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Актуальность. Синдром кольцевой 13 хромосомы явля-
ется редкой структурной хромосомной аномалией, встреча-
ется с частотой 1 : 58 000 живорождённых. Среди пренаталь-
ных ультразвуковых признаков синдрома часто отмечают за-
держку внутриутробного развития (ЗВУР), микроцефалию, 
множественные врождённые пороки развития. 

Описание клинического случая. Девочка Э., от 4-й беремен-
ности, 2-х оперативных родов, на сроке 36,4 нед. При рождении 
масса тела 1720 г, длина тела 45 см, оценка по шкале Aпгар 6/7 
баллов. Тяжёлое состояние, обусловленное дыхательной и сер-
дечно-сосудистой недостаточностью, потребовало проведения 
реанимационных мероприятий в родильном зале и перевода в 
отделение реанимации и интенсивной терапии новорождённых. 
На 5-е сутки состояние стабилизировано, ребёнок переведён в 
отделение второго этапа выхаживания для дальнейшего обсле-
дования и лечения. При поступлении состояние средней тяже-
сти, множественные стигмы дизэмбриогенеза: широкая пере-
носица, высокое, воронкообразное нёбо, гипертелоризм, анти-
монголоидный разрез глаз, низко посаженные уши, короткая 
шея, микроцефалия. По шкале Intergrowth 21 окружность го-
ловы 28 см, ниже 1‰. Швы черепа сомкнуты, большой род-
ничок точечный. У ребёнка диагностирован врождённый по-
рок сердца (ВПС) — дефект межжелудочковой перегородки  
(3,7 мм). При проведении аудиоскрининга отоакустическая 
эмиссия с обеих сторон не зарегистрирована. Данные расши-
ренного неонатального скрининга отрицательные. Наличие у 
ребёнка ВПС, ЗВУР, множественных стигм дизэмбриогенеза 
вызвало подозрение на наличие хромосомной аномалии. Ме-
тодом кариотипирования выявлено: 46 ХХ r (13) (p13q34) кари-
отип женский аномальный несбалансированный — кольцевая 
хромосома 13. На 17-й день стационарного лечения в возрасте 
21 сут ребёнок в стабильном состоянии выписан под амбула-
торное наблюдение педиатра, невролога, кардиолога, генетика. 
На данный момент девочке 4 мес, сохраняется задержка физи-
ческого и нервно-психического развития. 

Заключение. Наличие множественных стигм дизэмбрио-
генеза, ВПС, ЗВУР является основанием для диагностическо-
го поиска возможной хромосомной аномалии. Помимо врож-

дённых и перинатальных инфекций, микроцефалия чаще об-
условлена хромосомными аномалиями, в частности наличием 
кольцевой 13-й хромосомы. Антенатальная и ранняя постна-
тальная диагностика могут улучшить качество жизни детей 
с такой патологией. 

* * *

ОСОБЕННОСТИ АДАПТАЦИИ КРУПНОВЕСНЫХ 
НОВОРОЖДЁННЫХ

Айдан Б.Б., Темиршиков С.О., Мамарахим А.Б.
Научный руководитель: доцент С.Т. Кизатова
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: новорождённый, крупный, макросомия 
новорождённых, период адаптации

Актуальность. На сегодняшний день частота рождения 
крупных детей составляет в среднем 10–12%. Макросомия 
новорождённых (НР) более часто наблюдается у неоднократ-
но рожавших женщин в возрасте старше 30 лет с призна-
ками ожирения и сахарным диабетом. Младенцев, чей вес  
> 90-го процентиля, соответствующего гестационному возра-
сту, классифицируют как крупных для гестационного возрас-
та. Для макросомии характерен вес при рождении доношен-
ного ребёнка > 4000 г.

Цель: определить особенности адаптации крупновесных 
к сроку гестации НР.

Материалы и методы. Нами проведён ретроспективный 
анализ историй развития НР, рождённых в областном перина-
тальном центре № 2 г. Караганды за 2020–2022 гг. Использова-
ны данные о живорождённых доношенных детях от одноплод-
ной беременности. Проанализированы 100 историй крупных 
для срока НР и 50 историй НР, соответствующих гестацион-
ному возрасту, в период с 01.09.2023 по 30.10.2023. Анализ 
адаптации НР осуществлялся с помощью специальной анкеты. 

Результаты. В основной группе число младенцев с мас-
сой тела 4000–4500 г составило 83%, с массой тела 4500–
4999 г — 15%, 5000 г и более — 5%. При этом в контрольной 
группе НР с массой тела менее 3500–4000 г было 82%, c мас-
сой 3000–3500 г — 18%. Анализ заболеваемости в раннем не-
онатальном периоде у НР основной группы показал наличие 
родовой травмы у 5% НР в виде кефалогематомы в 3% случа-
ев и перелома ключицы у 2% НР, асфиксия средней и тяжелой 
степени была в 2% случаев, неонатальная гипогликемия — в 
2%, синдром дыхательных расстройств — в 2%. В позднем не-
онатальном периоде у наблюдавшихся детей была выявлена 
неонатальная желтуха — 8% случаев, неонатальная гипогли-
кемия — 6%, врождённый порок сердца — 1 случай. 
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Заключение. Крупные НР для срока имели более выра-
женный уровень дезадаптации организма по сравнению с 
младенцами с нормальной массой тела при рождении. Круп-
ный размер НР увеличивал риск родовых травм (кефалогема-
томы и перелом ключицы) и перинатальной асфиксии. Мла-
денцы основной группы имели метаболические осложнения 
сразу после рождения в виде гипогликемии и гипербилируби-
немии; они находятся в зоне риска развития респираторного 
дистресс-синдрома и врождённых аномалий развития. Каче-
ственный контроль уровня глюкозы матери минимизировал 
риск осложнений.

* * *

НАБОР КЛЮЧЕВЫХ ПОКАЗАТЕЛЕЙ  
ПРИ ПОСТКОВИДНОМ СИНДРОМЕ У ДЕТЕЙ: 
ДЕЛЬФИЙСКИЙ МЕЖДУНАРОДНЫЙ КОНСЕНСУС

Актулаева Х.Р., Сейланова Н.Г., Чернявская А.С., 
Дегтярева Н.Д., Мурсалова А., Аджам Али 
Мохаммад Реза, Лин Ксяо, Рощин Ф.А.
Научный руководитель: проф. кафедры 
Д.Б.  Мунблит 
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия

Ключевые слова: дети, постковидный синдром, 
Дельфийский консенсус

Актуальность. Пандемия COVID-19 повлияла на людей 
различного возраста, включая детей (< 18 лет). Многие дети 
столкнулись с долгосрочными последствиями для здоровья. 
В настоящее время не существует единого мнения относитель-
но того, какие показатели здоровья следует оценивать у детей 
с постковидным синдромом. Кроме того, неясно, как измерять 
и контролировать эти различные симптомы и состояния в кли-
нической практике и научных исследованиях.

Цель: определить набор ключевых показателей, позволя-
ющих оценить состояние детей после COVID-19.

Материалы и методы. Нами использовался метод Дель-
фи как уникальная методология прогнозирования и принятия 
решений, основанная на анонимном сборе мнений группы 
экспертов для достижения общего мнения относительно то-
го, какие показатели, связанные с постковидным синдромом, 
являются ключевыми и должны измеряться в каждом иссле-
довании (COS) и какие инструменты являются оптимальны-
ми для оценки этих показателей (COMS).

Результаты. Наше исследование состояло из двух эта-
пов. На первом этапе мы провели систематический обзор и 
выявили все показатели и инструменты измерения, исполь-
зуемые для оценки постковидного синдрома. Этот этап со-
стоял из двух раундов онлайн-модифицированного Дельфий-
ского консенсуса, за которым следовала консенсусная встре-
ча. В обоих раундах Дельфи приняли участие 214 человек, 
представлявших (а) детей, перенёсших COVID-19, и лиц, осу-
ществляющих уход за ними; (б) медицинских работников; и 
(в) исследователей из 37 стран, при этом 154 (72%) сотруд-
ника участвовали в обоих раундах Дельфийского процесса. 
На последующей консенсусной встрече был финализирован 
COS, который включил 7 ключевых показателей: усталость; 
постнагрузочные симптомы; изменения в работе/профессио-
нальной деятельности и учёбе; а также функциональные из-

менения, симптомы и состояния, связанные с сердечно-сосу-
дистыми, нейрокогнитивными, желудочно-кишечными и фи-
зическими последствиями.

На 2 этапе 11 международных экспертов были вовлечены 
в модифицированный Дельфийский консенсус, выбирая ин-
струменты измерения для последующей консенсусной встре-
чи, на которой 30 участников голосования обсуждали и неза-
висимо оценивали выбранные инструменты. В COMS вклю-
чены 4 измерительных инструмента: «Многомерная шкала 
усталости PedsQL» для оценки усталости; «Шкалы желудоч-
но-кишечных симптомов PedsQL» для оценки проявлений со 
стороны желудочно-кишечного тракта; «Шкала когнитивно-
го функционирования PedsQL» для оценки нейрокогнитивных 
проявлений; семейство EQ5D для оценки общего физическо-
го функционирования. Несмотря на предложение инструмен-
тов измерения результатов для оставшихся 3 основных резуль-
татов (сердечно-сосудистые заболевания, недомогание после 
физических нагрузок, изменения в работе/профессиональной 
деятельности и учёбе), консенсуса достичь не удалось.

Заключение. Благодаря консенсусному международному 
процессу были разработаны COS и COMS для оценки состо-
яний детей и молодых людей после COVID-19. Этот проект 
способствовал глобальной стандартизации оценки послед-
ствий COVID-19 в педиатрической популяции.

* * *

СЕРОТИПОВОЙ СОСТАВ  
И АНТИБИОТИКОРЕЗИСТЕНТНОСТЬ 
STREPTOCOCCUS PNEUMONIAE

Алачева З.А., Алябьева Н.М., Комягина Т.М., 
Тряпочкина А.С.
Научные руководители: проф. А.П. Фисенко, 
доктор мед. наук А.В. Лазарева
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва

Ключевые слова: дети, пневмококк, серотипирование, 
антибиотикорезистентность, вакцинация

Актуальность. Пневмококковая инфекция является се-
рьёзной проблемой здравоохранения во всём мире и признает-
ся одной из самых опасных из всех предупреждаемых вакци-
нопрофилактикой болезней. Бессимптомное назофарингеаль-
ное носительство Streptococcus pneumoniae играет значимую 
роль в развитии заболевания, в том числе инвазивных форм, 
и является основным триггером распространения резистент-
ных штаммов. 

Цель: определить серотиповой состав и чувствительность 
к антимикробным препаратам назофарингеальных штаммов 
S. pneumoniae.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ко-
гортный анализ больных в возрасте от 6 мес до 6 лет с назо-
фарингеальным носительством пневмококка в 2018–2022 гг. 
Серотипирование S. pneumoniae проводили с помощью специ-
фических пневмококковых антисывороток и/или путём моле-
кулярного типирования методом полимеразной цепной реак-
ции. Устойчивость к антимикробным препаратам определяли 
с помощью метода микроразведений. Всего исследовано 369 
назофарингеальных изолятов пневмококка: 321 (87%) изолят, 
выделенный от условно здоровых детей (без признаков острых 
инфекционных заболеваний и обострения хронических забо-
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леваний) и 48 (13%) изолятов — у детей с острыми бактери-
альными инфекциями (отит и синусит).

Результаты. Выявлено 36 различных серотипов пневмо-
кокка. В общей группе детей доля изолятов вакцинных штам-
мов (в соответствии с тринадцативалентной полисахаридной 
вакциной) составила 39,3% (145 образцов), в то время как в 
группе детей с острыми заболеваниями доля вакцинных штам-
мов — 62,5% (30 образцов). При этом охват вакцинацией от 
пневмококковой инфекции в группе болеющих детей соста-
вил 39,6% (1–4 дозы вакцины), однако охват законченным 
курсом вакцинации был выявлен только в 18,8% случаев. Ре-
зистентность к эритромицину составила 33,3%, пеницилли-
ну — 27,9%, триметоприм/сульфаметоксазолу — 24,4%, клин-
дамицину — 19%. Анализ чувствительности к тетрациклину 
выполнен для 324 изолятов, доля резистентных штаммов со-
ставила 23,1%. Нечувствительными к хлорамфениколу бы-
ли 6 (1,9%) изолятов. Множественную лекарственную устой-
чивость (отсутствие чувствительности к ≥ 3 антимикробным 
препаратам) имели 24,7% изолятов. 

Заключение. Анализ актуального спектра серотипов назо-
фарингеальных штаммов пневмококка и чувствительности к 
антимикробным препаратам является важнейшей задачей для 
оптимизации терапии и профилактики инфекции.

* * *

ТРУДНОСТИ ДИАГНОСТИКИ 
ХОЛЕСТАТИЧЕСКОГО ГЕПАТИТА У ДЕТЕЙ

Александрова Д.М., Пилясова А.Д., Зяблова И.Ю. 
Научный руководитель: доцент Л.Е. Ларина
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
холестатический гепатит, диагностика 

Актуальность. Холестатический гепатит характеризует-
ся сочетанием гепатоцеллюлярного повреждения, нарушения 
структуры долек и канальцевого холестаза. Зачастую он ас-
социируется с лекарственным или вирусным повреждением 
печени и составляет не более 10% всех хронических гепати-
тов. Заболевание плохо поддаётся лечению, преимуществен-
но встречается у лиц пожилого возраста, статистические дан-
ные относительно детей отсутствуют.

Описание клинического случая. Мальчик, 3 года, с часты-
ми респираторными инфекциями переведён в Морозовскую 
детскую клиническую больницу из инфекционного стациона-
ра после исключения вирусного гепатита с синдромами холес-
таза и цитолиза. Печень выступала из-под края рёберной дуги 
на 3 см, селезёнка — на 1,5 см. При обследовании установле-
ны анемия лёгкой степени, тромбоцитопения, увеличение об-
щего белка, синдромы цитолиза и холестаза, умеренная пря-
мая гипербилирубинемия, сидеропения. При инструменталь-
ном обследовании выявлены признаки гепатоспленомегалии, 
диффузные изменения паренхимы печени и её инфильтрация 
с признаками сужения внутрипечёночных жёлчных каналов. 
Был предположен хронический гепатит, этиология которого 
требовала уточнения. В ходе диагностического поиска были 
исключены вирусная природа гепатита, механическое препят-
ствие выводных протоков, аутоиммунная форма гепатита, бо-
лезнь Вильсона–Коновалова, недостаточность α-антитрипси-
на. Больной был консультирован генетиком, проведено цито-

генетическое исследование, в результате которого выявлена 
делеция сегмента 21 хромосомы и исключены лизосомаль-
ные болезни накопления. Спустя 1 мес ребёнок был повтор-
но госпитализирован с жалобами на нарастание желтушности 
кожи и склер. При поступлении отмечались увеличение жи-
вота, расширенная венозная сеть на груди, потемнение мочи, 
сохранялась гепатоспленомегалия. На основании полученных 
данных установлен диагноз: Холестатический гепатит высо-
кой степени активности. Рекомендовано проведение биопсии 
печени для исключения таких форм патологии, как первич-
ный билиарный цирроз, первичный склерозирующий холан-
гит, синдром Дабина–Джонсона, синдром Ротора, лимфопро-
лиферативное заболевание, генетическая патология.

Заключение. Сочетание желтухи и гепатоспленомегалии, 
сопровождающееся цитолизом и холестазом, охватывает боль-
шой спектр заболеваний, и биопсия может стать единствен-
ным методом их верификации. Своевременная постановка ди-
агноза и высокая приверженность к терапии улучшают про-
гноз таких больных.

* * *

ИЗМЕНЕНИЯ АКТИВНОСТИ КИСЛОЙ 
ФОСФАТАЗЫ У НЕДОНОШЕННЫХ ДЕТЕЙ  
И ИХ МАТЕРЕЙ

Алексеенко Е.А.1
, Галактионова М.А.1, 

Лисихин И.С.2

Научный руководитель:  
канд. мед. наук Н.В. Лисихина
1Фармацевтический колледж Красноярского 
государственного медицинского университета имени 
профессора В.Ф. Войно-Ясенецкого, Красноярск, Россия;  
2 Сибирский юридический институт МВД России, 
Красноярск, Россия 

Ключевые слова: недоношенные дети, активность 
кислой фосфатазы, прогностическое значение

Актуальность. Лизосомы оказывают влияние на различ-
ные процессы при беременности, в том числе на процессы им-
плантации, эмбриогенеза, течение родов. Активность кислой 
фосфатазы (КФ) — маркерного фермента лизосом — изме-
няется при многих патологических состояниях и может слу-
жить прогностическим тестом при возможных осложнениях 
у выживших детей. 

Цель: определить изменения активности КФ у недоно-
шенных детей с различным гестационным возрастом и у их 
матерей.

Материалы и методы. Проведён анализ изменений ак-
тивности КФ в лимфоцитах и гранулоцитах пуповинной кро-
ви доношенных новорождённых (контрольная группа — ро-
дившиеся на 37–40-й неделе беременности, 39 детей) и недо-
ношенных детей (65 новорождённых), родившихся на 28–36-й 
неделе беременности, а также в периферической крови у их 
матерей. В 1-ю группу вошли дети, родившиеся со сроком ге-
стации 36–35 нед — 36 новорождённых; 2-ю группу состави-
ли 19 новорождённых с гестационным возрастом 32–34 нед; 
3 группу — 10 новорождённых со сроком гестации 28–31 нед.

Результаты. У недоношенных детей выявлено значимое 
увеличение активности КФ в лимфоцитах (p < 0,001) и в гра-
нулоцитах (p = 0,009) пуповинной крови по сравнению с уров-
нем у доношенных детей. Самое значительное повышение ак-
тивности КФ было обнаружено у новорождённых 3-й группы 
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и местная антибиотикотерапия, физиолечение, вибромассаж и 
пневмомассаж барабанной перепонки; симптоматическая те-
рапия. Ребёнок выписан с улучшением на 12-й день от начала 
заболевания. Барабанная перепонка закрылась не полностью.

Заключение. Лечение отита у детей с ахондроплазией яв-
ляется сложной задачей в связи с тем, что у больных из-за ано-
мального строения лица сужены носовые ходы. Развитие отита 
происходит очень быстро, даже при неосложнённой вирусной 
инфекции. Повышается риск развития отита при перенесении 
любого заболевания, сопровождающегося ринитом. Следстви-
ем перенесённых отитов может быть снижение и потеря слуха.

* * *

ГЛУТАРОВАЯ АЦИДУРИЯ У РЕБЁНКА 5 ЛЕТ

Аллахвердиев Л.М., Колпаков Р.Ю. 
Научный руководитель: канд. мед. наук 
А.А. Альбакасова
Оренбургский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Оренбург, Россия

Ключевые слова: клинический случай, глутаровая 
ацидурия, диагностика

Актуальность. Глутаровая ацидурия (ГА) 2-го типа — 
клинически гетерогенное нарушение механизма окисления 
жирных кислот и аминокислот, передающееся по аутосом-
но-рецессивному типу. Распространённость данного заболе-
вания составляет 1 на 200 000 новорождённых.

Описание клинического случая. Ребёнок М., 5 лет, родился 
от 2-й беременности (1-я беременность — двойня, выкидыш на 
сроке 8–9 нед) в срок. При рождении масса тела 2750 г, длина те-
ла 50 см, оценка по шкале Апгар 7/7 баллов, состояние средней 
степени тяжести за счёт неврологической симптоматики. Диа-
гноз при рождении: неонатальная желтуха неуточнённая. Гипок-
сическая энцефалопатия, острый период, синдром возбуждения. 
Первый эпизод ГА у ребёнка проявился вялостью, отсутствием 
активных движений, взгляд устремлён в одну точку. Отмечены 
отсутствие активных движений и гиперсаливация, состояние ко-
мы, судорожные клонические подёргивания верхних и нижних 
конечностей, которые быстро купировались. Гликемия состави-
ла 1,9 ммоль/л. Второй эпизод ГА вновь повторился в утренние 
часы выраженной слабостью, сонливостью; ребёнка не кормили, 
выявлено снижение уровня глюкозы крови до 1,6 ммоль/л, после 
еды — 5,6 ммоль/л. Третий эпизод ГА произошёл утром следую-
щего дня и проявился выраженной вялостью, бледностью кож-
ных покровов, сонливостью. Уровень глюкозы крови натощак 
2,0 ммоль/л, после сладкого чая поднялся до 4,6 ммоль/л. После 
проведения тандемной масс-спектрометрии было установлено 
повышение концентраций средне- и длинноцепочечных ацилкар-
нитинов, которые могут наблюдаться при ГА тип 2 (множествен-
ной недостаточности ацил-КоА-дегидрогеназ). При ДНК-диагно-
стике в 6-м экзоне гена ЕТFDH выявлен вариант: нуклеотидная 
замена NM_004453.3:с.652G>A, p.Asp218Asn в гомозиготном со-
стоянии. На основании этих данных ребёнку выставлен диагноз: 
ГА, тип 2. Аутосомно-рецессивный тип наследования. Повтор-
ный риск для сибсов 25% (высокий).

Заключение. ГА, тип 2 — одно из редких наследственных 
заболеваний, встречающихся у детей. Ведение данного паци-
ента включает в себя строгое соблюдение диеты с низким со-
держанием жиров, ограничение потребления длинноцепочеч-
ных жирных кислот и замещение их среднецепочечными жир-
ными кислотами. Противопоказано голодание, рекомендуется 

(срок гестации 28–31 нед) при значимой разнице с контроль-
ной группой доношенных детей. Выявленное нами увеличе-
ние активности КФ — гидролитического фермента лизосом, 
характеризующего катаболические процессы в клетке, у не-
доношенных новорождённых, по сравнению с доношенными, 
свидетельствует о выраженной активации лизосомального ап-
парата клеток крови у детей, рождённых раньше срока. У ма-
терей, родивших недоношенных детей, также было выявлено 
существенное повышение активности КФ, что указывает на 
однонаправленный характер изменений активности фермента.

Заключение. Выявленные изменения активности КФ в 
пуповинной крови являются показателем неблагоприятного 
состояния метаболизма клеток иммунной системы у недоно-
шенных новорождённых, свидетельствующим о нарушении 
функциональной активности клеток, что необходимо учиты-
вать при лечении недоношенных новорождённых. 

* * *

ОСТРЫЙ ОТИТ У РЕБЁНКА С АХОНДРОПЛАЗИЕЙ

Алиева С.С., Зиновьева Я.А. 
Научный руководитель: канд. мед. наук 
Е.А. Ботникова
Ижевская государственная медицинская академия 
Минздрава России, Ижевск, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
ахондроплазия, отит, диагностика

Актуальность. Ахондроплазия — редкое генетическое за-
болевание, вызванное изменениями в гене FGFR3, встречает-
ся у 1 ребёнка на 15–40 тыс. новорождённых. Ахондроплазия 
вызвана мутацией гена, контролирующего производство бел-
ка, — рецептора гормона роста, что ведёт к нарушению эн-
дохондрального окостенения. Из-за малого размера грудной 
клетки у детей затрудняется дыхание, что может привести к 
обструктивному апноэ во время сна; из-за коротких рёбер и 
неразвитых межпозвонковых дисков формируются грудной 
кифоз, поясничный лордоз и сколиоз вследствие замедления 
процесса окостенения позвонков; недоразвитие средней ча-
сти лица сопровождается аномальным прикусом, обструктив-
ным нарушением проходимости дыхательных путей и часты-
ми воспалениями среднего уха.

Описание клинического случая. Девочка, 4 года, от 3-х ро-
дов путём кесарева сечения. При рождении масса тела 4400 г, 
длина тела — 51 см. С рождения находилась на искусственном 
вскармливании, умеренно отставала в физическом и психомо-
торном развитии. Выявлены грудной кифоз и лордоз пояснич-
ного отдела позвоночника, сгибательные контрактуры локтевых 
суставов. Состоит на учёте у невролога с диагнозом: расстрой-
ство экспрессивной речи по типу ОНР1, имеется риск форми-
рования дизартрии. Семейный анамнез не отягощён, у род-
ственников ахондроплазия не выявлена. Дети от предыдущих 
беременностей здоровы. Рост отца 180 см, матери — 182 см. 
Молекулярно-генетический анализ от 01.12.2021 в гене FGFR3 
(NM-000142) выявил гетерозиготный вариант с.1138G>A  
(p/Gly380Arg). Анамнез заболевания: повышение температу-
ры тела до 38ºС, переносила острый ринофарингит, получа-
ла противовирусное и местное лечение. После кратковремен-
ного улучшения состояние вновь ухудшилось: повысилась 
температура тела до фебрильных цифр, появились выделения 
гнойно-сукровичного характера из левого уха. Была проведе-
на экстренная госпитализация. В лечении — парентеральная 
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* * *

АССОЦИАЦИЯ ГАСТРИТА  
С ГИПОВИТАМИНОЗОМ D  
У ПОДРОСТКОВ

Аникина К.А. 
Научный руководитель: доктор мед. наук 
Т.В. Поливанова 
Научно-исследовательский институт медицинских 
проблем Севера Сибирского отделения РАН, Красноярск, 
Россия

Ключевые слова: дети, гастрит, гиповитаминоз D, 
инфицирование Helicobacter pylori

Актуальность. Гастрит у детей проявляется преимуще-
ственно воспалением слизистой оболочки желудка, прогрес-
сирование которого приводит к предраковым заболеваниям и 
раку желудка. Установлена связь D-дефицитных состояний и 
предраковых заболеваний желудка. 

Цель: определить ассоциацию активности воспалитель-
ного процесса антрального гастрита у подростков с гипови-
таминозом D. 

Материалы и методы. Обследовано 93 подростка в воз-
расте 12–17 лет. Проведена фиброгастродуоденоскопия с 
биопсией слизистой оболочки антрального отдела желудка. 
Диагноз «гастрит» подтверждён морфологически после окра-
ски биопсийных срезов гематоксилином и эозином в соответ-
ствии с Сиднейской классификацией. Определение уровня 
25(ОН)D осуществляли методом иммуноферментного анали-
за в сыворотке крови больных. Исследования одобрены эти-
ческим комитетом, проведены при добровольном письменном 
информированном согласии родителей и пациентов. Стати-
стическая значимость качественных признаков оценена с по-
мощь критерия χ2 при р < 0,05. 

Результаты. У обследованных детей гиповитаминоз D уста-
новлен в 25,8% случаев. У подростков с высокоактивным гастри-
том (2–3 степени) чаще определялся гиповитаминоз D (70,8% 
случаев) (р = 0,007). Наличие гиповитаминоза D увеличивало ас-
социацию с инфицированием Helicobacter pylori (р = 0,067). При-
чём в группе с низким уровнем витамина D (дефицитом) число 
детей с инфекцией H. pylori было значимо увеличено (р = 0,037). 

Заключение. У детей с гастритом установлена значимая 
ассоциация активности воспалительного процесса в антруме 
желудка и H. pylori инфицирования с дефицитом витамина 
D, что следует учитывать при определении тактики лечения.

* * *

ПОСТКОВИДНЫЙ СИНДРОМ У ДЕТЕЙ  
В АМБУЛАТОРНЫХ УСЛОВИЯХ

Атнабаева Л.И. 
Научный руководитель: канд. мед. наук 
А.В. Чуракова 
Ижевская государственная медицинская академия 
Минздрава России, Ижевск, Россия

Ключевые слова: дети, постковидный синдром, 
противовирусное лечение

Актуальность. В настоящее время накоплен большой ма-
териал о формировании длительного постковидного синдрома 

ограничить физические нагрузки и воздействия экстремаль-
ных условий окружающей среды. 

* * *

НПВП-АССОЦИИРОВАННЫЕ ЖЕЛУДОЧНО-
КИШЕЧНЫЕ КРОВОТЕЧЕНИЯ У ДЕТЕЙ 
МЛАДШЕГО ВОЗРАСТА

Андрущенко В.А., Романова А.С. 
Научный руководитель: доцент А.И. Колотилина 
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия

Ключевые слова: дети, нестероидные 
противовоспалительные препараты, лекарственные 
реакции, маркеры, диагностика

Актуальность. Использование нестероидных противовос-
палительных препаратов (НПВП) сопряжено с побочными ле-
карственными реакциями, которые проявляются воспалитель-
ными, эрозивно-язвенными изменениями слизистой оболочки 
(СО) желудочно-кишечного тракта (ЖКТ). НПВП могут ин-
дуцировать поражения ЖКТ на всём его протяжении, однако 
поражения СО верхних отделов ЖКТ развивается в 6 раз ча-
ще, особенно у детей младшего возраста, включая язвенную 
болезнь и желудочно-кишечные кровотечения (ЖКК).

Цель: определить значимость НПВП-ассоциированного 
ЖКК у детей на примере клинических случаев экстренно го-
спитализированных пациентов с диагнозом: Острая кишечная 
инфекция неуточненной этиологии, гастроэнтерит.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз медицинской документации детей, госпитализированных 
в связи с ЖКК, с данными о приёме НПВП до появления пер-
вых симптомов ЖКК.

Результаты. Проведён анализ историй болезни 3 детей 
младшего возраста (мальчики в возрасте 2 и 4 года, 5 лет). Все 
дети принимали НПВП для купирования фебрильной лихорадки 
(при острой кишечной инфекции). Частота встречаемости кли-
нических признаков ЖКК у обследованных детей: рвота по ти-
пу «кофейной гущи» (100%), общая слабость (100%), мелена не 
отмечалась. Первый диагностируемый симптом ЖКК у всех де-
тей рвота по типу «кофейной гущи» в течение 3–5 дней более 
4 раз в сутки. По лабораторным данным у всех детей наблюда-
лось повышение уровня С-реактивного белка, постгеморраги-
ческая анемия с показаниями к гемотрансфузии. При УЗИ ор-
ганов брюшной полости у 2 мальчиков был диагностирован ме-
заденит. При эзофагогастродуоденоскопии выявлена активная 
язва желудка, острый геморрагический гастрит, у мальчика 5 
лет — активная язва двенадцатиперстной кишки. У всех детей 
исключена хеликобактерная инфекция, этиологический фактор 
кишечной инфекции установлен только у мальчика 2 лет — но-
ровирусный гастроэнтерит. В крови у детей отмечался компен-
сированный метаболический ацидоз.

Заключение. Дебют НПВП-ассоциированного поражения 
СО ЖКТ у детей младшего возраста часто протекает на фо-
не кишечного или респираторного инфекционного процесса 
и опосредован ульцерогенным действием НПВП. Необходи-
ма своевременная диагностика факторов риска осложнений на 
фоне приёма НПВП, учитывая возраст, пол, семейный анам-
нез, дозировку и кратность приёма НПВП. 
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у взрослых. У детей, перенёсших коронавирусную инфекцию 
в амбулаторных условиях, таких данных ещё недостаточно. 

Цель: определить частоту осложнений после COVID-19 
у детей, получивших амбулаторное лечение.

Материалы и методы. Проанализировано 130 карт боль-
ных детей, переболевших COVID-19. Возраст детей варьиро-
вал от 6 мес до 18 лет. Больные были распределены нами на 
2 группы: 1-ю составили 22 ребёнка, не получавшие проти-
вовирусных препаратов, 2-ю — 108 детей, которые получали 
противовирусное лечение. 

Результаты. В 1-й группе детей, не получавших проти-
вовирусных препаратов, у 13 (59,1%) был выявлен постковид-
ный синдром в форме стойкого кашля, нарушений сна, сла-
бости, нарушений концентрации внимания, плохой успева-
емости в школе. Во 2-й группе постковидный синдром был 
диагностирован у 29 (26,8%) детей и характеризовался из-
менениями голоса, чувством нехватки воздуха, сохранением 
длительного кашля. Очевидно, что постковидный синдром у 
больных детей, получивших амбулаторно этиотропную тера-
пию, выявлялся более чем в 2,2 раза реже, чем у больных, не 
получавших противовирусных препаратов. Тяжесть течения 
COVID-19 мы смогли определить только у 108 детей 2-й груп-
пы. COVID-19 лёгкой степени был диагностирован у большин-
ства (80) детей, только 23 (21,2%) ребёнка перенесли заболе-
вание средней степени тяжести. При заболевании детей лёг-
кой степени тяжести постковидный синдром встречался у 23 
(28,0%), протекал в виде слабости, длительного кашля. При 
среднетяжёлом течении постковидный синдром был диагно-
стирован у 11 (47,8%) детей и протекал в виде слабости, дли-
тельного кашля, нехватки воздуха.При этом клиника пост-
ковидного синдрома у 108 детей, перенёсших заболевание в 
амбулаторных условиях, складывалась из выраженной слабо-
сти (21 ребёнок; 16,0%); респираторных симптомов (29 детей; 
22,3%); диспепсических нарушений (8 детей; 6,0%); астени-
ческого синдрома (14 детей; 10,7%); поражений кожи (9 де-
тей; 6,9%); нарушений обоняния (9 детей; 6,9%); вегетатив-
ной дисфункции (10 детей; 7,6%); повышенной тревожности 
(15 детей; 11,5%).

Заключение. Выявлена прямая связь между тяжестью те-
чения COVID-19 у детей и частотой развития постковидного 
синдрома. При отсутствии этиотропной терапии длительный 
постковидный синдром развивался у каждого второго ребён-
ка. Самыми частыми проявлениями постковидного синдро-
ма у детей были астенический и кашлевый синдромы, веге-
тативная дисфункция.

* * *

ВЛИЯНИЕ КОМОРБИДНОЙ ПАТОЛОГИИ  
НА ТЕЧЕНИЕ COVID-19 У ДЕТЕЙ

Бабкин А.А. 
Научный руководитель: проф. И.К. Богомолова 
Читинская государственная медицинская академия 
Минздрава России, Чита, Россия

Ключевые слова: дети, вирусные инфекции, 
сопутствующие формы патологии

Актуальность. COVID-19 является распространённой ви-
русной инфекцией, поражающей детей всех возрастов. Значи-
мыми факторами риска тяжёлой формы течения инфекции яв-
ляется коморбидная патология, которая определила необходи-
мость проведения нашей работы.

Цель работы: проанализировать состояние здоровья де-
тей после COVID-19 с коморбидной патологией.

Материалы и методы. Обследованы 117 детей в возрас-
те 7–14 лет, госпитализированных с диагнозом COVID-19 в 
период с 16.04.2020 по 31.07.2020 (1-я группа). Сопутствую-
щие формы патологии представлены аллергическими болез-
нями (2-я группа; n = 15) и экзогенно-конституциональным 
ожирением (3-я группа; n = 16). Через 48 нед после COVID-19 
был выполнен клинический осмотр больных; проведена оцен-
ка кратности острых респираторных инфекций (ОРИ), оти-
тов, пневмоний и вновь выявленных заболеваний по форме 
№ 112/у. Для малой выборки определяли критерий χ2 Пирсо-
на. Различия считали значимыми при р < 0,05.

Результаты. До COVID-19 ОРИ до 4 раз в год отмечали 
у 14 пациентов 2-й группы, 6 детей 3-й группы и 39 обследо-
ванных 1-й группы. После COVID-19 ОРИ были выявлены у 
11 пациентов 2-й группы, 3 детей 3-й группы и 15 больных 1-й 
группы. Частота ОРИ более 4 раз в год до пандемии составила 
для пациентов 2-й группы 6,7% случаев, 3-й группы — 36,4%, 
1-й группы — 31%. Через 1,5 года ОРИ были зарегистриро-
ваны в 43,8% случаях у пациентов 3-й группы, в 26,6% слу-
чаев у детей 2-й группы и в 72,4% случаев у обследованных 
1-й группы. Пневмонии и отиты были выявлены до пандемии 
у 1 ребёнка 3-й группы, у 2 детей 1-й группы, тогда как в по-
стпандемический период увеличилось число случаев их ди-
агностики в 37,4% случаев у пациентов 3-й группы и в 2,1% 
случаях у детей 1-й группы. Впервые установленные диагно-
зы у реконвалесцентов 2-й и 3-й групп были представлены бо-
лезнями органов пищеварения (46,7 и 40%), нервной системы 
(40 и 20%), глаза и его придаточного аппарата (33,3 и 20%), 
хроническими болезнями органов дыхания (26,7 и 10%), эн-
докринной системы (6,7 и 40% соответственно), у детей 3-й 
группы чаще регистрировались расстройства питания и нару-
шения обмена веществ (100%; p < 0,05).

Заключение. Лёгкая форма COVID-19 характерна для па-
циентов с аллергическими болезнями, тогда как у детей с ожи-
рением чаще фиксировали среднетяжёлую её форму, а также 
увеличение у последних частоты регистрации случаев ОРИ, в 
том числе осложнённых, и возрастание частоты случаев рас-
стройств питания и нарушения обмена веществ.

* * *

СИНДРОМ СТИВЕНСА–ДЖОНСОНА У РЕБЁНКА  
С ВНЕБОЛЬНИЧНОЙ ПНЕВМОНИЕЙ

Баймухамбетова Д., Актулаева Х.Р., Костин Р.К. 
Научный руководитель: доцент Г.С. Аникин
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, синдром 
Стивенса–Джонсона, диагностика, лечение

Актуальность. Синдром Стивенса–Джонсона является 
крайне тяжёлой формой аллергодерматозов у детей. Показа-
тель заболеваемости колеблется от 1 до 6 случаев на 1 млн 
человек в год, при этом летальность достигает 20%. Забо-
левание начинается остро, а поражение кожных покровов и 
слизистых оболочек сопровождается ярко выраженными сим-
птомами интоксикации.

Описание клинического случая. Мальчик, 14 лет, достав-
лен в детскую инфекционную больницу с жалобами на по-
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вышение температуры тела до 40оС, непродуктивный кашель 
и одышку, а также выраженный интоксикационный синдром. 
Для купирования лихорадки самостоятельно принимал несте-
роидные противовоспалительные средства в терапевтических 
дозах в течение 2 нед без эффекта.

При поступлении лабораторно — повышение маркеров вос-
паления — уровень С-реактивного белка 52,6 м/л, фибриноген 
4 г/л. ПЦР-тест на обнаружение микоплазменной инфекции по-
ложителен. При рентгеновском обследовании органов грудной 
клетки определяются признаки левосторонней сегментарной 
пневмонии. Была назначена антибактериальная терапия. Через 
2 дня после госпитализации общее состояние ухудшилось, поя-
вились жалобы на сыпь, зуд и покраснение глаз при сохраняю-
щихся лихорадке и интоксикации. На момент осмотра слизистая 
оболочка полости рта обложена плотным белым налётом, на ко-
же кистей рук, лица и туловища отмечаются элементы обшир-
ной сыпи с серозным содержимым и плотной покрышкой, с вен-
чиком гиперемии, сливающейся до 5 см в диаметре. Симптом 
Никольского — десквамация верхних слоёв эпидермиса при не-
большом надавливании или трении кожи, прилегающей к булле 
— отрицательный. Кроме того, наблюдались выраженная конъ-
юнктивальная инъекция, множественные эрозии и субконъюн-
ктивальные кровоизлияния. На основании этих данных был ди-
агностирован cиндром Стивенса–Джонсона. С учётом развития 
этой токсико-аллергической реакции с тяжёлым поражением сли-
зистых оболочек назначена терапия глюкокортикостероидами и 
иммуноглобулином человеческим в дозировке до 2 г/кг. Спустя 
3 нед после госпитализации состояние ребёнка удовлетворитель-
ное: интоксикационный и токсический эпидермальный синдро-
мы купированы. Отмечается регресс сыпи, слизистая полости 
рта и конъюнктива эпителизированы, зуда нет. По данным лабо-
раторного обследования: уровень С-реактивного белка 16,4 м/л, 
фибриноген 2 г/л, скорость оседания эритроцитов 17 мм. Учи-
тывая положительную динамику, ребёнок выписан из стациона-
ра под наблюдение педиатра по месту жительства

Заключение. Причиной формирования синдрома Стивен-
са–Джонсона у больного является самостоятельный длитель-
ный приём нестероидных противовоспалительных средств. 
Основной целью в ведении подобных сложных клинических 
случаев является настороженное внимание к аллергическим 
проявлениям, особенно учитывая тот факт, что и сама мико-
плазменная инфекция, и препараты, принимаемые пациентом 
как амбулаторно, так и после госпитализации, могут быть три-
геррами описанного синдрома. Данный клинический случай 
демонстрирует значимость ранней диагностики и своевремен-
ной терапии внебольничной пневмонии, а также необходимо-
сти максимально быстрой идентификации препаратов-тригге-
ров и дальнейшая их отмена.

* * *

ВРОЖДЁННЫЙ ДЕФИЦИТ ПРОТЕИНА С

Бапина Г.С.
Научный руководитель: доцент С.Т. Кизатова
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: клинический случай, новорождённый, 
врожденный дефицит протеина С

Актуальность. Дефицит протеина C — это наследствен-
ный или приобретённый фактор риска тромбофилии с различ-
ными проявлениями — от бессимптомной и венозной тромбо-

эмболии до молниеносной пурпуры новорождённых, опасно-
го для жизни заболевания. Дефицит протеина С наследуется 
аутосомно-доминантно. Уровень протеина С у гетерозигот-
ных носителей равен 30–60% от нормы, гомозиготные прак-
тически не имеют протеина С и погибают внутриутробно или 
сразу после рождения. Гомозиготные состояния проявляются 
в раннем детстве фульминантной пурпурой новорождённых 
и часто фатальны, уровень протеина C у таких новорождён-
ных находится на неопределяемом уровне. 

Описание клинического случай. Девочка Н., от матери 
26 лет, от 3-й беременности, 2-х быстрых самопроизвольных 
родов. Первая беременность протекала без особенностей, 2-я 
беременность закончилась самопроизвольным абортом. В ана-
мнезе у матери цитомегаловирусная инфекция, хронический 
сальпингоофорит. Девочка родилась с массой тела при рожде-
нии 3070 г, длина тела 49 см, оценка по шкале Апгар 8/9 бал-
лов. Cостояние при рождении тяжёлое, проявления патологии 
начались с рождения: спонтанные гематомы обеих ног, зоны не-
кроза в области правой стопы и слева в области стопы и голе-
ностопного сустава. По лабораторным данным: тромбоцитопе-
ния — 34 × 109/л, в коагулограмме: протромбиновое время — 
21 с, непрерывное течение с частыми обострениями. В данный 
момент ребёнку 1 год 3 мес. Состояние больной расценивается 
как тяжёлое за счёт геморрагического синдрома, постгеморра-
гической анемии лёгкой степени, неврологической симптома-
тики, интоксикации. Самочувствие нарушено, в сознании, гла-
за открывает, не прослеживает, взгляд плавающий. Самостоя-
тельно не сосёт, кормится через зонд, протёртый стол по 100 мл, 
на 7 режиме. Локальный статус: на месте гематомы в области 
правого бедра, занимающей всю заднюю, боковую и перед-
нюю поверхности, рубцовая ткань, на левой пяточной области 
рубец. На правой руке (плечо, предплечье) рубцовая ткань. На 
левом плече геморрагические корки, в области левого предпле-
чья отёк спал. Живот мягкий, умеренно вздут, доступен пальпа-
ции. Печень увеличена до +4,0–4,5 см, средней эластичности), 
селезёнка не пальпируется. Больная наблюдается с диагноза-
ми: Молниеносная пурпура новорождённых. Дефицит протеи-
на С. Диссеминированное внутрисосудистое свёртывание кро-
ви у плода и новорождённого. Перинатальное поражение цен-
тральной нервной системы смешанной этиологии, последствия 
кровоизлияния в вещество мозга, внутрижелудочковое крово-
излияние 3 степени. Ранний восстановительный период. Сме-
шанная, прогрессирующая гидроцефалия, атрофия вещества 
головного мозга. Судорожный синдром. Получает паллиатив-
ную помощь и симптоматическую терапию. 

Заключение. Врождённая недостаточность протеина С тре-
бует проведения профилактических и лечебных мероприя-
тий для предупреждения развития тромбозов и фатальных 
осложнений. 

* * *

ГЕЛЬМИНТОЗ С ПОРАЖЕНИЕМ ЦЕНТРАЛЬНОЙ 
НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ У РЕБЁНКА

Баранов Е.К.
Научный руководитель: доцент А.Ю. Шуткова 
Приволжский исследовательский медицинский 
университет Минздрава России, Нижний Новгород, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
нейрогельминтозы, диагностика, лечение



Russian pediatric journal (Russian journal). 2024; 27. Supplement 1
https://elibrary.ru/ztmqls	 https://doi.org/10.46563/1560-9561-2024-27-S1

� SCIENTIFIC AND PRACTICAL CONFERENCE STUDENTS AND YOUNG SCIENTISTS «SPERANSKY READINGS-2024»
17

Актуальность. Нейрогельминтозы — это паразитарные 
заболевания с формированием стойкого очагового поражения 
центральной нервной системы и неблагоприятным прогно-
зом. Самым частым нейрогельминтозом является нейроци-
стицеркоз. Его распространённость достигает 6% в эндемич-
ных районах, а в регионах России варьирует от 0,09 до 0,89%.

Описание клинического случая. В детскую городскую кли-
ническую больницу поступил мальчик, 12 лет, с жалобами на 
повторные приступы судорог, головные боли. Из анамнеза из-
вестно, что ребёнок родился в Индии и проживал там 3 года. 
Жалобы на умеренные головные боли диффузного характера 
с 7 лет. В 8 лет впервые возник короткий эпилептический кло-
нико-тонический приступ. По этому поводу за медицинской 
помощью ребёнок не обращался. Впервые пациент обследо-
ван в возрасте 10 лет. При мультиспиральной компьютерной 
томографии (МСКТ) головного мозга в паренхиме больших 
полушарий конвекситально выявлены паразитарные очаги 
разной степени зрелости (кисты со сколексом, кальциниро-
ванные очаги). Антитела к токсоплазме, токсокарам, вирусу 
иммунодефицита человека отрицательные. На электроэнце-
фалограмме (ЭЭГ): эпилептиформная активность. Серологи-
ческое исследование на другие антипаразитарные антитела 
не проводилось. Специфического лечения не назначалось. 
В 12 лет развился повторный генерализованный клониче-
ский приступ длительностью до 2 мин с последующей пост-
приступной дезориентацией. При госпитализации объектив-
но: сознание ясное, менингеальные симптомы отрицательные. 
Черепно-мозговая иннервация не нарушена. Мышечный то-
нус физиологический. Сухожильные рефлексы живые, D = S. 
Координаторных нарушений нет. В общем анализе крови эо-
зинофилия (8,8%). При МСКТ головного мозга паразитарные 
очаги прежней локализации, без отрицательной динамики. На 
ЭЭГ эпилептиформной активности нет. По данным инстру-
ментальных обследований паразитарных очагов в других ор-
ганах не выявлено. С учётом данных анамнеза заболевания, 
эпидемиологического анамнеза, характера очагов предполо-
жен диагноз: Нейрогельминтоз, предположительно паренхи-
матозный нейроцистицеркоз, лёгкое хроническое течение, не 
подтверждённый серологически.

Заключение. Данный пациент требует идентификации 
возбудителя с помощью определения антител к цистицер-
кам, уточнения активности инфекционного процесса для вы-
бора дальнейшей тактики ведения. Прогноз заболевания нео-
пределённый, т.к. не уточнена серологическая активность па-
разитарных очагов.

