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Результаты внедрения методических рекомендаций по снижению младенческой 
смертности от врождённых пороков сердца в Российской Федерации 

Резюме 
Введение. Врождённые аномалии развития, включая врождённые пороки сердца (ВПС), занимают второе место 
в структуре причин младенческой смертности в России. Наиболее важные аспекты деятельности, направленные 
на снижение младенческой смертности от ВПС, содержат стандартизацию пренатальной и постнатальной диаг-
ностики, маршрутизацию с целью оказания специализированной медицинской помощи и повышение её качества 
на всех этапах. В настоящее время остаются нерешёнными управленческие вопросы, касающиеся совершенство-
вания статистических форм и регистрового учёта ВПС, цифровизации учёта кардиохирургических вмешательств 
и организации пожизненного диспансерного наблюдения пациентов с ВПС.
Цель исследования ― оценить эффективность внедрения методических рекомендаций по снижению младенческой 
смертности от ВПС в субъектах Российской Федерации и предложить целевые показатели, характеризующие повы-
шение качества оказания медицинской помощи детям с ВПС. 
Материалы и методы. Использованы данные о числе родившихся в 2024 году с расчётом ожидаемого числа детей 
с ВПС, сведения о включении медицинских организаций в схему маршрутизации (13 федеральных и 9 региональ-
ных); показатели выполнения организационных мероприятий по диагностике ВПС у плода и новорождённого 
и маршрутизации пациентов в 39 субъектах Российской Федерации.
Результаты. За последние 35 лет младенческая смертность в России снизилась на 79,3%. При сокращении абсолют-
ного числа операций при ВПС с 2020 по 2025 год отмечается выраженное и устойчивое снижение послеопераци-
онной летальности во всех ключевых группах, что свидетельствует о повышении качества хирургической помощи, 
улучшении периоперационного ведения пациентов. Наиболее значительный прогресс достигнут у детей первого 
года жизни: показатель послеоперационной летальности снизился почти в 2,5 раза. 
Заключение. Внедрение методических рекомендаций по снижению младенческой смертности позволило улучшить 
качество оказания медицинской помощи новорождённым с ВПС, стандартизировать подходы к диагностике и ле-
чению в разных субъектах РФ с акцентом на раннюю диагностику критических ВПС. Ввиду отсутствия единой 
методологии сбора данных доказательная база носит ограниченный характер, что затрудняет объективную оценку 
ситуации. Внедрение цифрового журнала кардиохирургических вмешательств может отчасти решить эту проблему 
и повысить качество мониторинга помощи детям с ВПС.

Ключевые слова: младенческая смертность; врождённые пороки сердца; организация здравоохранения.
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Results of the Implementation of Methodological Guidelines for Reducing Infant Mortality from Congenital 
Heart Defects in the Russian Federation

Summary
Introduction. Congenital developmental anomalies, including congenital heart defects (CHDs), are the second leading cause of 
infant mortality in Russia. Key measures to reduce infant mortality due to CHDs include standardizing prenatal and postnatal 
diagnostics, establishing patient routing pathways to ensure access to specialized health care, and improving the quality of care 
at all stages. Currently, management challenges remain unresolved regarding the improvement of statistical reporting forms 
and CHD registries, digitalizing the tracking of cardiac surgery and organizing lifelong follow-up care for patients with CHD. 
Aim: To evaluate the eff ectiveness of implementing methodological recommendations for reducing CHD-related mortality 
across the constituent entities of the Russian Federation and to propose targets that refl ect the improvement of the quality of 
health care for children with CHD. 
Materials and methods. The analysis used data on the number of births in 2024 to estimate the expected number of children 
with CHD, information on the inclusion of health institutions in the routing scheme (13 federal and 9 regional centers), and 
indicators of organizational activities for fetal and neonatal CHD diagnosis and patient routing across 39 constituent entities 
of the Russian Federation.
Results. Over the past 35 years, infant mortality in Russia has decreased by 79.3%. Despite the reduction in the absolute 
number of cardiac surgeries for CHD between 2020 and 2025, there has been a pronounced and sustained decline in 
postoperative mortality across all key patient groups, indicating improved quality of surgical care and better perioperative 
patient management. The most signifi cant progress has been achieved in infants under 1 year of age: the postoperative mortality 
rate decreased by nearly 2.5-fold. The article proposes target indicators for the quality of health care provided to children with 
CHD to be used as standards for healthcare management at the regional level. 
Conclusion. Implementation of the methodological recommendations aimed at reducing infant mortality has improved the 
quality of health care provided to newborns with CHD and helped standardize diagnostic and treatment approaches across 
diff erent constituent entities of the Russian Federation, with an emphasis on early detection of critical CHD. However, the 
lack of a unifi ed data collection methodology limits the strength of the evidence base and complicates objective assessment of 
the situation. Introducing a digital registry for cardiac surgical interventions could partially address this issue and enhance the 
monitoring of care provided to children with CHD.
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Введение

Заболевания и состояния, относящиеся к классу 

МКБ-10 «Врождённые аномалии [пороки развития], 

деформации и хромосомные нарушения», занимают 

второе место в структуре младенческой смертности, 

уступая только классу «Отдельные состояния, возни-

кающие в перинатальном периоде». При этом улучше-

ние исходов для новорождённых, в том числе после 

хирургической коррекции врождённых пороков разви-

тия, включая врождённые пороки сердца, тесно связа-

но с совершенствованием организационных подходов 

к оказанию медицинской помощи [1].

Врождённые пороки сердца (ВПС) на протяжении 

долгих лет являются одной из приоритетных клини-

ческих проблем перинатальной и неонатальной ме-

дицины, детской кардиологии и сердечно-сосудистой 

хирургии [2, 3]; характеризуются разнообразием ана-

томических форм и тяжестью течения, что определяет 

необходимость системного подхода к маршрутизации: 

от планового наблюдения и коррекции в оптимальные 

сроки до экстренной транспортировки новорождённо-

го в критическом состоянии [4]. Для предотвращения 

неблагоприятных исходов кардиохирургической кор-

рекции ВПС большое значение имеет непрерывность 

диагностического процесса (пренатальная оценка, 

ранняя постнатальная верификация), своевременность 

направления пациента в экспертный центр, соблюде-

ние протоколов периоперационного ведения пациен-
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та и организационно-методическое сопровождение 

(координация, телемедицинское консультирование, 

аудит летальных исходов) [5, 6].

Важной особенностью ВПС как объекта системы 

здравоохранения является сочетание клинической 

сложности и относительной высокой частоты, что 

формирует значительную потребность в хирургической 

помощи в раннем возрасте. Организационные реше-

ния в этой области должны опираться на прогнозиру-

емую численность когорты пациентов, достаточность 

хирургических мощностей и нормативно закреплён-

ные схемы диагностики и маршрутизации. Разработка 

понятного алгоритма этапности оказания медицин-

ской помощи детям со всеми формами ВПС поможет 

достичь максимально эффективного результата лече-

ния таких пациентов и значительно уменьшить риск 

неблагоприятного исхода. Нормативно закреплённая 

маршрутизация обеспечивает единообразие в приня-

тии решений о родоразрешении при выявлении ВПС 

у плода, последовательности диагностических меро-

приятий, первичном маршруте новорождённого при 

подозрении на критический порок с включением фе-

деральных и региональных медицинских организаций. 

Цель исследования ― оценить результаты внедре-

ния методических рекомендаций по снижению мла-

денческой смертности от ВПС в субъектах Российской 

Федерации путём анализа маршрутизации, объёмов 

хирургической помощи и послеоперационной леталь-

ности, а также популяционных показателей младенче-

ской смертности и доли ВПС в структуре её причин.

Материалы и методы

Дизайн исследования

Исследование основано на агрегированных пока-

зателях организационного мониторинга внедрения 

методических рекомендаций, направленных на сни-

жение младенческой смертности, ассоциированной 

с ВПС. Дизайн исследования описательный (дескрип-

тивный), без применения новых статистических тестов 

и без вмешательства на уровне индивидуальных паци-

ентов (отбор, исключение и последующее наблюдение 

отдельных участников не проводились; потери наблю-

дения на индивидуальном уровне для данного дизайна 

исследования неприменимы).

