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Резюме 
Введение. Нейрофиброматоз (НФМ) — орфанное заболевание группы факоматозов, своевременное лечение которого по-
зволяет снизить бремя боли и хирургических вмешательств. Цель работы: определить динамику эпидемической ситуации 
по НФМ у детей за последние 10 лет в контексте своевременной диагностики болезни и раннего начала терапии.
Материалы и методы. Проведён анализ данных формы федерального статистического наблюдения № 12 за 2015–2024 гг. 
в целом по России, городского и сельского населения, а также субъектов РФ. 
Результаты. Общая заболеваемость НФМ детей 0–4 лет выросла с 3,9 в 2016 г. до 7,1 на 100 тыс. детей соответствующего 
возраста в 2024 г.; 5–9 лет — с 5,3 до 9,4; 10–14 лет — с 11,7 до 18,2; заболеваемость детей 0–14 лет выросла с 7,8 в 2015 г. 
до 16,6 в 2024 г., 15–17 лет — с 5,8 до 12,1. Отмечался рост первичной заболеваемости детей 0–14 лет с 1,3 в 2015 г. до 
1,8 в 2023 г. Первичная заболеваемость подростков изменялась статистически малозначимо, составив 0,8 на 100 тыс. де-
тей 15–17 лет и в 2015, и в 2024 гг. При профилактических осмотрах выявляется лишь 3,5% детей. Заболеваемость НФМ 
сельских жителей существенно ниже городских. Усреднённый за 10 лет показатель общей заболеваемости НФМ детей 
0–17 лет, в разных регионах варьирует от 0,3 до 27,2 на 100 тыс. населения (межквартильный размах показателя составил 
7,2); показатель первичной заболеваемости — от 0,0 до 5,1. Наиболее высокие значения показателя ассоциированы с реги-
онами с этническим и генетическим влиянием финно-угорского населения. 
Заключение. Рост заболеваемости НФМ происходит на фоне гиподиагностики данного заболевания, низких показателей 
выявления при профилактических осмотрах. Учитывая наличие лечения, которое может снизить бремя болевого синдрома 
и хирургических вмешательств, целесообразно проведение мероприятий по выявлению пациентов с НФМ в организован-
ных детских коллективах, например — периодическое анкетирование школьников на наличие симптомов НФМ, проводи-
мое с использованием онлайн-инструментов.
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Summary 
Neurofibromatosis is an orphan disease of the phakomatose group, the timely treatment of which helps to reduce the burden of 
pain and surgical interventions. Aim. To analyze the trend in the neurofibromatosis epidemic in children over the past decade in the 
context of timely diagnosis of the disease and early treatment initiation.
Materials and methods. The authors have analyzed official statistical data (federal statistical observation form No.12) for 2015–
2024 for Russia as a whole and by urban and rural population, as well as by constituent entity of the Russian Federation.
Results. The prevalence of neurofibromatosis in 0–4 year children increased from 3.9 in 2016 to 7.1 per 100,000 children of the 
corresponding age in 2024; in children aged 5–9 years — from 5.3 to 9.4; and in children aged 10–14 years — from 11.7 to 18.2; 
The incidence in 0–14 years children aged increased from 7.8 in 2015 to 16.6 in 2024, and in children aged 15–17 years — from 
5.8 to 12.1. There was an increase in the incidence rate in 0–14 year children – from 1.3 in 2015 to 1.8 in 2023. The incidence rate 
in adolescents changed statistically insignificantly, amounting to 0.8 per 100,000 children aged of 15–17 years in both 2015 and 
2024. Only 3.5% of children are detected during preventive examinations. The incidence of neurofibromatosis in rural residents is 
significantly lower than in urban areas. The average 10-year prevalence rate of neurofibromatosis in children aged 0–17 years varies 
across regions from 0.3 to 27.2 per 100,000 population (the interquartile range equaled to 7.2); the incidence rate ranges from 0.0 to 
5.1. The highest values ​​are associated with regions with an ethnic and genetic prevalence of the Finno-Ugric population.
Conclusion. The increase in the incidence of neurofibromatosis is associated with underdiagnosis of this disease and low detection 
rates during preventive examinations. Given the availability of treatments that can reduce the burden of pain syndrome and surgical 
interventions, it is advisable to realize measures to identify patients with neurofibromatosis in organized children’s groups, for 
example, periodic surveys of schoolchildren for the neurofibromatosis symptoms, using online tools.
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Введение