* * *

МНОГОЛИКАЯ КОРЬ

Баринова Я.С.
Научный руководитель: доцент И.Е. Турина 
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский университет), Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, корь, особенности 
течения, диагностика

Актуальность. Корь – одна из самых высококонтагиоз-
ных детских инфекций, восприимчивость к которой почти аб-
солютна. В последнее десятилетие заболеваемость корью уве-
личилась. Среди больных преобладают дети.

Описание клинического случая.  Ребёнок В., 1 год 4 мес, 
из многодетной семьи, 3-я беременность, 3-и роды, срочные, 
самостоятельные. При рождении масса тела 3280 г, длина те-
ла 52 см. В родильном доме ребёнок вакцинирован БЦЖ-М и 
от гепатита В, далее отказ. Развитие по возрасту, естественное 
вскармливание до 8 мес. Первое заболевание в январе 2024 г.: 
новая коронавирусная инфекция, правосторонняя нижнедоле-
вая сегментарная пневмония. 27.01.2024 выписан из стациона-
ра. 02.02.2024 — острое начало заболевания, повышение тем-
пературы тела до фебрильных цифр, жидкий стул до 30 раз в 
день, однократная рвота. На 3-й день высокой температуры 
появились симптомы интоксикации: вялость, адинамия, от-
сутствие аппетита. На 5-е сутки присоединился кашель, поя-
вилась осиплость голоса. Врач ребёнка не осматривал. На 5-й 
день болезни мама отметила появление мелкой сыпи розово-
го цвета на животе. На 7-е сутки сыпь приобрела сливной ха-
рактер, появилась выраженная гиперемия конъюнктив, лицо 
одутловатое, сухие яркие губы. Осмотрен врачом скорой по-
мощи, выставлен диагноз: Энтеровирусная инфекция? Син-
дром Кавасаки? Корь? Ребёнка госпитализируют. На 8-е сутки 
болезни продолжаются лихорадка, диарейный синдром, появ-
ляется сыпь на ладонях кистей. Выставлен диагноз: Инфекци-
онный гастроэнтерит, неуточнённая экзантема. Учитывая от-
сутствие изменений маркеров воспаления во взятых анализах 
крови, быстрое купирование интоксикации и регресс высыпа-
ний с лёгкой пигментацией на щеках, решено продолжить ве-
рификацию диагноза (обследовать на корь). На 13-е сутки бо-
лезни выявлены АТ к IgМ вирусу кори (3,29 ЕД).

Заключение. Представленный клинический случай пока-
зывает особенность течения кори у годовалого ребёнка — от-
сутствие на слизистой типичной энантемы, нетипичная ло-
кализация сыпи, длительный кишечный синдром. Очевидно, 
что  вакцинация — это метод защиты от тяжёлых инфекци-
онных заболеваний. 

* * *

ПОКАЗАТЕЛИ ЗДОРОВЬЯ И АДАПТАЦИОННЫЙ 
ПОТЕНЦИАЛ ПЕРВОКЛАССНИКОВ

Барышникова А.К., Тимофеев И.В. 
Научный руководитель:  
проф. М.Ю. Галактионова 
Псковский государственный университет Минобрнауки 
России, Псков, Россия

Ключевые слова: дети, здоровье, адаптационный 
потенциал, школьники

Актуальность. Для совершенствования профилактиче-
ских мероприятий в условиях использования новых техноло-
гий образования необходимо проведение комплексных обсле-
дований детей по определению адаптационных возможностей 
функционирования организма школьника.

Цель: определение показателей здоровья младших школь-
ников для выявления особенностей процесса адаптации пер-
воклассников. 

Материалы и методы. Обследовано 103 первоклассника 
(50 мальчиков и 53 девочки). Программа обследования вклю-
чала осмотр с антропометрией в начале (сентябрь–октябрь) и 
в конце (апрель) учебного года. Проводилось изучение функ-
ционального состояния сердечно-сосудистой системы.

Результаты. В начале учебного года среднее физическое 
развитие имели 71,8% девочек и 58% мальчиков. Дефицит мас-
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сы тела имели 20,7% девочек и 30% мальчиков, избыточная 
масса тела была выявлена у 13,2% девочек и 32% мальчиков. 
Уменьшение массы тела детей как реакция дезадаптации на-
блюдалось у 32% мальчиков и 45,3% девочек. К концу учеб-
ного года были выявлены признаки функциональной кардио-
патии (58,3%). Средние показатели систолического и диасто-
лического артериального давления у школьников на начало 
учебного года равнялись 95,64 ± 2,78 и 60,05 ± 2,25 мм рт. ст., 
к концу учебного года — 84,77 ± 3,46 и 50,83 ± 3,27 мм рт. ст. 
соответственно. Удовлетворительное состояние здоровья име-
ли 82% мальчиков и 81,1% девочек, отнесённые ко 2-й группе 
здоровья. Остальные дети, имели хронические заболевания и 
были отнесены к 3-й группе здоровья. К концу учебного года 
новые заболевания и функциональные отклонения в состоянии 
здоровья были выявлены у 36% мальчиков и 50,9% девочек. 
В структуре приобретённой патологии превалировали болезни 
ЛОР-органов, отклонения со стороны опорно-двигательного 
аппарата (сколиоз I–II степени), алиментарно-зависимые со-
стояния (ожирение, кариес), увеличение щитовидной железы 
выявлено у 1/3 обследованных детей. В начале учебного года 
при первичном клиническом осмотре признаки синдрома ве-
гетативной дисфункции определялись у 39,8% детей, а в кон-
це учебного года — у 50,5%. Нарушения сердечного ритма ре-
гистрировали к концу учебного в виде тахикардии у 11,7% де-
тей, брадикардии — у 5,8%, экстрасистолии — у 4,9%.

Заключение. Выявлено значимое число младших школь-
ников, являющихся группой риска по снижению физической 
и психологической выносливости, повышенного риска форми-
рования сердечно-сосудистых заболеваний, что указывает на 
уменьшение адаптации детей к систематическому обучению.

* * *

ФАКТОРЫ РИСКА РОЖДЕНИЯ КРУПНЫХ 
НОВОРОЖДЁННЫХ ДЕТЕЙ 

Бекберген А.С., Катен Ә.Ы., Мұхтархан Э.М.
Научный руководитель: доцент С.Т. Кизатова
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: новорождённые, макросомия, факторы 
риска

Актуальность. Вопросы формирования макросомии пло-
да не теряют свою актуальность. Частота рождения крупных 
детей составляет в среднем 10–12%, при этом в разных стра-
нах эта частота варьирует от 2% до 28%. Значимость этой про-
блемы определяется не только увеличением частоты макросо-
мии плода, но и высоким уровнем связанных с ней патологи-
ческих состояний как для ребёнка, так и для матери. Общее 
число осложнений у женщин, родивших крупных детей, в 1,5–
2,2 раза больше, чем при нормосомии, что обусловлено трав-
матизацией родовых путей, увеличением числа инструмен-
тальных родов и послеродовых кровотечений. 

Цель: определить ведущие факторы риска развития круп-
ных новорождённых для гестационного возраста.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз историй развития новорождённых, рождённых в област-
ном перинатальном центре в 2020–2022 гг. Использованы 
данные о живорождённых доношенных детях от одноплод-
ной беременности. Основную группу составили 100 новорож
дённых, крупных для срока гестации, и контрольная группа — 
50 новорождённых, соответствующих гестационному возра-

сту. Нами был проведён тщательный анализ данных анамнеза 
матерей, течения беременности и родов. В работе были ис-
пользованы клинико-лабораторные, инструментальные, ста-
тистические методы. 

Результаты. Анализ данных аамнеза показал, что 87,1% 
беременных женщин основной группы злоупотребляли фаст-
фудом, мучными, сладкими продуктами во время беременно-
сти. Ожирение в основной группе было зарегистрировано у 
49,5% женщин и у 22,2% матерей контрольной группы. В ос-
новной группе было 13,9% матерей, болеющих гестационным 
сахарным диабетом, в контрольной группе — 2,2%; в основ-
ной группе 45% женщин принимали сахароснижающие пре-
параты во время беременности. Родоразрешены путём кеса-
рева сечения были 65% женщин основной группы, 10% — 
контрольной группы.

Заключение. Ведущими факторами риска рождения детей 
с крупной массой тела являются ожирение до беременности 
и гестационный сахарный диабет матерей во время беремен-
ности. Причины чрезмерного роста плода является результа-
том избытка питательных веществ в сочетании с гормонами 
плода, которые стимулируют рост почти всех органов, кроме 
головного мозга. Своевременное выявление и лечение ожи-
рения можно рассматривать как меру профилактики форми-
рования макросомии плода.

* * *

ФУНКЦИОНАЛЬНОЕ СОСТОЯНИЕ 
РЕСПИРАТОРНОЙ СИСТЕМЫ У ШКОЛЬНИКОВ, 
ЗАНИМАЮЩИХСЯ СПОРТИВНЫМ ПЛАВАНИЕМ

Богданова Е.А., Толкова К.А., Глущенко В.А. 
Научные руководители: проф. В.Н. Шестакова, 
проф. Д.В. Сосин
Смоленский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Смоленск, Россия

Ключевые слова: дети, спортивное плавание, 
показатели функционального состояния респираторной 
системы

Актуальность. Плавание известно как хорошее средство 
для повышения функциональных возможностей дыхательной 
системы и гармоничного физического развития детей разного 
возраста. Однако особенности изменений жизненной ёмкости 
лёгких (ЖЕЛ), жизненного индекса (ЖИ) и индекса Скибин-
ской (ИС) у детей школьного возраста, занимающихся спор-
тивным плаванием, ещё недостаточно описаны. 

Цель: определить показатели ЖЕЛ, ЖИ и ИС у школьни-
ков, занимавшихся спортивным плаванием.

Материалы и методы. Обследовано 100 детей в возрас-
те 7–11 лет. Основную группу составили 50 детей, занимав-
шихся спортивным плаванием. Группу сравнения составили 
50 детей, которые не занимались плаванием. ЖЕЛ определя-
ли при спирометрии. ЖИ рассчитывали по формуле: ЖИ (мл/
кг) = ЖЕЛ (мл)/МТ (кг). Индекс Скибинской (ИС) вычисля-
ли у детей после 5-минутного отдыха в положении сидя пу-
тём подсчёта ЧСС (по пульсу), ЖЕЛ (в мл); через 5 мин по-
сле этого дети задерживали дыхание после спокойного вдоха 
и определяли время задержки (ЗД). ИС рассчитывали по фор-
муле: ИС = 0,01 ЖЕЛ × ЗД/ЧСС. Оценка ИС: более 60 — от-
лично; 30–60 — хорошо; 10–29 — удовлетворительно; 5–9 — 
плохо; менее 5 — очень плохо. Эти данные необходимы для 
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адекватного анализа функциональных резервов дыхательной 
и сердечно-сосудистой систем у школьников. 

Результаты. ЖИ при поступлении в школу у большин-
ства детей имел средние значения: 72% — в основной группе, 
70% — в группе сравнения (p = 0,98). В группе сравнения чис-
ло респондентов с показателями выше средних величин были 
в 3 раза меньше (18%), чем в основной группе (6%; p = 0,49), 
что свидетельствовало о достаточной способности дыхатель-
ной системы у детей, занимавшихся плаванием. Дети из ос-
новной группы в 3,8 раза реже имели показатели ниже сред-
них величин (10% против 38%; p = 0,04). За первый год обу-
чения плаванию у девочек группы сравнения прибавка ЖЕЛ 
составила 111,85 ± 0,55 мл, у мальчиков — 136,42 ± 0,25 мл, 
что на 8,37 и 4,69 мл меньше, чем у детей основной группы 
(121,22 ± 0,26 и 141,11 ± 0,44 мл соответственно). На 4-м го-
ду обучения плаванию ЖЕЛ у детей увеличилась на 113,3 ± 
3,6 мл. Дети из группы сравнения имели ЖЕЛ на 46,82 ± 2,20 
мл меньше, чем обучающиеся из основной группы. Прирост 
ЖЕЛ за 4-й год был меньшим и составил 122,31 ± 1,70 мл, чем 
за 3-й. ЖЕЛ у детей при выпуске из начальной школы была 
большей, особенно у мальчиков, занимавшихся плаванием. 
Это подтверждают изменения ИС, который отражает устой-
чивость организма к гипоксии и свидетельствует о функцио-
нальных возможностях кардиореспираторной системы детей. 
При поступлении в школу 72% детей из основной группы и 
70% из группы сравнения имели средние значения ИС. Чис-
ло учащихся с ИС выше средних величин отмечалось только 
в основной группе (18%), а ИС ниже средних величин чаще 
отмечался у детей группы сравнения (20% и 10%). Это сви-
детельствовало о низкой способности кардиореспираторной 
системы и недостаточной устойчивости организма к гипок-
сии детей, которые не занимались плаванием.

Заключение. У всех детей по мере взросления увеличива-
ются показатели ЖЕЛ. Дети, занимавшиеся спортивным пла-
ванием, имеют более высокие показатели ЖЕЛ и ЖИ, чем де-
ти, не занимавшиеся плаванием, что свидетельствует об улуч-
шении функциональных показателей растущего организма, а 
отсутствие дополнительной физической нагрузки не оказыва-
ет положительного эффекта. 

* * *

ПНЕВМОМЕДИАСТИНУМ У РЕБЁНКА 6 ЛЕТ

Богомолова Е.А., Чернышева А.Е.
Научный руководитель: Р.Р. Гафурова
Башкирский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Уфа, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, спонтанный 
пневмомедиастинум, диагностика

Актуальность. Спонтанный пневмомедиастинум, или 
синдром Хаммана, одной из причин которого является нару-
шение целостности альвеолярной стенки вследствие брон-
хоспазма, развивается у 0,3% детей, страдающих бронхиаль-
ной астмой. Частота синдрома у детей варьирует от 1 : 800 до 
1 : 15 150 случаев, как самостоятельная патология встречает-
ся крайне редко.

Описание клинического случая. В приёмное отделение го-
родской детской клинической больницы поступил мальчик, 
6 лет, с жалобами на общую слабость, затруднённое дыха-
ние, незначительную загрудинную боль. Из анамнеза выявле-
но, что у ребёнка в возрасте 3 лет появились первые признаки 

бронхиальной обструкции: сухой приступообразный кашель и 
одышка, не связанные с респираторными инфекциями, хоро-
шо купирующиеся ингаляционной терапией с бронхолитика-
ми. Клинические симптомы настоящего заболевания: субфе-
брильная температура тела, сухой кашель, приступы затруд-
нённого дыхания, не купирующиеся ингаляционной терапией. 
Со слов мамы, проявления затруднённого дыхания участились 
за последние 6 мес на фоне физической нагрузки и контактов 
с домашними животными (кошка, собака), ребёнок прожива-
ет в доме с повышенной влажностью воздуха, наследствен-
ность по бронхиальной астме отягощена по материнской ли-
нии. Диагноз «бронхиальная астма» установлен у дедушки ре-
бёнка. Мальчик не был осмотрен аллергологом до настоящего 
момента. При госпитализации ребёнка в педиатрическое отде-
ление было проведено комплексное обследование. При ком-
пьютерной томографии органов грудной клетки не выявлено 
травматических и деструктивных изменений костной ткани. 
Установлены признаки бронхита, пневмомедиастинум. Под-
кожная эмфизема грудной клетки и шеи. Определение уров-
ня специфических IgE выявило сенсибилизацию организма к 
эпидермальным аллергенам кошки и плесневым грибам. Окон-
чательный диагноз: бронхиальная астма, аллергический фено-
тип, персистирующее течение средней степени тяжести, обо-
стрение средней степени тяжести. Пневмомедиастинум. Под-
кожная эмфизема грудной клетки и шеи. 

Заключение. Ребёнок получил противовоспалительную, 
бронхолитическую, симптоматическая терапию, на фоне ко-
торой отмечена положительная динамика, а именно улучше-
ние общего состояния ребёнка и уменьшение признаков брон-
хиальной обструкции.

* * *

МОЛНИЕНОСНОЕ ТЕЧЕНИЕ МЕНИНГОКОККОВОЙ 
ИНФЕКЦИИ У РЕБЁНКА 5 МЕСЯЦЕВ 

Болдырева А.М. 
Научный руководитель: П.А. Лисова
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский университет), Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, менингит у детей, 
молниеносное течение

Актуальность. Менингококковая инфекция (МИ) остаёт-
ся одной из актуальных проблем здравоохранения. Дети пер-
вых 2 лет жизни являются основной группой риска развития 
генерализованной формы МИ, показатели летальности кото-
рой максимальны в данной когорте.

Описание клинического случая. Мальчик, 5 мес 17 дней. 
Заболел 19.04.2023 — повышение температуры тела до 38,5оС. 
Бригадой скорой медицинской помощи (СМП) введена лити-
ческая смесь, с 20.04.2023 и все последующие дни повыше-
ние температуры тела сохранялось до 37,5оС, педиатром вы-
ставлен диагноз: острая респираторная вирусная инфекция; 
23.04.2023 — повышение температуры сохранялось, на приёме 
у педиатра выявлена геморрагическая сыпь. По СМП больной 
госпитализирован в инфекционную клиническую больницу 
№ 2 в отделение реанимации и интенсивной терапии, минуя 
приёмное отделение. При поступлении 23.04.2023 в 14 ч со-
стояние крайне тяжёлое за счёт развития инфекционно-ток-
сического шока (ИТШ). При осмотре кожные покровы серые, 
холодные и цианотичные, обильная сливная геморрагическая 
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сыпь по всему телу и лицу, кровоизлияния в слизистые обо-
лочки. Артериальное давление и пульсация на перифериче-
ских артериях не определяются. Выявлен декомпенсирован-
ный метаболический ацидоз. В общем анализе крови — тром-
боцитопения (20 × 109/л) и лейкопения (1,7 × 109/л). Отмечено 
значимое повышение уровней биомаркеров воспаления: со-
держание С-реактивного белка 81,19 мг/л и прокальцитонина 
более 200 нг/мл. При УЗИ почек определены признаки «шо-
ковых почек» с явлениями кровоизлияния в оба надпочечни-
ка. Выставлен диагноз: МИ, смешанная форма: менингокок-
кцемия + менингококковый менингит, молниеносная форма, 
тяжёлая степень тяжести. Осложнения: синдром Уотерхауса–
Фридериксена. ИТШ III степени. Отёк головного мозга. Син-
дром полиорганной недостаточности. Сразу при поступле-
нии начата интенсивная терапия: обеспечение центрального 
венозного доступа, интубация с последующим проведением 
искусственной вентиляции лёгких, а также проведение про-
тивошоковой, антибактериальной, дезинтоксикационной, ва-
зопрессорной терапии и коррекция электролитных наруше-
ний. В 15.25, несмотря на проводимую терапию, произошла 
остановка сердечной деятельности. Начаты реанимационные 
мероприятия, однако в 15.55 констатирована биологическая 
смерть. Посмертно получен результат посева крови с выявле-
нием роста Neisseria meningitidis W135.

Заключение. Низкая настороженность врачей относитель-
но МИ, недооценка тяжести состояния и поздняя постанов-
ка диагноза обусловили молниеносный характер течения за-
болевания.

* * *

ЗНАЧЕНИЕ СЕМЕЙНОГО КАРДИОЛОГИЧЕСКОГО 
СКРИНИНГА: ПРИМЕР СЕМЬИ С 
ДИЛАТАЦИОННЫМ ФЕНОТИПОМ 
КАРДИОМИОПАТИИ С ДВУМЯ  
ВАРИАНТАМИ ГЕНОМА

Бурыкина Ю.С., Жарова О.П.
Научный руководитель: проф. Е.Н. Басаргина 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, кардиомиопатии  
у детей, дилатационный фенотип, диагностика

Актуальность. Кардиомиопатия (КМП) с дилатационным 
фенотипом — гетерогенная группа заболеваний миокарда, 
приводящих к дилатации левого желудочка и систолической 
дисфункции, характеризующаяся прогрессирующим течени-
ем и возможным неблагоприятным исходом. Основная при-
чина болезни — мутации генов, кодирующих белки кардио-
миоцитов. До 50% случаев КМП с дилатационным феноти-
пом составляют семейные формы, дебют заболевания в 70% 
случаев приходится на 1-й год жизни, однако описаны случаи 
выявления заболевания и у взрослых.

Описание клинического случая. Младшему сибсу в семье 
в возрасте 1 мес была диагностирована КМП с дилатацион-
ным фенотипом, в связи с чем он был обследован в кардио-
логическом отделении. При эхокардиографии (ЭхоКГ) была 
выявлена дилатация левого желудочка (ЛЖ) со снижением 
сократительной способности с фракцией выброса (ФВ) 39%, 
митральная недостаточность 1–2 степени, вторичные причи-
ны ремоделирования были исключены. Мальчику была нача-
та терапия, направленная на купирование симптомов хрони-

ческой сердечной недостаточности (ХСН), на фоне которой 
отмечена нормализация размеров камер сердца и систоличе-
ской функции. По данным молекулярно-генетического иссле-
дования были выявлены потенциально причинные варианты 
в 2 генах: MYH7 (c.2660T > G, p.L887R) и PRKAG2 (c.514C > 
G, p.Q172E). При проведении анализа семейной сегрегации 
было установлено, что вариант в гене MYH7 был унаследо-
ван от отца, а вариант в гене PRKAG2 — от матери, у стар-
шей родной сестры были выявлены оба нуклеотидных вариан-
та. Начато динамическое наблюдение членов семьи: у сестры 
в возрасте 4 лет впервые отмечена дилатация ЛЖ со сниже-
нием ФВ, что позволило своевременно начать комплексную 
терапию ХСН, а спустя 3 года наблюдения, в возрасте стар-
ше 40 лет, у отца была визуализирована картина дилатацион-
ного фенотипа КМП со снижением ФВ, была инициирована 
кардиотропная терапия, у матери изменения при ЭхоКГ от-
сутствовали. Это позволило заключить, что именно нуклео-
тидный вариант в гене MYH7 у членов данной семьи являет-
ся причиной заболевания. 

Заключение. Для уточнения генеза дилатационного фе-
нотипа КМП необходим тщательный и регулярный семей-
ный кардиологический скрининг, включающий молекуляр-
но-генетическое обследование и проведение сегрегационно-
го анализа в семье. Ранняя верификация семейного характера 
заболевания способствует своевременному началу лечения 
членов семьи и возможности прогнозирования течения и ис-
ходов заболевания. 

* * *

ЛОБУЛЯРНАЯ КАПИЛЛЯРНАЯ ГЕМАНГИОМА 
ТРАХЕИ, ПРОЯВЛЯЮЩАЯСЯ АЛЬВЕОЛЯРНЫМ 
ГЕМОРРАГИЧЕСКИМ СИНДРОМОМ

Власенко Е.Ю. 
Научный руководитель: доцент М.И. Айрапетян 
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский Университет), Москва, Россия 

Ключевые слова: клинический случай, дети, пиогенная 
гранулема, диагностика, лечение 

Актуальность. Лобулярная капиллярная гемангиома (пио
генная гранулема) — редкая доброкачественная сосудистая 
опухоль, проявляющаяся хроническим кашлем и кровохарка-
ньем. В современной практике врачи при такой симптомати-
ке опираются на частые причины: пневмония, трахеобронхит, 
бронхоэктазы. Однако редкие формы патологии, такие как ас-
пергиллез, гистиоцитоз Х, лобулярная капиллярная гемангио-
ма, также могут быть причинами кровохарканья.

Описание клинического случая. Пациент Р., 13 лет, был 
госпитализирован в отделение пульмонологии НИКИ педиа-
трии и детской хирургии имени академика Ю.Е. Вельтищева 
с жалобами на слабость, снижение толерантности к физиче-
ским нагрузкам, кровохарканье. При компьютерной томогра-
фии (КТ) органов грудной клетки было выявлено объёмное 
образование средней трети трахеи, имевшееся ранее. При ре-
троспективном анализе данных КТ органов грудной клетки, 
выполненной 1 мес назад, было обнаружено увеличение дан-
ного образования. Ребёнок был переведён в ДГКБ № 9 имени 
Г.Н. Сперанского для проведения поднаркозного бронхолёгоч-
ного обследования. При ригидной бронхоскопии на границе 
нижней и средней трети по правой стенке трахеи было визуа-
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лизировано полиповидное образование бордово-синюшного 
цвета, перекрывающее просвет трахеи на три четверти. Обра-
зование было удалено единым блоком, основание обработа-
но аргоноплазменной коагуляцией. Морфологическая карти-
на соответствовала пиогенной гранулеме. После радикального 
лечения состояние пациента быстро улучшилось. В катамне-
зе через 3 мес по результатам КТ-исследования — изменения 
в лёгких отсутствовали, при проведении контрольной брон-
хоскопии — без признаков рецидива и продолжающегося ро-
ста образования. 

Заключение. Кровохарканье — один из потенциально жиз-
неугрожающих симптомов, поэтому необходимо правильно 
установить диагноз, чтобы оказать адекватную помощь паци-
енту. Для этого важно помнить не только распространённые 
причины, вызывающие кровохарканье, но и такие редкие за-
болевания, как пиогенная гранулема.

* * *

ТЕЧЕНИЕ СИНДРОМА КАРОЛИ В СОЧЕТАНИИ  
С АУТОСОМНО-РЕЦЕССИВНЫМ ПОЛИКИСТОЗОМ 
ПОЧЕК У СИБСОВ

Воробьёва Н.Л.1, Джуртубаева Д.Р.1,  
Комарова А.Д.2, Прохоренкова М.О.1

Научный руководитель: проф. А.С. Потапов
1Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский  университет), Москва, Россия; 
2Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия
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поликистоз почек, диагностика 

Актуальность. Синдром Кароли и аутосомно-рецессив-
ный поликистоз почек — редкие генетические формы пато-
логии, обусловленные различной степени экспрессией одной 
и той же мутации в гене PKHD1, что влияет на их изолиро-
ванное или сочетанное течение. Отсутствие специфическо-
го лечения и мониторинга состояния приводит к неуклонно-
му прогрессированию заболеваний с формированием жизне-
угрожающих осложнений.

Описание клинического случая. Больная Д., больна с 1 го-
да 10 мес, когда на фоне различных острых инфекционных 
состояний при УЗИ была выявлена гепатоспленомегалия, в 
связи с чем наблюдалась с диагнозом: Гепатит неуточнённый. 
В возрасте 5 лет при проведении магнитно-резонансной томо-
графии органов брюшной полости было выявлено варикозное 
расширение вен (ВРВ) пищевода 1 степени — синдром пор-
тальной гипертензии СПГ), при УЗИ почек — микролиты в 
почках, по поводу чего направлена в НМИЦ здоровья детей, 
где по данным инструментального обследования установлен 
диагноз: Цирроз печени, осложнённый СПГ, поликистоз по-
чек. Для уточнения диагноза было проведено генетическое об-
следование, обнаружен биаллельный вариант в гене PKHD1. 
До 18 лет больная регулярно наблюдалась в стационаре, где 
проводилась своевременная коррекция лечения, что позволи-
ло отсрочить проведение трансплантации печени в детском 
возрасте. Наличие у старшего ребёнка генетической патоло-
гии дало возможность в раннем возрасте провести обследо-
вание и поставить диагноз младшему брату и сёстрам (моно-
зиготным близнецам), клинико-инструментальные проявле-
ния у которых были схожи с таковыми у пробанда. Несмотря 

на раннюю диагностику, всем 3 сибсам в течение нескольких 
лет не проводились мониторинг состояния и коррекция лече-
ния, что привело к значимому прогрессированию СПГ, в ос-
новном за счёт ВРВ в желудке и риска угрозы кровотечения, 
а также хронической болезни почек с плохо контролируемой 
вторичной артериальной гипертензией. Отсутствие своевре-
менной диагностики привело к ограничению применения эн-
доскопических методов лечения СПГ, ухудшению прогноза за-
болевания и увеличению риска необходимости транспланта-
ции в раннем возрасте.

Заключение. Представленный клинический случай ил-
люстрирует значимость инструментального и генетического 
скрининга всех сибсов вне зависимости от типа наследования 
заболевания, а также необходимость регулярного их обследо-
вания в условиях стационара с применением мультидисципли-
нарного подхода для своевременной диагностики и коррек-
ции осложнений, улучшения прогноза и исхода заболевания.

* * *

ЭФФЕКТИВНОСТЬ ТАРГЕТНЫХ ПРЕПАРАТОВ  
В ЛЕЧЕНИИ ХРОНИЧЕСКОГО РИНОСИНУСИТА  
У БОЛЬНЫХ МУКОВИСЦИДОЗОМ 

Высоколова О.В., Якушина Е.Е. 
Научный руководитель: проф. О.И. Симонова
Морозовская детская городская киническая больница 
Департамента здравоохранения города Москвы, Москва, 
Россия
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Актуальность. В Москве все дети, больные муковисци-
дозом, с 2015 г. наблюдаются на базе Референс-центра врож-
дённых и наследственных заболеваний, генетических откло-
нений, орфанных и других редких заболеваний Морозовской 
ДГКБ ДЗМ (далее Центр). Одним из характерных признаков 
муковисцидоза у детей являются симптомы хронического ри-
носинусита. В среднем формирование рецидивирующих на-
зальных полипов отмечается у 69% наблюдаемых пациентов 
Центра. Лечение включает в себя интраназальные ингаляции 
лекарственного средства дорназа-альфа, при неэффективно-
сти проводится оперативное вмешательство. С 2021 г. нача-
то применение таргетной терапии лекарственными препара-
тами лумакафтор/ивакафтор и элексакафтор/тезакафтор/ива-
кафтор. На сегодняшний день из 332 детей Центра 193 (58%) 
ребёнка получают препараты таргетной терапии, из них на 
февраль 2024 г. 55 (16,6%) детей получали лумакафтор/ивакаф-
тор и 138 (41,6%) — элексакафтор/тезакафтор/ивакафтор. На-
зальные полипы до начала терапии имели 158 (81,9%) детей. 

Цель: определить динамику течения хронического поли-
позного риносинусита у больных муковисцидозом.

Материалы и методы. Определение эффективности те-
рапии проводили через 12 мес на фоне элексакафтор/теза-
кафтор/ивакафтор и лумакафтор/ивакафтор, а также в кон-
трольной группе детей, не получавших таргетную терапию. 
Сравнивали также данные компьютерной томографии прида-
точных пазух носа.

Результаты. У детей контрольной группы прогресс ри-
носинусита с первичным формированием полипов отмечал-
ся у 27,1% пациентов, положительная динамика после прове-
дённого оперативного лечения без рецидивов в течение года 
у 3% детей. Из группы детей на фоне терапии лумакафтор/и-
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вакафтор прогресс риносинусита с формированием полипов 
был выявлен у 23,1% пациентов, положительная динамика без 
оперативного лечения — у 7,7%. У детей на терапии элекса-
кафтор/тезакафтор/ивакафтор отрицательная динамика пора-
жения пазух отмечалась у 2,5% пациентов, положительная ди-
намика без оперативного лечения — у 44,5%.

Заключение. Терапия элексакафтором/тезакафтором/ива-
кафтором показывает более высокую эффективность в отно-
шении течения хронического риносинусита у детей с муко-
висцидозом. Применение таргетной терапии позволяет избе-
жать оперативного вмешательства, а также уменьшить число 
ингаляций, что положительно сказывается на качестве жизни 
пациентов и уменьшает общие затраты на терапию. 

* * *

ВЛИЯНИЕ ГИПОДИНАМИИ НА ЗДОРОВЬЕ 
ШКОЛЬНИКОВ

Галеева Л.Д., Салихова И.Р. 
Научный руководитель: канд. мед. наук 
Н.Р. Капустина
Ижевская государственная медицинская академия 
Минздрава России, Ижевск, Россия

Ключевые слова: дети, здоровье, двигательная 
активность, гиподинамия

Актуальность. В последние годы наблюдается тенденция 
снижения активности школьников из-за нагрузки в школе и 
активного пользования гаджетами. Всё это приводит к нару-
шению гармоничного развития, уменьшению двигательной 
активности, снижению иммунитета, изменениям со стороны 
опорно-двигательной системы. В связи с этим гиподинамию 
можно отнести к глобальным проблемам.

Цель: определить влияние гиподинамии на здоровье 
школьников.

Материалы и методы. Проведено анкетирование учащих-
ся 5–11-х классов по вопросам, касающимся гиподинамии; 
произведены осмотр, выявляющий нарушения осанки, и ан-
тропометрические измерения. В качестве первичного функ-
ционального теста при занятиях физической культурой ис-
пользовали пробу Мартине–Кушелевского (20 приседаний за 
30 с). Это простая, доступная и информативная проба опре-
деления тренированности детей. 

Результаты. Среди опрошенных детей 7,5% утверждают, 
что ежедневно делают зарядку, остальные никогда не делают 
или делают очень редко. На вопрос про занятия спортом 46,3% 
учащихся ответили, что ходят только на занятия физической 
культурой, 34,1% ходят заниматься в различные спортивные 
секции, 19,5% занимаются в тренажёрном зале. За компьюте-
ром менее 1 ч в день сидят 36,6%, у остальных время за ком-
пьютером составляет 2–6 ч. На выполнение домашнего задания 
у 63,4% школьников уходит 1–3 ч, у 17,1% — 3–5 ч, у 12,2% — 
более 5 ч, 12,2% тратят менее 1 ч. 36% детей среди опрошен-
ных болеют ОРВИ 1–2 раза в год, 40% — 3–4 раза, 24% — бо-
лее 4 раз в год. 58,5% опрошенных школьников не отмечают 
изменений зрения после работы за компьютером; 24,4% чув-
ствуют усталость в глазах, снижение остроты зрения; 17% бы-
ли вынуждены надеть очки. При определении осанки у 60% ос-
мотренных выявлен мышечный валик, плечи и треугольники 
талии асимметричны. При оценке физического развития выяв-
лено, что 45% учащихся имеют дисгармоничное развитие из-

за дефицита или избытка массы тела. После проведения пробы 
Мартине–Кушелевского установлено, что у 70% обучающих-
ся пульс повысился более чем на 50% от исходных значений, 
через 10 мин показания не вернулись к изначальным данным.

Заключение. Большинство опрошенных школьников ве-
дут малоподвижный образ жизни, который включает выпол-
нение домашнего задания и время за компьютером, занима-
ющее около 6 ч. У 60% осмотренных школьников выявлены 
нарушения осанки, снижение остроты зрения. Из-за отсут-
ствия адекватной физической нагрузки обучающиеся име-
ют избыточную массу тела или недоразвитие мышечной мас-
сы. По данным пробы Мартине–Кушелевского 70% обследо-
ванных не справляются с простейшей физической нагрузкой.

* * *

ТХЕКВОНДО АДАПТИВНОЕ: КАК ИЗУЧИТЬ 
ВЛИЯНИЕ НА СОСТОЯНИЕ ЗДОРОВЬЯ  
ДЕТЕЙ-ИНВАЛИДОВ

Головкина С.А. Камалетдинова К.М., Марков Д.А., 
Сергеева В.В. 
Научный руководитель: канд. мед. наук 
А.В. Чуракова 
Ижевская государственная медицинская академия, 
Ижевск, Россия

Ключевые слова: дети-инвалиды, состояние здоровья, 
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Актуальность. Адаптивная физическая культура откры-
вает резервные возможности организма ребёнка-инвалида и 
помогает ему заниматься спортивной деятельностью. Занятия 
профессиональным спортом лицами с ограниченными возмож-
ностями здоровья позволяют им развиваться физически и ин-
дивидуально, формируют силу воли, навыки адаптации к ус-
ловиям жизни, благоприятно воздействуют на психическую 
сферу детей, а также дают большие возможности для коррек-
ции и совершенствования моторики. 

Цель: определить методы влияния спорта на состояние 
здоровья детей-инвалидов с ментальными и двигательными 
нарушениями.

Материалы и методы. Для достижения поставленной це-
ли мы проанализировали доступные методики определения ко-
ординационных способностей, точности движений, поддержа-
ния равновесия детей. Учитывая ограниченные возможности 
детей, нами выбраны простые, понятные и в то же время ин-
формативные методы, наглядные как для самого ребёнка, его 
родителей и тренера по адаптивному спорту. Методики выбра-
ны исходя из тех качеств, на которые направлены тренировки 
для оценки эффективности физических упражнений. Необхо-
димо было учитывать тот факт, что ребёнок-инвалид быстро 
устаёт, поэтому техники должны быть быстро выполнимы. На-
ми изучены материалы по спортивной медицине и выбраны 
подходящие под эти критерии техники. Также необходимо оце-
нивать качество жизни: спорт необходим не только для улуч-
шения возможностей, но и для успешной адаптации к миру. 
Тест функциональной независимости Functional Independence 
Measure необходим для оценки резерва спортсменов. 

Результаты. Нами отобраны следующие методики опре-
деления влияния спорта на состояние здоровья детей-ин-
валидов: оценка функциональной независимости по шкале 
Functional Independence Measure; опросник для оценки каче-
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ства жизни детей; методика «четвертый лишний»; тест связи 
чисел; определение координационных способностей: прыжки 
с места до отметки 80 см, тест на развитие точности движе-
ний в пространстве, тесты на удержание равновесия, тест пе-
решагивания через гимнастическую палку, зрительно-двига-
тельный тест — падающая линейка, тест кулак–ребро–ладонь.

Заключение. Определены простые и информативные ме-
тодики для определения влияния тхеквондо на состояние здо-
ровья детей с ментальными и двигательными нарушениями, 
что в комплексе позволяет оценить эффективность трениро-
вочного процесса у детей-инвалидов. 

* * *

ДЕФИЦИТ МАГНИЯ У ДЕТЕЙ И ЕГО РОЛЬ  
В ЛЕЧЕНИИ АРТЕРИАЛЬНОЙ ГИПЕРТЕНЗИИ

Гурина Е.С., Иноземцева Д.А., Богачева С.М.
Научный руководитель:  
доктор мед. наук А.В. Бурлуцкая 
Кубанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Краснодар, Россия

Ключевые слова: дети, магниевый гомеостаз, дефицит 
магния

Актуальность. Влияние нарушений магниевого гомеоста-
за на сердечно-сосудистую систему вызывает особый интерес 
в связи с данными о большой распространённости дефицита 
магния и артериальной гипертензии (АГ) у детей.

Цель: определить изменения содержания магния в крови 
у детей и его динамику при лечении АГ.

Материалы и методы. Обследовано 84 ребёнка в возрасте 
10–17 лет: из них было 45 условно здоровых детей и 39 боль-
ных с АГ. У всех детей определяли содержание ионов магния 
в сыворотке крови. Пациенты с АГ были распределены на две 
группы, сопоставимые по полу и возрасту: 1-я (n = 20) — по-
лучавшие гипотензивную терапию и магния лактат; 2-я (n = 
19) — получавшие гипотензивную терапию. Для анализа эф-
фективности лечения АГ использовали среднесуточные по-
казатели артериального давления (АД) до лечения и через 3 
мес после проведённой терапии. Уровень магния в сыворот-
ке крови всех обследованных детей определяли ионоселек-
тивным методом.

Результаты. Установлен дефицит магния в крови у 30 
(66%) здоровых детей: лёгкий — у 16 (53,3%), умеренный — 
у 13 (43,3%), выраженный — у 1 (3,3%). Среди больных с АГ 
дефицит магния был выявлен у 39 (100%) детей: лёгкий — 
у 1 (2,6%), умеренный — у 13 (33,3%), выраженный — у 22 
(56,4%). Гипомагниемия у здоровых детей отмечалась у 23 
(51,1%) обследованных, при этом среднее содержание магния 
составило 0,72 ± 1,3 ммоль/л; при АГ у детей дефицит магния 
отмечался у 38 (97,4%) детей, при этом средние концентра-
ции магния в сыворотке крови составили 0,56 ± 1,4 ммоль/л. 
У детей с АГ в обеих группах до терапии средние показатели 
АД были сопоставимы: у больных 1-й группы систолическое 
АД (САД) составило 133,4 ± 10,36 мм рт. ст., диастолическое 
АД (ДАД) 70,7 ± 12,3 мм рт. ст., у больных 2-й группы — уро-
вень САД 131,8 ± 12,45 мм рт. ст., ДАД — 71,9 ± 13,23 мм рт. 
ст. Через 3 мес лечения АГ у больных 1-й группы показате-
ли АД (САД 113,5 ± 14,2 мм рт. ст., ДАД 60,4 ± 11,3 мм рт.ст.) 
были существенно уменьшены по сравнению с данными у де-
тей группы контроля (САД 127,5 ± 10,4 мм рт. ст., ДАД 66,4 
± 12,5 мм рт. ст.), р < 0,05.

Заключение. Дефицит магния в крови достоверно чаще 
регистрировался у детей с АГ. Клинические проявления де-
фицита магния при среднетяжёлом и тяжёлом дефиците со-
поставимы с его концентрациями в крови. В группе детей с 
АГ, получавших базисную гипотензивную терапию и магния 
лактат, через 3 мес лечения у 64% респондентов установле-
но стойкое уменьшение уровней АД, при этом средние пока-
затели АД были значимо снижены, по сравнению с контро-
лем. Базовая гипотензивная терапия в сочетании с магния лак-
татом эффективнее нормализует АД в более короткие сроки.

* * *

ДЕФИЦИТ АЛЬФА-1-АНТИТРИПСИНА  
ПОД «МАСКОЙ» ХРОНИЧЕСКОГО ГЕПАТИТА

Гусейнова А.Д. 
Научный руководитель: проф. А.Н. Сурков
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, дефицит 
альфа-1-антитрипсина, диагностика

Актуальность. Дефицит альфа-1-антитрипсина (А1АТ) — 
наследственное заболевание, вызванное недостаточностью 
А1АТ в сыворотке крови и приводящее к поражению лёгких, 
печени и сосудов. Нередко на практике отмечается гиподиа-
гностика этой патологии, что негативно отражается на про-
гнозе болезни.

Описание клинического случая. У девочки в возрасте 1 год 
3 мес во время госпитализации по поводу обширных терми-
ческих ожогов впервые выявлен синдром цитолиза: повыше-
ние активности аланинаминотрансферазы (АЛТ) до 108 МЕ/л 
(норма < 35 МЕ/л), аспартатаминотрансферазы (АСТ) — до 
101 МЕ/л (норма < 42 МЕ/л), что было расценено как дис-
функция печени на фоне ожоговой болезни. Дообследование 
не проводилось. В возрасте 2 года 6 мес находилась в стацио-
наре по поводу острой респираторной инфекции; цитолиз со-
хранялся: АЛТ — 117 ЕД/л, АСТ — 120 ЕД/л. Были исключе-
ны вирусные гепатиты В и С, назначен гепатопротекторный 
препарат — урсодезоксихолевая кислота (УДХК). В возрасте 
2 года 10 мес больная перенесла мононуклеоз, цитолиз был 
расценён как проявление реактивного гепатита в рамках ин-
фекционного заболевания. При УЗИ органов брюшной поло-
сти выявлены гепатоспленомегалия и незначительные диф-
фузные изменения паренхимы печени. При эластометрии 
печени фиброз отсутствует. Продолжена терапия УДХК без 
положительной динамики, синдром цитолиза и эхографиче-
ские признаки гепатоспленомегалии сохранялись. В возрас-
те 4 года 3 мес была обследована в отделении гастроэнтеро-
логии для детей НКЦ № 2 РНЦХ им. акад. Б.В. Петровского: 
АЛТ — 103,5 МЕ/л, АСТ — 100,7 МЕ/л, билирубиновый, ли-
пидный и углеводный обмены не нарушены, холестаза, коагу-
лопатии нет. Исключены аутоиммунные поражения печени и 
болезни накопления. В сыворотке крови снижена концентра-
ция А1АТ до 0,4 г/л (норма — 0,9–2,0 г/л). Методом прямого 
автоматического секвенирования по Сэнгеру проведён анализ 
гена SERPINA-1 — выявлен вариант нуклеотидной последова-
тельности c.1096G>A (p.Glu366Lys) в гомозиготном состоянии, 
описанный в базе данных HGND (CM830003) как патогенный. 

Заключение. У ребёнка был подтверждён дефицит А1АТ. 
Патогенетическая терапия для коррекции печёночных нару-
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шений при данной патологии не разработана. Пациенту необ-
ходимы регулярный приём гепатопротекторов, контроль лабо-
раторных показателей, УЗИ органов брюшной полости, эла-
стографии печени в динамике для своевременного выявления 
структурно-функциональных нарушений печени и принятия 
решения о её трансплантации. Дефицит А1АТ следует рассма-
тривать в структуре дифференциальной диагностики у детей 
с необъяснимым синдромом цитолиза.

* * *

МНОЖЕСТВЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ, 
КОРРЕКЦИЯ, ПРОГНОЗ, РЕАБИЛИТАЦИЯ

Девятова К.А. 
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Е.А. Ботникова
Ижевская государственная медицинская академия 
Минздрава России, Ижевск, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, врождённые 
пороки развития, диагностика

Актуальность. Множественные врождённые пороки раз-
вития (МВПР) — это гетерогенные формы пороков в органах 
двух и более систем. Частота МВПР составляет 3–7%, боль-
шинство из них связаны с сочетанными хромосомными ано-
малиями. Летальность достигает 30–40%. В 2020 г. в России 
родилось более 40 тыс. младенцев с ВПР, что составило 3,3% 
от числа родившихся живыми. 

Описание клинического случая. Мальчик, 8 лет, с мно-
жественными врождёнными пороками развития: тетрада 
Фалло — подаортальный дефект межжелудочковой пере-
городки, праводелённость аорты, выраженный комбини-
рованный стеноз лёгочной артерии, центральный дефект 
межпредсердной перегородки, гипоплазия левого желудоч-
ка; агенезия левой почки без нарушения функции, гипоспа-
дия с искривлением полового члена; атрезия ануса. Акушер-
ский анамнез отягощён: анемия 1 степени, тромбоцитопе-
ния, частичная отслойка плаценты, нарушение кровотока 2 
степени, умеренная преэклампсия. Родился на 31-й неделе 
беременности, масса тела при рождении 1290 г, длина те-
ла 37 см. Оценка по Апгар 4/7 баллов. Проведено лечение: 
коррекция тетрады Фалло, пластика дефекта межжелудоч-
ковой перегородки, ушивание овального окна, шовная пла-
стика трикуспидального клапана, вальвулопластика клапа-
на лёгочной артерии, колостома и заднесагиттальная прок-
топластика, ортопластика полового члена, восстановление 
уретры. Ребёнок — инвалид детства. При осмотре — состо-
яние ближе к удовлетворительному, астенического телосло-
жения, окраска кожи бледно-розовая с мраморным рисун-
ком. Послеоперационные рубцы без особенностей. Дыха-
ние везикулярное, хрипов нет, частота дыхания 22 в минуту, 
тоны сердца ясные ритмичные, систолический шум на вер-
хушке сердца, частота сердечных сокращений 80 уд/мин, 
живот мягкий, печень выходит из-под края рёберной дуги 
на 1 см. Стул и мочеиспускание не нарушены.

Заключение. ВПР являются часто встречающимися фор-
мами патологии у новорождённых и детей 1-го года жизни. 
Их коррекция, особенно МВПР, требует больших финансовых 
затрат, моральных и материальных усилий со стороны роди-
телей и врачей, динамического наблюдения специалистами. 
С возрастом возможны повторные корректирующие опера-

ции. В последующем ребёнок нуждается в профессиональном 
врачебном консультировании. При раннем выявления пороков 
развития у плода необходимо провести пренатальное карио-
типирование для решения вопроса о сохранении беременно-
сти или её прерывания. Необходимо генетическое консульти-
рование родителей.

