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Актуальность. Наследственная гиперлипопротеинемия 1-го 
типа (ГЛП1; синонимы: хиломикронемия, семейная жироопосре-
дованная липемия, семейная гиперглицеридемия, идиопатическая 
семейная гиперлипемия, Бюргера–Грютца синдром) представля-
ет собой редкое аутосомно-рецессивное заболевание, обусловлен-
ное наследственным дефицитом ферментов, участвующих в рас-
щеплении триглицеридов, что приводит к неполному расщепле-
нию хиломикронов и их накоплению в кровотоке. Эффективных 
методов лечения ГЛП1 не разработано. Имеются противоречивые 
данные относительно эффективности и безопасности лечения де-
тей низкими дозами статинов и препаратами фиброевой кислоты. 

Описание клинического случая. Мальчик от 1-й беременности 
(экстракорпоральное оплодотворение), 1-х родов, срок гестации  
40 нед. Беременность протекала на фоне мочекаменной болезни, 
малых аномалий сердца. Роды путем кесарева сечения. Ребёнок 
родился с массой тела 3750 г, длиной 53 см, с оценкой по Апгар  
8/9 баллов. Находился на лечении в родильном доме 7 сут с диагно-
зом «Врождённая инфекция неуточненная. Неонатальная желтуха. 
Анемия лёгкой степени». Состояние ребёнка при выписке удовлет-
ворительное. В возрасте 2 нед жизни, со слов матери, на лице и ту-
ловище ребенка стали появляться белесовато-желтоватые бляшки и 
папулы размером 2–4 мм без признаков воспаления. При обследова-
нии в возрасте 1 мес венозная кровь ребёнка напоминала «молочную 
карамель с рисунком из единичных красноватых прожилок». Биохи-
мические исследования из-за выраженного хилёза крови не проводи-
лись. Ребёнок находился на смешанном вскармливании с недельного 
возраста, в качестве докорма получал смесь «Беллакт Оптимум 1».  
Для дальнейшего обследования ребёнок был госпитализирован. При 
осмотре производит впечатление активного мальчика, физический и 
неврологический статус соответствовал возрасту. В возрасте 1 мес 
масса тела ребенка была 5260 г (+1510 г с рождения). Кожа субик-
теричная с оливковым оттенком на бледно-розовом фоне. На коже 
в области волосистой части головы и лица, туловища обнаружены 
множественные бляшки 2–4 мм желтовато-белесоватого цвета и ве-
зикуло-папулезные элементы сыпи без признаков воспаления. При 
осмотре офтальмологом выявлены нарушения кровообращения в 
сосудах сетчатки, жировая эмболия сосудов обоих глаз. При лабо-
раторном анализе крови отмечен выраженный её хилез крови, цвет 
сыворотки в виде топленого молока, уменьшение числа эритроци-
тов до 2,61 × 1012/л, гемоглобин не определялся, СОЭ 11 мм/ч, тром-
боциты 460 × 109/л, лейкоциты 9,45 × 109/ л, моноциты 10%, лимфо-
циты 60%, сегментоядерные нейтрофилы 22%, палочкоядерные ней-
трофилы 1%, эозинофилы 7%, гематокрит 23,7. Повторные анализы 
крови не проводились из-за выраженного хилёза. При консультации 
в Республиканском научно-практическом центре диагноз был уточ-
нён: наследственная ГЛП1 и сформулирован на основании повышен-
ного содержания триглицеридов в сыворотке крови, наличия хило-
микронов, снижения активности липопротеидлипазы более чем на 
90% от возрастной нормы в сочетании с клиническими проявления-
ми: множественные ксантомы на коже головы, туловища, увеличе-
ние печени, селезёнки. Концентрация холестерина в пределах нор-
мы или незначительно повышена.

Выводы. Несмотря на редко встречающийся синдром на-
следственной ГЛП1, его своевременная диагностика и коррекция 
у новорождённых необходимы для профилактики осложнений.
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Актуальность. Пиодермии — это различные формы гной-
но-воспалительных заболеваний кожи и её придатков. Пиодермии 
особенно опасны в период новорождённости из-за повышенной 
чувствительности кожи к различным микроорганизмам и склон-
ности к генерализации процесса. На фоне широкого использо-
вания антибактериальных средств возникают антибиотикорези-
стентные штаммы бактерий. Изучение этиологии пиодермий у 
новорождённых и контроль над чувствительностью микроорга-
низмов к антимикробным препаратам является актуальной про-
блемой перинатологии.

Цель. Оценить микробиологический пейзаж и показатели ан-
тибиотикограмм при пиодермиях у новорождённых.

Материалы и методы. Проведён анализ 5 медицинских карт 
стационарного пациента. В исследование включили новорождён-
ных с положительными микробиологическими результатами по-
севов из гнойных очагов поражённой кожи.

Результаты. У 4 детей пиодермии проявились пузырчаткой 
новорождённых, у 1 ребёнка диагностирован синдром стафило-
кокковой обожжённой кожи. С поражённых участков кожи взя-
ты мазки для проведения микробиологических посевов. Выявле-
но, что в 80% случаев причиной пиодермии был Staphylococcus 
aureus, в 20% —St. epidermidis. Максимальная чувствительность 
St. aureus определена к клиндамицину, ципрофлоксацину, лево-
флоксацину, устойчивость — к бензилпенициллинам, цефало-
споринам. St. epidermidis чувствителен к азитромицину, линезо-
лиду, амикацину, ванкомицину, устойчив к бензилпенициллинам, 
цефепиму, цефтриаксону.

Выводы. Возбудителями пиодермий у новорождённых детей 
часто являлись St. aureus и St. epidermidis, штаммы которых устой-
чивы к биосинтетическим пенициллинам, цефалоспоринам —  
препаратам первой линии для лечения пиодермий у новорождён-
ных. Данное исследование показывает важность постоянного ди-
намического мониторинга микробиологических посевов пиодер-
мий у новорождённых для эффективного лечения.

* * *
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Актуальность. Анемия Даймонда–Блекфена (АДБ) — ред-
кая форма костномозговой недостаточности, которая развивает-
ся в результате апоптоза эритроидных предшественников в кос-
тном мозге вследствие дефекта биосинтеза рибосом. Чаще всего 
заболевание возникает на фоне мутации гена RPS19, расположен-
ного в 19-й хромосоме, который кодирует важный рибосомаль-
ный белок S19 и входит в состав малой (40S) субъединицы ри-
босомы человека. Начало клинических проявлений АДБ прихо-
дится на 2 мес жизни, диагноз устанавливается к 3–4 мес жизни 
ребёнка. Манифестация болезни приходится к 1-му году жизни 
(90%), очень редко — в 1-е сутки жизни. Диагностическая кар-
тина АДБ: тяжёлая нормохромная, микроцитарная, реже макро-