Условия проведения исследования

В настоящем исследовании единицей организа-

ционного наблюдения являлся субъект Российской 

Федерации, в котором в 2025 году были проведе-

ны выездные мероприятия в рамках деятельности 

ФГБУ НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева Минздрава 

России по профилю «сердечно-сосудистая хирургия» 

в 39 субъектах Российской Федерации трёх федераль-

ных округов (Центрального, Приволжского и Севе-

ро-Кавказского). В анализ включены сведения, полу-

ченные из 31 медицинской организации 26 субъектов 

Российской Федерации: 

1) ФГБУ «Национальный медицинский исследо-

вательский центр сердечно-сосудистой хирур-

гии имени А.Н. Бакулева» Минздрава России, 

Москва; 

2) ФГБУ «Национальный медицинский исследо-

вательский центр имени академика Е.Н. Ме-

шалкина» Минздрава России, Новосибирск; 

3) ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосуди-

стой хирургии» Минздрава России г. Пензы, 

Пенза; 

4) ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосуди-

стой хирургии» Минздрава России (г. Астра-

хань), Астрахань; 

5) ФГБУ «Национальный медицинский исследо-

вательский центр имени В.А. Алмазова» Мин-

здрава России, Санкт-Петербург; 

6) ГБУЗ «Научно-исследовательский институт ‒ 

Краевая клиническая больница № 1 имени 

профессора С.В. Очаповского» Минздрава 

Краснодарского края, Краснодар;

7) ГАУЗ «Детская республиканская клиническая 

больница Минздрава Республики Татарстан, 

Казань; 

8) ГУ НИИ кардиологии ФГБНУ «Томский на-

циональный исследовательский медицинский 

центр» РАН, Томск; 

9) ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосуди-

стой хирургии» Минздрава России (г.  Челя-

бинск), Челябинск; 

10) ГБУЗ «Морозовская детская городская клини-

ческая больница» Департамента здравоохране-

ния города Москвы, Москва; 

11) ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосуди-

стой хирургии имени С.Г. Суханова» Минздра-

ва России (г. Пермь), Пермь; 

12) ГАУЗ Свердловской области «Свердловская 

областная клиническая больница № 1», Ека-

теринбург; 

13) ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосуди-

стой хирургии» Минздрава России г. Красно-

ярска, Красноярск; 

14) СПб ГБУЗ «Детский городской многопрофиль-

ный клинический специализированный центр 

высоких медицинских технологий» (Детская 

городская больница № 1), Санкт-Петербург;

15) ГБУ Ростовской области «Областная детская 

клиническая больница», Ростов-на-Дону; 

16) ГБУЗ Иркутская ордена «Знак почета» област-

ная клиническая больница, Иркутск; 

17) ГБУЗ Тюменской области «Областная клини-

ческая больница № 1», Тюмень; 

18) ГБУЗ города Москвы «Детская городская кли-

ническая больница имени Н.Ф. Филатова» Де-

партамента здравоохранения города Москвы, 

Москва; 

19) ФГБУ «Федеральный центр сердечно-сосуди-

стой хирургии» Минздрава России (г. Хаба-

ровск), Хабаровск; 
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20) ГБУЗ «Волгоградский областной клинический 

кардиологический центр», Волгоград; 

21) ГБУЗ «Самарский областной клинический 

кардиологический диспансер», Самара; 

22) ГБУЗ «Республиканский кардиологический 

центр», Уфа; 

23) ФГБНУ «Научно-исследовательский институт 

комплексных проблем сердечно-сосудистых 

заболеваний», Кемерово; 

24) ФГБУ «Федеральный центр высоких меди-

цинских технологий» Минздрава России, 

Калининград; 

25) ГБУЗ Нижегородской области «Научно-иссле-

довательский институт ‒ Специализированная 

кардиохирургическая клиническая больница 

имени академика Б.А. Королёва», Нижний  

Новгород; 

26) БУ Ханты-Мансийского автономного округа-

Югры «Окружной кардиологический диспан-

сер «Центр диагностики и сердечно-сосуди-

стой хирургии»», Сургут; 

27) ГБУЗ Московской области «Детский науч-

но-клинический центр имени Л.М. Рошаля», 

Крас ногорск; 

28) БУЗ Воронежской области «Воронежская об-

ластная клиническая больница № 1», Воронеж; 

29) ГАУ Республики Саха (Якутия) «Республикан-

ская больница № 1 ‒ Национальный центр ме-

дицины им. М.Е. Николаева», Якутск; 

30) БУЗ Омской области «Областная клиническая 

больница», Омск; 

31) ГБУЗ «Иркутская государственная областная 

детская клиническая больница», Иркутск.

Целевые показатели исследования

Основной показатель исследования: послеопераци-

онная летальность среди детей с ВПС первого года 

жизни; послеоперационная летальность среди ново-

рождённых с ВПС. 

Дополнительные показатели исследования: объём хи-

рургических вмешательств при ВПС; распределение 

объёма операций по медицинским организациям.

Методы измерения целевых показателей. Источни-

ком данных о числе родившихся живыми в 2024 го-

ду, числе умерших в возрасте до 1 года, коэффици-

енте младенческой смертности и структуре причин 

смерти детей в возрасте до 1 года являются данные 

Федеральной службы государственной статистики, 

представленные в Единой межведомственной ин-

формационно-статистической системе1. Источником 

данных о нормативном обеспечении маршрутизации 

и организационных индикаторах внедрения методи-

ческих рекомендаций являются данные, собранные 

в ходе выездных мероприятий в рамках деятельнос-

1 ЕМИСС Государственная статистика [Интернет]. Младен-
ческая смертность (на 1 тыс. родившихся живыми). Режим 
доступа: https://www.fedstat.ru/indicator/55376 Дата обраще-
ния: 15.08.2026.

ти ФГБУ НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева Минздрава 

России по профилю «сердечно-сосудистая хирургия» 

за 2025 год в 39 субъектах Российской Федерации. 

Источником данных по числу выполненных хирур-

гических вмешательств в 2019‒2025 годах (в целом, 

с выделением операций с искусственным кровообра-

щением и по отдельным возрастным группам) явля-

ется ежегодное издание «Сердечно-сосудистая хирур-

гия-2024. Болезни и врождённые аномалии системы 

кровообращения». 

В анализ включены сведения о разработке и акту-

ализации в 2024‒2025 годах 24 клинических рекомен-

даций по ВПС и нарушениям ритма сердца, сведения, 

полученные по линии главного внештатного детского 

специалиста сердечно-сосудистого хирурга Минздрава 

России и главного внештатного детского специалиста 

кардиолога Минздрава России, а также информация 

по результатам других проведённых мероприятий 

( телемедицинские консультации, разбор причин ле-

тальных исходов). 

Анализировались доля субъектов Российской Фе-

дерации, утвердивших приказы о маршрутизации де-

тей с ВПС (в сопоставлении 2023 и 2024 годов); сведе-

ния о включении медицинских организаций в схему 

маршрутизации; показатели выполнения организа-

ционных мероприятий по диагностике ВПС у плода 

и новорождённого и маршрутизации пациентов. 

Для интервала 2020‒2025 годов анализировались 

показатели послеоперационной летальности в двух 

возрастных группах (дети первого года жизни и но-

ворождённые), в том числе отдельно для операций 

с искусственным кровообращением. Информация 

за 2025 год предоставлена профильной комиссией 

по детской кардиохирургии (предварительные ито-

ги). Сбор данных осуществлялся сплошным методом 

на основании законченных клинических случаев за пе-

риод с 1 января по 31 декабря 2025 года. 

Статистические процедуры

Анализ и визуализация данных произведены в про-

грамме Microsoft Excel (Microsoft, США).

Принципы расчёта размера выборки. Расчёт ожидае-

мого числа детей с ВПС при принятой расчётной час-

тоте 7‰ (промилле) осуществлялся по формуле: 

NВПС = B × 7/1000,

где B ― число родившихся детей за расчётный период. 