* * *

ОСТРЫЙ ЛИМФОБЛАСТНЫЙ ЛЕЙКОЗ  
У ДЕВОЧКИ 3 ЛЕТ

Евглевская В.В., Разуваева Ю.Ю. 
Научные руководители: доцент В.С. Леднева, 
Н.Б. Юдина
Воронежский государственный медицинский университет 
имени Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, острый 
лимфобластный лейкоз, диагностика, лечение 

Актуальность. Острый лимфобластный лейкоз — острое 
опасное для жизни гематологическое заболевание, раннее вы-
явление и лечение которого имеют решающее значение для 
прогноза. 

Описание клинического случая. Девочка, 3 года, переведена 
в онкогематологическое отделение в тяжёлом состоянии. При 
осмотре — кожные покровы бледные, влажные, геморрагиче-
ского синдрома нет. В общем анализе крови выявлена анемия 
(76 г/л), ускорение СОЭ, бласты 25%. В биохимическом ана-
лизе крови — повышение уровня С-реактивного белка 46 мг/л, 
активность ЛДГ 268 ЕД/л, уровень ферритина 428,4 мкг/л. 
Миелограмма: данные морфоцитохимических исследований 
с большой долей вероятности свидетельствуют в пользу лим-
фоидной природы бластных клеток. Иммунофенотипирование 
бластных клеток: иммунофенотип бластной популяции соответ-
ствует лимфобластному лейкозу, ВII вариант, с коэкспрессией 
CD13, CD33. Цитогенетическое исследование бластных кле-
ток — при исследовании методом FISH обнаружена t(12;21). 
При УЗИ органов брюшной полости, почек, селезёнки выяв-
лены признаки гепатоспленомегалии, подозрение на неполное 
удвоение чашечно-лоханочной системы почки слева. Больная 
получала лечение по протоколу ALL-MB 2015 дексаметазон  
0,5 мг/сут с последующим повышением до 3,0 мг/сут, инфузи-
онная терапия глюкозо-солевыми растворами. Эндолюмбаль-
ное введение цитостатиков (метотрексат, 10 мг + преднизолон, 
8 мг + ARA-C, 26 мг); винкристин, 0,8 мг внутривенно струйно 
1 раз в неделю; онкоспар, 530 ЕД внутривенно капельно; дауно-
рубицин, 24 мг. Сопроводительная терапия: профилактика ли-
зиса опухоли (аллопуринол, инфузионная терапия глюкозо-со-
левыми растворами), антибактериальная терапия (ванкомицин, 
меронем, линезолид, имипинем, тацилин, амикацин, метрони-
дазол), противогрибковая терапия (микамин, флюконазол), га-
стропротективная терапия (омепразол, фосфалюгель, урсоде-
зоксихолевая кислота), симптоматическая (креон, неосмектин), 
профилактика пневмоцистной пневмонии (бисептол), замести-
тельная терапия препаратами крови (тромбоконцентрат, эритро-
цитарная взвесь фильтров, свежезамороженная плазма, альбу-
мин). С улучшением выписана домой. Рекомендовано продол-
жить лечение 6-меркаптопурином в дозе 12,5 мг.

Заключение. Медицинская наука значительно продвину-
лась в понимании патофизиологии заболеваний системы кро-
ви, что позволяет провести точную диагностику лейкозов, при 
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этом иммунофенотипирование и цитогенетическое исследова-
ние бластных клеток имеют определяющее значение.

* * *

ПОЛНЫЙ АТРИОВЕНТРИКУЛЯРНЫЙ 
СЕПТАЛЬНЫЙ ДЕФЕКТ У НОВОРОЖДЁННОГО 
РЕБЁНКА

Ерниязов Р.А., Ыбрай А.А., Мырзағұлов М.Т.
Научный руководитель: доцент С.Т. Кизатова
НАО «Медицинский университет Караганды», Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: клинический случай, новорождённые, 
атриовентрикулярный септальный дефект, 
регургитация

Актуальность. Атриовентрикулярный (АВ) дефект пере-
городки состоит из дефекта межпредсердной перегородки ти-
па ostium primum с общим атриовентрикулярным клапаном, с 
ассоциированным впускным (типа атриовентрикулярной пе-
регородки) дефектом межжелудочковой перегородки (ДМЖП). 
Эти дефекты являются результатом недоразвития эндокарди-
альных валиков сердца. У большинства пациентов с полной 
формой имеется синдром Дауна.

Описание клинического случая. Мальчик А., от матери 
41 год, от 2-й беременности, 2-х самопроизвольных родов. 
Беременность протекала на фоне полидефицитной анемии 
средней тяжести. Лейкемоидная реакция нейтрофильного ти-
па. В анамнезе у матери варикозное расширение подкожных 
вен нижних конечностей в стадии компенсации. Ожирение 
III степени. При антенатальном УЗИ патологии не выявлено. 
Масса тела при рождении 2980 г, длина тела 49 см, оценка по 
шкале Апгар 8/9 баллов. Состояние при рождении удовлетво-
рительное. У ребёнка отмечались фенотипические признаки 
синдрома Дауна. С 3-го дня жизни вдоль левого края грудины 
выслушивался систолический шум средней интенсивности, в 
динамике интенсивность шума сохранялась. Границы сердца 
в пределах возрастной нормы. При ЭхоКС был визуализиро-
ван единый артиовентрикулярный клапан, с регургитацией 
1–2 степени в «митральной» части единого клапана, регурги-
тация в «трикуспидальной» части единого клапана 2–3 сте-
пени, шунтирующий поток левоправый. Первичный ДМПП 
3,5–3,0 мм, вторичный ДМПП 4,8–5,0 мм, шунтирующий по-
ток левоправый. Открытый артериальный проток (ОАП) 2,9–
2,5 мм, шунтирующий поток левоправый. не рестриктивный. 
Лёгкая дилатация ствола лёгочной артерии. Систолическая 
функция правого желудочка сохранена, систолическая функ-
ция левого желудочка незначительно снижена. Трикуспидаль-
ная регургитация от минимальной до умеренной. Осмотрен 
кардиохирургом, выставлен клинический диагноз: врождён-
ный порок сердца. Атриовентрикулярный септальный дефект. 
Полная форма. Сбалансированный тип. ОАП. Назначен препа-
рат группы диуретиков. На момент осмотра показаний к опе-
ративному лечению не было. Ребёнок выписан домой на 7-й 
день жизни с рекомендациями.

Заключение. Диагностика АВ-септального дефекта ан-
тенатально или в раннем неонатальном периоде необходи-
ма для мультидисциплинарного профессионального подхода 
для оптимизации лечения, снижения неонатальной смертно-
сти и улучшения отдалённых результатов. Исправление де-
фекта должно быть выполнено до 6 мес жизни, чтобы пре-

дотвратить развитие патологии сосудов лёгких, особенно у 
детей с синдромом Дауна.

* * *

НЕОНАТАЛЬНАЯ ЗАБОЛЕВАЕМОСТЬ  
И ОСОБЕННОСТИ ВЕДЕНИЯ ПОЗДНИХ 
НЕДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЁННЫХ  
НА ВТОРОМ ЭТАПЕ ВЫХАЖИВАНИЯ
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Актуальность. Поздние недоношенные (ПН) — дети, 
рождённые на 340/7–366/7 неделях гестации, рождаются в 70–
80% преждевременных родах. Несмотря на близкий к доно-
шенности гестационный возраст (ГВ), у ПН сохраняется вы-
сокий риск неонатальной дезадаптации и развития патологи-
ческих состояний.

Цель: провести анализ неонатальной заболеваемости и 
особенностей терапии у ПН.

Материалы и методы. Ретроспективное многоцентровое 
исследование с участием 255 ПН, госпитализированных на 
II этап выхаживания. Проанализированы течение неонатально-
го периода, структура заболеваемости и проводимая терапия.

Результаты. Средний ГВ составил 35,09 ± 0,8 нед. При 
рождении масса тела 2329,5 ± 473,4 г, оценка по шкале Апгар: 
1 мин — 6,8 ± 0,7 балла, 5 мин — 7,6 ± 0,6 балла. В отделение 
реанимации переведены 192 (75,3%) ребёнка. Респираторные 
расстройства (РР) отмечены у 221 (86,7%): врождённая пнев-
мония (ВП) — у 129 (58,4%), респираторный дистресс-син-
дром (РДС) — у 127 (57,5%), транзиторное тахипноэ новоро-
ждённых — у 20 (9%). Оценка РР по Сильверману 3,61 ± 1,15 
балла. Угнетение центральной нервной системы — у 100%. 
При нейросонографии выявлена морфофункциональная незре-
лость головного мозга у 100% ПН, гипоксически-ишемические 
поражения 1–2 степени — у 193 (75,7%), внутрижелудочковое 
кровоизлияние 1–2 степени — у 21 (8,2%). Признаки инфек-
ционного токсикоза — у 100% детей, врождённая цитомега-
ловирусная инфекция — у 11 (4,3%), непрямая гипербилиру-
бинемия — у 182 (71,4%), некротизирующий энтероколит — 
у 26 (10,2%). У ПН выявлены функционирующие фетальные 
коммуникации: открытое овальное окно — у 100%, открытый 
артериальный проток (ОАП) — у 53 (20,8%), гемодинамиче-
ски значимый ОАП — у 3 (1,2%). Продолжительность госпи-
тализации составила 14,6 ± 0,77 дня. Респираторная поддерж-
ка осуществлялась у 164 (74,2%) ПН: искусственная вентиля-
ция лёгких — у 80 (48,8%), CPAP (постоянное положительное 
давление в дыхательных путях) — у 133 (60,2%). Средняя дли-
тельность кислородотерапии — 4 дня. Терапия сурфактан-
том проведена у 49 (22,2%) детей, инфузионная терапия — у 
230 (90,2%), антибактериальная — у 222 (87,06%), фототера-
пия — у 142 (55,7%). 

Заключение. ПН чаще имели удовлетворительные оцен-
ки по шкале Апгар и среднюю массу тела при рождении. Од-
нако в периоде новорождённости у ПН развивались сочетан-
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ные формы патологии, отражающие незрелость, свойственную 
данному ГВ. В структуре заболеваемости ПН преобладали 
РР (чаще ВП и РДС), гипоксическое поражение ЦНС на фоне 
незрелости головного мозга, неонатальная желтуха, инфек-
ционный процесс. Основные терапевтические мероприятия 
включали преимущественно неинвазивную респираторную 
поддержку, лечение инфекции, гипербилирубинемии.

* * *

ТЯЖЁЛОЕ ТЕЧЕНИЕ ОСТРОГО 
ДЕСТРУКТИВНОГО ПИЕЛОНЕФРИТА  
У НОВОРОЖДЁННОГО С РАЗВИТИЕМ 
БАКТЕРИАЛЬНОГО СЕПСИСА 
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Актуальность. Острый пиелонефрит занимает особое ме-
сто в педиатрической практике, особенно у новорождённых 
и детей раннего возраста в связи с анатомо-физиологически-
ми особенностями мочевыводящей системы, т.к. поздняя диа-
гностика и несвоевременность лечения могут привести к раз-
витию необратимых изменений в почках. 

Описание клинического случая. Пациент И., 17 дней жиз-
ни, был экстренно доставлен в отделение реанимации и ин-
тенсивной терапии с жалобами на лихорадку, вялость и отказ 
от питания. При поступлении состояние тяжёлое, выражен-
ное угнетение сознания, бледно-розовый с землистым оттен-
ком цвет кожи, рефлексы низкие, тонус мышц слабый, акро-
цианоз, симптом «белого пятна» 5 с. В общем анализе крови: 
лейкоцитоз, лимфопения. В общем анализе мочи: лейкоциту-
рия, гематурия. Также отмечались гиперкалиемия, повышение  
уровней С-реактивного белка, прокальцитонина, креатинина. 
При УЗИ мочевой системы обнаружено увеличение размеров 
правой почки с выраженными диффузно-очаговыми измене-
ниями, формированием очагов апостематоза, удвоение левой 
почки с дилатацией полостных систем, каликопиелоэктазия 
слева, расширение мочеточника на всём протяжении слева. С 
учётом клинической картины было показано проведение реви-
зии правой почки транслюмбальным доступом в связи с нару-
шением оттока мочи цистостомии. Пациенту была проведена 
санация гнойных очагов капсулы и паренхимы правой почки, 
назначены комбинированная антибиотикотерапия, инфузион-
ная терапия и иммунная поддержка. На фоне проведённой те-
рапии явления почечной недостаточности были купированы, 
уровни воспалительных маркеров уменьшились. Было при-
нято решение воздержаться от нефрэктомии справа, сохра-
нить дренирование почки и продолжить антибиотикотерапию 
с контролем анализа мочи и ультразвукового исследования.

Заключение. На основании описанного клинического слу-
чая можно сделать вывод о том, что, несмотря на тяжёлое со-
стояние пациента и наличие множества осложнений, при адек-
ватно начатой терапии возможно достижение положительной 
динамики с сохранением органа и выздоровлением.

* * *

СТОМАТОЛОГИЧЕСКИЙ СТАТУС ПОДРОСТКОВ  
С ВРОЖДЁННЫМИ РАСЩЕЛИНАМИ ГУБЫ  
И НЁБА ПЕРЕД ОПЕРАЦИЕЙ КОСТНОЙ 
ПЛАСТИКИ
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Актуальность. Эффективность подготовки подростков 
с врождёнными расщелинами губы и нёба к костной пласти-
ке ещё недостаточна, что приводит к осложнениям и замед-
лению процесса реабилитации. Необходимо обоснование но-
вых методов индивидуальной профилактики с выбором оп-
тимальных для каждого конкретного случая комплекса таких 
мероприятий. 

Цель: определение гигиенического состояния полости рта, 
тканей пародонта и наличия повышенной чувствительности 
зубов у подростков с врождёнными расщелинами губы и нё-
ба, готовящихся к операции костной пластики.

Материалы и методы. Обследовано 44 подростка в воз-
расте 8–18 лет (26 юношей и 18 девушек), распределённых на 
2 группы: основную и сравнения. В основную группу вошли 
подростки с врождёнными расщелинами губы и нёба, ранее 
перенесшие хейло- и уранопластику и нуждающиеся в кост-
ной пластике нёба. Группу сравнения составили такие же под-
ростки, но без врождённых дефектов. Все подростки были об-
следованы для индексной оценки гигиенического состояния 
полости рта, тканей пародонта и наличия повышенной чув-
ствительности зубов. 

Результаты. У подростков, имеющих врождённые де-
фекты, гигиеническое состояние полости рта оказалось суще-
ственно худшим.  По показателю зубного налёта различие со-
ставило в среднем 1,6 раза. Значение индекса, характеризую
щего воспалительную реакцию десны, у них же было в 
3,1 раза большим, чем у здоровых детей. У подростков ос-
новной группы были выявлены более высокая распростра-
нённость и интенсивность гиперестезии дентина зубов: сред-
нее значение индекса распространённости гиперестезии ока-
залось в 2,6 раза большим, чем у детей группы сравнения, а 
аналогичный показатель интенсивности гиперестезии зубов 
был в 2,6 раза бóльшим. Все различия между группами бы-
ли значимыми. 

Заключение. Проведённое контролируемое исследование 
показало, что у подростков с врождёнными дефектами верхней 
челюсти перед операцией костной пластики имеются небла-
гоприятные условия, влияющие на эффективность оператив-
ного лечения: неудовлетворительное гигиеническое состояние 
полости рта с преобладанием зубного налёта на поверхностях 
верхних зубов, наличие выраженной воспалительной реакции 
тканей пародонта, а также повышенные распространённость 
и интенсивность гиперестезии зубов. Всё это указывает на не-
обходимость проведения специальной подготовки таких под-
ростков к оперативному лечению и динамического наблюде-
ния за ними в послеоперационном периоде.

* * *
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Гранулематоз Вегенера (гранулёматоз с полиангиитом; 
ГВ) — редкое аутоиммунное заболевание, особенно у детей (1 
случай на 1 млн человек), относится к васкулитам с поражени-
ем сосудов преимущественно мелких и средних сосудов (поли-
ангиит) и формированием гранулем, склонных к деструкции.

Описание клинического случая. Девочка, 16 лет, госпи-
тализирована 12.10.2023 в областную детскую клиническую 
больницу с жалобами на общую слабость, кашель, насморк, 
температуру 38,9оС, заложенность носа. Симптомы начались 
2 нед назад. При обследовании на амбулаторном этапе в общем 
анализе крови: лейкоцитоз 18,9 × 109/л (нейтрофилы 68,3%), 
гемоглобин 117 г/л, эритроциты — 4,47 × 1012/л, тромбоци-
тоз — 551 × 109/л, скорость оседания эритроцитов — 80 мм/ч. 
Активность аланинаминотрансферазы (АЛТ) — 62,7 ЕД/л, ас-
партатаминотрансферазы (АСТ) — 40,8 ЕД/л, уровень С-ре-
активного белка (СРБ) — 80,4 мг/л. При рентгенографии вы-
явлены признаки левостороннего верхнечелюстного риноси-
нусита. В обоих лёгких определяются плотные округлые тени: 
1–3 см в диаметре — подозрение на метастазы. При поступле-
нии состояние средней тяжести. Дыхание жёсткое, ослаблен-
ное с 2 сторон. Хрипы сухие, рассеянные. В крови нарастание 
активности АЛТ/АСТ до 113/104 ЕД/л, уровня СРБ — до 123 
мг/л. Дифференциальная диагностика: метастазы, системный 
микоз, гистоплазмоз, туберкулёз, респираторный микоплаз-
моз, иммунодефицит. При компьютерной томографии органов 
грудной клетки в лёгких определяются множественные окру-
глые инфильтраты, полости распада округлой и серповидной 
форм. У больной продолжалась фебрильная лихорадка на фо-
не жаропонижающих средств, эмпирической антибактериаль-
ной терапии, в крови — эритроциты 105 × 1012/л, нарастание 
содержания СРБ до 216,2 мг/л, лактата — 3,94 ммоль/л, фер-
ритина — 534,6 мг/л, что свидетельствовало об усилении си-
стемной воспалительной реакции. Через 5 дней риносинусит 
осложнился носовым кровотечением, что в совокупности кли-
нической картины натолкнуло на диагноз: ГВ, который под-
твердился лабораторно: антитела к протеиназе 3 cANCA 68,8 
(норма < 20). После назначения иммуносупрессивной терапии 
отмечалась положительная динамика, тем не менее возникло 
характерное для ГВ осложнение — перфорация носовой пе-
регородки и проседание хрящевого каркаса носа. 

Заключение. Диагностика ГВ, крайне редкой, орфанной 
патологии на ранних этапах затруднена из-за неспецифично-
сти манифестирующих симптомов. В приведённом клиниче-
ском случае ключом к диагнозу послужил стойкий риноси-
нусит, устойчивый к антибактериальной терапии, изъявление 
слизистой оболочки носа и кровотечение, характер поражения 
лёгких и увеличение содержания антител к сериновой проте-
иназе 3 cANCA.

* * *
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Актуальность. Водянка плода — форма патологии, ха-
рактеризующаяся скоплением транссудата в двух и более по-
лостях тела. Встречается у 1 из 3000 новорождённых, имеет 
высокий процент смертности (90%). Для определения такти-
ки ведения беременности, а также своевременного постна-
тального лечения, без которого невозможен благоприятный 
исход, крайне важна ранняя диагностика данной патологии. 

Описание клинического случая. Мальчик Д., от соматиче-
ски здоровой матери 29 лет, имеющей первую, резус-отрица-
тельную группу крови. От 4-й беременности, 3-х родов (1-е 
роды своевременные, ребёнок резус-положительный, здоров; 
2-е — самопроизвольный выкидыш; 3-и —роды своевремен-
ные, ребёнок резус-отрицательный, здоров). Из анамнеза из-
вестно, что антирезусный иммуноглобулин не вводился. На 
36-й неделе гестации был выявлен титр антирезусных анти-
тел — 1 : 128. При УЗИ обнаружены гидроторакс, гепатоме-
галия, дистресс плода. Принято решение об экстренном ро-
доразрешении. При рождении масса тела 3990 г, длина тела 
51 см. По данным шкалы INTERGROWTH-21 все показате-
ли высокие (более 97-го перцентиля). После рождения опре-
делена группа крови ребёнка– первая, резус-положительная. 
Оценка по шкале Апгар 1/2/3 баллов. Состояние при рожде-
нии — крайне тяжёлое, обусловленное асфиксией, течением 
гемолитической болезни (конфликт по резус-фактору), инфек-
ционным токсикозом. При осмотре обращали на себя внима-
ние иктеричность кожного покрова, анасарка, выраженная ге-
патомегалия. В родильном зале проведены полный объём реа-
нимационных мероприятий и операция частичного заменного 
переливания крови. Далее была выявлена анемия, повышение 
активности трансаминаз, прямая гипербилирубинемия. По 
данным инструментального обследования: гидроперикард, 
скопление жидкости в брюшной полости, увеличение печени 
и селезёнки. Рентгенографические признаки пневмонии. Учи-
тывая тяжесть состояния, возникло подозрение о сочетании 
иммунной и неиммунной водянки плода. Ребёнок обследо-
ван на TORCH-инфекции. Обнаружена ДНК Cytomegalovirus 
в крови. Таким образом, подтверждена неиммунная этиоло-
гия заболевания. Проведены противовирусная, антибактери-
альная, диуретическая, антигеморрагическая терапия, респи-
раторная поддержка. Состояние ребёнка стабилизировано.

Заключение. Учитывая высокую смертность от водян-
ки плода, необходимы её внутриутробная диагностика и ле-
чение, в том числе выявление возможных неиммунных при-
чин этой формы патологии, что повышает шанс на сохране-
ние жизни новорождённых.

* * *
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Актуальность. Ассоциация VACTERL определяется на-
личием множественных врождённых пороков развития (ВПР) 
у одного ребёнка: дефекты позвоночника, анальной атрезии, 
пороков сердца (ВПС), трахеопищеводного свища, атрезии 
пищевода, аномалий почек и конечностей. Диагноз ставится 
методом исключения других синдромальных форм патологии. 
Частота встречаемости варьирует от 1 : 10 000 до 1 : 40 000 
живорождённых детей.

Клинический случай. Мальчик от 2-й беременности, 2-х 
преждевременных оперативных родов на 35-й неделе геста-
ции. Беременность протекала с тяжёлым токсикозом, анемией. 
При ультразвуковом скрининге на 30-й неделе гестации вы-
явлены декстрапозиция аорты и атрезия двенадцатиперстной 
кишки. Масса тела при рождении 1840 г, длина тела 49 см, 
оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. Состояние ребёнка после 
рождения тяжёлое за счёт множественных ВПР: атрезии пище-
вода с трахеопищеводным свищом, атрезии двенадцатиперст-
ной кишки, ВПС, аномалии развития тела Th IX, рудиментар-
ного пальца правой кисти. В связи с этим мальчик переведён 
в отделение реанимации и интенсивной терапии. В 1-е сутки 
жизни проводились разобщение трахеопищеводного свища, 
наложение дуодено-дуоденоанастомоза, гастростомия. Ребё-
нок получал респираторную поддержку, находился на парен-
теральном питании с постепенным переходом на энтеральное 
питание смесью через гастростому. В возрасте 1,5 мес пере-
ведён на второй этап выхаживания. Состояние оставалось тя-
жёлым. В возрасте 2 мес выполнено наложение эзофаго-эзо-
фагоанастомоза. В послеоперационном периоде получал ре-
спираторную и кардиотоническую поддержку, парентеральное 
питание. Спустя 9 сут — постепенное введение энтерального 
питания через гастростому, спустя еще 7 сут — через рот. Весь 
объём кормления усваивал, прибавлял в массе. Спустя 33 дня 
стационарного лечения ребёнок был выписан в удовлетвори-
тельном состоянии. Мальчик был консультирован генетиком, 
состояние дифференцировалось с наследственными формами 
патологиями, анемией Фанкони, синдромами Ди Джорджи, 
CHARGE и др. По данным молекулярно-генетического обсле-
дования не выявлено генетических маркеров наследственных 
синдромальных состояний, в связи с чем, на основании име-
ющихся ВПР, установлена VACTERL-ассоциация.

Заключение. В представленном случае VACTERL-
ассоциация была установлена методом исключения синдро-
мальных состояний, приводящих к сходным порокам разви-
тия. Лечение VACTERL-ассоциации требует индивидуального 
и мультидисциплинарного подхода к каждому ВПР, выявлен-
ному у конкретного больного.

* * *
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Актуальность. Ранний неонатальный сепсис (РНС) — од-
на из основных причин неонатальной и младенческой смерт-
ности. Лидирующее положение среди возбудителей РНС за-
нимают Escherichia coli и стрептококки группы B. Симпто-
мы сепсиса многообразны и неспецифичны, поэтому любой 
клинический симптом у новорождённого ребёнка группы ри-
ска по инфицированию требует немедленной клинико-лабо-
раторной интерпретации.

Описание клинического случая. Мальчик родился от 1-й 
беременности, в I триместре было обострение хроническо-
го пиелонефрита у матери, роды срочные, самостоятельные. 
При рождении масса тела 3170 г, длина тела 51 см. Оценка по 
шкале Апгар 8/9. В возрасте неполных 2 суток ребёнок был 
переведён в реанимацию с признаками дыхательной недо-
статочности. Оказана респираторная поддержка, выполнена 
рентгенография органов грудной клетки и выставлен диагноз 
«врождённая пневмония неуточнённой этиологии», начата ан-
тибактериальная терапия. Из клинических симптомов обраща-
ют внимание гипотония, гипорефлексия, быстрое истощение 
рефлексов, раздражённый плач, умеренная гиперестезия. На 
2-е сутки жизни ребёнка у матери выявлено обострение пи-
елонефрита (высев E. coli).  При обследовании на 3-и сутки 
выявлены: лейкоцитоз до 21 тыс/мкл, нейтрофильный сдвиг 
до миелоцитов, тромбоцитопения до 73 тыс./мкл, повышение 
содержания С-реактивного белка до 181 мг/л, прокальцитони-
на до 24,88 нг/мл, интерлейкина-6 до 73 пг/мл, что потребо-
вало верификации диагноза и поиска бактериального очага. 
Выполнена люмбальная пункция: цитоз 24832/3, нейтрофилы 
24064/3, лимфоциты 768, в посеве ликвора высев E. coli. Вы-
ставлен диагноз: ранний неонатальный сепсис, бактериальный 
гнойный менингит (E. coli) среднетяжёлая форма, врождён-
ная пневмония, среднетяжёлое течение. Лечение: комбиниро-
ванная антибактериальная терапия (меропенем, ванкомицин, 
фосфомицин), на фоне чего была достигнута положительная 
клинико-лабораторная динамика. Ребёнок был выписан домой 
в возрасте 28 дней жизни в удовлетворительном состоянии.

Заключение. Характерной особенностью данного клини-
ческого случая является раннее начало проявлений болезни 
(сепсис, бактериальный менингит) на фоне удовлетворитель-
ного состояния ребёнка с оценкой по шкале Апгар 8/9, имею-
щего высокий фактор риска (обострение пиелонефрита у ма-
мы). Это свидетельствует о необходимости относиться с вы-
сокой настороженностью к новорождённым с минимальными 
клиническими проявлениями и стремиться к ранней постанов-
ке правильного диагноза.

* * *



Russian pediatric journal (Russian journal). 2024; 27. Supplement 1
https://elibrary.ru/ztmqls	 https://doi.org/10.46563/1560-9561-2024-27-S1

� SCIENTIFIC AND PRACTICAL CONFERENCE STUDENTS AND YOUNG SCIENTISTS «SPERANSKY READINGS-2024»
29

ОСТРЫЙ ГЕМАТОГЕННЫЙ ЭПИМЕТАФИЗАРНЫЙ 
ОСТЕОМИЕЛИТ, СОПРОВОЖДАЮЩИЙСЯ 
АРТРИТОМ У НОВОРОЖДЁННОГО РЕБЁНКА

Ибрагимова Л.В., Юнусова И.Г. 
Научный руководитель: канд. мед. наук  
Л.Ф. Вахитова 
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия 

Ключевые слова: клинический случай, дети, острый 
гематогенный остеомиелит, диагностика, лечение

Актуальность. Острый гематогенный остеомиелит 
(ОГО) — инфекционное гнойно-воспалительное заболева-
ние, характеризующееся поражением костного мозга с вовле-
чением других анатомических структур кости. У новорождён-
ных детей заболевание встречается с частотой 0,4%. 

Описание клинического случая. Больная К. рождена от 
3-й беременности, 3-х срочных родов. Беременность проте-
кала на фоне коррекции истмико-цервикальной недостаточ-
ности, во II триместре был поставлен акушерский пессарий. 
При рождении масса тела 3140 г, длина тела 51 см. При пер-
вичном осмотре в роддоме обращало на себя внимание сни-
жение мышечного тонуса в правой руке. На 4-й день жизни 
отмечалось ухудшение состояния, сопровождающееся асим-
метрией мышечного тонуса в правой руке, ограничение ак-
тивных движений в плечевом суставе, отёк в области плече-
вого и локтевого суставов. 

На 6-й день жизни девочка переведена в отделение па-
тологии новорождённых, где при осмотре ребёнка отмече-
но снижение двигательной активности в правой руке, име-
лась болезненность при движениях, отёк сохраняется. Левая 
рука без особенностей. В клиническом анализе крови на мо-
мент поступления воспалительных изменений не наблюда-
лось. Вследствие наличия локальной симптоматики была на-
значена рентгенограмма правой верхней конечности в прямой 
проекции, на которой визуализировались некоторая неодно-
родность костной структуры в латеральных отделах дисталь-
ного эпиметафиза правой плечевой кости. Хирург выставил 
диагноз «Артрит правой плечевой кости эпиметафизарный». 
При контрольной рентгенографии через 14 дней отмечались 
деформация дистального эпиметафиза правой плечевой ко-
сти, неоднородность костной структуры, контуры на данном 
уровне чёткие, неровные, по контурам средней трети и ниж-
ней трети правой плечевой кости определялась линейная пе-
риостальная реакция.

На фоне проводимой антибактериальной терапии ампи-
циллин сульбактамом отмечалась положительная динамика: 
значительное уменьшение отёка правой руки, появились ак-
тивные движения в суставах, но сохранялась болезненность 
при крайних отведениях. 

Заключение. В неонатальном периоде необходимо обра-
щать особое внимание на признаки воспаления сустава, т.к. 
в 90% случаев заболевание начинается с артрита. Рентге-
нологические признаки остеомиелита выявляются не ранее  
10–14 дней от начала заболевания. Благодаря своевременной 
диагностике и лечению можно минимизировать возможные 
осложнения в виде укорочения поражённой кости.

* * *
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Актуальность. Тяжёлая бронхиальная астма (БА) — это 
астма, которая требует терапии ступени 4–5 Global Initiative 
for Asthma (глобальная стратегия лечения астмы) и которая 
остаётся неконтролируемой, несмотря на приверженность 
лечению, или ухудшается, если снижать дозы глюкокорти-
костероидов. По текущим оценкам, распространённость тя-
жёлой БА среди детей достигает 5%. Большая часть паци-
ентов с тяжёлой БА относится к Th2-эндотипу БА и имеет  
эозинофильное воспаление в слизистой нижних дыхательных 
путей, в формировании которого участвуют Th2-лимфоциты 
и врождённые лимфоидные клетки 2-го типа, генерирующие 
цитокины Тh2-профиля: интерлейкин-4, интерлейкин-5, ин-
терлейкин-13. На сегодняшний день существуют биологиче-
ские препараты, мишенью которых являются эти соединения. 

Цель: определить спектр актуальных биологических пре-
паратов для таргетной терапии БА у детей.

Материалы и методы. Для обзора были использованы 
базы данных: РИНЦ, PubMed, Google Scholar. Нами проана-
лизированы публикации глубиной 5 лет и клинические реко-
мендации Министерства здравоохранения РФ.

Результаты. Таргетная терапия — биологическая тера-
пия моноклональными антителами является новым направ-
лением в лечении тяжёлой БА у детей. Критерием для начала 
этой терапии является наличие клинически значимой атопии 
с подтверждённой связью между экспозицией аллергенов и 
развитием симптомов/обострений БА. Терапия рекомендует-
ся пациентам старше 6 лет с тяжёлой аллергической БА, ко-
торая не контролируется лечением, соответствующим ступе-
ни 4. В качестве биологических препаратов для лечения БА 
у детей на сегодняшний день могут быть использованы ома-
лизумаб, меполизумаб, дупилумаб, тезепелумаб. Продолжа-
ются клинические испытания тралокинумаба.

Заключение. Доказана эффективность таргетной терапии 
БА моноклональными антителами. Биологические препара-
ты представляют собой альтернативу в случае недостаточного 
контроля тяжёлой астмы после назначения терапии в соответ-
ствии с уровнями 4 и 5 рекомендаций Глобальной стратегии 
лечения астмы. Использование моноклональных антител спо-
собствует оптимизации контроля над течением БА, улучше-
нию качества жизни больных, уменьшению частоты и тяжести 
обострений БА. Таргетная терапия применяется в качестве до-
полнительной терапии тяжёлой персистирующей БА у детей.

* * *
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РЕТРОСПЕКТИВНЫЙ АНАЛИЗ ТЕЧЕНИЯ 
ЯЗВЕННОЙ БОЛЕЗНИ У ДЕТЕЙ 
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Ключевые слова: дети, язвенная болезнь, диагностика, 
лечение

Актуальность. Язвенная болезнь (ЯБ) у детей характери-
зуется значимой встречаемостью, хроническим рецидивирую
щим течением и возможностью развития опасных для жиз-
ни осложнений.

Цель: определить клинико-эндоскопическую характери-
стику ЯБ у детей Краснодарского края.

Материалы и методы. В 2012–2023 гг. комплексно в ус-
ловиях стационара обследовано 90 детей (62 мальчика и 28 де-
вочек) с ЯБ. 

Результаты. За весь период наблюдения заболеваемость 
ЯБ уменьшилась с 0,44 по 0,25 на 1000 населения. Установле-
на локализация ЯБ в двенадцатиперстной кишке (ДПК) у 81 
(90%) больного, в желудке — у 6 (6,6%), сочетанная в желудке 
и ДПК — у 3 (3,4%). Ассоциация ЯБ с Helicobacter pylori бы-
ла выявлена в 81,1% случаев. Пик заболеваемости ЯБ у маль-
чиков был установлен в 17 лет, у девочек — в 16 лет. Отяго-
щённый семейный анамнез наблюдался у 26% больных, при 
ЯБ ДПК — у 33,3%, ЯБ желудка — у 20%. Абдоминальный 
синдром был выявлен у всех больных, диспепсический — у 
80%, астеновегетативный — у 23%. Превалировали одиноч-
ные язвы ДПК в 93,8% случаев, множественные были обнару-
жены в 6,2%. Значимых различий по локализации на передней 
и задней поверхности кишки не установлено (54,4 и 45,6%). 
При первичном поступлении язвенный дефект чаще распола-
гался на передней стенке (65,5%), при рецидиве — на задней 
(34,5%). Установлены средние размеры язвы — 5,8 ± 0,41 мм 
(2–19 мм): менее 5 мм — в 24,6% случаев, 5–9 мм — в 57,7%, 
10–14 мм — в 15,5%, 15 мм и более — в 2,2% случаев. Раз-
меры язв при первичном поступлении больше, чем при реци-
диве, при повторных обострениях число язв увеличивается. 
Чаще наблюдались линейные рубцы (85,6%), реже — звезд-
чатые (14,4%). Осложнения ЯБ регистрировались у 8 (8,8%): 
кровотечения — у 3 (3,3%), деформация луковицы ДПК — у 
5 (5,5%) больных.

Заключение. ЯБ остаётся актуальной формой патологии 
органов пищеварения у детей. Заболеваемость ЯБ уменьши-
лась в 1,76 раза за последние 10 лет. Пик заболеваемости при-
ходится на подростковый возраст как у мальчиков, так и у де-
вочек. Отягощённый семейный анамнез отмечался у каждого 
четвёртого больного с ЯБ, чаще — при ЯБ ДПК в сравнении 
с ЯБ желудка. При первичном поступлении больных язвен-
ный дефект в большинстве случаев локализуется на передней 
стенке с превалированием одиночных язв, средний размер ко-
торых составил 5,80 ± 0,41 мм. Для рецидива ЯБ у детей ха-
рактерно уменьшение размеров язв и увеличение их числа.

* * *

ВЛИЯНИЕ ВАКУУМ-ЭКСТРАКЦИИ НА СОСТОЯНИЕ 
ЗДОРОВЬЯ ДЕТЕЙ В РАННЕМ НЕОНАТАЛЬНОМ 
ПЕРИОДЕ
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Ключевые слова: дети, вакуум-экстракция плода, 
здоровье новорождённых

Актуальность. Вакуум-экстракция (ВЭ) плода во время 
родов проводится нечасто, потому что для её проведения нуж-
ны строгие показания. В связи с усовершенствованием моде-
лей ВЭ и очевидными её преимуществами возможно приме-
нение этой родоразрешающей операции 

Цель: определить состояние новорождённых, родивших-
ся с применением вакуум-экстракции, в раннем неонаталь-
ном периоде.

Материалы и методы. Проанализировано 107 историй 
развития новорождённых (форма № 097y), рождённых при по-
мощи вакуум-экстрактора с силиконовой чашечкой. Во всех 
случаях показанием к проведению этой манипуляции явились 
острая интранатальная гипоксия плода, слабость родовой дея-
тельности. Определяли следующие параметры: оценка по шка-
ле Апгар, наличие неврологической симптоматики и травма-
тических послеродовых осложнений, данные нейросоногра-
фии (НСГ), длительность пребывания в стационаре, исход.

Результаты. Среди наблюдавшихся детей с оценкой 8/8 
баллов по шкале Апгар родилось 14 (13,08%) новорождённых; 
7/7 и 7/8 баллов по Апгар — 75 (70,09%); 6/7 баллов — 13 
(12,14%); 5/7 баллов — 2 (1,86%); 2/5 баллов — 3 (2,8%). Все 
дети были доношенными с массой тела при рождении 2900–
4400 г. При этом мы выявили, что 81 (75,7%) ребёнок родил-
ся с гипоксией лёгкой степени, 20 (18,6%) детей потребова-
ли оказания реанимационной помощи в родильном зале, из 
них 6 (5,6%) детей перенесли тяжёлую гипоксию и получали 
лечение в реанимационном отделении. При анализе данных 
НСГ было установлено диффузное повышение эхогенности 
мозговой ткани у 27 (25,23%) новорождённых. У 72 (67,28%) 
детей данные НСГ соответствовали возрастной норме. При 
компьютерной томографии головного мозга диагностирова-
но 8 (7,47%) субарахноидальных кровоизлияний. В обследо-
ванной группе 76 (71,02%) детей были выписаны из родиль-
ного дома домой, среднее пребывание в стационаре состави-
ло 7 койко-дней. При этом 31 (28,96%) ребёнок потребовал 
перевода на второй этап выхаживания.

Заключение. Вакуум-экстракция плода является эффек-
тивным и достаточно безопасным методом экстренного ро-
доразрешения при реализации строгих показаний и условий 
комплексного наблюдения за данной группой новорождённых 
в палате интенсивной терапии, скрининге с использованием 
НСГ и обязательном наблюдении невролога.

* * *
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Актуальность. Множественная экзостозная хондро-
дисплазия (МЭХД) — генетическое заболевание с ауто-
сомно-доминантным типом наследования, при котором 
поражается скелет ребёнка. Частота  встречаемости  со-
ставляет 1 : 50 000. В 30–80% случаев поражаются кости 
предплечья; 83% случаев приходится на локтевую косору-
кость, 17% — на лучевую.

Вопросы, касающиеся оперативной тактики и показаний 
для вмешательства в зависимости от варианта деформации, 
остаются дискутабельными.

Описание клинического случая. Мальчик, 10 лет, посту-
пил с жалобами на ограничение объёма движений в лучеза-
пястном суставе справа. Из анамнеза жизни известно, что 
ребёнку с 4 лет был выставлен диагноз: МЭХД. В связи с 
этой патологией ребёнку в возрасте 7 лет были проведены 
краевая резекция объёмного образования в области левой 
подвздошной кости, краевая резекция костно-хрящевого 
экзостоза в области левой большеберцовой кости. В воз-
расте 9 лет у больного были резецированы опухолевидные 
образования нижних конечностей. При осмотре у ребёнка 
ось правой верхней конечности неправильная за счёт косо-
рукости, объём движений в плечевом, локтевом суставе — 
в полном объёме, в лучезапястном суставе — смешанная 
контрактура. Выявлено ограничение отведения до 9о. От-
мечается локтевая косорукость справа. По данным рент-
геновского обследования угол правого лучезапястного су-
става (RAA) равен 41о (в норме 21–25о), полулунно-локте-
вая дистанция — 7,4 мм. В возрасте 10 лет ребёнку в связи 
с локтевой косорукостью I типа (по классификации K. Ma-
sada) была проведена монокортикальная резекция правой 
локтевой кости, удаление остеохондромы. Выполнен ла-
теральный гемиэпифизиодез правой лучевой кости. В об-
ласти дистального латерального края лучевой кости был 
сформирован доступ длиной 3 см; сухожилие мышцы, от-
водящей большой палец, было смещено латерально, далее 
установлена пластина с винтами выше и ниже зоны роста. 
Тем самым выполнен «арест» дистальной зоны роста пра-
вой лучевой кости. Для интраоперационного рентгеновского 
контроля проводилась разметка спицами Киршнера. После 
параллельной установки винтов снова был проведён рент-
геновский контроль, чтобы исключить перфорацию суста-
ва и повреждение зоны роста. Иммобилизация не проводи-
лась. Движения кистью в быту были возможны на 1-е сутки 
после операции, полная функциональная активность кисти 
восстановлена на 7-е сутки. Через 4 мес по данным рентге-
новского обследования: величина RAA составила 34о. Че-
рез 10 мес RAA был равен 21о. 

Заключение. Данный клинический случай интересен при-
менением новой малоинвазивной методики при лечении лок-
тевой косорукости на фоне МЭХД. 

* * *

АНОМАЛИЯ ЭБШТЕЙНА У НОВОРОЖДЁННОГО 
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Ключевые слова: новорождённые дети, аномалия 
Эбштейна, нарушения кровообращения

Актуальность. Аномалия Эбштейна (АЭ) — врождённая 
патология трёхстворчатого предсердно-желудочкового клапана, 
сопровождающаяся аномальным положением створок, приво-
дящим к образованию над ними атриализованной части право-
го желудочка, составляющей одно целое с правым предсерди-
ем. Впервые в кардиологии аномалия была описана немецким 
врачом W. Ebstein в 1866 г. Частота АЭ среди различных врож-
дённых пороков сердца составляет 0,5–1,0%. АЭ часто сопут-
ствуют другие пороки сердца. Фетальная ЭхоКГ, выполненная 
в пренатальном периоде, позволяет диагностировать АЭ в 60% 
случаев. Анатомическую основу АЭ составляет неправильное 
расположение трёхстворчатого клапана, при котором его створ-
ки (обычно задняя и перегородочная) оказываются деформиро-
ваны и смещены в полость правого желудочка.

Описание клинического случая. Ребёнок А. родился с массой 
тела при рождении 3200 г и длиной тела 53 см, по шкале Апгар 
8/9 баллов, от 4-й беременности, протекавшей на фоне хрони-
ческой артериальной гипертензии тяжёлой степени и наруше-
ний ритма сердца. Антенатально ВПС не выявлен. На 2-е сут-
ки жизни у новорождённого появился диффузный цианоз. Ма-
нифестировала правожелудочковая недостаточность: одышка, 
увеличение печени, набухание и пульсация шейных вен. Тече-
ние заболевания было неуклонно прогрессирующим, ребёнок 
был переведён в отделение реанимации новорождённых. Про-
ведены меры по стабилизации гемодинамики и мониторинг 
пульсоксиметрии на правой ручке, сатурация 54%. Начата ре-
спираторная поддержка, переведён на ИВЛ с FiO2 1,0–0,9. Про-
ведено экспертное ЭхоКС: выставлен диагноз: врождённый по-
рок сердца, АЭ. Гипоплазия ствола лёгочной артерии. Множе-
ственный тромбоз крупных и мелких сосудов. Персистирующая 
лёгочная гипертензия. Вторичная кардиопатия смешанного ге-
неза. При нейросонографии выявлено гипоксическое пораже-
ние ЦНС тяжёлой степени, острый период. Синдром угнете-
ния. На 4-е сутки жизни в тяжёлом состоянии был переведён в 
кардиохирургический центр, проведена кардиохирургическая 
операция с отрицательным исходом, ребёнок прожил 14 дней.

Заключение. АЭ — тяжёлое прогрессирующее заболева-
ние, плохо поддающееся лечению у новорождённых, ослож-
няется нарушениями гемодинамики, протекает тяжело, в на-
шем случае с неблагоприятным исходом. Причиной смерти 
больных чаще всего является сердечная недостаточность. На-
рушения кровообращения зависят от степени трикуспидаль-
ной недостаточности, размеров функционирующего право-
го желудочка и величины сброса крови справа налево через 
межпредсердные коммуникации.

* * *
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Актуальность. На протяжении последних десятилетий от-
мечается неуклонный рост числа детей с заболеваниями орга-
нов пищеварения. Важным причинным фактором развития га-
стродуоденальной патологии является Helicobacter pylori (Hр). 

Цель: анализ фармакотерапии патологии органов пище-
варения, ассоциированной с Hp, врачами первичного звена.

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз медикаментозного лечения на основании оценки 40 ам-
булаторных карт детей с Нр+-инфекцией в возрасте 7–16 лет, 
обратившихся в Алтайский консультативно-диагностический 
центр. Всем пациентам для определения диагноза проводили 
общий осмотр, фиброэзофагогастродуоденоскопию с биопсией  
слизистой оболочки желудка, биохимический анализ крови, 
копрологическое исследование. 

Результаты. Среднее число препаратов, полученных 
больными за курс терапии, составило 4,6 ± 0,2. Для эрадика-
ционной терапии всем детям назначались ингибиторы про-
тонной помпы (омепразол, рабепразол, эзомепразол). Анти-
микробные препараты также были назначены всем пациен-
там: бета-лактамный антибиотик амоксициллин применялся 
у 40 (100%) детей, макролид кларитромицин — у 30 (75%), 
антимикробный препарат из группы нитроимидазола — ме-
тронидазол — у 5 (12,5%). Большой процент назначений при 
Нр-инфекции приходится на пищеварительные ферменты 
(панкреатин) — у 29 (72,5%) детей и пробиотики (препараты 
бифидо- и лактобактерий) — у 33 (82,5%). Эти группы пре-
паратов не входят в эрадикационные схемы, но при патоло-
гии органов пищеварения у детей часто встречается экзокрин-
ная недостаточность поджелудочной железы, поэтому назна-
чение ферментных препаратов вполне оправданно. Значимое 
увеличение частоты назначения пробиотиков и синбиотиков в 
схемах лечения детей с Нр+-инфекцией обусловлено высокой 
частотой нарушений микробиоты кишечника — у 27 (67,5%) 
больных до лечения был выявлен дисбиоз кишечника различ-
ной выраженности.

У большинства пациентов (52,5%) в комбинированной 
фармакотерапии также использовались: спазмолитики (три-
мебутин) — у 11 детей (27,5%), желчегонные препараты (экс-
тракт листьев артишока) — у 8 (20%).