Н ейрофиброматоз (НФМ) — орфанное заболе-
вание группы факоматозов, своевременное ле-
чение которого позволяет снизить бремя боли 

и хирургических вмешательств. Всего выделяют 8 типов 
НФ, однако при укрупнении классификации выделяют 
два основных типа, связанных с соответствующими ло-
кусами в 17-й и 22-й хромосомах: 17q11.2 (НФМ I ти-
па) и 22q12.2 (НФМ II типа). В структуре группы НФМ 
96% всех случаев заболевания составляет НФМ I типа, 
3% — НФМ II типа, около 1% — шванноматоз [1, 2]. 
В европейском регионе частота НФМ I типа составляет 
1 : 2662 рождений (95% ДИ 1 : 1968 — 1 : 3601). НФМ  
II типа встречается значительно реже, его частота — 1,08 
на 50 тыс. рождений (1 на 32 829 и 1 на 65 019 рождений 
соответственно). Шванноматоз встречается крайне ред-

ко, его частота — 0,058 на 100 тыс. [3, 4]. Современные 
методы молекулярно-генетической диагностики НФМ 
позволяют определить мутацию в гене, являющуюся ос-
нованием для установления диагноза из группы заболе-
ваний НФМ [5–11]. 

Тактика лечения больных НФМ зависит от установ-
ленного диагноза [6, 12]. В ноябре 2021 г. для НФМ  
I типа в России зарегистрирована первый препарат тар-
гетной терапии. Результаты клинического исследова-
ния SPRINT (NCT01362803) показали высокую эффек-
тивность лечения у детей в возрасте 2–18 лет с НФМ 
I типа и неоперабельными плексиформными нейрофи-
бромами [13]. У больных отмечалась стабилизация за-
болевания: выраженное снижение болевого синдрома и 
улучшение качества жизни [13–15]. В России опубли-
кованных данных о крупномасштабных исследованиях 
НФМ нет.
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Примерно половина всех случаев НФМ I типа явля-
ется наследственной, в то время как другая половина — 
результат мутаций [16]. По данным исследования, про-
ведённого в Республике Башкортостан, спорадические 
случаи НФМ I типа определены в 53% случаев, наследо-
вание от матери — в 27%, от отца — в 20% [8].

Заболевания из группы НФМ различаются тяжестью 
течения, клиническими проявлениями и возрастом ма-
нифестации. Для НФМ I типа характерна ранняя мани-
фестация заболевания (возникают в младенчестве или 
являются врождёнными) и разнообразие клинических 
проявлений [6, 17]: 

•	 гиперпигментированные пятна на коже цвета «ко-
фе с молоком» —присутствуют с рождения у 99% 
больных [18–21];

•	 веснушки в подмышечной или паховой области 
развиваются с 1 года, обнаруживаются к 6 годам у 
81% больных, к 7 годам — у 90% [19, 22, 23]; 

•	 глиомы зрительных путей встречаются у 15–20% 
детей, развиваются в первые 6 лет жизни, средний 
возраст проявления — 4,2 года [20, 23, 24].

•	 нейрофибромы: кожные/подкожные диагности-
руются у более чем 98% больных; плексиформ-
ные — развиваются в раннем детском возрасте у 
20–50% больных [24–26];

•	 ортопедические проявления: сколиоз отмечается в 
возрасте 6–10 лет у 10–28% больных в сочетании 
с дисплазией позвонков, которая обнаруживается 
более чем у 70% пациентов по результатам МРТ 
[20, 23]; дисплазия длинных трубчатых костей — 
у 5% больных [20, 21, 23]; дисплазия крыльев кли-
новидной кости проявляется в возрасте до 2 лет у 
1–7% детей с НФМ I типа [20, 23, 24];

•	 узелки Лиша появляются в возрасте 3 лет и об-
наруживаются у 100% больных НФМ в возрасте  
30 лет [20, 23].

