный тонус дистоничен, в ногах 
выше слева. Сухожильные рефлексы высокие, 
в руках без четкой асимметрии, в ногах S>D. 
Симптом Бабинского слева. Пронация левой 
стопы. Мышечная сила снижена в правых ко-
нечностях до 4 б, в левых до 3 б. Статической 
и динамической атаксии не отмечалось. При 
ходьбе припадает на левую ногу, ротируя сто-
пу. Чувствительных нарушений не выявлено. 
PedHNISS (Педиатрическая шкала инсульта 
национального института здоровья) — 8 бал-
лов (соответствует инсульту средней тяжести) 
АД 160/90.
В плане дифференциального диагноза рассмат-
ривались следующие состояния: синдром вто-
ричной активации макрофагов с поражением 
головного мозга, острое нарушение мозгового 
кровообращения по ишемическому типу, ле-
карственная энцефалопатия и синдром обра-
тимой заднемозговой энцефалопатии. 
Пациентке была назначена повторная МРТ го-
ловного мозга и электроэнцефалография.
МРТ головного мозга от 18.07.16 г. (рис. 2 
и рис. 3) через 14 дней после первичного 
исследования — в кортикальных отделах 
затылочно-теменных областей правого по-
лушария областей полушарий мозга выявля-
ются два участка измененного МР сигнала, 
слабогиперинтенсивного в режиме FLAIR с 
нечетким контуром размером 10 и 14 мм. При 
проведении МР по ходу правой средней моз-

Рис. 1

Рис. 2

Рис. 3
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говой артерии выявляются два участка сниже-
ния кровотока протяженностью до 7 мм.
МР картина участков измененного МР-сигнала 
в кортикальных отделах теменно-затылочной 
области правого полушария, вероятно, пост-
ишемической природы при сравнении с ис-
следованием от 04.07.2016.
На ЭЭГ — типичной эпилептиформной актив-
ности выявлено не было, отмечалась дезорга-
низация коркового ритма (рис. 4).
Постоянно контролировались показатели 
коагулограммы, до и после возникновения 
неврологической симптоматики и эпилепти-
ческого приступа они оставались в пределах 
нормы на фоне терапии фрагмином.
СМАД — стабильная артериальная гипер-
тензия.
В динамике проводился контроль ЭКГ, УЗИ 
органов брюшной полости, рентгеногра-
фия голеностопных суставов. На КТ грудной 
клетки — картина двусторонней полисег-
ментарной нижнедолевой пневмонии, мно-
жественных участков фиброза обоих легких. 
Лимфаденопатия шеи, подмышечных обла-
стей, конгломерат лимфатических узлов ле-
вой подмышечной области. ЭхоКГ — умерен-
ная митральная регургитация до 2 при норме 
до 1 (+), умеренная трикуспидальная регур-

гитация до 2 при норме до 1 (+), дополнитель-
ная трабекула левого желудочка.
Девочка получала по рекомендации невро-
лога терапию глиатилином, цитофлавином. 
В связи с развившимся эпилептическим прис-
тупом глиатилин был отменен.
Фокальный эпилептический приступ был 
расценен как спровоцированный, и с учетом 
отсутствия типичных эпилептиформных из-
менений на ЭЭГ было принято решение воз-
держаться от назначения противосудорожных 
препаратов.
Проведена коррекция антигипертензивной 
терапии, артериальное давление стабилизи-
ровалось на цифрах 130—140/80.
Через 17 дней после эпилептического присту-
па и появления неврологической симптома-
тики повторно проведено МРТ-исследование.
МРТ головного мозга от 04.08.2016 (рис. 5) — 
МР-картина положительной динамики в виде 
регресса выявленных ранее изменений заты-
лочной доли справа.
У ребенка тяжесть состояния была обусловле-
на тяжелым течением основного заболевания 
(ювенильный ревматоидный артрит), а также 
осложнением основного заболевания — воз-
ник синдром активации макрофагов, сопро-
вождающийся анемией, тромбоцитопенией, 

Рис. 4
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гепатомегалией, выраженной лихорадкой, 
а также за счет текущей инфекцией нижних 
дыхательных путей на фоне измененной ле-
гочной ткани (ИВЛ в раннем постнатальном 
периоде).
Эпилептические приступы не повторялись. 
Состояние улучшилось. Сознание ясное, кон-
тактна. В неврологическом статусе по срав-
нению с 21.07.2016 положительная динамика 
в виде восстановления двигательных нару-
шений: ЧМН легкая асимметрия носогубных 
складок, мышечный тонус диффузно снижен 
без четкой разницы сторон, сухожильные 
рефлексы высокие, S>D, симптом Бабинского 
слева. При ходьбе слегка припадает на левую 
ногу, ротирует левую стопу, мышечная сила 
снижена в руках и в ногах до 4 баллов, больше 
в дистальных отделах, начала присаживаться, 
ходит на мысочках и пяточках, координатор-
ных нарушений нет. PedHNISS — 5 баллов. 
На МРТ головного мозга отмечено исчезнове-
ние очагов измененного МР-сигнала в заты-
лочных и теменных отделах мозга справа.
Отмечалось улучшение состояния ребенка на 
фоне терапии ГИБП — тоцилизумаб (Актем-
ра) в дозе 12 мг/кг.
Диагноз основной: «ювенильный ревмато-
идный артрит, системная форма, аллергосеп-
тический вариант, полисерозит, миокардит, 
артрит, артралгии, сыпь, лихорадка, гепато-
спленомегалия, лимфоаденопатия, актив-
ность 3 ст, рентгенологически 0, НФ 3.
Осложнение. Синдром активации макро-
фагов с поражением ЦНС. Задняя обратимая 
энцефалопатия (артериальная гипертония, 

синдром активации макрофагов), левосто-
ронний гемипарез. Синдром Иценко—Ку-
шинга. Вторичная стабильная артериальная 
гипер тензия.
Сопутствующий: «двусторонняя полисегмен-
тарная пневмония». Пациентка была выписа-
на под наблюдение ревматолога с рекомен-
дациями по продолжению приема сандимун 
неорала, метипреда (с постепенным снижени-
ем дозы до 1 табл.), энапа, конкора, фрагмина 
и тоцилизумаба (12 мг/кг) 1 раз в 2 недели, 
пикамилона и нейромультивита.

ОБСУЖДЕНИЕ
У данной пациентки имело место тяжелое те-
чение ювенильного ревматоидного артрита, 
осложненного синдромом активации макро-
фагов с поражением ЦНС, синдромом задней 
обратимой энцефалопатии (PRES), синдро-
мом Иценко— Кушинга, вторичной артери-
альной гипертензией.
С учетом высокого риска поражения централь-
ной нервной системы у пациентов с ювениль-
ным ревматоидным артритом на фоне прово-
димой терапии девочке было проведено МРТ 
головного мозга, которая первично выявила 
резидуальные постгипоксические изменения 
(в анамнезе гипоксически-ишемическая пе-
ринатальная энцефалопатия, ВЖК 1—2 ст.).
Повторно нейровизуализация была проведена 
после возникновения эпилептического при-
ступа и появления очаговой неврологической 
симптоматики. На серии МРТ снимков были 
выявлены очаги измененного МР-сигнала в 
кортикальных отделах затылочно-теменных 

Рис. 5
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областей правого полушария, слабогиперин-
тенсивного в режиме FLAIR с нечетким кон-
туром размером 10 и 14 мм, а также по ходу 
правой средней мозговой артерии выявля-
лись два участка снижения кровотока протя-
женностью до 7 мм. На основании клинико-
радиологической картины был заподозрен 
PRES.
Было рекомендовано дообследование, кон-
троль артериального давления и повторное 
проведение МРТ головного мозга. Поскольку 
ребенок постоянно получал антикоагулянты 
и мочегонные препараты, то в терапию было 
решено добавить только метаболические 
средства (этилметилгидроксипиридина сук-
цинат и витамины группы В).
При контроле МРТ головного мозга отмеча-
лось полное исчезновение ранее выявленных 
изменений в веществе головного мозга.
Таким образом, изменения в белом веществе 
головного мозга носили обратимый характер 
и были связаны с поражением ветвей сред-
ней мозговой артерии, что подтверждено на 
МРТ в ангиорежиме, также наблюдалось сов-
падение клинических неврологических про-
явлений с локализацией МР-очагов. В данном 
случае, вероятно, имело место комплексное 
воздействие на церебральные артерии не-
скольких патологических факторов (арте-
риальная гипертензия, токсическое лекар-
ственное воздействие, воспаление), которые 
привели к изменению сосудистой стенки, 
нарушению гематоэнцефалического барьера, 
что привело к срыву механизмов сосудистой 
ауторегуляции и развитию вазогенного отека 
белого вещества головного мозга. Как извест-
но, именно для детей характерно сочетание 
нескольких этиологических факторов для реа-
лизации ишемического поражения головного 
мозга. 
На фоне нормализации артериального давле-
ния, улучшения состояния по основному за-
болеванию отмечался постепенный регресс 
неврологической симптоматики, эпилептиче-
ские приступы не повторялись, что совпало с 
исчезновением МР-изменений. Это позволи-
ло расценить данный эпизод развития остро-
го неврологического дефицита с обратимыми 
изменениями в белом веществе затылочной 

области головного мозга как синдром задней 
обратимой энцефалопатии.
Вероятно, редкие случаи диагностики дан-
ного синдрома у детей связаны с тем, что не 
всегда проводится динамическое МРТ — ис-
следование головного мозга, позволяющее 
подтвердить PRES синдром, а также с тем, что 
иногда трудно выделить основной этиологи-
ческий фактор поражения церебральных ар-
терий.
В настоящее время патогенез PRES синдрома 
изучен не полностью. Наиболее популярной 
теорией считается срыв ауторегуляции в го-
ловном мозге вследствие высокой гипертен-
зии [1,2,8,14]. Срыв ауторегуляции происхо-
дит при уровне АД около 150—160 мм рт. ст. 
При хронической артериальной гипертензии 
срыв происходит при более высоких цифрах 
АД. Гипертензия приводит к гиперперфузии 
и повреждению церебральных сосудов, в ре-
зультате чего происходит пропотевание в ин-
тенстиций жидкости и белков, провоцируя 
вазогенный отек. Однако данная теория не 
объясняет, почему при PRES уровень артери-
ального давления часто не достигает верхнего 
предела нормальной ауторегуляции, а также 
почему данный синдром может развиться при 
отсутствии артериальной гипертензии [6]. 
Вовлечение в основном задних отделов полу-
шарий головного мозга обусловлено меньшей 
представленностью симпатической иннерва-
ции в сосудах вертебрально-базилярной арте-
риальной системы по сравнению с бассейном 
внутренней сонной артерии. Альтернативная 
теория объясняет развитие PRES системным 
воспалением, стимулирующим развитие эн-
дотелиальной дисфункции. В пользу этой 
теории говорят, как правило, сопутствующие 
синдрому процессы системного воспаления, 
такие как сепсис, эклампсия, трансплантация 
или аутоиммунные заболевания [6,14]. Хотя 
данная теория не объясняет, каким образом 
развиваются некоторые случаи PRES при от-
сутствии каких-либо воспалительных про-
цессов [9].
Имеются также данные о прямом токсиче-
ском воздействии некоторых иммуносупрес-
сантов на эндотелий сосудистой стенки, что 
напрямую ведет к эндотелиальной дисфунк-
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ции и формированию вазогенного отека и 
PRES [2,5].
Клиническая картина полиморфна и харак-
теризуется быстро прогрессирующими не-
врологическими нарушениями различного 
характера. Наиболее частыми симптомами 
PRES являются нарушение сознания, судоро-
ги, расстройства зрения и острая головная 
боль. Менее часто встречаются тошнота, рво-
та, двигательные нарушения и расстройства 
стволовых функций. Судороги чаще всего ге-
нерализованные тонико-клонические. 
У детей в неврологическом статусе при разви-
тии PRES симптоматика аналогична таковой 
у взрослых пациентов, однако представлен-
нось общемозговой симптоматики преобла-
дает над очаговыми симптомами. 
Дифференциальная диагностика PRES в свя-
зи с низкой специфичностью клинической 
симптоматики включает в себя обширный 
ряд заболеваний неврологического профи-
ля. Тромбоз венозных синусов, внутримозго-
вое или субарахноидальное кровоизлияние, 
инфекционно-воспалительные заболевания 
головного мозга должны быть исключены. 
Системный васкулит, затрагивающий цент-
ральную нервную систему, также может ма-
нифестировать с симптомов, аналогичных 
дебюту PRES. Однако при нейровизуализации 
поражение вещества мозга более диффузное, 
причем многие из клинических проявлений 
и изменений на МРТ впоследствии оказыва-
ются необратимыми. В данном случае бывает 
сложно установить диагноз из-за отсутствия 
признаков системного воспаления. 
Аутоиммунные энцефалиты и метаболиче-
ские энцефалопатии, такие как центральный 
понтинный миелинолиз, уремия или лекар-
ственная интоксикация (например, цикло-
спорином), также часто могут иметь анало-
гичную неврологическую симптоматику.
Своевременный дифференциальный диагноз 
данных состояний позволяет определить вер-
ную тактику ведения пациентов: при ишеми-
ческом инсульте в начале лечения рекоменду-
ется поддерживать умеренную гипертензию 
и при отсутствии противопоказаний ставить 
вопрос о проведении тромболитической те-
рапии, при PRES же, чтобы стимулировать об-

ратное развитие патологического процесса и 
предотвратить возникновение необратимых 
изменений в веществе головного мозга, не-
обходимо своевременное и адекватное сни-
жение артериального давления, тромболизис 
категорически противопоказан.
Золотым стандартом диагностики PRES сле-
дует считать МРТ, особенно хорошо возможно 
отдифференцировать PRES от другой патоло-
гии при применении режимов FLAIR, DWI, а 
также ADC-картирование. 
Следует отметить, что при МРТ в режиме Т1 
изменения, характерные для PRES, не визуа-
лизируются. На Т2-взвешенных изображени-
ях имеет место гиперинтенсивный сигнал от 
пораженных зон, что связано с субкортикаль-
ным вазогенным отеком белого вещества. В 
режиме FLAIR патологические изменения ви-
зуализируются лучше, поскольку происходит 
подавление сигнала от ликвора и выявляются 
даже минимальные изменения. 
Сроки, рекомендованные для проведения пов-
торной нейровизуализации, варьируются. По 
данным разных авторов, обратное развитие 
изменений на МРТ происходит от несколь-
ких дней до нескольких недель. У детей рас-
пространенность поражения вещества мозга 
вазогенным отеком меньше, чем у взрослых 
пациентов, вследствие чего обратное разви-
тие нейровизуализационных изменений про-
исходит быстрее (чаще до недели).
Стандарты терапии синдрома к настоящему 
времени не разработаны. Однако скорейшее 
устранение провоцирующих факторов может 
привести к быстрому восстановлению и по-
могает избежать осложнений. Например, сни-
жение критически высокого артериального 
давления, которое приводит к усилению ва-
зогенного отека вещества мозга, уменьшение 
дозы или отмена провоцирующих препаратов, 
лечение эклампсии. В целом лечение симпто-
матическое. Применяются антигипертензив-
ные средства, лечение в условиях реанимаци-
онного отделения в случае тяжелого течения с 
нарушениями сознания (включая в случае не-
обходимости ИВЛ), противоотечная терапия, 
противосудорожная терапия. Теоретически 
применение кортикостероидов может способ-
ствовать уменьшению вазогенного отека, одна-
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ко не проводилось исследований, доказываю-
щих эффективность их применения при PRES.
Хотя PRES считается потенциально полно-
стью обратимым состоянием, при несвоев-
ременной диагностике или неадекватной 
терапии возможно прогрессирование сим-
птоматики вплоть до возникновения необра-
тимых изменений в веществе мозга, включая 
лейкомаляцию. Около 25% пациентов, пере-
несших PRES, впоследствии имеют в качестве 
осложнения лакунарные инфаркты, соответ-

ствующие зоне отека, а также в некоторых 
случаях выявляются небольшие внутримоз-
говые кровоизлияния, особенно у пациентов 
с патологией гемостаза (около 15% случаев). 
При свое временных диагностике и начале 
терапии прогноз благоприятный. В большин-
стве случаев неврологические нарушения 
регрессируют в течение нескольких дней, а 
изменения на КТ и МРТ — до нескольких не-
дель. Описаны случаи персистирующего не-
врологического дефицита. 
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зу-1 — фермент, участвующий в распаде гемо-
глобина, и ингибирует ферменты, участвую-
щие в синтезе гемоглобина. 
В-третьих, вследствие сброса крови по порто-
пульмональным анастомозам, происходит 
ремоделирование сосудов легких. Образуют-
ся прямые артериовенозные шунты. Сброс 
крови справа налево приводит к наруше-
нию венти ляционно-перфузионных соотно-
шений [2]. 
Дилатация легочных сосудов на уровне пре-
капилляров и капилляров приводит к тому, 
что молекула кислорода не проникает в центр 
капиллярного русла и не оксигенирует гемо-
глобин. Существенную роль также играет 
ускорение тока крови из-за формирования 
гипердинамического типа кровообращения 
при хроническом заболевании печени. Ито-
гом данных патологических процессов явля-
ется нарушение диффузионно-перфузионных 
соотношений и возникновение артериальной 
гипоксемии. Таким образом, в основе форми-
рования ГПС лежит вазодилатация и образо-
вание артериовенозных шунтов в легочной 
ткани под действием специфических фак-
торов. 
В зависимости от локализации патологи-
ческого процесса разделяют два типа ГПС. 
1-й тип ГПС формируется при диффузной 
дилатации прекапиллярного русла легких. 
При этом вдыхание увлажненного кислорода 
значительно улучшает процессы оксигенации 
крови. 2-й тип обусловлен наличием локально 
расширенных артериол, образованием еди-
ничных внутрилегочных артериовенозных 
шунтов. При этом типе отсутствует реакция 
на вдыхание кислорода. Степень тяжести ГПС 
определяется в зависимости от уровня оксиге-
нации крови [2].

Гепатопульмональный синдром 
(ГПС) — осложнение хрониче-
ских заболеваний печени, таких 

как цирроз, портальная гипертензия и других, 
проявляющееся развитием дыхательной недо-
статочности, одним из главных клинических 
проявлений которой является стойкая артери-
альная гипоксемия, сохраняющаяся даже при 
дополнительной кислородотерапии. Данный 
синдром диагностируют у 10% взрослых боль-
ных циррозом печени и у 15—20% кандида-
тов на трансплантацию печени [1]. 
В основе патогенеза ГПС лежат три механиз-
ма. Во-первых, при хроническом заболевании 
печени на фоне венозного застоя повышается 
давление в большом круге кровообращения, 
что приводит к образованию портокавальных 
и портопульмональных анастомозов. Этот 
процесс патогенетически действует в двух 
направлениях. С одной стороны, возникает 
легочная гипертензия и, как компенсатор-
ный механизм, образуются артериовенозные 
шунты; с другой — при венозном застое в 
большом круге кровообращения возрастает 
проницаемость кишечной стенки, в кровь по-
падают бактерии и их эндотоксины. Проис-
ходит сброс токсических веществ в легочный 
кровоток, что приводит к повреждению эндо-
телия сосудов, выбросу медиаторов воспале-
ния и вазоактивных веществ. 
Во-вторых, дисбаланс между циркулирующи-
ми в кровотоке вазоконстрикторами и вазо-
дилататорами вызывает дилатацию внутри-
легочных сосудов. Основную роль в данном 
механизме играет активация синтеза оксида 
азота, которая ведет к угнетению легочной ги-
поксической вазоконстрикции и увеличению 
артериовенозного шунтирования в легких. 
Оксид азота также активирует гемоксигена-

Случай поздней диагностики 
гепатопульмонального 
синдрома у девочки 7 лет
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Характерная клиническая триада ГПС вклю-
чает в себя снижение парциального давле-
ния кислорода в артериальной крови (PaO

2
); 

расширение внутрилегочных кровеносных 
сосудов; наличие печеночной патологии. 
Специфическим признаком для ГПС является 
снижение PaO

2
 минимум на 4 мм рт. ст. при из-

менении из положения сидя в положение стоя, 
что проявляется в виде уменьшения одышки в 
горизонтальном положении и усиления одыш-
ки в вертикальном положении (платипноэ). 
Данный признак отличает одышку при ГПС 
от других причин. В остальном клиническая 
картина ГПС неспецифична. Отмечается на-
личие симптомов, указывающих на хрониче-
ское заболевание печени (телеангиоэктазии, 
«печеночные ладони», асцит, расширение вен 
пищевода и др.), признаки дыхательной недо-
статочности (снижение оксигенации крови, 
сатурация кислорода SatO

2 
ниже 70%, одышка 

в покое и при физической нагрузке, деформа-
ция пальцев по типу «барабанных палочек», 
ногтей по типу «часовых стекол») [3].
Исходя из особенностей клинических прояв-
лений и патогенеза, выделяют диагностиче-
ские критерии ГПС: 1) наличие хронического 
заболевания печени; 2) артериальная гипо-
ксемия, плохо купирующаяся кислородотера-
пией, — снижение РаО

2
 менее 70 мм рт. ст., 

альвеолярно-артериальный градиент больше 
20 мм рт. ст.; 3) разница SatO

2
 и/или РаО

2 

при смене положения тела: в положении 
лежа SatO

2
/РаО

2
 выше не менее чем на 3% 

(или изменение не менее чем на 4 мм рт. ст. 
соответственно); 4) наличие внутрилегоч-
ной сосудистой дилатации, обусловленной 
неадек ватным синтезом и/или метаболизмом 
локальных вазоактивных веществ [2]. 
Золотым стандартом диагностики ГПС, по 
мнению многих авторов, является метод двух-
мерной эхокардиографии (ЭхоКГ) с контраст-
ным усилением. Он позволяет заподозрить 
наличие ГПС при появлении контрастного 
вещества в левом предсердии между 3-м и 
6-м сердечными циклами, что свидетельству-
ет о наличии типичных для ГПС шунтов, и 
увеличении объема левого предсердия боль-
ше 50 мл [2]. В качестве контрастного пре-
парата используется раствор, образующий 

микропузырьки размером более 15 мкм. По-
скольку диаметр микропузырьков больше 
диаметра внутрилегочных капилляров, они 
в норме не достигают левых отделов сердца. 
В эти отделы контрастное вещество попадает 
в случае присутствия внутрисердечных шун-
тов, при расширении внутрилегочных капил-
ляров или при наличии артериовенозного 
шунтирования. 
Более чувствительна трансэзофагеальная 
контрастная ЭхоКГ, при проведении которой 
микропузырьки становятся видны уже в верх-
них легочных венах, однако данный метод 
имеет значительные ограничения при нали-
чии варикозно-расширенных вен пищевода у 
больных циррозом печени. 
Перфузионная сцинтиграфия легких является 
одним из высокочувствительных методов диа-
гностики ГПС. Частицы альбумина, меченные 
99mTc, достигают размера от 10 до 90 мкм, 
поэтому после внутривенного введения 95% 
частиц в норме не проходят через легкие. При 
внутрилегочной вазодилатации до 60% ме-
ченных изотопом частиц шунтируются через 
легкие и накапливаются в головном мозге, 
почках, селезенке, щитовидной железе. Дан-
ный метод позволяет также количественно 
оценить степень внутрилегочного шунтиро-
вания. 
Пульмоангиография применяется только у 
больных с тяжелой гипоксемией и слабым 
ответом на ингаляцию кислорода для визуа-
лизации многочисленных артериовенозных 
шунтов с целью их последующей селективной 
эмболизации. 
Расширение внутрилегочных сосудов может 
быть выявлено при компьютерной томогра-
фии (КТ) органов грудной клетки с высоким 
разрешением [1,3].
В настоящее время не существует общеприня-
той схемы лечения ГПС. Отдаленные результа-
ты наиболее благоприятны у пациентов после 
трансплантации печени [2,3]. При невозмож-
ности провести такую операцию больным с 
ГПС 1-го типа можно наложить трансъюгу-
лярный портосистемный шунт, а больным с 
ГПС 2-го типа возможно провести эмболиза-
цию отдельных крупных шунтов [1]. На этапе 
консервативной терапии для снижения дав-
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ления в системе легочной артерии и умень-
шения сопротивления сосудов малого круга 
кровообращения возможно применение ин-
гибиторов оксида азота в аэрозольной форме, 
неспецифического антагониста эндотелиино-
вых ЕТА- и ЕТВ-рецепторов бозентана, проста-
гландинов, силденафила, пароксетина [1—3]. 
Больным с тяжелой гипоксемией показана по-
стоянная оксигенотерапия [1,3].