Заключение. Назначенная терапия в целом соответство-
вала клиническим рекомендациям по лечению Нр-инфекции 
у детей. Возможности оптимизации фармакотерапии и прео
доления полипрагмазии могут заключаться в исключении из 
схем лечения метронидазола из-за высокой резистентности 
к нему Hp.

* * *
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Актуальность. Редкий синдром каудальной дупликации 
(СКД) включает широкий спектр аномалий, частота встречае-
мости < 1 : 100 000. Самым распространённым вариантом СКД 
является удвоение толстой кишки и урогенитальных структур 
в сочетании с аноректальной мальформацией. В литературе из-
ложены клинические случаи СКД с описанием эмбриологии и 
анатомии, но недостаточно внимания уделено хирургической 
тактике лечения СКД. Мы представляем клинический случай 
девочки с СКД, который проявляется удвоением подвздошной 
и толстой кишки, уретры, мочевого пузыря, влагалища и ано-
ректальной мальформацией в виде ректовагинального свища.

Описание клинического случая. Девочка, 4 мес, поступи-
ла с жалобами на склонность к запорам. При осмотре уста-
новлено наличие удвоения уретры, полное удвоение влагали-
ща (в одно влагалище открывается ректовагинальный свищ), 
удвоение ануса. По данным ирригографии (введение водора-
створимого контраста в ректовагинальный свищ) было вы-
явлено удвоение подвздошной и толстой кишки с ректоваги-
нальной эктопией удвоенного ануса; при микционной цисто-
уретрография — полное удвоение мочевого пузыря и уретры; 
при уретроцистоскопия — полное удвоение уретры и мочево-
го пузыря (в каждом из них по одному устью мочеточников, 
последние смыкаются, перистальтируют, слизистая мочевых 
пузырей не изменена). Установлен предварительный диагноз: 
аноректальная мальформация (ректовагинальный свищ), удво-
ение подвздошной, толстой кишки, полное удвоение уретры, 
мочевого пузыря, влагалища. Интраоперационно было обна-
ружено полное удвоение прямой кишки, толстой кишки, сле-
пой кишки, червеобразного отростка и подвздошной кишки, 
дивертикул Меккеля, незавершённый поворот, общая брыжей-
ка. Для коррекции были выполнены абдоминальная экстра-
ректальная диссекция ректосигмоида по O. Swenson, субму-
козное выделение ректовагинального свища по F. Soave, раз-
деление общей стенки сигмовидной кишки, анастомоз между 
удвоенной сигмовидной кишкой и нормальной прямой кишкой 
на расстоянии 4–5 см выше зубчатой линии, четырехстволь-
ная сигмостомия. Контрольные обследования больной были 
выполнены в возрасте 1 год, 6 и 14 лет: стул регулярный, мо-
чеиспускание самостоятельное, оба мочевых пузыря опорож-
няются синхронно.

Заключение. Учитывая чрезвычайную редкость СКД и его 
вариабельность, определение тактики хирургического лечения 
основано на детальной диагностике с формированием анато-
мической картины конкретного больного. Представление кли-
нических случаев СКД способствует осведомлённости и на-
коплению клинического опыта.

* * *
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Актуальность. Пандемия новой коронавирусной инфек-
ции привлекла внимание к новым клиническим проблемам 
иммунопатологии, т.к. способна выступать триггером аутоим-
мунных процессов за счёт дизрегуляции иммунитета.

Описание клинического случая. Пациентка М., 5 лет, ран-
ний анамнез и наследственность по ревматическим заболева-
ниям не отягощены. В октябре 2023 г. перенесла COVID-19. 
Через месяц после перенесённой инфекции появились боли в 
правой руке, фебрильная лихорадка, получала нестероидные 
противовоспалительные средства (НПВС) и иммуномодулято-
ры, терапия без эффекта. Осмотрена ревматологом, установлен 
диагноз «реактивный полиартрит, острое течение», рекомен-
дована госпитализация, которая отложена в связи с развитием 
острой кишечной инфекции. Госпитализирована в отделение 
ревматологии в тяжёлом состоянии за счёт лихорадки, актив-
ного суставного синдрома. При обследовании: высокая лабо-
раторная активность, положительный титр антинуклеарных 
антител, по данным УЗИ признаки двустороннего синовита 
с выпотом в полости правого коленного и обоих голеностоп-
ных суставов. Проведена стернальная пункция: бластных кле-
ток нет. Получала НПВС без эффекта, заподозрен ювенильный 
ревматоидный артрит (ЮРА), инициирована терапия метотре-
ксатом. 27.12.2023 проведена телемедицинская консультация с 
НМИЦ здоровья детей МЗ РФ, рекомендован перевод в Центр. 
При поступлении в НМИЦ здоровья детей 17.01.2024 состоя-
ние средней тяжести, сохраняется суставной синдром в виде 
островоспалительных изменений и ограничений подвижности 
в коленных, голеностопных, лучезапястных суставах, межфа-
ланговых суставов 2, 3, 4, 5 пальцев кистей обеих рук, лихо-
радки, по данным магнитно-резонансной томографии данных 
за онкопроцесс не выявлено, в анализах крови высокая иммун-
ная активность. Данных за увеит нет. Диагноз: ЮРА, полиарти-
кулярный вариант. Для предупреждения прогрессирования су-
ставного синдрома проведена пульс-терапия преднизолоном. 
Учитывая аутоагрессивный характер заболевания, активный 
суставной синдром, лихорадку, инициирована генно-инженер-
ная биологическая терапия этанерцептом. На фоне терапии ку-
пировались лихорадка, иммунная активность, суставной син-
дром с положительной динамикой.

Заключение. Клинический случай демонстрирует при-
мер агрессивного дебюта юношеского полиартрита, у ребён-
ка с перенесённой коронавирусной инфекцией, неэффектив-
ности традиционной терапии ЮРА, необходимости раннего 
начала генно-инженерной терапии, для подавления активно-
сти заболевания и предотвращения инвалидизации пациента.

* * *
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Актуальность. Висцеральный лейшманиоз — трансмис-
сивное протозойное заболевание, возбудителем которого явля-
ются простейшие рода Leishmania. Заболевание распростране-
но в Западной Африке и на Индийском субконтиненте, но дли-
тельный инкубационный период (до 8 мес) делает возможным 
возникновение спорадических случаев болезни в отдалённых 
регионах. Без необходимого лечения заболевание может при-
вести к летальному исходу, связанному с тяжёлой панцитопе-
нией и присоединением вторичных инфекций.

Описание клинического случая. Мальчик, 10 мес, госпита-
лизирован в ДГКБ № 9 имени Г.Н. Сперанского на 12-е сут-
ки заболевания. Ребёнок заболел остро с повышения темпе-
ратуры тела до 39ºС, снижения аппетита, отмечалась одно-
кратная рвота. Специфического лечения не получал. За 6 мес 
до начала болезни ребёнок посещал Армению, подвергался 
укусам комаров. При осмотре состояние тяжёлое за счёт фе-
брильной лихорадки, спленомегалии (+6 см). При лаборатор-
ном обследовании: гемоглобин 67 г/л, нейтрофилы 380 кл/мкл, 
С-реактивный белок (СРБ) 75 мг/л, прокальцитонин 0,79 нг/л, 
D-димер 41 971 нг/мл. Назначена антибактериальная терапия 
ампицилин + сульбактам. Обследование на основных возбуди-
телей респираторных вирусных инфекций — результаты от-
рицательные. В динамике отмечались снижение уровня тром-
боцитов (89 тыс/мкл), нейтрофилов (170 кл/мкл), нарастание 
СРБ (85 мг/л). Смена антибактериальной терапии (цефепим, 
меропенем) — без эффекта. Консультация гематолога: подо-
зрение на лейкоз, проведена костномозговая пункция. Диа-
гноз острый лейкоз не подтверждён, обнаружены Leishmaniae  
donovani. Установлен клинический диагноз: Лейшманиоз, вис-
церальная форма, тяжёлое течение. Назначены липидный ком-
плекс амфотерицина В 5 мг/кг в сутки внутривенно капельно 
в течение 7 дней, однократное введение стимулятора гемопо-
эза — филграстима 50 мкг/кг подкожно. Пациент выписан на 
13-е сутки госпитализации с клиническим улучшением. Че-
рез 3 мес после выписки ребёнок повторно госпитализирован 
с лихорадкой до 37ºС, снижением гемоглобина до 76 г/л по 
данным амбулаторного обследования. Проведена костномоз-
говая пункция: обнаружены Leishmaniae donovani. Диагности-
рован рецидив висцеральной формы лейшманиоза. Рекомен-
дован повторный курс амфотерицина В, лечение прервано по 
инициативе родителей пациента.

Заключение. Тяжесть течения висцеральной формы лейш-
маниоза у данного пациента, а также редкость этого заболева-
ния делают необходимым повышение осведомлённости вра-
чей о данной патологии и показывают значимость тщатель-
ного сбора эпидемиологического анамнеза. 

* * *
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Актуальность. Ингибиторы фактора некроза опухоли-α 
широко используются для лечения болезни Крона (БК). Не-
смотря на частую индукцию продукции аутоантител у паци-
ентов, получающих ингибиторы фактора некроза опухоли-α, 
развитие волчаночноподобного синдрома (ВПС) встречает-
ся довольно редко. Целью представления этого клиническо-
го случая является демонстрация развития ВПС у пациента с 
БК на фоне терапии адалимумабом.

Описание клинического случая. Девочка Д., 13 лет, больна 
с 2017 г., когда появились жалобы на заеды в углах рта, боль 
при дефекации, кровь в стуле. В январе 2020 г. в НМИЦ здо-
ровья детей на основании лабораторных и инструментальных 
изменений был установлен диагноз БК, назначена терапия ме-
салазином. В дальнейшем в связи с прогрессированием забо-
левания получала терапию преднизолоном, азатиоприном. 
В ноябре 2021 г. в связи с неэффективностью ранее назначен-
ного лечения ребёнку проведена инициация генно-инженер-
ной биологической терапии (ГИБП) адалимумабом. При го-
спитализации в апреле 2023 г. отмечаются яркая гиперемия 
склер, преимущественно справа, эпизоды головокружения и 
потери сознания в ранние утренние часы, корочки за ушами, 
участки гиперемии и шелушения в области больших половых 
губ, бёдер, ягодиц, воспалительные изменения в левом голе-
ностопном суставе. Лабораторно выявлено повышение уров-
ня антител к двуспиральной ДНК, антинуклеарного фактора 
(АНФ), положительный волчаночный антикоагулянт. Проведе-
на консультация офтальмолога — диагностирован двусторон-
ний острый передний увеит, обострение. При магнитно-резо-
нансной томографии  левого голеностопного сустава выявлена 
картина синовита. По данным проведённого обследования ре-
бёнок консультирован ревматологом: вероятно развитие вол-
чаночноподобного синдрома на фоне приёма адалимумаба. 
Для купирования воспалительных изменений инициирова-
на терапия ингибитором янус-киназ упадацитинибом. На фо-
не отмены адалимумаба исчезли воспалительные изменения 
в голеностопном суставе, снизилась активность увеита, нор-
мализовались лабораторные показатели активности болезни. 

Заключение. Развитие ВПС может сопровождаться субфе-
брильной лихорадкой, суставными и кожными изменениями, 
появлением в крови АНФ, антител к ДНК и стать возможной 
причиной возникновения полиорганных нарушений. В связи 
с риском развития нежелательных аутоиммунных реакций не-
обходимо тщательное клиническое и иммунологическое об-
следование пациентов, которым проводится лечение ГИБП.

* * *
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Актуальность. В данной работе представлен уникальный 
случай болезни Крона (БК), ассоциированной с болезнью Ка-
стлемана, что ранее не было описано в педиатрии. БК — хро-
ническое воспалительное заболевание желудочно-кишечного 
тракта. Болезнь Кастлемана — редкое лимфопролифератив-
ное заболевание, ассоциированное с широким спектром нео-
пластических и аутоиммунных состояний. Несмотря на раз-
личные клинические проявления, эти заболевания объеди-
няет ключевое звено патогенеза — повышенная экспрессия 
провоспалительных цитокинов, в частности интерлейкина-6, 
уровень которых коррелирует с тяжестью как БК, так и болез-
ни Кастлемана. Особый интерес представляет сочетание этих 
орфанных форм патологии. 

Описание клинического случая. В гастроэнтерологиче-
ском отделении НМИЦ здоровья детей наблюдается девочка 
11 лет с диагнозом БК, дебют в 10 лет с абдоминальной бо-
ли, потери массы тела. При госпитализации отмечалась вы-
сокая воспалительная активность (СОЭ 49 мм/ч, С-реактив-
ный белок 64 мг/л), лейкопения до 3,57 × 109/л, лимфопения 
до 0,97 × 109/л, лихорадка, тяжёлая белково-энергетическая не-
достаточность (Z-score индекс массы тела/возраст = –3.2). По 
данным проведённого обследования выявлены язвы илеоце-
кальной области, инфильтрат брюшной полости, межкишеч-
ные свищи, участки стеноза, в связи с чем была проведена ре-
зекция терминального отдела подвздошной кишки с наложе-
нием илеостомы. Морфологически выявлено гранулематозное 
воспаление. Инициирована антицитокиновая терапия БК ада-
лимумабом с положительной динамикой. В дальнейшем при 
обследовании обнаружено объёмное образование в средосте-
нии. Проведено торакоскопическое удаление образования и 
прилежащих лимфатических узлов. Гистологически выявле-
на ангиофолликулярная гиперплазия лимфатического узла, 
установлена болезнь Кастлемана. На фоне проводимой тера-
пии и нутритивной поддержки с включением продуктов эн-
терального питания отмечалась прибавка массы тела (Z-score 
индекс массы тела/возраст = –1,06). При контрольном обсле-
довании данных за рецидив новообразования не выявлено, до-
стигнута ремиссия БК, проведено закрытие илеостомы с на-
ложением анастомоза.

Заключение. Радикальное хирургическое удаление пора-
жённых лимфатических узлов при локальных формах болезни 
Кастлемана позволяет добиться стойкой ремиссии, но состо-
яние описанной больной требует продолжения терапии и ди-
намического наблюдения, поскольку выявлена обусловленная 
БК гиперпродукция цитокинов, в том числе интерлейкина-6, 
играющего ключевую роль в патогенезе болезни Кастлемана.

* * *
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Актуальность. Синдром Ашера (Ушера; врождённая ней-
росенсорная глухота и пигментный ретинит) — аутосомно-ре-
цессивное заболевание, проявляющееся нарушением слуха, 
вестибулярной дисфункцией и пигментным ретинитом. На 
этот синдром приходится почти половина всех случаев соче-
танной наследственной глухоты и слепоты. 

Описание клинического случая. Больная Е., 17 лет, с жало-
бами на прогрессирующее снижение остроты зрения, особен-
но в тёмное время суток, и слуха. Прогрессирующее сниже-
ние слуха с 10 лет, остроты зрения и никталопия — с 15 лет. 
На 1-м году жизни отмечалось отставание психоречевого раз-
вития. Семейный анамнез отягощён по патологии глаз: бабуш-
ка девушки по отцовской линии ослепла в возрасте 40 лет. Об-
учается в специализированном интернате для слабослышащих 
детей. У пациентки отмечаются никталопия, плохое разли-
чение цветов. При проведении сурдологического обследова-
ния: нейросенсорная тугоухость (левое ухо — 3 степени, пра-
вое ухо — 2 степени). При офтальмологическом осмотре бы-
ло выявлено резкое снижение остроты зрения (OD 0,1 и OS 
0,1), сужение полей зрения до 5 градусов, помутнение стекло-
видного тела, диффузное истончение сетчатки и истончение 
нейроэпителия с обеих сторон). Проведено исследование «Ва-
рианты нуклеотидной последовательности неопределённого 
значения, имеющие возможное отношение к фенотипу» (про-
грамма REGINA, МГНЦ им. Н.П. Бочкова). У больной выяв-
лен описанный ранее вариант нуклеотидной последователь-
ности в экзоне 13 гена USH2A, приводящий к миссенс-заме-
не, в гетерозиготном состоянии. Выявлен также описанный 
ранее вариант нуклеотидной последовательности в экзоне 30 
гена USH2A, приводящий к миссенс-замене, в гетерозиготном 
состоянии. Учитывая наличие у пациентки врождённой ней-
росенсорной глухоты, признаков пигментного ретинита (вы-
раженная степень близорукости, туннельное зрение, никтало-
пия) и двух патогенных вариантов в гене USH2A диагности-
рован синдром Ашера (OMIM 276900).

Заключение. Представленный клинический случай демон-
стрирует классические симптомы синдрома Ашера (пигмент-
ный ретинит, нейросенсорная тугоухость), подтверждённый 
молекулярно-генетическим анализом. В настоящее время при 
синдроме рекомендуется терапия витамином А, способству-
ющая отсрочке развития полной слепоты на 10 лет; разраба-
тываются имплантаты сетчатки. Нейросенсорная тугоухость с 
нарушением зрения является показанием для молекулярно-ге-
нетического обследования пациента.

* * *

ОСОБЕННОСТИ КАЧЕСТВА ЖИЗНИ ДЕТЕЙ  
С ИЗБЫТОЧНОЙ МАССОЙ ТЕЛА И ОЖИРЕНИЕМ

Кугай А.А., Рябцова Е.Г., Быцанев А.А., 
Першикова Е.А.
Научные руководители: проф. И.Б. Ершова,  
А.Г. Роговцова
Луганский государственный медицинский университет 
имени Святителя Луки, Луганск, Россия

Ключевые слова: дети, ожирение, качество жизни, 
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Актуальность. Избыточная масса тела у школьников яв-
ляется одной из актуальных проблем здравоохранения, с рас-
пространением которой приумножаются и усугубляются сома-
тические заболевания. При избыточной массе тела происходят 
изменения психоэмоционального состояния ребёнка. Тучный 
ребёнок нередко подвержен дискриминации в школе, что без-
условно затрудняет социальную адаптацию в обществе и спо-
собствует формированию низкой самооценки.

Цель: определить особенности качества жизни (КЖ) у де-
тей с ожирением.

Материалы и методы. Проведено обследование млад-
ших школьников с использованием опросников PedsQL 4.0 и 
КЖДОМС-20 для анализа КЖ. В целевую выборку вошли 91 
школьник (44 девочки и 47 мальчиков). Средний возраст об-
следованных составил 13,42 ± 0,21 года. Ожирение диагно-
стировалось при индексе массы тела свыше 95 перцентиля. 
Группу контроля составили 112 практически здоровых школь-
ников без ожирения, сопоставимых с обследуемыми по по-
лу и возрасту. 

Результаты. Девочки с ожирением ниже оценивали пока-
затели эмоционального (p = 0,032) и школьного функциониро-
вания (p = 0,044), в то время как мальчики имели более низкие 
данные физического аспекта (p = 0,024). По данным опросни-
ка КЖДОМС-20 установлено, что 25 (27,47%) респондентов 
часто чувствуют себя одинокими, 31 (34,07%) мальчик из-за 
избыточной массы тела отмечал трудности знакомства с де-
вочками. Анализ КЖ 64 детей с ожирением без осложнений и 
27 детей с метаболическим синдромом показал, что у детей с 
метаболическим синдромом значительно чаще (p  < 0,05) ре-
гистрировался уровень КЖ ниже удовлетворительного — у 8 
(29,63%) детей, неудовлетворительный — у 9 (29,6%), пло-
хой — у 4 (14,81%). Физическое функционирование детей с 
неосложнённым ожирением на 6,59 балла превышало показа-
тели детей с метаболическим синдромом (p = 0,019). Значения 
эмоционального функционирования были ниже у детей с ме-
таболическим синдромом на 7,73 балла (p = 0,029). 

Заключение. Показатели эмоционального и социального 
КЖ школьников, страдающих ожирением, значительно сни-
жены по сравнению с показателями их здоровых сверстников. 
У девочек с избыточной массой тела отмечаются сниженные 
аспекты эмоционального и школьного функционирования, у 
мальчиков — физического функционирования.

* * *
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Актуальность. В настоящее время наблюдается рост за-
болеваемости вторичной артериальной гипертензией (АГ) 
среди детей и подростков, что является актуальной и серьёз-
ной проблемой. Частой причиной АГ является почечная па-
тология, которая трудно диагностируется на ранних этапах. 

Описание клинического случая. Мальчик, 12 лет, от 1-й 
беременности, роды 1-е, срочные, физиологические. При ро-
ждении масса тела 2980 г, длина тела 52 см, оценка по шкале 
Апгар 7/8 баллов. Рос и развивался по возрасту. Прививки по 
национальному календарю. При плановом медицинском осмо-
тре в школе 18.01.2022 у мальчика было выявлено повышен-
ное артериальное давление (АД) до 200/120 мм рт. ст. До это-
го момента жалоб на повышение АД не было. При осмотре 
педиатра уровень АД 200/120 мм рт. ст. После внутривенно-
го введения дибазола и папаверина положительной динамики 
не наблюдалось, поэтому ребёнок был направлен в педиатри-
ческое отделение. К вечеру того же дня ребёнок был переве-
дён в отделение реанимации и интенсивной терапии в связи 
с тем, что повышение уровня АД не купировалось антигипер-
тензивными средствами. Было проведено комплексное обсле-
дование: при ультразвуковой допплерографии сосудов почек 
выявлена извитость правой почечной артерии. На фоне ги-
потензивной терапии (эналаприл 20 мг/сут) уровень АД со-
хранялся в пределах 170/100–155/80 мм рт. ст. В связи с этим 
доза эналаприла была увеличена до 40 мг/сут. При проведе-
нии компьютерной томографии забрюшинного пространства 
выявлено хроническое воспаление правой почки и врождён-
ная аномалия развития — добавочные почечные артерии сле-
ва. В течение 2023 г. ребёнок повторно поступал в городскую 
клиническую больницу для коррекции терапии. К концу года 
на фоне лечения уровень АД повышается до 130/70 мм рт. ст. 
Продолжается динамическое наблюдение.

Заключение. Врождённая аномалия почек является частой 
причиной вторичной АГ, которая манифестирует чаще всего в 
подростковом возрасте. Выявление АГ на ранних этапах по-
зволяет своевременно выявить причину заболевания и подо-
брать адекватную терапию. 

* * *

ИНФЕКЦИОННЫЙ МОНОНУКЛЕОЗ  
И ПОВЫШЕННАЯ ВОСПРИИМЧИВОСТЬ  
К РЕЦИДИВИРУЮЩИМ ЗАБОЛЕВАНИЯМ  
У ДЕТЕЙ
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Актуальность. Инфекционный мононуклеоз (ИМ) — 
преобладающая воздушно-капельная инфекция у детей. Ви-
рус Эпштейна–Барр (ВЭБ) способен долговременно сохра-
няться в организме из-за тропности к иммунокомпетентным 
клеткам, в особенности к лимфоцитам. Персистенция ВЭБ в 
организме может привести к снижению числа Т-лимфоцитов 
и гуморального иммунитета, что увеличивает риск развития 
бактериальных и вирусных инфекций.

Цель работы: определить особенности течения ИМ и 
роль ВЭБ-инфекции в формировании группы часто болею-
щих детей. 

Материал и методы. Проведён анализ историй болезни 
23 детей от 4 до 7 лет, прошедших лечение с диагнозом: ИМ 
(ВЭБ), типичный, среднетяжёлая форма. Этиология заболева-
ния подтверждена методами ИФА и ПЦР в лимфоцитах крови. 

Результаты. У 4 (19%) детей наблюдалось острое тече-
ние ВЭБ-инфекции. После месяца клинико-серологического 
мониторинга полное клиническое благополучие отмечалось 
у 3 (13,1%) детей. Через 3 мес улучшение состояния и нор-
мализация лабораторных показателей отмечались у 6 (26,2%) 
больных. Затяжное течение заболевания выявлено у 12 (52,2%) 
детей, проявлялось клиническими симптомами ИМ: лимфа-
денопатия, заложенность носа, гепатомегалия, астеновеге-
тативный синдром на протяжении 3–6 мес и выявление IgM 
VCA в сыворотке крови. У 8 (34,7%) больных было хрониче-
ское течение ИМ: длительный субфебрилитет, генерализован-
ная лимфаденопатия, заложенность носа, обнаружение марке-
ров активной ВЭБ-инфекции в крови. У 6 (26,2%) пациентов с 
хроническим течением ВЭБ-инфекции клинические симпто-
мы и лабораторные показатели стабилизировались через 9 мес 
после заболевания. У 6 (26,2%) пациентов выявлена нормали-
зация объективных и серологических показателей через год 
после перенесённой ВЭБ-инфекции. Рецидивирующее тече-
ние ИМ, подтверждённое серологическими обследованиями и 
обнаружением IgM VCA, IgM NA-1, IgG EA, наблюдалось у 3 
(13,1%) детей. У 5 (21,7%) детей было латентное течение, при 
котором на фоне отсутствия симптомов активной ВЭБ-инфек-
ции выявлялись маркеры IgM VCA. По данным клинико-ла-
бораторного обследования в течение 12 мес выявлено, что 13 
(56,5%) детей из числа обследуемых подвержены частым за-
болеваниям. За год они имели 6–7 респираторных эпизодов, 
17 (76,9%) из них страдали от рецидивирующих бронхитов, 
11 (46,2%) имели отиты, 9 (38,5%) — синуситы.

Заключение. При ИМ, вызванном ВЭБ, дети имеют раз-
ные варианты течения. Они часто болеют рекуррентными ин-
фекциями, более чем у 50% развиваются бактериальные ос-
ложнения.

* * *



Russian pediatric journal (Russian journal). 2024; 27. Supplement 1
https://elibrary.ru/ztmqls	 https://doi.org/10.46563/1560-9561-2024-27-S1

� SCIENTIFIC AND PRACTICAL CONFERENCE STUDENTS AND YOUNG SCIENTISTS «SPERANSKY READINGS-2024»
37

СИНДРОМ КОФФИНА–СИРИСА У ДЕТЕЙ

Литвин Н.А., Шаменкова А.А. 
Научный руководитель: доцент О.И. Гуменюк 
Саратовский государственный медицинский университет 
имени В.И. Разумовского Минздрава России, Саратов, 
Россия 

Ключевые слова: клинический случай, дети, синдром 
Коффина–Сириса, диагностика

Актуальность. Синдром Коффина–Сириса (СКС) — ред-
кий синдром с аутосомно-доминантным типом наследова-
ния, характеризующийся многообразием клинической сим-
птоматики, среди которой часто встречаются грубые черты 
лица, задержка психоречевого и физического развития, судо-
роги, тугоухость. Выделяют 12 типов СКС, связанных с му-
тациями в различных генах: ARID1B, ARID1A, SMARCB1, 
SMARCA4, SMARCE1, ARID2, DPF2, SMARCC2, SOX11, SOX4, 
SMARCD1 и BICRA. Частота встречаемости составляет менее 
1 : 1 000 000 человек. 

Описание клинических случаев. Пациент В., 2 года, с вы-
раженной задержкой психомоторного развития. Особенности 
фенотипа: скошенный лоб, выступающий затылок, низкопоса-
женные маленькие ушные раковины, микрогнатия, маленький 
рот, расщелина твёрдого нёба, экзофтальм, косоглазие, широ-
кий фильтр, стопа «качалка», деформация пальцев стоп, от-
сутствие дистальных фаланг на пятых пальцах рук и ног. При 
полногеномном секвенировании (WGS) обнаружен патоген-
ный вариант в гене BICRA (СКС, тип 12). Пациент И., 5 лет, с 
задержкой психомоторного развития. Особенности фенотипа: 
гипертелоризм, широкий фильтр, широкий лоб, вздёрнутые 
ноздри, трезубец, сандалевидная щель. При WGS обнаружен 
патогенный вариант в гене ARID1B (СКС, тип 1). Пациент Л., 
6 лет с выраженной задержкой речевого и физического разви-
тия, умственной отсталостью, гиперактивностью, импульсив-
ным и агрессивным поведением, нарушениями сна. При WGS 
обнаружен патогенный вариант в гене ARID1A (СКС, тип 2). 
Пациент Д., 5 лет с судорожным синдромом, задержкой пси-
хоречевого и физического развития, грубыми чертами лица, 
тугоухостью. Особенности фенотипа: синофриз, густые рес-
ницы, большой нос с вывернутыми ноздрями, макроглоссия, 
гипертрихоз нижних конечностей, спины, отсутствие дисталь-
ных фаланг на пятых пальцах рук и ног. При WGS обнаружен 
патогенный вариант в гене ARID2 (СКС, тип 6).

Заключение. В описанных клинических случаях демон-
стрируются классические симптомы, характерные для СКС: 
задержка психоречевого и физического развития, грубые чер-
ты лица, особенности строения пальцев рук и стоп, требую-
щие дифференциальной диагностики с лизомными болезнями 
накопления (мукополисахаридозы I, II, III типов, маннозидоз). 
Описание клинических случаев способствует повышению 
уровня настороженности в отношении орфанных болезней у 
педиатров и врачей смежных специальностей. 

* * *

СОВРЕМЕННЫЕ ТЕХНОЛОГИИ ОЗДОРОВЛЕНИЯ 
ДЕТЕЙ И ПОДРОСТКОВ, ИМЕЮЩИХ 
ПОСТКОВИДНЫЙ СИНДРОМ 

Лихобабина О.А., Голубова Т.Ф., Махмутов Р.Ф., 
Сухорукова Л.А., Карачаева Е.С.
Научный руководитель: А.И. Бобровицкая
Научно-исследовательский институт детской 
курортологии, физиотерапии и медицинской 
реабилитации, Евпатория, Россия

Ключевые слова: дети, постковидный синдром, 
программа восстановительной терапии 

Актуальность. Реабилитация детей с рекуррентными ре-
спираторными инфекциями (РРИ) должна строиться с учётом 
этиопатогенетических особенностей и максимально устранять 
дисбаланс иммунной системы.

Целью работы явилась оптимизация реабилитационной 
терапии детей с РРИ в условиях детского санатория. 

Материалы и методы. В течение 2022–2023 гг. проведена 
реабилитация 130 больным детям в возрасте 4–6 лет с реци-
дивирующим бронхитом и ларингитом. Дисгармоничное фи-
зическое развитие за счёт избытка массы тела (в среднем на 
13,2% ± 1,1%) было установлено у 4% пациентов, за счёт де-
фицита (11,5 ± 0,9%) — у 12%. Все дети были распределены 
на 2 группы: основную (n = 70), 2 контрольную (n = 60). В ре-
абилитационной программе использовались витаминотерапия, 
лечебная физкультура, массаж грудной клетки, климатотера-
пия, в том числе аэротерапия, спелеотерапия. Дети основной 
группы дополнительно получали ароматерапию. Аромафито-
терапия проводилась в течение 20 мин ежедневно, 15 сеансов. 

Результаты. Нами проанализированы данные обследо-
вания 130 пациентов, имевших в анамнезе рецидивирующий 
бронхит или рецидивирующий ларингит. У большинства па-
циентов дебют бронхита или ларингита наблюдался в возрас-
те до 1,5 лет. В дальнейшем около 65% наблюдаемых детей 
имели РРИ 7–9 раз на протяжении года, около трети пациен-
тов — чаще 9 раз в год. Практически 80 пациентов имели отя-
гощённый аллергологический фон и резидуально-органиче-
ское поражение центральной нервной системы в анамнезе. 
Анализ сопутствующей патологии показал, что у 2/3 детей от-
мечались хронические отоларингологические проблемы: ре-
цидивирующий отит, гиперплазия аденоидов и хронический 
аденоидит, с такой же частотой отмечалось расстройство веге-
тативной нервной системы. Более чем у 70% детей имело ме-
сто сочетание различных форм сопутствующей патологии. У 
всех наблюдавшихся детей программа восстановительной те-
рапии в условиях санатория включала климатотерапию, лечеб-
ную физкультуру, витаминотерапию (холекальциферол 1000 
ME ежедневно), массаж, была полностью реализована, полу-
чен значимый оздоравливающий эффект, что способствовало 
улучшению состояния здоровья и повышению неспецифиче-
ской резистентности организма. 

Заключение. Программа восстановительной терапии де-
тей с РРИ в условиях санатория является эффективным сред-
ством оздоровления больных с постковидным синдромом.

* * *
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ФИЛОГЕНОТИПИЧЕСКИЕ ХАРАКТЕРИСТИКИ 
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Ключевые слова: дети, пороки развития, пилоростеноз, 
атрезия двенадцатиперстной кишки, диагностика

Актуальность. Врождённые пороки пищеварительной 
системы встречаются с частотой 3–4 случая на 100 перина-
тальных вскрытий, составляя 21,7% всех аномалий развития. 
Учитывая эмбриологические особенности формирования раз-
личных отделов кишечной трубки, педиатры и детские хирур-
ги рассматривают атрезию двенадцатиперстной кишки (ДПК) 
отдельно от атрезии других участков тонкой кишки. Атрезия 
ДПК является одной из частых причин высокой кишечной 
непроходимости у новорождённых и младенцев. Врождён-
ный гипертрофический пилоростеноз (ВГП) является частой 
причиной желудочной непроходимости у младенцев, частота 
встречаемости — 2–4 на 1000 живых новорождённых. Преи-
мущественно болеют дети мужского пола, соотношение маль-
чиков и девочек 4 : 1. Клинические симптомы чаще всего про-
являются в возрасте 2–4 нед жизни, однако встречаются слу-
чаи более поздней манифестации заболевания. Характерной 
особенностью детей с пилоростенозом является развитие сте-
ноза во времени. Дети рождаются практически здоровыми, но 
с 14–15-го дня появляются срыгивания, затем развивается рво-
та и большинство больных поступают в клинику на 21–22-й 
день жизни с развёрнутой картиной заболевания. Семейный 
характер ВГП подтверждает наследственный фактор в фор-
мировании порока. Однако роль генетических факторов при 
ВГП изучена недостаточно.

Цель работы: определить значимость выявления генети-
ческих факторов и их динамику в формировании ВГП и атре-
зии ДПК у детей.

Материалы и методы. Обследованы 317 детей ВГП и 58 
больных с атрезией ДПК. Все новорождённые были проопе-
рированы. Контрольную группу составили 584 условно здо-
ровых ребёнка. У 61 больного были изучены группы крови 
по системам АВО и резус-фактору (Rh), проведено определе-
ние частот генов. Затем были проанализированы фенотипи-
ческие комбинации групп крови по системам АВО и Rh. Для 
определения групп крови по системе АВО была использова-
на реакция агглютинации с помощью поликлонов анти-А и  
анти-В, а по системе Rh проводилась реакция агглютинации с 
помощью изоиммунных антирезусных сывороток. Получен-
ные данные обработаны методами вариационной статистики. 
При этом вычислялся показатель «относительная частота ри-
ска» — Х, который выражался в долях единицы и определял-
ся путём сравнения частот двух маркеров (М1 и М2) в группе 
больных и у здоровых детей. У больных детей в каждой груп-
пе был проведён анализ распределения 8 комбинаций феноти-
пов 2 локусов групп крови (АRh+, ORh+, BRh+ и др.), а так-
же вычислены частоты генов.

Результаты. У детей с ВГП выявлены достоверные отли-
чия фено- и генотипических характеристик от условно здоро-
вых детей. Среди них значительно увеличено число больных 
с O(I)Rh+ и уменьшено число детей с А(П)Rh+ группами кро-
ви. ВГП и атрезия ДПК имеют схожий фено-генотип по систе-

мам АВО и Rh и accoциированы с I группой крови. При этом 
частота гена О была повышена (p < 0,001), а частота гена А — 
уменьшена (p < 0,001). У больных с этими формами патоло-
гии имеется схожий спектр сопутствующих пороков разви-
тия, среди которых преобладают врождённые пороки сердца.

Заключение. У больных с ВГП и атрезией ДПК выявлены 
подобные филогенотипические характеристики: распределе-
ние фенотипов резко деформировано за счёт увеличения доли 
детей с фенотипом ORh+ и значимого уменьшения числа де-
тей с фенотипом ARh+. Полученные данные свидетельствуют 
о значительном нарушении внутриутробного развития детей с 
ВГП и атрезией ДПК, что подтверждается уменьшением при 
рождении всех антропометрических показателей, большим 
количеством сопутствующих пороков развития. 

* * *

ВРОЖДЁННЫЙ БУЛЛЁЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ  
У МАЛЬЧИКА

Мамарахим А.Б.
Научный руководитель: доцент С.Т. Кизатова
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: клинический случай, новорождённый, 
врождённый буллёзный эпидермолиз, диагностика, 
паллиативная помощь

Актуальность. Буллёзный эпидермолиз (БЭ) — группа 
наследственных заболеваний, которые включают разные гене-
тические мутации. БЭ характеризуется нарушением межкле-
точных связей в эпидермисе либо эпидермально-дермальном 
соединении, приводящим к образованию пузырей на коже или 
слизистых оболочках даже при незначительном их травмиро-
вании. Для БЭ характерно начало с рождения или первых ме-
сяцев жизни, непрерывное течение с частыми обострениями. 
Средняя распространённость в мире составляет 1,7 : 100 000 
новорождённых детей.

Описание клинического случая. Мальчик М., от матери 
25 лет, от 1-й беременности, 1-х самопроизвольных родов в 
сроке 38 нед. Беременность протекала физиологично. При 
УЗИ плода в ІІІ триместре была выявлена миома матки. При 
рождении масса тела 2700 г, длина тела 51 см, оценка по шка-
ле Апгар 8/9 баллов. Общее состояние средней степени тяже-
сти за счёт поражения кожи. Не приложен к груди по состо-
янию ребёнка. При осмотре: аплазии кожи и подкожной жи-
ровой клетчатки, участки поражения кожи гиперемированы, 
багрово красного цвета, локализованы в области обоих голе-
ностопных суставов с переходом на тыльную и подошвенную 
поверхности обеих стоп. На внутренней поверхности щёк, 
по красной кайме губ, на слизистой полости рта отмечаются 
участки гиперемии. Ребёнок был переведён в перинатальное 
отделение для дальнейшего обследования. Временный меди-
цинский отвод от профилактических прививок. Взяты мазки 
из полости рта и участка поражённой кожи для бактериологи-
ческого анализа, по данным которых патогенная и условно-па-
тогенная микробиота не обнаружены. При консультировании 
дерматовенерологом установлен диагноз: Врождённый БЭ. 
Назначены антибактериальная терапия и обработка раневой 
поверхности 0,5% хлоргексидином, применение мази бепан-
тен + сурдокрем 1 : 1. В динамике у ребёнка на 5-й день жиз-
ни состояние стабилизировалось, площадь патологического 
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кожного процесса уменьшилась, отмечался регресс основных 
кожных высыпаний. Новых элементов патологического про-
цесса не было. Выписан с рекомендациями ограничить воз-
можности травмирования кожи; обеспечить средствами ухода, 
неадгезивными повязками, средствами ухода за полостью рта.

Заключение. В настоящее время не существует специфи-
ческой терапии для БЭ. Все мероприятия являются паллиатив-
ными. Пациентам назначается особое питание с повышенной 
калорийностью и содержанием белка в пище, отказ от горя-
чей и твёрдой пищи.

* * *

СИНДРОМ ВИЛЬЯМСА–КЕМПБЕЛЛА:  
РЕДКИЙ ПОРОК РАЗВИТИЯ  
БРОНХОЛЁГОЧНОЙ СИСТЕМЫ 
Мацнева И.Ю., Мустафаева Д.И. 
Научный руководитель: проф. О.И. Симонова
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, синдром 
Вильямса–Кемпбелла, диагностика

Актуальность. Синдром Вильямса–Кемпбелла (СВК) — 
редкое заболевание, осведомлённость о котором среди врачей 
недостаточна в связи с отсутствием актуальной информации 
об этой форме патологии. СВК характеризуется отсутствием 
или недоразвитием хрящевых колец сегментарных и субсег-
ментарных бронхов на уровне 2–6–8 генераций. Характерным 
клиническим проявлением заболевания является хронический 
обструктивный бронхит, протекающий с гнойным эндоброн-
хитом, распространёнными мешотчатыми бронхоэктазами и 
пневмосклерозом. Клиническая симптоматика проявляется на 
1-м году жизни. Частота встречаемости СВК у детей состав-
ляет 0,5% от числа детей с бронхолёгочной патологией. Как 
правило, смерть наступает в возрасте до 3 лет от возникаю-
щих осложнений. Патогенетическая терапия не разработана. 
В перспективе — трансплантация лёгких.

Описание клинического случая. Мальчик, 7 лет. Болеет с 
2 лет, после перенесённой кори появился приступообразный 
влажный кашель с экспираторной одышкой. С диагнозом «об-
структивный бронхит» лечился амбулаторно (бронхолитики, 
ингаляционные глюкокортикостероиды) с кратковременным 
эффектом. Диагноз СВК был установлен в возрасте 3 лет. При 
компьютерной томографии органов грудной клетки выявлены 
характерные признаки: обструктивный бронхит с наличием дву-
сторонних разнокалиберных бронхоэктазов веретенообразной 
формы с изменяющимся просветом — «баллонирующие брон-
хоэктазы». В дальнейшем госпитализации носили регулярный 
характер, однако стойкой ремиссии добиться не удавалось — 
обострения бронхолёгочного процесса до 4 раз в год. В возрас-
те 7 лет состояние было определено как тяжёлое за счёт дыха-
тельной недостаточности II степени (в покое — сатурация 89–
91%, экспираторная одышка, частота дыхательных движений 
до 46–50 в мин. Аускультативно в лёгких рассеянные влажные 
среднепузырчатые и сухие свистящие хрипы на вдохе и выдохе. 
Нутритивный статус снижен: масса тела 20,3 кг, рост 118,5 см, 
индекс массы тела 14,48 кг/м2. На компьютерной томографии 
без отрицательной динамики. Несмотря на тяжёлое течение за-
болевания, мальчик активен, посещает школу. Постоянно полу-
чает симптоматическую терапию (ингаляции бронхолитиков + 
глюкокортикостероиды), лечебное питание.

Заключение. Диагностика синдрома Вильямса–Кембелла 
затруднительна, однако ранняя постановка диагноза, динами-
ческое наблюдение, адекватное симптоматическое лечение и 
комплексная реабилитация замедляют прогрессирование пато-
логического процесса и улучшают качество жизни пациентов. 

* * *

ЭНЦЕФАЛОМИЕЛИТ, ВЫЗВАННЫЙ ВИРУСОМ 
ГРИППА А(H1N1)PDM09, У БОЛЬНОЙ 7 ЛЕТ

Мельникова В.М., Артёменкова Е.И. 
Научный руководитель: канд. мед. наук  
В.В. Соколовская
Смоленский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Смоленск, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, грипп, 
осложнения, энцефаломиелит

Актуальность. По данным различных источников, в ми-
ре зафиксировано 17,4–18,5 тыс. летальных случаев от пан-
демического гриппа А(H1N1) pdm09. Тяжёлое течение грип-
позной инфекции обусловлено осложнениями со стороны 
различных систем организма, возникающих на всех этапах 
развития болезни.

Описание клинического случая. Больная, 7 лет, заболе-
ла остро с повышения температуры тела до 39оС с редки-
ми покашливаниями. Участковым педиатром были назна-
чены ингавирин и парацетамол. На фоне терапии темпера-
тура тела снижалась до субфебрильных цифр. На 3-й день 
в связи с нарастанием симптомов интоксикации бригадой 
скорой помощи была доставлена в инфекционное отделе-
ние с диагнозом: острая респираторная вирусная инфекция, 
острый тонзиллобронхит. Состояние средней тяжести за 
счёт интоксикационного и респираторно-катарального син-
дрома. На следующий день состояние ребёнка тяжёлое, суб-
фебрилитет, сопор. При неврологическом осмотре: асимме-
трия лица (опущение угла рта слева). Плавающие движения 
глазных яблок. Менингеальные знаки отрицательные. Су-
хожильные рефлексы с рук оживлены, гипотония. Во вре-
мя осмотра — приступ клонических судорог. При анализе 
мазка из носоглотки обнаружен вирус гриппа H1N1pmd09. 
При МРТ головного мозга — признаки цитотоксического 
отёка симметрично в обеих гемисферах головного мозга. 
Анализ спинномозговой жидкости — бесцветная, прозрач-
ная, реакция Панди — отрицательная, белок 0,198 г/л, цитоз 
10 × 106/л. Переведена в отделение интенсивной терапии. 
Состояние тяжёлое. Девочка открывает глаза только при об-
ращённой к ней речи. Самостоятельно не сидит. Асимме-
трии лица нет. В анализах крови наблюдались лейкоцитоз 
с нейтрофильным сдвигом, лимфопения, изменения числа 
тромбоцитов. В биохимическом анализе крови — повыше-
ние уровней глюкозы и активности печёночных ферментов. 
Назначено лечение: меропенем, виферон, метилпреднизо-
лон, депакин, кортексин, элькар, омез, продолжена терапия 
глюкозо-солевыми растворами. Через 3 дня закончен курс 
глюкокортикостероидов и антибактериальных препаратов. 
Динамика изменений при МРТ головного мозга умеренно 
положительная. Состояние ребёнка средней степени тяже-
сти за счёт неврологической симптоматики, стабильное. На 
осмотр реагирует адекватно, на вопросы отвечает правиль-
но. Садится, ходит по палате самостоятельно, судорог, рво-
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ты нет. Выписана на амбулаторное долечивание под наблю-
дение участкового педиатра, невролога.

Заключение. Положительная динамика клинической кар-
тины заболевания на фоне противогриппозной терапии под-
тверждает правильность проведённой этиотропной терапии.

* * *

ВРОЖДЁННАЯ ЦИТОМЕГАЛОВИРУСНАЯ 
ИНФЕКЦИЯ, ОСЛОЖНЁННАЯ ТЯЖЁЛЫМ 
ПЕРИНАТАЛЬНЫМ ПОРАЖЕНИЕМ 
ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Миронова В.А., Хохлова А.П. 
Научный руководитель: доцент Е.А. Саркисян 
Российский национальный исследовательский 
медицинский университет имени Н.И. Пирогова 
Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, врождённая 
цитомегаловирусная инфекция 

Актуальность. Врождённая цитомегаловирусная инфек-
ция (ВЦМВИ) — инфекционное заболевание, связанное с ан-
тенатальной передачей возбудителя от матери к плоду. Тече-
ние заболевания может осложняться тяжёлым перинаталь-
ным поражением центральной нервной системы (ЦНС) в 
виде внутрижелудочковых кровоизлияний (ВЖК), что повы-
шает риск инвалидизации пациента и может привести к ле-
тальному исходу.