При НФМ II типа примерно у 90% больных диагно-
стируются билатеральные вестибулярные шванномы 
(врождённые — формируются в первые месяцы жизни, 
манифестируют в течение 10–20 лет; среднетяжёлые — 
тип Гарднера — дебютируют с 22–27 лет; распростра-
нённые — тип Вишарта — дебютируют в возрасте  
30 лет) [6]. Основными клиническими проявлениями 
являются ухудшение слуха до глухоты и развитие вести-
булярной атаксии [27, 28].

Шванноматоз характеризуется появлением множе-
ственных периферических и спинальных шванном и 
менингиом. У 70% больных отмечается выраженный 
невропатический болевой синдром [6]. Совокупные ис-
следования показали, что основной жалобой при НФМ 
является трудно поддающийся лечению болевой син-
дром и именно бремя боли, в том числе у детей, являет-
ся превалирующим [29]. Выделяют также бремя хирур-
гических вмешательств, направленных на купирование 
болевого синдрома; при этом такие вмешательства несут 
высокий риск послеоперационных осложнений: плохое 
заживление ран и высокая частота рецидивов [29].

Тактика лечения больных НФМ зависит от установ-
ленного диагноза [6, 12]. В ноябре 2021 г. для НФМ I ти-
па в России зарегистрирован первый препарат таргетной 
терапии — селуметиниб. Лечение показано больным  
с 3 лет с неоперабельными плексиформными нейрофи-

бромами. Препарат показал высокую эффективность у 
детей в возрасте 2–18 лет с НФМ I типа и неоперабель-
ными плексиформными нейрофибромами [13]. Отмеча-
лась стабилизация заболевания: выраженное снижение 
болевого синдрома и улучшение качества жизни [13–15]. 

Статистический учёт НФМ I типа осуществляется 
по коду Q85.0 МКБ-10. НФМ II типа и шванноматоз по-
падают в другие рубрики: «Доброкачественное новоо-
бразование других и неуточнённых локализаций (D36)», 
«Новообразования неопределённого или неизвестного 
характера (D37–D48)», «Поражения отдельных нервов, 
нервных корешков и сплетений (G50–G59)».

Несмотря на наличие возможности анализа 
эпидемиологии НФМ в целом по России и в разрезе от-
дельных групп населения, нам не удалось найти работ 
на данную тему. 

Цель исследования: определить динамику эпидеми-
ческой ситуации по НФМ у детей за последние 10 лет в 
контексте своевременной диагностики болезни и ранне-
го начала терапии.

Материалы и методы
Проведено эпидемиологическое исследование (ре-

троспективное исследование на открытой когорте). 
Проанализированы данные формы федерального стати-
стического наблюдения № 12 «Сведения о числе заболе-
ваний, зарегистрированных у пациентов, проживающих 
в районе обслуживания медицинской организации» по 
нозологии: НФМ (Q85.0).

Рассчитывали показатели общей (интервальный ана-
лог распространённости) и первичной заболеваемости 
как отношение умноженного на 100 тыс. числа уникаль-
ных пациентов, зарегистрированных в отчётном году и 
зарегистрированных в отчётном году впервые в жизни 
соответственно, к среднегодовой численности населе-
ния соответствующего возраста. Данные сведения ча-
стично представлены в статистических материалах [30, 
31].

Относительную распространённость НФМ в воз-
растных группах рассчитывали как отношение средне-
годовой численности населения соответствующего воз-
раста к числу больных НФМ; результат выражали как 
1 : (число лиц без НФМ). В 2015 г. разбивка показателя 
общей заболеваемости по 5-летним возрастным груп-
пам в форме № 12 отсутствовала.

Долю больных НФМ, выявленных при профилакти-
ческом осмотре, рассчитывали как процентное отноше-
ние больных НФМ, выявленных при профилактических 
осмотрах и диспансеризации отдельных групп населе-
ния к общему числу впервые в жизни выявленных боль-
ных НФМ. В ходе анализа данных нами было скоррек-
тировано значение числа активно выявленных детей по 
Санкт-Петербургу за 2022 г.: выпадающее (вероятно, 
ошибочно внесённое) значение 55 было заменено на 5, 
исходя из предположения об опечатке. 