Приводим наблюдение ребенка с циррозом 
печени и поздно диагностированным ГПС.
Девочка Н., 7 лет, 20.10.2015 поступила в 
отделение реанимации и интенсивной тера-
пии (ОРИТ) МДГКБ с жалобами на утомляе-
мость, одышку, отеки нижних конечностей, 
геморрагическую сыпь на коже. Из анамнеза 
известно, что ребенок от 3-й беременности, 
протекавшей на фоне угрозы прерывания в 
1-й половине, хронической фетоплацентар-
ной недос таточности, преэклампсии тяже-
лой степени в III триместре. Роды 2-е, само-
стоятельные, преждевременные на 32 неделе. 
При рождении масса 1300 г, длина 40 см, 
оценка по шкале Апгар 3/5 баллов. Состоя-
ние при рождении крайне тяжелое за счет 
дыхательной недостаточности, обусловлен-
ной респираторным дистресс-синдромом 
новорожденных, гипоплазии левого легкого, 
церебральной ишемии. До 1 месяца жизни 
находилась на выхаживании, в 28 суток жиз-
ни была независима от кислорода, что по-
зволило исключить диагноз бронхолегочной 
дисплазии. Наблюдалась неврологом с диа-
гнозом: «последствия тяжелой гипоксически-
ишемической энцефалопатии, прогрессирую-
щая гидроцефалия, задержка психомоторного 
развития». В возрасте 6,5 года девочка с учета 
невролога снята. Перенесенные заболевания: 
ОРВИ 1—2 раза в год, хронический ринит, 
суб атрофический фарингит. Наследствен-
ность не отягощена. 
С 2013 г. у девочки, со слов матери, после 
приема биологически активных добавок 
появились быстрая утомляемость, слабость, 
одышка при физической нагрузке, сопро-
вождающаяся цианозом носогубного тре-
угольника. В клиническом анализе крови 
отмечалось повышение уровня гемоглобина 

до 184 г/л, по данным ЭхоКГ — пропорцио-
нальное увеличение размеров сердца. При 
обследовании в июле 2014 г. выявлены гипер-
спленизм, вторичная тромбоцитопения, мио-
кардиодистрофия. Рентгенография органов 
грудной клетки без патологии. Весной 2015 г. 
в связи с нарастанием одышки девочка была 
госпитализирована с диагнозом (по медицин-
ской документации): «дилатационная кардио-
миодистрофия 2 степени». При обследовании 
по данным КТ брюшной полости признаки 
умеренной гепатоспленомегалии. В июне 
2015 г. находилась на стационарном лечении 
по месту жительства (Казахстан) с диагнозом: 
«идиопатический фиброзирующий альвеолит 
(болезнь Хаммена—Рича)». При обследова-
нии по описанию КТ органов грудной клетки 
определялись двусторонние множественные 
затемнения во всех долях легких по типу «со-
тового легкого», усиление легочных сосудов с 
обеих сторон. Также были диагностированы 
цирроз печени, портальная гипертензия. Во 
время госпитализации и на протяжении всего 
наблюдения до поступления в МГДКБ хрипы 
в легких не выслушивались. В течение двух 
месяцев получала терапию преднизолоном 
перорально, на этом фоне наросла одышка, 
появились отеки ног. 
При поступлении состояние тяжелое, обуслов-
ленное дыхательной и сердечно-сосудистой 
недостаточностью. При осмотре кожа икте-
ричная, сухая, цианоз губ, пальцев кистей, 
стоп. Деформация пальцев на руках, ногах по 
типу «барабанных палочек», ногтей по типу 
«часовых стекол». Выражен венозный рисунок 
на передней брюшной стенке. Геморрагиче-
ская сыпь по всей поверхности кожи. Общая 
пастозность тканей. Сердечные тоны глухие, 
ритмичные, ЧСС 120 в мин. SatO

2
 снижена 

до 30%. Границы сердца расширены в обе 
стороны. Одышка смешанного характера с 
участием вспомогательной мускулатуры. Пер-
куторно над легкими притупление в нижних 
отделах, больше справа. При аускультации 
дыхание жесткое, в нижних отделах ослабле-
но, хрипов нет. Живот увеличен в размере, 
печень +4 см, селезенка +5 см из-под края ре-
берной дуги, края их плотные. Стул, диурез в 
норме (рис. 1).
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Выраженное снижение систолической функ-
ции левого желудочка (фракция выброса 
до 49% при норме более 60%). Умеренная 
митральная (до 2+ при норме до 1+) и три-
куспидальная (до 2+ при норме 1+) регур-
гитация. Умеренное повышение расчетного 
систолического давления в легочной артерии 
(до 45 мм рт. ст. при норме до 30 мм рт. ст.). От-
крытое овальное окно до 5 мм с лево-правым 
сбросом. Дополнительная трабекула левого 
желудочка.
При проведении УЗИ плевральных и брюш-
ной полостей обнаружено значительное ко-
личество жидкости в плевральной полости 
слева (сепарация листков плевры до 47 мм), 
содержимое анэхогенное, с включением объ-
емных образований вблизи синуса. Визуально 
определяется наличие свободной жидкости в 
брюшной полости. 
Была проведена пункция плевральной по-
лости слева, получено 270 мл транссудата. 
Начата инфузионная, антибактериальная, 
дегидратационная, антикоагулянтная, кар-
диотоническая терапия, оксигенотерапия. 
На фоне лечения состояние ребенка оста-
валось тяжелым за счет выраженной гипо-
ксемии и явлений портальной гипертензии, 
однако постепенно отмечалась некоторая 
положительная динамика: снижение выра-
женности одышки, повышение SatO

2
 до 50% 

без кислородной поддержки, уменьшение 
тахикардии, геморрагического синдрома, со-
кращение размеров печени и селезенки, по 
данным ЭхоКГ снижение расчетного давле-
ния в легочной артерии и повышение фрак-
ции выброса левого желудочка. Динамика 
состояния ребенка в сочетании с морфоме-
трическими показателями ЭхоКГ позволила 
исключить первичное заболевание миокарда 
и заподозрить вторичный генез заболевания, 
в частности ГПС. 
Девочка была переведена в отделение кардио-
ревматологии и пульмонологии, где был про-
веден тест измерения SatO

2
, которая состави-

ла лежа 56%, стоя 52%. 
Было проведено КТ органов грудной клетки 
с контрастированием. Очаговых, инфильтра-
тивных образований в паренхиме легких 
не было обнаружено. Отмечена, как и при 

Рис. 1. Внешний вид больной Н. Описание в тексте

При обследовании в клиническом анализе 
крови — снижение уровня тромбоцитов до 
54 тыс./мкл, умеренный нейтрофильный лей-
коцитоз до 14,6 тыс./мкл; в биохимическом 
анализе крови гипопротеинемия до 55 г/л, 
гипо альбуминемия до 24 г/л, повышение 
мочевины до 10,2 ммоль/л, АЛТ до 99 Ед/мл, 
АСТ до 65 Ед/мл; в коагулограмме снижение 
протромбинового индекса до 63%, увеличе-
ние протромбинового времени до 14,8 сек. 
На рентгенограмме органов грудной клет-
ки обращало на себя внимание обогащение 
легочного рисунка, на фоне которого просле-
живались мелкие участки затемнения с тен-
денцией к слиянию, признаки левосторонне-
го гидроторакса. 
При УЗИ грудной и брюшной полостей 
выявлены эхо-признаки перикардиального 
выпота, двустороннего гидроторакса, диф-
фузные изменения печени, гепатоспленоме-
галия. 
На ЭКГ: синусовая тахикардия, ЧСС
142—136 в мин. Нормальное положение элек-
трической оси сердца. Перегрузка правого 
предсердия и левого желудочка. 
ЭхоКГ: резко выраженная дилатация левого 
желудочка (КДР 53 мм при норме 31—40 мм). 
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преды дущем исследовании, проведенном 
в 2015 г., дилатация легочных сосудов, уси-
ление легочного рисунка за счет интерсти-
циального компонента, преимущественно 
задних и базальных отделов обоих легких
(рис. 2).

Таким образом, на основании клинико-лабо-
раторных признаков заболевания печени и 
печеночной недостаточности, теста измере-
ния сатурации, КТ органов грудной клетки 

(сохраняющиеся признаки дилатации сосудов 
легких, впервые выявленные на КТ легких с 
контрастом в июне 2015 г.), ЭхоКГ (повыше-
ние расчетного давления в легочной артерии 
до 45 мм рт. ст., признаки диастолической 
перегрузки левого желудочка, в динамике 
с уменьшением) был установлен диагноз: 
«Цирроз печени. Гепатопульмональный син-
дром. Легочная гипертензия. НК IIА». 
На фоне проведенной терапии (антибиоти-
ки, антагонисты альдостерона, ингибито-
ры ангиотензинпревращающего фермента, 
диуретики, сердечные гликозиды) состояние 
девочки улучшилось: одышка уменьшилась, 
SatO

2
 без кислородной поддержки увеличи-

лась до 60%, отечный и геморрагический 
синдромы купированы. Девочка выписана 
на амбулаторное долечивание под наблюде-
ние пульмонолога, кардиолога, гастроэнте-
ролога. Рекомендовано продолжить прием 
антагонистов альдостерона, ингибиторов 
АПФ, диуретиков, непрерывную кислородо-
терапию. 
Данное наблюдение поздней диагностики 
ГПС у девочки младшего школьного возраста 
иллюстрирует одно из осложнений цирроза 
печени и может быть актуально для врачей 
многих специальностей. 
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в тексте
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иммунных комплексов был выявлен пневмо-
кокковый антиген, входивший в состав комп-
лексов [2]. 
Необходимо отметить, что в зарубежной ли-
тературе такое течение плеврита рассматри-
вается как естественное, отражающее после-
довательную смену стадий эмпиемы плевры: 
экссудативной, фибринозно-гнойной и ста-
дии организации, или фиброторакса [5]. 

Представляем наблюдение мальчика 
пяти лет, который находился на лечении 
в МДГКБ с 10.10.2014 г. до 28.11.2014 г. 
Маль чик А. поступил в МДГКБ с направляю-
щим диагнозом: «Пневмония правосторонняя 
нижнедолевая, тяжелого течения. Дыхатель-
ная недостаточность II cтепени». 
Из анамнеза известно, что ребенок от 1-й бе-
ременности, протекавшей без особенностей. 
Роды 1-е, физиологические, на 39 неделе 
гестации, масса тела при рождении 3400 г. 
Оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. Мальчик 
в развитии от сверстников не отставал, все 
прививки проведены по возрасту.
В течение недели до госпитализации отмеча-
лись фебрильная лихорадка, одышка, кашель. 
При поступлении в МДГКБ состояние расцени-
валось как тяжелое за счет дыхательной недо-
статочности, интоксикационного синдрома, 
ЧД 64 в минуту, ЧСС 150 в минуту, температу-
ра тела 38,1 оС. При перкуссии было выявлено 
укорочение перкуторного звука над легкими 
справа в нижних отделах; при аускультации 
выслушивалось ослабленное дыхание справа 
в нижних отделах, а слева над всей поверхно-
стью легких — жесткое дыхание. 
При поступлении было выявлено в общем 
анализе крови — Hb — 103 г/л, эритроци-
ты — 3,9х1012/л, лейкоциты 14,2х109/л, с/я — 
42%, п/я — 6%, СОЭ 23 мм/ч; по данным био-
химического анализа крови С-реактивный 

Согласно современной отече-
ственной классификации болез-
ней органов дыхания у детей 

(2008), выделяют два варианта плевритов при 
пневмонии у детей: синпневмонический и ме-
тапневмонический [1]. 
Метапневмонический плеврит (МПП), на-
блюдающийся при острых двусторонних об-
ширных процессах или пневмонии, ослож-
нявшейся синпневмоническим плевритом, 
обычно проявляется на 7—10 день болезни. 
Развитие данного типа плеврита наиболее 
типично на фоне эффективной антибиотико-
терапии по прошествии 1—2 дней после уста-
новления нормальной температуры. Чаще 
всего МПП наблюдается при пневмококко-
вой этиологии пневмонии, а также иногда 
при гемофильной этиологии. Для МПП ха-
рактерны малый цитоз, фиброзный экссудат, 
цикличность лихорадочной реакции (с пред-
сказуемой длительностью, без легочной де-
струкции, обычно 7 дней), рефрактерность 
к лечению любыми антибиотиками, благо-
приятное влияние противовоспалительных 
средств, повышение СОЭ на фоне снижения 
числа лейкоцитов («перекрест показателей»). 
У некоторых детей при проведении эхокар-
диографии обнаруживают перикардиальный 
выпот [2—4].
Данный вид плеврита имеет иммунопато-
логический характер: во время этого ослож-
нения пневмонии в крови циркулирует наи-
большее количество иммунных комплексов 
по сравнению с синпневмоническим плеври-
том и пневмонией. Вследствие образования 
комплексов увеличивается потребление ком-
племента, о чем свидетельствует содержа-
ние С4 компонента комплемента. При МПП, 
по данным В.К. Таточенко (1994), уровень 
С4 двукратно снижался (117—145 условных 
единиц при норме 215). После расщепления 

Метапневмонический 
плеврит у ребенка 5 лет
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белок 23 г/л, альбумин 33 г/л, прокальцито-
нин — более 2 нг/мл.
На рентгенограмме в правом легочном поле 
снижение пневматизации от пятого ребра до 
диафрагмы за счет воспалительной инфиль-
трации, синус и купол диафрагмы справа не 
дифференцируются. 
Было проведено УЗИ плевральной полости, 
в средненижних отделах правого легкого было 
выявлено снижение воздушности, в плевраль-
ной полости справа — выпот в объеме 45 мл. 
КТ легких подтвердила снижение воздушно-
сти в нижних отделах правого легкого, право-
сторонний плевральный выпот. 
Ребенку была проведена плевральная пунк-
ция, в результате которой было получено 
гнойное содержимое, установлен дренаж, в 
посеве идентифицирован S. pneumoniaе. 
На фоне этиотропной терапии (эртапенем, 
ванкомицин, амоксициллин с сульбактамом) 
состояние ребенка улучшилось, клинические, 
лабораторные и рентгенологические данные 
с положительной динамикой в виде нормали-
зации температуры тела, уменьшения инток-
сикации, нормализации уровня лейкоцитов, 
уменьшения воспалительной инфильтрации 
на рентгенограммах органов грудной клетки. 
Однако спустя два дня после установления 
нормальной температуры тела, т.е. на 12-й 

день от начала заболевания, вновь появились 
лихорадка до 39,2 оС (рис. 1), жалобы на боли 
в грудной клетке справа. При аускультации 
был выявлен шум трения плевры. 
При лабораторном исследовании выявлен 
уровень лейкоцитов 10х109/л при одновре-
менном увеличении СОЭ до 35 мм/ч. На 
рентгенограмме органов грудной клетки 
пневматизация правого легочного поля вос-
становилась, без очаговых инфильтративных 
теней, справа прослеживается полоса косталь-
ной плевры, синус справа слабо дифференци-
руется. При проведении УЗИ правое легкое 
достаточно воздушное, плевра утолщена с не-
ровным контуром, на КТ было обнаружено на-
растание плеврального выпота (рис. 2).
В связи с полученными данными было решено 
для лучшей визуализации и уточнения про-
цесса провести торакоскопию справа, в ходе 
которой были выявлены наложения нитей 
фибрина на костальной части плевры. 
В связи с наступившим ухудшением был на-
значен цефепим, но, несмотря на проводимую 
терапию, длительность фебрильной лихорад-
ки составила 4 дня. По истечении указанно-
го времени клинико-лабораторные данные 
и результаты рентгенографии значительно 
улучшились, что явилось основанием для
выписки. 

Рис. 1. Температурная кривая ребенка А., обозначена температура тела и дни болезни
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Данное клиническое наблюдение демонстри-
рует развитие МПП у пятилетнего ребенка с 
правосторонней нижнедолевой пневмони-
ей, характеризующегося развитием на фоне 
эффективной антибактериальной терапии 
серозно-фибринозного плеврального выпота, 
цикличной лихорадочной реакцией, повыше-
нием СОЭ на фоне снижения уровня лейкоци-
тов, отсутствием деструкций легочной ткани, 
рефрактерностью к проводимой антибакте-
риальной терапии. 
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Рис. 2. КТ ребенка А., объяснение в тексте

Впервые Pneumocysta jirovecii 
была описанa в 1909 г. К. Шага-
сом в легких млекопитающих, 

инфицированных Trypanosoma cruzi, и была 
расценена как одна из форм развития трипа-
носомы. Позднее, в 1912 г., Ф. Деланое дока-
зал, что описанный Шагасом микроорганизм 
не является стадией развития американской 
трипаносомы, и предложил выделить его в от-
дельный вид Pneumocystis carinii.

Долгое время P.carinii считали безвредным 
микроорганизмом. Позднее, в 1942 г., была до-
казана его роль в возникновении интерстици-
альной пневмонии, вспышки которой отмеча-
лись у госпитализированных новорожденных, 
особенно недоношенных, отражая наличие 
физиологического, возраст-специфического 
иммунодефицитного состояния у таких де-
тей [1]. Инфекции, вызванные пневмоцистой, 
оставались очень редкими до увеличения ча-

Пневмоцистная пневмония 
у ребенка с опухолью 
центральной нервной системы
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стоты применения иммуно супрессивных пре-
паратов. 
Увеличение числа пневмоцистных пневмоний 
привело к активному поиску препаратов для 
их лечения. В результате У. Хьюз обнаружил 
и доказал антипневмоцистную активность 
ко-тримоксазола, который вскоре стал пре-
паратом выбора для терапии и профилактики 
пневмоцистной пневмонии.
Новая проблема возникла в конце 70-х го-
дов, когда в Центр по контролю и профилак-
тике болезней — Centres for Disease Control 
(СDС, США) — начали поступать тревожные 
сообщения о необычном новом синдроме — 
пневмоцистная пневмония развивалась у здо-
ровых молодых людей, гомосексуалистов и 
наркоманов. По существу, это явилось первым 
упоминанием о синдроме приобретенного 
иммунодефицита (СПИД).
На сегодняшний день название возбудителя 
пневмоцистной пневмонии — Pneumocystis 
carinii — изменено на Pneumocystis jirovecii в 
честь чешского ученого-паразитолога Отто 
Йировеца (1907—1972), который первым 
описал этот микроорганизм как причину за-
болевания человека.
До недавнего времени большинство спе-
циалистов относило Pneumocystis jirovecii к 
простейшим. Это подтвердилось эффектив-
ностью многих противопротозойных и не-
эффективностью противогрибковых пре-
паратов, а также отсутствием эргостерола и 
некоторых других веществ в клеточной стенке 
пневмоцист. В настоящее время можно с уве-
ренностью говорить о принадлежности этого 
микроорганизма к дрожжеподобным грибам, 
сходным с патогенами растений. 
Три морфологические формы пневмоцисты 
могут быть идентифицированы при микро-
скопии: спорозоиты, трофозоиты (1—5 мкм) 
и цисты (5—8 мкм). Клеточная стенка цист 
толще, чем у трофозоитов, а при электронной 
микроскопии выявляется наружный слой, 
не определяющийся при обычных методах 
окраски. Трофозоит плотно прикрепляется к 
клеточной мембране пневмоцита 1-го типа и 
пролиферирует. Затем трофозоит округляет-
ся, формирует утолщенную клеточную стенку 
и превращается в цисту, содержащую обычно 

8 дочерних клеток (спорозоитов), которые за-
тем выходят через поры в стенке цисты и фор-
мируют новое поколение трофозоитов [2].
Клинические проявления пневмоцистоза у 
инфицированных возникают лишь при значи-
тельном снижении резистентности макроорга-
низма. Пневмоцистоз в настоящее время рас-
сматривается как маркер иммунодефицита, 
СПИД-ассоциируемое заболевание. В детском 
возрасте к группе риска по развитию пневмо-
цистоза относятся недоношенные дети; дети 
грудного и раннего возраста, страдающие тя-
желой гипотрофией, сепсисом, врожденной 
цитомегаловирусной и другими внутриутроб-
ными инфекциями; дети с первичными и вто-
ричными, преимущественно Т-клеточными, 
иммунодефицитами. Длительное время пред-
полагалось наличие бессимптомного носи-
тельства пневмоцист у подавляющего боль-
шинства индивидуумов на протяжении всей 
жизни, но более поздними работами установ-
лено, что пневмоцистоз скорее является реин-
фекцией, а не аутоинфек цией [5]. 
Пневмоцистная пневмония — классическая 
оппортунистическая инфекция, болезнь па-
циентов с иммунодефицитными состояния-
ми, в частности СПИД-индикаторная болезнь, 
крайне нетипично для нее поражение здоро-
вых лиц [1,3]. К нетипичным состояниям, со-
провождающимся развитием пневмоцистной 
пневмонии, относятся идиопатическая CD4+-
лимфо цитопения; ослабленные, истощенные 
новорожденные; недоношенные; больные бо-
лезнью Иценко—Кушинга или старческого воз-
раста. Крайне нетипично поражение данным 
заболеванием практически здоровых лиц [2]. 
Клиническая картина пневмоцистоза поли-
морфна и определяется возрастом и состоя-
нием иммунитета. Детский (эпидемический) 
пневмоцистоз, возникающий у детей 2—6 ме-
сяцев жизни, протекает как классическая 
интерстициальная пневмония с последова-
тельным развитием стадий воспалительного 
процесса: отечной, ателектатической и эмфи-
зематозной. У детей более старшего возрас-
та и взрослых заболевание не имеет четкой 
стадийности и протекает значительно тяже-
лее. При объективном исследовании у многих 
больных часто не удается выявить характер-
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ных изменений, хотя в начальной стадии у 
1/3 больных выявляют крепитацию, преиму-
щественно в базальных отделах легких [4, 6]. 
На рентгенограммах легких у пациентов с 
пневмоцистной пневмонией обнаруживают 
гомогенные затемнения (по типу «матового 
стекла» или «снежной бури») в нижних ча-
стях обоих легких (обнаруживаются не всег-
да) либо очаговые затемнения в обоих лег-
ких, сходные с таковыми при бактериальной 
пневмонии, туберкулезе. Вместе с тем у зна-
чительной части иммуноскомпрометирован-
ных пациентов с подтвержденным диагнозом 
пневмоцистной пневмонии рентгенологиче-
ские признаки поражения легких отсутству-
ют, вероятно, в результате лимфопении [7]. 
Золотой стандарт диагностики пневмоцист-
ной пневмонии — исследование бронхоаль-
веолярного лаважа. Диагноз подтверждается 
при обнаружении цист Pneumocystis jirovecii в 
мокроте, выделенной при усиленном кашле, 
или аспирате, полученном при бронхоальвео-
лярном лаваже. 
Если бронхоскопия недоступна, диагноз пнев-
моцистной пневмонии подтверждает ухудше-
ние показателей функции внешнего дыхания 
и газов артериальной крови [2]. 
Несмотря на то, что к настоящему времени 
пневмоцистная пневмония относится к числу 
хорошо изученных заболеваний и хорошо из-
вестны группы детей, имеющие повышенный 
риск развития этого заболевания, мы неодно-
кратно наблюдали детей, заболевших пневмо-
цистной пневмонией, возраст которых превы-
шал 1 год жизни и которые до этого не имели 
клинических признаков иммунодефицита. 
Одно из таких наблюдений приводится ниже.

Девочка Л., 1 год, 21.01.2014 г. поступила в 
МДГКБ с подозрением на пневмонию, инород-
ное тело дыхательных путей.
Ребенок от второй по счету беременности (пер-
вая закончилась родоразрешением в 2009 г., 
ребенок растет и развивается нормально, бо-
леет нечасто). Беременность протекала физио-
логически, без осложнений, питание во время 
беременности удовлетворительное. В роддоме 
были получены профилактические прививки 
в соответствии с национальным календарем, 

далее прививочный календарь был сдвинут в 
связи с частыми простудами. Аллергические 
реакции у ребенка, в том числе на вакцины, 
прикорм, злаковые, мама отрицает. 
На грудном вскармливании девочка находи-
лась до 4 месяцев. С 4-го месяца находится на 
смешанном вскармливании по причине гипо-
галактии матери. В качестве докорма исполь-
зовалась адаптированная молочная смесь 
«Нутрилон». Первый прикорм в виде овощно-
го пюре был введен в возрасте 4-х месяцев, в 
5 месяцев — второй прикорм в виде рисовой 
5%-ной каши. 
С первых месяцев жизни у девочки отмечалась 
клинически стойкая микроаспирация, частый 
ринит. В ноябре 2013 г. девочка перенесла 
острый ларингит, в декабре — острый бронхит.
21.01.2014 участковым педиатром была на-
правлена на рентгенографию органов грудной 
клетки в связи с жалобами на непродуктивный 
кашель и лихорадку до 39,5 оС. С подозрением 
на пневмонию и инородное тело была госпита-
лизирована в отделение пульмонологии и кар-
диоревматологии МДГКБ. На рентгенограмме 
органов грудной клетки с двух сторон опреде-
лялись инфильтративные изменения (рис. 1).

Рис. 1. Рентгенограмма органов грудной клетки боль-
ной Л. от 21.01.2014, здесь и на последующих рисунках 
комментарии в тексте

Состояние при поступлении средней тяжести, 
температура тела 36,7 оС, кожные покровы 
бледные, лицо гиперемировано, кашель не-
продуктивный, ЧД 24 в мин., голос осипший, 
в легких дыхание жесткое, справа выслушива-
ются влажные мелкопузырчатые и крепити-
рующие хрипы, ЧСС 120 в мин., патологии по 
органам кровообращения, нервной, лимфати-
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ческой системы, пищеварения, мочевыделе-
ния выявлено не было. 
В общем анализе мочи и биохимическом 
анализе крови показатели в пределах нормы. 
Прокальцитонин <0,5 нг/мл. Туберкулез, ге-
патиты, ВИЧ-инфекция исключены.
На КТ от 23.01.2014 признаки двусторонней 
полисегментарной пневмонии, был установ-
лен диагноз «внебольничная двусторонняя 
полисегментарная пневмония» и назначена 

антибиотикотерапия азитромицином. На 
фоне проводимой терапии сохранялись хри-
пы, фебрильная лихорадка, одышка, а на 
рентгенограмме органов грудной клетки от 
27.01.2014 картина двусторонней пневмонии 
(рис. 2), в связи с чем был назначен эртапе-
нем внутривенно, фенотерол + ипратропиум 
бромид (беродуал), заболевание протекало 
без существенной динамики. Затем в терапию 
был включен кларитромицин, дексазон, пуль-
микорт — также без существенной динамики. 
06.02.2014 с лечебно-диагностической це-
лью была проведена трахеобронхоскопия, по 
результатам которой было исключено ино-
родное тело дыхательных путей, имел место 
двусторонний гнойный эндобронхит. При по-
севе жидкости бронхоальвеолярного лаважа 
от 6.02.2014 были обнаружены Str.viridans, 
Can.albicans.
По данным ЭКГ и ЭхоКГ: без патологии. 
08.02.2014 присоединилась одышка смешанно-
го характера, тахипноэ с ЧД 40, клинические 
признаки бронхиальной обструкции. В связи с 
подозрением на муковисцидоз было проведено 
УЗИ органов брюшной полости, потовая проба, 
генотипирование — диагноз не подтвержден. 
Посевы крови на гемокультуру роста не дали. 
При серологическом исследовании был обнару-
жен повышенный титр IgM и IgG к хламидиям, 
микоплазмам, цитомегаловирусу, вирусам про-
стого герпеса 1 и 2 типов, вирусу Эпштейна—
Барр, токсоплазме, пневмоцисте, при исследо-
вании иммунного статуса выявлено небольшое 
снижение CD3-лимфоцитов, NK-клеток.
За период лечения в МДГКБ были проведены 
консультации пульмонолога, фтизиатра, эн-
докринолога, инфекциониста, аллерголога и 
исключены следующие диагнозы: муковис-
цидоз, туберкулез, бронхиальная астма, гра-
нулематоз Вегенера, системные васкулиты с 
поражением легких, саркоидоз. 
На контрольных рентгенограммах органов 
грудной клетки определялась картина двусто-
ронней пневмонии без существенной динами-
ки (рис. 3,4). 
Методом РНИФ в мокроте были выявлены ан-
тигены Pn. juroveci, в связи с чем было назначе-
но лечение сульфаметоксазол триметопримом 
(бисептолом) в/в из расчета 20 мг/кг/сут по 

Рис. 2.Рентгенограмма органов грудной клетки боль-
ной Л. от 27.01.2014

Рис. 3. Рентгенограмма органов грудной клетки боль-
ной Л. от 03.02.2014

Рис. 4. Рентгенограмма органов грудной клетки боль-
ной Л. от 17.02.2014
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триметоприму. На фоне данной терапии нор-
мализовалась температура тела, купировались 
хрипы в легких, снизился уровень лейкоцитов 
до нормальных значений. 20.02.2014 девочка 
была выписана домой с нормализующимися 
рентгенограммами органов грудной клетки.
Однако 08.03.2014 последовала регоспи-
тализация в МДГКБ в связи с повышением 
температуры и нарастающим лейкоцитозом, 
проходила лечение в МДГКБ с диагнозом «об-
структивный бронхит».
В связи с усиливающимися признаками на-
рушения акта глотания 29.05.2014 ребенку 
была проведена МРТ головного мозга, за-
ключение: картина объемного образования 
правой гемисферы мозжечка с распростране-
нием на структуры ствола мозга, продолгова-
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ты, верхние отделы спинного мозга (рис. 5), 
по данным МРТ от 14.08.2014 — без заметной 
динамики, девочка была направлена на спе-
циализированное лечение.

Таким образом, данное клиническое наблюде-
ние иллюстрирует коморбидность инфекций 
нижних дыхательных путей, в т.ч. пневмоцист-
ной этиологии, у ребенка с хронической аспи-
рацией вследствие опухоли ЦНС. Необходимо 
учитывать, что, кроме аспирационной вслед-
ствие нарушения акта глотания и последующих 
аспираций, возможна и пневмоцистная пнев-
мония у пациентов со злокачественными но-
вообразованиями ствола головного мозга, ве-
роятно, вследствие опухоль-ассоциированного 
иммунодефицита.  