Дополнительно учитывались организационные 

ориентиры потребности в хирургическом лечении: 

1/3 (30‒35%) в периоде новорождённости:

Nоперация, новорожд. = NВПС × 1/3,

и 2/3 (не менее 60‒65%) в течение первого года жизни:

Nоперация, 1 год = NВПС × 2/3.
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Статистический анализ. Для стандартизации сбо-

ра информации о послеоперационной летальности 

за 2025 год применяли унифицированные электронные 

таблицы Excel. Архитектура учётных форм была разра-

ботана под эгидой Общества специалистов по врождён-

ным порокам сердца и подразумевала стратификацию 

данных по трём ключевым векторам: возраст пациента 

на момент операции (новорождённые от 0 до 28 дней; 

дети до 1 года); вид хирургического вмешательства (об-

щее количество выполненных операций и количество 

операций, выполненных в условиях искусственного 

кровообращения: клинический исход (выписка, гос-

питальная летальность). Обработку информации осу-

ществляли с использованием высокоуровневого языка 

программирования Python. На базе Python были напи-

саны кастомные скрипты, автоматизирующие процес-

сы ETL (Extract, Transform, Load ― извлечение, преоб-

разование, загрузка). Библиотека pandas применялась 

для очистки данных, структурирования массивов и аг-

регации показателей. Библиотека openpyxl использо-

валась для экспорта расчётных данных в стандартизи-

рованные таблицы Microsoft Excel. На заключитель-

ном этапе применялась библиотека python-docx для 

автоматизированной генерации текстовых отчётов. 

Использование алгоритмического подхода позволило 

нивелировать риски потери данных, оптимизировать 

временные затраты и обеспечить математическую точ-

ность расчётов общих показателей и долей (%).

Результаты

Формирование выборки

Формирование массива данных проводилось по-

этапно (рис. 1).

На первом этапе в рамках деятельности ФГБУ 

НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева Минздрава России 

в 2025 году проведены выездные мероприятия в кури-

руемых 39 субъектах Российской Федерации, направ-

ленные на оценку организации медицинской помощи 

детям с ВПС. В ходе мероприятий анализировали све-

дения о нормативном обеспечении маршрутизации 

пациентов с ВПС, наличии специализированных пре-

натальных консилиумов, порядке консультирования 

беременных при подозрении на критический ВПС 

у плода, маршрутизации женщин на родоразрешение, 

а также охвате новорождённых неонатальным скри-

нингом критических ВПС.

На втором этапе осуществлялся сбор данных из ре-

гиональных источников, включая нормативно-право-

вую документацию субъектов Российской Федерации, 

сведения из медицинских организаций, участвующих 

в маршрутизации пациентов. Особое внимание уделя-

лось наличию утверждённых региональных приказов 

и схем маршрутизации, взаимодействию акушерско-ги-

некологической, неонатологической, педиатрической, 

кардиологической и кардиохирургической служб.

На третьем этапе собранные сведения были си-

стематизированы по основным организационным 

индикаторам: наличие нормативной документации; 

наличие специализированного пренатального конси-

лиума; консультирование беременных при подозрении 

на критический ВПС у плода в специализированной 

медицинской организации; направление на родоразре-

шение в федеральные или региональные перинаталь-

ные центры, а также охват новорождённых неонаталь-

ным скринингом критических ВПС.

На четвёртом этапе данные из 39 субъектов Россий-

ской Федерации были объединены в сводный массив 

и использованы для описательного анализа выполне-

ния организационных мероприятий. Результаты пред-

ставлены в виде абсолютных и относительных показа-

телей, отражающих степень внедрения методических 

рекомендаций и состояние маршрутизации детей 

с ВПС в анализируемых субъектах.

Основные результаты исследования

Демограф ический контекст и ожидаемая когорта 
пациентов с ВПС. По оперативным данным Федераль-

ной службы государственной статистики, число детей, 

родившихся в Российской Федерации в 2024 году, со-

ставило 1 222 408 [7]. При расчётной частоте ВПС 7‰ 

ожидаемое количество детей с ВПС составляет 8557. 

В организационной модели потребности в хирур-

гической помощи указано распределение по време-

ни вмешательства: 1/3 (30‒35%) подлежат операции 

Рис. 1. Последовательность формирования массива данных 
в ходе выездных мероприятий в 39 субъектах Российской 
Федерации.

Fig. 1. Sequence of data array formation during fi eld activities 
in 39 constituent entities of the Russian Federation.
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в периоде новорождённости, 2/3 (не менее 60‒65%) 

должны быть прооперированы в течение первого года 

жизни. Установлены ориентиры концентрации хирур-

гической активности: более 50 операций в год у детей 

первого года выполняют 18 клиник. Указанные зна-

чения задают рамки для оценки достаточности хирур-

гической мощности и эффективности маршрутиза-

ции, поскольку потребность в ранних вмешательствах 

и необходимость транспортировки пациентов в спе-

циализированные центры формируют логистическую 

и клиническую нагрузку на межуровневое взаимодей-

ствие (женские консультации, перинатальные центры, 

регио нальные и федеральные центры сердечно-со-

судистой хирургии).

В период  с 1990 до 2000 года младенческая смерт-

ность в России находилась в диапазоне 16‒20 на 

1000 родившихся живыми. С начала 2000-х годов наб-

людается тенденция к снижению младенческой смерт-

ности. К 2010 году показатель младенческой смертно-

сти уменьшился до 7,5 на 1000 родившихся. Реализация 

концепции демографической политики Российской 

Федерации на период до 2025 года, утверждённой ука-

зом Президента Российской  Федерации от 9 октября 

2007 г. № 13512, позволила снизить показатель младен-

ческой смертности к 2023 году до 4,2 на 1000 родивших-

ся, а по итогам 2025 года показатель достиг историче-

ского минимума ― 3,6 на 1000 родившихся3. В целом, 

с 1990 по 2025 год произошло снижение показателя 

младенческой смертности на 79,3% (рис. 2). 

2 Указ Президента РФ от 09.10.2007 N 1351 «Об утверждении 
Концепции демографической политики Российской Феде-
рации на период до 2025 года». Режим доступа: https://base.
garant.ru/191961/?ysclid=mtd4b1ut5t520178315 Дата обраще-
ния: 15.08.2026.

3 ЕМИСС Государственная статистика [Интернет]. Мла-
денческая смертность на 1 тыс. родившихся живыми (опе-
ративные данные). Режим доступа: https://www.fedstat.ru/
indicator/61902 Дата обращения: 15.08.2026.

Доля врождённых пороков развития в структу-

ре младенческой смертности занимает значительное 

место и в 2025 году составила 23%. Младенческая 

смертность от врождённых аномалий системы кро-

вообращения в структуре смертности от всех пороков 

развития на протяжении длительного времени остаёт-

ся стабильной в пределах 45‒47% [8] и в 2025 году, 

по данным ФГБУ «Центральный научно-исследо-

вательский институт организации и информатиза-

ции здравоохранения» Минздрава России, составила 

45,9% [9], из них на ВПС, по предварительным дан-

ным Федерального реестра медицинских документов 

о смерти Единой государственной информационной 

системы в сфере здравоохранения в 2023‒2025 годах, 

приходится около 1/3 всех умерших в возрасте до 1 го-

да от врождённых пороков развития4 [10].

Внедрение ма ршрутизации и определение приоритет-
ных центров по лечению ВПС. В табл. 1 представлена 

информация о характеристике федеральных окру-

гов Российской Федерации (площадь, численность 

детского населения), а также указаны приоритетные 

цент ры по лечению ВПС. Всего в схему маршрути-

зации включено 13 федеральных и 8 региональных 

медицинских организаций. Представленные данные 

подчёркивают неоднородность федеральных округов 

по площади, численности детского населения и коли-

честву приоритетных медицинских организаций по ле-

чению ВПС, что имеет значение для планирования 

транспортной доступности, распределения потоков 

пациентов и дальнейшего структурирования сети экс-

пертных  организаций. 

4 ЕГИСЗ [Интернет]. Подсистема автоматизированного сбора 
информации о показателях системы здравоохранения из раз-
личных источников и предоставления отчётности. Дашборд 
о показателях смертности и летальности в РФ «Федеральный 
регистр медицинских свидетельств о смерти». Режим досту-
па: https://portal.egisz.rosminzdrav.ru/materials/4165
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Рис. 2. Коэффициент младенческой смертности за период 1990‒2025 годов, на 1000 родившихся живыми: динамика снижения 
коэффициента младенческой смертности (*).

Fig. 2. Infant mortality rate for the period 1990–2025, per 1,000 live births: dynamics of the decline in the infant mortality rate (*).
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Показатели в ыполнения организационных меропри-
ятий в 39 субъектах Российской Федерации. По ито-

гам выездного мониторинга за 2025 год (39 субъектов 

Российской Федерации) представлены индикаторы 

выполнения организационных мероприятий по диаг-

ностике ВПС у плода и новорождённого, а также мар-

шрутизации пациентов (табл. 2).