Общую заболеваемость НФ городского и сельско-
го населения рассчитывали на основании данных до-
полнительного разреза формы № 12, отражающего 
регистрацию случаев заболевания у сельских жите-
лей; число случаев заболевания городских жителей 
рассчитывали как разницу общего числа больных и 
числа больных сельских жителей. Расчёт проводился 
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за доступный период данных об общей заболеваемо-
сти детей в возрастных группах: 0–4, 5–9, 10–14 лет 
(2016–2024 гг.).

Охват больных НФМ диспансерным наблюдением 
рассчитывали как процентное отношение числа боль-
ных, состоящих на диспансерном наблюдении на окон-
чание отчётного года, к числу больных, зарегистриро-
ванных в медицинских организациях.

В ходе статистической обработки материала рас-
считывали интенсивные и экстенсивные показатели, их 
95% доверительные интервалы (ДИ) с использованием 
метода Фишера, средние значения, стандартную ошиб-
ку средней (m) и стандартное отклонение (S), которые 
записывали как M ± m(S), статистическую значимость 
различий (расчёт вероятности статистической ошиб-
ки первого рода — p), проводили квартильный анализ. 
При сопоставлении повозрастных показателей заболе-
ваемости использовали t-тест (после предварительного 
тестирования соответствия распределения показателя 
закону нормального распределения с использованием 
теста Шапиро–Уилка).

Статистическую обработку информации проводили 
в программной среде R версии 4.4.0 «Puppy Cup», а так-
же MS Excel («Microsoft»).

Результаты
Динамика показателя общей заболеваемости НФМ 

показана на рис. 1.
Прослеживается тенденция к росту распростра-

нённости НФМ у детей различных возрастных групп, 
которая носит практически неуклонный характер (за 
исключением небольшого её снижения у детей воз-
растных групп 0–4 и 5–9 лет в 2024 г.). Интересным 
представляется то, что высока общая заболеваемость 
(распространённость) НФМ у детей в возрасте 10–14 
лет, которая в динамике существенно не отличается от 
аналогичного показателя для детей 15–17 лет (p = 0,16). 
В отношении показателя общей заболеваемости НФМ в 

других возрастных группах прослеживается динамика, 
характерная для заболеваний с высокой выживаемостью 
больных: показатель общей заболеваемости НФМ детей 
15–17 лет значимо выше аналогичного показателя для 
детей 0–14 лет (p = 0,02); общая заболеваемость детей 
5–9 лет выше таковой для детей 0–4 года (p = 0,003); об-
щая заболеваемость детей 10–14 лет выше таковой для 
детей 5–9 лет (p < 0,001).

Рост общей заболеваемости НФМ обусловлен ро-
стом первичной заболеваемости им (рис. 2).

Отмечается рост первичной заболеваемости НФМ у 
детей в возрасте 0–14 лет, который в настоящее время 
достиг высоких значений за историческую ретроспек-
тиву. Первичная заболеваемость НФМ детей 15–17 лет 
остаётся стабильной, изменяясь в пределах 95% ДИ 
показателя (за исключением 2019 г., когда у подростков 
не было выявлено ни одного случая НФМ). Первичная 
заболеваемость НФМ подростков закономерно ниже по 
сравнению с детьми 0–14 лет (p = 0,0001), поскольку 
большее число случаев НФМ I типа, сопровождающие-
ся выраженными клиническими проявлениями, к этому 
возрасту уже выявлены.

Доля больных НФМ, выявленных при профилакти-
ческих осмотрах мала (рис. 3).

Имеются лишь единичные случаи НФМ, которые 
были сначала заподозрены, а затем и выявлены в ходе 
профилактических осмотров (в целом за 10 лет — 137 
детей — 3,5%; 95% ДИ 2,9–4,1). Вероятно, в том воз-
расте, когда посещение включает обязательный осмотр 
всего тела ребёнка, клинические проявления болезни 
ещё невелики, и лишь наличие симптоматики вынужда-
ет врача заняться диагностическим поиском.