Рис. 5. МРТ головного мозга больной Л., описание в тексте
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60% интралобарной секвестрации локализу-
ется в левой нижней доле, 40% — в правой 
нижней. Экстралобарная секвестрация поч-
ти всегда локализуется в левой нижней доле 
легкого, иногда, в 10% случаев, может быть 
под диафрагмой [10].
Этиология и патогенез многих пороков раз-
вития легких до сих пор еще окончательно 
не выяснен. Это связано с трудностями вы-
явления этиологических факторов, непо-
средственно влияющих на нормальное раз-
витие легкого как в эмбриональном, так и 
постнатальном периодах [2].
Общепринятое теоретическое объяснение 
происхождения секвестрации легкого было 
предложено Eppinger и Schauenstein в 1902 г. 
и позже поддержано многими исследова-
телями. Согласно их теории, зачаток абер-
рантного легкого развивается из передних 
отделов первичной кишки эмбриона из вы-
пячивания вентральной стенки передней 
кишки, дистально по отношению к нормаль-
ному легочному зачатку. Полипотентные 
клетки из этого дополнительного зачатка 
легкого мигрируют в каудальном направле-
нии от нормально развивающихся легких, 
при этом данный участок не связан с сосуда-
ми малого круга кровообращения (легочной 
артерией), а имеет аномальное кровоснаб-
жение через дополнительные сосуды, иду-
щие от нисходящей дуги грудной или брюш-
ной аорты, или ее ветвей (подключичной и 
селезеночной артерий). Будет секвестрация 
интралобарной или экстралобарной, опре-
деляется временем формирования аберрант-
ного зачатка. При более раннем развитии, 
когда первичная передняя кишка еще оста-
ется короткой, от гортанно-трахеального вы-

Врожденные пороки развития 
легких и бронхов встречают-
ся примерно у одного из 1000 

детей. Час тота их выявления в зависимо-
сти от возраста характеризуется следую-
щим распределением: до 11 лет — 3,8%; в 
11—20 лет — 18,2%; в 21—30 лет — 26,6%; 
в 31—40 лет — 37,9%; в возрасте старше 
40 лет —14% [3]. Таким образом, данные 
заболевания, по образному выражению, не 
кричат о себе, проявляясь, как правило, на 
фоне инфекций.
Секвестрация легкого — редкий порок раз-
вития, обусловленный комбинированным 
нарушением развития всех структур, образу-
ющих легкое, при котором патологический 
участок легочной ткани, не имеющий со-
общения с бронхиальным деревом, частич-
но или полностью отделившийся на ранних 
стадиях эмбриогенеза, развивается неза-
висимо от основного легкого, представляя 
полностью эктопированную ткань (экстра-
лобарная форма), или располагается внутри 
функционирующей ткани легкого (интра-
лобарная секвестрация), имеет изолиро-
ванную бронхиальную систему и отдельное 
кровоснабжение аномальной артерией, от-
ходящей от аорты или ее ветвей, и отток 
крови — в непарную или полую вену [1]. 
Легочная ткань в участке секвестрации мо-
жет быть развита аномально или содержать 
кисты и аномальные бронхи [4].
Экстралобарная форма у мужчин встречает-
ся в 4 раза чаще, чем у женщин. Интралобар-
ная форма среди мужчин и женщин встреча-
ется одинаково часто [11].
В основном секвестрация преимуществен-
но локализуется в нижних долях легких. 

Секвестрация легкого 
под «маской» пневмонии 
у девочки 9 лет
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роста первичной кишки отделяется неболь-
шая часть, которая впоследствии формирует 
интралобарный секвестр. На более поздних 
этапах, при развитии из уже удлинившейся 
первичной передней кишки, в развиваю-
щемся легком часть паренхимы утрачивает 
связь с основной массой, секвестр остается 
с внешней стороны легкого (экстралобарно) 
и бывает покрыт собственной плеврой (экс-
тралобарный секвестр).
До настоящего времени признание также 
имеет теория тракции, выдвинутая еще в 
1946 г. D. Pryce. Капиллярное сплетение 
первоначально имеет связь с дорсальной 
аортой. В дальнейшем эти анастомозы ре-
дуцируются, а сохранившиеся дают в после-
дующем начало бронхиальным артериям, за 
счет которых осуществляется васкуляриза-
ция легких эмбриона до периода развития 
легочных артерий. Легочная артерия разви-
вается из сосудистого сплетения, связанного 
с дорсальной аортой. Если происходит нару-
шение эмбриогенеза, то нередуцированные 
ветви первичной аорты «отшнуровывают» 
часть первичного легкого в результате трак-
ции и сдавления бронха. В дальнейшем они 
превращаются в аномальные артерии, кро-
воснабжающие одну из ветвей развивающе-
гося бронхиального дерева [7,19,20].
Различают, таким образом, 2 формы легоч-
ной секвестрации — внутри- и внедолевую.
Внутридолевая секвестрация чаще всего 
локализуется в заднемедиальном отделе 
нижней доли левого, реже правого легко-
го, представляет собой кисту или группу 
кист бронхогенного типа, выстланных из-
нутри цилиндрическим или многослойным 
плоским эпителием, которые первично не 
сообщаются с бронхиальным деревом и за-
полнены слизистой жидкостью. К ним под-
ходит артериальный сосуд, начинающийся 
чаще всего на боковой поверхности нисхо-
дящего отдела грудной аорты и проходящий 
в толще легочной связки. Венозный отток из 
аномально развитой зоны осуществляется 
через легочные вены. При внутридолевой 
форме секвестрированный участок не имеет 
собственного плеврального листка и нахо-
дится среди воздушной легочной ткани, но 

обязательно имеет один или несколько абер-
рантных сосудов. Связей секвестрированно-
го участка с окружающей легочной тканью 
через нормальные бронхи, ветви легочной 
артерии и вены, как правило, нет.
Внедолевая секвестрация характеризуется 
формированием добавочного недоразвитого 
органа вне нормально функционирующего 
легкого и васкуляризацией артериями боль-
шого круга. При внедолевой форме секве-
стрированный участок имеет собственную 
висцеральную плевру и может располагать-
ся в междолевых щелях, средостении, по-
лости перикарда, под диафрагмой, в толще 
грудной стенки, на шее. Кровоснабжение 
осуществляется аберрантным сосудом, отхо-
дящим чаще от грудной или брюшной аорты 
[5,6]. 
Выделяются 3 клинико-рентгенологические 
формы легочной секвестрации:
1. Бронхоэктатическая, при которой после 

повторных воспалений и расплавления 
пограничной легочной ткани вторично 
возникает сообщение с бронхиальным 
деревом;

2. Псевдотуморозная, характеризующаяся 
бед ностью клинической симптоматики;

3. Кистозно-абсцедирующая форма, при 
которой вследствие инфекции в облас-
ти секвестра возникает гнойное вос-
паление легкого или эмпиема плевры 
[10,14,16,18].

Клинические проявления заболевания за-
висят от типа секвестрации, размеров сек-
вестрированного участка и выраженности 
аномального кровообращения. Легочный 
секвестр большого размера может вызы-
вать смещение средостения и водянку плода 
вследствие компрессии и снижения венозно-
го оттока [8—9]. Более половины всех случа-
ев внутрилегочной формы диагностируется 
в школьном периоде или даже у взрослых. 
У новорожденных и детей более старшего 
возраста секвестрация, как правило, про-
текает бессимптомно [15]. Интралобарная 
секвестрация составляет 75—85% от всех 
секвестраций, манифестирует в детстве ре-
цидивирующей пневмонией за счет разви-
тия инфекции в секвестрированном участке. 
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В отличие от внутрилегочной, более поло-
вины внелегочных форм диагностируется у 
пациентов в возрасте младше года, что свя-
зано с сочетанием с другими врожденны-
ми аномалиями, в том числе врожденной 
диафрагмальной грыжей, пороками серд-
ца и желудочно-кишечного тракта [12,15]. 
Экстралобарная секвестрация составляет 
15—25% от всех секвестраций, обычно ма-
нифестирует в неонатальном периоде с ре-
спираторного дистресс-синдрома, цианоза и 
инфекций [13,17,23]. 
Своевременная ранняя диагностика вы-
зывает определенные трудности из-за ред-
кости патологии, отсутствия характерных 
симптомов и настороженности в отношении 
врожденной патологии легких, сложности 
инструментальных, рентгенологических 
исследований и трудности их однозначной 
интерпре тации [1].
Основными методами диагностики явля-
ются обзорная рентгенография, мульти-
спиральная компьютерная томография, 
магнитно-резонан с ная томография, бронхо-
графия и аорто графия. Триада симптомов, 
которая позволяет заподозрить секвестра-
цию: локализация в зоне базальных сегмен-
тов, кистовидное образование с обедненным 
легочным рисунком вокруг и отсутствие свя-
зи с бронхиальным деревом. Обнаружение 
при аортографии, КТ с контрастированием 
аномального аберрантного сосуда позволяет 
окончательно определиться с диагнозом [1].
Типичным признаком экстралобарной секве-
страции при пренатальной УЗ-диагностике 
является солидное, гомогенное, ограничен-
ное, гиперэхогенное образование в грудной 
полости, расположенное медиально от лево-
го реберно-диафрагмального синуса.
На обзорной рентгенограмме органов 
грудной клетки экстралобарный секвестр 
определяется как одиночное, гомогенное, 
треугольной формы затемнение, ясно очер-
ченное образование, отграниченное от 
нормальной паренхимы легких и локали-
зованное в заднемедиальном отделе геми-
диафрагмы.
На КТ экстралобарный секвестр визуали-
зируется как ясно очерченное, гомогенное 

мягкотканное образование, отграниченное 
от нормальной паренхимы, либо в экстра-
лобарном секвестре выявляются кистозные 
изменения с прилежащими эмфизематозно 
измененными не секвестрированными (нор-
мальными) легкими [21].
На обзорной рентгенограмме органов 
грудной клетки интралобарный секвестр 
определяется как гомогенное уплотнение 
с неровными краями или однородное плот-
ное образование с ровными контурами или 
контурами долек в заднебазальном сегменте 
нижней доли, с фокальными бронхоэктаза-
ми, субсегментарным ателектазом.
На КТ интралобарный секвестр визуали-
зируется как гомогенное или гетерогенное 
мягкотканное образование в нижней доле 
легкого либо гетерогенное уплотнение с не-
ровными краями, прилежащее к нормаль-
ной легочной паренхиме. Часть уплотнения 
может быть замещена полостью с воздухом 
либо с уровнем жидкости-воздуха. Также 
могут визуализироваться эмфизематозные 
изменения вокруг секвестра — «воздушные 
ловушки» — в зоне между секвестром и нор-
мальной легочной тканью [22].
На аортографии выявляется кровоснабже-
ние секвестрации от аномальной артерии, 
отходящей от аорты или ее ветвей [21,22].
Лечение секвестрации хирургическое, оно 
заключается в проведении клиновидной ре-
зекции, сегментэктомии, лобэктомии, также 
проводится лечение хронической инфекции 
в легких [21,22]. Может проводиться эмбо-
лизация сосудов секвестра, показанная и 
в бессимптомных случаях, так как в секве-
стре развивается рецидивирующее воспа-
ление [23].

Приводим клиническое наблюдение 
9-летней пациентки с секвестрацией лег-
кого, протекавшей под «маской» внеболь-
ничной пневмонии затяжного течения. 
Ребенок Л., 9 лет, поступила в отделение 
пульмонологии и кардиоревматологии 
МДГКБ с диагнозом «внебольничная пнев-
мония». Девочка от первой, физиологиче-
ски протекавшей беременности, срочных 
родов. При проведении УЗИ плода во время 
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беременности было обнаружено неиденти-
фицированное гиперэхогенное образование 
в грудной полости с четкими контурами и 
однородной структурой, при постнатальном 
клиническом наблюдении респираторных 
проявлений у девочки до настоящего заболе-
вания не отме чалось. 
С конца ноября 2015 г. появился влаж-
ный кашель, субфебрильная температура. 
12.12.2015 по месту жительства была вы-
полнена рентгенограмма органов грудной 
клетки, на которой было выявлено сниже-
ние пневматизации в нижних отделах лево-
го легкого с четким верхним контуром по 
типу крупной бугристости, при этом синус 
и левый купол диафрагмы не дифференци-
ровались. Тень сердца несколько смещена 
вправо, заключение: левосторонняя нижне-
долевая пневмония (рис. 1). Воспалитель-
ных изменений в общем анализе крови не 
было. Получала антибиотикотерапию — 
кларитромицин 7 дней, симптоматическую 
терапию. Контрольная рентгенография не 
проводилась.

С того момента сохранялся субфебрилитет, 
жалобы на похудание, снижение аппетита, 
редкий сухой кашель. Самостоятельно об-
ратились к пульмонологу 18.02.2016. Со-
стояние удовлетворительное. Активна, 
кон тактна. Кожные покровы бледные, пери-
орби тальный цианоз. Катаральный синдром 
со стороны носоглотки отсутствует. Одышки, 
кашля на момент осмотра нет. В легких ды-
хание везикулярное, несколько ослабленно 
в нижних отделах справа. ЧД 28 в минуту. 
Перкуторно — выраженное притупление в 
нижнем отделе левого легкого. Тоны сердца 
ясные, ритм правильный. Шумов нет. ЧСС 
108 в минуту. Живот мягкий, безболезнен-
ный при пальпации. Печень по краю ребер-
ной дуги. Селезенка не пальпируется. Стул, 
диурез в норме. Сатурация кислорода 97%. 
На повторной рентгенограмме органов груд-
ной клетки аналогичные выявленным ранее 
изменения (рис. 2). 

Рис. 1.Рентгенограмма органов грудной клетки боль-
ной 12.12.2015. Здесь и на последующих рис. описание и 
комментарии в тексте

Рис. 2. Рентгенограмма органов грудной клетки боль-
ной 18.02.2016

Для дальнейшего обследования 26.02.2016 
девочка была госпитализирована в МДГКБ, 
где ей была проведена КТ легких (рис. 3). 
По заключению исследования на серии КТ 
в нижней доле левого легкого определяет-
ся многокамерное, преимущественно жид-
костное образование с четкими бугристыми 
контурами, в структуре которого прослежи-
ваются множественные перегородки — ка-
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оттесненные нижнедолевой и сегментарные 
бронхи. Учас ток консолидации размерами 
60 х 34 мм. При проведении контрастного 
исследования после в/в введения контраст-
ного препарата отмечается его накопление 
по перегородкам образования; визуализи-
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руется отходящая от грудного отдела аорты 
к образованию ветвь, диаметром до 5 мм, 
делящаяся в его толще на более мелкие из-
витые сосуды. От образования отходит ве-
нозный сосуд до 4,5 мм в диаметре, идущий 
вверх паравертебрально слева на протяже-

нии 19 мм, перекидывающийся на противо-
положную сторону и уже паравертебрально 
справа прослеживается до впадения в не-
парную вену. По периферии (вентрально) 
образования визуализируется зона консо-
лидации, на фоне которой прослеживаются 
оттесненные нижнедолевые и сегментар-
ные бронхи. Патологии органов брюшной 
полости и забрюшинного пространства не 
выявлено. Заключение: КТ-картина много-
камерного объемного образования нижней 
доли левого легкого, кровоснабжающегося 
собственным артериальным стволом, отхо-
дящим от грудного отдела аорты, с прилежа-
щей зоной консолидации. 

Таким образом, проведение КТ легких с 
контрастированием позволило диагности-
ровать врожденный порок развития левого 
легкого — внутрилегочную секвестрацию в 
нижней доле. Девочка была успешно опери-
рована. 
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свистящих хрипов характерно для клиниче-
ских проявлений заболевания у 1/3 больных. 
Приступы с удлиненным выдохом и свистящи-
ми хрипами встречались и у 15—25% боль-
ных европейцев (6856 анкетированных) [2]. 
Бронхиальной астмой же страдает от 2 до 15% 
населения в зависимости от страны [4].
Несмотря на более чем представительный 
объем наблюдений, особенно для такого 
редкого заболевания как муковисцидоз, по-
лученные результаты не отражают истинную 
частоту CFА у больных. Наличие свистящих 
хрипов и затруднение выдоха в анамнезе сле-
дует с осторожностью относить к проявлени-
ям бронхиальной астмы, поскольку они часто 
наблюдаются и у больных муковисцидозом 
при той же обструкции дыхательных путей за 
счет выделения вязкой мокроты, отека слизи-
стой. В то же время диффузный бронхоспазм 
является характеристикой именно GFA [2]. 
Но важно понимать, что его могут вызывать 
не только чисто атопические проявления, но и 
некоторые инфекционные, среди которых на 
первое место у больных муковисцидозом вы-
ходит обсеменение дыхательных путей гри-
бами Aspergillus fulmigatus [5—7]. Эпидемио-
логические исследования, не учитывающие 
частой сенсибилизации к Aspergillus fumigatus 
у таких больных, сильно преувеличивают 
распространенность CFA, частота которой, 
по-видимому, находится в пределах 10—19% 
и, таким образом, не слишком отличается от 
распространенности обычной бронхиальной 
астмы в популяции [2]. 
Аллергический бронхолегочный аспергил-
лез является T-хелпер-2-зависимой аллерги-

В настоящее время детально раз-
работаны стандарты диагности-
ки и терапии как муковисцидо-

за, так и бронхиальной астмы, однако в случае 
сочетания этих двух заболеваний у одного 
ребенка, так называемой cystic fibrosis asthma 
(CFA), возникает много вопросов. Само су-
ществование такой формы муковисцидоза 
иногда ставится под сомнение из-за схожести 
многих проявлений обоих заболеваний: от па-
тофизиологических механизмов и симптомов 
(периодических приступов затрудненного 
дыхания, появления густой вязкой мокроты, 
сокращения гладкой мускулатуры, динами-
ческого коллапса дыхательных путей) до по-
вреждений на генетическом уровне (у гетеро-
зиготных носителей гена муковисцидоза 
CFTR имеется более высокий риск астмы, чем 
при отсутствии носительства). До сих пор не-
ясно, существует ли связь мутации гена CFTR 
с астмой, или же это два различных заболева-
ния, которые могут присутствовать у одного 
больного [1]. Бронхиальную астму иногда 
рассматривают как осложнение муковисци-
доза, до 67% больных муковисцидозом имеют 
гиперреактивность дыхательных путей [2,3].
Много противоречивых данных имеется и о 
распространенности СFА, несмотря на нали-
чие масштабных исследований. Среди боль-
ных муковисцидозом бронхиальная астма 
встречается, по-видимому, несколько чаще, 
чем в общей популяции. Первое крупное эпи-
демиологическое исследование муковисцидо-
за в Северной Америке, в ходе которого в раз-
ное время было обследовано 12 622 детей и 
взрослых пациентов, показало, что появление 

Бронхиальная астма
у ребенка с муковисцидозом: 
вопросы диагностики
и тактики лечения
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ческой болезнью легких, возникающей как 
ответ на колонизацию Aspergillus fumigatus. 
Воспалительная реакция приводит к эозино-
филии и увеличению общего IgE. Сенсиби-
лизация к Aspergillus fumigatus встречается у 
7— 10% больных муковисцидозом и только 
у 1—2% больных бронхиальной астмой. Ко-
лонизация Aspergillus fumigatus приводит к 
повреждению дыхательных путей, возникно-
вению бронхоэктазов и/или фиброза легких, 
более тяжелому течению заболевания, в связи 
с чем больного муковисцидозом рекомендует-
ся регулярно проверять на наличие грибковой 
инфекции для своевременного подключения 
антимикотической терапии [7,8,10]. По-
скольку у больных муковисцидозом создают-
ся благоприятные условия для колонизации 
дыхательных путей грибами как в ходе забо-
левания, так и в результате постоянной анти-
бактериальной терапии, то выделяют особую 
форму муковисцидоза, связанную с наличием 
бронхопульмонального аспергиллеза (АБЛА). 
Ее не следует рассматривать как CFA, особен-
но в отсутствие других аллергических прояв-
лений. 
На сегодняшний день разработаны следую-
щие диагностические критерии АБЛА при му-
ковисцидозе:

 острая или подострая клиническая манифес-
тация (кашель, одышка, снижение переноси-
мости физической нагрузки, астма физиче-
ской нагрузки, изменение функциональных 
показателей легких или увеличение количе-
ства продуцируемой мокроты), не связанная 
с какой-либо другой причиной;
 общий IgE > 500 МЕ/мл;
 положительная проба на аспергиллезный 
антиген > 3 мм или положительный специ-
фический IgE к Aspergillus fumigatus;
 преципитины или in vitro подтвержденные 
IgG-антитела к Aspergillus fumigatus;
 новые или свежие изменения на рентгено-
грамме легких (инфильтраты или слизистые 
пробки) или на КТ грудной клетки (харак-
терные изменения), которые не исчезают 
при антибактериальной терапии и стан-
дартной кинезитерапии [7].

Частота АБЛА в регионах Российской Феде-
рации колеблется от 1 до 10,5%; в Москве — 

около 2% больных [7], что, возможно, не 
отражает реальную картину за счет гиподиа-
гностики.
Много вопросов вызывает и оценка функции 
внешнего дыхания как основного метода диа-
гностики и контроля за состоянием у боль-
ных бронхиальной астмы. Обструкция при 
муковисцидозе главным образом затрагивает 
периферические дыхательные пути, поэтому 
стандартные тесты для выявления бронхиаль-
ной астмы (пиковая скорость выдоха и объем 
форсированного выдоха за первую секунду), 
отражающие изменения в крупных бронхах, 
не дают точной информации. Такие исследо-
вания, как оценка содержания оксида азота 
в выдыхаемом воздухе больного и плетизмо-
графия, тоже оказались недостаточно неспе-
цифичными в случае CFA.
Ведущим проявлением бронхиальной астмы 
является обратимость бронхиальной обструк-
ции, выявляемая пробой с бронходилататора-
ми, как правило, с сальбутамолом. Но в случае 
CFA этот критерий может оказаться также не-
надежным, поскольку, по разным данным, от 
7 до 50—60% пациентов с муковисцидозом, 
не имеющих атопического анамнеза и аспер-
гиллеза, могут также демонстрировать поло-
жительный результат [2]. С другой стороны, 
отсутствие ответа на ингаляционные бронхо-
расширяющие препараты может наблюдаться 
и у больных типичной атопической бронхи-
альной астмой, как правило, в приступный 
период, что связано с повышенной секрецией 
мокроты, отеком слизистой оболочки дыха-
тельных путей, снижением чувствительности 
бронхиальных рецепторов [9]. 
Для больных муковисцидозом характерно по-
степенное понижение функциональных ре-
зервов легких в ходе заболевания. Если две 
трети российских детей в возрастной группе 
5—18 лет имеют небольшое снижение объ-
ема форсированного выдоха за первую се-
кунду ОФВ1 (более 70% должных значений), 
то у лиц старше 18 лет только около 40% со-
храняют такие показатели. Форсированная 
жизненная емкость легких ФЖЕЛ снижает-
ся меньшими темпами, и только у больных
20—24 лет жизни средние значения опу-
скаются ниже возрастной нормы [7]. При 
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бронхиаль ной астме, особенно у детей, пер-
систирующее снижение ОФВ1 ниже 80% на-
блюдается только при тяжелом неконтроли-
руемом течении заболевания.
Несмотря на противоречивость результатов 
разнообразных исследований, авторы едино-
душны во мнении, что критериями диагноза 
CFA должна быть совокупность клинических 
и лабораторных данных: повторяющиеся эпи-
зоды свистящих хрипов в анамнезе ребенка, 
семейный атопический анамнез у родствен-
ников первой степени родства, личный атопи-
ческий анамнез, положительные результаты 
кожных скарификационных проб и выявле-
ние специфических IgE к ингаляционным ал-
лергенам (за исключением Aspergillus), повы-
шенный уровень общего IgE (за исключением 
астмы, вызванной аспергиллезом), положи-
тельные результаты функциональных методов 
исследования (обструктивные изменения на 
спирометрии, положительный ответ на брон-
ходилататоры короткого действия), эффек-
тивность противоастматического лечения. 
Провокационные тесты, выявляющие специ-
фическую и неспецифическую гиперреактив-
ность бронхиального дерева, которые могли 
бы серьезно помочь в диагностике, у детей не 
проводятся. Важное значение имеет исключе-
ние других возможных диагнозов: желудочно-
пищеводного рефлюкса, деформации дыха-
тельных путей, аспергиллез-ассоциированной 
бронхиальной астмы, облитерирующего 
брон хио лита [2—4].
Рекомендации по лечению CFA сегодня более 
четко очерчены, чем подходы к ее диагности-
ке. Бронходилататоры у детей с муковисцидо-
зом следует применять только по потребно-
сти в случае CFA. Ингаляционные β

2
-агонисты 

короткого действия являются препаратами 
выбора для купирования бронхоспазма при 
обострении астмы [4,7,8,10]. Эффективность 
антихолинергических нуждается в дальней-
ших доказательствах [11]. Основными пре-
паратами базисной терапии CFA являются 
ингаляционные глюкокортикоиды (ИГКС). Их 
дозы зависят от возраста и тяжести течения 
заболевания; препараты могут использовать-
ся длительно. Назначают такие препараты, 
как беклометазон, флутиказон пропионат, бу-

десонид, флунизолид [4,7,8,10]. По последним 
российским и международным рекомендаци-
ям, схема назначения препаратов для базис-
ной противовоспалительной терапии соот-
ветствует лечению астмы без муковисцидоза. 
При других же формах муковисцидоза их при-
менение нецелесообразно [4,7,8,10,12]. Необ-
ходимо отметить, что ИГКС при муковисцидо-
зе применяются давно, однако в Кохрановских 
систематических обзорах не доказаны как 
преимущества, так и недостатки их примене-
ния [12]. Бронходилататоры длительного дей-
ствия назначаются только в фиксированной 
комбинации с ИГКС при сохраняющихся эпи-
зодах затрудненного дыхания в течение суток, 
ночных пробуждениях [7,8,10].
Заболеваемость внелегочными аллергически-
ми болезнями у пациентов с муковисцидозом 
не выше, чем в общей популяции, и современ-
ные руководства рекомендуют для них обыч-
ное лечение [10].

Приводим клиническое наблюдение де-
вочки 15 лет, госпитализированной в МДГКБ 
с 16 по 18 февраля 2015 г. в связи с обо-
стрением CFA, с диагнозом: «муковисцидоз 
(гомозигота по мутации F508del), легочно-
кишечная форма, тяжелое течение. Бронхи-
альная астма, неконтролируемая, среднетя-
желое течение, приступный период. Бытовая 
и эпидермальная аллергия; поллиноз (сорные 
травы, пыльца деревьев). Хроническая пан-
креатическая недостаточность, тяжелая сте-
пень. Осложнения: хронический полипозный 
риносинусит, полип левой половины носа. 
Низкорослость (SDS роста — 3,7; индекс мас-
сы тела — 3,0). Хроническая стафилококко-
вая инфекция». 
Семейный анамнез: у мамы поллиноз
(травы) — сезонный риноконъюнктивальный 
синдром; пищевая аллергия. Родители и двое 
других детей муковисцидоза не имеют.
Ребенок от V беременности, III физиологиче-
ских родов. С рождения отмечались задержка 
развития, плохая прибавка в весе, типичный 
частый, обильный, жирный стул. В возрас-
те трех месяцев перенесла правостороннюю 
очаговую пневмонию. В связи с подозрени-
ем на муковисцидоз были проведены пото-
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вые тесты: 68,8 ммоль/л (по Гибсону Куку) 
и 99 ммоль/л (на приборе «Микродакт»). Де-
вочка была направлена в Центр муковисци-
доза МГНЦ РАМН, где был впервые уставлен 
диагноз «муковисцидоз» и проведено уточне-
ние мутаций. Далее постоянно наблюдалась 
у специалистов, базисную терапию получала 
регулярно и в полном объеме. 
Плановая эндоскопическая полипотомия носа 
проведена в 11 лет, после операции наступило 
значительное улучшение.
Аллергоанамнез: проявления эпидермаль-
ной аллергии — кашель и ринит при контакте 
с кошками и собаками, отмечался выражен-
ный приступообразный кашель при контакте 
с шерстью коз, который купировался ингаля-
циями сальбутамола. При контакте с бытовой 
пылью появляется сухой приступообразный 
кашель. Признаков грибковой и пищевой ал-
лергии нет. При контакте с аллергенами по-
являются типичные приступы бронхиальной 
астмы, затруднение нового дыхания. Домаш-
няя обстановка гипоаллергенна. 
С 10 лет стал периодически беспокоить на-
вязчивый кашель, возникающий не только 
на фоне ОРВИ и обострения основного забо-
левания. Усиление антибактериальной тера-
пии давало кратковременный эффект. Через 
несколько месяцев присоединились приступы 
удушья, стала часто просыпаться из-за ночных 
приступов. Отмечена сезонность обострений 
бронхиальной астмы: в конце лета — начале 
сентября ежегодно, в меньшей степени — 
апрель, начало мая. Отмечался отчетливый 
эффект от применения бронхидилататоров 
короткого действия (сальбутамола), тиотро-
пия бромида, в дальнейшем — пролонгиро-
ванных β

2
-адреномиметиков (сальметерола). 