Активное внед рение методических рекомендаций 

«Резервы для снижения младенческой смертности 

от врожденных пороков сердца»5 в регионах способ-

ствует ускорению процессов организационного ха-

рактера и достижению высоких показателей испол-

нения в части наличия нормативной документации 

5 Методические рекомендации «Резервы для снижения 
младенческой смертности от врожденных пороков сер-
дца». Режим доступа: https://static0.minzdrav.gov.ru /system/
attachments/attaches/000/067/308/original/Резервы__для__
снижения__младенческой__смертности.pdf?1722264057 
Дата обращения: 15.08.2026.

Т а б л и ц а  1  /  T a b l e  1

Территория, детское население и приоритетные центры по лечению врождённых пороков сердца в федеральных округах 
Российской Федерации, 2025

Territory, child population, and priority centers for the treatment of congenital heart defects in the Federal Districts of the Russian Federation, 2025

Федеральные 
округа

Показатель

Территория, км²
(доля в РФ, %)

Детское население
(доля общей 

численности, %)

Объём хирургических вмешательств 
по профилю «сердечно-сосудистая 

хирургия», n (%)

Приоритетные центры 
по лечению ВПС

ЦФО 650 205 (3,8) 7 371 583 (24,7) 3858 (26) (№1); (№2); (№3); (№4)

СЗО 1 686 972 (9,85) 2 491 881 (8,4) 1466 (10) (№5); (№6); (№7)

ПФО 1 036 975 (6,06) 5 736 654 (19,3) 2343 (16) (№8); (№9); (№10); (№11)

ЮФО
СКФО

618 260 (3,61) 5 975 353 (20,1) 1771 (12) (№12); (№13)

УФО 1 818 497 (10,62) 2 763 554 (9,3) 1542 (11) (№14); (№15); (№16)

СФО 4 361 727 (25,47) 3 656 190 (12,3) 3219 (22) (№17); (№18); (№19); (№20)

ДФО 6 952 555 (40,65) 1 754 132 (5,9) 441 (3) (№21)

Примечание. ВПС ― врождённые пороки сердца. Федеральные округа: ЦФО ― Центральный, СЗО ― Северо-Западный, ПФО ― 
Приволжский, ЮФО ― Южный, СКФО ― Северо-Кавказский, УФО ― Уральский, СФО ― Сибирский, ДФО ― Дальнево-
сточный. Центры по лечению ВПС: (№1) ― ФГБУ НМИЦ ССХ Бакулева МЗ РФ (Москва); (№2) ― ГБУЗ Морозовская ДГКБ 
ДЗМ (Москва); (№3) ― ГБУЗ ДГКБ им. Н.Ф. Филатова ДЗМ (Москва); (№4) ― ДКЦ им. Л.М. Рошаля (Московская область); 
(№5) ― ФГБУ НМИЦ им. В.А. Алмазова МЗ РФ (Санкт-Петербург); (№6) ― СПб ГБУЗ ДГБ 1 (Санкт-Петербург); (№7) ― ФГБУ 
Федеральный центр высоких медицинских технологий МЗ РФ (Калининград); (№8) ― ФГБУ ФЦССХ им. С.Г. Суханова МЗ РФ 
(Пермь); (№9) ― ФГБУ ФЦССХ МЗ РФ (Пенза); (№10) ― ГАУЗ Детская республиканская клиническая больница МЗ Республики 
Татарстан (Казань); (№11) ― ГБУЗ Самарский областной клинический кардиологический диспансер им. В.П. Полякова (Самара); 
(№12) ― ГБУЗ НИИ Краевая клиническая больница № 1 им. проф. С.В. Очаповского (Краснодар); (№13) ― ФГБУ ФЦССХ МЗ РФ 
(Астрахань); (№14) ― ФГБУ ФЦССХ МЗ РФ (Челябинск); (№15) ― ГАУЗ СО Свердловская областная клиническая больница № 1 
(Екатеринбург); (№16) ― ГБУЗ ТО Областная клиническая больница № 1 (Тюмень); (№17) ― ФГБУ НМИЦ им. Е.Н. Мешалкина 
МЗ РФ (Новосибирск); (№18) ― НИИ кардиологии Томского НИМЦ МЗ РФ (Томск); (№19) ― ФГБУ ФЦССХ МЗ РФ (Крас-
ноярск); (№20) ― ФГБНУ НИИ комплексных проблем сердечно-сосудистых заболеваний (Кемерово); (№21) ― ФГБУ ФЦССХ 
МЗ РФ (Хабаровск).

Т а б л и ц а  2  /  T a b l e  2

Организационные мероприятия по диагностике врождённых пороков сердца и маршрутизации пациентов «якорных» медицинских 
организаций в 39 субъектах Российской Федерации по данным выездных мероприятий в рамках деятельности 

ФГБУ НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева Минздрава России за 2025 год
Organizational measures for the diagnosis of congenital heart defects and the routing of patients from “anchor” medical organizations 

in 39 constituent entities of the Russian Federation, based on data from fi eld visits conducted as part of the activities 
of the FSBI NMRC CVS named after A.N. Bakulev Ministry of Health of Russia in 2025

Мероприятие Исполнение, %

Наличие в субъекте Российской Федерации нормативно-правовой документации, регламентирующей 
маршрутизацию детей с ВПС

92,3
(2023 г. ― 17,9)

Наличие специализированного пренатального консилиума 100

Консультации женщин при подозрении на критический ВПС у плода в специализированной федеральной 
медицинской организации

100

Направление женщин при подозрении на наличие критического ВПС у плода на родоразрешение 
в федеральную медицинскую организацию (ФГБУ НМИЦ АГП им. В.И. Кулакова МЗ РФ, ФГБУ НМИЦ 
им. В.А. Алмазова МЗ РФ, ФГБУ ВО Санкт-Петербургский ГПМУ) или региональные перинатальные центры

100

Охват новорождённых неонатальным скринингом критических ВПС 100

Примечание. ВПС ― врождённые пороки сердца.
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в регио нах, маршрутов оказания медицинской помо-

щи, налаженного взаимодействия между участника-

ми процесса ― врачами — акушерами гинекологами, 

неонатологами, педиатрами, детскими кардиологами, 

сердечно-сосудистыми хирургами. 

Объём хирургической помощи детям с ВПС и динами-
ка послеоперационной летальности (рис. 3, 4). Сведе-

ния об объёме хирургических вмешательств при ВПС 

за период 2019‒2024 годов с выделением вмешательств 

с искусственным кровообращением и отдельных 
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Рис. 3. Послеоперационная летальность среди детей первого года жизни с врождёнными пороками сердца за период с 2020 по 
2025 год: динамика (%) снижения общей послеоперационной летальности и летальности после операций, выполненных 
в условиях искусственного кровообращения (ИК), в когорте детей первого года жизни, за исключением новорождённых (*).

Fig. 3. Postoperative mortality among children under 1 year of age with congenital heart disease in the fi rst year of life over the period 
2020–2025: the dynamics (%) of the reduction in overall postoperative mortality and mortality after surgeries performed under artifi cial 
blood circulation in the cohort of children in their fi rst year of life, excluding newborns (*).

Рис. 4. Послеоперационная летальность среди новорождённых с врождёнными пороками сердца за период с 2020 по 2025 год: 
динамика снижения общей послеоперационной летальности и летальности после операций, выполненных в условиях искус-
ственного кровообращения (ИК), в когорте новорождённых (*).

Fig. 4. Postoperative mortality among newborns with congenital heart disease over the period 2020 and 2025: the dynamics of the decline 
in overall postoperative mortality and mortality after surgeries performed under cardiopulmonary bypass in the newborn cohort (*).
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возрастных групп представлены в табл. 3. Отмечается 

общая тенденция к уменьшению объёма хирургических 

вмешательств при ВПС в указанный период, что связа-

но со снижением показателей рождаемости и уменьше-

нием общей численности детского населения. 

Общая послеоперационная летальность детей до 1 го-

да, прооперированных по поводу ВПС в 2025 году, в целом 

по стране снизилась на 59,1% по сравнению с 2020 годом 

и составила 2,0% (см. рис. 3). При операциях в условиях 

искусственного кровообращения также отмечено сниже-

ние послеоперационной летальности в 2025 году на 62,7% 

по сравнению с 2020 годом [11]. Информация за 2025 год 

предоставлена профильной комиссией по детской кар-

диохирургии (предварительные итоги). 