Вероятность постановки диагноза НФМ существен-
но зависит от места проживания больного (рис. 4).

Если в возрасте 0–4 года средняя общая заболевае-
мость НФМ сельских детей была даже несколько выше, 
чем городских (3,7 ± 0,5(1,3) и 2,0 ± 0,2(0,6) соответствен-
но; p = 0,005), то уже в возрастной группе 5–9 лет сред-

Рис. 1. Динамика общей заболеваемости детей различных возрастных групп НФМ в целом по России в 2015–2024 гг., на 100 тыс. 
детей соответствующего возраста.
1 — 0–14 лет; 2 — 0–4 года; 3 — 5–9 лет; 4 — 10–14 лет; 5 — 15–17 лет. 
Fig. 1. The trend in the prevalence of neurofibromatosis in children of different age groups in the Russian Federation as a whole in 2015–2024, 
per 100,000 children of the corresponding age.
1 — 0–14 years old; 2 — 0–4 years old; 3 — 5–9 years old; 4 — 10–14 years old; 5 — 15–17 years old.
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Рис. 2. Динамика первичной заболеваемости детей различных возрастных групп НФМ в целом по России в 2015–2024 гг., на 100 тыс. 
детей соответствующего возраста. 1 — 0–14 лет; 2 — 15–17 лет. Вертикальными отрезками показаны границы 95% ДИ.
Fig. 2. The trend in the incidence of neurofibromatosis in children of different age groups in the Russian Federation as a whole in 2015–2024, 
per 100,000 children of the corresponding age. 1 — 0–14 years old; 2 — 15–17 years old.The vertical bars indicate the 95% CI.

Рис. 3. Доля детей 0–17 лет, выявленных при профилактическом осмотре в 2015–2024 гг., в целом по России. Вертикальными отрез-
ками показаны границы 95% ДИ.
Fig. 3. Proportion of 0–17 year children identified during preventive examinations in 2015–2024, across Russia as a whole. Vertical bars 
indicate 95% CI boundaries.

Рис. 4. Общая заболеваемость НФМ детей различного возраста — городских и сельских жителей в 2016–2024 гг. 
Fig. 4. Total incidence of neurofibromatosis in children of different ages, urban and rural residents, in 2016–2024.
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0–4 город
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10–14 село
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10–14 город
10–14 city

15–17 село
15–17 rural

15–17 город
15–17 city
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няя общая заболеваемость НФМ сельских детей была в 
1,7 раза ниже по сравнению с городскими (6,5 ± 0,6(1,5) 
и 11,0 ± 0,8(2,1)) соответственно; p = 0,0001). В группе 
10–14 лет средняя общая заболеваемость НФМ сель-
ских детей была в 1,3 раза ниже по сравнению с город-
скими (13,3 ± 1,1(3,0) и 17,6 ± 1,0(2,6)), соответствен-
но; p =  0,005), а у подростков 15–17 лет — в 2,4  раза 
ниже (6,7  ± 0,5(1,4) и 16,4 ± 1,2(3,3)) соответственно; 
p < 0,0001).

Ещё более выражены различия показателей общей 
и первичной заболеваемости НФ в разрезе субъектов 
РФ: показатель общей заболеваемости НФМ детей 0–17 
лет, усреднённый за 10-летний период, варьировал от 
0,3 (Республика Адыгея) до 27,2 (Санкт-Петербург) на 
100 тыс. населения; межквартильный размах показателя 
составил 7,2. 

С географической точки зрения наиболее низкие по-
казатели заболеваемости НФМ отмечались в южных ре-
гионах и республиках Северного Кавказа. 

Анализ половой принадлежности больных НФМ де-
тей на основании данных статистического наблюдения 
возможен только для подростков 15–17 лет. Среди всех 
больных НФМ, обращавшихся в медицинские органи-
зации в 2015–2024 гг. (5148 человеко-лет) большинство 
обращений (2706 человеко-лет — 52,6%; 95% ДИ 51,2–
53,9) было сделано юношами (вероятность отклонения 

нулевой гипотезы от 50% уровня: p = 0,007). Преоблада-
ние впервые выявленных больных НФМ юношей также 
имелось, однако в силу малого их количества было ма-
лозначимым — 51,8%; 95% ДИ 46,5–57,0; p = 0,5).