Описание клинического случая. Мальчик А., от матери 21 
года, 1-х преждевременных родов от близкородственного бра-
ка. Ребёнок родился на 35-й неделе с массой тела при рожде-
нии 2770 г, длина тела 46 см, оценка по шкале Апгар 1/3 бал-
ла. Крайне тяжёлое состояние ребёнка, обусловленное дыха-
тельной недостаточностью (аспирация мекония) и течением 
внутриутробной инфекции, потребовало проведения реанима-
ционных мероприятий в родильном зале. Результаты расши-
ренного неонатального скрининга отрицательные, кариотип 
46XY. При осмотре размеры живота резко увеличены за счёт 
гепатоспленомегалии: печень +4 см, селезёнка +8 см. В крови 
отмечалась гипербилирубинемия (230 мкмоль/л) за счёт пря-
мой фракции (189,6 мкмоль/л), синдром цитолиза (активность 
аланинаминотрансферазы — 220 ЕД/л, аспартатаминотранс-
феразы — 1088 ЕД/л). Выявлены анемия (97 г/л), тромбоци-
топения (12 × 109/л). При нейросонографии отмечались при-
знаки ВЖК 1 степени с нарастанием до 3 в динамике, крово-
излияние в заднюю черепную ямку с тотальным поражением 
мозжечка и дислокацией нижних отделов мозжечка в боль-
шое затылочное отверстие, отмечались индуцированные кло-
нические судороги. В возрасте 15 сут жизни получен положи-
тельный результат ПЦР на ДНК цитомегаловируса в слюне — 
8,6 × 105 копий/мл, установлен диагноз: ВЦМВИ, манифестная 
форма. Ребёнку была назначена этиотропная терапия ганци-
кловиром в дозе 12 мг/кг в сутки. Сохранялись тяжёлая ды-
хательная, печёночная недостаточность с выраженной коагу-
лопатией, неврологический дефицит на фоне ВЖК, недоно-
шенности 35 нед, панцитопении. В связи с внутричерепной 
гипертензией потребовалась установка вентрикулярного дре-
нажа. В возрасте 2 мес 5 сут жизни, несмотря на адекватно 
проводимое лечение, произошла остановка кровообращения. 
Спустя 30 мин сердечно-лёгочной реанимации зафиксирова-
на биологическая смерть.

Заключение. Несмотря на раннюю диагностику ВЦМВИ 
и своевременно начатое лечение, врождённая инфекция мо-
жет стать причиной летального исхода. Следует отметить, 
что инфекция могла протекать на фоне редкого генетическо-
го заболевания, которое не было диагностировано ввиду ран-
него возраста.

* * *

ГИПОПИТУИТАРИЗМ У РЕБЁНКА 13 ЛЕТ

Митусова А.С. 
Научный руководитель: доцент Е.В. Савельева
Оренбургский государственный медицинский университет, 
Оренбург, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, гипоталамо-
гипофизарная недостаточность, диагностика

Актуальность. Гипопитуитаризм (гипоталамо-гипофи-
зарная недостаточность) — заболевание, обусловленное от-
сутствием или снижением секреции гипоталамических и ги-
пофизарных гормонов. Частота встречаемости варьирует от 
1 : 4000 до 1 : 10 000 новорождённых детей.

Описание клинического случая. Больной И., 14 лет, по-
ступил с жалобами на задержку физического и полового раз-
вития. Из анамнеза выявлено, что наблюдается эндокриноло-
гом с декабря 2022 г. В течение 2–3 лет отмечались наруше-
ния мелкой моторики. С 13 лет была установлена задержка 
темпов полового развития ребёнка. В ноябре 2022 г. была про-
ведена МРТ головного мозга: картина образования хиазмы 
0,5 × 0,5 × 0,6 см, диффузно-неоднородная структура гипофи-
за. Был консультирован офтальмологом, установлен диагноз: 
Ангиопатия сетчатки обоих глаз. Обследован в отделении эн-
докринологии ОДКБ впервые в январе 2023 г., выставлен диа-
гноз: Пангипопитуитаризм: соматотропная недостаточность. 
Вторичный гипогонадизм. Вторичный гипотиреоз. Вторич-
ный гипокортицизм. Гиперпролактинемия. Образование хи-
азмально-селлярной области. Пролактинома? Ребёнок был 
обследован в ФГБУ НМИЦ эндокринологии в марте 2023 г., 
пролактинома исключена. Рекомендовано лечение: сомато-
тропин 1,24 мг/сут, левотироксин 50 мкг/сут, гидрокортизон 
10 мг/сут. При клиническом обследовании ребёнка выявлено: 
возраст 14 лет 3 мес. Масса тела 35,5 кг. Рост 140 см. Физиче-
ское развитие на 10 лет 6 мес. SDS роста = –3,2 ИМТ 18,1 кг/м2  
(норма 19,2). SDS ИМТ = –0.5 Половое развитие с признака-
ми отставания, яички в мошонке гипоплазированы. Таннер 1 
стадии. По данным параклинического обследования было вы-
явлено снижение (отсутствие) в крови тиреотропного гормона 
(0 мМЕ/мл), уровень свободного тироксина (8,7 пмоль/л) на 
фоне приёма левотироксина, содержание трансформирующе-
го фактора роста (194 нг/мл) на фоне приёма растана, в кро-
ви повышен уровень пролактина (20,6 нг/мл). Концентрация 
кортизола 671,8 нмоль/л в норме на фоне приёма гидрокор-
тизона. При рентгенографии кисти костный возраст соответ-
ствует 9,5–12,0 лет. При УЗИ щитовидной железы и паращи-
товидных желёз определены признаки гипоплазии. При УЗИ 
органов мошонки: гипоплазия (левое яичко 10 × 7 × 11 мл, пра-
вое 9 × 11 × 10 мл). Рекомендовано: растан по 1,4 мг/c, кортеф 
по 5 мг 2 раза в день, левотироксин натрия по 75 мкг 1 раз в 
день. Контроль эндокринолога через 6 мес для решения во-
проса об инициации лечения половыми стероидами.

Заключение. Особенностью данного клинического слу-
чая является поздняя диагностика пангипопитуитаризма у 
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ребёнка в возрасте 13 лет. Необходима пожизненная замести-
тельная терапия вследствие полного дефицита гормонов пе-
редней и задней долей гипофиза. Эффективность лечения и 
её своевременная коррекция будут определять качество жиз-
ни больного ребёнка.

* * *

ВТОРИЧНЫЙ БИЛИАРНЫЙ ЦИРРОЗ ПЕЧЕНИ  
В ИСХОДЕ АТРЕЗИИ ЖЁЛЧНЫХ ПУТЕЙ  
У ДЕВОЧКИ 3 ЛЕТ 

Музалева О.С.
Научный руководитель: Ю.В. Деева
Рязанский государственный медицинский университет 
имени академика И.П. Павлова Минздрава России, 
Рязань, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, вторичный 
билиарный цирроз, диагностика 

Актуальность. Атрезия желчевыводящих путей  
(АЖВП) — тяжёлый врождённый порок развития, характе-
ризующийся частичной или полной облитерацией просвета 
жёлчных ходов. Частота встречаемости составляет 1 случай 
на 20 000–30 000 родов. АЖВП составляет около 8% всех по-
роков внутренних органов у детей, причём примерно в 20% 
случаев сочетается с другими пороками развития, такими как 
аспления, полиспления, незавершённый поворот кишечника, 
врождённые пороки сердца. 

Описание клинического случая. Девочка А., 3 года, от 1-й 
беременности, в возрасте 3 мес была госпитализирована с жа-
лобами на желтушность кожных покровов, ахоличный стул. 
При УЗИ выявлена гепатомегалия, после прижизненного па-
тогистологического исследования биопсии печени установ-
лен диагноз АЖВП и проведена операция портоэнтеросто-
мии по Касаи. Пациентка выписана в стабильном состоянии. 
В возрасте 6 мес на фоне прогрессирования гепато- и сплено-
мегалии больная направлена в НМИЦ трансплантологии и ис-
кусственных органов им. акад. В.И. Шумакова, где была про-
ведена родственная ортотопическая трансплантация левого 
латерального сектора печени от донора (бабушки). В возрас-
те 2 лет при амбулаторном обследовании выявлена дисфунк-
ция печёночного трансплантата, рецидивирующий холангит. 
Проведено дренирование абсцесса печёночного трансплантата. 
Спустя 20 дней больной в связи с обострением была установ-
лена двухэтапная наружно-внутренняя холангиостома. Спу-
стя 2 нед после её перекрытия состояние удовлетворительное. 
В настоящее время стабильна, находится под амбулаторным 
контролем педиатра, гастроэнтеролога.

Заключение. Атрезия жёлчевыводящих путей — тяжёлое, 
прогрессирующее заболевание билиарного тракта, манифе-
стирующее с первых дней жизни ребёнка. Ранняя диагности-
ка данного заболевания и своевременно проведённая опера-
ция Касаи уменьшает вероятность осложнений. При неэф-
фективности консервативной терапии иммуносупрессорами 
и портоэнтеростомии проводится радикальная операция — 
трансплантация печени. 

* * *

ВЛИЯНИЕ АНТИБАКТЕРИАЛЬНЫХ ПРЕПАРАТОВ 
НА МИКРОБИОТУ КИШЕЧНИКА

Муленкова А.В., Лабинов В.С., Багнюк Е.М.
Научные руководители: проф. Г.И. Смирнова, 
проф. А.А. Корсунский
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский университет), Москва, Россия

Ключевые слова: обзор, дети, микробиота кишечника, 
влияние антибиотиков

Актуальность. Несмотря на разнообразие, боль-
шая часть кишечной микробиоты состоит из пяти типов, 
Bacteroidetes и Firmicutes составляют наибольшую популя-
цию (более 90%) в кишечнике. Нормальный состав микро-
биоты способствует устойчивости колонизации кишечника. 
Приём антибиотиков может приводить к уменьшению разно-
образия микробиоты кишечника и способствовать увеличе-
нию доли резистентных микроорганизмов.

Цель: определить патогенетическое значение антибиоти-
ков в нарушении микробиоты кишечника у детей.

Материалы и методы. В нашем обзоре мы использовали 
базы данных: РИНЦ, PubMed, Google Scholar.

Результаты: Антибиотики оказывают глубокое воздействие 
на микробиоту кишечника, определяют уменьшение численности 
полезных комменсалов и увеличение доли потенциально вред-
ных для организма ребёнка бактерий. Полусинтетические пени-
циллины, цефалоспорины (кроме пятого поколения), макролиды, 
клиндамицин, хинолоны и карбапенемы способствуют увеличе-
нию популяции Enterobacteriaceae, за исключением Escherichia 
coli, при этом снижается содержание Bifidobacterium. Анализ 
устойчивости микробов показывает, что долгосрочные измене-
ния микробиоты после антибиотикотерапии различных форм 
патологии у детей сохраняются от 1 года до 4 лет. Поэтому так 
важно учитывать фармакокинетику назначаемого антибиотика: 
препараты с низкой биодоступностью в большей степени влия-
ют на микробиоту кишечника. В зависимости от механизма дей-
ствия антибиотика могут формироваться различные изменения 
микробиоты: бактериостатики увеличивают число генов, коди-
рующих липополисахариды, что способствует росту грамотри-
цательной микробиоты, бактерицидные препараты определяют 
увеличение численности грамположительных бактерий за счёт 
повышения представительства генов, участвующих в образова-
нии эндоспор. Приём антибиотиков во время беременности, кор-
мящими женщинами и детьми до 1 года препятствует формирова-
нию нормального качественного и количественного состава ми-
кробиоты кишечника ребёнка. Приём антибиотиков приводит к 
расширению резистома микробиоты кишечника и впоследствии 
передаче генов резистентности от нормальной микробиоты пато-
генным штаммам. К последствиям нарушений микробиоты ки-
шечника у детей относят формирование ожирения, сахарного ди-
абета, аллергических болезней, увеличивается период полураспа-
да ксенобиотиков, повышается восприимчивость к инфекциям.

Заключение. Антибактериальные препараты признаны 
одним из факторов, увеличивающим продолжительность 
жизни, однако их чрезмерное или неправильное примене-
ние может приводить к различным нарушениям микробиоты, 
способствующим уменьшению эффективности лечения инфек-
ционных болезней и увеличению заболеваемости.

* * *
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Актуальность. Корь — высококонтагиозная вирусная ин-
фекция, передающаяся воздушно-капельным путём, протека-
ющая с характерной клинической картиной. По данным ВОЗ, 
Россия вошла в первую десятку стран по числу больных ко-
рью в 2022–2023 гг. 

Цель: определить особенности течения кори у детей раз-
ного возраста. 

Материалы и методы. Проведён ретроспективный анализ 
историй болезни 65 детей, которые были госпитализированы 
и пролечены в ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского с диагнозом 
«корь» в период с января 2022 г. по октябрь 2023 г. Критерием 
включения являлось серологическое подтверждение диагноза. 
Все больные были распределены на 3 группы по возрасту: 1-я 
группа — от рождения до 1 года (n = 16); 2-я группа — от 1 до 
5 лет (n = 27); 3-я группа — от 7 до 17 лет (n = 22). 

Результаты. Доля детей, не привитых из-за отказа или 
медицинского отвода, в 3-й группе составила 87,5% (n = 19), 
во 2-й — 70,4% (n = 15). Среднетяжёлое течение наблюда-
лось у 16 (100%) детей 1-й группы, тяжёлое течение было 
у 7 (33,3%) детей 3-й группы. При поступлении у всех де-
тей фиксировались жалобы на лихорадку, сыпь, кашель, за-
ложенность носа, явления интоксикации, экзантема и ката-
ральные явления. У детей 3-й группы часто выявляли пятна 
Филатова (82%; n = 18), энантему (23%; n = 5), лимфадено-
патию (77,3%; n = 17). Осложнения чаще развивались у де-
тей 3-й группы (67%; n = 14), в том числе синдром системно-
го воспалительного ответа (4,5%; n = 1); в 1-й группе у детей 
осложнения встретились c частотой 62,5% (n = 10), у детей 
2-й группы — 59% (n = 16). Пневмония развилась у каждо-
го 5-го ребёнка 1-й группы (n = 3) и каждого 10-го больного 
2-й и 3-й групп (n = 9; n = 11 соответственно). Перенесённый 
COVID-19 был у 16 (24,6%) детей: 1-я группа — у 1 (6,25%), 
2-я — у 6 (22,2%), 3-я — у 9 (41%), сопутствующая респира-
торная инфекция — у 2 (12,5%), 7 (26%), 2 (9%) детей 1–3-й 
групп соответственно. 

Заключение. Дети в возрасте 7–17 лет чаще переносили 
корь в тяжёлой форме с осложнениями. Среди всех наблюдав-
шихся больных высока доля перенесённого COVID-19 (24,6%; 
n = 16), что может быть следствием уменьшения иммунной за-
щиты и повышения восприимчивости организма к другим ин-
фекциям. Низкая доля вакцинированных детей отражает нега-
тивные последствия пандемического кризиса на здравоохране-
ние и нерешительность родителей в отношении вакцинации. 

* * *

КРИТИЧЕСКАЯ КОАРКТАЦИЯ АОРТЫ  
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Актуальность. Коарктация аорты — врождённое сужение 
нисходящей аорты, обычно расположенное дистальнее левой 
подключичной артерии рядом с артериальным протоком. Рас-
пространённость коарктации — 0,2–0,6 на 1000 родившихся 
живыми, и частота составляет 5–8% среди всех врождённых 
пороков сердца.

Описание клинического случая. Мальчик К., от матери 
34 лет, преждевременные оперативные роды 2-е в сроке 34 
нед + 4 дня. Беременность вызвана экстракорпоральным опло-
дотворением. В анамнезе матери состояние после полной ти-
реоидэктомии в 2018 г., радиойодтерапии в 2019 г. При УЗИ 
в 34 нед + 4 дня антенатальной патологии не выявлено. Пол-
ное предлежание плаценты. Визуальные изменения в струк-
туре плаценты. Не исключается патологическое прикрепле-
ние плаценты. Однократное обвитие пуповины вокруг шеи 
у плода. Масса тела при рождении 2259 г, длина тела 46 см, 
оценка по шкале Апгар 6/7 баллов. Проводились меры стаби-
лизации: шаг А, шаг В. После стабилизации состояния ребё-
нок находился на респираторной поддержке СРАР. На 2-е сут-
ки жизни ребёнка выявлены десатурация, нестабильная гемо-
динамика, нарастание цианоза. Состояние расценивалось как 
крайне тяжёлое за счёт нарастания респираторных и сердеч-
но-сосудистых нарушений. При ЭхоКГ выявлен врождённый 
порок сердца: коарктация аорты (диаметр перешейка 3,5 мм), 
на уровне коарктации градиент не определяется. Не исключа-
ется перерыв дуги аорты. Аортальный клапан 3 створчатый, 
максимальный систолический градиент давления на аорталь-
ном клапане 3 мм рт. ст. Дилатация восходящего отдела аорты. 
При консультации кардиохирурга рекомендовано продолжить 
внутривенное титрование вазостенона, проводить диуретиче-
скую терапию при снижении диуреза. Заключительный диа-
гноз: Критическая коарктация аорты. Открытый артериаль-
ный проток. Дефект межпредсердной перегородки. Лёгочная 
гипертензия. Гипоксическое поражение ЦНС тяжёлой степе-
ни, острый период. Синдром угнетения. Синдром дыхатель-
ных расстройств. Недоношенный ребёнок в 34 нед + 4 дня, 
соответствует сроку гестации. На момент осмотра в связи с 
малым весом, крайней тяжестью порока, тяжестью состояния 
порока оперативное вмешательство невозможно. На 3-и сут-
ки состояние ребёнка агонирующее. Летальный исход насту-
пил через 2 сут 15 ч 54 мин.

Заключение. Необходимо совершенствование неонаталь-
ного скрининга и решения вопроса в отдельных случаях о пре-
рывании беременности по медицинским показаниям.

* * *
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Актуальность. Голопрозэнцефалия — тяжёлое наруше-
ние формирования мозга, при котором фиксируется полное 
или частичное отсутствие разделения на полушария в соче-
тании с другими пороками развития головы и лица. Симпто-
мами данного состояния являются аномальное формирова-
ние лица с развитием циклопии, хоботкообразного носа (или 
отсутствия носа), заячьей губы и расщелины твердого нёба. 
Встречаемость всех форм патологии по различным данным 
составляет 1 случай на 8000–16 000 родов, особенно часто та-
кие пороки выявляются у выходцев из Пакистана, Гавайев и 
Юго-Восточной Азии. У девочек голопрозэнцефалия диагно-
стируется примерно в 2 раза чаще, чем у мальчиков. 

Описание клинического случая. Мальчик, от матери 35 лет, 
от 5-й беременности, 5-х самопроизвольных родов. Беремен-
ность протекала на фоне анемии средней тяжести. В анамне-
зе у матери особенностей не установлено. При антенаталь-
ном УЗИ выявлен врождённый порок развития центральной 
нервной системы (ВПР ЦНС). Выраженная вентрикуломега-
лия тяжёлой степени. Гидроцефалия. Гипоплазия мозолисто-
го тела. Лиссэнцефалия. С мамой был проведён консилиум, 
решением консилиума провести родоразрешение на 4 уров-
не согласно регионализации. Ребёнок родился с массой тела 
2860 г, длиной тела 50 см, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. 
Состояние при рождении удовлетворительное. Закричал сра-
зу. Приложен к груди, сосал активно. Учитывая антенатально 
выявленный ВПР ЦНС для дальнейшего обследования и на-
блюдения переведён в отделение патологии новорождённых. 
В течение 1-х суток жизни переведён на сцеженное молоко, 
назначен докорм адаптированной смесью, учитывая недоста-
точную лактацию. На 3-и сутки после дообследования вы-
ставлен диагноз: голопрозэнцефалия, лобарная форма, вен-
трикуломегалия. Консультирован невропатологом, даны ре-
комендации. В динамике выхаживался в палате с мамой. На 
6-е сутки жизни ребёнка лактация у мамы нормализовалась, 
докорм смесью отменён. Соматический статус без особенно-
стей. Привит по плану. На момент осмотра показаний к опе-
ративному лечению не было. Ребёнок выписан домой с реко-
мендациями на 8-й день жизни.

Заключение. Голопрозэнцефалия имеет гетерогенную эти-
ологию, включая тератогенную и/или генетическую основу. 
Целесообразно диагностировать голопрозэнцефалию вну-
триутробно и определить её тип для классификации тяжести, 
осложнений и выживаемости. Лобарная форма представляет 
сглаженный вариант голопрозэнцефалии. Родителей ребёнка 
с диагнозом «голопрозэнцефалия» следует предупредить о не-
благоприятном прогнозе.

* * *
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Актуальность. Острое повреждение почек (ОПП) — ши-
роко распространённое и чрезвычайно опасное состояние, ко-
торое зачастую несвоевременно диагностируется и является 
причиной неблагоприятных исходов.

Описание клинического случая. Мальчик, от матери 43 лет, 
от 1-й беременности, 1-х самопроизвольных родов. Беремен-
ность протекала на фоне анемии средней тяжести. При анте-
натальном УЗИ патологии не выявлено. Родился с массой тела 
3600 г, длиной тела 54 см, по шкале Апгар 8/9 баллов. Общее 
состояние относительно удовлетворительное. Выявлены при-
знаки синдрома Дауна. На 2-е сутки состояние ребёнка ухуд-
шилось отмечалось снижение сатурации до 85%, средней сте-
пени тяжести за счёт умеренных респираторных нарушений 
на фоне хромосомной патологии. Тоны сердца ритмичные, 
ясные, в 5 точке и на верхушке сердца выслушивается корот-
кий систолический шум, без иррадиации. Была начата оксиге-
нация через лицевую маску. В конце 2-х суток жизни отмеча-
лось снижение темпа диуреза, за последние 10 ч — 0,2 мл/кг/ч, 
креатинин — 197,0 ммоль/л, мочевина 4,9 ммоль/л, выставлен 
диагноз: острое почечное повреждение, 1 стадия. Установлен 
мочевой катетер, проведена стимуляция диуреза 1% фуросеми-
дом, реакции не было. Проведена волюм-эспандерная нагруз-
ка 0,9% NaCl из расчёта 20 мл/кг в течение 1 ч, возобновлена 
инфузия, для дальнейшего лечения ребёнок переведён в реа-
нимацию. При ультразвуковом мониторинге сердца выявлены 
дефект межпредсердной перегородки, открытый артериаль-
ный проток, умеренное снижение сократительной способно-
сти миокарда. Начата кардиотоническая поддержка добутами-
ном в дозе 5,0 мкг/кг/мин, вазодилатирующая терапия. отхож-
дение мочи помимо катетера, мочевой катетер в асептических 
условиях удалён. Диурез за сутки — 2,0 мл/кг/ч. В динамике 
по данным ЭхоКГ отменена инотропная поддержка добутами-
ном, креатинин — 175,0 ммоль/л, мочевина 4,9 ммоль/л в ди-
намике со снижением. На 8-е сутки мочегонная терапия отме-
нена. Диурез достаточный — 3,7 мл/кг/ч. На момент осмотра 
показаний к оперативному лечению не было. Ребёнок выпи-
сан домой на 13-й день жизни с рекомендациями.

Заключение. В 85% случаев ОПП обусловлена пререналь-
ными причинами, в 12% — поражением почечной паренхи-
мы (ренальные причины), в 3% — хирургической патологией 
(постренальные причины). Распространённой причиной ОПП 
у новорождённых является врождённый порок сердца, кото-
рый часто сопровождает болезнь Дауна.

* * *
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Актуальность проблемы определяется продолжающей-
ся циркуляцией SARS-CoV-2 на фоне неблагоприятной эпи-
демиологической обстановки по кори. 

Описание клинического случая. Мальчик в возрасте 9 мес 
с эмбриональной рабдомиосаркомой мочевого пузыря и про-
статы поступил в инфекционное отделение в связи с появле-
нием мелкопятнистой сыпи на лице на фоне лихорадки. При 
осмотре на 2-е сутки от начала заболевания лихорадка до 
39оС, склеры инъецированы, пятнисто-папулёзная распро-
странённая сыпь на коже лица, туловища и конечностей, са-
турация 96%, вздутие живота, диарея. В связи с отсутствием 
у ребёнка профилактических прививок в условиях подъёма 
заболеваемости корью он был изолирован в боксированном 
отделении с подозрением на корь. По данным лабораторного 
обследования выявлены лимфопения 0,22 × 109/л, тромбоци-
топения 36 × 109/л, повышение маркеров воспаления — С-ре-
активный белок 42,2 мг/л, ферритин 1977,9 нг/мл, прокальци-
тонин 0,326 нг/мл, повышение уровня фибриногена 4,18 г/л, 
D-димера 2311 нг/мл, мозгового натрийуретического пепти-
да 3059 пг/мл. В мазке из носоглотки методом ПЦР обнару-
жена РНК SARS-CoV-2. При эхокардиографии выявлены ди-
латация полости левого желудочка, выпот в полости пери-
карда. При компьютерной томографии установлена вирусная 
пневмония. Анализ IgM к вирусу кори отрицательный. Учи-
тывая наличие у ребёнка в тяжёлом состоянии признаков си-
стемного воспаления (лихорадка, повышение маркеров вос-
паления), поражения сердца, лёгких и кожи, конъюнктивита, 
диареи, а также тромбоцитопении и лимфопении, при обнару-
жении РНК SARS-CoV-2 в клиническом образце во время де-
бюта заболевания диагностировано течение мультисистемно-
го воспалительного синдрома на фоне инфекции SARS-CoV-2. 
Проводилась противовоспалительная (дексаметазон), антиа-
грегантная (ацетилсалициловая кислота) терапия, внутривен-
ное введение иммуноглобулина с положительным эффектом 
— ребёнок выписан из отделения в стабильном состоянии с 
нормализованными лабораторными показателями.

Заключение. Своевременное проведение дифференци-
альной диагностики между мультисистемным воспалитель-
ным синдромом и корью у ребёнка с тяжёлой соматической 
патологией обеспечивает благоприятные течение и исход за-
болевания. 

* * *
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Актуальность. Приверженность лечению — это степень 
соответствия поведения пациента рекомендациям врача в отно-
шении регулярности приёма лекарственного средства, его до-
зы и интервала между приёмами, а повышение эффективности 
мероприятий, которые направлены на улучшение привержен-
ности лечению, может иметь гораздо большее влияние на здо-
ровье населения, чем усовершенствование отдельных врачеб-
ных манипуляций. Данное определение было принято на кон-
грессе ВОЗ, посвящённому комплаентности, в 2003 г., и оно 
остаётся актуальным.

Цель: определить степень комплаентности в педиатри-
ческой практике.

Материалы и методы. Проведено открытое проспектив-
ное исследование для определения соблюдения детьми назна-
чений лечащего врача. В нём приняли участие родители 72 де-
тей, из которых 42 ребёнка находились на амбулаторном лече-
нии, 30 детей — на стационарном. Родители детей ответили на 
вопросы, связанные с оценкой приверженности лекарственной 
терапии и комплексом факторов, способных на это повлиять. 
Положительный ответ на вопрос оценивался в 0 баллов, отрица-
тельный ответ — 1 балл. Для определения, насколько вид оказа-
ния медицинской помощи влияет на комплаентность, был про-
ведён расчёт показателя отношения шансов (OШ) с оценкой его 
значимости, исходя из значений 95% доверительного интервала.

Результаты. Уровень комплаентности стационарных боль-
ных существенно превышал аналогичные параметры у амбула-
торных больных — 3,533 (0–6) против 2,095 (0–6); p < 0,05; Z = 
1,970. Частота некомплаентности была значительно большей у 
амбулаторных больных, чем в группе стационарных (n = 30) — 
71,43% против 40% (n = 12); χ2 = 7,112; p < 0,01. Шанс обнару-
жения у больных, находящихся на амбулаторном лечении, пол-
ной некомплаентности составил 2,5, среди пациентов на амбу-
латорном лечении полной комплаентности — 0,667, ОШ = 3,750 
(1,392–10,100). Ведущими факторами преднамеренного сниже-
ния уровня комплаентности больных детей являются недоста-
точное информирование о состоянии здоровья/опасности забо-
левания и др. (n = 31), личные предпочтения в тактике лечения 
(личный опыт, советы знакомых и др.) (n = 22), опасение побоч-
ных эффектов лекарственных средств (n = 17), недоверие врачу 
(n = 9). К непреднамеренному уменьшению комплаентности сле-
дует отнести нарушения режима приёма лекарственных средств 
(n = 45), их высокую стоимость (n = 18) и дефицит (n = 9).

Заключение. Установлен высокий уровень полностью не-
комплаентных больных, что негативно сказывается на эффек-
тивности проводимого лечения и приводит к затяжному те-
чению заболевания. Это имеет значительные социально-эко-
номические последствия из-за высоких затрат на лечение со 
стороны семьи и увеличения стоимости медицинского обслу-
живания государственной системой здравоохранения.

* * *
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Актуальность. Первичная цилиарная дискинезия 
(ПЦД) — генетическое заболевание, поражающее подвиж-
ные структуры клеток — цилиопатия с нарушением мукоци-
лиарного транспорта, снижением дренажной функции респи-
раторной системы, приводящая к мукостазу, инфицированию, 
проявляется рецидивирующими, хроническими инфекциями 
верхних, нижних дыхательных путей. Патогенетического ле-
чения в настоящее время нет.

Описание клинического случая. Больной А., от 7-й бере-
менности, 5-х родов в срок, 1 брак. У старшей сестры ПЦД. 
Состояние после рождения тяжёлое, обусловлено дыхатель-
ными нарушениями. Находился на искусственной вентиляции 
лёгких в течение 7 сут с диагнозом: врождённая пневмония, 
дыхательная недостаточность I–II степени. Далее — частые 
респираторные заболевания, внебольничные пневмонии 3–4 
за год. Впервые в возрасте 4,5 года установлен диагноз: ПЦД; 
двусторонняя кондуктивная тугоухость 1 степени. Объектив-
но: грудная клетка бочкообразной формы; выражены симпто-
мы барабанных палочек и часовых стекол на 1+. Носовое ды-
хание затрудненно за счёт отёка слизистой оболочки, вязкого 
отделяемого из носа. Одышки в покое нет. Кашель продук-
тивный, с жёлтой мокротой. Перкуторно коробочный лёгоч-
ный звук с укорочением в нижних отделах слева. Аускульта-
тивно жёсткое дыхание, проводится равномерно, в нижних 
отделах слева дыхание ослаблено, выслушиваются сухие сви-
стящие хрипы по всем полям, влажные хрипы выслушивают-
ся в нижних отделах. При компьютерной томографии лёгких 
выявлены признаки хронического бронхита, ателектаз сред-
ней доли и язычковых сегментов верхней доли левого лёгко-
го. При бронхоскопии: двусторонний гнойный бронхит 2 сте-
пени. В биоптате слизистой оболочки бронхиального дерева 
движение ресничек не визуализируется; при посеве мокроты 
выявлена Кlebsiella pneumoniае. В течение года больной полу-
чает базисную терапию: активная кинезитерапия, ингаляци-
онная муколитическая и антибактериальная терапия, состоя-
ние стабильное, обострений бронхолёгочного процесса не от-
мечается. В посевах аспирата — без изменений.

Заключение. Симптомы ПЦД возникают с первых месяцев 
жизни, заподозрить патологию можно при осмотре, по харак-
терной симптоматике, признакам гипоксии, данным семейного 
анамнеза. Сопутствующие воспалительные процессы, поздняя 
диагностика могут стать причиной тугоухости, глухоты, сни-
жения обоняния, сердечно-лёгочной недостаточности. Кон-
троль обеспечивают ежедневные лечебные мероприятия, обя-
зательно постоянное наблюдение профильных специалистов.

* * *
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Актуальность. В научной литературе описаны единич-
ные случаи ВИЧ-инфекции у взрослых больных с муковис-
цидозом (МВ). Сочетание этих форм патологии имеет небла-
гоприятный прогноз из-за высокого риска развития лёгочных 
инфекций, фиброза лёгких и быстрого снижения лёгочной 
функции.

Описание клинических случаев. Мальчик К., 11 лет. 
С рождения отмечались плохая прибавка массы тела, кашель, 
лихорадка. На 1-м месяце жизни перенёс двустороннюю пнев-
монию. В возрасте 1 год установлен диагноз МВ: положитель-
ный потовый тест, экзокринная панкреатическая недостаточ-
ность (фекальная эластаза < 50 мкг/л), в дальнейшем были 
выявлены мутации F508del/F508del в гене CFTR. В возрасте 
10 лет была выявлена ВИЧ-инфекция. Больной был инфици-
рован при аденотомии, назначена антиретровирусная терапия 
(АРВТ). При обследовании выявлена сенсибилизация к гри-
бам Aspergillus, хронический высев Pseudomonas аeruginosa, 
в том числе мукоидной формы. Умеренный фиброз печени 
(METAVIR — F2). Функция внешнего дыхания не снижена 
(ФЖЕЛ 87%, ОФВ1 90%). При компьютерной томографии лёг-
ких определены: хронический бронхит, двусторонние цилин-
дрические бронхоэктазы, мукостаз — без отрицательной ди-
намики при сравнении с прошлыми данными. Учитывая ран-
нюю диагностику МВ и своевременное назначение базисной 
терапии, за период наблюдения быстрого снижения лёгочной 
функции не отмечалось, на фоне АРВТ сохраняется низкая 
вирусная нагрузка.

Мальчик С., с рождения была выявлена ВИЧ-инфекция 
вследствие перинатального заражения от матери, с возраста 
1 год получал АРВТ. С первых дней жизни жидкий зловонный 
стул до 15 раз в сутки, стеаторея, частые бронхиты, пневмо-
нии, которые были неправильно расценены как осложнения 
ВИЧ-инфекции. Только в возрасте 6 лет был установлен диа-
гноз: МВ (генотип F508del/CFTRdele2,3(21kb)), цирроз пече-
ни (METAVIR — F4) с синдромом портальной гипертензии, 
гиперспленизмом в исходе МВ. Тяжёлая панкреатическая не-
достаточность (фекальная эластаза < 50 мкг/л). Хронический 
высев P. аeruginosa, сенсибилизация к грибам Aspergillus. 
При компьютерной томографии лёгких выявлены хрониче-
ский обструктивный бронхит и распространённые бронхоэк-
тазы обоих лёгких.

Несмотря на адекватную базисную терапию, низкую ви-
русную нагрузку на АРВТ в течение МВ у этого больного от-
мечалось прогрессивное снижение лёгочной функции (ФЖЕЛ 
50%, ОФВ1 49%), развитие печёночной энцефалопатии (гипе-
раммониемия 98 мкмоль/л), полиорганной недостаточности с 
летальным исходом в 15 лет.

Заключение. Редкая коморбидность МВ и ВИЧ-инфекции 
может встречаться в практике педиатра. Такое сочетание уве-
личивает риск развития неблагоприятного исхода. Своевре-
менное выявление МВ и ВИЧ-инфекции и назначение двух 
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параллельных схем терапии увеличивает ожидаемую продол-
жительность жизни.

* * *
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Актуальность. Препараты 5-аминосалициловой кислоты 
(5-АСК) являются первой линией терапии пациентов с язвен-
ным колитом (ЯК) для индукции и поддержания ремиссии. 
Существует риск возникновения реакции гиперчувствитель-
ности при их применении, способной осложнять ведение па-
циентов. Целью данного клинического случая является демон-
страция развития аллергической сыпи на фоне приёма меса-
лазина у девочки с тотальным ЯК.

Описание клинического случая. Девочка, 16 лет, поступила 
в гастроэнтерологическое отделение с диагнозом ЯК и жалоба-
ми на боль в животе, жидкий стул с кровью, распространённую 
зудящую сыпь. В терапии: месалазин — без продолжительного 
эффекта, в связи с чем инициирована глюкокортикостероидная 
(ГКС) терапия с положительной динамикой, однако при сниже-
нии дозы преднизолона отмечалось ухудшение состояния. При 
поступлении по всей поверхности тела визуализировалась сим-
метричная зудящая сыпь, представленная бляшками розового 
цвета, на поверхности которых — точечные эрозии, покрытые 
серозно-геморрагическими корками и папулами, сливающи-
мися в бляшки с серебристо-белыми чешуйками. Проводилась 
дифференциальная диагностика между многоформной экссу-
дативной эритемой и псориазом как внекишечным проявле-
нием воспалительного заболевания кишечника (ВЗК). Лабора-
торно выявлено нарастание эозинофилии до 1,03 × 109/л. Ребё-
нок консультирован дерматологом, назначен мометазон — без 
значимого эффекта. В связи с сохраняющимися элементами и 
выраженным зудом проведено морфологическое исследование 
биоптата кожи, по данным которого выявлены плотные лимфо-
гистиоцитарные инфильтраты со значительной примесью эози-
нофилов. Изменения со стороны кожи были расценены как ал-
лергическая реакция, вызванная приёмом месалазина. Препа-
рат был отменён, проведён курс инфузий метилпреднизолона, 
на фоне чего отмечалась постепенная регрессия сыпи до фор-
мирования очагов гиперпигментации и рубцовых изменений.

Заключение. Диагностика реакций гиперчувствительности 
при приёме препаратов 5-АСК у пациентов с тяжёлым тече-
нием ЯК может быть затруднена ввиду редкой встречаемости, 
возможности стёртого течения на фоне ГКС-терапии, необхо-
димости дифференциальной диагностики с внекишечными 
проявлениями ВЗК. Необходим комплексный подход к уста-
новлению этиологии сыпи при ЯК, с уточнением аллерголо-

гического анамнеза, уделяя особое внимание развитию гипер-
чувствительности к препаратам ацетилсалициловой кислоты, 
в связи с возможной перекрестной реакцией с месалазином. 

* * *

АТОПИЧЕСКИЙ ДЕРМАТИТ У ДЕВОЧКИ  
В ВОЗРАСТЕ 10 МЕСЯЦЕВ

Огай Т.А., Лебедев А.И.
Научный руководитель: проф. Г.И. Смирнова 
Первый Московский государственный медицинский 
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Ключевые слова: клинический случай, атопический 
дерматит, диагностика, лечение

Актуальность. Атопический дерматит (АтД) — одно из 
самых распространённых аллергических заболеваний — вы-
является у 20% детей. Уникальность описанного случая заклю-
чается в раннем проявлении АтД и быстром развитии брон-
хиальной астмы.

Описание клинического случая. Девочка, 10 мес, поступи-
ла с высыпаниями на коже, зудом. Анамнез жизни: от 1-й бе-
ременности, протекавшей на фоне токсикоза в 1-й половине и 
хламидиоза во 2-й. Роды патологические на 39-й неделе. Мас-
са тела при рождении 2720 г, длина тела 48 см. Наследствен-
ность: у отца АтД. Анамнез заболевания: с 2 мес после пере-
вода на искусственное вскармливание проявления АтД. Ле-
чение участкового педиатра без эффекта. В 3 мес появились 
микровезикулы, мокнутье, на коже туловища и конечностей 
распространённая сыпь, зуд, следы расчёсов. На фоне лече-
ния аллерголога незначительное улучшение. Ухудшение по-
сле антибиотикотерапии. Госпитализирована в Детскую кли-
ническую больницу № 9 им. Г.Н. Сперанского. При осмотре: 
на коже лица, туловища, конечностей пятнисто-папулёзная 
сыпь на эритематозном фоне, микровезикулы, мокнутье, рас-
чёсы, сухость кожи и шелушение, зуд. При иммунофермент-
ном анализе крови выявлен уровень общего IgE — 200 МЕ/мл,  
специфические IgE — коровье молоко +3, козье молоко +2, 
куриное яйцо +3, шерсть кошки +3, клещ домашней пыли +2. 
Определён диагноз: АтД, младенческая стадия, экссудатив-
ная форма, тяжёлое течение, пищевая, эпидермальная, быто-
вая аллергия, нарушение микробиоты кишечника. Назначено 
лечение: смесь «Неокейт LCP», «Цетиризин», «Линекс для 
детей», ванны с гелем CuZn, крем «Элоком», крем «Элидел», 
крем «Атодерм». Выписана под наблюдение педиатра и аллер-
голога с рекомендациями: строгая элиминационная диета, ги-
поаллергенный режим, ванны с гелем CuZn, питательный крем 
«Атодерм». Однако рекомендации выполняли не в полном объ-
ёме: дома коллекторы пыли, кошка; нарушения диеты. В воз-
расте 2 лет 6 мес у больной на фоне ОРВИ был диагностиро-
ван первый приступ бронхиальной астмы. При госпитализа-
ции в стационар проведено аллергологическое обследование: 
уровень общего IgE — 400 МЕ/мл, специфические IgE — ко-
ровье молоко +2, куриное яйцо +2, пыльца березы +3, лещи-
ны +2, шерсть кошки +4, клещ домашней пыли +3. Учитывая 
проявления АтД с 2 мес, наследственную отягощённость по 
аллергии, данные аллергологического и клинического обсле-
дования, поставлен диагноз: бронхиальная астма, приступный 
период, АтД, ремиссия, поливалентная аллергия. 

Заключение. Представленный случай демонстрирует вза-
имосвязь атопических заболеваний, наследственную предрас-
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положенность и необходимость строгого контроля окружаю-
щей среды для снижения риска обострений.

* * *

СИНДРОМ ПРУНЕ–БЕЛЛИ У НОВОРОЖДЁННОГО 
РЕБЁНКА

Омирзак А.А., Мырзагулов М.Т., Бейсекова А.А.
Научный руководитель: доцент С.Т. Кизатова
Медицинский университет Караганды, Караганда, 
Республика Казахстан

Ключевые слова: клинический случай, синдром Пруне–
Белли, синдром сливового живота, новорождённые

Актуальность. Синдром Пруне–Белли (СПБ) — редкое 
мультисистемное заболевание, обычно характеризующее-
ся недостаточностью или отсутствием мускулатуры перед-
ней брюшной стенки, двусторонним интраабдоминальным 
крипторхизмом и аномалиями мочевыводящих путей. Дан-
ный клинический случай описывает дефект передней брюш-
ной стенки, гипоплазию лёгких, скелетные деформации и дву-
сторонний крипторхизм.

Описание клинического случая. Ребёнок родился в сроке 39 
нед + 2 дня от 1-й беременности. При рождении масса тела 3460 
г, длина тела 47 см, оценка по шкале Апгар 3/6 баллов. Из ана-
мнеза матери выявлено, что антенатально при УЗИ определены 
множественные врождённые пороки развития (МВПР): дефект 
медпредсердной перегородки, омфалоцеле, дефект передней 
брюшной стенки, танатоформная дисплазия (короткая грудная 
клетка, гипоплазия лёгких). Группа высокого риска по реализа-
ции синдрома Эдварса. Многоводие. Состояние ребёнка при ро-
ждении тяжёлое за счёт асфиксии, дыхательной недостаточности, 
видимых пороков развития передней брюшной стенки, костной 
системы. Телосложение непропорциональное, брахицефаличе-
ская форма головы, шея короткая, грудная клетка меньше, чем 
живот, рёбра округлые. Живот увеличен в размерах, выступа-
ет из-за отсутствия передних рёберных мышц, видны петли ки-
шечника. Стул отходил, мочился свободно. Со стороны уроге-
нитального тракта — двусторонний крипторхизм, грыжа пахо-
вого канала. С рождения отмечались дыхательные нарушения с 
частыми сменами дыхательной поддержки ввиду отсутствия пе-
редних мышц живота и гипоплазии лёгких. Проведена тандемная 
масс-спектрометрия. Организована телемедицинская консульта-
ция со специалистами республиканского центра, выставлен ди-
агноз: МВПР. Синдром сливового живота. Нейрональная инте-
стинальная дисплазия. Гипоплазия и дисплазия лёгких. Танато-
формная дисплазия. Прогноз неблагоприятный. Ребёнок умер 
вследствие тяжёлой дыхательной недостаточности.

Заключение. Классический синдром Пруне–Белли вклю-
чает триаду симптомов, таких как полная или частичная апла-
зия мышц передней брюшной стенки, двусторонний криптор-
хизм и аномалии мочевыводящих путей. Нами описан нестан-
дартный редкий клинический случай, который включает и 
другие проявления данного синдрома. Пренатальная диагно-
стика, уточнение пороков развития после рождения даёт ос-
нование для выбора правильного распределения в учрежде-
ние родовспоможения соответствующего уровня, алгоритма 
мониторинга функций жизненно важных органов, синдро-
мальной терапии и своевременного хирургического лечения. 

* * *

АНАЛИЗ ОСОБЕННОСТЕЙ КЛИНИЧЕСКОЙ 
МАНИФЕСТАЦИИ И ДЛИТЕЛЬНОСТИ 
ДИАГНОСТИКИ БОЛЕЗНИ КРОНА И ЯЗВЕННОГО 
КОЛИТА

Орлова М.А., Прохоренкова М.О., Носенко К.М.
Научный руководитель: проф. А.С. Потапов
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
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Актуальность. Считается, что своевременная постанов-
ка диагноза является основным фактором, определяющим хо-
роший прогноз при воспалительных заболеваниях кишечни-
ка (ВЗК) у детей, уменьшая частоту развития осложнений и 
последующих оперативных вмешательств. Несмотря на это 
в настоящее время диагностика ВЗК значительно затруднена 
из-за разнообразия и вариабельности симптомов.

Цель: определить отличительные особенности дебюта 
язвенного колита (ЯК) и болезни Крона (БК) у детей, влияю-
щие на длительность постановки диагноза.

Материалы и методы. Проанализировано 372 истории 
болезни детей с ВЗК, определены время диагностики, диагно-
стическая задержка (ДЗ), приведены значимые причины дли-
тельной диагностики при помощи расчёта отношения шансов 
и 95% доверительного интервала.

Результаты. В исследование было включено 294 паци-
ента: 165 с БК, 129 c ЯК. Медиана времени диагностики при 
БК составила 7 мес, при ЯК — 2 мес. ДЗ при БК составила 
более 18 мес, при ЯК — более 6 мес. При проведении срав-
нительного анализа дебюта заболеваний при БК, в отличие от 
ЯК, чаще встречались перианальные изменения (13,3% про-
тив 2,3%; p < 0,001) и внекишечные симптомы (24,2% против 
10,9%; р = 0,004). У пациентов с ЯК в начале заболевания пре-
обладали жидкий стул (64,3% против 30,9%; р < 0,001), при-
месь крови в стуле (69,8% против 15,8%; р <0,001) и ночная 
диарея (7% против 0,6%; р = 0,003). Обнаружено, что дебют 
БК с внекишечных проявлений увеличивал шанс на диагно-
стику более 7 мес в 9,7 раз (p < 0,001), более 18 мес — в 5,3 
раза (p < 0,001). Отсутствие «типичной» кишечной симптома-
тики в начале БК было связано с удлинением диагностическо-
го этапа до 7 мес и более (p < 0,05). У пациентов с БК с изна-
чальной локализацией процесса в тонкой кишке шанс на по-
становку диагноза более 7 мес оказался выше в 4,3 раза, чем 
у пациентов с поражением только толстой кишки или илео-
колитом. При ЯК значимым фактором задержки диагностики 
оказался дебют с внекишечных проявлений, что увеличива-
ло шанс на диагностику более 6 мес в 5 раз (p = 0,009). Выяв-
лено, что шанс на ДЗ при ЯК возрастал в 4,3 раза (p = 0,002) 
в связи с отсроченным визитом к врачу. Мальчикам с ЯК ди-
агноз устанавливается сравнительно дольше, чем девочкам.

Заключение. ДЗ при ЯК значительно меньше по сравне-
нию с БК, что может быть обусловлено клиническим течени-
ем с классическими кишечными симптомами в дебюте забо-
левания. Немаловажную роль в ускорении диагностики БК 
играет проведение колоноскопии с обязательной илеоскопией.

* * *
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Актуальность. Недостаточность альфа-1-антитрипсина 
(A1AT) — редкое наследственное аутосомно-рецессивное за-
болевание, обусловленное мутациями в гене SERPINA1 и ха-
рактеризующееся дефицитом A1AT. Данная форма патологии 
относится к трудно диагностируемым заболеваниям в связи с 
различным возрастом манифестации и отсутствием патогно-
моничных клинических проявлений. Заболевание характери-
зуется не только поражением лёгких, но и возможным бессим-
птомным течением с изолированным поражением печени. Не-
достаточность А1АТ является вторым по частоте показанием 
к трансплантации печени у детей после билиарной атрезии.