Отмечено снижение общей послеоперационной 

летальности у новорождённых, прооперированных 

по поводу ВПС, на 29,5% по сравнению с 2020 годом. 

В 2025 году этот показатель составил 6,4% (см.  рис. 4). 

Пос леоперационная летальность новорождённых 

с ВПС, прооперированных в условиях искусственного 

кровообращения, снизилась в 2025 году по сравнению 

с 2020 годом на 37,9% и составила 9,93% [11]. 

Распределение   объёмов операций по медицинским орга-
низациям. В табл. 4 представлены медицинские органи-

зации, выполняющие более 50 операций в год у детей 

первого года жизни. Распределение объёмов операций 

демонстрирует концентрацию значительной доли вме-

шательств в ограниченном числе центров, включая 

10 федеральных и 8 региональных медицинских органи-

заций. В 2025 году в 18 кардиохирургических клиниках 

страны было прооперировано 3354 ребёнка до 1 года, что 

составляет 77,62% от общего количества прооперирован-

ных в Российской Федерации детей до 1 года в 2025 году. 

Разработка и  актуализация клинических рекоменда-
ций. В течение 2024‒2025 годов разработано и акту-

ализировано 24 клинических рекомендации по ВПС 

Т а б л и ц а  3  /  T a b l e  3

Объём хирургических вмешательств при врождённых пороках сердца в Российской Федерации (2019‒2024 гг.)
Volume of surgical interventions for congenital heart defects in the Russian Federation (2019–2024)

Год Всего ИК Дети до 1 года в т.ч. с ИК из них новорождённые в т.ч. с ИК

2019 16 052 8127 5965 3731 1883 852

2020 14 606 7163 5459 3354 1818 818

2021 14 643 7260 5301 3305 1788 864

2022 14 131 6673 4968 3088 1636 714

2023 14 486 6588 4877 2950 1603 749

2024 14 831 6504 4970 2994 1672 697

Динамика объёма хирургических вмешательств за период 2020‒2024 г., %

-7,6 -19,9 -16,7 -19,8 -11,2 -18,9

Примечание. ИК ― операции в условиях искусственного кровообращения.

Т а б л и ц а  4  /  T a b l e  4

Учреждения с наибольшим объёмом операций у детей первого года жизни (2025 г.): 
данные профильной комиссии по детской кардиохирургии (предварительные итоги)

Institutions with the highest volume of operations in children in their fi rst year of life (2025): 
data from the specialized commission on pediatric cardiac surgery (preliminary results)

Учреждения
Всего 

в 2025 г.

ФГБУ НМИЦ ССХ им. А.Н. Бакулева Минздрава России, Москва 760

ФГБУ НМИЦ им. Е.Н. Мешалкина Минздрава России, Новосибирск 440

ФГБУ ФЦССХ Минздрава России, Астрахань 256

СПб ГБУЗ Детский городской многопрофильный клинический специализированный центр высоких 
медицинских технологий, Санкт-Петербург

210

ГБУЗ Научно-исследовательский институт ‒ Краевая клиническая больница № 1 ККБ № 1 
им. С.В. Очаповского, Краснодар

190

ФГБУ ФЦССХ Минздрава России, Красноярск 189

ГБУЗ Московской области Детский научно-клинический центр им. Л.М. Рошаля, Красногорск 176

ГБУЗ СО Свердловская областная клиническая больница № 1, Екатеринбург 167

ФГБУ ФЦССХ им. С.Г. Суханова Минздрава России, Пермь 140

ФГБУ ФЦССХ Минздрава России, Челябинск 130

НИИ кардиологии ‒ филиал ФГБУ Томский национальный исследовательский медицинский центр РАН, Томск 128

ФГБУ ФЦССХ Минздрава России, Хабаровск 122

ГАУЗ Детская республиканская клиническая больница Минздрава Республики Татарстан, Казань 102

ГБУЗ Иркутская ГОДКБ, Иркутск 94

ФГБУ Федеральный центр высоких медицинских технологий Минздрава России, Калининград 69

ФГБУ НИИ комплексных проблем сердечно-сосудистых заболеваний, Кемерово 61

ГБУЗ ТО Областная клиническая больница № 1, Тюмень 60

ГБУЗ Самарский областной клинический кардиологический диспансер им. В.П. Полякова, Самара 60
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(включая критические врождённые пороки) и нару-

шениям ритма сердца. Перечень представлен в табл. 5 

с указанием кодов Международной статистической 

классификации болезней и проблем, связанных со 

здоровьем, Десятого пересмотра (МКБ-10).

Дополнительные результаты исследования

Технологические  направления и показатели иннова-
ционной деятельности. Следует отметить успехи и до-

стижения в расширении объёмов оказания медицин-

ской помощи детям с сердечно-сосудистыми заболе-

ваниями с применением уникальных технологий. Так, 

в 2025 году в Российской Федерации было выполнено 

30 трансплантаций сердца у детей. Необходимо под-

черкнуть, что за предыдущие 13 лет (период с 2012 по 

2024 год) аналогичный показатель составил 92. 

В 2025 году в стране выполнено 16 имплантаций 

устройств механической поддержки кровообращения 

у детей, что превысило этот же показатель 2024 года 

на 33%. Продолжается активное сотрудничество кар-

диохирургических клиник с Фондом поддержки де-

тей с тяжёлыми жизнеугрожающими и хроническими 

Т а б л и ц а  5  /  T a b l e  5

Клинические рекомендации (2024‒2025 гг.) по врождённым порокам сердца и нарушениям ритма сердца
Clinical guidelines (2024–2025) on congenital heart defects and heart rhythm disorders

№ Наименование (2024 г.) МКБ-10

1
Врождённый надклапанный стеноз аорты
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/702_2

Q25.3

2
Синдром гипоплазии левых отделов сердца
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/602_2

Q23.4

3
Тотальный аномальный дренаж лёгочных вен
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/34_3

Q26.2

4
Атрезия лёгочной артерии с дефектом межжелудочковой перегородки 
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/47_3

Q25.5

5
Открытый артериальный проток
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/43_2

Q25.0

6
Частичный аномальный дренаж лёгочных вен
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/861_1

Q26.3

7
Транспозиция магистральных артерий
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/807_1

Q20.3

8
Аномалия Эбштейна
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/92_2

Q22.5, I36.1

9
Дефект предсердно-желудочковой перегородки (Атриовентрикулярный канал)
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/709_2

Q21.2

10
Дефект межжелудочковой перегородки
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/806_1

I27.8, Q21.0

11
Дискордантное предсердно-желудочковое соединение 
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/35_2

Q20.5, Q20.8

12
Тетрада Фалло
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/39_3

Q21.3

13
Аномалии развития коронарных артерий
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/829_1

Q24.5

14
Перерыв дуги аорты. Двойная дуга аорты
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/830_1

Q25.4

Наименование (2025 г.)

1
Врождённая митральная недостаточность
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/744_2

Q23.3, I05.1, I08.0, I34.0, I34.1, I34.8

2
Врождённый стеноз клапана лёгочной артерии
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/731_2

Q22.1

3
Дефект аортолёгочной перегородки
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/730_2

Q21.4, I27.8

4
Врождённый клапанный стеноз аорты
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/49_3

Q23.0, Q23.1

5
Врождённый подклапанный стеноз аорты
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/745_2

Q24.4

6
Общий артериальный ствол
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/737_2

Q20.0, I27.8

7
Единственный желудочек сердца
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/44_3

Q20.4

8
Предсердно-желудочковая блокада
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/568_2

I44.0, I44.1, I44.2, I44.3

9
Суправентрикулярные (наджелудочковые) тахикардии
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/973_1

I45.6; I47.1, I47.9, I48

10
Синдром слабости синусового узла
https://cr.minzdrav.gov.ru/preview-cr/570_2

I49.5
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заболеваниями, в том числе редкими (орфанными) 

заболеваниями, «Круг добра». Благодаря этому взаи-

модействию с 2023 по 2025 год в России было проопе-

рировано 64 ребёнка с синдромом гипоплазии левых 

отделов сердца; выполнено 14 видеоассистированных 

симпатэктомий пациентам с жизнеугрожающими на-

рушениями ритма сердца; имплантировано 134 кла-

пансодержащих кондуитов детям c патологией клапа-

нов сердца, требующей протезирования. Современный 

вектор новых технологий в детской кардиохирургии 

направлен на применение искусственного интеллек-

та в диагностике и лечении ВПС, реконструктивный 

подход при коррекции пороков, биопротезирование 

клапанов сердца, выполнение гибридных операций, 

а также сочетанных операций на нескольких анатоми-

ческих областях. Внедрение новых технологий в кар-

диохирургию позволило достичь в 2025 году роста ко-

личества эндоваскулярных и гибридных вмешательств 

до 45% в общей структуре оперативных вмешательств. 