Потребность в β
2
-адреномиметиках была вы-

сокой. Подключение базисной противовоспа-
лительной терапии (серетид, с суточной дозой 
ИГКС 500 мкг) с дальнейшей коррекцией дозы 
ИГКС и переход на комбинацию серетида и 
монтелукаста натрия («ступень выше» в со-
ответствии с рекомендациями GINA) привело 
к облегчению и полному исчезновению при-
ступов обструкции. Улучшение состояния по 
бронхиальной астме позволило со временем 
отказаться от монтелукаста натрия и перейти 

на «ступень ниже». Медикаментозная ремис-
сия продолжалась несколько лет. 
В возрасте 13—15 лет периодически появля-
лись кожные пятнисто-папулезные высыпа-
ния неясного генеза, не связанные с обостре-
нием инфекционного процесса в легких. 
В течение последнего года состояние де-
вочки по бронхиальной астме настолько 
улучшилось, что родители самостоятель-
но прекратили прием препаратов базисной 
противовоспалительной терапии. Однако в 
конце августа — начале сентября вновь по-
явились приступы бронхиальной обструк-
ции и обострились проявления аллергиче-
ского ринита, резко возросла потребность в
β

2
-адреномиметиках короткого действия. По-

ступила в связи с ухудшением состояния по 
основному заболеванию.
Известно, что, несмотря на прекрасно раз-
работанную к настоящему времени тактику 
терапии бронхиальной астмы, даже при усло-
вии доступности препаратов и медицинской 
помощи адекватно лечатся только около 5% 
больных. Основная причина этого — отсут-
ствие должного взаимодействия (комплаент-
ности) между врачом и родителями. Не из-
бежала низкой приверженности к лечению 
бронхиальной астмы и наша пациентка. На-
блюдая улучшение состояния по бронхиаль-
ной астме, родители самостоятельно приняли 
решение прекратить прием базисной проти-
воастматической терапии, появившиеся при-
ступы купировали беродуалом или сальбута-
молом, и в течение трех месяцев не обращали 
внимания на резко увеличившуюся потреб-
ность в этих препаратах. В последующем они 
также самостоятельно вернулись к терапии 
монтелукастом, который на тот момент не 
обеспечивал надежного контроля астмы. В то 
же время по муковисцидозу девочка всегда 
получала нужное лечение, которое при необ-
ходимости подвергалось коррекции.
При поступлении состояние средней тяжести, 
обусловленное бронхиальной обструкцией. 
Температура тела 36,7 оС. Положение актив-
ное. Вес 30 кг. Рост 142 см, ИМТ — 14,9. Пита-
ние снижено. Кожные покровы бледноватые, 
небольшой акроцианоз, высыпаний на коже 
нет. Подкожная клетчатка развита слабо, 
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распределена равномерно. Слизистые обо-
лочки чистые. Зев, миндалины рыхлые, без 
наложений. Грудная клетка бочкообразной 
формы. Умеренная деформация концевых фа-
ланг пальцев по типу «барабанных палочек» 
и ногтей по типу «часовых стекол». Суставы 
не деформированы, внешне не изменены, 
движения в полном объеме, безболезнен-
ные. Тонус мышц несколько снижен. Носовое 
дыхание умеренно затруднено, отделяемое 
из носа скудное. ЧД 24 в мин. Перкуторный 
звук с коробочным оттенком. Сатурация кис-
лорода 97%. В легких дыхание проводится 
во все отделы, хрипы сухие и небольшое ко-
личество влажных с обеих сторон. Область 
сердца визуально не изменена. Границы от-
носительной сердечной тупости в пределах 
возрастных норм. Сердечные тоны громкие, 
ритмичные. ЧСС 99 уд. в мин. Живот мягкий, 
при пальпации слегка болезненный в эпига-
стрии. Печень выступает на 1 см из-под края 
реберной дуги по среднеключичной линии. 
Край печени гладкий, плотный. Селезенка не 
пальпируется, перкуторно размеры в норме. 
Мочеполовая система: изменений нет. Нерв-
ная система: патологических симптомов нет. 
Жалоб со стороны органов чувств нет. Эндо-
кринная система: отставание в физическом 
развитии. 
Аллергологические исследования. Скари-
фикационные кожные пробы (в 14 лет): выяв-
лена слабоположительная сенсибилизация к 
пыльцевым аллергенам: сорных трав, одуван-
чику, ржи, деревьям (березе, ольхе); аллерге-
нам домашней пыли, эпидермальным аллер-
генам — эпидермису собаки, морской свинки; 
Исследование IgE: уровень общего IgE не-
сколько превышает возрастную норму 
(148 Ед/л, норма — до 100 Ед/л), выявлен 
повышенный уровень специфических IgE к 
ингаляционным аллергенам: компонентам 
бытовой пыли, сорным травам, деревьям, 
эпидермису собаки и кошки. Сенсибилизация 
к грибковым аллергенам, в том числе к гри-
бам рода Aspergillus, не была выявлена.
Общий анализ крови, биохимический ана-
лиз крови, общий анализ мочи, ЭКГ — без 
патологии. ЭхоКГ: Расчетное давление в ле-
гочной артерии на верхней границе нормы. 

Полости сердца не расширены. Патологиче-
ской сепарации листков перикарда нет. Пато-
логических внутрисердечных образований не 
выявлено.
УЗИ органов брюшной полости. Печень: 
топография не изменена, размеры в пределах 
возрастной нормы, соотношение сегментов 
не изменено: правая доля — 115 мм, левая 
доля — 62 мм, индекс I сегмента до 30%. Па-
ренхима обычной эхогенности, диффузно не-
однородная, за свет участков повышенной эхо-
генности в проекции 7—8 сегмента. Со суды 
не изменены, воротная вена не расширена, 
желчные протоки не расширены, не деформи-
рованы. Холедох в проекции ворот не расши-
рен. Желчный пузырь: форма в виде перегиба 
в дне, содержимое однородное, жидкостное. 
Стенки не уплотнены, не утолщены. Подже-
лудочная железа: топография не изменена, 
контуры четкие, ровные. Размеры не увеличе-
ны: 15 х 13 х 17 мм, повышенной эхогенности, 
однородная. Вирсунгов проток не расширен, 
не деформирован. Селезенка: топография не 
изменена, контуры четкие, ровные, паренхи-
ма обычной эхогенности, однородная. Разме-
ры не изменены 90 х 34. Селезеночная вена 
не расширена. Брюшная полость: свободной 
жидкости и патологических включений не 
выявлено. Мезентериальные лимфоузлы не 
увеличены. По сравнению с предыдущими ис-
следованиями отрицательной динамики нет.
Рентгенография органов грудной полости 
в прямой проекции (рис.1). Пневматизация 
обоих легочных полей неравномерно сниже-
на. Легочный рисунок диффузно деформиро-
ван за счет мелкоочаговых теней с преиму-
щественной локализацией в верхних отделах 
обоих легких и тенденцией к слиянию. Корни 
легких уплотнены, малоструктурны. Диафраг-
ма обычно расположена, видимые плевраль-
ные синусы свободны. Сердце в поперечнике 
не расширено.
КТ органов грудной клетки (рис 2.). На се-
рии КТ легкие полностью расправлены. Отме-
чается неоднородность легочной паренхимы 
левого легкого за счет участков повышенной 
и пониженной пневматизации. На фоне сгу-
щения, сближения легочного рисунка по ходу 
бронхиального дерева, с обеих сторон, просле-
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живаются множественные тракционные и ме-
шотчатые бронхоэктазы. В S5 левого легкого 
располагаются множественные заполненные 
патологическим содержимым бронхоэктазы. 
В S8 левого легкого на фоне субплеврально 
расположенного участка уплотнения легоч-
ной паренхимы прослеживаются бронхоэк-
тазы, также заполненные патологическим 
содержимым. Подобные изменения регистри-
руются в паренхиме правого легкого преиму-
щественно в плащевом отделе. Заключение: 
выявленные изменения могут быть обуслов-
лены основным заболеванием.

Копрологическое исследование кала: ма-
кроскопическое исследование: гной, кровь — 
нет; микроскопическое исследование: нейт-
ральный жир — немного; растительная 
клетчатка — мало; крахмал — внеклет. зна-
чит. количество; слизь, лейкоциты, эритроци-
ты, эпителиальные клетки — отрицательно.
Эластаза в кале: 94 нг/мл (норма 111—551).
Исследование костной системы выявило 
остеопороз, отставание костного возраста на 
1 год.
Инфекционный анамнез и обследование. 
С рождения и до настоящего времени у де-
вочки присутствует хроническая стафилокок-
ковая инфекция. Антибиотики для лечения: 
роцефин, амоксиклав, аугментин, флуиму-
цил — антибиотик. За последний год — курсы 
по 2 недели 2 раза в год. Посев мокроты на ми-
крофлору: выявлен рост Staphylococcus aureus, 
обсеменение 1 ст, чувствителен к амокси-
клаву, цефтриаксону, цефазолину, эритро-
мицину, имипиену, линезолиду, меропинему, 
оксациллину. Роста грибов нет. За все время 
наблюдения был единственный небольшой 
высев Aspergillus fulmigatus в 11 лет, по поводу 
которого получала дифлюкан. 
Реакции Манту и диаскин-тест — отрица-
тельные.
Проведенное лечение включало ингаляции с 
будесонидом, беродуалом, лечение муковис-
цидоза. Рекомендации при выписке: назонекс 
1 раз утром длительно по поводу полипозно-
го риносинусита. Постоянный прием креона, 
пульмозима, антибактериальная терапия. 
Базисная терапия бронхиальной астмы: сере-
тид 2 раза в сутки со средней суточной дозой 
флутиказона; беродуал (или сальбутамол) в 
режиме «по требованию». Витамины, диета с 
повышенным содержанием кальция.
Таким образом, у девочки присутствовали 
симптомы легочно-кишечной формы муко-
висцидоза в сочетании с типичными, в целом, 
проявлениями атопической бронхиальной 
астмы. Об этом свидетельствовали отягощен-
ная наследственность по атопическим заболе-
ваниям, повторяющиеся эпизоды бронхиаль-
ной обструкции, особенно в сезон пыления 
выявленных аллергенов, внелегочные прояв-
ления аллергии, положительные результаты 

Рис. 1. Рентгенограмма легких (описание в тексте)

Рис. 2. КТ легких. Описание в тексте

Исследование функции внешнего дыхания. 
Жизненная емкость легких в норме (VC — 
89%). Выявлены обструктивные нарушения, 
преимущественно в периферических отде-
лах бронхиального дерева: ФЖЕЛ — 101%; 
ОФВ1 — 84% нормы; периферические брон-
хи: МОС 50 — 47%: МОС 75 — 28%. Проба с 
беродуалом дает слабоположительную дина-
мику на уровне ОФВ1 (+9%), ПСВ (+14%) и 
значительную — на уровне 50% и 75% ФЖЕЛ 
(+29 и 69% соответственно).
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кожных проб. Несмотря на небольшое превы-
шение нормы содержания общего IgE, выявля-
лись специфические ингаляционные IgE, при-
чем сенсибилизация имела анамнестическое 
подтверждение. Отмечался также отчетливый 
эффект от противоастматической терапии. 
Выявлены были и обратимые обструктивные 
явления при спирографии, однако выражен-
ной положительной динамики ОФВ1 не на-
блюдалось, что требует повторения исследо-
вания в постприступный период и ведения 
дневника пикфлоуметрии для подтверждения 
диагноза. 

Данное клиническое наблюдение демон-
стрирует типичное тяжелое течение муко-
висцидоза (менее 40 баллов по шкале Швах-
мана—Брасфильда). Контроль CFA по тесту 
АСТ соответствовал неконтролируемой брон-
хиальной астме. Был также проведен ретро-
спективный анализ зависимости проявлений 
двух заболеваний по имеющимся данным ме-
дицинской документации. Проявления брон-
хиальной астмы в целом оказались мало за-
висимы от течения муковисцидоза (r = 0,44; 
p > 0,05) и определялись адекватностью ба-
зисной противоастматической терапии. 
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нижние дыхательные пути от выделений раз-
ного рода частиц, вирусов, бактерий, а также 
попадания инородных тел в нижние дыха-
тельные пути. Поэтому не всегда целесообраз-
но при острых респираторных заболеваниях 
нивелировать кашель. Однако в некоторых 
случаях кашель может стать непродуктив-
ным, чрезмерным, перейти в хронический, 
что является потенциально вредным для сли-
зистой оболочки. 
Клиническая оценка кашля базируется на 
установлении продолжительности симпто-
мов, этиологических факторов, а также ответа 
(или его отсутствия) на терапию. В настоящее 
время мультидисциплинарным комитетом 
экспертов из различных областей медицины 
были разработаны клинические рекоменда-
ции для оценки и лечения кашля у детей и 
взрослых [2]. На основе этих рекомендаций в 
табл. 1 представлено клиническое определе-
ние кашля.

Кашель является одним из частых 
симптомов, возникающих при 
бронхолегочных заболеваниях 

и других состояниях, по поводу которых па-
циенты обращаются за медицинской помо-
щью. По своим характеристикам, исходам за-
болеваний, при которых он возникает, кашель 
у детей значительно отличается от взрослых, 
поэтому принципы лечения «взрослого» каш-
ля нельзя переносить на детей.
Кашель относится к одним из ведущих за-
щитных рефлексов, особенно если он вы-
зван чужеродными раздражителями или 
гиперсекрецией слизи. Физиологическое 
значение кашля заключается в поддержании 
здорового состояния дыхательных путей. В 
случае его неэффективности развиваются раз-
личные осложнения, в том числе ателектазы и 
возвратные пневмонии [1]. Важно понимать, 
что кашель является важным физиологиче-
ским рефлексом, защищающим верхние и 

Кашель — важная 
педиатрическая проблема. 
Правильно ли мы лечим 
пациента?

Таблица 1. Клиническое определение кашля [2] 

Тип кашля Определение

Кашель Форсированный экспираторный маневр, обычно с сомкнутой 
голосовой щелью, который сопровождается характерными 
звуками

Острый кашель Длится до 2-х недель

Затяжной кашель Длится 2—4 недели

Хронический кашель (у детей) Длится более 4-х недель

Хронический кашель (у взрослых) Длится более 8 недель

Специфический кашель Кашель, возникающий в связи с состоянием, которое обычно 
его вызывает

Неспецифический кашель Кашель, не связанный со специфическим заболеванием

Рефрактерный кашель Кашель, который продолжается после лечения
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Европейским респираторным обществом 
(European Respiratory Society, ERS, 2013) были 
опубликованы основные положения, касаю-
щиеся данной проблемы [1]. 
Доминирующими причинами острого и хрони-
ческого кашля являются инфекции верхних 
дыхательных путей вирусного и бактериаль-
ного происхождения (прежде всего внутри-
клеточной этиологии, а также коклюш). Этио-
логия хронического кашля имеет широкий 
спектр, однако значимыми (по данным ERS) 
при бронхитах считаются поллютанты (на ули-
це и внутри дома), в том числе табакокурение. 
Неспецифический кашель — не связан ни с од-
ним заболеванием, которое может его вызвать. 
Результаты рентгенографии, общий анализ 
крови, спирометрия — в пределах нормы [1]. 
Рефрактерный кашель — который продолжа-
ется после проведенного лечения. У большин-

ства — проходит самоизлечением, поэтому 
целесообразна выжидательная тактика [1]. 
Однако эта выжидательная тактика не приме-
нима в тех ситуациях, когда у ребенка имеет 
место потеря веса, признаки иммунодефици-
та, симптомы ночного апноэ, появление из-
менения цвета ногтей.
Наиболее чувствительными зонами для 
кашля являются: гортань, бифуркация тра-
хеи и место отхождения долевых бронхов. 
В мелких бронхах и легочной ткани кашлевых 
рецепторов нет [3].
Клиническая характеристика кашля ориен-
тирует врача на вероятные причины, его вы-
звавшие (табл. 2).
В 2013 году были опубликованы результаты 
рандомизированных контролируемых испы-
таний и наблюдательных исследований детей с 
острыми инфекциями дыхательных путей при 

Таблица 2. Клиническая характеристика кашля и его связь с основным заболеванием

Характер кашля Вероятные причины, его вызвавшие

Вызванный изменением положения тела Абсцесс легкого, туберкулез, бронхоэктазы, аневризма 
аорты

В сочетании с насморком и хрипами Аллергический ринит

Приступообразный Коклюш, микоплазмоз, хламидиоз

Лающий, со свистящим вдохом Синдром крупа (чаще при парагриппе), инородное 
тело

Возникающий во время еды Трахеопищеводный свищ или нарушение процесса 
глотания 

При вдыхании холодного воздуха или 
физической нагрузке

Бронхиальная астма

Утренний, с мокротой Хронический бронхит

Вечерний Круп, бронхит, пневмония

Ночной При патологических процессах: туберкулез, новообра-
зования, сердечная недостаточность, БА

Битональный, обусловленный звучанием 
2-х тонов: низкого и дополнительно — 
высокого

Сдавление крупных бронхов (опухолью и лимфо-
узлами)

Тихий При сухом плеврите, начальной стадии пневмонии, 
туберкулезе

Глухой При эмфиземе, пролабировании трахеи

Сухой — без образования мокроты Кашлевой вариант БА, коклюш (постинфекционный 
период), аллергический ринит, психогенный кашель

Влажный (продуктивный) — сопровожда-
ется выделением мокроты

Эндобронхиальная инфекция, муковисцидоз, первич-
ная цилиарная дискинезия, бактериальный бронхит
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обращении за первичной помощью в странах 
с высоким уровнем дохода. Этот систематиче-
ский обзор представил новые оценки ожидае-
мой продолжительности наиболее распростра-
ненных респираторных симптомов детских 
инфекций дыхательных путей, в том числе 
боль в ухе, боль в горле, кашель. Средняя про-
должительность кашля при крупе была равна 
2—3 дням, у 50% детей кашель разрешался в 
течение первых суток. Время разрешения каш-
ля при простуде варьировало от 7 до 25 дней. 
Продолжительность кашля при бронхиолите 
представлена в интервале от 8 до 15 дней [4].

ЛЕЧЕНИЕ ПАЦИЕНТА С КАШЛЕМ
Лечение кашля включает следующие этапы:

 изучение анамнеза;
 исследование функциональных тестов. Функ-
ция внешнего дыхания (ФВД) выполняется в 

случае затяжного кашля для определения об-
струкции как «скрытой», так и выраженной 
клинически, формирования гиперреактив-
ности бронхов в случае повторения ситуа-
ции, а также для проведения дифференци-
ального диагноза с бронхиальной астмой. 
Известно, что после перенесенного бронхита 
явления обструкции (по объем ным и ско-
ростным показателям) могут сохраняться не-
которое время после заболевания; 
 при хроническом кашле — рентгенография 
грудной клетки;
 исследование этиологии с помощью 
экспресс-тестов (ПЦР, латекс), ИФА (кровь, 
микробиологические посевы);
 своевременное этиотропное лечение (анти-
бактериальное, противовирусное);
 противокашлевое лечение с учетом дли-
тельности, характера кашля, этиологии.
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Прежде чем перейти к лечению, разберем 
клинический случай.
Ребенок Денис Б., возраст 6 лет.
Предъявляет жалобы на кашель с 16.02.2016 г. 
на фоне субфебрильной температуры. На вто-
рой день кашель усилился, стал сухим и навяз-
чивым. Поскольку температура у родителей 
не вызывала опасений, участкового педиатра 
не вызвали. Температура оставалась субфе-
брильной в течение 7 дней. На 7-е сутки в свя-
зи с усилением кашля и одышки «самотеком» 
родители привезли ребенка в МДГКБ, в кото-
рой он был госпитализирован.
При осмотре: температура 36,6 °С, ЧД 24, 
ЧСС 98.
Кожные покровы бледно-розовые, чистые. 
Периферические лимфатические узлы не 
увеличены, безболезненны, не спаянные с 
окружающими тканями. Носовое дыхание 
свободное, по задней стенке скудное отделяе-
мое. Слизистая ротоглотки гиперемирована, 
рыхлая. Одышка умеренная смешанного ха-
рактера при нагрузке. Перкуторно звук легоч-
ный, притупление справа в нижних отделах. 
В легких дыхание жесткое, ослаблено справа 
в нижних отделах. Над всей поверхностью 
выслушиваются влажные разнокалиберные, 
справа крепитирующие хрипы. Тоны сердца 
приглушены, ритмичные. Живот мягкий, без-
болезненный. Стул оформлен, мочеиспуска-
ние свободное, безболезненное. Очаговой и 
менингеальной симптоматики нет.
В первые сутки при поступлении ребенка в 
стационар были выполнены следующие ана-
лизы и обследования.
Рентген грудной клетки 23.02.16: В средне-
нижних отделах правого легкого определя-
ются участки негомогенной инфильтрации 
легочной ткани. Легочный рисунок обогащен 
в прикорневых отделах. Корни легких мало-
структурны. Тень средостения не смещена, не 
расширена. Диафрагма расположена обычно, 
в правом костодиафрагмальном синусе опре-
деляется небольшое количество жидкости. 
Сердце без особенностей. Заключение: право-
сторонняя средненижнедолевая пневмония.
В общем анализе крови 23.02.16 — лейкоци-
ты — 3,94 х 109/л, нейтрофилы — 69,3%, лим-
фоциты — 24%, СОЭ — 45 мм/час. 

Принимая во внимание все полученные 
данные, ребенку был установлен диагноз: 
«острая внебольничная правосторонняя 
средненижнедолевая пневмония, микоплаз-
менной этиологии. Острая респираторная 
вирусная инфекция. Острый ринофарин-
гит. Дыхательная недостаточность 1—2 сте-
пени». 
С момента поступления ребенок получал
в/мышечно цефтриаксон в сочетании с 
макро пеном (с 23.02.16 по 29.02.16). На этом 
лечении кашель сохранялся до момента вы-
писки из стационара. Хрипы перестали выслу-
шиваться к 4 дню лечения. 
Тем не менее на контрольной рентгенограмме 
органов дыхания 29.02.16, несмотря на поло-
жительную динамику, имели место остаточ-
ные явления.
29.02.16. На контрольной рентгенограмме 
органов грудной клетки определяется по-
ложительная динамика: зона негомоген-
ной инфильтрации в средненижних отделах 
правого легкого уменьшилась в объеме и 
интенсивности, сохраняется зона перива-
скулярной инфильтрации в прекардиальном 
отделе. Легкое прозрачное. Легочный рису-
нок обогащен в прикорневых отделах обоих 
легких за счет интерстициального компонен-
та, усилен за счет сосудистого компонента. 
Корни легких: правый не расширен, мало-

Таблица. Данные серологического 
исследования крови от 23.02.16

Результат,
Ед/мл

Пределы Значения

Хламидии 
пневмо-
нии Ig M

12,7 0,0—15,0 Отрица-
тельно

Хламидии 
пневмо-
нии Ig G

<4,0 0,0—10,0 Отрица-
тельно

Мико-
плазмы 
пневмо-
нии Ig M

72,9 0,0—17,0 Положи-
тельно

Мико-
плазмы 
пневмо-
нии Ig G

<3,0 0,0—15,0 Отрица-
тельно
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структурен, левый расширен, структурен. 
Тень средостения не смещена, не расширена. 
Диафрагма расположена обычно, в правом 
косто диафрагмальном синусе определяется 
линейное уплотнение легочной ткани. Серд-
це — без особенностей. Заключение: право-
сторонняя нижнедолевая пневмония в ста-
дии раз решения. 
Однако в данном случае ребенок поступил в 
эпидемический период подъема ОРВИ в горо-
де Москве. Нами совместно с ФНИЦ «НИИЭМ 
им. Н.Ф. Гамалеи» в течение двух лет прово-
дится научная работа по изучению значения 
вирусов респираторной группы в структуре 
инфекционных заболеваний в эпидемиче-
ский и межэпидемический период с помощью 
мультиплексной ПЦР в реальном време-
ни. Данная методика позволяет определить
ДНК/РНК у 12 вирусов респираторной группы 
в количестве копий. 
У нашего пациента были выделены в мазках из 
рото- и носоглотки ДНК адено- и РС-вирусов.
Таким образом, у данного пациента име-
ло место смешанное течение заболевания, 
обусловленное вирусными (адено + РС) и 
внутриклеточной инфекциями (микоплаз-
менной).

Эта ситуация требует контрольного наблюде-
ния и взятия мазков через 2 месяца после про-
веденного лечения.
Зададим вопрос: нужно ли было назначать 
противовирусные препараты?