Описание клинического случая. Девочка в возрасте 1 года 
8 мес поступила в гастроэнтерологическое отделение с жа-
лобами на увеличение печени и селезёнки с рождения. Лабо-
раторно с 4 мес отмечались синдромы цитолиза и холестаза, 
эпизоды анемии, тромбоцитопении. При осмотре выявлена 
пальмарная эритема, печень + 1 см, край плотный, селезёнка 
+ 2 см. При обследовании было отмечено повышение актив-
ности аланинаминотрансферазы 170 ЕД/л, гамма-глутамил-
трансферазы 491 ЕД/л, щелочной фосфатазы 840 ЕД/л, ги-
пербилирубинемия за счёт прямой фракции. По данным ин-
струментальных обследований органов брюшной полости 
— гепатоспленомегалия, цирротические изменения паренхи-
мы печени, перипортальная реакция в печени, портальная ги-
пертензия. При фиброэластометрии: медиана 71,2 кПа (F4 по 
шкале METAVIR). В связи с диагностированным циррозом пе-
чени проведена эзофагогастродуоденоскопия — варикозного 
расширения вен не обнаружено. Были исключёны вирусный 
и аутоиммунный генез заболевания, наследственные болезни 
накопления, выявлен низкий уровень А1АТ — 48 мг/дл (норма 
90–200 мг/дл). При молекулярно-генетическом обследовании 
в гене SERPINA1 выявлен нуклеотидный вариант c.1096G>A 
в гомозиготном состоянии, приводящий к аминокислотному 
варианту p.E366K, описанному у пациентов с недостаточно-
стью А1АТ. В связи с возможным поражением лёгких была 
выполнена компьютерная томография органов грудной поло-
сти — патологии не выявлено. Ребёнок консультирован транс-
плантологом — рекомендована плановая трансплантация пе-
чени и обследование потенциального донора.

Заключение. Холестатический гепатит в неонатальном пе-
риоде может быть первым признаком недостаточности А1АТ. 
Поражение печени при отсутствии лёгочных проявлений не 
исключает диагноз и требует генетического обследования. 
Поздняя диагностика повышает риск развития цирроза пече-
ни и необходимость её трансплантации в детском возрасте.

* * *

ОТСРОЧЕННОЕ ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ 
ОСЛОЖНЁННОГО НЕОБЛИТЕРИРОВАННОГО 
ОМФАЛОМЕЗЕНТЕРИАЛЬНОГО ПРОТОКА  
У РЕБЁНКА В ПЕРИОДЕ НОВОРОЖДЁННОСТИ

Пилоян Ф.С., Баязитов Р.Р., Карнута И.В. 
Научный руководитель: доктор мед. наук 
Е.Ю. Дьяконова 
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лечение

Актуальность. Развитие гнойно-септических осложне-
ний после хирургических вмешательств в периоде новоро-
ждённости зачастую приводит к развитию жизнеугрожающих 
осложнений, что делает невозможным проведение любых ре-
конструктивно-пластических операций. В таких случаях ре-
комендовано купирование инфекционного процесса и, по-
сле стабилизации состояния ребёнка, выполнение хирурги-
ческой коррекции.

Описание клинического случая. Мальчик, 23 дней жиз-
ни, был переведён в НМИЦ здоровья детей в крайне тяжё-
лом состоянии, обусловленном течением инфекционного 
процесса с угнетением трёх ростков кроветворения (тром-
боциты — 1 × 109/л, лейкоциты — 1,62 × 109/л, эритроци-
ты — 3,36 × 109/л), частичной кишечной непроходимостью, 
интоксикационным синдромом с выраженными метаболи-
ческими нарушениями, геморрагическим синдромом. В воз-
расте 9 сут жизни ребёнок был оперирован по месту житель-
ства по поводу необлитерированного омфаломезентериаль-
ного протока, стеноза подвздошной кишки с формированием 
межкишечного анастомоза. При повторной операции в связи 
с перфорацией кишки была выведена илеостома. В послео-
перационном периоде развилась несостоятельность лапаро-
томной раны с присоединением вторичной инфекции и фор-
мированием обширного раневого дефекта с перифокальной 
инфильтрацией и наложениями фибрина. Учитывая имею-
щееся у ребёнка септическое состояние, хирургическое ле-
чение представлялось невозможным. Было принято решение 
о консервативном ведении пациента с целью устранения си-
стемного воспалительного ответа, восстановления показате-
лей гомеостаза и улучшения репаративного потенциала тка-
ней. На фоне лечения рана зажила вторичным натяжением, 
восстановился пассаж по желудочно-кишечному тракту, эн-
теральная нагрузка была доведена до возрастной нормы, что 
позволило выписать ребёнка на амбулаторную паузу. При по-
вторной госпитализации через 2 мес было выполнено закры-
тие илеостомы с одномоментной пластикой передней брюш-
ной стенки местными тканями. 

Заключение. Представленный клинический случай явля-
ется примером эффективно подобранной консервативной те-
рапии с применением отсроченной хирургической тактики у 
ребёнка с тяжёлыми послеоперационными гнойно-септиче-
скими осложнениями. Клинический результат лечения до-
стигнут с отличным косметическим результатом.

* * *
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САРКОПЕНИЧЕСКОЕ ОЖИРЕНИЕ  
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Актуальность. Саркопеническое ожирение (СО) пред-
ставляет собой клинико-функциональное состояние, харак-
теризующееся относительным увеличением жировой массы 
по отношению к мышечной массе. Однако при сосуществова-
нии двух состояний у одного человека саркопения и ожирение 
взаимно усиливают вероятность неблагоприятных исходов.

Цель: определить распространённость саркопении у под-
ростков с ожирением, выявить возможные предрасполагаю-
щие факторы и последствия. 

Материалы и методы. Обследовано 92 подростка в воз-
расте 12–17 лет. Проведены биоимпедансометрия* с помощью 
анализатора и стандартное клинико-лабораторное обследова-
ние всех наблюдавшихся детей. Критериями саркопении счи-
тали увеличение жировой массы тела, уровень скелетно-мы-
шечной массы и снижение её доли более 30% от нормы. 

Результаты. У 47 (51,09%) обследованных детей выяв-
лено ожирение, у 18 (19,57%) — пресаркопенический син-
дром (снижение только доли СММ), 27 (29,35%) детей соста-
вили группу контроля — дети с признаками ожирения, но без 
признаков саркопении. Детей с саркопенией объединяет дли-
тельно текущее ожирение (более 5 лет) со склонностью к про-
грессированию в пубертатном возрасте. Распространённость 
саркопении увеличивалась со степенью ожирения: в 100% слу-
чаев саркопения выявлена при морбидном ожирении, у 79% — 
ожирение 3 степени, у 52% — 2 степени, у 25% — 1 степени 
(r = 0,9). После проведения клинико-лабораторного обследо-
вания обнаружена прямая корреляция между снижением доли 
скелетно-мышечной массы с повышением уровня холестери-
на, триглицеридов, мочевой кислоты, активностью печёноч-
ных ферментов (r = 0,9), содержанием инсулина, C-пептида, 
глюкозы в крови (r = 0,8), С-реактивного белка (r = 0,6), сни-
жением уровня витамина D. Группу детей с саркопенией ха-
рактеризовало наличие артериальной гипертензии и стеато-
за печени, были обнаружены признаки развития остеопоро-
за: снижение минеральной массы костной ткани и нарушения 
кальциево-фосфорного обмена.

Заключение. Саркопеническое ожирение отмечалось у 
51,09% подростков. Выявлена прямая зависимость: чем вы-
ше степень ожирения, тем больше вероятность развития сар-
копении. Данное состояние также ассоциировано с наруше-
нием минерального обмена. 

Примечание науч. ред. *Биоимпедансометрия состава те-
ла является ненаучным методом и поэтому к представленным 
данным следует относиться с осторожностью.

* * *

ВЗАИМОСВЯЗЬ УРОВНЯ ГОМОЦИСТЕИНА  
С ПОКАЗАТЕЛЕМ ИНДЕКСА МАССЫ ТЕЛА  
У ДЕТЕЙ

Пономарёв В.С. 
Научные руководители: проф. Л.А. Строзенко, 
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Ключевые слова: дети, гомоцистеин, диагностика

Актуальность. Избыточная масса тела является одним из 
значимых факторов риска в развитии сосудистой патологии 
как у детей, так и у взрослых. В последние годы накаплива-
ются данные о дополнительных кардиоваскулярных факторах 
риска, связь которых с ожирением и остальными компонента-
ми метаболического синдрома не вполне очевидна. К их чис-
лу относится гипергомоцистеинемия. 

Цель: установить взаимосвязь уровня гомоцистеина с по-
казателем индекса массы тела (ИМТ) у детей. 

Материалы и методы. Обследовано 50 детей в возрасте 
13–17 лет. Уровень гомоцистеина определяли на иммунохи-
мическом анализаторе «Alinity i» («Abbott») методом хеми-
люминесцентного иммуноанализа на микрочастицах. Состо-
яние гипергомоцистеинемии устанавливали при повышении 
уровня гомоцистеина более 7 мкмоль/л в плазме крови. Рас-
чёт ИМТ проводили при помощи онлайн-калькулятора. За нор-
мальные значения ИМТ принимали показатели от 18,5 до 25. 

Результаты. При расчёте ИМТ установлено, что у 10 
(20%) детей этот показатель был более 25, и его среднее зна-
чение составило 27,81. У 40 (80%) детей с нормальными пока-
зателями ИМТ этот параметр был равен 22,36. Среднее значе-
ния уровня гомоцистеина в группе детей с повышенным ИМТ 
составили 10,95 мкмоль/л, а в группе детей с нормальными 
значениями ИМТ — 6,97 мкмоль/л (р < 0,001). Был произве-
дён расчёт коэффициента корреляции между уровнем гомо-
цистеина и показателями ИМТ. Коэффициент корреляции со-
ставил 0,517, результаты свидетельствуют о том, что корре-
ляция сильная и прямая, т.е. чем выше показатель ИМТ, тем 
уровень гомоцистеина значимо выше.

Заключение. У детей с избыточной массой тела отмечает-
ся повышение уровня гомоцистеина в плазме крови. Профи-
лактика данных состояний может способствовать снижению 
кардоваскулярной патологии и, как следствие, уменьшению 
инвалидизации и детской смертности.

* * *
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Актуальность. Недостаточность биотинидазы — редкое 
аутосомно-рецессивное заболевание, клиническая симптома-
тика которого характеризуется судорогами, задержкой в раз-
витии, атаксией и другими неврологическими нарушениями. 
Возраст дебюта составляет о 1–6 мес. В России неонатальная 
диагностика данного заболевания не проводится.

Описание клинического случая. Мальчик М., 3 мес, 
15.11.2021 поступил в инфекционное отделение ДГКБ № 9 
им. Г.Н. Сперанского в состоянии средней тяжести с жало-
бами на судороги и ежедневные миоклонические приступы. 
Анамнез заболевания: ребёнок с неотягощённым перинаталь-
ным анамнезом. С 2 мес отмечаются судороги по типу инфан-
тильных спазмов, ежедневные миоклонические приступы 
1–5 раз в день. Ребёнку была проведена электроэнцефалогра-
фия (ЭЭГ). На ней обнаружены проявления гипсаритмии, ре-
зистентные к противосудорожной терапии (конвулекс, кеппра), 
поэтому была начата гормональная терапия: метилпреднизо-
лон 2 мг/кг/сут, топамакс 5 мг/кг/сут. При магнитно-резонанс-
ной томографии головного мозга выявлены признаки корти-
кальной субатрофии. С возраста 2 мес также отмечались про-
явления алопеции, дерматита, конъюнктивита, стридора. На 
фоне судорог произошёл регресс в развитии. При тандемной 
масс-спектрометрии было выявлено повышение концентрации 
3-гидрокси-изовалерил-2-метил-3-гидрокси-бутирилкарнити-
на, что относится к нарушениям обмена органических кислот 
и характеризует дефицит биотинидазы. Для её коррекции с 
12.11.2021 ребёнок получает биотин 30 мг/сут, приступов нет. 
В биохимическом анализе крови отмечено повышение содер-
жания общего белка — 57,6 г/л, увеличение активности ала-
нинаминотрансферазы — 44 ЕД/л. При оксиметрии выявле-
но снижение парциального давления кислорода в крови до 53 
мм рт. ст. Ребёнок был проконсультирован неврологом. Был 
поставлен диагноз: Наследственная болезнь обмена веществ. 
Дефицит биотинидазы. Метаболическая эпилепсия. Синдром 
двигательных нарушений (мышечная гипотония). В результа-
те проведённой терапии у ребёнка перестали отмечаться эпи-
лептические приступы. Он начал держать голову, следить за 
предметами, появилась улыбка. Лёжа на животе, удерживает 
голову по средней линии. По данным ЭЭГ отмечается отчёт-
ливая положительная динамика, нивелирование эпилептиче-
ской активности.

Заключение. Недостаточность биотинидазы трудно диа-
гностировать в связи с тем, что природа эпилептических при-
ступов не ясна на первом этапе диагностики, и они не подда-
ются лечению противоэпилептическими препаратами. При 
наблюдении такой клинической картины следует подозревать 
недостаточность биотинидазы и проводить генетическую ди-
агностику для выявления этого заболевания и назначения сво-
евременного правильного лечения.

* * *

ПРИМЕНЕНИЕ УПАДАЦИТИНИБА У ДЕТЕЙ  
С ВОСПАЛИТЕЛЬНЫМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ 
КИШЕЧНИКА
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Актуальность. Терапия препаратами янус-киназ являет-
ся инновационной для больных детей с воспалительными за-
болеваниями кишечника (ВЗК).

Цель работы: определить эффективность применения 
упадацитиниба при ВЗК у детей, рефрактерных к ранее про-
водившейся биологической терапии. 

Материалы и методы. Проведён проспективный ана-
лиз терапии упадацитинибом 13 детей в возрасте 2–17 лет с 
диагнозом язвенный колит — 3 пациента, болезнь Крона — 
10 детей. Результаты оценивали до назначения и через 3 мес 
после терапии. Ранее дети получали инфликсимаб — 8 чело-
век, адалимумаб — 7, ведолизумаб — 7, тофацитиниб — 3, 
такролимус — 2. Упадацитиниб назначался однократно в до-
зе 45 мг/сут, далее поддерживающая терапия 15 мг/сут. Ак-
тивность заболевания определяли по клиническим индексам 
PUCAI/PCDAI. Учитывали изменения показателей лейкоци-
тов, гемоглобина, тромбоцитов, скорости оседания эритроци-
тов (СОЭ), С-реактивного белка (СРБ), фекального кальпро-
тектина. Для оценки побочных эффектов оценивали измене-
ния уровней общего холестерина и коагулограммы. Сравнение 
измерений связанных совокупностей до и после терапии осу-
ществляли при помощи критерия Вилкоксона. 

Результаты. До начала терапии клиническая активность 
заболевания у 5 (38,5%) детей была высокая, у 8 (61,5%) — 
умеренная. У 5 (38%) больных определялся лейкоцитоз, у 
10 (76,9%) — тромбоцитоз, у 10 (76,9%) — анемия (менее 
110 г/л), у 7 (53,8%) — повышение СРБ, у 9 (69%) — повы-
шение СОЭ. У 8 (61%) больных фекальный кальпротектин 
был повышен более 250 мкг/г. У всех детей был не изменён 
общий холестерин, однако у 7 из 13 детей уровень фибрино-
гена был выше нормальных показателей. После индукцион-
ного курса у 2 (13%) больных была достигнута клиническая 
ремиссия, у 11 (84,6%) активность заболевания снизилась до 
лёгкой степени. В результате лечения установлено снижение 
клинической активности (р = 0,001), числа лейкоцитов (р = 
0,006), СОЭ и СРБ (р = 0,033). Снижение лейкоцитов отме-
чалось у всех пациентов, СОЭ — у 77%, СРБ — у 62%. У 6 
(46%) больных нормализовался уровень фекального кальпро-
тектина. Нежелательных побочных эффектов за время приё-
ма препарата не отмечено, что позволило продолжить тера-
пию упадацитинибом.

Заключение. Представленный опыт отражает выраженное 
снижение клинико-лабораторной активности заболевания при 
применении упадацитиниба у детей с ВЗК с предшествующей 
неудачной биологической терапией. Необходимо отметить бы-
строе получение ответа и отсутствие побочных эффектов на 
фоне упадацитиниба. 
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Актуальность. Псевдогипопаратиреоз (ПГП) — наслед-
ственное заболевание, характеризующееся клинико-лабора-
торными признаками гипопаратиреоза на фоне нормального 
или повышенного содержания паратгормона в крови. Актуаль-
ность патологии заключается в полиморфизме клинических 
проявлений ПГП и трудностях его диагностики. 

Описание клинического случая. Больная А. от 1-й бере-
менности, срочных родов, масса тела при рождении 2850 г. 
С первых месяцев у ребёнка отмечались высокие прибавки 
массы тела. В возрасте 5 мес девочка была госпитализиро-
вана в отделение раннего возраста в связи с задержкой нерв-
но-психического развития. При осмотре отмечались недо-
статочное развитие мозговой части черепа, отёк мягких тка-
ней головы, отсутствие возрастных навыков, масса тела 16 кг. 
При лабораторной диагностике выявлено повышение концен-
траций тиреотропного гормона (ТТГ) до 31,1 мкМЕ/мл в кро-
ви. Уровни свободного тироксина и антител к тиреоперокси-
дазе в пределах нормы. По данным неонатального скринин-
га больной уровень ТТГ 4,07 мкМЕ/мл (норма до 20 мкМЕ/
мл), что исключило врождённый гипотиреоз. Назначены ди-
ета, левотироксин в дозе 12,5 мкг. Однако амбулаторно ребё-
нок терапию не получал, возрастную диету не соблюдал из-
за низкой комплаентности матери. При госпитализации в воз-
расте 1 год 5 мес масса тела больной была 26 кг, ИМТ 33,2 
кг/м2, сохранялся повышенный уровень ТТГ до 7,17 мкМЕ/
мл в крови. На фоне регулярного приёма левотироксина в ус-
ловиях стационара уровень ТТГ увеличился до 10 мкМЕ/мл 
в крови. При этом содержание паратиреоидного гормона, кор-
тизола и инсулина в пределах референсных значений. Учиты-
вая патологическую прибавку массы тела, гипотиреоз, фено-
типические изменения (ожирение, округлое лицо, короткая 
шея, брахидактилия), грубое отставания больной в речевом и 
моторном развитии, принято решение о проведении полного 
экзомного секвенирования. По данным этого анализа обнару-
жена мутация в гене GNAS, приводящая к развитию ПГП. В 
возрасте 2 года 4 мес девочка была вновь госпитализирова-
на в стационар, масса тела 19 кг, ИМТ 24,5 кг/м2. При обсле-
довании сохранялся повышенный уровень ТТГ до 9,2 мкМЕ/
мл в крови. Проведена коррекция питания с учётом суточной 
потребности ребёнка. В терапии была увеличена доза лево-
тироксина до 25 мкг.

Заключение. При подозрении на ПГП следует учитывать 
морбидное ожирение, полиморфизм клинических проявлений 
и данные лабораторного обследования. Важное значение име-
ет молекулярно-генетическое подтверждение диагноза ПГП. 

* * *

ПАТОЛОГИЯ ЖЕЛУДОЧНО-КИШЕЧНОГО ТРАКТА 
У ДЕТЕЙ С НЕВРОЛОГИЧЕСКИМИ 
ЗАБОЛЕВАНИЯМИ В ОТДЕЛЕНИИ 
ПАЛЛИАТИВНОЙ ПОМОЩИ 

Разуваева Ю.Ю.
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имени Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия
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неврологическая патология

Актуальность. Поскольку центральная нервная система 
контролирует органы желудочно-кишечного тракта (ЖКТ), со-
путствующие гастроэнтерологические заболевания встречают-
ся у 80–90% детей с врождёнными и приобретёнными форма-
ми патологии нервной системы, что часто сопровождается ри-
ском развития нутритивной недостаточности из-за дисфагии, 
гастроэзофагеальной рефлюксной болезни (ГЭРБ) и запоров.

Цель: определить структуру различных форм патологии 
ЖКТ у детей с неврологическими заболеваниями в отделении 
паллиативной помощи.

Материалы и методы. Обследовано 35 детей, госпита-
лизированных в отделение паллиативной помощи. Критерии 
включения: детский возраст, наличие неврологической пато-
логии, информированное добровольное согласие законного 
представителя ребёнка. 

Результаты. Среди обследованных детей число девочек 
и мальчиков было примерно одинаковым и составило 54,3 и 
55,7% соответственно. Средний возраст паллиативных паци-
ентов составил 6 [3; 11] лет. Врождённые органические по-
ражения ЦНС выявлены у 14 (40%) детей, онкологические 
заболевания головного мозга — у 2 (5,7%), синдром Дауна 
— у 1 (2,8%). Детский церебральный паралич встречался у 
18 (51,4%) больных, при этом все пациенты относились по 
системе оценки глобальных моторных функций (GMFCS) к 
V классу. У 32 (91,4%) больных выявлялись жалобы со сто-
роны ЖКТ. Диагноз «субкомпенсированный запор» был по-
ставлен на основании Римских критериев IV 22 (62,6%) де-
тям. ГЭРБ встречалась у 25 (71,4%) больных. Жалобы на пе-
риодическую рвоту и срыгивания, не связанные с кишечными 
инфекциями, стабильно определялись у 25 (84%) больных с 
ГЭРБ и у 14 (40%) детей без ГЭРБ. При этом установлена по-
ложительная корреляция (r = 0,44; p = 0,08) между частотой 
ГЭРБ и рвотой у больных. У детей младшего возраста чаще 
встречалась ГЭРБ (r = –0,345; p = 0,043). Наличие и степень 
дисфагии оценивали по шкале от 0 до 4 баллов и пациенты 
распределились следующим образом: 4 балла — 25,7% случа-
ев, 3 и 2 балла — по 28,6%, 2 и 0 баллов — по 8,6%.

Заключение. Заболевания ЖКТ встречаются у большин-
ства пациентов, нуждающихся в оказании паллиативной по-
мощи. Мультидисциплинарный подход при участии невроло-
гов, гастроэнтерологов, диетологов может внести значимый 
вклад в улучшение качества жизни ребёнка с паллиативным 
заболеванием.

* * *
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РОДИВШИХСЯ У ЖЕНЩИН С ТРОМБОФИЛИЕЙ
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Актуальность. Тромбофилия у женщин является одним 
из патогенетических факторов развития внутриутробной ги-
поксии плода и церебральной ишемии у родившегося ребёнка.

Цель работы: определить состояние системы гемостаза 
у детей с последствиями церебральной ишемии, родившихся 
у женщин с тромбофилией.

Материалы и методы. Обследовано 60 детей 1-го года 
жизни, перенёсших в периоде новорождённости церебральную 
ишемию. Дети были распределены на 2 группы: 1-ю группу  
(n = 30) составили дети, родившиеся у женщин с тромбофилией; 
2-ю (n = 30) — дети, родившиеся у женщин без тромбофилии, 
но с носительством полиморфизмов генов системы гемостаза. 

Результаты. У детей 1-й и 2-й групп к 1 году жизни почти 
с одинаковой частотой сохранялись последствия церебральной 
ишемии в виде синдрома мышечной дистонии (40,0 и 46,7%) 
и задержки психомоторного развития (13,3 и 13,3%). Синдром 
внутричерепной гипертензии чаще отмечался у детей 2-й груп-
пы по сравнению с детьми 1-й группы (70,0 и 53,3%). При оцен-
ке системы гемостаза у детей 1-й и 2-й групп к 1 году жизни 
определялся повышенный потенциал свёртывания в виде тром-
боцитоза (31,6 и 47,4%), хронометрической гиперкоагуляции по 
тромбоэластограмме (73,3 и 86,7%) и гиперагрегации тромбо-
цитов по агрегатограмме (33,3 и 43,3%). При этом у детей 1-й 
группы по сравнению с детьми 2-й группы гиперкоагуляция ча-
ще усиливалась повышением коагулянтной активности тром-
боцитов (КАТ) (50,0 и 20,0%; р < 0,01) и наличием маркеров 
фибринообразования в виде продуктов деградации фибрина 
(23,3 и 3,3%; р < 0,01) и D-димеров (40,0 и 23,3%). У детей 2-й 
группы по сравнению с детьми 1-й группы чаще отмечались 
тромбоцитопатические тенденции в виде снижения КАТ (26,7 
и 16,7%) и гипофункции тромбоцитов по агрегатограмме (23,3 
и 13,3%). У детей 2-й группы по сравнению с детьми 1-й груп-
пы к 1-му году жизни чаще выявлялась структурная гиперко-
агуляция по тромбоэластограмме (26,7 и 3,3%; р < 0,01), отра-
жая высокий потенциал свёртывания крови.

Заключение. Выявленные изменения системы гемостаза 
у детей от женщин как с тромбофилией, так и, особенно, без 
тромбофилии, но с носительством полиморфизмов генов си-
стемы гемостаза являются основными патогенетическими ме-
ханизмами нарушения микроциркуляции, клинически прояв-
ляющимися внутриутробной гипоксией и являющейся при-
чиной неврологических нарушений у детей 1-го года жизни. 
Данное обстоятельство обусловливает необходимость разра-
ботки алгоритмов наблюдения и обследования данной груп-
пы детей с целью профилактики тромбогеморрагических ос-
ложнений.

* * *
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Актуальность. Аутоиммунный полигландулярный син-
дром 1 типа (АПС) — редкое моногенное заболевание с ауто-
сомно-рецессивным типом наследования, в основе которого 
лежит нарушение структуры гена аутоиммунного регулятора 
AIRE, характеризующееся эндокринными и неэндокринными 
нарушениями. Классический вариант заболевания проявляет-
ся триадой: кожно-слизистый кандидоз, гипопаратиреоз, над-
почечниковая недостаточность. Аутоиммунный гепатит в его 
структуре встречается лишь в 15% случаев, а полиморфная 
эритема упоминалась лишь 1 раз. Актуальность нашей рабо-
ты состоит в описании дебюта АПС 1 типа у ребёнка ранне-
го возраста с отсутствием классических его симптомов. Из-
ложенный нами клинический случай позволит повысить вра-
чебную настороженность и способствовать своевременной 
диагностике столь редкого заболевания. 

Описание клинического случая. Мальчик, 3 года, впервые 
поступил в НМИЦ здоровья детей Минздрава России с на-
правляющим диагнозом «неуточненный гепатит» в возрасте 
1 год 10 мес. В возрасте 1 год 7 мес наблюдался в Морозов-
ской ДГКБ и НМИЦ ДГОИ им. Д. Рогачева в связи с периоди-
ческой полиморфной сыпью и лихорадкой. При обследовании 
были обнаружены гепатомегалия, гепатит с синдромом цито-
лиза, признаки поражения поджелудочной железы, лимфаде-
нопатия и артралгии на высоте лихорадки, явления васкули-
та при отсутствии аутоантител. В семейном анамнезе наблю-
дались неуточнённые гепатиты у родственников со стороны 
матери. В связи с ранним возрастом пациента был заподозрен 
аутовоспалительный синдром, впоследствии диагностика на 
аутоантитела показала положительный антинуклеарный фак-
тор-НЕр2. На основании выявления мутации в гене AIRE, дан-
ных биопсии печени, положительной динамики на фоне глю-
кокортикостероидной терапии, положительных аутоантел был 
диагностирован аутоиммунный гепатит в структуре АПС 1 
типа.  Получал стандартную терапию преднизолоном, препа-
ратами кальция, урсодезоксихолевой кислотой ежедневно, в 
настоящее время нет эндокринных проявлений заболевания.

Заключение. Вариативность проявлений АПС не позволя-
ет заподозрить его на ранних этапах развития, что увеличива-
ет вероятность прогрессирования необратимых изменений в 
организме. Данный клинический случай показателен тем, что 
клиническая манифестация сложных аутоиммунных заболе-
ваний может начинаться с неспецифических симптомов, опе-
режать лабораторную и патоморфологическую картину. Сво-
евременная диагностика позволит вовремя начать терапию и 
снизить риск развития осложнений.

* * *
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Актуальность. Частота врождённых пороков развития у 
детей увеличивается ежегодно и составляет 4–8% от общей 
структуры пороков развития мочевой системы, при этом од-
носторонняя агенезия почки обычно не проявляется клини-
чески в случае нормального развития контралатерального ор-
гана. Выявляется эта форма патологии обычно во время про-
филактических осмотров или при обследовании по поводу 
сочетанных аномалий развития. Односторонняя агенезия поч-
ки возникает с 4-й по 8-ю неделю эмбрионального развития 
из-за нарушения межтканевого взаимодействия между зачат-
ком мочеточника и метанефрогенной тканью. К этому момен-
ту мезонефральные протоки уже полностью сформированы, в 
отличие от парамезонефральных протоков, которые развива-
ются только к 5-й неделе внутриутробного периода, т.е. в пе-
риод высокого риска возникновения пороков развития моче-
выделительной системы. У девочек при односторонней агене-
зии почки распространёнными аномалиями развития половых 
органов являются истинная однорогая матка (65%), двурогая 
матка с одним рудиментарным рогом (7,3%), в 56% случа-
ев отмечаются отсутствие фаллопиевой трубы и яичника на 
стороне агенезии почки, отсутствие или гипоплазия влагали-
ща, удвоение влагалища. У мальчиков с односторонней аге-
незией почки могут быть рудиментарными или отсутствуют 
семенные пузырьки, предстательная железа и придаток яич-
ка. В 15% случаев у больных выявляются крипторхизм и ги-
поспадия. Пузырно-мочеточниковый рефлюкс в единствен-
ную почку отмечается примерно в 24% случаев. При этом 
у 16% пациентов обнаруживается артериальная гипертен-
зия, у 21% — микроальбуминурия. У 10% пациентов отме-
чается нарушение скорости клубочковой фильтрации менее  
60 мл/мин/1,73 м², что свидетельствует о наличии хрониче-
ской болезни почек 3 стадии. В 31% случае агенезия почки 
является составляющей сложных генетических синдромов: 
врождённой аномалии развития мочеполового тракта, харак-
теризующейся удвоенной маткой, обструкцией гемивлагали-
ща и ипсилатеральной агенезией почек (OHVIRA), Каллма-
на, Циннера, Майера–Рокитанского–Кюстера–Хаузера и вне-
почечных аномалий развития желудочно-кишечного тракта 
(16%), сердца (14%) и скелетно-мышечной системы (13%). 

Заключение. При эмбриогенетической связи мочевой и по-
ловой систем аномалии развития органов мочевыделительной 
системы в 33% случаев связаны с пороками развития поло-
вых органов, что в последующем может приводить к разви-
тию бесплодия. Односторонняя агенезия почки может соче-
таться с пороками развития не только мочеполового тракта, 
но и других органов и систем. Поэтому больные с односто-
ронней агенезией почки должны быть под наблюдением вра-
ча-клинициста для исключения сопутствующих дефектов и 
аномалий развития. 

* * *
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Актуальность. Как следствие пандемии COVID-19 боль-
шое внимание привлек постковидный синдром (ПКС). Не-
смотря на то что течение COVID-19 у детей обычно значи-
тельно легче, чем у взрослых, появляются данные о том, что 
некоторые дети сталкиваются с ПКС, однако данных сравни-
тельных анализов с последствиями других инфекционных за-
болеваний нет.

Цель: определить частоту развития последствий после ин-
фицирования SARS-CoV-2 и других инфекционных агентов с 
преимущественно респираторными или кишечными проявле-
ниями после выписки из стационара.

Материалы и методы. Экспозиционно-стратифициро-
ванное проспективное когортное исследование проводилось 
в рамках сотрудничества Сеченовского университета, ДГКБ 
№ 9 им. Г.Н. Сперанского (когорта штамма Omicron) и ДГ-
КБ им. З.А. Башляевой (когорта штамма Wuhan). Сбор дан-
ных по острой фазе заболевания проводили путём обработки 
электронных медицинских карт пациентов. Телефонное ин-
тервьюирование пациентов осуществляли через 6 и 12 мес 
после выписки согласно протоколу Международного кон-
сорциума по тяжёлым острым респираторным заболеваниям 
и новым инфекциям для оценки долгосрочных последствий 
COVID-19 у детей. В контрольную когорту вошли дети, не 
болевшие COVID-19. 

Результаты. Из 2595 детей и подростков, госпитализирован-
ных с подтверждённым COVID-19, 1707 (66%) приняли участие 
в катамнестическом наблюдении, из них 1183 (69%) были вклю-
чены в анализ. Медиана времени наблюдения после выписки со-
ставила 6,7 мес. Распространённость ПКС была значительно вы-
ше в когорте штамма Wuhan (89,7 случая на 1000 человеко-меся-
цев; 95% ДИ 64,3–120,3) по сравнению с постинфекционными 
осложнениями в контрольной когорте (12,2 случая на 1000 чело-
веко-месяцев; 95% ДИ 4,9–21,9), тогда как различия между ко-
гортой штамма Omicron и контрольной когортой были статисти-
чески незначимы. В когорте Wuhan по сравнению с контрольной 
когортой чаще встречались дерматологические, сенсорные про-
явления, утомляемость и другие менее распространённые по-
следствия. В когорте Wuhan по сравнению с когортой Omicron 
отмечалась более высокая частота встречаемости ПКС и жалоб 
на утомляемость, снижение физической активности и ухудше-
ние отношений. Частота неполного выздоровления также была 
достоверно выше в когорте штамма Wuhan.

Заключение. Штамм Wuhan характеризуется склонно-
стью вызывать широкий спектр симптомов ПКС с выражен-
ным влиянием на долгосрочные показатели здоровья. Штамм 
Omicron приводил к меньшим постинфекционным послед-
ствиям, не отличающимся от обычных сезонных вирусных 
заболеваний.

* * *
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Актуальность. Акроцефалосиндактилия 1-го типа — син-
дром Апера (СА) — аутосомно-доминантное заболевание, вы-
званное мутацией гена рецептора фактора роста фибробла-
стов-2 (FGFR2), встречающееся с частотой 1 : 65 000–200 000 
и характеризующееся краниосиностозом, пороками развития 
лица и конечностей. Больные с СА сталкиваются с трудностя-
ми питания, потерей слуха, прогрессирующим синостозом ко-
стей, обнаруживаются структурные аномалии сердца, мочепо-
ловой системы, желудочно-кишечного тракта.

Описание клинического случая. Девочка Н. от матери 36 
лет с отягощённым соматическим и гинекологическим анам-
незом, от 1-й беременности, 1-х срочных родов путём опера-
ции кесарева сечения в 40 нед. При рождении масса тела 3105 
г, длина тела 48 см, оценка по шкале Апгар 8/8. На сроке геста-
ции 11 нед при УЗИ была выявлена синдактилия кистей и стоп. 
При рождении диагностирована врождённая пневмония стафи-
лококковой этиологии. Антибактериальная терапия с положи-
тельным эффектом. В возрасте 10 сут жизни ребёнок переведён 
в профильный стационар для определения дальнейшей такти-
ки ведения. При осмотре выявлены фенотипические особенно-
сти: синостоз коронарных швов с двух сторон, брахицефалия, 
гипоплазия орбит и средней трети лица, запавшая переносица, 
клювовидный нос, микрогнатия, арковидное нёбо, полная син-
дактилия кистей и стоп. В неврологическом статусе: синдром 
угнетения, отсутствие фиксации взора, признаки синдрома вя-
лого ребёнка: гипотония и гипорефлексия. При нейросоногра-
фии визуализировали дилатацию боковых желудочков мозга. 
Нарушений органов слуха и зрения не выявлено. Неонаталь-
ный скрининг — без патологий. При полноэкзомном секвени-
ровании выявлены мутации в гене FGFR2, что в совокупности 
с анамнезом подтвердило диагноз СА. Ребёнок выписан домой 
под наблюдение педиатра, невролога, оториноларинголога, че-
люстно-лицевого хирурга, нейрохирурга по месту жительства.

Заключение. Несмотря на характерное поражение при СА 
встречаются клинические проявления только в виде брахио-
цефалии и полной синдактилии. Заболевание наследуется по 
аутосомно-доминантному типу, однако могут наблюдаться 
специфичные генные мутации, возникшие de novo. Диагноз 
СА может быть поставлен уже на 11-й неделе беременности 
с помощью пренатального ультразвукового скрининга. СА в 
неонатальном периоде сопровождается синдромом вялого ре-
бёнка и требует дополнительных мероприятий. Междисципли-
нарный подход к управлению СА является оптимальным для 
достижения адекватного нейропсихического развития боль-
ного и улучшения качества его жизни.

* * *

ОСОБЕННОСТИ ДИАГНОСТИКИ ОСТРОГО 
ЛИМФОБЛАСТНОГО ЛЕЙКОЗА  
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Актуальность. Острый лимфобластный лейкоз (ОЛЛ) яв-
ляется распространённым злокачественным заболеванием си-
стемы кроветворения у детей в возрасте до 17 лет и встречает-
ся с частотой 4 случая на 100 000 детского населения.

Цель: определить диагностические особенности ОЛЛ у 
детей.

Материалы и методы. Обследованы 49 больных детей с 
впервые выявленным ОЛЛ в возрасте от 1 года до 17 лет с ис-
пользованием клинических, лабораторно-инструментальных 
и статистических методов.

Результаты. Установлено, что средний возраст пациентов 
на момент постановки диагноза 6,0 ± 3,9 года. Среднее вре-
мя диагностики ОЛЛ составило 42,4 дня (от 3 до 201 дней). 
Первичными жалобами возникновения ОЛЛ в дебюте забо-
левания и при поступлении в стационар были лихорадка — 
69,4 и 53,1% (p < 0,05), слабость — 40,8 и 51,02% (p < 0,05), 
боли в костях и суставах — 34,6 и 36,8%. При первичном об-
ращении в поликлинику и при госпитализации в стационар 
регистрировались следующие синдромы: интоксикацион-
ный — 71,4 и 51,02% (p < 0,05), анемический — 38,8 и 63,26%  
(p < 0,05); геморрагический — 28,6 и 51,02% (p < 0,05); бо-
левой — 32,7 и 24,9%; гиперпластический — 14,28 и 67,34% 
(p < 0,05). В общем анализе крови при первичном обращении 
в поликлинику и при поступлении в стационар отмечались 
лейкоцитоз — 44,9 и 79,6% (от 10,2 до 666,1 × 109/л; p < 0,05); 
тромбоцитопения — 73,5 и 85,7% (от 9 до 138 × 109/л;  
p < 0,05); анемия — 73,5 и 79,6% (уровень гемоглобина коле-
бался от 37 до 110 г/л); лимфоцитоз – 28,6 и 32,7% (от 5,1 до 
33,3 × 109/л), лейкопения 20,4 и 22,5% (0,62–3,5 × 109/л),  по-
вышение СОЭ  — 32,7 и 48,0% (от 18 до 78 мм/ч; p < 0,05), 
бластные клетки 16,4 и 51,02% (p < 0,05) (от 2 до 95%). Раз-
нообразие неспецифических клинических симптомов и син-
дромов способствовало формированию ошибочных диагнозов. 
При этом 22,4% пациентов первоначально наблюдались с ди-
агнозом: острая респираторная вирусная инфекция, 10,2% — 
лимфаденопатия, 8,1% — тромбоцитопения неясного генеза. 

Заключение. Ранняя диагностика ОЛЛ у детей представ-
ляет определённые сложности в связи с наличием распростра-
нённого клинического полиморфизма. У трети больных с не-
специфическими симптомами отмечалась поздняя диагности-
ка заболевания. Онкологическая настороженность врачей всех 
специальностей с комплексным подходом оценки состояния 
здоровья детей позволит ускорить диагностический процесс 
и своевременно начать патогенетическую терапию.

* * *
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Актуальность. Частота травм двенадцатиперстной киш-
ки в структуре всех травм брюшной полости составляет 0,6–
5,0% случаев. Мы представляем клинический случай ребёнка 
с посттравматической интрамуральной гематомой двенадца-
типерстной кишки, которая вызвала высокую частичную ки-
шечную непроходимость. 

Описание клинического случая. Больной И., 6 лет, посту-
пил 7 апреля, со слов мамы 5 апреля упал со стола на подло-
котник дивана животом, после этого 2 дня находился дома без 
жалоб, затем состояние ухудшилось, была вызвана скорая по-
мощь. На момент поступления живот мягкий, имеется напря-
жение брюшной стенки и локальная болезненность в правом 
подреберье. При УЗИ в проекции 3–4 сегмента печени визуа-
лизируется объёмное образование размером 56 × 41 × 46 мм с 
ровным чётким контуром, стенка образования неравномерно 
утолщена от 3 до 11 мм, содержимое гетерогенное, кровоток 
не визуализируется. Была выполнена компьютерная томогра-
фия органов брюшной полости, которая выявила аваскуляр-
ный кистозный очаг с плотным содержимым в панкреатодуо-
денальной области центрального мезогастрия, каудальнее во-
рот печени. Принято решение дифференцировать гематому без 
признаков продолжающегося кровотечения, дупликатурную 
кисту двенадцатиперстной кишки, псевдокисту поджелудоч-
ной железы. При фиброгастродуоденоскопии (ФГДС) установ-
лено, что постлуковичный отдел дуоденум деформирован за 
счёт сдавления извне по правой нижней стенке, просвет ще-
левидной формы, не проходим для аппарата 6,0 мм. Выполне-
на диагностическая лапароскопия — в проекции сальниковой 
сумки визуализировано образование размерами 5 × 4 × 4 см с 
жидкостным содержимым тёмно-багрового цвета. Сальнико-
вая сумка вскрыта, проведено выделение образования, кото-
рое тесно связано с нисходящей частью двенадцатиперстной 
кишки. При выделении образования вскрылась стенка, полу-
чено до 80 мл тёмно-багровой крови, взят посев. В связи с не-
возможностью исключить перфорацию стенки кишки приня-
то решение о проведении конверсии и одномоментной ФГДС. 
Выполнены верхне-срединная лапаротомия, ревизия и сана-
ция полости гематомы, располагающаяся в серозно-мышеч-
ном слое кишки — перфорации не выявлено. На гистологию 
отправлен фрагмент серозно-мышечного слоя стенки киш-
ки, дальнейшее послеоперационное течение без осложнений. 

Заключение. Представленный клинический случай инте-
ресен редкостью описанной формы патологии, а также слож-
ной последовательностью диагностических манипуляций для 
определения точного диагноза. 

* * *
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Актуальность. Болезнь Ниманна–Пика, тип С (НП-С) – 
орфанное наследственное аутосомно-рецессивное мульти-
системное заболевание группы лизосомных болезней нако-
пления, подгруппы сфинголипидозов. Этиология: мутации 
в генах NPC1 (95% случаев) или NPC2. Для НП-С характер-
ны неврологические проявления, такие как глазодвигатель-
ные расстройства, мозжечковые нарушения, дистония, дизар-
трия, геластическая катаплексия и эпилептические приступы, 
а также психиатрические нарушения и поражение паренхи-
матозных органов. Распространённость болезни 0,66–0,83 на 
100 000 живых новорождённых. 

Описание клинического случая. Девочка Н., 7 лет 7 мес. 
Из анамнеза выявлено, что ребёнок от 1-й беременности, 
протекавшей на фоне угрозы невынашивания, у мамы были 
острые респираторные заболевания в I и III триместрах. Ро-
ды в 39 нед с амниотомией и стимуляцией окситоцином. На 
1-м году жизни были диагностированы перинатальное пора-
жение центральной нервной системы и синдром двигатель-
ных нарушений. С 1 года у больной было выявлено повыше-
ние активности аспартатаминотрансферазы, спленомегалия, 
гепатомегалия. В возрасте 2 года 10 мес после острой респи-
раторной вирусной инфекции отмечены шаткость походки, 
тремор подбородка, нечёткость речи с повторными эпизо-
дами ухудшения и неполным восстановлением. Были выяв-
лены также интенционный тремор, дисметрия, вертикаль-
ный надъядерный офтальмопарез, геластическая катаплексия, 
поперхивания, регресс психо-речевого развития. Генетиче-
ское обследование было проведено только в возрасте 4 го-
да 11 мес. При этом установлены 2 нуклеотидных варианта 
в гене NPC1 (chr18:23538609C>A, с.2974G>T, р.Gly992Trp и 
chr18:23538609CCT>C, c.2972_2973delAG, p.Gln991fs). Вы-
ставлен диагноз: Болезнь Ниманна–Пика, тип С. При УЗИ ор-
ганов брюшной полости определены диффузные паренхима-
тозные изменения печени и почек, спленомегалия, нефромега-
лия. Начата патогенетическая субстрат-редуцирующая терапия 
— миглустат 100 мг 3 раза в сутки с положительной динами-
кой: улучшение глотания, уменьшение частоты геластических 
приступов. Эпилептические фокальные гипомоторные при-
ступы с присоединением моторного компонента, учащением, 
трансформацией до билатерально-синхронных тонико-кло-
нических приступов купировались в отделении интенсивной 
терапии. Противосудорожная терапия леветирацетамом и ла-
мотриджином сопровождалась положительной динамикой.

Заключение. НП-С была диагностирована несвоевремен-
но вследствие недостаточной осведомлённости врачей об ор-
фанных болезнях и возможностях терапии, что привело к ин-
валидизации пациента. Необходимо повысить насторожен-
ность врачей и при выявлении поражения нескольких систем 
органов, неэффективности стандартной терапии направлять 
ребёнка к генетику. 

* * *
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ОСОБЕННОСТИ ЗАБОЛЕВАЕМОСТИ ГРИППОМ 
ДЕТЕЙ ГОРОДА КАЗАНИ
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Научный руководитель: Б.А. Сахабетдинов
Казанский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Казань, Россия

Ключевые слова: дети, грипп, диагностика, лечение

Актуальность. Эпидемическая вспышка гриппа среди 
детского и взрослого населения осенью 2023 г. стала веду-
щей формой патологии среди заболевших острой респира-
торной вирусной инфекцией, что делает очевидной необхо-
димость анализа клинико-эпидемиологических особенно-
стей этой инфекции.

Цель: определить особенности заболеваемости гриппом 
в 2023 г. среди детей города Казани.

Материалы и методы. Проведены сбор жалоб и анамне-
за, осмотр детей, интерпретация лабораторных и инструмен-
тальных методов диагностики, анализ амбулаторных карт 210 
детей в возрасте 6–16 лет (медиана 11 лет), обратившихся за 
медицинской помощью.

Результаты. Среди обследованных было 109 (51,9%) 
мальчиков и 101 (48,1%) девочка. Охват вакцинацией по грип-
пу составил 28,6%. Среди жалоб особо выделены повышение 
температуры тела до 39оС (100% случаев), до 40оС (93%), сла-
бость (100%), потеря аппетита (73,2%), боль в горле (52,4%), 
сухой кашель (33,3%), 1–2-кратная рвота (13,3%), ринорея 
(11,9%). Высокая температура тела у больных тяжело купи-
ровалась приёмом парацетамола/ибупрофена в терапевтиче-
ских дозах, уменьшалась до удовлетворительных значений 
лишь при одновременном приёме парацетамола/ибупрофена 
со спазмолитиками и обтиранием. При этом 158 (75,2%) боль-
ных обратились на 1–2-й день, остальные — на 3–4-й день бо-
лезни. При осмотре больных выявлялись острый фарингит и 
острый тонзилофарингит, ринофарингит — в 100% случаев, 
острый бронхит — в 16,7%, острый трахеит — в 9,5%. При 
проведении экспресс-тестирования на грипп А и В, SARS-
CoV-2 в 4/5 случаев был определён положительный результат 
на грипп А, у остальных больных — на грипп В. Назначена 
этиотропная терапия (гриппферон и осельтамивир) в терапев-
тических дозах, патогенетическая терапия назначалась инди-
видуально. При динамическом наблюдении за больными от-
мечено, что при начале этиотропного лечения на 1–2-й день 
болезни общее состояние улучшалось на 2–3-й день болезни, 
при несвоевременном начале лечения — на 3–5-й день, сухой 
кашель сохранялся до 14 дней (7,1% случаев).