Практически осуществлён полный переход на опера-

ции с использованием отечественных протезов ствола 

лёгочной артерии и аорты. 

При совместной работе главного внештатного 

детского специалиста сердечно-сосудистого хирурга 

Минздрава России и главного внештатного детско-

го специалиста кардиолога Минздрава России были 

разработаны целевые показатели качества оказания 

медицинской помощи детям с ВПС. Эти индикаторы 

отражают своевременность диагностики и результаты 

оказания специализированной, в том числе высокотех-

нологичной медицинской помощи детям с ВПС. Среди 

них эффективность пренатальной диагностики ВПС, 

охват неонатальным скринингом критических вро-

ждённых пороков сердца, эффективность неонатально-

го скрининга критических врождённых пороков, общая 

послеоперационная летальность при коррекции ВПС 

в разрезе разных возрастов, доля взятых под диспан-

серное наблюдение детей в возрасте 0‒17 лет с впервые 

в жизни установленным диагнозом ВПС. Предложен-

ные показатели и их целевые значения, определённые 

на основе клинических исследований и экспертного 

мнения авторов статьи, представлены в табл. 6. 

Результаты

Резюме результатов исследования

Системный подход к организации мероприятий, 

связанных с ранней диагностикой, правильной мар-

шрутизацией, оптимальными сроками кардиохирур-

гического лечения и последующим наблюдением па-

циентов с ВПС, доказал свою эффективность, однако 

для оценки результативности, включая анализ младен-

ческой смертности от ВПС, требуются стандартизация 

сбора данных, внедрение информационных техноло-

гий и децентрализация учёта при сохранении центра-

лизации высокотехнологичной помощи.

Интерпретация результатов исследования

Полученные результаты демонстрируют необходи-

мость комплексного подхода к внедрению организа-

ционных решений в области снижения младенческой 

смертности, ассоциированной с ВПС, охватывающей 

пренатальную диагностику и ведение беременности, 

неонатальную службу и скрининг критических ВПС 

у новорождённых, межуровневую маршрутизацию, 

доступность кардиохирургической помощи, а также 

последующее диспансерное наблюдение [18–20]. Эф-

фективность организационно-управленческих меро-

приятий определяется нормативной закреплённостью 

маршрутизации и клиническим результатом, который 

напрямую зависит от качества диагностики и своевре-

менности лечения [21, 22].

По данным, получе нным в ходе выездных ме-

роприятий в рамках деятельности НМИЦ ССХ им. 

А.Н. Бакулева за 2025 год, отмечен рост доли субъектов 

Российской Федерации, утвердивших приказы о мар-

шрутизации детей с ВПС (92,3% в 2025 году против 

17,9% в 2023 году). Этот показатель можно рассматри-

вать как значимое расширение территорий, охвачен-

ных нормативной документацией и формированием 

единообразного управленческого контура. В приклад-

ном смысле наличие приказа о маршрутизации должно 

уменьшать неопределённость клинического маршрута, 

снижать риск задержек в направлении пациента в ме-

дицинскую организацию, формировать согласованные 

правила взаимодействия между акушерскими, неона-

тальными и кардиохирургическими звеньями.

Таблица 2 отражает высокие значения целевых по-

казателей качества оказания медицинской помощи 

детям с ВПС в 39 субъектах Российской Федерации 

по итогам выездного мониторинга за 2025 год, вклю-

чая значения 100% по ряду показателей. При интер-

претации подобных результатов важно учитывать огра-

ничения выборки (39 субъектов Российской Федера-

ции) и возможные различия в методиках верификации 

выполнения индикаторов. 

Т а б л и ц а  6  /  T a b l e  6

Целевые показатели качества оказания медицинской помощи детям с врождёнными пороками сердца
Target indicators of the quality of medical care provided to children with congenital heart defects

Показатель Значение, %

Эффективность пренатальной диагностики врождённых пороков сердца [12, 13] 85

Охват неонатальным скринингом критических врождённых пороков сердца 100

Эффективность неонатального скрининга критических врождённых пороков [14] 80

Общая послеоперационная летальность при коррекции врождённых пороков сердца [15–17]:
•  у новорождённых
•  у детей первого года жизни (за исключением новорождённых)

<5‒6
<2,5
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Высокая доля нали чия нормативной документации 

в регионах согласуется с общенациональным вектором 

на внедрение системы менеджмента качества в здраво-

охранении. В совокупности эти параметры указывают 

на ускоренный характер организационных измене-

ний после направления методических рекомендаций 

по снижению смертности от ВПС в субъекты 06.06.2024.

Анализ объёма кар диохирургических вмешательств 

за 2019‒2024 годы позволяет описать динамику общей 

нагрузки клиник и возрастной структуры пациентов. Рас-

пределение объёма операций по организациям отражает 

концентрацию значимой доли вмешательств в ограни-

ченном числе центров. Доля операций (51,1%) у детей, 

выполняемых в 10 федеральных медицинских организа-

циях, от общего количества прооперированных по поводу 

ВПС детей до 1 года может рассматриваться индикатором 

централизации высокотехнологичной помощи. С органи-

зационной позиции централизация потенциально связа-

на с ограниченным доступом к инфраструктуре, кадрам 

и технологиям, одновременно это повышает требования 

к маршрутизации и транспортной готовности.

Снижение послеопер ационной летальности в пе-

риод 2020‒2025 годов является значимой, особенно 

в наиболее уязвимой группе новорождённых. Пред-

ставленные значения демонстрируют выраженное 

снижение летальности в когорте новорождённых, осо-

бенно при операциях с использованием искусственно-

го кровообращения. Подобная динамика при сохра-

нении сопоставимости определений может отражать 

совокупное влияние факторов: совершенствование хи-

рургической техники, анестезиологии и интенсивной 

терапии, улучшение предоперационной подготовки, 

внедрение гибридных и эндоваскулярных технологий, 

повышение опыта команд, а также улучшение мар-

шрутизации и ранней диагностики [23]. 

Популяционный пока затель индикатора младен-

ческой смертности зависит от большого числа причин 

и факторов, включая качество перинатальной помощи, 

инфекционную заболеваемость, социальные детерминан-

ты и особенности статистического учёта [24]. Представ-

ленный временной ряд (1990‒2025 годы) отражает выра-

женное снижение коэффициента младенческой смертно-

сти на 81,9% (с 19,9‰ в 1993 году до 3,6‰ в 2025 году). 

За период с 2023 по 2025 год наблюдается сниже-

ние числа умерших детей первого года жизни от ВПС 

на 18,2%, однако отсутствие в статистических фор-

мах учёта нозологической детализации, информации 

о проведённом лечении ограничивает возможности 

полноценной интерпретации полученного тренда 

на снижение младенческой смертности от ВПС и тре-

бует стандартизированного представления данных.

Достижение целевых п оказателей качества ока-

зания медицинской помощи при ВПС предполагает 

высокие требования к диагностике: эффективность 

пренатальной диагностики 85%, охват неонатальным 

скринингом критических ВПС 100%, эффективность 

неонатального скрининга 80%. Подобные ориентиры 

согласуются с общепринятой международной мето-

дологией профилактики позднего выявления крити-

ческих ВПС. В мировой практике, к примеру, пульс-

оксиметрия и измерение артериального давления 

рассматриваются как методы, повышающие выявля-

емость критических ВПС при добавлении к клиниче-

скому осмотру и пренатальному ультразвуковому об-

следованию, при этом подчёркивается, что скрининг 

не выявляет все пороки и требует дальнейшей диагно-

стики при подозрении на ВПС. 