Показатель первичной заболеваемости НФ детей 
0–17 лет, усреднённый за 10-летний период, варьировал 
от нулевых значений (Ненецкий АО и Еврейская АО) до 
5,1 (Санкт-Петербург) на 100 тыс. населения; межквар-
тильный размах показателя составил 0,9.

Охват больных НФМ детей 0–17 лет диспансерным 
наблюдением высокий и составляет в среднем за 10 лет 
94,9 ± 0,8(2,4)%. Охват диспансерным наблюдением 
впервые выявленных больных НФМ имеет тенденцию 
к росту (рис. 6).

Рост охвата впервые выявленных больных НФМ 
диспансерным наблюдением может быть связан с сокра-
щением периода от установления диагноза до взятия на 
диспансерное наблюдение.

Обсуждение
Высокие показатели общей заболеваемости НФМ от-

мечались в регионах с большим этническим компонен-
том (и генетическим влиянием) финно-угорского насе-
ления [33, 34]. 

При анализе показателей общей и первичной заболе-
ваемости НФМ следует учесть, что манифестация НФМ 

< 5,2 на 100 тыс. детей 0–17 лет
< 5,2 per 100,000 0–17 years old

7,7–12,3 на 100 тыс. детей 0–17 лет
7,7–12,3 per 100,000 0–17 years old

5,2-7,7 на 100 тыс. детей 0–17 лет
5,2-7,7 per 100,000 0–17 years old

> 12,3 на 100 тыс. детей 0–17 лет
> 12,3 per 100,000 0–17 years old

Рис. 5. Картограмма классификатора усреднённой общей заболеваемости (распространённости) НФМ детей 0–17 лет за 2015–2024 гг. 
по субъектам РФ. Результат квартильного анализа.
Fig. 5. Cartogram of the classifier of average prevalence of neurofibromatosis in children aged of 0–17 years for 2015–2024 by constituent 
entities of the Russian Federation. Result of the quartile analysis.
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I типа чаще всего приходится на возраст 3–4 года, в то 
время как в возрасте до 1 года единственным проявле-
нием заболевания являются пигментные пятна «кофе с 
молоком» [12]. Распространённость НФМ I типа среди 
детей 6-летнего возраста 6 регионов Германии соста-
вила 1  : 2996 [34]. В нашем исследовании наибольшая 
распространённость НФМ у детей возрастной группы  
5–9 лет (2023 г.) составила 10,1 на 100 тыс. детей данно-
го возраста, или 1 : 9907.

Распространённость на Кубе НФМ I типа у детей 
9–11 лет составила 1  :  1141 (87,7 на 100  тыс. детей) 
[35]. По данным российской статистики, распростра-
нённость НФМ всех типов (около 96% из которых со-
ставляет НФМ 1 типа), у детей сопоставимого возраста 
(10–14 лет) в 2024 г. составила 18,2 на 100 тыс. детей 
10–14 лет, или 1 : 5484 (т. е. в 4,8 раза ниже). 

Распространённость НФМ у 17-летних детей, по 
данным B.Z. Garty и соавт., составила 1  :  960 [36]. 
По данным нашего исследования, наиболее высокая 
распространённость (2024 г.) составила 16,6 на 100 тыс. 
15–17 лет, или 1 : 6013.

По данным систематического обзора 5 крупных ис-
следований [29], оценка распространённости НФМ I ти-
па у детей до 16 лет составила 1 : 5681. По данным на-
шего исследования, распространённость НФМ у детей 
0–14 лет в 2024 г. составила 12,1 на 100 тыс. населения, 
или 1 : 8273.