Заключение. Доминирующим штаммом вируса при об-
следовании больных детей является грипп А. Особенность 
течения болезни — длительный период лихорадки сроком до 
5 дней и приступы сухого кашля сроком до 14 дней. Своев-
ременно начатая этиотропная терапия ускоряет сроки рекон-
валесценции больных. При подготовке к следующему сезону 
важнейшим вопросом является вакцинация с охватом не ме-
нее 60% от численности населения. 

* * *

ПРОТИВОВОСПАЛИТЕЛЬНАЯ ТЕРАПИЯ 
ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОГО ПЕРИТОНИТА У ДЕТЕЙ 
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Актуальность. Лечение перитонита является актуальным 
вопросом, т.к. в послеоперационном периоде он тяжело про-
текает у детей всех возрастных групп. Противовоспалитель-
ная терапия является значимой в комплексном лечении пери-
тонита для профилактики формирования сепсиса и полиор-
ганной недостаточности.

Цель: определить влияние противовоспалительной те-
рапии в лечении детей с перитонитом в послеоперационном 
периоде.

Материалы и методы. Прооперировано 15 детей с диа-
гнозом: острый аппендицит, гангренозно-перфоративная фор-
ма, разлитой гнойно-фибринозный перитонит. Возраст детей 
(6 девочек и 9 мальчиков) — 5–15 лет. Во всех случаях отме-
чалась поздняя диагностика острого аппендицита, вызванная 
несвоевременным обращением больных, а также самостоя-
тельным лечением в домашних условиях. Все пациенты бы-
ли оперированы лапароскопическим методом с дифференци-
рованным подходом к промыванию брюшной полости сме-
сью бетадина и физиологического раствора в соотношении  
1 : 5, поставлены дренажи в подпечёночное пространство и 
полость малого таза по правому и левому фланкам.

Результаты. У всех больных во время операции опреде-
лялись значительный объём гнойного содержимого в брюш-
ной полости, рыхлый аппендикулярный инфильтрат, выра-
женный тифлит, гнойный оментит, у части пациентов были 
сформированы межпетельные абсцессы. В послеоперацион-
ном периоде в дополнение к антибактериальной, инфузион-
ной, обезболивающей терапии с первого дня после операции 
нами было назначено противовоспалительное лечение: суп-
позиторий Индометацин, который оказывает противовоспа-
лительное, анальгезирующее, жаропонижающее и антиагре-
гантное действие. Механизм действия этого препарата связан 
с ингибированием циклооксигеназы, что приводит к угнете-
нию синтеза провоспалительных простаноидов и способству-
ет уменьшению активности воспалительного процесса в ран-
нем послеоперационном периоде. У детей в возрасте до 10 лет 
препарат назначали по 50 мг 1 раз в сутки N 7 под прикрыти-
ем ингибиторов протонного насоса (Омепразол в возрастной 
дозировке). Использование такой тактики лечения сопрово-
ждалось выраженной положительной динамикой как клини-
чески, так и лабораторно. 

Заключение. Больные с разлитым гнойным перитонитом 
остаются тяжёлыми для лечения. Поэтому своевременное об-
ращение пациента к врачу, оптимальная диагностика и лече-
ние в достаточном объёме являются ключевыми факторами 
для скорейшего выздоровления больных.

* * *
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Актуальность. Число больных муковисцидозом (МВ) в 
Чеченской Республике с 2015 по 2021 г., по данным Российско-
го регистра, увеличилось с 24 до 61 пациента. Гено-фенотипи-
ческие особенности течения МВ у этих больных не описаны.

Цель: определить клинические и генетические особенно-
сти пациентов с МВ из чеченского этноса.

Материалы и методы. Обследовано 247 пациентов пуль-
монологического отделения за 2012–2024 гг. в возрасте от 2 
мес до 17 лет. Все наблюдавшиеся больные были распределе-
ны на группы: жители Чеченской Республики — 72 пациен-
та, Центрального федерального округа (ФО) — 124, Южно-
го ФО — 14, Приволжского ФО — 12, Уральского ФО — 10, 
Дальневосточного ФО — 8, Сибирского ФО — 7. Исследо-
вание мажорных вариантов гена CFTR (Cystic Fibrosis Trans-
membrane conductance Regulator) проводили с использовани-
ем ПЦР с последующим ДНК-секвенированием.

Результаты. Среди обследованных больных из Чечен-
ской Республики 40 пациентов имели биаллельные мутации 
по p.Y515*. У 69 (95,8%) пациентов был выявлен патоген-
ный аллель p.Y515*, у 3 (4,2%) — биаллельные мутации по 
p.E92K. Патогенный вариант p.F508del не был обнаружен ни 
у одного пациента. Синдром псевдо-Барттера выявлен у 51 
(70,8%) пациента из Чеченской Республики, что существен-
но чаще по сравнению с общей группой больных (p < 0,001). 
Среди детей из чеченского этноса панкреатическая недоста-
точность достоверно чаще выявлялась среди пациентов, го-
мозиготных по p.Y515*, в сравнении с гетерозиготами. Тяжё-
лая степень панкреатической недостаточности была опреде-
лена у 40 (55,6%) пациентов, гомозиготных по p.Y515* (p < 
0,001). Отмечена тенденция к снижению уровня панкреати-
ческой эластазы у больных в более старшем возрасте у гете-
розигот по p.Y515*. Мекониевый илеус реже встречался среди 
пациентов с патогенным вариантом p.Y515*, чем среди паци-
ентов с p.F508del (p < 0,001). У больных данной группы брон-
хоэктазы диагностировались достоверно реже, чем у пациен-
тов из других регионов (p < 0,001).

Заключение. Дети чеченского этноса имеют не только ге-
нетические, но и клинические особенности МВ: раннее про-
явление заболевания в дебюте с синдромом псевдо-Барттера, 
тяжёлая панкреатическая недостаточность, отсутствие респи-
раторных проявлений в раннем возрасте. Знания особенно-
стей течения МВ у детей чеченского этноса важны не только 
для практической работы, но и для экономических расчётов 
затрат на лечение и лекарственные средства, особенно в эпо-
ху таргетной терапии МВ.

* * *

ЛЕЧЕНИЕ РЕБЁНКА С НЕКРОТИЗИРУЮЩИМ 
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СИНДРОМЕ
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Актуальность. Миелодиспластический синдром — это 
группа клональных заболеваний стволовых клеток, характе-
ризующаяся дисплазией эритроцитарного, лейкоцитарного, 
тромбоцитарного ростков и высоким риском трансформации 
в острый миелоидный лейкоз (ОМЛ). Среди детей в возрасте 
от рождения до 14 лет ежегодная заболеваемость составляет 
1,8 на 1 млн. Нарушения микроциркуляции в коже из-за тром-
боза концевых артерий при системном заболевании на фоне 
выраженной цитопении могут привести к формированию зон 
некроза с дефектами кожи и мягких тканей.

Описание клинического случая. У пациентки К., 16 лет, 
после блока химиотерапии по поводу ОМЛ в области боль-
ших половых губ появился очаг гиперемии. В динамике отёк 
нарастал, появились цианотичный оттенок, явления мацера-
ции. Из-за затруднения самостоятельного мочеиспускания по-
требовалась катетеризация мочевого пузыря. По данным по-
севов из очага были выявлены Escherichia coli и Pseudomonas 
aeruginosa. Несмотря на проводимую стимуляцию гранулоци-
топоэза, переливание форменных элементов крови, антибак-
териальную и местную терапию, было отмечено появление 
чётких границ некроза, которые ежедневно увеличивались в 
размерах. Оперативное вмешательство было необходимо, не-
смотря на нестабильность гемодинамики. При операции струп 
был удалён единым блоком. Учитывая размеры раневого де-
фекта от крыльев подвздошных костей, надлобковой области 
с переходом на промежность до ягодичных складок, предпо-
лагаемый экссудативный процесс, было принято решение ве-
сти рану в условиях отрицательного давления. При перевяз-
ках продолжающегося некротизирующего процесса подле-
жащих тканей не выявлено. С целью сокращения размеров 
дефекта применялся метод дозированного тканевого растяже-
ния, что позволило закрыть участки в подвздошных и ягодич-
ных областях. С целью адекватного отведения каловых масс 
была выведена колостома. На 21-е сутки после некрэктомии 
было выполнено замещение раневого дефекта промежности 
полнослойными перфорированными трансплантатами с пе-
редней поверхности правого бедра, приживление удовлетво-
рительное. Через 2 нед после снятия швов было выполнено 
закрытие колостомы. Через год с момента кожной пластики 
получен удовлетворительный результат: трофические прояв-
ления отсутствуют, физиологические отправления самостоя-
тельные, сохранён полный объём движений в нижних конеч-
ностях, пациентка и родители удовлетворены.

Заключение. При системном заболевании с выраженной 
цитопенией и нестабильным соматическим статусом возмож-
но выполнение кожной пластики при лечении обширных де-
фектов кожного покрова.

* * *
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Актуальность. В практической деятельности врачам при-
ходится сталкиваться с синдромом лимфоаденопатии. В связи 
с широким спектром этиологических факторов, способных вы-
зывать поражение лимфатической системы, необходимо про-
ведение комплексного обследования для своевременной по-
становки диагноза и начала терапии.

Описание клинического случая. Девочка, 11 лет, поступила 
в инфекционное отделение с жалобами на двустороннее уве-
личение подчелюстных лимфатических узлов (ЛУ)  Заболе-
вание манифестировало с увеличения подчелюстных ЛУ до 5 
см. В течение 2 лет отмечались рецидивы с аналогичной кли-
нической картиной, купировались самостоятельно. В дальней-
шем отрицательная динамика в виде увеличения размеров ЛУ, 
лабораторно подтверждено инфицирование вирусом Эпштей-
на–Барр, получала противовирусную терапию без эффекта. Ре-
бёнок проживает на территории России в течение 2 лет. При-
ехала из Пакистана, где имела контакт с лошадьми, корова-
ми, козами, употребляла в пищу не прошедшее термическую 
обработку молоко. Со слов родителей, вакцинирована по воз-
расту. При осмотре обращало на себя внимание увеличение 
подчелюстных ЛУ до 10 см справа, до 4 см слева. ЛУ камени-
стые, безболезненные при пальпации. Лабораторно выявлены 
ДНК вируса Эпштейна–Барр, вируса простого герпеса 6 типа, 
антитела к цитомегаловирусу, токсоплазме в диагностически 
значимых титрах. По данным инструментальных методов вы-
явлены признаки лимфоидной метаплазии увеличенных ЛУ 
с отсутствием нормальной дифференцировки, что, вероятно, 
соответствует проявлениям шейного лимфаденита инфекци-
онного, возможно, туберкулёзного генеза. Также описан каль-
цинат в нижней доле левого лёгкого. Впервые с момента пе-
реезда больной проведена туберкулинодиагностика, выявлена 
гиперергическая реакция проб Манту и Диаскин-теста в виде 
папулы 18 мм с везикулами. На основании полученных дан-
ных ребёнок переведён в центр фтизиопульмонологии. Под-
тверждён диагноз: туберкулёз периферических ЛУ. Первич-
ный туберкулёзный комплекс S8 правого лёгкого. Проведён 
курс химиотерапии с положительной динамикой.

Заключение. Приведённый клинический пример подчёр-
кивает значимость комплексного обследования ребёнка при 
подозрении на синдром лимфоаденопатии. При развитии дан-
ной патологии у пациентов из социальных групп риска по ту-
беркулёзу необходимы обязательное проведение туберкули-
нодиагностики и идентификация возбудителя.

* * *

СОВРЕМЕННЫЕ СПОСОБЫ КОРРЕКЦИИ 
МИКРОБИОТЫ КИШЕЧНИКА У ДЕТЕЙ

Соколова Е.В., Зубкова А.В.
Научные руководители: проф. Г.И. Смирнова, 
проф. А.А. Корсунский
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский университет), Москва, Россия

Ключевые слова: дети, микробиота кишечника, способы 
коррекции

Актуальность. Количественный состав и качественное со-
стояние микробиоты кишечника у детей изменяются под вли-
янием внутренних факторов, таких как здоровье матери, на-
следственная отягощённость, способ родоразрешения, вскарм-
ливание ребёнка на 1-м году жизни и изменения рациона 
питания, а также под действием внешних факторов окружаю-
щей среды, различных сопутствующих заболеваний, длитель-
ного использования лекарственных средств и др. Указанные 
факторы могут влиять как положительно, так и отрицательно 
на качественный и количественный баланс кишечной микро-
биоты, что может потребовать её коррекции.

Цель: определить эффективные способы коррекции ми-
кробиоты кишечника у детей для оптимизации её качествен-
ного и количественного состава.

Материалы и методы. В нашем обзоре мы использовали 
базы данных: PubMed, РИНЦ, Google Scholar.

Результаты. Существует множество рабочих способов 
коррекции кишечной микробиоты, например, питание может 
значительно изменять состав микроорганизмов в кишечни-
ке, так, у приверженцев западной диеты в популяции кишеч-
ной микробиоты уменьшена численность Bifidobacterium и 
Lactobacillus, а число Enterobacterales увеличено, тогда как 
при средиземноморской диете отмечается более высокая чис-
ленность Bifidobacterium, Lactobacillus и Bacteroidetes. При не-
достатке полезных микроорганизмов применяются пробиоти-
ки, пребиотики или их сочетание (синбиотики). Данные пре-
параты при попадании в пищеварительную систему ребёнка 
в достаточном количестве сохраняют свою активность, жиз-
неспособность и оказывают положительное влияние на вос-
становление нормальной микробиоты, а именно способству-
ют секреции антибактериальных веществ и подавлению роста 
патогенных и условно-патогенных бактерий; усилению эпите-
лиальной продукции муцина и кишечной барьерной функции; 
повышению локального и общего иммунного ответа. Приме-
нение антибиотиков по показаниям обеспечивает необходимое 
уменьшение числа патогенных микроорганизмов. Одним из 
самых перспективных способов коррекции микробиоты ки-
шечника у детей является трансплантация фекальной микро-
биоты. В последние годы трансплантацию фекальной микро-
биоты рассматривают как потенциальный метод эффективно-
го лечения воспалительных заболеваний кишечника, аутизма 
и метаболического синдрома, данный метод применяется для 
лечения рецидивирующей инфекции Clostridioides difficile.

Заключение. Современные способы коррекции нарушений 
кишечной микробиоты очень разнообразны, и при их правиль-
ном сочетании можно добиться эффективного лечения различ-
ных форм патологии у детей.

* * *
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ОСОБЕННОСТИ ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНОЙ 
ДИАГНОСТИКИ СИНДРОМА КРУЗОНА  
С ЧЁРНЫМ АКАНТОЗОМ

Соколова М.А., Хохлова А.П. 
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Ключевые слова: клинический случай, дети, пороки 
развития, диагностика

Актуальность. Синдром Крузона (СК) с чёрным аканто-
зом (ЧА) — синдромальный наследственный краниосиностоз, 
сопровождающийся деформациями мозгового и лицевого че-
репа и характеризующийся дополнительным наличием кож-
ных аномалий: ЧА, аномальной дерматоглификой пальцев. 
Наследуется данный вариант СК по аутосомно-доминантно-
му типу, вызывается мутацией в гене рецептора фактора ро-
ста фибробластов FGFR3. 

Описание клинического случая. Девочка У. от матери с не-
отягощённым соматическим анамнезом. На сроке гестации 
27 нед был диагностирован краниосиностоз. Ребёнок от 1-х 
своевременных самопроизвольных родов на 40-й неделе геста-
ции. При рождении масса тела 3250 г, длина тела 51 см, окруж-
ность головы 35 см, окружность груди 32 см, оценка по шкале 
Апгар 7/8 баллов. При рождении присутствовали нарастаю-
щие признаки дыхательных расстройств. При нейросоногра-
фии (НСГ) было выявлено наличие синостоза ламбдовидных 
и коронарных швов (акроцефалия). В возрасте 3 сут жизни с 
предварительным диагнозом «синдром Крузона» больная бы-
ла госпитализирована в отделение реанимации и интенсивной 
терапии новорождённых. При поступлении присутствовали 
признаки синдрома угнетения, нарушения мышечного тону-
са, врождённые пороки развития: акроцефалия, экзофтальм, 
гипертелоризм, гипоплазия средней части лица, аномальная 
дерматоглифика. По данным НСГ отмечалась дилатация пе-
редних рогов боковых желудочков головного мозга. Больной 
были проведены двусторонняя линейная краниотомия и те-
менно-затылочная краниосиностозэктомия. По данным НСГ 
после оперативного лечения отмечалось уменьшение дилата-
ции передних рогов боковых желудочков мозга. Синдромаль-
ный характер краниосиностоза подтвердило молекулярно-ге-
нетическое исследование: в 9-м экзоне гена FGFR3 была об-
наружена патогенная мутация, характерная для СК с ЧА. При 
выписке больной отмечались улучшение мышечного тонуса, 
нарастание общей двигательной и эмоциональной активно-
сти. Рекомендовано наблюдение педиатра, невролога, отори-
ноларинголога, челюстно-лицевого хирурга, нейрохирурга.

Заключение. Неклассическое течение заболевания, ил-
люстрируемое данным клиническим примером: акроцефалия 
(вместо часто встречающейся брахицефалии), отсутствие ЧА 
приводит к возникновению трудностей в постановке диагно-
за. Окончательная диагностика возможна только при выявле-
нии соответствующих мутаций, т.к. аномальная дерматогли-
фика может стать единственным проявлением изменения кож-
ных покровов при СК с ЧА.

* * *

КРОВОТЕЧЕНИЕ ИЗ НОСА КАК ПРОЯВЛЕНИЕ 
ГЕМОФИЛИИ У РЕБЁНКА

Султанов И.С., Чалова Ю.Д., Юшкова О.А.
Научный руководитель: Д.В. Еремцов 
Областная детская клиническая больница, Владимир, 
Россия 

Ключевые слова: клинический случай, носовые 
кровотечения, коагулопатии, диагностика 

Актуальность. Носовые кровотечения в детской практике 
встречаются часто, как правило, купируются быстро и само-
стоятельно, но обильные носовые кровотечения, которые тре-
буют серьёзных вмешательств, должны настораживать врача. 
Причинами кровотечений из носа могут быть как системные 
заболевания (коагулопатии, онкогематологические заболева-
ния, генетические болезни, артериальная гипертензия, приём 
некоторых препаратов), так и локальные изменения (травма 
носа, ожоги и атрофия слизистой носа, некоторые формы ри-
нитов, использование назальных капель). Таким образом, под 
маской носовых кровотечений могут скрываться тяжёлые коа-
гулопатии, требующие обязательной заместительной терапии.

Описание клинического случая. Мальчик А., 9 лет, родив-
шийся в Узбекистане, обратился в приёмное отделение вме-
сте с родителями с жалобами на кровотечение из носа. Из 
анамнеза известно, что около года назад ребёнок переехал в 
Россию. С детства беспокоят носовые кровотечения, которые 
купировались самостоятельно. Со слов родителей, у ребёнка 
появляются экхимозы при незначительных травмах, что так-
же встречается у родственников по материнской линии. Но-
совое кровотечение в момент обращения обильное, самосто-
ятельно не останавливалось, за медицинской помощью обра-
тились впервые. Локальный статус: носовое кровотечение из 
обеих половин полости носа, источник кровотечения не визу-
ализируется, обильное стекание крови по задней стенке глот-
ки. Ребёнку выполнена передняя тампонада полости носа с 
двух сторон, назначены гемостатическая терапия, анализы 
крови. В общем анализе крови было выявлено уменьшение 
числа тромбоцитов (125 × 109/л), в коагулограмме — гипоко-
агуляция. Ребёнок осмотрен гематологом, после дополнитель-
ного обследования установлен диагноз: дефицит VIII факто-
ра свертывания (гемофилия А).

Заключение. Особенностью клинического течения болез-
ни у ребёнка является то, что гемофилия к данному возрасту 
не проявилась в виде кровоизлияний в суставы и мышцы, что 
характерно при отсутствии заместительной терапии. Привле-
чение специалистов позволяет установить причину носово-
го кровотечения и начать заместительную терапию основно-
го заболевания.

* * *
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СИНДРОМ НОВОРОЖДЁННОГО ОТ МАТЕРИ  
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Актуальность. С увеличением распространённости са-
харного диабета (СД) увеличилось и число случаев гестаци-
онного СД (ГСД), что связано с высокой распространённо-
стью ожирения и избыточной массы тела в мире. Каждый год 
может рождаться до 150 тыс. детей от матерей с диабетом. 

Описание клинического случая. Мальчик П., от 3-й бере-
менности, 3-х оперативных родов в сроке 39 нед. + 2 дня от 
женщины 29 лет, на учёте по беременности с 6 нед. Предгра-
видарную подготовку не проходила. Индекс массы тела (ИМТ) 
при постановке на учет — 41. Данная беременность протека-
ла на фоне субклинического гипотиреоза, ожирения 3 степе-
ни (ИМТ 43,9). Диагноз матери: Рубец на матке (2). ГСД. Ги-
перинсулинизм. Плод гигант. При рождении масса тела ре-
бёнка 6080 г, длина тела 60 см, окружность головы 38 см, 
окружность груди 40 см, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. 
Состояние при рождении удовлетворительное. Закричал сразу. 
Самочувствие не нарушено. Крик громкий. Поза флексии. То-
нус мышц удовлетворительный. Голова округлой формы, швы 
закрыты. Большой родничок 1,0 × 1,0 см. Кости черепа плот-
ные. Подкожная жировая клетчатка развита избыточно, рас-
пределена равномерно. На осмотр реагирует адекватно. Тем-
пература тела в норме. К груди приложен через 50 мин после 
рождения. Сахар крови через 2 ч после рождения 3,8 ммоль/л 
(норма). Выставлен клинический диагноз: Синдром новоро-
ждённого от матери с ГСД. Для наблюдения и обследования 
ребёнок госпитализирован в отделение патологии. В динами-
ке состояние удовлетворительное. На смешанном вскармли-
вании: грудь матери + докорм смесью «Нутрилон», учитывая 
недостаточную лактацию у матери, усваивает. Соматический 
и неврологический статусы без особенностей. Стул и диурез 
в норме. Привит по плану. Выписан домой на 6-й день жиз-
ни под наблюдение участкового врача. масса тела при выпи-
ске: 5516 г (–564,0 г с рождения). Максимальная потеря мас-
сы тела составила 9,2%.

Заключение. ГСД ассоциируется с повышенным риском 
эмбриональных, фетальных и неонатальных осложнений, а это 
значит, что дети от матерей с ГСД имеют более высокий риск 
заболеваемости и смертности по сравнению с детьми от мате-
рей, не страдающих СД. Поэтому их ведение должно предус-
матривать метаболический мониторинг с измерением уровня 
глюкозы в крови и ультразвуковым контролем.

* * *

СПОСОБЫ ЛЕЧЕНИЯ ГНОЙНЫХ РАН У ДЕТЕЙ
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Актуальность. Гнойно-воспалительные заболевания мяг-
ких тканей — актуальная проблема детской хирургии. Высо-
кий риск осложнений и быстрое формирование антибиотико-
резистентности в популяции требуют новых подходов к лече-
нию гнойных ран у детей.	

Цель работы: определить ведущие направления лечения 
гнойно-воспалительных заболеваний у детей. 	

Материалы и методы. В нашем обзоре мы использовали 
базы данных: РИНЦ, PubMed, Google Scholar.

Результаты. В cовременной детской хирургии предложен 
ряд новых методов терапии гнойных ран (ГР), многие из них 
эффективны при разных формах гнойной хирургической па-
тологии у детей. В этот комплекс следует включить использо-
вание клеточных и бесклеточных матриксов, полимерные ги-
дрогелевые покрытия, гидрохирургические технологии, ва-
куум-терапию, гипербарическую оксигенацию, озонотерапию, 
энзимотерапию, применение липосомальных растворов анти-
биотиков. Установлено, что бесклеточный и клеточный кож-
ный матриксы могут стимулировать заживление кожи. Эти 
средства эффективны для лечения длительно незаживающих 
ГР и ожогов. Гидрогелевые покрытия снижают бактериаль-
ную обсеменённость тканей, стимулируют регенерацию и эф-
фективны при лечении длительно незаживающих, повторно 
инфицированных ран и ожогов. Вакуум-терапия хорошо за-
рекомендовала себя в лечении сложных, в том числе ГР. Ис-
пользование этого метода позволяет значительно уменьшить 
число перевязок, увеличивает время заживления раны и дли-
тельность применения системной антибиотикотерапии. Этот 
метод одинаково безопасен в сравнении с асептическими по-
вязками. Вакуум-терапию можно рекомендовать при лече-
нии острых инфицированных ран большой площади, острых 
и хронических ран с обширным дефектом мягких тканей, об-
нажением сосудисто-нервных пучков, костных структур и эле-
ментов остеосинтеза. 

Гидрохирургические технологии сокращают число по-
вторных хирургических операций, их длительность и бакте-
риальную обсеменённость тканей. Их применение позволяет 
хирургам обрабатывать воронкообразные и глубокие раны с 
неровным рельефом. Гипербарическая оксигенация уменьша-
ет срок лечения ГР и эффективна при ишемических осложне-
ниях кожного трансплантата или лоскута. Озонотерапия по-
ложительно влияет на течение раневого процесса, ускоряет 
сроки заживления и полезна при лечении ГР и гнойно-некро-
тических ран. При этом доказано уменьшение сроков купи-
рования гнойно-воспалительного процесса. Энзимотерапия 
также ускоряет заживление ГР и снижает стоимость лечения. 
Использование липосомальных растворов антибиотиков су-
щественно улучшает клинические и лабораторные показате-
ли больных уже на 3-и сутки лечения ГР. 

Заключение. Представленный нами краткий перечень со-
временных методов лечения ГР показывает, что большинство 
из них эффективны и безопасны. При лечении ГР наиболее эф-
фективны вакуум-терапия и озонотерапия, а также применение 
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асептических повязок. Выбор метода хирургического лечения 
ГР должен определяться с учётом возраста ребёнка, тяжести 
раневого процесса, наличия сопутствующих заболеваний.

* * *

РОЛЬ ИНФЕКЦИОННОГО МОНОНУКЛЕОЗА  
В ФОРМИРОВАНИИ КОНТИНГЕНТА ЧАСТО 
БОЛЕЮЩИХ ДЕТЕЙ

Томасова Н.А., Иванов Л.А. 
Научный руководитель:  
проф. М.Ю. Галактионова 
Псковский государственный университет Минобрнауки 
России, Псков, Россия

Ключевые слова: дети, инфекции, инфекционный 
мононуклеоз, часто болеющие дети

Актуальность. Одно из ведущих мест в структуре воз-
душно-капельных инфекций у детей принадлежит инфекци-
онному мононуклеозу (ИМ). Пожизненная персистенция ви-
руса Эпштейна–Барр (ВЭБ) в организме человека приводит к 
снижению уровня Т-лимфоцитов, вторичному нарушению гу-
морального иммунитета, что способствует учащению бакте-
риальных и вирусных инфекций. 

Цель: выявить особенности течения ИМ и его роль в фор-
мировании контингента часто болеющих детей. 

Материалы и методы. Проведён ретроспективный ана-
лиз историй болезни 23 детей в возрасте 4–7 лет, прошедших 
лечение с диагнозом: ИМ (ВЭБ), типичный, среднетяжёлая 
форма. ВЭБ-этиология заболевания подтверждена у всех де-
тей методами иммуноферментного анализа и полимеразной 
цепной реакции в лимфоцитах крови. 

Результаты. Острое течение ВЭБ-инфекции наблюда-
лось у большинства детей (19%). При повторном осмотре че-
рез 3 мес нормализация состояния и лабораторных показате-
лей выявлена у 26,2% больных. Затяжное течение заболевания 
регистрировалось у 12 (52,2%) детей, об этом свидетельство-
вали лимфаденопатия, затруднения носового дыхания, ге-
патомегалия, астеновегетативный синдром на протяжении 
3–6 мес. Хроническое течение ИМ установлено у 34,7% боль-
ных. В клинической картине отмечались длительный субфе-
брилитет, генерализованная лимфаденопатия, затруднённое 
носовое дыхание, а также наличие в крови маркеров активной 
ВЭБ-инфекции. В катамнезе у 6 пациентов с хроническим те-
чением ВЭБ-инфекции исчезновение клинических симптомов 
и нормализация лабораторных показателей произошли толь-
ко через 9 мес после заболевания. У такого же числа больных 
была выявлена нормализация объективных данных и сероло-
гических показателей только через 1 год после перенесённой 
ВЭБ-инфекции. Рецидивирующее течение ИМ, подтверждён-
ное серологическими обследованиями и обнаружением IgM 
VCA, IgG NA-1, IgG EA, выявлено у 13,1% больных. У 21,7% 
детей было латентное течение болезни, когда на фоне клини-
ческого благополучия в крови выявлялись маркеры активной 
ВЭБ-инфекции — IgM VCA. Проведённый в динамике через 
12 мес клинико-лабораторный мониторинг с использованием 
серологических и молекулярно-биологических методов обсле-
дования показал, что более половины всех наблюдаемых де-
тей (13 человек; 56,5%) могут быть отнесены в группу часто 
болеющих. Частота респираторных эпизодов у них состави-
ла 6–7 раз в год, бактериальные осложнения в виде рециди-

вирующих бронхитов выявлены у 76,9% больных, отиты — 
у 46,2%, синуситы — у 38,5%. 

Заключение. Дети, переболевшие ИМ, формируют груп-
пу часто болеющих рекуррентными инфекциями; бактери-
альные осложнения регистрировались более чем у полови-
ны реконвалесцентов.

* * *

ТРОМБОТИЧЕСКАЯ ТРОМБОЦИТОПЕНИЧЕСКАЯ 
ПУРПУРА У ДЕВОЧКИ 12 ЛЕТ

Трофимова А.В., Разуваева Ю.Ю. 
Научные руководители: доцент В.С. Леднева, 
Н.Б. Юдина
Воронежский государственный медицинский университет 
имени Н.Н. Бурденко Минздрава России, Воронеж, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
тромбоцитопеническая пурпура, диагностика 

Актуальность. Тромботическая тромбоцитопеническая 
пурпура (ТТП) — острое опасное для жизни гематологиче-
ское заболевание, раннее выявление и лечение которого име-
ют решающее значение для прогноза. 

Описание клинического случая. Девочка, 12 лет, переведена 
в онкогематологическое отделение в тяжёлом состоянии. При 
осмотре — иктеричность кожных покровов, на коже туловища 
экхимозы, носовое кровотечение. В общем анализе крови выяв-
лены анемия (80 г/л), тяжёлая тромбоцитопения (17–23 × 109/л), 
ускорение СОЭ. В биохимическом анализе крови — повы-
шение уровня мочевины (14,3 млМ/л), содержание СРБ (26,9 
мг/л), активность лактатдегидрогеназы 2868 ЕД/л, концентра-
ция билирубина 79,9 млМ/л за счёт свободной фракции, фер-
ритина 873 нг/мл. Уровень витамина В12 — 78 пкг/мл. Группа 
крови АВ Rh+, фенотип СсДdEe kell(–), антиэритроцитарные 
антитела — отрицательные. Активность металлопротеазы, рас-
щепляющей сверхкрупные мультимеры фактора Виллебранда 
(AДAMATS13), при первичном определении значительно сни-
жена — 12. В общем анализе мочи протеинурия 1 г/л, микро-
гематурия. Проба Кумбса — отрицательная. Из костного мозга 
получен пунктат со сниженной клеточностью, полиморфный, 
включает умеренное количество нейтрального жира, единич-
ные элементы стромы. Мегакариоцитарный росток представ-
лен единичными мегакариоцитами без видимой отшнуровки 
тромбоцитов. Нейтрофильный росток сохранён, представлен 
преимущественно зрелыми формами. Эритроцитарный росток 
расширен. При проведении УЗИ органов брюшной полости вы-
явлены признаки диффузных изменений в поджелудочной же-
лезе, сгущенной желчи в жёлчном пузыре, спленомегалии, уве-
личенных в размерах почек, диффузных изменений паренхимы 
почек, утолщения стенок чашечно-лоханочной системы обеих 
почек, пиелоэктазия слева. При МРТ головного мозга выявле-
ны признаки внутричерепной гипертензии. Получала лечение 
преднизолоном 60 мг/сут в течение 2 нед с последующим сни-
жением дозировки, проводилось переливание свежезаморожен-
ной плазмы и эритроцитарной взвеси для купирования геморра-
гического синдрома с применением плазмафереза. Применялся 
иммуносупресивный препарат Мабтера 375 мгк/м N 4, фолие-
вая кислота, витамин В12 по 250 мкг внутримышечно по 3 инъ-
екции. С улучшением выписана домой. Рекомендовано продол-
жить приём преднизолона по 10 мг до получения данных кон-
трольного обследования на AДAMATS 13. 
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Заключение. Медицинская наука значительно продвину-
лась в понимании патофизиологии заболеваний системы кро-
ви, что позволяет провести точную диагностику других тром-
ботических микроангиопатий, при этом измерение активно-
сти фермента ADAMTS13 и аутоантител имеет центральное 
значение.

* * *

СПОНТАННЫЙ ПНЕВМОТОРАКС НА ФОНЕ 
БРОНХИАЛЬНОЙ АСТМЫ И ВПЕРВЫЕ 
ВЫЯВЛЕННОЙ БУЛЛЁЗНОЙ ЭМФИЗЕМЫ  
У БОЛЬНОГО 14 ЛЕТ

Тынникова В.В.
Научный руководитель: доцент Т.А. Миненкова
Курский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Курск, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, 
бронхиальная астма, эмфизема, диагностика

Актуальность. К спонтанному пневмотораксу (СП) у де-
тей может привести разрыв невыявленных булл или кист, ма-
нёвры Вальсальвы. В зоне риска в данном случае находятся 
дети с дегенеративными заболеваниями лёгких и другими не-
обнаруженными предрасполагающими факторами, даже если 
симптомы СП развились на фоне относительного благополу-
чия со стороны лёгких у пациента.

Описание клинического случая. Больной Н., 14 лет. Предъ-
являл жалобы на сухой кашель, одышку при физической на-
грузке, тянущие боли в правой половине грудной клетки. Пе-
речисленные жалобы появились 2 дня назад после поперхи-
вания. Поступил в приёмное отделение с предварительным 
диагнозом: Инородное тело трахеобронхиального дерева. Па-
циент страдает лёгкой степенью бронхиальной астмы и со-
общает о наличии буллёзных изменений в лёгких у отца. По 
данным рентгенографии органов грудной клетки (ОГК) диа-
гностирован правосторонний пневмоторакс, выполнено дре-
нирование левой плевральной полости. При компьютерной 
томографии ОГК получены данные, которые могут соответ-
ствовать правостороннему апикальному пневмотораксу, фи-
брозно-очаговым и буллезным изменениям S1 правого лёгко-
го, признакам спаечного процесса в правой плевральной по-
лости. Результаты определения функции внешнего дыхания: 
нарушение смешанного типа, лёгкой степени тяжести (I сте-
пень). Спустя 10 дней проведено плановое оперативное ле-
чение и сформирован клинический диагноз. Основной диг-
ноз: Буллезная эмфизема лёгких. Буллы верхней доли правого 
лёгкого. Правосторонний спонтанный пневмоторакс. Выпол-
нены операции: дренирование правой плевральной полости; 
видеоторакоскопическая резекция верхней доли правого лёг-
кого при осложнённой эмфиземе. Субтотальная плеврэкто-
мия. Сопутствующий диагноз: Бронхиальная астма, смешан-
ная форма, лёгкой степени тяжести, контролируемое течение, 
I степени, дыхательная недостаточность I степени. По данным 
контрольной рентгенографии ОГК: лёгкое расправлено, апи-
кально определяется небольшое количество воздуха. Синусы 
свободны. Тень средостения не смещена.

В удовлетворительном состоянии больной выписан из ста-
ционара под наблюдение хирурга.

Заключение. Представленный клинический случай демон-
стрирует значимость настороженности относительно возмож-

ного развития СП у детей с дегенеративной лёгочной патоло-
гией в семейном анамнезе. У больного не была своевременно 
выявлена буллёзная эмфизема, что привело к необходимо-
сти выполнения радикального оперативного вмешательства.

* * *

ОЦЕНКА ИММУННГО ОТВЕТА У ДЕТЕЙ РАННЕГО 
ВОЗРАСТА 

Усинская О.А.
Научный руководитель: проф. А.В. Еремеева
Первый Московский государственный медицинский 
университет имени И.М. Сеченова Минздрава России 
(Сеченовский университет), Москва, Россия

Ключевые слова: дети, иммунный ответ, маркеры,  
диагностика

Актуальность. В течение последнего десятилетия в прак-
тику российского здравоохранения активно внедряется ко-
личественное определение универсальных маркеров Т-кле-
точных — TREC (T-cell receptor excision circle) и В-клеточ-
ных — KREC (kappa-deleting recombination excision circle) 
иммунодефицитов.  

Цель: провести ретроспективный анализ связей между 
концентрациями маркеров TREC/KREC и показателями гемо-
граммы у доношенных и недоношенных детей раннего воз-
раста с инфекционной патологией и без таковой. 

Материалы и методы. На базе ДГКБ № 9 им. Г.Н. Спе-
ранского проведено одноцентровое ретроспективное когорт-
ное обследование 468 детей от рождения до 6 мес. Проведён 
анализ показателей TREC/KREC, гемограммы и уровней им-
муноглобулинов. Дети были распределены на 2 группы: груп-
пу А составили дети с различной инфекционной патологией, 
группу В — дети с неинфекционными заболеваниями. 

Результаты. При обследовании  всех наблюдавшихся де-
тей выполнены 553 теста TREC/KREC, повторный анализ был 
проведён у 69 больных, между тестами проходило 8 дней [2–
26]. Доношенным и недоношенным детям  анализ выполнял-
ся с одинаковой частотой. Группу А составил 351 ребёнок, в 
группу В было включено 117 детей. Средний возраст обсле-
дованных детей 1 мес, мальчиков было 279, девочек — 189. 
Летальный исход был зарегистрирован в 8 случаях. Сред-
ний уровень лейкоцитов у детей группы А — 11 645 [8332; 
16 277]; концентрация гемоглобина — 122 [103; 145]; число 
тромбоцитов — 271 [176; 388]; уровень IgG — 5,92 [3,2; 8,1]; 
TREC — 1372 [537; 2535]; KREC — 1421 [641; 3316]. У де-
тей группы В число лейкоцитов — 11 390 [9225; 17 850], p = 
0,508; концентрация гемоглобина — 137 [116; 160], p < 0,001; 
число тромбоцитов — 278 [196; 413], p = 0,4; уровень IgG — 
7,14 [4,2; 8,8], p = 0,031; TREC — 1700 [907; 2891], p = 0,019; 
KREC — 1339 [611; 2968], p = 0,7. Выборка уровней TREC: 
Q1–Q3 = 618–2575 [1,98; 13 068], уровней KREC: Q1–Q3 = 
622–3201 [26; 20 098].

Заключение. Установлена обратная корреляция между 
уровнями TREC и  числом лейкоцитов и прямая связь — меж-
ду содержанием гемоглобина, тромбоцитами, IgG и уровнем 
TREC. Исключения составили значения TREC/KREC «выше 
нормы», там отмечалась обратная корреляция между уров-
нями лейкоцитов, тромбоцитов, гемоглобина и TREC/KREC. 
Таким образом, помимо скрининга первичных иммунодефи-
цитов, концентрации TREC и KREC в крови могут служить 
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прогностическими маркерами тяжести инфекционно-воспа-
лительных заболеваний. 

* * *

ЛЕКАРСТВЕННО-ИНДУЦИРОВАННАЯ 
ГИПЕРЧУВСТВИТЕЛЬНОСТЬ У ПОДРОСТКА, 
АССОЦИИРОВАННАЯ С ПРИЁМОМ 
ЛЕКАРСТВЕННОГО СРЕДСТВА 

Федосеева А.А., Иванова Е.В. 
Научные руководители: доцент А.Б. Долина, 
доцент Е.П. Батаева
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Актуальность. Синдром лекарственной гиперчувстви-
тельности (DRESS-синдром) — потенциально жизнеугрожа-
ющая реакция на лекарственные средства, при которой воз-
никают кожная сыпь, лихорадка, лимфоаденопатия, гепатит, 
кардит, лейкоцитоз, эозинофилия. Встречается 1 случай на 
10 000 населения.

Описание клинического случая. Пациентка Ш., 14 лет, за-
болела остро 03.12.2022, когда появились насморк, боль в 
горле, повышение температуры тела до 39оС, в динамике от-
мечались кожный зуд, экзантема, энантема и диарея. Лечи-
лась амбулаторно, без эффекта. В анамнезе по рекомендации 
психиатра девочка по схеме принимала препарат Ламотрид-
жин. С 19.12.2022 по 30.12.2022 пациентка находилась на об-
следовании и лечении в краевой инфекционной больнице, с 
30.12.2022 по 05.02.2023 — в краевой детской клинической 
больнице. Несмотря на проводимую терапию, ребёнок про-
должал лихорадить на высоких цифрах, усиливались кожные 
проявления с крупнопластинчатым шелушением, сохраня-
лась лимфоаденопатия, присоединились поражения печени с 
острой печёночной недостаточностью и миоперикардит, пери-
одически возникала диарея, в дальнейшем синдром Кушинга 
на фоне длительного лечения стероидами. Отмечено, что на 
любые катетеризации, попытки внутривенного введения ле-
карственных средств появлялась реакция в виде отёка в месте 
введения, усиливалась сыпь, нарастал отёк лица. 06.02.2023 
пациентку перевели в педиатрическое диагностическое отде-
ление РДКБ г. Москвы, где более 6 мес проводился диагности-
ческий поиск. За этот период ведущими проявлениями болез-
ни были лихорадка, тотальное поражение кожи (эритродермия, 
папулёзная сливающаяся сыпь, массивное шелушение, отёки, 
зуд), лейкоцитоз, анемия, эозинофилия, гепатит, кардит, коа-
гулопатия, диарея. Кожный процесс носил волнообразный ха-
рактер. Исключалась болезнь Девержи. Впервые положитель-
ная динамика у пациентки была отмечена в июне 2023 г. по-
сле отмены антибиотиков и введения устекинумаба. Рецидив 
кожного синдрома произошёл после приёма метамизола на-
трия, после чего по решению консилиума введён меполизумаб, 
получен быстрый и значимый эффект в виде полного очище-
ния кожи. Выставлен диагноз: (МКБ Т.88.7) DRESS-синдром.

Заключение. В данном клиническом случае отражены осо-
бенности течения и трудности дифференциальной диагно-
стики DRESS-синдрома, почти не встречающегося рутинно в 
практике врача. Случай наглядно иллюстрирует значимость 

своевременной диагностики синдрома, позволяющей в крат-
чайшие сроки назначить лечение.

* * *
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Актуальность. Синдром КАТ6А — это редкое генети-
ческое заболевание, вызванное мутацией гена КАТ6А, кото-
рый расположен на 8-й хромосоме и регулирует синтез белка 
другими генами. Характерные симптомы этого синдрома: за-
держка психомоторного и речевого развития ребёнка, патоло-
гия сердечно-сосудистой системы, глаз и желудочно-кишеч-
ного тракта. В большинстве случаев мутации в гене KAT6A 
возникают спонтанно.

Описание клинического случая. Девочка, 6 лет, от 3-й бе-
ременности, протекавшей на фоне токсикоза, угрозы преры-
вания. Роды 2-е срочные, патологические, путём кесарева 
сечения. Из роддома переведена в отделение патологии но-
ворождённых. У девочки отмечалось отставание нейропси-
хического развития: самостоятельно сидит с 8,5 мес, ходит с 
1,3 лет, говорит одно слово. В общем анализе крови выявле-
ны тромбоцитопения до 35 × 109/л, лейкопения до 1,7 × 109/л, 
нейтропения до 0,3 × 109/л. Была переведена в онкогемато-
логическое отделение. В июле 2018 г. больной было прове-
дено полноэкзомное секвенирование экзома: выявлена ранее 
не описанная гетерозиготная мутация в 17-м экзогене гена 
КАТ6А (chr8:41790988G>A), приводящая к появлению сай-
та преждевременной терминации трансляции в 1584 кодоне 
(p.Gln1584Ter, NM_006766.3). Дополнительно были выстав-
лены диагнозы: гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь 
с эзофагитом, поверхностный гастрит; ларинготрахеомаля-
ция, дисфагия, дизартрия; атаксический синдром; вторичный 
нервно-мышечный синдром. Выявлена тяжёлая врождённая 
трёхростковая аплазия кроветворения в рамках генетическо-
го синдрома. Проводилась стимуляция лейкопоэза — без эф-
фекта. Проведено 19 гемотрансфузий эритроцитарной взве-
си 0(I)Rh(+). В сентябре 2019 г. была проведена аллогенная 
трансплантация гемопоэтических стволовых клеток от нерод-
ственного донора. Выражены стигмы дизэмбриогенеза (ги-
погелоризм, эпикант, асимметрия лица, уплощённый кончик 
носа, пигментные пятна кофейного цвета на туловище, низ-
ко расположенные ушные раковины, готическое нёбо, отсто-
ящие большие пальцы рук). Больная по жизненным показа-
ниям получает антибактериальную терапию: бициллин-5 по 
600 тыс. ЕД 1 раз в 4 нед; сопроводительную терапию вита-
мином D по 1000 МЕ 1 раз в день внутрь длительно. 

Заключение. На сегодняшний день по всему миру насчи-
тывается 90 пациентов с синдромом КАТ6А. С каждым годом 
улучшаются методы диагностики и определения фенотипиче-
ской характеристики гена КАТ6А. 

* * *
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Актуальность. Буллёзный эпидермолиз — врождённое 
заболевание, проявляющееся болезненными пузырями на ко-
же и слизистых оболочках после воздействия незначительно-
го травмирующего агента. Дистрофическая форма с более глу-
боким уровнем поражения кожи характеризуется тяжёлым те-
чением процесса. Заболевание является редким, но оказывает 
выраженное негативное влияние на качество жизни больно-
го и его семьи, на физическое развитие ребёнка, имеет риски 
малигнизации и иных тяжёлых осложнений.