ПРОТИВОВИРУСНЫЕ ПРЕПАРАТЫ 
На рис. 1 представлены противовирусные 
препараты, разрешенные для лечения гриппа 
и острых респираторных инфекций (ОРИ) в 
РФ. Таблица составлена в соответствии с при-
меняющимися стандартами лечения в зависи-
мости от возраста.
В период эпидемии гриппа рекомендуется ис-
пользовать комбинацию препарата прямого 
противовирусного действия (осельтамивира) 
с препаратами интерферонов или индукто-
рами интерферонов, так как на долю гриппа 
(в целом) в структуре ОРВИ приходится лишь 
12—13%, а в эпидемические периоды наблю-
дается подъем и других ОРВИ, как в данном 
конкретном случае. Какой препарат выбрать? 
В нашем клиническом примере ребенку 6 лет. 
Учитывая, что это не гриппозная инфекция, сле-
дует выбирать между кагоцелом и арби долом. 
Кагоцел — относится к индукторам позд-
них интерферонов (являющихся смесью 

Рис. 1. Препараты, разрешенные для лечения гриппа и ОРИ в РФ (представлены в зависимости от возраста)

Возраст
детей

Препараты Стандарты

Усредненный показатель 
частоты предоставления

С рождения Виферон-свечи
Генферон-свечи
Кипферон-свечи

    0,1              0,8

С 1 месяца Анаферон     0,7              1,0

С 6 месяцев Эргоферон

С 1 года Осельтамивир                         0,5                0,7

С 3-х лет Умифеновир
Кагоцел
Инозин пранобекс

    0,2              0,5

С 4-х лет Меглумина
акридонацетат

                        1,0

С 5-и лет Занамивир

С 7-и лет Тилорон     0,7              1,0

С 13-и лет Ингавирин

Схема назначения
в эпидемический период

1 группа 
препараты прямого противо-

вирусного действия

2 группа
с опосредованным

противовирусным действием

Обозначение:
При легкой степени гриппа
При средней степени гриппа
При тяжелой форме гриппа
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α- и β-интерферонов), обладающих высокой 
противовирусной активностью. Согласно 
инструкции и проведенным исследованиям, 
кагоцел вызывает продукцию интерферонов 
практически во всех клетках, участвующих в 
противовирусном ответе. При приеме одной 
дозы препарата титр интерферонов достигает 
максимальных значений через 48 часов, а в ки-
шечнике — через 4 часа. Для лечения гриппа и 
ОРВИ детям в возрасте от 3 до 6 лет назначают 
в первые два дня по 1 таблетке 2 раза в день, 
в последующие два дня — по одной таблетке 
1 раз в день. Всего на курс — 6 таблеток. Дли-
тельность курса — 4 дня. Детям в возрасте от 
6 лет назначают в первые два дня по 1 таблет-
ке 3 раза в день, в последующие два дня — 
по 1 таблетке 2 раза в день. Всего на курс — 
10 таб леток, длительность курса — 4 дня. 
В 2015 году нами было проведено срав-
нительное исследование эффективности 
кагоцела и арбидола на основе мульти-
плексной ПЦР (в условиях поликлиники). Эф-
фективность оценивалась клинически и лабо-
раторно, определяя возбудителей до лечения и
после лечения при повторном взятии мазков 
на 7—8 день болезни (рис. 2). Всего было 
обследовано 135 детей (взято 338 мазков). 
Возраст детей — от 3 до 15 лет. Выделено 
3 группы детей. Кагоцел получали 56 детей, 
арбидол — 42 ребенка, симптоматическую 
терапию — 37.

была выше у детей, получающих кагоцел по 
сравнению с группой детей, получавших ар-
бидол и симптоматическую терапию. 
Сроки исчезновения клинических симптомов 
(таких как кашель, ринит, температура) были 
короче у тех детей, которые получали кагоцел.
Материал был обработан математически на 
основании точного теста Фишера (кагоцел и 
арбидол в сравнении с симптоматической те-
рапией) (рис. 3, 4).

Таким образом, исследование показало, что 
применять кагоцел следует как в стационаре, 
так и амбулаторно. В данном конкретном слу-
чае, к сожалению, противовирусные препара-
ты ребенку не были назначены.

ЛЕЧЕНИЕ КАШЛЯ 
В нашем конкретном случае — тип кашля 
острый. 
Известно, что единой классификации препа-
ратов, используемых для лечения кашля, нет. 
В таблице 3 суммированы основные группы 
препаратов, применяемых при кашле.
Противокашлевые препараты центрального 
наркотического действия тормозят кашлевой 
рефлекс, угнетая дыхательный центр, в про-
долговатом мозге применяются редко, и толь-
ко по особым показаниям: при лечении непро-
дуктивного сухого кашля. Целесо образность 
применения средств периферического дей-
ствия (обволакивающих, местноанестези-
рующих, отхаркивающих) — весьма спорная, 
поскольку нет объективной эксперименталь-
ной доказательной базы. Некоторые имеют 
стимулирующее влияние на рвотный рефлекс 
(термопсис). В связи с этим у детей первых 
месяцев жизни и детей с поражением ЦНС, 
данные препараты применять не следует из-
за возможной асфиксии. 
В международном документе «Глобальная 
инициатива по хронической обструктив-
ной болезни легких (GOLD)» говорится о 
необходимости поиска эффективных мето-
дов подавления воспаления, позволяющих 
ограничить применение глюкокортикосте-
роидов (ГКС). В связи с этим следует приме-
нять препараты эффективные и хорошо про-
веренные, к которым относится фенспирид. 

0
10
20

Нос

30
40
50
60

Кагоцел Арбидол Симпт.

Получены отрицательные ПЦР результаты 
после лечения (%) на 7-8 день болезни

Рис. 2. Эффективность лечения (на 7-8 день болезни)

44,2

24

50,7

Как видно на рис. 2, эффективность по ко-
личеству отрицательных результатов в носу 
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СТ = симптоматическая терапия

Расчет р-значений производился при помощи онлайн-
сервиса http://graphpad.com/quickcalcs/contingency1.cfm

СТ = симптоматическая терапия

Расчет р-значений производился при помощи онлайн-
сервиса http://graphpad.com/quickcalcs/contingency1.cfm

Рис. 3. Сравнение эффективности лечения кагоцелом 
с симптоматической терапией на основании точного 
теста Фишера

Рис. 4. Сравнение эффективности лечения арбидолом 
с симптоматической терапией на основании точного 
теста Фишера

Нос

Эффект 
есть

Эффекта 
нет

Кагоцел 29 14

СТ 8 17

Зев

Эффект 
есть

Эффекта 
нет

Кагоцел 22 15

СТ 6 19

Нос и зев одновременно

Эффект 
есть

Эффекта 
нет

Кагоцел 18 9

СТ 3 13

Нос

Эффект 
есть

Эффекта 
нет

Арбидол 15 13

СТ 8 17

Зев

Эффект 
есть

Эффекта 
нет

Арбидол 13 17

СТ 6 19

Нос и зев одновременно

Эффект 
есть

Эффекта 
нет

Арбидол 10 10

СТ 3 13

Эффект есть — после лечения вирусная ДНК/РНК 
не обнаружена
Эффекта нет — после лечения вирусная ДНК/РНК
обнаружена (в том числе в сниженном виде)

Эффект есть — после лечения вирусная ДНК/РНК 
не обнаружена
Эффекта нет — после лечения вирусная ДНК/РНК
обнаружена (в том числе в сниженном виде)

р-значение = 
0,0060 (0,60%)

р-значение = 
0,1661 (16,61%)

р-значение = 
0,0090 (0,90%)

р-значение = 
0,1628 (16,28%)

р-значение = 
0,0040 (0,40%)

р-значение = 
0,0827 (8,27%)

Между столбца-
ми и строками 
существует силь-
ная статистиче-
ская зависимость

Между столбца-
ми и строками 
отсутствует силь-
ная статистиче-
ская зависимость

Таблица 3. Основные группы противокашлевых препаратов

1. Группы противокашлевых препаратов Подгруппы:

Препараты центрального действия Наркотические

Ненаркотические

Препараты периферического действия Афферентные:  обволакивающие
местноанестезирующие

Эфферентные:  отхаркивающие
муколитики

2.  Препараты с опосредованным противо-
кашлевым эффектом

3. Комбинированные препараты



Клинические случаи
84

Список литературы

1.  Kantar A., Shields M., Cardinale F., Chang A.B. Cough // European Respiratory Society (ERS) Handbook оf  
Paediatric Respiratory Medicine. Editors: Fabio Midulla, Ernst Eber. — Hermes — 2013. — Р. 44—49.

2.  Gibson P.G., Chang A.B., Glasgow N.J., Holmes P.W. и др. Основные положения австралийских рекомен-
даций CICADA по диагностике и лечению кашля у детей и взрослых //журн. Клиническая иммуноло-
гия. Аллергология. Инфектология. Дек. 2012. — № 10, — С. 28—34.

3.  Волков К.С., Нисевич Л.Л., Намазова-Баранова Л.С., Филянская Е.Г., Алексеева А.А., Баранник В.А. 
Кашель у детей: особенности ранней диагностики и подходы к терапии // Вопросы современной пе-
диатрии. — 2013. — 12(1) : 112—116.

4.  Thompson M., Cohen H.D., Vodicka T.A., Blair P.S. et al. Duration of symptoms of respiratory tract infections 
in children: systematic rewiew // BMJ. — 2013; 347 doi: //dx.doi.org /10.1136/ bmj.f7027 (Published 
11 December 2013) Cite this as: 2013;347:f7027.

Он обладает двойным действием — анти-
бронхоконстрикторным и противовоспали-
тельным.
Фенспирид, по инструкции, применяется при 
заболеваниях верхних и нижних отделов ды-
хательных путей:

 Трахеобронхит.
 Бронхит (на фоне хронической дыхатель-
ной недостаточности или без нее).
 Инфекционные заболевания ДП, сопрово-
ждающиеся кашлем, когда показана стан-
дартная антибиотикотерапия.
 Респираторные явления (кашель, осиплость 
голоса, першение в горле) при кори, коклю-
ше, гриппе.
 Ринофарингит и ларингит.
 Отит и синусит различной этиологии.
 Бронхиальная астма (в составе комплекс-
ной терапии).

Противокашлевые препараты в данном кон-
кретном случае также не применялись. 
Лечение антибиотиками проводится в слу-
чае бактериальной инфекции. Выбор анти-
биотика зависит от возбудителя, возраста ре-
бенка. Нередко сложно отличить клинически 

бактериальную и вирусную инфекции, так 
как в некоторых случаях имеются схожие из-
менения в анализах крови. В настоящем кли-
ническом примере — поскольку имеет место 
Mycoplasma pneumonia, в случае неадекватно-
го этиотропного лечения может сформиро-
ваться рецидивирующий бронхит. Основной 
группой препаратов в данном случае должны 
быть макролиды (азитромицин, кларитро-
мицин, макропен), которые обеспечивают 
эрадикацию основных патогенов, а хорошая 
переносимость позволяет рассматривать дан-
ную группу антибиотиков в качестве препа-
ратов первого ряда при лечении бронхитов и 
пневмоний у детей.

Таким образом, кашель относится к изучае-
мым педиатрическим проблемам. Очевидно, 
для эффективного лечения кашля необходим 
правильный выбор этиотропных препаратов 
(антибактериальных и противовирусных), а 
также противокашлевых. И еще очень важно 
катамнестическое наблюдение с контрольны-
ми вирусологическими и серологическими 
анализами. 
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врача. Синдром Гурлер, как правило, про-
является значительной задержкой психомо-
торного развития, характерными грубыми 
чертами лица, тугоподвижностью суставов и 
контрактурами, задержкой роста, поражени-
ем легких, сердца и печени. Описанные сим-
птомы появляются вскоре после рождения, 
быстро прогрессируют и нередко приводят к 
смерти пациентов в возрасте до 10 лет [1,2]. 
Спустя несколько лет, в 1962 году, американ-
ский офтальмолог Шейе описал схожее забо-
левание, дебютирующее позднее, имеющее 
более мягкое течение, сопровождающееся 
помутнением роговицы. Так появилась вто-
рая клиническая форма мукополисахаридоза 
1 типа — синдром Шейе. Синдром Шейе — 
форма МПС 1, проявляющаяся поздним де-
бютом, как правило, более мягким течением 
и медленным прогрессированием. В отличие 
от синдрома Гурлер пациенты с синдромом 
Шейе имеют сохранный интеллект и про-
должительность жизни существенно не со-
кращается. Третий вариант заболевания
(синдром Гурлер—Шейе) был описан еще поз-
же и представляет собой промежуточную по 
тяжести форму, которая характеризуется не-
выраженными когнитивными нарушениями 
и незначительными нарушениями психорече-
вого развития, однако поражение внутренних 
органов может быть достаточно тяжелым.
При всех формах МПС 1 активность фермента 
альфа-L-идуронидазы резко снижена. По оста-
точной активности данного фермента невоз-
можно предсказать, какой клинический фено-
тип будет наблюдаться у пациента [1,2].

Мукополисахаридоз 1 типа 
(МПС 1) — редкое ауто сомно-
рецес сивное заболевание, 

свя зан ное с наследственным дефицитом ли-
зосомного фермен та альфа-L-идуронидазы, 
отвечающего за рас щепление глюкозамино-
гликанов (дерматан- и гепаран-сульфата). Не-
достаточность данного фермента обусловлена 
мутациями в гене IDUA.
Заболевание относится к числу редких, и при-
мерная частота МПС 1 составляет в среднем 
1 случай на 100 тыс. живых новорожденных 
[1,3]. Однако новые возможности лаборатор-
ной диагностики, позволяющие проводить 
массовые обследования, возможно, изменят 
наши представления о частоте этого заболе-
вания. 
Основной механизм патогенеза МПС 1 связан 
с накоплением гликозаминогликанов (ГАГ) в 
лизосомах всех клеток. Поэтому у пациентов 
с МПС 1 отмечается мультисистемное пораже-
ние, что приводит к тяжелой инвалидизации 
и ранней смертности при наиболее тяжелых 
формах болезни. Выделяют три варианта за-
болевания, различающихся по степени тяже-
сти клинических проявлений: синдром Гурлер, 
Гурлер—Шейе и Шейе. 
Впервые заболевание было описано в 
1919 году австрийским педиатром Гертрудой 
Гурлер, которая отметила сходные симптомы 
у двух своих пациентов. У детей из разных 
семей отмечались грубые черты лица, туго-
подвижность суставов, костные деформации 
и гепатоспленомегалия. С тех пор наиболее 
тяжелая форма МПС 1 типа носит имя этого 
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Окончательную форму МПС 1 определяет врач 
на основании имеющихся у пациента симп-
томов и анамнестических данных. В ряде слу-
чаев наличие определенных мутаций в гене 
(например, p.Q70X в гомозиготном состоянии) 
дает возможность уточнить форму заболе-
вания. 
В связи с появлением методов лечения МПС 1 
крайне важно заподозрить болезнь как можно 
раньше, чтобы начать терапию до развития не-
обратимых поражений со стороны внутренних 
органов. 
Учитывая мультисистемность поражения, лю-
бой узкий специалист может столкнуться с та-
ким больным.
Внешние особенности может заметить любой 
врач, тем не менее при МПС 1 они формиру-
ются не сразу. Дети рождаются с абсолютно 
нормальным фенотипом, и только при син-
дроме Гурлер они проявляются в возрасте от 
полугода до года, в то время как при синдроме 
Гурлер—Шейе и Шейе симптомы заболевания 
манифестируют значительно позже и не всегда 
могут быть заметными. Внешние особенности, 
которые называют гаргалоидными чертами 
включают: большой выступающий лоб, круп-
ный черты лица, нос с уплощенной переноси-
цей, развернутые ноздри, крупные губы, отно-
сительно большой язык.

1. На приеме у невролога 
Пациенты с МПС 1 на первом году жизни могут 
наблюдаться с нарушениями мышечного тону-
са (гипотония), задержкой моторного разви-
тия, часто обращает на себя внимание большая 
окружность головы, задержка психоречевого 
развития. В неврологическом статусе врача мо-
гут насторожить ограничение подвижности в 
крупных и мелких суставах при исследовании 
пассивных движений, деформация пояснично-
го отдела позвоночника у детей, начинающих 
самостоятельно сидеть, снижение силы мышц 
в нижних конечностях. В более позднем воз-
расте, при наличии костных деформаций, мо-
гут развиваться вторичные неврологические 
симптомы: карпальный туннельный синдром 
(особенно двусторонний), стеноз шейного от-
дела позвоночника с соответствующей невро-
логической симптоматикой.

2. На приеме у ортопеда
Синдром множественного костного дизосто-
за — одно из самых частых проявлений при 
МПС 1. 
В костной ткани происходит массивное отло-
жение ГАГ, что приводит к ранним изменени-
ям строения скелета [1]. В литературе описан 
случай, когда родители самостоятельно, через 
интернет, поставили диагноз своему ребенку, 
обнаружив в мировой сети фотографию дефор-
мированной кисти (по типу «когтистой лапы», 
которая развивается вследствие конт рактур 
лучезапястного и межфаланговых суставов и 
изменений форм мелких костей) в точности та-
кой же, как у их малыша. К врачу они пришли с 
распечатанной статьей, последнему оставалось 
лишь назначить необходимые обследования 
для окончательной постановки диагноза [57].
Дети с МПС 1 нередко обращаются к ортопеду 
в связи с деформацией поясничного отдела по-
звоночника, ограничением подвижности су-
ставов, чаще коленных (могут быть жалобы на 
нарушение походки, на то, что ребенок ходит 
на полусогнутых ногах), локтевых, затем и лу-
чезапястных, межфаланговых.

3. На приеме у хирурга
Основной причиной для обращения к хирургу 
служат врожденные грыжи. Как правило, речь 
идет о пупочных и паховых грыжах, возможно 
наличие одновременно и тех и других. Именно 
грыжи могут быть первым проявлением болез-
ни, поэтому ряд программ селективного скри-
нинга направлены на выявление пациентов с 
МПС 1 среди детей с грыжами, наблюдающих-
ся у хирургов. 

4. На приеме у лора
Дети с МПС 1 часто наблюдаются у лор-врачей. 
Повторяющиеся риниты, шумное дыхание 
(вследствие узости верхних дыхательных пу-
тей), храп, синдром ночного апноэ [24,25], ча-
стые отиты, снижение слуха — все эти жалобы 
могут помочь в постановке диаг ноза. Недавнее 
исследование показало, что симптомы со сто-
роны дыхательной системы были выявлены 
у 85% пациентов с синдромом Гурлер, у 83% 
пациентов с синдромом Гурлер—Шейе и 65% 
пациентов с синдромом Шейе, в большинстве 
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случаев данные симптомы выявлялись до того, 
как диагноз МПС 1 был установлен [58].

5. На приеме у офтальмолога
Помутнение роговицы — симптом, позволив-
ший американскому офтальмологу описать от-
дельную форму МПС 1. Этот симптом является 
высокоспецифичным для мукополисахаридоза 
[23] первого типа, практически не встречает-
ся при втором типе, но также наблюдается при 
МПС тип 6.

6. На приеме у стоматолога
Гиперплазия десен, неправильный рост зу-
бов — характерные симптомы при МПС 1. 

7. На приеме у эндокринолога 
В связи с накоплением ГАГ в клетках мягких 
тканей, мышц, у пациентов с МПС 1 нередко 
отмечается увеличение размеров языка. С этой 
жалобой больной может попасть к эндокрино-
логу для исключения гипотиреоза.

8. На приеме у кардиолога
Поражение сердца — одно из жизнеугрожаю-
щих проявлений МПС 1. В большей степени 
страдает клапанный аппарат сердца [28,29], 
формируются пролапсы, что создает характер-
ную аускультативную картину. Кроме того, в 
тяжелых случаях отмечается кардиомиопатия, 
зачастую приводящая к развитию сердечной 
недостаточности [1]. Наиболее часто наблюда-
ется поражение митрального клапана. 

9. На приеме у педиатра
Согласно литературным данным, клиническим 
регистрам по МПС 1, существующим в Евро-
пе, на постановку диагноза часто уходят годы 
[12,13]. В среднем от момента появления пер-
вых симптомов до постановки диагноза прохо-
дит 12—18 месяцев. 
Одна из основных задач педиатра — сум-
мировать все симптомы, найденные у паци-
ента узкими специалистами, даже в том слу-
чае, когда каждый отдельно взятый симптом 
не представляет особого интереса. Сочетание 
частых ринитов, шумного дыхания, отитов и, 
например, большой окружности головы, за-
держки роста и внешних особенностей — ино-

гда может стать решающим в постановке диа-
гноза.
Кроме того, при обследовании пациентов с 
МПС 1 нередко отмечаются жесткие на ощупь 
волосы, гепато- или гепатоспленомегалия, рас-
хождение прямых мышц живота, частые ин-
фекции верхних дыхательных путей, бронхиты. 
Важно помнить, что толщина амбулаторной 
карты и необычный внешний вид пациента 
могут скрывать за собой диагноз редкого на-
следственного заболевания. 

ДИАГНОСТИКА МПС 1
Диагностику МПС 1 можно условно разделить 
на 2 этапа:
1. Клинико-анамнестическая — на основании 
характерных клинических симптомов, подоб-
ных случаев заболевания в семье (поскольку 
заболевание имеет аутосомно-рецессивный 
тип наследования).
2. Лабораторная 
Измерение уровня ГАГ в моче — чувствитель-
ный, но неспецифичный скрининг-тест для 
МПС 1. Иногда могут быть получены лож-
ноотрицательные результаты, особенно если 
образец мочи неконцентрированный (отно-
сительная плотность менее 1015). Более пока-
зательным является определение спектра ГАГ 
мочи — при МПС 1 наблюдается повышенная 
экскреция дерматан- и гепаран-сульфата. Сход-
ные изменения спектра также выявляют при 
МПС 2, 7 типов. 
Более специфичным методом является опре-
деление активности фермента альфа-L-иду-
ронидазы в фибробластах, лейкоцитах, плазме 
или в сухих пятнах крови [14,15]. Последний 
метод в настоящее время обретает все боль-
шую распространенность, так как сухие пятна 
крови менее подвержены влиянию внешних 
факторов, легки в транспортировке и могут 
быть использованы для диагностики различ-
ных наследственных болезней обмена.
Описаны случаи псевдонедостаточности 
альфа-L-идуронидазы (снижение активности 
фермента без наличия МПС), однако в этих 
случаях не наблюдается повышения уровня 
ГАГ в моче [16].
Молекулярно-генетическая диагностика вклю-
чает поиск мутаций в гене IDUA. 
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После определения генотипа пациента, обсле-
дования родителей на предмет носительства 
мутаций в семье возможно проведение пре-
натальной или преимплантационной диаг-
ностики.

ЛЕЧЕНИЕ
После появления возможностей лечения 
МПС 1 максимально ранняя постановка диа-
гноза стала наиболее актуальной.
Долгое время лечение МПС 1 ограничивалось 
лишь симптоматическими методами: удале-
ние аденоидов, хирургическое лечение грыж, 
вентрикулоперитонеальное шунтирование, 
замена клапанов сердца, оперативное лечение 
туннельного синдрома и декомпрессия спин-
ного мозга в случае стеноза. Кроме того, про-
водилась респираторная поддержка, коррек-
ция слуха. В наше время ситуация изменилась 
и кроме симптоматической терапии возмож-
но применение ферментной заместительной 
терапии и трансплантации гемопоэтических 
стволовых клеток. 

1. Пересадка гемопоэтических стволовых 
клеток
Пересадка гемопоэтических стволовых клеток 
(костного мозга и клеток пуповинной кро-
ви) — один из первых появившихся патогене-
тических методов лечения пациентов с МПС, 
существенно меняющий течение заболевания 
и жизнь пациентов с МПС 1 (только с синдро-
мом Гурлер). Однако данный метод ограничен 
возрастом пациента, стадией заболевания и 
наличием подходящего донора [34—41].
Впервые успешная аллогенная транспланта-
ция гемопоэтических стволовых клеток была 
проведена в 1980 году мальчику 1 года жизни 
с подтвержденным синдромом Гурлер. Через 
13 месяцев после трансплантации активность 
альфа-L-идуронидазы в плазме пациента до-
стигла тех же значений, что у гетерозиготных 
носителей, уменьшились проявления гепато-
спленомегалии, помутнения роговицы, улуч-
шилось психомоторное развитие [42]. В воз-
расте 20 лет у пациента не отмечалось никаких 
признаков отторжения трансплантата, уро-
вень интеллекта соответствовал нижней гра-
нице нормы, молодой человек был полностью 

способен к самообслуживанию, пользовался 
компьютером [43]. К настоящему времени бо-
лее 400 пациентам с синдромом Гурлер была 
проведена пересадка гемопоэтических ство-
ловых клеток (изначально преимущественно 
проводилась трансплантация костного мозга, 
в дальнейшем — клетки пуповинной крови). 
Отторжение трансплантата наблюдалась как 
в случаях неродственной, так и при родствен-
ных трансплантациях, что приводит к тяжелым 
осложнениям и смертности среди пациентов. 
По приблизительным данным, смертность 
при трансплантации гемопоэтических стволо-
вых клеток составляет около 15%, выживае-
мость — 56% [45].
Успех трансплантации зависит от возраста 
пациента на момент операции, кардиопуль-
монологического статуса ребенка, наличия не-
врологических симптомов и возможности при-
живления трансплантата без развития реакции 
«трансплантат против хозяина». Наилучшие 
результаты были получены у пациентов, ко-
торым операция пересадки была проведена в 
возрасте <2 лет, без неврологической симпто-
матики [36].
После пересадки улучшение слуха отмечается 
у 30—40% пациентов, гепатоспленомегалия 
и синдром обструкции верхних дыхательных 
путей уменьшаются через несколько месяцев 
после операции. Кроме того, изменение черт 
лица также становится не таким выраженным, 
пациенты меньше отстают в росте. Уровень 
ГАГ в моче нормализуется. Поражения глаз 
(помутнение роговицы) не прогрессирует или 
в некоторых случаях умень шается [40—46]. 
Кардиологические симптомы, такие как сер-
дечная недостаточность, тахиаритмия, могут 
редуцироваться спустя 1 год после успешной 
пересадки, улучшение миокардиальной функ-
ции отмечалось через 14 лет после пересадки. 
Однако пересадка не влияет на степень пора-
жения клапанов сердца и не влияет на прогрес-
сию данного симптома [49,50].
Поражение скелета также малочувствительно 
к трансплантации гемопоэтических стволо-
вых клеток, и у многих пациентов с тяжелой 
формой МПС 1 даже с полным приживлением 
трансплантата отмечаются множественные 
костные изменения [38,51].
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2. Ферментзаместительная терапия
Ларонидаза (рекомбинантная человеческая 
альфа-L-идуронидаза) — препарат, зареги-
стрированный в США, странах Европы и в Рос-
сии для лечения МПС 1 [53—56]. 
Эффективность и безопасность применения 
ларонидазы была продемонстрирована в трех 
клинических испытаниях. Два клинических 
исследования были сфокусированы в основ-
ном на оценке влияния препарата ларонидаза  
на такие системные проявления МПС 1, как 
гепатомегалия, ограничение подвижности 
суставов, рестриктивное поражение легких, 
обструкция верхних дыхательных путей и 
глазная патология. Целью исследования на 
пациентах младше пяти лет было в основном 
изучение безопасности и фармакокинетики 
ларонидазы. Безопасность и эффективность 
ларонидазы была оценена в рандомизирован-
ном, двойном слепом плацебоконтролируе-
мом клиническом исследовании, фазы 3, про-
веденном у 45 пациентов в возрасте от 6 до 
43 лет. В исследование были включены паци-
енты с разными формами МПС 1. Пациенты 
еженедельно получали или ларонидазу в дозе
100 ЕД/кг массы тела, либо плацебо в об-
щей сложности в течение 26 недель. Глав-
ной конечной точкой (показателем) эффек-
тивности были изменения процента ФЖЕЛ 
(форси рованная жизненная емкость легких) 
от расчетного нормального значения ФЖЕЛ 
и абсолютное значение расстояния, преодо-
леваемого во время теста шестиминутной 
ходьбы. После 26 недель лечения в группе 
пациентов, получавших ларонидазу, по срав-
нению с пациентами, получавшими плацебо, 
имелось улучшение дыхательной функции в 
среднем на 5,6%, также было продемонстри-
ровано увеличение проходимого расстояния 
при тесте шестиминутной ходьбы в среднем 
на 38,1 метра по сравнению с группой паци-
ентов, получавших плацебо. Достигнутые 
улучшения сохранялись и при дальнейшем 
обследовании пациентов, получающих лекар-
ственный препарат. Было продемонстриро-
вано дальнейшее увеличение способности к 
ходьбе: по сравнению с исходом проходимое 
за 6 минут расстояние увеличивалось в сред-
нем на 42,9 метра. 