Таким образом, распространённость НФ у детей в 
России ниже ожидаемой её распространённости, полу-
ченной в специализированных исследованиях; т. е. име-
ется недовыявление ряда случаев заболевания. В то же 
время своевременное выявление НФМ I типа позволяет 
замедлить прогрессирование заболевания путём свое
временного назначения таргетной терапии [37]. В связи 
с этим задача по улучшению раннего (до появления вы-
раженного болевого синдрома) выявления НФМ пред-
ставляется актуальной с точки зрения профилактики 
болевого синдрома и улучшения качества жизни выяв-
ленных больных.

Низкое выявление НФМ при профилактических ос-
мотрах свидетельствует о низкой осведомлённости вра-
чей-педиатров относительно признаков заболевания, 
заставляет задуматься об альтернативных методах сво-

евременного выявления НФМ — в виде периодических 
кампаний. Учитывая характер заболевания, это можно 
сделать в виде периодического сплошного анкетиро-
вания детей и их родителей в организованных детских 
коллективах, в том числе — с привлечением онлайн (ин-
тернет) технологий. При этом для составления анкеты 
можно ограничиться признаками, характерными для 
НФМ I типа, например — описанными [6] (по данным 
[38]). В ходе такого анкетирования родители детей мо-
гут дать ответ хотя бы на ряд анамнестических (наличие 
семейной истории НФМ) и внешних признаков (таких 
как наличие 6 или более пятен по типу «кофе с моло-
ком» > 5 мм в препубертате и > 15 мм после пубертата; 
веснушки в подмышечной или паховой области; нали-
чие двух и более узелков на коже или прощупываемых 
под кожей) заболевания. Дети с наличием соответству-
ющих признаков могут быть направлены для обследова-
ния в соответствии с разработанным диагностическим 
протоколом. 

Считается, что симптомы НФМ встречаются одина-
ково часто у мужчин и у женщин [16]. Это вполне ло-
гично, поскольку все типы НФМ (I, II типов и шванно-
матоз) наследуются по аутосомно-доминантному типу; 
ген NF1 расположен на 17-й хромосоме, а NF2 — на 
22-й хромосоме. Однако в нашем исследовании от-
мечается явное превалирование в структуре больных 
НФМ детей 15–17  лет юношей над девушками. Пола-
гаем, что это может быть связано с организационными 
причинами, поскольку юноши проходят медицинскую 
комиссию для определения пригодности к воинской 
службе, в ходе прохождения которой могут выявляться 
отдельные случаи НФМ с малосимптомным течением, 
имеющим, однако, значение для определения пригодно-
сти к срочной службе. Интересно, что в исследовании 
[39] смертность от фиброматоза женщин превалирова-
ла над аналогичным показателем для мужчин. В то же 
время исследователи из Финляндии пришли к выводу, 
что распространённость НФМ I типа среди мальчиков 
0–4 года выше, чем у девочек этой возрастной группы 
[40]. Так или иначе, ввиду незначительности различий, 
с практической точки нет смысла обследовать с целью 
выявления НФМ мальчиков/юношей чаще, чем девочек/
девушек, либо наоборот.

Рис. 6. Динамика охвата впервые выявленных в отчётном году больных НФМ детей 0–17 лет диспансерным наблюдением. 
Fig. 6. Trend in the coverage of 0–17 years children with neurofibromatosis diagnosed for the first time in the reporting year with dispensary 
observation.
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Заключение
Данные эпидемиологического анализа свидетель-

ствуют о тенденции к росту показателей общей и пер-
вичной заболеваемости НФМ в России, повышенной 
заболеваемости НФМ в районах расселения финно-
угорского населения, существенных различий общей и 
первичной заболеваемости НФМ детей города и села. 
Рост заболеваемости НФ происходит на фоне гиподи-
агностики данного заболевания, низких показателей, 
отражающих выявление его случаев при профилактиче-
ских осмотрах. Учитывая наличие лечения, которое мо-
жет быть применено к большинству больных НФМ на 
раннем этапе, целесообразно проведение мероприятий 
по выявлению больных с НФМ в организованных дет-
ских коллективах. Такой мерой может стать периодиче-
ское анкетирование школьников на наличие симптомов 
НФМ, проводимое с использованием онлайн-инстру-
ментов (электронный дневник).
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