Разработка и актуали зация 24 клинических реко-

мендаций в 2024‒2025 годах является важным норма-

тивным результатом. Наличие клинических рекоменда-

ций по широкому спектру ВПС, включая критические 

пороки, и клинических рекомендаций по нарушениям 

ритма сердца повышает потенциал унификации так-

тики лечения и наблюдения пациентов. В то же время 

влияние клинических рекомендаций на исходы требует 

отдельного анализа их соблюдения, доступности диаг-

ностических ресурсов, организационной готовности, 

что не представлено в текущем массиве данных.

Центральным ограничен ием доказательной оценки 

результатов является дефицит единого механизма сбора 

данных о количестве операций, структуре вмешательств 

и исходов. Ведение цифрового журнала как инструмен-

та учёта кардиохирургических вмешательств напрямую 

коррелирует со стратегией развития новых информа-

ционных технологий в стране, позволяет обеспечивать 

сопоставимость статистических данных и повышать точ-

ность мониторинга своевременного оказания квалифи-

цированной медицинской помощи детям с ВПС. Однако 

эффективное применение подобного инструмента тре-

бует стандартизации данных, определения обязательных 

полей, согласования терминологии и интеграции с суще-

ствующими информационными системами. 

Предложения по соверш енствованию организации 

помощи включают совершенствование статистической 

формы учёта сведений о числе заболеваний в части 

учёта болезней системы кровообращения и врождён-

ных аномалий системы кровообращения в когорте 

0‒17 лет; регистрацию всех случаев прерывания бере-

менности по причине наличия у плода ВПС с анализом 

обоснованности решения; проработку вопроса о вклю-

чении ВПС в федеральные регистры в рамках единой 

государственной информационной системы в сфере 

здравоохранения; создание на базе НМИЦ ССХ им. 

А.Н. Бакулева профильного Центра детской карди-

ологии и сердечно-сосудистой хирургии и НМИЦ 

детской кардиологии и сердечно-сосудистой хирургии 

с функциями организационно-методического и науч-

но-образовательного центра, включая развитие систе-

мы мониторинга пациентов с иными кардиологиче-

скими нозологиями (нарушения ритма сердца, семей-

ная гиперхолестеринемия, сердечная недостаточность 

и др.). Эти предложения согласуются с выявленными 

ограничениями учёта и необходимостью перехода 

от агрегированных отчётных показателей к клинически 

ориентированным регистрам. Регистровая база могла 

бы обеспечить сопоставимость по нозологиям, тяже-

сти, возрасту и типу вмешательства, а также поддер-

жать оценку процессных (маршрутизация, сроки ле-
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чения, доступность технологий) и результативных (ле-

тальность, осложнения, качество жизни) индикаторов.

Таким образом, рост выживаемости новорождённых 

в целом вывел на первый план проблему хирургическо-

го лечения ВПС. Снижение младенческой смертности 

до 3,6‰ стало возможным во многом за счёт других 

причин, и теперь для дальнейшего прогресса требу-

ется точечное усиление именно кардиохирургической 

помощи, маршрутизации пациентов и концентрации 

операций в специализированных центрах, обладающих 

наибольшим опытом хирургического лечения ВПС 

у новорождённых и детей первого года жизни.

Сеть приоритетных центров хирургического лече-

ния ВПС, включающих 21 медицинскую организацию, 

крайне неоднородно распределена в федеральных 

округах. Эта диспропорция имеет значение при плани-

ровании транспортной доступности и распределении 

потоков пациентов между центрами. 

За период 2021–2025 годов в Российской Федерации 

наблюдается выраженный положительный тренд в ис-

ходах оперативного лечения ВПС: показатель послеопе-

рационной летальности достиг значений, сопоставимых 

с ведущими мировыми клиниками, что свидетельствует 

об успешном внедрении современных периоперацион-

ных протоколов диагностики и лечения и повышении 

квалификации кардиохирургического персонала.

Однако наряду с несомненными клиническими успе-

хами, анализ статистических данных выявляет ряд систем-

ных дисбалансов, требующих пристального внимания ор-

ганов исполнительной власти в сфере здравоохранения. 

Дальнейшее снижение общей младенческой смер-

тности от ВПС лежит не только в плоскости совер-

шенствования хирургической техники, но и в области 

организации пренатального и неонатального скри-

нинга критических ВПС, экстренной транспортиров-

ки новорождённых с ВПС и оптимизации показаний 

к оперативному лечению. Без решения проблемы вы-

живаемости пациентов на догоспитальном этапе успехи 

хирургического лечения не могут быть признаны доста-

точным критерием эффективности системы в целом.

Ограничения исследования

Необходимо упомянуть об имеющихся проблемах 

в учёте заболеваемости, результатах лечения и наблю-

дения пациентов с ВПС. Данные статистических форм 

отчётности Федеральной службы государственной ста-

тистики (форма 12 «Сведения о числе заболеваний, за-

регистрированных у пациентов, проживающих в райо не 

обслуживания медицинской организации») не содержат 

необходимой информации по нозологической структу-

ре врождённых аномалий системы кровообращения. 

В настоящей момент нет унифицированного механиз-

ма сбора информации о количестве выполненных кар-

диохирургических операций и послеоперационной ле-

тальности. Кроме того, не сформирован единый подход 

к диспансерному наблюдению детей с ВПС с учётом 

сложности порока, вида выполненного хирургического 

вмешательства и функционального состояния пациен-

та. Эти ограничения рассматриваются как системный 

барьер для причинно-следственной интерпретации на-

блюдаемой динамики исходов и как основание для вне-

дрения цифровых и регистровых  инструментов.

Заключение

Целью создания методических рекомендаций 

«Резервы для снижения младенческой смертности 

от врождённых пороков сердца» было снижение уров-

ня младенческой смертности от ВПС посредством 

совершенствования системы их раннего выявления, 

маршрутизации и своевременного оказания высоко-

квалифицированной медицинской помощи. 

Мониторинг внедрения методических рекомендаций 

по снижению младенческой смертности, ассоциирован-

ной с ВПС, демонстрирует эффективность проводимой 

работы. Так, продемонстрировано снижение послеопе-

рационной летальности при хирургическом лечении ВПС 

за период 2020‒2025 годов у детей первого года жизни 

и новорождённых, включая снижение летальности при 

операциях с использованием искусственного кровоо-

бращения, при сохранении вклада ВПС в структуру вро-

ждённых аномалий развития на уровне 45,9% по итогам 

2025 года. Значимость представленных результатов за-

ключается в укреплении непрерывного маршрута движе-

ния пациента с ВПС (от пренатального этапа до хирурги-

ческого лечения и диспансерного наблюдения). 

Дальнейшее развитие системы требует стандартиза-

ции скрининга ВПС на пренатальном этапе и у ново-

рождённых, совершенствования статистических форм 

учёта, формирование регистра ВПС, цифровизации 

учёта оперативных вмешательств и унификации дис-

пансерного наблюдения. 
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ORIGINAL ARTICLE 

Введение

Организация специализированной медицинской 

помощи детям относится к приоритетным направле-

ниям современного здравоохранения. Детская уро-

логия-андрология является самостоятельным про-

филем специализированной медицинской помощи 

и направлена на профилактику, диагностику, лечение 

и диспансерное наблюдение детей с патологией ор-
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С.И. Апросимова, А.П. Фисенко, С.Н. Зоркин, М.Н. Апросимов, А.Е. Гайдаенко 

ФГАУ «Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей» Минздрава России, Москва, Россия 

Организация детской урологической службы в Российской Федерации 

Резюме 
Введение. Организация специализированной медицинской помощи детям с патологией органов мочеполовой си-
стемы является одним из приоритетных направлений современного здравоохранения. Эффективность функцио-
нирования детской урологической службы определяется кадровым обеспечением, структурой коечного фонда 
и показателями его работы, маршрутизацией пациентов и материально-техническим оснащением медицинских 
 организаций. 
Цель исследования ― оценка современного состояния детской урологической службы Российской Федерации, 
определение основных проблем и формирование основных векторов её развития. 
Материалы и методы. Проанализированы ежегодные формы федерального статистического наблюдения 
(№№ 47, 30, 12, 14, РФ 2019‒2025 гг.), нормативно-правовые акты и аналитические материалы ФГАУ «НМИЦ 
здоровья детей» Минздрава России по результатам организационно-методического сопровождения субъектов 
Российской Федерации за указанный период. 
Результаты. За период 2019‒2025 годов численность врачей ― детских урологов-андрологов увеличилась на 19,4%. 
Укомплектованность специалистами в амбулаторном звене повысилась до 79,3%, при этом обеспеченность спе-
циалистами ниже расчётного показателя в 6,2 раза. Число амбулаторных посещений увеличилось по сравнению 
с 2019 годом на 15,5%, а число случаев госпитализации ― на 10,8% на фоне сокращения средней длительности 
до 6,3 койко-дня. Выявлен дефицит в оснащении детских хирургических стационаров: отсутствие базового видео-
эндоскопического оборудования либо высокая потребность в его замене. В 90% регионов приказы по маршрутиза-
ции детей с патологией органов мочеполовой системы требуют актуализации.
Заключение. Несмотря на положительную динамику основных показателей, сохраняются кадровый дефицит в ам-
булаторном звене, потребность в материально-техническом оснащении медицинских организаций и формирова-
ние актуальных приказов по маршрутизации. Приоритетными направлениями развития службы являются актуа-
лизация региональной маршрутизации, кадровое укрепление амбулаторного звена, модернизация оборудования 
в стационарах и внедрение единых клинических подходов в практике.