У 80% пациентов, которые имели увеличение 
размеров печени, на фоне лечения наблюда-
лась нормализация ее размеров. Происходило 
быстрое (за первые 4 недели) уменьшение вы-
деления ГАГ с мочой. К 50-й неделе лечения на-
блюдалось уменьшение содержания ГАГ в моче 
в среднем на 64,8%.
Эхокардиография показала легкое снижение 
массы левого желудочка (у 10 пациентов со 
средней степенью левосторонней желудочко-
вой гипертрофии, у 7 пациентов показатели 
пришли в норму к 52 неделе лечения), но сред-
ний уровень фракционного выброса также 
снизился, оставаясь тем не менее в пределах 
нормы. Были зафиксированы некоторые кла-
панные изменения. У более молодых пациен-
тов с тяжелой формой МПС 1 и у пациентов со 
среднетяжелой формой заболевания наблюда-
лось увеличение показателей (рост и вес), ко-
торые приблизились к нормам. 
До настоящего времени клинические данные, 
демонстрирующие благоприятное воздей-
ствие препарата на неврологические проявле-
ния данного заболевания, отсутствуют в связи 
с тем, что Ларонидаза не проникает через гема-
тоэнцефалический барьер.

Таким образом, лечение препаратом Ларони-
дазой является единственным консерватив-
ным вариантом лечения МПС 1. Максимально 
раннее начало терапии может замедлить про-
грессию заболевания. 
Кроме того, было показано, что применение 
короткого курса ферментзаместительной те-
рапии до проведения пересадки гемопоэтиче-
ских стволовых клеток улучшает прогноз ис-
хода после трансплантации [26,54].
Несомненно, выбор способа лечения зави-
сит от возраста постановки диагноза и сте-
пени тяжести заболевания. Если диагноз 
установлен (и подтвержден лабораторными 
методами) пациенту в возрасте до 2,5 лет, 
без неврологической симптоматики и гру-
бой задержки психомоторного развития, 
процедура проведения трансплантации ге-
мопоэтических стволовых клеток должна 
рассматриваться как первый вариант пато-
генетической терапии. Но даже в таком слу-
чае ферментзаместительную терапию стоит 
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начинать сразу, на период поиска донора и 
подготовки к трансплантации, а также после 
трансплантации.
У пациентов более старшего возраста, с име-
ющимися клиническими проявлениями за-
болевания, ферментзаместительная терапия 
препаратом Ларонидазой должна быть на-
чата в максимально короткие сроки после 
постановки диагноза, еженедельно, в дозе

100 ЕД/кг. Чем позже начато лечение, тем 
меньше ожидаемая эффективность.
Если команда врачей (узких специалистов, 
педиатров, психологов) смогла установить 
диагноз МПС 1 ребенку в первые 1—2 года 
жизни, еще до того, как болезнь полно-
стью проявила себя, появляется реальный 
шанс «победить» болезнь, помочь ребенку
и семье. 
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подход к стратегии и тактике лечения таких 
детей позволяют предложить возрожденный 
алгоритм комплексной реабилитации детей 
с расщелиной губы и неба. Основной целью 
нашего алгоритма лечения детей с расщели-
ной губы и неба является ранняя реабили-
тация с ранним восстановлением анатомии 
и соответственно в последующем функции 
органов челюстно-лицевой области.
Совместная деятельность специалистов раз-
личных школ и направлений позволяет обо-
гатить знания, специальность, выработать 
единую тактику реабилитации (несмотря 
на то, что каждый специалист хорош по-
своему) и приводит к прогрессу в решении 
проблемы лечения детей с расщелиной губы 
и неба.
Высококвалифицированная специализиро-
ванная реабилитация пациентов с врожден-
ной патологией черепно-челюстно-лицевой 
области в современных условиях возможна 
только в специализированных центрах, по-
зволяющих оказывать качественную и вы-
сокоэффективную помощь со дня рождения 
ребенка и на всех ее этапах.
Успехи в области профилактики наслед-
ственной и врожденной патологии стали 
особенно заметны в последние годы, что 
связано с широким внедрением в практику 
здравоохранения таких видов медицинской 

Проблема лечения детей с 
врожденной расщелиной 
губы и неба (ВРГН) остается 

по-прежнему актуальной в России в связи 
с недостаточностью квалифицированной, 
специализированной помощи детям с такой 
патологией.
В настоящее время в некоторых регионах 
России имеет место недостаточно эффек-
тивная организация оказания помощи, от-
сутствуют детские челюстно-лицевые хирур-
ги в регионах, операции выполняют общие 
детские хирургии без привлечения таких 
специалистов, как ортодонты, логопеды, 
психологи и другие, участие которых необхо-
димо на этапах комплексного лечения детей, 
начиная с момента рождения, периода ново-
рожденности.
Детские хирурги общей специализации, к 
сожалению, вынуждены оказывать первич-
ную хирургическую помощь на местах, так 
как порой администрация региона не всегда 
может своевременно отправить пациента и 
его родителя (опекуна, сопровождающего) 
в ведущие клиники России. А в некоторых 
случаях общее соматическое здоровье па-
циента не позволяет переносить перелеты, 
пере езды и т. д.
Наш 40-летний опыт работы с детьми с рас-
щелиной губы и неба, научно обоснованный 

Как поставить диагноз
и лечить врожденную
и наследственную
патологию челюстно-лицевой 
области у детей
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помощи, как диагностика, консультирова-
ние в пренатальном периоде. Среди мно-
гих проблем, которые решает пренатальная 
диаг ностика, очень важной является по-
мощь семье в принятии решения относи-
тельно дальнейшего поведения. Помимо 
«классических» задач, а именно установ-
ления точного диагноза, составления про-
гноза, плана лечения, позволяет повысить 
эффективность психологического сопро-
вождения родителей пациентов в прена-
тальном периоде и лечения в период ново-
рожденности. Дважды, в 60-х и 80-х годах 
прошлого столетия, профессор Лариса Евге-
ньевна Фролова внедряла методику проведе-
ния первичной хейлопластики на 2—3 сутки 
после рождения ребенку с расщелиной губы 
и неба. Однако по тем или иным причинам 
такая тактика не привилась в практике здра-
воохранения СССР.
Сегодня мы уже можем заявить о возможно-
сти ранней реабилитации пациентов с рас-
щелиной губы и неба в периоде новорожден-
ности. Нами предложена система оказания 
медицинской специализированной помо-
щи детям с расщелиной губы и неба в пе-
риоде новорожденности (до 29 дней). В мае 
2013 года появилась возможность перевода 
детей в отделение хирургии новорожден-
ных (заведующий отделением профессор 
Ю.И. Кучеров) в НЦЗД (директор академик 
РАН, профессор А.А. Баранов), где и была 
впервые произведена новорожденному пер-
вичная хейлопластика на третий день после 
рождения. Но суть заключается не в том, 
что ребенок был прооперирован на третий 
день после рождения, а в том, что мы его 
вели с пренатального периода, с момента 
выявления скрининговым УЗИ беременных,
с 19—20-й недель беременности.
С момента выявления патологии беременно-
сти мы берем на учет таких родителей. Это 
позволило на ранних стадиях беременности 
выявлять патологию челюстно-лицевой об-
ласти у плода, оказывать психологическое 
сопровождение матерям и помощь их детям 
в периоде новорожденности. После родов 
мама с ребенком переводятся в отделение 

новорожденных, где успешно проводится 
первичная хейлопластика.
Алгоритм лечения заключается в УЗ-диаг-
ностике, поступлении в роддом, рождении, 
переводе в стационар, операции, наблюде-
нии, выписке домой на 6—7-е сутки. Сегод-
ня хирургическое лечение новорожденных 
производится в Морозовской ДГКБ. Ребенок 
с мамой из родильного дома поступает в от-
деление новорожденных, где дообследуется, 
готовится к операции. После хейлопластики 
ребенок переводится в отделение реанима-
ции новорожденных. Главное, что отличает 
нашу систему реабилитации, — это кормле-
ние грудью на 1—2-е сутки после операции. 
Это наше достижение в системе оказания 
ранней реабилитации детям с РГН. Сегодня 
это уже система оказания специализирован-
ной медицинской помощи детям с расщели-
ной губы и неба.
После заживления тканей на 6—7 сутки ре-
бенок с мамой выписывается домой на дина-
мическое наблюдение. Контрольный осмотр 
осуществляется через 3—6—12 мес. после 
операции. А в случае, когда семья прожива-
ет в регионах России, родители высылают 
фотографии ребенка по электронной почте. 
Сегодня для нас и родителей это самый удоб-
ный путь общения.

Таким образом, алгоритм лечения, заклю-
чающийся в выявлении патологии бере-
менных, психологическом сопровождении 
родителей, операция в стационаре, динами-
ческое наблюдение пациентов с врожденной 
и наследственной патологией позволяют 
нам проводить раннюю реабилитацию. 
Объединение творческих, организационных 
сил специалистов, занимающихся пробле-
мой лечения детей с врожденной и наслед-
ственной патологией челюстно-лицевой об-
ласти, создание центров диспансеризации 
и учета пациентов позволят оказывать ран-
нюю высококвалифицированную, специали-
зированную, комплексную медицинскую по-
мощь, что в свою очередь приводит к ранней 
медико-психолого-педагогической и соци-
альной реабилитации. 
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ет собой преобразованные стенки эмбрио-
нальных мозговых пузырей, полости которых 
образуют мозговые желудочки. Внутренняя 
зона мозговых пузырей (перивентрикуляр-
ная область) является «зародышевой» зоной 
для клеток головного мозга. Суть процессов, 
происходящих на 2—4 месяце внутриутроб-
ного развития, заключается в активном раз-
множении нервных клеток (нейрональной 
пролиферации) в этой области с последую-
щей их радиальной миграцией и размеще-
нием в наружной части (краевой зоне) стен-
ки пузыря (будущей коре головного мозга) 
[2,4,7]. В результате нарушения процессов 
нейрональной пролиферации развиваются 
тяжелые структурные нарушения головно-
го мозга, проявляющиеся уменьшением ве-
щества головного мозга (микроцефалия), 
увеличением вещества головного мозга
(мегалэнцефалия), а также нейрокожные 
синдромы «факоматозы» — туберозный 
склероз, энцефалотригеминальный ангио-
матоз, нейрофиброматоз [2,4,5,8,9]. Практи-
чески все болезни, развившиеся вследствие 
нарушенной нейрональной пролиферации, 
сопровождаются тяжелой степенью инвали-
дизации и социальной дезадаптацией [1,2]. 
Кроме того, обследование детей с различ-
ными нарушениями психоречевого и мо-
торного развития выявило, что врожденные 

Врожденные пороки развития 
головного мозга (церебральные 
эмбриофетопатии, дисгенезии 

или мальформации) встречаются прибли-
зительно у 1 из 100 новорожденных и пред-
ставляют одну из серьезных проблем совре-
менной медицины, т.к. являются причиной 
антенатальной и ранней детской смертности 
в 30% [1,2,4,5]. Выжившие дети с пороками 
головного мозга в дальнейшем являются ин-
валидами по таким тяжелым заболеваниям, 
как органические формы умственной отста-
лости, детские церебральные параличи, раз-
личные формы симптоматической эпилеп-
сии [2,3]. 
С внедрением в практику современных ме-
тодов исследования нервной системы, в пер-
вую очередь методов нейровизуализации 
(нейросонографии — НСГ, компьютерной 
томографии — КТ, магнитно-резонансной 
томографии — МРТ), появилась возмож-
ность не только выявлять различные анома-
лии развития ЦНС прижизненно, но и анте-
натально [1,2,4,6].
В структуре процессов нейроонтогенеза од-
ним из наиболее важных этапов формирова-
ния головного мозга человека является этап 
нейрональной пролиферации (2—4 месяц 
внутри утробного развития). Согласно совре-
менным данным, головной мозг представля-

Клинические наблюдения

Клинические синдромы 
нарушения нейрональной 
пролиферации —
семиотика и современная 
диагностика
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аномалии головного мозга, в том числе и 
болезни нарушений нейрональной пролифе-
рации, являются причиной этих нарушений 
в 35—40% случаев [2]. В основе нарушения 
процессов нейрональной пролиферации ле-
жат наследственные факторы (хромосомные 
и генетические нарушения, тератогенные 
причины, а также спорадические формы, в 
том числе обусловленные спонтанными но-
выми мутациями генов) [2,7].
Целью настоящего исследования явилось 
выяв ление с помощью методов лучевой 
диаг ностики (КТ, МРТ) особенностей струк-
турной организации головного мозга при 
следующих клинических синдромах: врож-
денной микроцефалии, врожденной макро-
цефалии и различных факоматозов. 

Под нашим наблюдением был 41 ребенок 
с синдромами «нарушения нейрональной 
пролиферации» в возрасте от 5 суток до 
3 лет. Распределение больных по формам 
синдромов представлено в таблице 1. 

РЕЗУЛЬТАТЫ ИССЛЕДОВАНИЯ

Первичная врожденная микроцефалия ха-
рактеризовалась малыми размерами головы 
при рождении, плотными костями, наличи-
ем черепных синостозов, малыми размера-
ми черепных родничков или их отсутствием, 
что согласовалось с данными литературы 
[2,3,10]. У 4 больных отмечались неонаталь-
ные генерализованные клонические су-
дороги. С учетом особенностей строения 
родничков визуализация мозга с помощью 
НСГ была затруднена. При проведении КТ 
выявлено уменьшение размеров головно-
го мозга преимущественно за счет лобных 
долей (гипоплазия), плотные утолщенные 
кости черепа, недоразвитие или отсутствие 
родничков. Во всех случаях врожденной ми-
кроцефалии патологических изменений со 
стороны мозжечка и ствола мозга выявлено 
не было. У 3 пациентов наряду с врожден-
ной микроцефалией выявлены КТ признаки 
гипоксически-ишемических изменений го-
ловного мозга, что указывает на сочетанный 
характер повреждения (пре- и перинаталь-
ный) (рис. 1). При наблюдении в динамике 
у всех детей с врожденной микроцефалией 
выявлялась умственная отсталость различ-
ной степени выраженности.
В соответствии с международными диаг-
ностическими критериями [2,10,11,12] в 

Таблица 1. Распределение пациентов 
по формам синдромов «нарушений 

нейрональной пролиферации»

Синдромы Количество
пациентов

Первичная (врожденная) микро-
цефалия

8

Макроцефалия (билатеральная 
мегалэнцефалия)

7

Макроцефалия (унилатераль-
ная — гемимегалэнцефалия)

3

Туберозный склероз (болезнь 
Бурневиля—Прингла)

12

Энцефалотригеминальный 
ангиоматоз (болезнь Штурге—
Вебера)

6

Нейрофиброматоз 5

Всего 41

Все пациенты обследованы на клинической 
базе кафедры неонатологии ФУВ ГОУ ВПО 
РГМУ им. Н.И. Пирогова в отделении ком-
пьютерной и магнитно-резонансной томо-
графии Морозовской ДГКБ. 

Рис. 1. Компьютерные томограммы ребенка 2 мес. с 
врожденной первичной микроцефалией. Форма черепа 
изменена, кости уплотнены, роднички отсутствуют. 
Лобные доли уменьшены в размерах (гипоплазия). 
Субарахноидальные пространства лобных долей, 
сильвиевы щели, передний отдел межполушарной щели 
расширены 
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структуре врожденной макроцефалии выде-
лено состояние, обусловленное собственно 
увеличением объема головного мозга и соот-
ветственно увеличение размеров головы — 
мегалэнцефалия. Мегалэнцефалия прояв-
лялась в двух формах — генерализованная 
(билатеральная мегалэнцефалия) и очаго-
вая (односторонняя, унилатеральная мегал-
энцефалия, гемимегалэнцефалия). Данную 
патологию приходилось дифференцировать 
с другим состоянием, связанным с увели-
чением размеров головы, но в основе своей 
имеющем врожденную деструкцию веще-
ства головного мозга — гидранэнцефалию. 
Врожденная генерализованная мегалэнце-
фалия характеризовалась крупными разме-
рами черепа после рождения (превышаю-
щими нормативы на 2—4 см), наличием 
неонатальных судорог генерализованного 

характера в 2 случаях. В отличие от врожден-
ной гидроцефалии большие роднички были 
не увеличены, черепные швы сомкнуты. В 
дальнейшем у 2 детей с мегалэнцефалией и 
судорогами была выявлена синдромальная 
форма патологии, проявляющаяся общим 
гигантизмом, гипогликемией, макроглосси-
ей, наличием пупочной грыжи, задержкой 
психомоторного развития, что позволило ве-
рифицировать синдром Беквита—Видемана. 
В остальных случаях мегалэнцэфалии психо-
моторное развитие детей нарушено не было, 
что позволило поставить диагноз доброка-
чественной аутосомно-рецессивной формы 
мегалэнцефалии. 
При очаговой унилатеральной гемимегалэн-
цефалии во всех случаях с рождения отмече-
на черепно-лицевая асимметрия. Неонаталь-
ные судороги были, как правило, очагового 
(парциаль ного) характера или полиморфны-
ми. Во всех случаях были выражены симпто-
мы нарушения психомоторного развития, 
очаговые нарушения со стороны черепных 
нервов и двигательной сферы, обычно лока-
лизованные контрлатерально пораженному 
полушарию. При НСГ специфических при-
знаков как при генерализованной, так и при 
очаговой макроцефалии выявлено не было. 
В 2 случаях унилатеральная гемимегалэнце-
фалия явилась причиной ранней эпилепти-
ческой энцефалопатии (синдрома Отахара), 
что нашло отражение в описанном нами ра-
нее случае и в зарубежной литературе [4,13]. 
При проведении КТ и МРТ головного мозга 
выявлены следующие изменения: увели-
чение одного полушария головного мозга, 
расширение бокового желудочка на сторо-
не поражения, одностороннее утолщение 
коры (рис. 2). 
Мегалэнцефалию дифференцировали с ма-
кроцефалией, причиной которой явилась 
гидранэнцефалия. При данной патологии с 
рождения отмечалось увеличение размеров 
черепа, сопровождающееся выраженным 
истончением костей черепа (клинически ха-
рактеризуется симптомом «пергаментных» 
костей), увеличение большого родничка. 
Во всех случаях при гидранэнцефалии на-
блюдались генерализованные тонические 

Рис. 2. Компьютерные томограммы ребенка 3 лет с 
мегалэнцефалией, агенезией мозолистого тела. Левое 
полушарие головного мозга увеличено. III желудочек 
расположен высоко между раздвинутыми телами 
боковых желудочков. Боковой желудочек расширен на 
стороне поражения. Кора левого полушария утолщена
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судороги. В отличие от врожденной гидро-
цефалии при гидранэнцефалии признаков 
внутричерепной гипертензии и прогресси-
рующего увеличения размеров головы не 
отмечено. Во всех случаях гидранэнцефалии 
кроме тяжелых резистентных судорог отме-
чались тяжелые неврологические расстрой-
ства: отсутствие психического развития, 
нарушения сосания, глотания, бульбарные 
расстройства, отсутствие физиологических 
рефлексов, грубые двигательные расстрой-
ства (тетрапарез). Диагноз «гидранэнцефа-
лия» устанавливался после КТ или МРТ, при 
проведении которых выявлялось практиче-
ски полное отсутствие головного мозга с за-
меной его ликвором (рис. 3). 
У 23 пациентов диагностированы факома-
тозы, относящиеся к группе нейроэктодер-
мальных дисплазий, возникших на этапе 
нейрональной пролиферации вследствие 
нарушения дифференцировки (гистогенеза) 
эмбриональных бластных клеток. Данные 
заболевания клинически характеризовались 
различными кожными изменениями и вы-
раженной неврологической симптоматикой. 
Диагноз отдельных форм факоматозов уста-
навливался в соответствии с международны-
ми критериями [2,7,9,14,15].
Клинические проявления туберозного скле-
роза в неонатальном периоде не отличались 
какой-либо спецификой. У 5 детей после 
рождения отмечались неонатальные судоро-
ги (у 3 — парциальные, в 1 случае — атипич-
ные — апноэ, в 1 случае — генерализован-
ные клонические). Во всех случаях судороги 
отличались высокой частотой, склонностью 
к серийности и были резистентны к тера-
пии барбитуратами. В остальных случаях 
эпилептические приступы дебютировали 
в возрасте от 3 до 6 месяцев в виде инфан-
тильных спазмов. Специфические феноти-
пические кожные признаки туберозного 
склероза обычно начинали проявляться в 
возрасте 3—5 мес. в виде появления неболь-
ших овальных депигментированных пятен. 
Примечательно, что появление пятен обыч-
но сочеталось с появлением эпилептических 
приступов. В 6 случаях отмечались другие 
кожные изменения в виде ангиоматоза, 

«кофей  ных» пятен. У всех детей с тубероз-
ным склерозом уже в первом полугодии жиз-
ни выявлялась задержка психо-предречевого 
развития. Более выражено эти нарушения 
формировались на втором году жизни. В 
8 случаях у одного из родителей обычно от-
мечались моносимптомные признаки данно-
го заболевания (депигментированные пятна 
на коже туловища, аденомы сальных желез 
на лице), что указывало на доминантный 
характер наследования данного синдрома 
[2,9]. В остальных случаях развитие забо-
левания расценивалось как спорадическое 
(варианты новых мутаций?). Наибольшей 
информативностью отличались изменения, 
полученные при КТ (рис. 4).

А Б

Рис. 3. Топограмма (А) и компьютерная томограмма 
(Б) ребенка 12 дней с врожденной гидранэнцефалией. 
Форма черепа изменена, кости переднего отдела свода 
черепа истончены. Вещество мозга больших полуша-
рий практически отсутствует

Рис. 4. Компьютерные томограммы ребенка 8 мес. с 
туберозным склерозом. В стенках боковых желудочков 
субэпендимально определяются специфические петри-
фикаты (туберсы)
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Энцефалотригеминальный ангиоматоз
(болезнь Штурге—Вебера) характеризовал-
ся выраженными проявлениями у всех паци-
ентов сразу после рождения в виде ангиом 
кавернозного характера, локализующихся 
на лице в местах выходов тройничного нер-
ва, что соответствовало классической карти-
не данного заболевания [2,15]. В 3 случаях 
наблюдались ангиомы на туловище. У 4 де-
тей в неонатальном периоде отмечались 
парциальные судороги, в дальнейшем сфор-
мировались гемипарезы, контрлатеральные 
энцефалотригеминальной ангиоме. В 3 слу-
чаях была выявлена врожденная глаукома 
на стороне ангиомы. При проведении КТ у 
7 больных уже при производстве топограм-
мы определялись петрификаты в теменно-
затылочных областях. Более детально по-

ражение мозга оценивалось на аксиальных 
срезах — имелось одностороннее поражение 
корковых отделов теменно-затылочных об-
ластей (петрификаты в корковых отделах). 
Во всех наблюдениях была выявлена уме-
ренно выраженная атрофия вещества мозга 
(рис. 5).
При проведении МРТ с контрастным уси-
лением больным, у которых не выявлялись 
кальцификаты, были обнаружены ангиомы, 
которые визуализировались как области по-
вышения сигнала в конвекситальном суб-
арахноидальном пространстве и в субарах-
ноидальном пространстве борозд, а также 
увеличенное сосудистое сплетение боково-
го желудочка пораженной стороны. У всех 
больных отмечались признаки атрофии по-
раженного полушария (рис. 6).

Рис. 5. Компьютерные томограммы ребенка 1 года 2 мес. с энцефалотригеминальным 
ангиоматозом. В корковом отделе теменно-затылочной области левого полушария 
головного мозга определяются обширные петрификаты. Субарахноидальные про-
странства расширены

А Б В Г

Рис. 6. МР-томограммы ребенка 10 мес. с энцефалотригеминальным ангиоматозом.
А — МР-томограмма без контрастного усиления, Б, В, Г — с контрастным усилением. Визуализируется уве-
личенное сосудистое сплетение бокового желудочка пораженной стороны (Б), ангиомы (области повышения 
сигнала) в субарахноидальном пространстве борозд (В), в конвекситальном субарахноидальном пространстве 
(Г). Уменьшение размеров пораженного полушария
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Нейрофиброматоз (болезнь Реклингаузена) 
был диагностирован у 5 пациентов. По срав-
нению с другими вышеописанными синдро-
мами диагноз нейрофиброматоза ставился в 
возрастном периоде от 2 до 3 лет. В данном 
возрасте мы выявили только нейрофибро-
матоз I типа, для которого было характер-
но поражение зрительных путей. В неона-
тальном периоде и на первом году жизни ни 
одного случая нейрофиброматоза выявлено 
не было, хотя наличие гиперпигментиро-
ванных «кофей ных» пятен выявлялось уже 
на первом году жизни. Первыми клиниче-
скими проявлениями нейрофиброматоза 
I типа были: парциальные судороги, мелкие 
округлые образования на коже по ходу круп-
ных периферических нервов, «кофейные» 
пятна на коже туловища, у 3 пациентов был 
пигментный невус в области крестца, у 2 — 
снижение зрения и косоглазие. Наиболее ча-
стым проявлением нейрофиброматоза I типа 
являлось выявляемое на КТ и МРТ объемное 
образование (глиома) зрительного нерва, 
одно- или двустороннее, которое у 2 па-
циентов распространялось на область хиаз-
мы и зрительные тракты (рис. 7). В головном 
мозге объемное образование (астроцитома) 
наиболее часто локализовалось в области 
среднего мозга, что нашло отражение в ли-
тературе [2,6]. 