Описание клинического случая. Мальчик, 13 лет, посту-
пил повторно в отделение дерматологии с группой лазерной 
хирургии НМИЦ здоровья детей Минздрава России. Жалобы: 
распространённые высыпания на коже с зудом и болезненно-
стью, затруднения при глотании, отсутствие самостоятельного 
стула. Мать и отец ребёнка — двоюродные брат и сестра. Де-
бют заболевания с 1-х суток жизни в виде пузырей на слизи-
стой оболочке полости рта. На 5-е сутки жизни ребёнка был 
поставлен диагноз: Врождённый буллёзный эпидермолиз, что 
было подтверждено данными молекулярно-генетической диа-
гностики (обнаружена мутация в гене COL7A1). С 3 мес жиз-
ни больного отмечалось выпадение ногтей, к 5 мес все ног-
тевые пластинки отсутствовали. В анамнезе хронический 
запор, долихосигма, мегаректум, дилатационная кардиомио-
патия, иммунодефицит неуточнённый. С 2016 г. было прове-
дено 4 операции баллонной дилатации пищевода с времен-
ным положительным эффектом, пациент неоднократно го-
спитализирован в связи с ухудшением клинической картины 
заболевания. Кожный патологический процесс имеет распро-
странённый симметричный характер, представлен пузырями, 
эрозиями, геморрагическими корочками, чешуйками. Высы-
пания локализованы на коже туловища, кистей и стоп, колен-
ных областей, сопровождаются болезненностью и зудом. На 
коже в области голеней отмечаются атрофические рубцы с бе-
лесоватым оттенком. В области лба, носа, щёк имеются мно-
жественные милиумы, гипер- и гипопигментированные пят-
на. Ногтевые пластинки на руках и ногах отсутствуют. Ми-
неральная плотность костей (Z-score –3,2), костный возраст, 
индекс массы тела (Z-score –4,06) ниже возрастных значений. 
Лабораторно выявлены гипоальбуминемия, железодефицит-
ная анемия, при УЗИ признаки гепатоспленомегалии, эпиди-
димит справа. При консультировании дефектолога выявлено 
нарушение познавательного развития.

Заключение. Клинический случай представляет интерес 
из-за редкости представленной патологии, а также призван об-
ратить внимание специалистов на разнообразие клинических 
проявлений, сопутствующих заболеваний и нарушения физи-
ческого развития ребёнка.

* * *
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Актуальность. Синдром Хантера (мукополисахари-
доз II типа, МПС II) — это метаболическое заболевание, 
вызванное дефицитом или отсутствием фермента идуро-
нат-2-сульфатазы, участвующего в расщеплении двух глико-
заминогликанов (ГАГ) — дерматансульфата и гепарансуль-
фата. Дефицит фермента приводит к накоплению мукополи-
сахаридов в организме. ГАГ нетоксичны, но их накопление в 
организме приводит к разнообразным прогрессирующим на-
рушениям. Наследование синдрома Хантера имеет рецессив-
ный, сцепленный с Х-хромосомой, характер. Популяционная 
частота МПС II типа — 1 ребенок на 140–156 тыс. живых но-
ворождённых мальчиков.

Описание клинического случая. В педиатрическое отделе-
ние поступил мальчик 15 лет с жалобами на задержку психо-
речевого развития, нарушения поведения, гиперактивность, 
ограничение движений в суставах, тугоподвижность и де-
формацию суставов, хождение на носочках. Отмечались бы-
страя утомляемость, храп во сне, снижение слуха. В возрас-
те 5 лет был поставлен диагноз: Синдром Хантера (МПС II). 
Диагноз подтверждён ДНК-диагностикой, рекомендована по-
жизненная ферментозаместительная терапия препаратом эла-
праза (идурсульфаза) в дозе 0,5 мг/кг еженедельно. Выявлены 
характерные для данного заболевания признаки. Гаргоиличе-
ские черты лица: макроцефалия, выступающие лобные бугры, 
запавшая переносица, широко расставленные глаза, короткие 
носовые ходы с вывернутыми кнаружи ноздрями, полуоткры-
тый рот, макроглоссия и гиперплазия дёсен, утолщённые гу-
бы; короткая шея, низкая линия роста волос на лбу, длинные 
густые ресницы и брови, жёсткие, прямые, светлые волосы; 
неправильная форма грудной клетки; отставание в росте, уко-
роченные конечности, широкие ладони, стопы; множествен-
ный дизостоз, тугоподвижность в суставах, походка «впере-
валку» из-за возникающих контрактур; систолический шум 
в сердце вследствие повреждения клапанов накопившимися 
мукополисахаридами.

Заключение. В первые годы жизни у детей могут не на-
блюдаться признаки заболевания. Методами ранней диагно-
стики является молекулярно-генетическое исследование ДНК 
биоптата ворсин хориона на 9–11-й неделях беременности, на 
18–22-й неделе возможно определение ГАГ в амниотической 
жидкости. Постепенно происходит накопление большого ко-
личества ГАГ, в возрасте 3–8 лет и старше симптомы заболе-
вания начинают проявляться клинически. При комплексной 
оценке состояния здоровья детей раннего возраста необходи-
ма настороженность педиатров для диагностики этой редкой 
формы патологии.

* * *
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Актуальность. Болезнь Легга–Кальве–Пертеса (БЛКП), 
или остеохондропатия головки бедра, — форма патологии бе-
дренной кости и тазобедренного сустава (ТБС), в основе ко-
торой лежит нарушение кровоснабжения головки бедренной 
кости с постепенным развитием её некроза. Первая стадия за-
болевания обратима при благоприятном течении (небольшой 
объём очага некроза). Заболевание может разрешиться до на-
чала развития деформации головки бедра, но диагностика в 
этот период затруднена: рентгенодиагностика неинформатив-
на. Распространённость этой формы патологии — от 0,4 до 
29 на 100 тыс. детей, выявляется в возрасте 4–12 лет, чаще у 
мальчиков, чем у девочек. Эффективный результат консерва-
тивного лечения БЛКП составляет 2–4 года, однако достига-
ется он не более чем в 50% случаев.

Описание клинического случая. Мальчик, 9 лет, при по-
ступлении в травматологическое отделение предъявлял жало-
бы на боли и ограничение движения в области правого ТБС. 
Диагноз БЛКП был поставлен в возрасте 4 лет. На рентгено-
грамме: значительные изменения в области ТБС — в прямой 
проекции диагностировалась сплющенная головка бедра с 
частичным вывихом в полости вертлужной впадины, укоро-
чение шейки с участками некроза головки, что соответству-
ет 3–4 степени остеопатии. Получал физиотерапевтическое 
лечение, выписан с некоторым улучшением. Девочка, 6 лет, 
при поступлении предъявляла жалобы на хромоту и ограни-
чение движения в области левого ТБС. Больна на протяжении 
3 лет. Наблюдается с диагнозом БЛКП 3 степени. При осмо-
тре — укорочение левой ноги на 1,5 см, резкое ограничение 
ротации левого ТБС. На рентгенограмме — снижение высо-
ты головки левого бедра с участками некроза и укорочением 
шейки бедренной кости. После консервативного лечения — 
некоторое улучшение.

Заключение. Клинические симптомы БЛКП в начале за-
болевания скудны или отсутствуют. Первыми симптомами 
заболевания являются жалобы на усталость во время ходь-
бы, хромоту, боль в ТБС, исчезающая в покое или во время 
сна. Лечение детей с БЛКП предполагает продолжительную 
реабилитацию: лечебную гимнастику, тонизирующий мас-
саж, электростимуляцию мышц в области ТБС. В результа-
те прекращается прогрессирование миотрофии и сохраняет-
ся функциональная активность суставов. При неэффективно-
сти консервативного лечения и использования ортопедических 
приспособлений рекомендуется хирургическое лечение: эндо-
протезирование, туннелизация, устранение взаимного давле-
ния поверхностей сустава и контрактур мышц.

* * *

ВЛИЯНИЕ ЛАЗЕРНОЙ КОАГУЛЯЦИИ  
ПРИ РЕТИНОПАТИИ НЕДОНОШЕННЫХ  
НА СТРУКТУРНЫЕ ОСОБЕННОСТИ СЕТЧАТКИ

Хлопкова Ю.С., Макогон С.И. 
Научные руководители: Н.В. Горбачева,  
Д.И. Иванова 
Алтайский государственный медицинский университет 
Минздрава России, Барнаул, Россия

Ключевые слова: дети, ретинопатия недоношенных, 
оптическая когерентная томография, лазерная 
коагуляция

Актуальность. Лазерная коагуляция аваскулярных зон 
сетчатки является признанным способом лечения активной 
прогрессирующей ретинопатии недоношенных (РН) и профи-
лактики развития тяжёлых форм заболевания с необратимой 
потерей зрения. Применение оптической когерентной томо-
графии при РН позволяет детально изучить микроструктур-
ные особенности сетчатки, т.к. состояние сетчатой оболоч-
ки напрямую влияет на формирование зрительных функций.

Цель: выявить структурные особенности сетчатки у де-
тей с РН после лазерной коагуляции сетчатки. 

Материалы и методы. Обследовано 36 детей (72 глаза) 
в возрасте 6–15 лет. В 1-ю группу вошли 15 детей (30 глаз) с 
0–II степенями рубцовой фазы РН (с самопроизвольным ре-
грессом). Во 2-ю группу вошли 6 детей (12 глаз) с II степе-
нью рубцовой РН после лазерной коагуляции аваскулярных 
зон сетчатки в активной фазе заболевания. В 3-ю группу во-
шли 15 здоровых доношенных детей. Всем пациентам про-
водилось стандартное офтальмологическое обследование, а 
также выполнена оптическая когерентная томография маку-
лярной зоны сетчатки. 

Результаты. При оптической когерентной томографии 
установлено значимое увеличение толщины центральной зо-
ны сетчатки у детей 1-й и 2-й групп (287,09 ± 24,61 и 302,27 ± 
18,60 мкм соответственно; p ≤ 0,01) по сравнению с детьми 
3-й группы (270,29 ± 17,27 мкм), причём наибольшая толщи-
на центральной зоны сетчатки у детей с РН отмечена у боль-
ных 2-й группы (p ≤ 0,05). У детей 2-й группы выявлено уве-
личение толщины наружного ядерного слоя в центре маку-
лы (112,71 ± 13,13 мкм; p ≤ 0,01) по сравнению с детьми 1-й 
(112,71 ± 13,13 мкм) и 3-й групп (102,5 ± 14,47 мкм). Уста-
новлено, что чем меньше гестационный возраст и масса тела 
больного при рождении, тем больше толщина сетчатки (r = 
–0,80) и толщина наружного ядерного слоя (r = –0,67) в цен-
тральной зоне у детей 2-й группы. У детей 1-й и 2-й групп от-
мечается наличие внутренних слоёв сетчатки в центре (68,12 
и 100% соответственно), что, вероятно, обусловливает увели-
чение толщины сетчатки (r = 0,7). Чем меньше срок гестации, 
особенно у детей 2-й группы (r = –0,74), и масса тела при ро-
ждении (r = –0,37), тем выше вероятность наличия внутрен-
них слоёв в центральной зоне сетчатки. 

Заключение. Для детей, перенёсших лазерную коагуляцию 
сетчатки в активной фазе РН, характерно увеличение толщи-
ны сетчатки, наружного ядерного слоя, наличие внутренних 
слоёв в центральной зоне. Наличие данных особенностей, 
возможно, связано с влиянием лазерной коагуляции на про-
цессы формирования и дифференцировки макулярной зоны.

* * *
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НЕПОЛНЫЙ СИНДРОМ СЛИВОВОГО ЖИВОТА, 
ОСЛОЖНЁННЫЙ ВРОЖДЁННЫМ 
ХИЛОПЕРИТОНЕУМОМ 
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Научный руководитель: доцент Е.А. Саркисян
Российский национальный исследовательский 
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Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, синдром 
сливового живота, диагностика

Актуальность. Синдром сливового живота (ССЖ) — ред-
кое врождённое заболевание, проявляющееся аномалиями мо-
чевыводящих путей, гипоплазией мышц передней брюшной 
стенки и крипторхизмом. Выявлены 14 генов, мутации кото-
рых приводят к ССЖ. Характерная триада этого синдрома 
встречается не всегда, а тяжесть состояния при этом обуслов-
ливают сопутствующие патологии.

Описание клинического случая. Мальчик Д., от матери 
20 лет, от 2-й беременности, 2-х срочных родов. Беремен-
ность протекала с тяжёлым токсикозом, угрозой прерыва-
ния. На первичном скрининге был выявлен асцит плода. Ро-
доразрешение на 36,5 неделе гестации, родился живой недо-
ношенный мальчик. При рождении масса тела 4000 г, длина 
тела 52 см, оценка по шкале Апгар 5/6 баллов. Тяжёлое со-
стояние при рождении требовало проведения реанимацион-
ных мероприятий с первых минут жизни. В условиях отделе-
ния реанимации и интенсивной терапии новорождённых был 
установлен дренаж брюшной полости в связи с врождённым 
асцитом. По дренажу ежедневно отходило около 200 мл жид-
кости с лимфоцитарным цитозом. На 7-е сутки жизни состо-
яние было стабилизировано и ребёнок переведён в отделение 
второго этапа выхаживания многопрофильного стационара. 
При осмотре особого внимания заслуживала форма живота 
ребёнка: тургор снижен, кожа складчатая, перерастянутая. 
Наличие данного симптома обусловило дальнейший диагно-
стический поиск по поводу ССЖ. По данным цито- и моле-
кулярно-генетического исследования кариотип ребёнка — 46 
XY, выявлены делеции хромосомы 17q12, охватывающие ген 
HNF1β, входящий в 14 генов, связанных с ССЖ. На 14-е сут-
ки жизни состояние ребёнка оставалось стабильно тяжёлым, 
была выявлена свободная жидкость в перикарде за правым 
предсердием до 4,5 мм. Ввиду отсутствия тенденции к само-
стоятельному разрешению асцита на 20-е сутки жизни были 
выполнены редренирование брюшной полости и введение 
склерозанта. Процедура проведена 4 раза, на фоне чего явле-
ния хилоперитонеума разрешились. В возрасте 2 мес жизни 
абдоминальный дренаж был удалён.

Пациент выписан спустя 71 день стационарного лечения. 
Состояние при выписке удовлетворительное. На данный мо-
мент ребёнку 9 мес, физическое и нервно-психическое разви-
тие соответствуют возрасту. 

Заключение. Разнообразие аномалий обусловлено раз-
личием генетических мутаций, вызывающих развитие ССЖ. 
Объём лечения ССЖ требует индивидуального подхода и за-
висит от выявленных форм патологии. У детей с неполной 
триадой ССЖ заболевание имеет благоприятное течение, а 
по росту и развитию такие дети соответствуют сверстникам. 

* * *

ВРОЖДЁННАЯ ЦИТОМЕГАЛОВИРУСНАЯ 
ИНФЕКЦИЯ У РЕБЁНКА С НАСЛЕДСТВЕННЫМ 
СФЕРОЦИТОЗОМ

Хохлова А.П., Миронова В.А. 
Научный руководитель: доцент Е.А. Саркисян
Российский национальный исследовательский 
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Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: клинический случай, дети, врождённая 
цитомегаловирусная инфекция

Актуальность. Врождённая цитомегаловирусная инфек-
ция (ВЦМВИ) распространена повсеместно и характеризует-
ся мультисистемным поражением организма. В клинической 
картине ВЦМВИ часто наблюдается анемия, имеющая уме-
ренный характер. Наличие тяжёлых гемолитических кризов, 
требующих частых гемотрансфузий у детей с ВЦМВИ, мо-
жет быть связано с сопутствующим наследственным дефек-
том строения эритроцитов.

Описание клинического случая. Ребёнок М., от 4-й бере-
менности, 3-х родов на 35,6 нед гестации. При рождении мас-
са тела 2620 г, длина тела 48 см, оценка по шкале Апгар 2/3/5 
баллов. Состояние при рождении тяжёлое, обусловлено врож-
дённой генерализованной инфекцией, предположительно ви-
русной этиологии, осложнившейся неиммунной водянкой пло-
да, хилоперитонеумом, фетальным гепатитом, миокардитом, 
врождённой пневмонией на фоне гипоплазии лёгких. С рожде-
ния отмечалась выраженная анемия, требующая проведения 
многократных гемотрансфузий. При обследовании у ребёнка 
выявлены гипербилирубинемия (222,8 мкмоль/л), тромбоцито-
пения (74,0 × 109/л), гиперферритинемия (3190,4 нг/мл), гепа-
тоспленомегалия (печень +9 см, селезенка +7 см), синдром ци-
толиза, сохранялась анемия (80 г/л). Методом ПЦР обнаруже-
на ДНК цитомегаловируса у ребенка на 3-й неделе жизни, что 
позволило установить диагноз: ВЦМВИ, манифестная форма. 
Были назначены ганцикловир и специфический антицитоме-
галовирусный иммуноглобулин, позже ганцикловир был заме-
нён на валганцикловир с положительной динамикой. Несмо-
тря на проводимое лечение, длительное время сохранялась 
потребность в гемотрансфузиях, отмечалось снижение осмо-
тической резистентности эритроцитов и сдвиг кривой Прайс–
Джонса влево, что определило диагностический поиск в сто-
рону наследственных гемолитических анемий. Впоследствии 
был диагностирован наследственный сфероцитоз с гетерози-
готной мутацией гена SPTA2. В настоящий момент ребёнок в 
возрасте 1 года нуждается в регулярной госпитализации в ге-
матологические отделения для коррекции анемии, рассматри-
вается вопрос о проведении спленэктомии.

Заключение. Наличие тяжёлой анемии и снижение ос-
мотической резистентности эритроцитов не характерно для 
классического течения ВЦМВИ. В связи с этим клиницистам 
необходимо расширять диагностический поиск в сторону на-
следственных гемолитических анемий у детей с ВЦМВИ, тре-
бующих частых трансфузий эритроцитарной взвеси.

* * *
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Актуальность. Вакцинация является самым эффектив-
ным и массовым способом предотвращения многих инфек-
ционных болезней, создания коллективного иммунитета и 
уменьшения уровня смертности среди детей разных возраст-
ных групп по всему миру. Вопрос о значимости вакцинопро-
филактики остаётся актуальным, т.к. существует множество 
факторов, которые могут повлиять на решение родителей в 
пользу отказа от неё: социально-статусные, когнитивные, по-
веденческие и иные. 

Цель: определить осведомлённость родителей о вакци-
нопрофилактике детей, находящихся под наблюдением педи-
атрической службы.

Материалы и методы. Разработана индивидуальная ан-
кета для опроса родителей. Первичный материал был полу-
чен методом анкетного опроса 236 родителей. 

Результаты. Установлено, что большую часть опрошен-
ных составили женщины — 83,3% (n = 197). Среди опрошен-
ных высшее образование имели 62,7% (n = 148) респонден-
тов, среднее специальное — 30,5% (n = 72), неполное среднее 
специальное — 6,8% (n = 16). Основные возрастные группы 
респондентов: 31–36 лет — 30,1% (n = 71), 37–40 лет — 22,9% 
(n = 54), 41 и более — 21,6% (n = 51). На вопрос о числе детей 
в семьях опрошенных большинство указали на 1 ребёнка — 
28,3% (n = 66), 2 детей — 57,1% (n = 136), 3 детей — 10,3%  
(n = 24), 4 детей — 2,6% (n = 6), 5 детей и более — 1,7%  
(n = 4). Положительно к вакцинации относится бóльшая часть 
родителей — 89,9% (n = 221). По источникам информации о 
вакцинопрофилактике: 53% (n = 188) опрошенных получили 
информацию от медицинских работников, 19,4% (n = 69) — 
из средств массовой информации, 17,2% (n = 61) — из меди-
цинской литературы. Хотели бы уточнить информацию о вак-
цинопрофилактике 18,2% (n = 43) опрошенных родителей. На 
вопрос о значимости вакцин, входящих в Национальный ка-
лендарь прививок Российской Федерации, большинство ро-
дителей (68,5%; n = 161) отметили значимость вакцинации 
против всех инфекций. Однако 27 (11,5%) респондентов ука-
зали на маловажность вакцинации против сезонного грип-
па, 22 (9,4%) — ротавирусной инфекции, 21 (8,9%) — ветря-
ной оспы; 15 (6,4%) опрошенных считают, что вакцинопро-
филактика не важна.

Заключение. Бóльшая часть родителей положительно от-
носится к вакцинопрофилактике. Однако родители не в пол-
ном объёме владеют информацией о вакцинации детей. Не-
обходимо больше и доступнее информировать население о 
значимости и необходимости вакцинопрофилактики детских 
инфекций.

* * *

ОПЫТ ПРИМЕНЕНИЯ СИСТЕМЫ ОЧИСТКИ 
ДЫХАТЕЛЬНЫХ ПУТЕЙ YANGKUN YK-800  
У РЕБЁНКА С ПЕРВИЧНОЙ ЦИЛИАРНОЙ 
ДИСКИНЕЗИЕЙ
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Актуальность. Первичная цилиарная дискинезия — это 
генетически детерминированное заболевание, при котором 
поражаются подвижные структуры клеток. Основной пробле-
мой при первичной цилиарной дискинезии является наруше-
ние выведения мокроты из дыхательных путей, что приводит 
к мукостазу, деструкции лёгочной ткани и вторичным инфек-
ционным осложнениям. Кинезитерапия, направленная на мо-
билизацию и эвакуацию мокроты из дыхательных путей, — 
важная основа лечения пациентов с данным заболеванием. 

Описание клинического случая. Девочка А., 15 лет 7 мес, 
была госпитализирована в пульмонологическое отделение с 
диагнозом: врождённый порок развития бронхов: синдром 
первичной цилиарной дискинезии, хронический бронхит, ды-
хательная недостаточность 1 степени, двусторонний хрониче-
ский риносинусит, с жалобами на частый влажный приступо-
образный кашель, отделение гнойной мокроты и обильное от-
деляемое из носа. Из анамнеза выявлено, что ребёнок болен 
с рождения, до 7-летнего возраста отмечались ежемесячные 
острые респираторные вирусные инфекции с обострением 
бронхолёгочного процесса, а также обильным гнойным отде-
ляемым из носовых ходов, усилением влажного приступо-
образного кашля с удушьем. Дважды перенесла пневмонию — 
в 2017 и 2018 гг. При осмотре: носовое дыхание умеренно за-
труднено, слизисто-гнойное отделяемое. В лёгких дыхание 
везикулярное с жёстким оттенком, по всем лёгочным полям, 
больше сзади выслушиваются грубые сухие хрипы на вдохе, 
а также разнокалиберные влажные хрипы. Частота дыхатель-
ных движений 22 в минуту. Сатурация 95%. При компьютер-
ной томографии выявлены признаки хронического бронхи-
та, фиброателектаза средней доли правого лёгкого. Пациент-
ка получала стандартную медикаментозную терапию и курс 
из 5 занятий кинезитерапией, включающих массаж, дренаж, 
дыхательную гимнастику и применение системы очистки ды-
хательных путей Yangkun YK-800. После 3 занятий больная 
отметила уменьшение  частоты эпизодов приступообразного 
кашля. В конце курса сатурация повысилась на 3%, экскурсия 
грудной клетки увеличилась на 1 см, по данным спирометрии 
улучшились показатели функции внешнего дыхания, при этом 
следует отметить улучшение скоростных показателей (МОС50 
71–76, МОС75 78–87), что свидетельствует об очищении от мо-
кроты средних и мелких дыхательных путей.

Заключение. Применение системы очистки дыхательных 
путей Yangkun YK-800 в комплексе с классической кинезите-
рапией (массаж, дыхательная гимнастика) у пациентов с пер-
вичной цилиарной дискинезией позволяет повысить эффек-
тивность очистки средних и мелких дыхательных путей, что 
уменьшает риски развития вторичных осложнений и повыша-
ет качество жизни пациентов.

* * *
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КАРДИО-ФАЦИО-КОЖНЫЙ СИНДРОМ, 
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Ключевые слова: клинический случай, дети, кардио-
фацио-кожный синдром, диагностика, лечение

Актуальность. Кардио-фацио-кожный синдром 
(КФКС) — редкое генетическое заболевание, относящееся к 
группе Ras-патий, обусловленное мутациями в генах Ras/ми-
тогенактивированной протеинкиназы (МАРК): BRAF, MAP2K2 
и KRAS, характеризующееся множественными врождёнными 
аномалиями сердца, лица, кожи, нервной системы и других ор-
ганов. В большинстве случаев КФКС вызван мутациями в гене 
BRAF, кодирующем белок, участвующий в регуляции клеточ-
ного роста и дифференцировки. Изучение клинических про-
явлений КФКС имеет важное значение для диагностики, ле-
чения и прогноза заболевания.

Описание клинического случая. Представлен клинический 
случай 7-летнего мальчика с КФКС, у которого была выявлена 
мутация в гене BRAF с.1495А>C (сhr: 140477813Т>C) в гете-
розиготном состоянии. Проведена валидация данного вариан-
та, генетиком был выставлен вышеуказанный диагноз. Из ана-
мнеза было выявлено, что ребёнок родился с макроцефалией, 
дисморфными чертами лица, врождённым пороком сердца — 
надклапанный стеноз лёгочной артерии, который был опериро-
ван в возрасте 1 мес. Послеоперационный период осложнил-
ся острым нарушением мозгового кровообращения по ише-
мическому типу в бассейнах средне- и заднемозговых артерий 
с развитием стойкого умеренного гемипареза. Среди феноти-
пических особенностей у ребёнка наблюдались гиперкератоз 
кожи, редкие вьющиеся волосы, мышечная гипотония. В воз-
расте 1 год был оперирован по поводу гидронефроза. С воз-
раста 1,5 лет у больного возникли эпилептические приступы, 
недостаточно контролируемые противосудорожными препа-
ратами, потребовавшими неоднократной смены схем терапии. 
Развивается с задержкой моторного и психо-речевого разви-
тия. Ребенок получает симптоматическое лечение, в том чис-
ле кардиотропную, противосудорожную и антиспастическую 
терапию, ботулинотерапию, физиотерапию и кинезотерапию. 
На фоне лечения отмечалось улучшение двигательной актив-
ности, уменьшение мышечного тонуса и частоты судорог, но 
сохраняется значительная задержка развития.

Заключение. Клинический случай представлен для повы-
шения осведомлённости врачей о данном редком и тяжёлом 
заболевании, ведение которого требует мультидисциплинар-
ного подхода и сопровождения. Для диагностики КФКС не-
обходимо молекулярно-генетическое исследование, позволя-
ющее выявить мутации в гене BRAF и других генах, ассоци-
ированных с RAS-патиями. Для ведения пациентов с КФКС 
требуется комплексный подход, включающий широкий спектр 
обследований, регулярное наблюдение специалистами, меди-
каментозную, хирургическую и реабилитационную терапию, 
а также генетическое консультирование. 

* * *
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Актуальность. Пневмококковая инфекция (ПИ) занима-
ет лидирующие позиции среди возбудителей вакцинопредот-
вратимых заболеваний, являющихся причиной смерти детей 
в возрасте до 5 лет. В 2014 г. вакцинация против ПИ введена 
в Национальный календарь профилактических прививок РФ 
(НКПП). По прогнозам ВОЗ, глобальное использование при-
вивок от ПИ позволит к 2030 г. предотвратить 5,4–7,7 млн дет-
ских смертей. Для создания иммунной прослойки и дости-
жения эффекта от Программы вакцинации охват прививками 
должен составить не менее 85% детей сенситивного возраста.

Цель работы: определить привитость детей от ПИ в со-
ответствии с НКПП.

Материалы и методы. Для анализа были использованы 
первичные документы (форма № 112/у) 811 детей, родивших-
ся в 2017–2019 гг. Репрезентативная выборка составила 32,4 ± 
2,9% (263 ребёнка). Из выборочной совокупности 78,3 ± 2,5% 
(206 детей) были включены в анализ привитости. Сведения по 
постановке прививки отсутствовали в 21,7 ± 2,5% случаев (57 
детей). Медиана возраста детей составила 33 мес. Половой со-
став существенно не различался. Распределение по возраст-
ным категориям было следующим: 48 мес — 23,7 ± 3,0% де-
тей, 36 мес — 29,6 ± 3,2%, 24 мес — 46,7 ± 3,5%. Привитость 
детей от ПИ оценивали с учётом всех возможных схем вакци-
нации, в том числе по догоняющей вакцинации.

Результаты. Усреднённые показатели привитости детей 
по основной схеме вакцинации в соответствии с НКПП пока-
зали, что своевременно первая доза вакцины вводилась 39,8 ± 
3,4% детей, вторая доза вакцины — 17,9 ± 2,3% детей, своевре-
менная ревакцинация была проведена 22,8 ± 2,9% детей. Ана-
лиз привитости детей с учётом всех возможных схем вакцина-
ции показал, что завершённая (двукратная) вакцинация была 
проведена у 62,1 ± 3,4% детей и 51,6 ± 3,5% детей были ревак-
цинированы. Распределение привитости показало, что к воз-
расту 48 мес вакцинация была завершена у 54,0 ± 7,1% детей, 
ревакцинация проведена у 53,6 ± 7,1%; к 36 мес — 66,0 ± 6,4 и 
52,3 ± 6,4%, к 24 мес — 63,0 ± 4,9 и 50,0 ± 5,1% соответственно.

Заключение. Полученные данные свидетельствуют о росте 
с каждым годом приверженности населения и врачей пневмо-
кокковой вакцинации, начавшейся в 2014 г. Двукратная (завер-
шённая) вакцинация оказалась лишь у 62,1 ± 3,4% детей, ре-
вакцинация — у 51,6 ± 3,5%, что не достигает требуемых по-
казателей в 85%. Установлено, что 21,7 ± 2,5% детей не были 
привиты, что требует дополнительного анализа и профилакти-
ческих мер. Соблюдение рекомендованных сроков вакцинации 
препятствует раннему формированию носительства пневмокок-
ка, снижает риск развития заболеваний пневмококковой приро-
ды и способствует повышению эффективности иммунизации.

* * *
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Актуальность. Удвоение уретры — редкая аномалия раз-
вития нижних мочевых путей. Описано несколько сотен кли-
нических случаев, среди которых практически не встречается 
двух идентичных друг другу вариантов этой патологии. В на-
шем клиническом наблюдении использована классификация 
E.L. Effman (1976), которая в настоящее время является рас-
пространённой среди специалистов. Согласно данной клас-
сификации, приведённое клиническое наблюдение расцене-
но как Y-тип удвоения уретры.

Описание клинического случая. Мальчик, 10 лет, поступил 
в стационар с жалобами на периодическое выделение мочи из 
ануса. Согласно данным анамнеза: указанные жалобы впер-
вые отмечены в возрасте 2 лет. Был обследован в детском хи-
рургическом стационаре, диагностирован транссфинктерный 
параректальный свищ по данным микционной цистоуретро-
графии. Оперативное лечение: склеротерапия раствором спир-
та. Данный метод лечения оказался неэффективным, в после-
дующем жалобы на подтекание мочи сохранились. Объектив-
ный статус при поступлении: при осмотре анус сформирован 
правильно, расположен в долженствующем месте, сомкнут. 
При пальцевом раздражении определяются концентрические 
сокращения волокон наружного анального сфинктера. Анус 
свободно проходим для указательного пальца. Свищевое от-
верстие не визуализировано. Алгоритм обследования вклю-
чал рентгеноконтрастные методы (микционная цистоуретро-
графия, ректороманоскопия, экскреторная урография, фисту-
лография с контрастом), ультразвуковое исследование почек, 
мочевого пузыря, мочеточников, видеоэндоскопические мето-
ды (уретроцистоскопия), пробу с метиленовым синимени Ди-
агноз подтверждён после выполнения пробы с метиленовым 
синим: в мочевой пузырь заведён контраст, спустя час после 
введения отмечено капельное выделение контраста через то-
чечное отверстие, расположенное параректально в проекции 
3 часов условного циферблата. Ребёнку проведена уретроци-
стоскопия с предварительным введением в свищ гладкого про-
водника примерно на 6 см — в шейке мочевого пузыря при-
мерно на 3 ч визуализирован проксимальный конец прово-
дника, выходящий из патологического хода. Констатировано 
наличие пузырно-промежностного свища. Хирургическое ле-
чение заключалось в полном иссечении добавочной уретры до 
шейки мочевого пузыря, без травматизации последней. После 
операции ребёнок находился в режиме постоянной катетери-
зации мочевого пузыря 7 сут, проведён курс стандартной ан-
тибиотикотерапии. Выписан на 10-е сутки после снятия швов, 
заживление первичным натяжением. Контрольное обследова-
ние через 1 мес и 1 год, рецидива нет.

Заключение. Удвоение уретры встречается крайне редко, 
клиническая картина варьирует в зависимости от типа поро-
ка, диагностика в ряде случаев бывает крайне затруднитель-
ной. Важно отметить, что наличие сообщения между моче-

вым пузырём и отверстием, открывающимся на кожу или в 
прямую кишку, может стать причиной хронической восходя-
щей инфекции мочевыводящих путей. 

* * *

ФАРМАКОГЕНЕТИЧЕСКИЙ ПОДХОД  
В СТРУКТУРЕ ПРЕЦИЗИОННОЙ МЕДИЦИНЫ  
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Россия

Ключевые слова: дети, орфанные болезни, 
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Актуальность. Прецизионная медицина и фармакогенети-
ческий анализ являются неотъемлемой частью персонализиро-
ванного подхода к рациональному лечению различных форм 
патологии у детей, обеспечивая подбор безопасных и эффек-
тивных препаратов и их оптимальные дозировки. 

Цель: определить индивидуальную непереносимость ле-
карственных препаратов при генетических заболеваниях у 
детей.

Материалы и методы. Выполнен анализ данных полноге-
номного секвенирования ДНК и фармакогенетического иссле-
дования у 34 детей в возрасте 1–18 лет (средний возраст 7,2 ± 
4,1 года). Секвенирование генома и секвенирование по Сэнге-
ру были выполнены в медико-генетической лаборатории «Эво-
ген» при поддержке Благотворительного фонда медико-соци-
альных генетических проектов помощи «Геном жизни».

Результаты. У детей, имеющих орфанные заболевания, 
индивидуальная лекарственная реакция была выявлена на пре-
параты: абакавир, азатиоприн, вальпроевая кислота, варфа-
рин, изониазид, имипрамин, карбамазепин, клобазам, лансо-
празол, меркаптопурин, омепразол, пантопразол, тиогуанин, 
фенитоин, циталопрам. На группы лекарственных препаратов 
(иммунодепрессанты, противосудорожные, цитостатики, про-
тивотуберкулёзные) индивидуальная лекарственная реакция 
была выявлена в 100% случаев. Самая высокая лекарствен-
ная реакция (14 препаратов) была установлена при наличии 
генов FGFR3 и CTNNB1.

Заключение. При подборе лечения больным с различны-
ми формами орфанной патологии, имеющих указанные выше 
патологические гены, необходимо оптимизировать выбор ле-
карственных средств и тщательно корректировать дозы пре-
паратов для профилактики генетических рисков индивидуаль-
ной лекарственной реакции.

* * *
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тировать состояние больной и достигнуть положительных ре-
зультатов лечения.

* * *
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Актуальность. Синдром Фримена–Шелдона — редко 
встречающееся генетическое заболевание, описано более 
100 случаев. Ранняя диагностика способна корригировать 
аномалию опорно-двигательного аппарата и уменьшает от-
ставание больного ребёнка в нервно-психическом развитии.

Описание клинического случая. Девочка, 1 мес, от 3-й бе-
ременности с длительной угрозой преждевременных родов, 
хронической внутриутробной гипоксией плода, анемией и 
поздним гестозом у матери. Наследственный анамнез отяго-
щён по патологиям опорно-двигательной системы: со стороны 
матери — сколиоз; отца — плоскостопие, сколиоз; у брата — 
плоскостопие. Девочка родилась со стигмами дизэмбриоге-
неза: прогнатия, высокий фильтр, микростомия, деформация 
дистальных отделов конечностей, низкий рост волос на за-
тылке. На 8-й день жизни ребёнок переведён в отделение па-
тологии новорождённых. Эхокардиография выявила открытое 
овальное окно с малым сбросом с нормальными показателя-
ми сократимости миокарда. При нейросонографии обнаружи-
лись признаки гипоксических изменений в мозговой ткани. 
При рентгенографии шейного отдела позвоночника выявле-
на дислокация C III; кистей рук — резко выраженное отклоне-
ние 3 пальца, ульнарная девиация пальцев кистей. После кон-
сультации ортопеда выставлен предположительный диагноз: 
краниокарпотарзальная дисплазия? Дистальный артрогрипоз? 
Вальгусно-варусная стопа слева, «вертикальный таран» спра-
ва. Девочка направлена на консультацию генетика, где реко-
мендовано молекулярно-генетическое обследование, после 
выполнения которого выявлена мутация T178I гена MYH3, 
OMIM 193700, что подтверждает синдром Фримена–Шелдона. 

Заключение. Тщательный осмотр врача-неонатолога, вра-
ча-педиатра и ортопеда с выявлением основных фенотипиче-
ских черт синдрома Фримена–Шелдона и молекулярно-гене-
тическое обследование позволили провести раннюю генетиче-
скую диагностику заболевания, что определяет эффективную 
реабилитацию и повышение качества жизни ребёнка.

* * *
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Актуальность. Экстрофия мочевого пузыря является са-
мым тяжёлым врождённым пороком развития мочевых путей. 
Частота этого порока составляет 1 : 50 000 новорождённых. 
Состояние таких детей требует срочного хирургического ле-
чения после рождения, заключающегося в пластике мочево-
го пузыря, пластике лонного сочленения и пластике передней 
брюшной стенки местными тканями. 

Описание клинического случая. Доношенная девочка от 
1-х своевременных физиологических родов родилась на 39-й  
неделе гестации у женщины в возрасте 21 год. Диагноз 
«экстрофия мочевого пузыря» был установлен при УЗИ 
на 32-й неделе беременности. При рождении состояние по 
шкале Апгар 6/8. При осмотре в родовом зале выявлен де-
фект передней брюшной стенки ниже нормально сформи-
рованной пуповины, диаметром 4 см, через него эвентри-
рована незамкнутая площадка слизистой мочевого пузыря. 
В отделении интенсивной терапии новорождённых прове-
дено комплексное обследование. В течение 2 сут проводи-
лась предоперационная подготовка. Оперативное вмеша-
тельство осуществлено под сочетанной анестезией. Вы-
полнены пластика мочевого пузыря, лонного сочленения и 
передней брюшной стенки местными тканями. Ранний по-
слеоперационный период осложнился развитием острого 
почечного повреждения на 1-е сутки после операции. В свя-
зи с отсутствием эффекта на проводимую консервативную 
диуретическую терапию было принято решение о проведе-
нии перитонеального диализа. На 4-е сутки жизни (2-е по-
слеоперационные сутки) начата процедура перитонеально-
го диализа со стартовой схемой: чередование растворов КА-
ПД/ДПКА с концентрациями глюкозы 1,5 и 4,25% объёмом 
залива 10 мл/кг. На 9-е сутки проведения процедуры пери-
тонеального диализа были достигнуты стабильный отри-
цательный баланс и восстановление темпа диуреза. На 15-
е сутки жизни завершена процедура перитонеального дре-
нажа.  На 31-е сутки жизни ребёнок переведён в отделение 
хирургии новорождённых для дальнейшего лечения и об-
следования.  На 44-е сутки жизни ребёнок выписан по ме-
сту жительства в удовлетворительном состоянии.

Заключение. Представленный клинический случай инте-
ресен применением заместительной почечной терапии у но-
ворождённого ребёнка с сочетанной патологией. Применение 
заместительной почечной терапии (перитонеального диали-
за) в раннем послеоперационном периоде позволило скоррек-



Russian pediatric journal (Russian journal). 2024; 27. Supplement 1
https://elibrary.ru/ztmqls	 https://doi.org/10.46563/1560-9561-2024-27-S1

� SCIENTIFIC AND PRACTICAL CONFERENCE STUDENTS AND YOUNG SCIENTISTS «SPERANSKY READINGS-2024»
71

ОСЛОЖНЕНИЕ ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОГО 
ЛЕЧЕНИЯ ТЕРАТОМЫ КРЕСТЦОВО-
КОПЧИКОВОЙ ОБЛАСТИ 

Щукина А.А.
Научный руководитель: канд. мед. наук 
Е.А. Окулов 
Национальный медицинский исследовательский центр 
здоровья детей Минздрава России, Москва, Россия

Ключевые слова: дети, тератома крестцово-копчиковой 
области, хирургическое лечение, осложнения

Актуальность. Тератома крестцово-копчиковой обла-
сти — врождённое новообразование области малого таза, ко-
торое эмбриологически формируется с 4-й недели гестации 
в желточном мешке. Клетки желточного мешка могут поки-
дать своё место и располагаться, трансформируясь и размно-
жаясь, по средней линии тела эмбриона. Тактика лечения за-
ключается в хирургическом удалении образования. Большин-
ство тератом ведут себя как доброкачественные, в отдалённом 
периоде даже при отсутствии малигнизации возможен её ре-
цидив с абсцедированием. 

Описание клинического случая. Девочка, 14 лет, поступи-
ла с диагнозом: киста пресакральной области с абсцедирова-
нием. В возрасте 1 мес перенесла удаление тератомы крестцо-
во-копчиковой области (ККО). После операции у ребёнка по-
явилось гноевидное отделяемое в околокопчиковой области, 
продолжавшееся до настоящего поступления в клинику. При 
осмотре в отделении: межъягодичная складка уплощена, де-
формирована за счёт грубого поперечного гипертрофическо-
го рубца, в средней части которого имеется несколько отвер-
стий (до 0,5 см), из которых в скудном количестве выделяет-
ся серозно-гнойное отделяемое, при пальпации этой области 
отмечается болезненность. При ультразвуковом исследовании 
(УЗИ) мягких тканей визуализация затруднена. При магнит-
но-резонансной томографии (МРТ) выявлена МР-картина пре-
сакрального кистозного образования в послеоперационной об-
ласти с наличием абсцесса в его структуре и 2 свищевых хо-
дов, открывающихся в межъягодичную складку. Выполнено 
иссечение пресакральной кисты с резекцией копчика и дре-
нированием пресакрального пространства. Лечение после-
операционной раны проводилось с использованием аппара-
та отрицательного давления, наложением вакуум-ассистиро-
ванной повязки в течение 8 послеоперационных суток. После 
снятия повязки у ребёнка в течение 1 мес отмечалось скудное 
серозное отделяемое через вторично заживающую часть по-
слеоперационной раны. Через 3 мес выявлено полное зажив-
ление раны, активных жалоб не предъявляет.

Заключение. Дети, перенёсшие в период новорождённости 
удаление тератомы в ККО, требуют обязательного диспансер-
ного наблюдения в отдалённом послеоперационном периоде, 
с УЗИ и МРТ контролем ККО. Лечение рецидивов тератомы 
ККО у детей старшего возраста сопряжено с риском повреж-
дения прямой кишки, других органов и диафрагмы таза, что 
требует тщательного предоперационного планирования. 

* * *
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Актуальность. Гидронефроз — это стойкое и прогрессив-
но нарастающее расширение чашечно-лоханочной системы, 
сопровождающееся застоем мочи, которое обусловлено пре-
пятствием, возникшим вследствие органического или функ-
ционального поражения стенки мочевых путей. Среди анома-
лий развития органов мочевыводящей системы врождённый 
гидронефроз встречается с частотой 6–15% случаев. 

Описание клинического случая. Мальчик С., от матери 
34 лет, от 5-й беременности, 4-х оперативных родов в сроке 
38 нед. В анамнезе у матери хроническая цитомегаловирус-
ная инфекция, вирус простого герпеса в стадии ремиссии. При 
УЗИ плода на 32-й неделе беременности был выставлен ди-
агноз: Уретерогидронефроз справа, пиелоэктазия слева, дву-
сторонний крипторхизм, мегацистис. При повторном УЗИ в 
37 нед + 4 дня: Уретрогидронефроз, пиелоэктазия справа. По 
заключению пренатального косилиума решено проводить ро-
доразрешение на 3 уровне перинатальной помощи. При ро-
ждении масса тела 3844 г, длина тела 50 см, оценка по шкале 
Апгар 8/9 баллов. На 2-й день жизни при пальпации живота 
слева пальпировалась плотное образование. При наблюдении 
за мочеиспусканием моча выделялась непроизвольно, отмеча-
лась гематурия. По данным УЗИ почек выявлено увеличение 
чашечно-лоханочной системы: расширение лоханки справа — 
36 мм, слева — 18 мм, чашка справа — 20 мм, слева — 16 мм, 
прилоханочный отдел мочеточника справа — 6 мм, слева — 
16 мм. Заключение: гидронефроз обеих почек, мегауретер сле-
ва. На 6-й день жизни ребёнок переведён в Национальный на-
учный центр материнства и детства для оперативного лечения. 
При цистоскопии у ребёнка слизистая мочевого пузыря воспа-
лительная, покрыта фибрином, отмечалась трабекулярность. 
Устья мочеточника недоступны для стентирования, решено 
провести чрезкожную нефростомию слева. После операции 
справа через уретерокутанеостому моча отходила стабильно. 
На 15-е сутки жизни больного при МРТ выявлено кистозное 
образование в параренальном пространстве, нефростома бы-
ла удалена. Диагноз при выписке: Терминальный гидронефроз 
слева, уретерогидронефроз справа. Кистозная дисплазия пра-
вой почки. Ребёнок был выписан на 22-й день жизни в удов-
летворительном состоянии с рекомендациями.

Заключение. Необходимо продолжение работы по совер-
шенствованию анте- и постнатальной диагностики, терапевти-
ческого и хирургического лечения детей с тяжёлой степенью 
гидронефроза в сотрудничестве с врачами ультразвуковой ди-
агностики, неонатологами, детскими хирургами и урологами. 

* * *
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Актуальность. Лечение сколиоза у детей многопланово и 
индивидуально, зависит от возраста пациента, степени искри-
вления позвоночника, его локализации и активности специа-
лизированного лечения.

Цель: определить эффективность консервативного лече-
ния сколиоза у детей.

Материалы и методы. Обследовано 84 больных (11 маль-
чиков и 73 девочки) в возрасте 4–15 лет со сколиотическими 
(nk68) и кифосколиотическими (nk16) деформациями позво-
ночника. Идиопатический сколиоз был диагностирован у 44 
больных, диспластический — у 27, врождённый — у 9, пара-
литический — у 2, нейрофиброматоз — у 1, синдром Элерса–
Данло — у 1. У 53 больных была I степень сколиоза; у 24 — 
II; у 5 — III; у 2 — IV. Всем больным была проведена кон-
сервативная терапия, важнейшими её компонентами явились 

лечебная физкультура и массаж. Каждому больному назнача-
ли также фототерапию курсами по 10–15 дней. Для улучше-
ния нервно-мышечной возбудимости применяли электрофо-
рез прозерина, 5% раствора бишофита и электростимуляцию 
мышц спины с помощью импульсных токов по 5–10 сеансов 
на курс. По показаниям проводили магнитную терапию им-
пульсным полем. Аппарат «Алмаг-01» помещали параверте-
брально, а при неврологической симптоматике — на воротни-
ковую область. Продолжительность сеанса составляла 10–20 
мин, на один курс проводили 10–15 сеансов. Массаж назна-
чали ежедневно, по 10–15 мин, на курс 10–15 процедур. Для 
определения эффективности лечения сколиоза проводили 
рентгеновское обследование.

Результаты. Комплексная терапия в течение 6 мес бы-
ла эффективной у детей с I–II степенью сколиоза: улучшение 
было выявлено у 9 (12%) пациентов, стабилизация процес-
са — у 66 (85%), у остальных детей отсутствовало прогрес-
сирование сколиотического процесса, требующее специали-
зированного лечения. 

Заключение. У всех больных сколиозом комплексное лече-
ние способствовало оздоровлению, улучшению физического 
состояния, оптимизации тонуса мышц спины, грудной клет-
ки, а также повышению качества жизни.

* * *
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