Таким образом, «синдромы нарушения ней-
рональной пролиферации» представляют 
собой гетерогенную группу состояний, от-
личающихся клиническим полиморфизмом 
и имеющих специфические структурные 
изменения в головном мозге, выявляемые 
при проведении комплексной лучевой диа-
гностики. Одними из важнейших общих 
клинических проявлений данных синдро-
мов являются эпилептические судороги, 
как правило, резистентные к антиконвуль-
сантной терапии, дисморфический фено-
тип пациентов, нарушение психического, в 
меньшей степени моторного развития. Для 
всех форм факоматозов характерно наличие 
кожных изменений в сочетании с невроло-
гическими симптомами. При выявлении 
данных клинических особенностей в раннем 
детском возрасте, особенно резистентных 
эпилептических судорог, необходимо про-
ведение этапного комплексного лучевого 
обследования с помощью НСГ при рождении 
и в первые месяцы жизни, а также КТ и МРТ. 
Каждый метод лучевой диагностики не ис-
ключает другой, а в большинстве случаев до-
полняет качественно новой информацией по 
структуре головного мозга. Проведение дан-
ного обследования позволяет выявлять раз-
личные структурные нарушения в головном 
мозге, связанные с нарушением этапа ней-

Рис. 7. Компьютерные томограммы ребенка 2,5 лет с нейрофиброматозом I типа. Определяются глиомы 
зрительных нервов (А), объемное образование хиазмальной области (Б), распространяющееся на прилежащие 
структуры мозга, сдавление III желудочка, асимметричное расширение боковых желудочков (В)

А Б В
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рональной пролиферации, происходящее в 
период со 2 по 4 месяцы внутриутробного 
развития плода. Своевременность, точность 
синдромальной диагностики данных нару-
шений нейроонтогенеза необходима пре-
жде всего для проведения раннего медико-
генетического обследования в семьях, 
имеющих больного ребенка с синдромами 
«нарушения нейрональной пролиферации», 
т.к. в большинстве случаев данные забо-
левания имеют аутосомно-доминантный 
характер и риск рождения в последующем 
больных детей в данной семье чрезвычай-
но высокий. При выявлении тератогенных 

факторов, воздействующих на плод в пе риод 
2—4 месяцев внутриутробного развития 
и приведших к развитию данных пороков 
нервной системы, в случаях последующих 
беременностей следует по возможности эти 
факторы исключить. К сожалению, развитие 
«синдромов нарушений нейрональной про-
лиферации», произошедших под влиянием 
новых спонтанных генных мутаций, на се-
годняшнем уровне развития современной 
медицины профилактировать практически 
не представляется возможным, однако это 
ставит перед генетиками новые проблемы 
поиска мутагенных факторов. 
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раствором, включающим взаимораствори-
мые препараты — физиологический раствор 
и раствор дексазона в пропорции 6:1. Безо-
пасность процедуры обеспечивал окончатый 
зажим на веке, не допускающий поврежде-
ния инъекционной иглой подлежащих струк-
тур глазного яблока.
Результаты и их обсуждение. Актуальность 
рассматриваемой проблемы обусловлена ее 
широкой распространенностью — только 
на долю халязиона в структуре общей пато-
логии век приходится около 7,4% случаев, а 
в отделение микрохирургии глаза Морозов-
ской ДГКБ еженедельно поступает от 6 до 
8 халязионов.
Операции у всех пациентов протекали глад-
ко. Осложнения в процессе выполнения хи-
рургического вмешательства отсутствовали.
Кровоснабжение век осуществляют две ар-
териальные дуги, расположенные на перед-
ней поверхности хрящей — в верхнем веке 
arcus palpebralis superior и в нижнем — arcus 
palpebralis inferior. Так как источником кро-
вотечения, как правило, выступал не один 
сосуд, раствор вводили в двух и более точках 
для осуществления билатеральной компрес-
сии. Остановка кровотечения, позволив-
шая отказаться от классической давящей 
повязки, достигнута во всех случаях за счет 
создания плотного инфильтрата вокруг кро-
воточащего сосуда. Во избежание быстрой 
диффузии раствора с последующим всасыва-
нием инъекцию осуществляли в ткань хря-
ща, добиваясь устойчивой инфильтрации и 
стабильного гемостаза. Включение в гемо-

Наиболее распространены в 
структуре доброкачествен-
ных новообразований век у 

пациентов детского возраста халязион и па-
пиллома. Лечение этой патологии у детей 
хирургическое. Если речь идет об опухолях 
типа папиллом, то раневую поверхность ре-
комендуют коагулировать. В случае халя-
зиона золотым стандартом хирургического 
вмешательства до настоящего времени явля-
ется разрез ткани, прикрывающей халязион, 
удаление его содержимого вместе с капсулой 
и наложение на глаз тугой давящей повязки. 
Все эти мероприятия (коагуляция раневой 
поверхности, тугая давящая повязка) высту-
пают профилактикой обильного длительного 
кровотечения.
Целью нашего исследования явились обо-
снование, разработка и клиническая апро-
бация нового метода гемостаза в хирургии 
халязиона и папилломы век, обладающего 
эффективностью, безопасностью, техниче-
ской простотой и высокой комплаентностью.
Материал и методы. Под нашим наблюде-
нием находилось 46 детей в возрасте от 2 до 
14 лет с доброкачественными новообразова-
ниями век — халязион (39 детей) и папилло-
ма (7 детей). 
Хирургическое вмешательство протекало 
стандартно. Гемостаз обеспечивали инфиль-
трацией окружающих область халязиона тка-
ней гемостатическим раствором до снятия 
зажима с века. При этом гемостатический 
эффект оказывало механическое сдавление 
источника кровотечения двухкомпонентным 

Инфильтрационный гемостаз 
в хирургии некоторых 
доброкачественных 
новообразований век
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статический раствор дексазона обеспечива-
ло дополнительный противовоспалительный 
и десенсибилизирующий эффект процедуры.
В раннем послеоперационном периоде ни у 
одного нашего пациента не возникли ослож-
нения в виде отека века и/или геморрагиче-
ских проблем.
В настоящее время существует несколько 
методов гемостаза кровоточащего ложа ха-
лязиона, различающихся по своей эффек-
тивности, травматичности, стоимости и 
комплаент ности. На современном этапе осо-
бую популярность приобретают лазерные 
вмешательства. Эта тенденция коснулась и 
лечения доброкачественных новообразова-
ний, причем одним из аргументов выступает 
возможность отказа от неудобной давящей 
повязки. Однако цена лазерной хирургии ко-
леблется от 7 до 16 тысяч рублей за удаление 
одного новообразования.
Для оценки самочувствия ребенка после опе-
рации нами была избрана визуальная ана-
логовая шкала боли Вонга—Бэкера. Шкала 
изображает «человечков», выражение лица 

которых меняется от максимально позитив-
ного (0—2 балла) до крайне негативного 
(8—10 баллов). Дети, у которых был исполь-
зован инфильтрационный гемостаз, оцени-
вали свое состояние в первый день после опе-
рации в диапазоне 0—2 балла (от отличного 
до хорошего); пациенты с тугими давящими 
повязками были не столь оптимистичны и 
выставили оценку своего самочувствия в 
пределах 6—8 баллов (от неудовлетворитель-
ного до плохого).

ВЫВОДЫ
1. Инфильтрационный гемостаз проявил 

себя эффективным, безопасным, техни-
чески простым и не требующим допол-
нительного хирургического времени ме-
тодом.

2. Дополнительными достоинствами ме-
тодики выступают отсутствие необходи-
мости локализации кровоточащего со-
суда, экономичность и комплаентность 
вследствие отсутствия тугой давящей
повязки. 
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лечению. Очевидно, это обстоятельство тре-
бует более сплоченной совместной работы 
высококвалифицированных врачей различ-
ных подразделений и лабораторной службы, 
взаимопонимания, более внимательного и бе-
режного отношения к назначаемым анализам 
и получаемым ответам.
Надеемся, что данная рубрика принесет поль-
зу и внесет определенную ясность в работу не 
только лабораторной службы, но и всех под-
разделений стационара.

CLOSTRIDIUM DIFFICILE У ДЕТЕЙ: 
КОМУ ПОКАЗАНО ОБСЛЕДОВАНИЕ?
Clostridium difficile — возбудитель относится к 
спорообразующим анаэробным грамположи-
тельным бациллам, которые могут длительно 
существовать в виде спор в окружающей сре-
де (в частности, в почве). Основной путь пере-
дачи — фекально-оральный и контактный. 
Заражение также может происходить через 
руки медицинского персонала и медицинское 
оборудование. Прежде всего C.difficile являет-
ся причиной внутрибольничной инфекции, 
но может быть и внебольничной. Источни-
ком инфекции является человек. Характерно 
воспаление толстой кишки. Свое название 
бактерия получила в связи с трудностями ее 
выделения и культивирования и называлась 
раньше — Bacillus difficilis [1]. 
В целом к роду Clostridia относятся заболева-
ния с энтеральным путем передачи (ботулизм, 
клостридиальный гастроэнтерит, клостриди-
альный некротический энтерит) и травмати-
ческим (столбняк, анаэробная инфекция). 
История свидетельствует о том, что одно из 
первых упоминаний о столбняке было сделано 
еще Гиппократом. В Средние века был описан 

Данная рубрика возникла в связи 
с необходимостью расширения 
знаний врачей по отдельным 

нозологиям и методам обследования в круп-
ном многопрофильном стационаре, которым 
является Морозовская детская городская кли-
ническая больница. Ежедневно в лаборато-
рии больницы выполняются тысячи анализов 
по различным необходимым направлениям. 
Лаборатория оснащена по последнему слову 
техники, имеет приборы, позволяющие вра-
чам на основе современных методов диагно-
стики (как отечественных, так и зарубежных) 
оценивать ситуацию в кратчайшие сроки от 
момента поступления больного в стационар. 
Однако, как показал разбор историй болез-
ни по разным отделениям больницы, не все 
анализы, выполненные в лаборатории и тре-
бующие не только их интерпретации, но и 
дальнейших действий (алгоритма лечения, 
сроков амбулаторного наблюдения в дина-
мике, определения периодов взятия повтор-
ных анализов, последующего амбулаторного 
осмотра специалистами и госпитализации), 
бывают оценены, объяснены и внесены в 
историю болезни. Огромное количество ана-
лизов выполняются как «рутинные», на кото-
рые затрачиваются не только средства, но и 
рабочее время врачей-лаборантов, а цель их 
определения остается неясной. К сожалению, 
многие анализы остаются невостребованны-
ми, а это в свою очередь может отражаться на 
результатах лечения. 
Имеются определенные трудности в интер-
претации остроты и необходимости лечения 
различных инфекций. Ряд выявленных возбу-
дителей вообще не упоминается при выписке 
в диагнозах, отсутствуют рекомендации по 

В помощь практикующим врачам

Лабораторная диагностика: 
необходимая и достаточная



В помощь практикующим врачам
108

ботулизм. И гораздо позже, в ХХ веке, появи-
лась информация о клостридиальном некро-
тическом гастроэнтерите. В 1935 году впервые 
Ivan C. Hall и Elizabeth O'Toole описали и назва-
ли возбудителя Bacillus difficilis [1,2], выделив 
его от здорового новорожденного. Поэтому 
поначалу данный возбудитель был причислен 
к непатогенным. И лишь значительно позже, в 
1978 году, бацилла была выделена из фекалий 
пациентов с превдомембранозным колитом 
(ПМК) после лечения клиндамицином, в связи 
с чем и была отнесена к патогенным возбуди-
телям. С начала ХХI века во многих странах 
отмечается нарастание распространенности 
клостридиальной инфекции. Этому обстоя-
тельству способствует широкое применение 
антибиотиков во всех странах мира, рост ре-
зистентной микрофлоры, длительное пребы-
вание в стационаре и выхаживание глубоко 
недоношенных новорожденных, получающих 
антибактериальные препараты.

МИКРОФЛОРА КИШЕЧНИКА 
ЗДОРОВОГО ЧЕЛОВЕКА И ПРИ 
ПАТОЛОГИЧЕСКИХ СОСТОЯНИЯХ
Известно, что взаимоотношение между ки-
шечником и бактериальной микрофлорой — 

это сложный процесс, имеющий как поло-
жительные, так и отрицательные стороны. 
Кишечник человека заселен микроорганиз-
мами — микрофлорой. Многие исследовате-
ли считают, что микрофлора является допол-
нительным человеческим органом, который 
имеет определенную массу, клеточный состав, 
генетическое содержание, метаболическую 
активность. Некоторые микроорганизмы 
даже в организме здорового человека способ-
ны проникать в кровоток и оказывать влияние 
на здоровье и функцию не только кишечника, 
но и всего пищеварительного тракта [3]. 
Состав микрофлоры конкретного человека за-
висит от факторов внешней среды и организ-
ма хозяина. Заселять кишечник могут многие 
микроорганизмы — как полезные, так и вред-
ные (рис. 1). 
К патогенным бактериям относятся: Clostri-
dium spp., Pseudomonas aeruginosa, Staphilococcus 
spp., Proteus spp.
Другие могут быть как патогенными, так и 
полезными: Bacteroides spp., Escherichia coli и 
энтеробактерии.
Часть бактерий проявляют исключитель-
но полезные качества: Lactobacillus и Bifido-
bacterium.

Рис. 1 [4]. Вредные и полезные микроорганизмы

Вредные Полезные

Bacteroides spp.

Bifidobacterium spp spp.

Clostridium spp.

Lactobacterium spp.

Escherichia coli

Энтеробактерии

Staphilococcus spp.

Proteus spp.

Pseudomonas aeruginosa

Анаэробные грамположительные кокки
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За последние 10—15 лет внимание специали-
стов (педиатров, хирургов, гастроэнтероло-
гов, неонатологов) как у нас в стране, так и за 
рубежом, привлекла инфекция, обусловлен-
ная Clostridium difficile.
В исследованиях Kalliomaki M. et al. (2001) 
у 76 младенцев в возрасте 3 недель и 3 ме-
сяцев, имеющих высокий риск развития 
атопии, было выявлено высокое содержа-
ние Clostridium spp., в то же время у них от-
мечалось значительно меньшее количество 
Bifidobacterium spp. В возрасте 3-х месяцев 
это различие нивелировалось. Было сделано 
предположение, что особенности ранней ко-
лонизации важны для созревания иммуните-
та по неатопическому варианту [5]. 
Известно, что в норме у детей, рожденных 
естественным путем, после рождения про-
исходит колонизация Lactobacillus spp. и 
Bifido bacterium spp. В то же время дети, рож-
денные путем кесарева сечения, имеют высо-
кую концентрацию Clostridium spp., которая 
способствует длительному сохранению грам-
отрицательной микрофлоры [6]. Особенное 
значение имеет активация данной инфекции 
у детей недоношенных, получавших большое 
количество антибактериальных препаратов 
в связи с риском возникновения антибиотик-
ассоциированной диареи (ААД) и псевдо-
мембранозного колита (ПМК). Кроме того, 
кишечник глубоко недоношенных детей осо-
бо чувствителен к патогенным бактериям и 
возникновению язвенного некротического 
энтероколита (ЯНЭК). Недоношенные дети, 
с незрелой иммунной системой, составляют 
группу риска по формированию в более стар-
шем возрасте воспалительных заболеваний 
кишечника (ВЗК). 
Описаны вспышки внутрибольничных забо-
леваний в ОРИТ, а также в отделениях гема-
тологии, онкологии, хирургии и других, обу-
словленных C.difficile.
Клостридиальная инфекция может встречать-
ся в стационаре и в амбулаторных условиях 
у тех детей, которые получали антибиотики 
широкого спектра действия, также и у тех, ко-
торые антибиотики не получали вообще.
К контингентам риска по развитию тяжелых 
форм относятся дети раннего возраста с осла-

бленным иммунитетом, а также взрослые 
> 65 лет, больные онкологическими, хрони-
ческими заболеваниями, а также пациенты 
с иммуносупрессивными состояниями. На 
сегодняшний день выделен ряд факторов ри-
ска развития клостридиальной инфекции, од-
нако основными являются: госпитализация в 
стационар и лечение антибиотиками. Кроме 
этих факторов, на протяжении десятилетий 
были выделены еще и следующие: оператив-
ные вмешательства на желудочно-кишечном 
тракте, повторные очистительные клизмы, 
длительное использование назогастрального 
зонда [7,8,9]. К антибактериальным препа-
ратам, способствующим развитию клостри-
диальной инфекции, относятся: клиндами-
цин, цефалоспорины, аминопенициллины. В 
случае комбинированного назначения анти-
бактериальных препаратов риск развития 
C.difficile инфекции значительно возраста-
ет — до 58,9% [10].

ФАКТОРЫ ВИРУЛЕНТНОСТИ 
С.DIFFICILE
К основным факторам вирулентности C.dif-
ficile относится токсин А (TcdA) и токсин В 
(TcdB). Для проникновения в клетку токси-
ны используют различные типы рецепторов. 
Рецепторы токсина В находятся в клетках-
мишенях (энтероцитах) базолатерально, а 
для токсина А — на верхушечных, апикаль-
ных участках [1]. 
Токсин А — энтеротоксин, стимулируя гуани-
латциклазу, повышает секрецию жидкости в 
просвет кишечника и способствует развитию 
диареи.
Токсин В — обладает выраженным цитопато-
генным действием на слизистую кишечника. 
Оба токсина индуцируют апоптоз и некроз 
эпителиальных клеток. Нарушение барьера 
слизистой оболочки позволяет токсинам не-
посредственно воздействовать на различные 
клетки иммунной системы (макрофаги, туч-
ные клетки), на нейроны, вызывая активацию 
провоспалительных цитокинов (ИЛ-1, ИЛ-8, 
ИЛ-1β, TNF-α). Токсины значительно изменяют 
защитные свойства слизи [1]. Помимо токси-
нов А и В, по данным литературы, в 1999 году в 
странах Европы и Америки описано появление 
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нового, гипервирулентного штамма С.difficile, 
который получил название по способу его 
типирования NAPI/B1/027, тип NAP1 (Nort 
American pulsed-field gel electrophoresis type 1) 
и риботип 027 (полимеразная цепная реакция, 
ПЦР) [11]. Следует сказать, что не все штаммы 
C.difficile продуцируют токсин.
Клинические проявления зависят от фор-
мы — от легких до тяжелых. Возможно также 
носительство C.difficile. Заболевание начина-
ется с частого разжиженного стула иногда с 
примесью крови, повышения температуры до 
38—40 °С, схваткообразных болей в животе. 
Основная клиническая симптоматика пред-
ставлена в таблице 1 [1,12,13,14].
При тяжелых формах заболевания (исследо-
вание проводилось у взрослых) с развитием 
ПМК клостридиальной этиологии описаны па-
томорфологические изменения, которые мо-
гут начинаться с дистальных отделов толстой 
кишки и далее распространяться в прокси-
мальном направлении, вплоть до терминаль-
ного отдела подвздошной кишки с увели-
чением глубины некроза слизистой кишки. 
К гистологическим особенностям относятся 
тромбозы сосудов подслизистого слоя (69,7%), 
васкулиты (21,2%), флегмона толстой кишки 

(45,5%) [15]. Поражение слизистых харак-
теризуется наличием псевдомембран непра-
вильной формы небольших размеров, состоя-
щих из слизи, лейкоцитов и фибрина. У ряда 
больных определялись участки гиперсекреции 
слизи с кистозной дилатацией крипт [15].

ДИАГНОСТИКА C.DIFFICILE
Прежде всего следует отметить, что мате-
риалом для исследования токсинов C.difficile 
являются фекалии пациентов с диареей. На 
сегодняшний день существует ряд методов ди-
агностики клостридиальной инфекции (ИФА, 
ПЦР, исследование глутаматдегидрогеназы 
C.difficile). Для определения токсинов А и В 
используется иммунохроматографический 
экспресс-тест. Однако пока других методов 
диагностики и золотого стандарта для выяв-
ления данного возбудителя нет.

ЛЕЧЕНИЕ C.DIFFICILE
При выявлении C.difficile следует отменить 
антибиотик, вызвавший заболевание. В том 
случае если антибиотик отменить невозмож-
но, следует произвести его замену другой 
группой (например, макролидами) [16]. К ци-
профлоксацину C.difficile резистентны.

Таблица 1. Клинические проявления в зависимости от тяжести болезни

Течение заболевания Критерии

Легкое Диарея (неоформленный стул 3 или более раз в сутки)

Средне-тяжелое Диарея (неоформленный стул 3 или более раз в сутки) в сочетании 
с болью

Тяжелое Водянистая диарея с кровью
Снижение уровня альбумина до 30 мг/дл в сочетании с одним из 
следующих симптомов:

 лейкоцитоз более 15 000 клеток/мм3

 болезненность при пальпации живота

Осложненное Водянистая диарея с кровью
Один из нижеперечисленных симптомов:

 гипотензия
 лихорадка > 38 °С
 илеус
 изменение сознания
 лейкоцитоз более 25 000 или менее 2000 клеток/мм3

 органная недостаточность (необходимость искусственной венти-
ляции легких, почечная недостаточность)

Рецидив Повторное развитие С.difficile-ассоциированной болезни, менее чем 
через 8 недель после окончания терапии
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Не рекомендуется применять спазмолитики 
из-за опасности развития тяжелого ослож-
нения — токсического мегаколона. Также не 
применяют средства, уменьшающие мотори-
ку кишечника, — лоперамид.
Доказана связь между лечением антисекретор-
ными препаратами (ингибиторами протон-
ной помпы — ИПП) и развитием антибиотик-
ассоциированной диареи (ААД) C.difficile. FDA 
в 2012 году 8 февраля (управление по контро-
лю за продуктами и лекарствами) представило 
сообщение, в котором предупреждает пациен-
тов и врачей об увеличении риска развития 
C.difficile при использовании ИПП.

АНТИБИОТИКИ
Выбор препаратов и способ введения 
(перораль ный, внутривенный) для лечения 
C.difficile зависит от тяжести заболевания. На 
протяжении двух последних десятилетий ис-
пользуются в основном два антибиотика — 
метронидазол и ванкомицин. Достоверной 
разницы между использованием метронида-
зола и ванкомицина выявлено не было. При 
тяжелых формах заболевания препараты 
либо комбинируются, либо вводятся внутри-
венно.

К неблагоприятным эффектам, связанным с 
ванкомицином, относятся тошнота, рвота, 
ПМК, агранулоцитоз. При приеме метронида-
зола — тошнота, периферическая нейропатия. 
Не следует назначать метронидазол при после-
дующих рецидивах в связи с риском развития 
нейротоксического эффекта [17]. Следует учи-
тывать, однако, и следующее обстоятельство: 
данные препараты в последние годы стали 
активно и широко применяться у детей ново-
рожденных и недоношенных, в отделениях 
реанимации, хирургических и т.д., в ситуациях, 
связанных с тяжестью состояния больного, сеп-
тическим состоянием, а не только с клостри-
диальной инфекцией. В связи с этим нельзя не 
учитывать рост резистентности к данным пре-
паратам, который будет только увеличиваться.
В этой связи идет поиск других препаратов и 
методов лечения. 
В частности, в ряде стран появился новый 
препарат из группы макролидов — фидаксо-
мицин. Применяется при легких и средне-
тяжелых формах клостридиальной инфекции 
в форме таблеток, уменьшая количество реци-
дивов. Стоимость высокая. В России фидаксо-
мицин не зарегистрирован.
Рифаксимин активен в отношении к C.difficile 
и может рассматриваться как дополнение к 
ванкомицину [9]. На сегодняшний день ве-
дутся дискуссии относительно применения 
данного препарата.
Нитрофуроксазид (Энтерофурил, Стопдиар) —
противомикробное средство широкого спек-
тра действия, производное нитрофурана. 
Проявляет активность в отношении грампо-
ложительных микроорганизмов, в том числе 
C.dif ficile, а также грамотрицательных энте-
робактерий. Восстанавливает эубиоз кишеч-
ника, препятствует развитию бактериальной 
инфекции, не всасывается и выводится через 
желудочно-кишечный тракт. Препарат сто-
ит рассматривать (как в стационаре, так и в 
амбулаторной практике) как один из перспек-
тивных в отношении лечения диарей различ-
ного генеза у детей и взрослых, в том числе 
обусловленных C.difficile. Важно, что препарат 
можно назначать детям начиная с первого ме-
сяца жизни в связи с отсутствием токсичности 
и резистентности. 

Таблица 2. Терапия C.difficile-инфекции у 
детей метронидазолом и ванкомицином [16]

Режим
дозирова-

ния

Стартовая этиотропная 
терапия

Препарат
выбора

Альтерна-
тивный

препарат

Метро-
нидазол

Ванкомицин

Суточная 
доза, мг/кг

До 30 До 40
(не более 2 г)

Кратность 
приема,
раз в сутки

3—4 3—4

Способ
введения

Перорально/
внутривенно

Перорально

Длитель-
ность
терапии, дни

7—10 дней 7—10 дней
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ПРОБИОТИКИ 

Пробиотики назначаются как в стационаре, 
так и амбулаторно.
Энтерол показан при легких формах как аль-
тернативное лечение антибиотикам либо 
одновременно с антибиотиками. Среди всех 
пробиотических препаратов Saccharomyces 
boulardii — оказывает антимикробное дей-
ствие, обусловленное антагонистическим эф-
фектом в отношении патогенных и условно-
патогенных микроорганизмов (Clostridium 
diffi cile, Candida albicans, Candida kruesei, Can-
dida pseudotropicalis, Klebsiella pneumoniae, 
Pseudo monas aeruginosa, Salmonella typhi mu-
rium, Yersinia enterocolitica, Echerichia coli, 
Shigella dysenteriae, Staphilococcus aureus и др.). 
Saccharomyces boulardii обладает естественной 
устойчивостью к антибиотикам, проходит че-
рез пищеварительный тракт в неизмененном 
виде без колонизации, полностью выводится 
из организма в течение 2—5 дней после пре-
кращения приема. Показанием к применению 
является также дисбактериоз, синдром раздра-
женного кишечника, ААД, диарея путешествен-
ников, вызванная C.difficile. Рекомендуемая 
продолжительность лечения, согласно инструк-
ции — 1 месяц. В рекомендациях 2013 года по 
лечению и профилактике C.difficile-инфекции 
доза Энтерола увеличена до 250 мг дважды в 
день — в течение 10—14 дней [14].
Другие пробиотики, содержащие в своем со-
ставе Bifibacterium bifidum, Bifidobacterium 
longum, Bifidobacterium infantis, Lactobacterium 
ramnosus, можно назначать для предупре-
ждения развития рецидивов после лечения 
метронидазолом и ванкомицином сроком на 
3 месяца [1,18].

ДРУГИЕ МЕТОДЫ ЛЕЧЕНИЯ
При тяжелых формах заболевания описан 
опыт внутривенного введения иммуноглобу-
линов (при лечении ПМК).
Рассматриваются перспективные методы: вве-
дение моноклональных антител к токсинам 
C.difficile и использование фекального транс-
плантанта от здорового донора при ПМК и ААД.
На сегодняшний день речь идет об исполь-
зовании экоантибиотиков разных групп 
(амино пенициллины, макролиды, фторхи-

нолоны), содержащих в своем составе пре-
биотиотическую дозу высокоочищенной 
лактулозы ангидро (АВВА РУС). Кристаллы 
лактулозы подвергаются сушке, измельчению 
по специальной методике — ангидро-, затем 
их включают в состав антибиотиков (300 мг). 
Проведенные ранее исследования относи-
тельно пребиотика лактулозы показали, что 
она не оказывает влияния на осмотическое 
давление в кишечнике, не влияет на мотори-
ку кишечника, компенсирует негативное воз-
действие антибиотика на микробиоценоз ор-
ганизма. Лактулоза гидролизуется в толстой 
кишке, главным образом, лакто- и бифидо-
бактериями, что приводит к увеличению их 
содержания. Отмечен рост ферментативной 
активности бифидобактерий в случае при-
менения экоактибиотиков [19]. В исследова-
нии, проведенном с участием здоровых до-
бровольцев, было отмечено, что при приеме 
лактулозы плотность бифидобактерий увели-
чивается в 1,5 раза, в то время как плотность 
популяций клостридий одновременно снижа-
ется в 3 раза [20].
Диоктаэдрический смектит нейтрализует ак-
тивность токсинов, может применяться одно-
временно с антибиотиками по 1—2 пакетика 
3 раза в сутки на протяжении 7 дней.
При тяжелых осложненных формах показани-
ем к оперативному вмешательству (колэкто-
мии) служат следующие состояния [1,14]:

 перфорация кишки;
 развитие синдрома системной воспалитель-
ной реакции;
 отсутствие улучшения самочувствия, не-
смотря на проводимое консервативное ле-
чение на протяжении 5 дней;
  развитие токсического мегаколона, илеуса, 
симптомов «острого» живота.

Показателем тяжести служит уровень лактата 
сыворотки крови (более 5 ммоль/л). Кроме 
этого показателя целесообразно определять 
уровень фекального кальпротектина как мар-
кер воспаления толстой кишки при разных ва-
риантах течения C.difficile [21].

ПРОФИЛАКТИКА 
Комплекс мероприятий достаточно прост 
и прежде всего включает соблюдение пра-
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вил личной гигиены: мытье рук с мылом 
и антисептиками, соблюдение санитарно-
гигиенических правил медицинского учреж-
дения. К более масштабным по объему меро-
приятиям относится сокращение назначения 
антибактериальных препаратов, сроков пре-
бывания в стационаре.

ДАННЫЕ МОРОЗОВСКОЙ БОЛЬНИЦЫ 
(C.DIFFICILE-ИНФЕКЦИЯ)
За последние 5 лет было выполнено 539 ана-
лизов на C.difficile, из них 201 (37,3%) были 
положительные. Лабораторное исследова-
ние включало определение токсинов А и В 
C.difficile иммунохроматографическим ме-
тодом (VEDLAB, Франция). Двойной тест на 
клостридийные токсины представляет со-
бой качественный иммунохроматографиче-
ский экспресс-тест для выявления антигена 
токсина А и токсина В. Метод определения 
основан на использовании специфических 
мышиных моноклональных антител к ток-
сину А и токсину В, конъюгированных с кра-
сителем, и иммобилизованных в тестовой 
зоне мембраны тестовой кассеты поликло-
нальных мышиных антител к токсинам для 
избирательного определения клостридий-
ных токсинов в пробах кала с высокой сте-
пенью чувствительности и специфичности. 
Экспресс-метод позволяет получить досто-
верный ответ в течение 20 минут. Результат 

оценивался следующим образом: при выяв-
лении одной полоски — отрицательный, 
двух — положительный. 
У обследованных больных токсин В реги-
стрировался у большинства (88,1%), в то 
время как токсин А — лишь у 11,9%. Боль-
шинство обследованных больных были из 
гастроэнтерологического, хирургического, 
отделения реанимации в возрасте от 1 до 
17 лет. Из других отделений — единичные 
анализы. 
Для объективной оценки диагностики 
C.difficile-инфекции был проведен анализ ре-
зультатов у 53 детей (23 девочки и 30 мальчи-
ков), обследованных за прошедший год.
Основные клинические диагнозы у больных 
представлены на рис. 2.
Большая группа обследованных больных — 
22 (42%) представлена болезнью Гиршпрунга 
(в возрасте от 5 мес. до 11 лет). Значительно 
меньшая доля детей была с функциональны-
ми нарушениями ЖКТ 7 (13%). В основном 
это были дети раннего возраста (от 2 мес до 
4 лет). Меньшее количество обследованных 
детей было с такими заболеваниями, как яз-
венный колит — 9%, постинфекционный эн-
тероколит — 9%, хронические заболевания 
кишечника и желудочно-кишечного тракта — 
8%, болезнь Крона — 5,7%, гастроэнтерит 
на фоне пищевой аллергии — 3,8% и други-
ми — 9,5%.

Рис. 2. Основные клинические диагнозы у детей с C.difficile (МДГКБ)

Количество больных n = 53

Язвенный колит

Инфекционный энтероколит

Болезнь Гиршпрунга

Функциональные нарушения

Хронические заболевания ЖКТ

Гастроэнтерит

Болезнь Крона

Другие

2; 4%

3; 6%

5; 9% 5; 9%

5; 9%

22; 42%

7; 13%

4; 8%
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На рисунке 3 представлено поступление и 
распределение детей с C.difficile по месяцам 
в течение последнего года (июль — декабрь 
2015 г. — январь — июнь 2016 г.).
Большинство детей с положительными ре-
зультатами поступали в стационар с октября 
по март — 79,2%.
Основные клинические симптомы описаны 
выше (см. табл. 1). У пациентов отмечались 
боли в животе вокруг пупка, учащенный жид-
кий стул, с прожилками крови, повышение 
температуры. Однако основной клинический 
диагноз также «накладывал» свой отпечаток — 
при болезни Гиршпрунга — еще и запоры, при 
энтероколитах — гной, слизь в стуле и т.д.
Что характерно для детей первого года жиз-
ни? Их было 14, что составило 26,4%. Основ-
ные диагнозы, с которыми наблюдались паци-
енты, были следующие: болезнь Гиршпрунга 
(4), функциональные нарушения ЖКТ (3), га-
строэнтероколит (3), язвенный колит (1), хро-
нический колит (1), синдром мальабсорбции 
(1), постмембранозный колит (1). 
Из неблагоприятных факторов развития 
С.difficile следует отметить: 

 отягощенную беременность матери, 
 кесарево сечение,
 прием антибиотиков матерью во время бе-
ременности,

 функциональные нарушения пищеварения 
с рождения,
 запоры с рождения,
 низкая прибавка в весе,
 дисбактериоз с первых месяцев жизни (с по-
ниженным количеством бифидо- и лакто-
бактерий),
 перевод из отделения в отделение, 
 частые госпитализации,
 оперативные вмешательства.

Следовательно, при наличии выделенных 
выше факторов целесообразно проводить ис-
следование на клостридиальную инфекцию.
Какие же токсины C.difficile (А или В) преоб-
ладали при обследовании?
Из 53 больных у 10 (18,9%) были выявлены 
токсины А и В. Это были больные с болезнью 
Гиршпрунга (5), с язвенным колитом (3), эше-
рихиозом (1) и функциональными нарушени-
ями ЖКТ (1). Очевидно, поэтому в тех случа-
ях, когда идет речь о присутствии токсина А, 
имели место признаки диареи. У остальных 
детей обнаружен был только токсин В.
Следует отметить, что при более тщательном 
обследовании (УЗИ органов брюшной поло-
сти) нередко было отмечено увеличение вну-
трибрюшных лимфоузлов, и лишь у 4-х детей 
это обстоятельство нашло отражение по ре-
зультатам серологического обследования на 

0
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Октябрь
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Рис. 3.Распределение детей по месяцам в зависимости от поступления в течение года

С октября по март C.difficile была
выявлена у 42 (79,2%) больных
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инфекции. Это были цитомегаловирус (ЦМВ) 
и Эпштейна—Барр вирус (ЭБВ), которые со-
провождались преобладанием лимфомоноци-
тоза (до 70% и более) в общем анализе крови.
Оперативное вмешательство было выполнено 
у 12 детей с болезнью Гиршпрунга и болезнью 
Крона. В случае подготовки к операции целе-
сообразно всем детям с данной патологией 
проводить обследование и лечение C.difficile 
до оперативного вмешательства.
Лечение C.difficile, которое дети получали в от-
делениях стационара, представлено в табл. 3.

клиническими симптомами, так и в виде бес-
симптомного носительства [22]. 
Принимая во внимание рост резистентности 
к метронидазолу и ванкомицину, следует рас-
сматривать и другие лекарственные препара-
ты, обладающие аналогичным эффектом, но 
без побочных эффектов. К таковым, в част-
ности, относится нитрофуроксазид. Лечение 
клостридиальной инфекции должно быть 
комплексным и включать такие препараты, 
как энтерол — продолжительностью 1 месяц 
и пробиотики — на 3 месяца. 

Таблица 3. Лечение C.difficile у госпитализированных больных (n = 53)

Основные препараты Количество пациентов, %

Ванкомицин 12 (22,6)

Метронидазол 8 (15,1)

Ванко + метро 4 (7,5)

Энтерол 1 (1,9)

Фуразолидон 1 (1,9)

Энтерофурил 2 (3,8)

Не получали лечения 25 (47,2)!

Итого: 53 (100)

Наиболее часто врачи назначали ванкоми-
цин и метронидазол. Это, очевидно, связано 
с тем, что дети находились на лечении в ста-
ционаре. Однако следует учитывать, что прак-
тически 1/3 детей обследуется амбулаторно, 
в условиях консультативной поликлиники, 
и течение заболевания в этом случае бывает 
более легким. Обращает на себя внимание 
тот факт, что 47,2% детей вообще не получили 
лечения по поводу клостридиальной инфек-
ции. Отсутст вие лечения и контроля за этой 
инфекцией может привести прежде всего к 
рецидивирующему течению и осложнениям 
в постоперационном периоде и распростране-
нию внутрибольничной инфекции. Как пока-
зали последние исследования в этой области, 
во время лечения C.difficile данный возбуди-
тель способен передаваться членам семьи, 
в том числе детям и домашним животным, у 
которых инфекция может проявляться как с 

После проведенного курса лечения в стацио-
наре рекомендуется амбулаторное наблюде-
ние, контрольное обследование, консультации 
специалистов, в том числе инфекциониста.
Возвращаемся к вопросу: кому показано об-
следование C.difficile?
Обследование показано детям, рожденным 
от матерей с отягощенным анамнезом путем 
кесарева сечения, перенесших ВУИ, имею-
щих дисбактериоз, перенесших оперативные 
вмешательства, длительно пребывающих в 
стационаре (ОРИТ, хирургические отделения, 
гастроэнтерологические и др.) или переве-
денных из других стационаров, получающих 
различные антибактериальные препараты.
По результатам проведенного исследова-
ния, а также принимая во внимание данные 
литературы, нами был составлен алгоритм 
обследования и лечения детей с C.difficile-
инфекцией. 
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(+) результат
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Однако в настоящее время критерии отбо-
ра клинических форм могут дополняться и 
претерпевать изменения в связи с решени-
ем других серьезных задач после выявления 
врожденных нарушений метаболизма. В 
этой связи наличие эффективного лечения 
после проведения неонатального скрининга 
становится только первым этапом. Ранний 
диагноз ценен для планирования деторож-
дения в семье и увеличения возможности 
проведения пренатальной диагностики. Это 
особенно важно при диагностике тех болез-
ней, которые проявляются в первые дни по-
сле рождения неспецифическими признака-
ми и при которых новорожденные погибают 
без уточненного диагноза.
Появление современных концепций по прове-
дению скрининга привело к существованию 
разнообразных подходов к данной проблеме в 
различных странах мира, что в свою очередь 
отражается в различии национальных про-
грамм неонатального скрининга. Програм-
мы, создаваемые в каждой стране, отвечают 
специфическим особенностям развития, на-
личию ресурсов и потребностям общества.
Внедрение массового неонатального скри-
нинга в России началось в 1972 году в
МНИИПИДХ МЗ РФ (проф. Ю.Е. Вельтищев и 
проф. Ю.И. Барашнев), где была создана пер-
вая отечественная массовая скринирующая 
программа, предназначенная для выявления 

Современное понятие «скри-
нинг» включает систему ме-
роприятий по выявлению 

новорожденных с определенными заболева-
ниями, подтверждающую диагностику, ле-
чение и медико-генетическое консультиро-
вание. Данные заболевания в большинстве 
случаев имеют тяжелые, порой фатальные 
проявления. В то же время для большинства 
из них разработаны эффективные способы 
лечения, помогающие избежать летального 
исхода или предотвратить развитие тяжелой 
инвалидности у детей.
Для отбора клинических форм, подлежащих 
массовому скринингу, до настоящего време-
ни использовались общеизвестные крите-
рии ВОЗ, сформулированные Ю. Вильсоном 
и Дж. Юнгером в 1968 году:
1) Точная клиническая и биохимическая 

диаг ностика болезни.
2) Известная частота заболевания.
3) Заболевание, приводящее к тяжелой ин-

валидности или летальному исходу.
4) Наличие эффективного и доступного ле-

чения.
5) Раннее начало лечения предотвращает 

развитие клинической картины и улуч-
шает результат лечения.

6) Наличие безопасного и простого лабора-
торного теста.

7) Экономическая эффективность.

История вопроса

Возникновение и развитие 
массового неонатального 
скрининга в Российской 
Федерации
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ФКУ (фенилкетонурии). Однако по техниче-
ским причинам дальнейшее развитие этой 
программы, а потом и сама программа были 
приостановлены.
И только в 1978 году в МГЦ ДГКБ № 13 
им. Н.Ф. Филатова был заново внедрен мас-
совый скрининг на ФКУ в Москве. Скрининг 
проводился микробиологическим тестом 
Гольдфаба (отечест венным аналогом теста 
Гатри). Лечение выявленных по скринингу 
больных осуществлялось в МГО ДПБ № 6.

1 ЭТАП РАЗВИТИЯ
СКРИНИНГА
(1978—1984 гг.)
В течение первых 7 лет был достигнут 
90% охват скринингом всех новорожденных 
г. Москвы.
Успехи 2 этапа развития скрининга были 
обус ловлены серьезным анализом проделан-
ной работы с дальнейшим устранением не-
достатков массовой скрининг-программы на 
ФКУ первого этапа:

 разобщенность и многочисленность эта-
пов скрининга (роддом, лабораторный 
центр, МГЦ ДГКБ № 13 им. Н.Ф. Филатова, 
МГО ДПБ № 6);
 малая чувствительность теста Гольдфаба;
 дублирование скрининг-тестов, наруше-
ние техники заполнения бланков, длитель-
ные сроки пересылки;
 низкий уровень информированности на-
селения;
 определенное сопротивление медицин-
ской общественности, связанное с допол-
нительными нагрузками на медперсонал и 
финансовыми затратами учреждений 
здравоохранения.

2 ЭТАП РАЗВИТИЯ
СКРИНИНГА
(1985—1989 гг.) 
Начиная с 1985 года массовый скрининг на 
ФКУ в г. Москве был полностью передан в 
МГО ДПБ № 6, имеющей в своем составе 
единственное в России отделение для детей с 
ФКУ и наибольший опыт их лечения в стране. 
Врачи отделения работали в тесном контак-

те с сотрудниками Института питания АМН 
СССР. В этот период вышло первое методиче-
ское руководство по питанию детей с фенил-
кетонурией под редакцией профессора Ла-
додо К.С. и Рыбаковой Е.П. Скрининг-тесты 
сразу направлялись в МГО для обработки в 
лабораторию, которая с самого начала при-
меняла более чувствительный полуколиче-
ственный микробиологический тест Гатри. В 
этот период охват всех новорожденных г. Мо-
сквы приблизился к 100% и к такому же про-
центу выявляемости больных.

3 ЭТАП РАЗВИТИЯ
СКРИНИНГА
(1989 — 2006 гг.) 
С 1989 года для скрининга новорожденных 
в Московском центре неонатального скри-
нинга начал использоваться современный 
флюорометрический метод диагностики и 
контроля за лечением. Одновременно ме-
тодом иммуно флюоресцентного анализа с 
1990 года начал проводиться скрининг на 
врожденный гипотиреоз.
В 1989 году Московский центр неонатально-
го скрининга получил статус Всесоюзного, а 
в 1992 переименован в Федеральный центр 
неонатального скрининга. В это время про-
водилось обследование не только москви-
чей, но и новорожденных из нескольких при-
крепленных регионов России.
Внедрение скрининга на ФКУ в России нача-
лось с 1989 года, но лишь в 1994 году было 
создано материально-техническое обеспе-
чение всех его этапов. В 1994—95 годах 
скринингом на ФКУ в России было охвачено 
75,8% новорожденных.
В 2005 году эффективность охвата скринин-
гом достигла 97%, а на территории России 
функционировало 49 медико-генетических 
центров, занимающихся проведением нео-
натального скрининга.

4 ЭТАП РАЗВИТИЯ
СКРИНИНГА
(2006—2012 гг.)
В 2006 году, в рамках реализации приори-
тетного национального проекта по вне-
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дрению новых нозологических форм в про-
грамму неонатального скрининга, в России 
было включено скрининговое обследование 
на три новые формы (галактоземию, АГС —
адреногенитальный синдром, муковис-
цидоз).
Необходимость расширения скрининговых 
форм диктуется как экономическими, так и 
социальными факторами (повышение рож-
даемости и снижение детской смертности). 
Обследование начато одновременно во всех 
регионах России, и экономическая целесо-
образность данного проекта была рассчита-
на авторитетными социологами и экономи-
стами нашей страны.
С 2006 года на территории России начало 
функционировать 89 медико-генетических 
центров, занимающихся проведением нео-
натального скрининга на 5 видов заболе-
ваний.

5 ЭТАП РАЗВИТИЯ
СКРИНИНГА —
С 2012 ГОДА 
Новым этапом стало внедрение в 2012 году 
тандемной масс-спектрометрии, позволяю-
щей выявлять наследственные болезни об-
мена веществ.
С конца апреля 2015 года, в связи с реорга-
низацией структуры оказания медицинской 
помощи новорожденным и детям г. Москвы, 
лаборатория неонатального скрининга 
функционирует на базе ГБУЗ «Морозов-
ская ДГКБ ДЗМ» в структуре клинической 
диагностической лаборатории и Регио-
нального референс-центра врожденных на-
следственных заболеваний, генетических 
отклонений, орфанных и других редких за-
болеваний.

На базе лаборатории проводятся следующие 
мероприятия:

 активная работа по проведению неона-
тального скрининга;
 работа с персоналом направляющих 
учреждений по правилам забора биомате-
риала, его транспортировки; 
 организуются обучающие семинары для 
сот рудников поликлиник и родильных
домов;
 проводятся практические занятия с разбо-
ром наиболее частых ошибок;
 проводится активная просветительная ра-
бота с населением г. Москвы о важности и 
необходимости проведения неонатально-
го скрининга;
 разработана и доведена до клинических 
детских врачей г. Москвы методика прове-
дения исследования на НБО (наследствен-
ные болезни обмена веществ). Методика 
отлично себя зарекомендовала и приносит 
клинические результаты. 

В соответствии с приказом Департамента 
здравоохранения правительства Москвы 
№ 500 от 14.06.2016 г. «Об организации про-
ведения селективного скрининга» в настоя-
щее время проводится постоянный селек-
тивный скрининг на НБО у детей в г. Москве. 
В результате резко возросло количество вы-
являемых случаев НБО. С начала действия 
данного приказа было выявлено 7 случаев 
НБО. Результаты селективного скрининга 
представлены в таблицах 1 и 2. 
Совместно с врачами генетиками Регио-
нального референс-центра в лаборатории 
проводится огромная работа по выявлению, 
подтверждающей диагностике и лаборатор-
ному сопровождению во время лечения па-
циентов с орфанными заболеваниями. Охват 

Таблица 1. Итоги работы по массовому и селективному скринингу методом тандемной
масс-спектрометрии за период с мая 2013 по август 2016 г.

Первичный скрининг,
количество обследованных 

детей

Селективный скрининг,
количество обследованных 

детей

Всего
обследовано

детей

14 713 7716 22 429
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скринингом новорожденных в г. Москве в 
2015 году составил 98%.
На основании полученных результатов 
можно говорить о том, что использование 
селективного скрининга методом ТМС по 
определенным клиническим показаниям 
стало насущной необходимостью и прино-

сит определенные успехи. Более широкое ис-
пользование ТМС позволяет анализировать 
большое число метаболитов и за счет этого 
выявлять большее число наследственных бо-
лезней обмена и открывает новые перспек-
тивы развития лабораторной службы в обла-
сти орфанных заболеваний. 

Таблица 2. Количество впервые выявленных случаев НБО методом тандемной масс-
спектрометрии за период с мая 2013 г. по август 2016 г.

Диагноз Выявлено НБО
при первичном

скрининге 

Выявлено НБО
при селективном

скрининге

Фенилкетонурия (ФКУ) 21 —

Гиперфенилаланинемия (ГФА) 27 —

Метилмалоновая ацидурия 3 2

Глютаровая ацидурия 1 типа — 1

Пропионовая ацидурия 1 2

Тирозинемия 1 типа 1 —

Недостаточность биотинидазы 2 1

Недостаточность трифункцио-
нального белка

— 3

Лейциноз — 4

Недостаточность очень 
длинноцепочечной ацил-КоА 
дегидрогеназы жирных кислот 
(VLCAD)

— 1

Гомоцистинурия — 1

Системная недостаточность 
транспорта карнитинов

— 1

Гиперглицинемия — 1

Всего: 7 (без ГФА и ФКУ) 17
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Володин Николай Николаевич — академик РАМН, профессор, доктор медицинских наук кафедры 
неонатологии3

Волков Юрий Олегович — заведующий отделением челюстно-лицевой хирургии2, кандидат меди-
цинских наук
Врублевский Сергей Гранитович — врач — детский уролог-андролог, руководитель Центра репро-
дуктивного здоровья детей и подростков, доктор медицинских наук, профессор кафедры педиатрии 
лечебного факультета3

Гаряева Ирина Викторовна — врач-педиатр отделения эндокринологии2

Глазырина Анастасия Александровна — заведующая отделением кардиоревматологии и пульмоно-
логии2

Горбатых Светлана Валерьевна — врач — детский онколог отделения клинической онкологии2

Горбунов Александр Валерьевич — доктор медицинских наук, заведующий отделением экстренной и 
неотложной помощи лучевой диагностики2

Горохов Дмитрий Валерьевич — заведующий отделением реанимации и интенсивной терапии для 
хирургических больных2

Гусева Людмила Натановна — доцент кафедры инфекционных болезней у детей3

Гугучия Саломе Лериевна — врач — детский эндокринолог отделения эндокринологии2

Гуревич Алексей Борисович — врач — травматолог-ортопед отделения травматологии и ортопедии2 
Денисова Ольга Анатольевна — кандидат медицинских наук, врач оториноларингологического от-
деления2

Донин Игорь Михайлович — врач-невролог, заведующий отделением неонатологии, неврологии и 
микрохирургии глаза для детей грудного возраста2

Душкин Роман Викторович — специалист по функциональному программированию 
Ерашов Максим Алексеевич — врач-офтальмолог отделения офтальмологии (микрохирургии глаза)2

Жолобова Елена Спартаковна — врач-ревматолог, руководитель ревматологического Центра обще-
больничного медицинского персонала, доктор медицинских наук, профессор
Исаева Елена Ивановна — кандидат биологических наук, ведущий научный сотрудник НИИ вирусо-
логии им. Д.И. Ивановского 
Какаулина Виктория Сергеевна — врач-невролог отделения наследственных нарушений обмена
веществ1,2

Караштина Олеся Владимировна — заведующая филиалом №24 
Каск Лариса Николаевна — кандидат медицинских наук

1ГФБОУ ВПО Российский университет дружбы народов
2ГБОУ Морозовская детская городская клиническая больница ДЗ г. Москвы
3ГБОУ ВПО Российский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И. Пирогова
4ОКДЦ ПАО «Газпром»



Трудный диагноз в педиатрии
123

Кантемирова Марина Григорьевна — кандидат медицинских наук, доцент кафедры педиатрии1, 
врач — детский кардиолог2

Кессель Александр Евгеньевич — врач-невролог неврологического отделения2

Киселева Ирина Николаевна — врач отделения кардиоревматологии и пульмонологии2

Колтунов Игорь Ефимович — доктор медицинских наук, профессор, главный врач1,2

Кононов Леонид Борисович — врач-офтальмолог, заведующий отделением офтальмологии (микро-
хирургии глаза)2, кандидат медицинских наук
Константинова Анастасия Кирилловна — врач-педиатр хирургического боксированного отделения 
сочетанной патологии для инфекционных больных2

Коровина Ольга Александровна — ассистент кафедры педиатрии1, врач — детский кардиолог2

Компаниец Юлия Владимировна — врач-педиатр инфекционно-боксированного отделения для де-
тей младшего возраста (мельцеровские боксы)2

Красева Галина Николаевна — заведующая педиатрическим отделением4

Куликов Кирилл Анатольевич — врач-патологоанатом
Куренков Иван Викторович — врач-хирург отделения неотложной и абдоминальной хирургии2

Левов Анатолий Владимирович — врач-нейрохирург отделения нейрохирургии2

Лившиц Матвей Игоревич — врач-нейрохирург, заведующий отделением нейрохирургии2

Ликанова Светлана Олеговна — врач-педиатр педиатрического отделения сочетанной патологии2

Магро Анастасия Сергеевна — врач-педиатр приемного отделения2

Макулова Анастасия Ивановна — кандидат медицинских наук, доцент, кафедра педиатрии лечеб-
ного факультета3

Мамедов Адиль Аскерович — врач — челюстно-лицевой хирург, руководитель службы челюстно-
лицевой хирургии, профессор, доктор медицинских наук2

Медведев Михаил Иванович — доктор медицинских наук, профессор кафедры неонатологии ФУВ3

Михайлова Татьяна Дмитриевна — врач — детский эндокринолог отделения эндокринологии2

Мухина Мария Алексеевна — врач Центра муковисцидоза2

Назарова Татьяна Ивановна — кандидат медицинских наук, доцент кафедры педиатрии1

Новиков Павел Владимирович — врач — челюстно-лицевой хирург отделения челюстно-лицевой
хирургии2

Новикова Юлия Юльевна — ассистент кафедры педиатрии1

Овсянников Дмитрий Юрьевич — доктор медицинских наук, заведующий кафедрой педиатрии ме-
дицинского факультета1, врач-пульмонолог2

Павлова Дарья Дмитриевна — врач — хирург-ортопед2

Панкратов Иван Владимирович — врач — травматолог-ортопед отделения травматологии и
ортопедии2

Парфенов Дмитрий Сергеевич — врач — челюстно-лицевой хирург отделения челюстно-лицевой
хирургии2

Паунова Светлана Стояновна — доктор медицинских наук, профессор, заведующая кафедрой
педиатрического лечебного факультета3, врач-нефролог2

Петряйкина Елена Ефимовна — первый заместитель главного врача по медицинской части2, доктор 
медицинских наук, профессор кафедры педиатрии лечебного факультета3

Петров Михаил Анатольевич — кандидат медицинских наук, доцент кафедры детской хирургии3, 
врач — травматолог-ортопед, заведующий отделением травматологии и ортопедии2

Печатникова Наталья Леонидовна — врач-невролог, заведующая отделением, руководитель 
Референс-центра врожденных наследственных заболеваний, генетических отклонений, орфанных 
и других редких заболеваний1

Полуэктов Денис Сергеевич — врач — челюстно-лицевой хирург отделения челюстно-лицевой
хирургии2

Полякова Нина Александровна — врач-педиатр отделения наследственных нарушений обмена
веществ1

Разумовский Александр Юрьевич — заведующий кафедрой детской хирургии педиатрического фа-
культета3, главный детский хирург Департамента здравоохранения г. Москвы, врач — детский хирург
Рыбкина Ирина Григорьевна — врач — детский эндокринолог, заведующая отделением эндокрино-
логии2

Савенкова Марина Сергеевна — доктор медицинских наук, профессор кафедры клинической функ-
циональной диагностики3
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Самсонович Инна Романовна — врач-педиатр, заведующая педиатрическим отделением сочетанной 
патологии2

Семенова Любовь Петровна — врач анестезиолог-ревматолог, заведующая отделением реанимации 
и интенсивной терапии2

Солдатский Юрий Львович — врач-оториноларинголог, заведующий отделением оториноларинго-
логии2, профессор, доктор медицинских наук
Талалаев Александр Гаврилович — доктор медицинских наук, профессор кафедры патологической 
анатомии педиатрического факультета, врач-патологоанатом 
Темерина Елена Алексеевна — кандидат медицинских наук, доцент кафедры педиатрии лечебного 
факультета3

Теновская Татьяна Александровна — врач — детский хирург, заведующая отделом клинико-
экспертной работы2

Торосян Гаяне Гарегиновна — врач-ревматолог отделения кардиоревматологии2

Умеренков Виктор Николаевич — врач-нейрохирург отделения нейрохирургии2

Чигибаев Марат Жакедович — врач-нейрохирург отделения нейрохирургии2

Чмутин Геннадий Егорович — врач-нейрохирург, руководитель нейрохирургической и неврологиче-
ской службы2, доктор медицинских наук
Шабад Марьяна Борисовна — заместитель заведующего филиалом №24

Шарков Сергей Михайлович — врач — детский хирург, заместитель руководителя хирургической 
службы2, доктор медицинских наук
Шимарова Ангелина Борисовна — врач — детский эндокринолог отделения эндокринологии2

Шляпникова Наталья Станиславовна — кандидат медицинских наук, врач — травматолог-ортопед 
отделения травматологии и ортопедии2

Шмыров Олег Сергеевич — кандидат медицинских наук, врач — детский хирург, заведующий отделе-
нием плановой хирургии и урологии-андрологии2

Шокин Андрей Алексеевич — врач ультразвуковой диагностики отделения ультразвуковой и функ-
циональной диагностики2

Щедеркина Инна Олеговна — кандидат медицинских наук, врач-невролог, руководитель Центра по 
лечению цереброваскулярной патологии у детей и подростков2

Яргина Е.Е. — врач-рентгенолог отделения экстренной и неотложной лучевой диагностики2
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