Ключевые слова: детская урология; андрология; организация медицинской помощи; кадровое обеспечение; коечный фонд; 
маршрутизация пациентов; высокотехнологичная медицинская помощь.
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Summary
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ганов мочевыделительной и репродуктивной систем. 

Значимость службы определяется не только показате-

лем заболеваемости в детском возрасте, но и в целом 

влиянием данной группы болезней на качество жизни, 

формирование хронических заболеваний мочевыде-

лительной системы и репродуктивного здоровья уже 

во взрослом возрасте1.

Эффективность функционирования службы в усло-

виях трёхуровневой системы здравоохранения зависит 

от ряда факторов: преемственности между амбулатор-

ным и стационарным этапом оказания медицинской 

помощи, единых принципов в маршрутизации па-

циентов, результатов профилактических осмотров, 

кадрового и материально-технического обеспечения 

медицинских организаций. Отсутствие чётких кри-

териев направления ребёнка к профильному спе-

1 Распоряжение Правительства РФ от 06.10.2021 № 2816-р «Об 
утверждении перечня инициатив социально-экономическо-
го развития РФ до 2030 года». Режим доступа: https://www.
garant.ru/products/ipo/prime/doc/402792803/?ysclid=mtg3fxm
ug578398700 Дата обращения: 15.08.2026.

циалисту нередко приводит к поздней диагностике 

и неоправданной задержке в оказании специализи-

рованной медицинской помощи. Дополнительным 

стимулом к совершенствованию организационных 

подходов служит активное внедрение в клиническую 

практику малоинвазивных и эндоскопических техно-

логий, что требует регулярного пересмотра подходов 

к использованию коечного фонда и оценки его эф-

фективности, соблюдения клинических рекоменда-

ций и обеспечения контроля качества и безопасности 

медицинской деятельности [1]. Всё вышеперечислен-

ное и определяет целесообразность комплексного 

анализа текущего состояния и определение основных 

векторов развития детской урологической службы 

в Российской Федерации.

Цель исследования ― оценка современного состо-

яния детской урологической службы Российской Фе-

дерации, выявление ключевых проблем и определе-

ние приоритетных направлений её развития на основе 

комплексного анализа кадровых, структурных и функ-

циональных показателей за период 2019–2025 годов.
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Материалы и методы

Для реализации поставленных целей нами про-

ведён аналитический анализ деятельности службы: 

с применением стандартных методов статистики 

(аналитического, описательного) проанализированы 

данные федерального статистического наблюдения 

(федеральные формы №№ 30, 12 и 14) по направле-

нию медицинской деятельности «детская урология-

андрология» за 2019–2025 годы, включавшие сведе-

ния о кадрах, профильных койках, госпитализациях, 

амбулаторных посещениях, хирургической активно-

сти. Для определения законодательных, нормативных 

принципов организации службы проведён анализ ос-

новных нормативно-правовых актов, регламентиру-

ющих оказание специализированной медицинской 

помощи детям с урологическими заболеваниями. 

В работе также использованы аналитические матери-

алы, собранные и обработанные экспертами ФГАУ 

«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России в рамках 

организационно-методической поддержки субъектов 

Российской Федерации при реализации федеральных 

проектов «Развитие сети национальных медицинских 

исследовательских центров и внедрение инновацион-

ных медицинских технологий» (за период реализации 

проекта 2019–2024 гг.)2 и «Развитие федеральных ме-

дицинских организаций, включая сеть национальных 

исследовательских центров» (за 2025 г.)3.

В ходе выполнения работы определён перечень 

ключевых направлений анализа, охватывающих как 

количественные показатели, так и материалы эксперт-

ных оценок, определяющие качество и доступность 

медицинской помощи4 [2‒6]: 

• кадровое обеспечение (численность физических 

лиц, укомплектованность, коэффициент совмести-

тельства, обеспеченность на 10 000 детского населе-

ния) в амбулаторном звене и стационаре;

• показатели работы амбулаторной службы (число 

посещений, нагрузка на 1 специалиста, структура 

посещений по целям);

• специализированная медицинская помощь (ста-

цио нар) (обеспеченность койками, занятость кой-

ки, оборот койки, средняя длительность пребыва-

ния, простой койки);

2 Паспорт национального проекта «Здравоохранение» (утв. 
Президиумом Совета при Президенте Российской Федера-
ции по стратегическому развитию и национальным проек-
там, протокол от 24.12.2018 N 16). Режим доступа: https://
www.garant.ru/products/ipo/prime/doc/72085920/?ysclid=mtg
3pky9w821372887 Дата обращения: 15.08.2026.

3 Паспорт национального проекта «Национальный проект. 
Продолжительная и активная жизнь» (утв. Минздравом 
России, Советом при Президенте РФ по стратегическо-
му развитию и национальным проектам, 2025 г.). Режим 
доступа: https://base.garant.ru/411738981/?ysclid=mtg3v9yt
8z186556328 Дата обращения: 15.08.2026.

4 Методические рекомендации N 10-24 «Оценка показателей 
деятельности медицинских организаций по их типам» (утв. 
ФГБУ ЦНИИОИЗ Минздрава России 25.12.2024). Режим 
доступа: https://base.garant.ru/411825936/?ysclid=mtg42v3
qa76300204 Дата обращения: 15.08.2026.

• хирургическая активность (объём и структура опе-

ративных вмешательств, доля высокотехнологич-

ной медицинской помощи и высокотехнологичных 

медицинских технологий;

• материально-техническое оснащение детских ме-

дицинских организаций.

Нормативно-правовое регулирование деятельности 

службы осуществляется на основании свода докумен-

тов, представленных в табл. 1.

Основы оказания медицинской помощи, заложен-

ные в базовых нормативно-правовых актах, имеют 

своё отражение в маршрутизации пациентов на тер-

ритории субъекта и за его пределами (при невозмож-

ности оказания медицинской помощи на месте), что 

определяется нормативным правовым актом самого 

субъекта ― «Приказом о маршрутизации». Все при-

казы по маршрутизации детского населения с хирур-

гическими, в том числе урологическими, заболева-

ниями (из 88 субъектов) проанализированы в ходе 

организационно-методических мероприятий в субъ-

ектах Российской Федерации в период с 2019 по 

2025 год. Так, по аналитическим материалам, около 

90% субъектов страны не имеют отдельного приказа 

по маршрутизации детского населения по профилю 

«урология-андрология детская», либо он требует ак-

туализации в связи с давностью утверждения (более 

5 лет), что определено нами в ходе работы как орга-

низационный риск. В целом в субъектах используется 

типовой алгоритм маршрутизации (рис. 1). Так, при-

казом о маршрутизации определяются направления 

и объём потоков пациентов в зависимости от вида, 

условий и профиля оказываемой медицинской помо-

щи, а также от конкретной нозологической формы. 

В ряде субъектов данным приказом регламентиру-

ются преемственность между медицинскими органи-

зациями на всех этапах оказания помощи, включая 

вопросы диспансерного наблюдения и последующе-

го мониторинга состояния здоровья пациентов, что, 

на наш взгляд, крайне важно.

 Результаты

Модели организации детской урологической службы

В условиях реализации трёхуровневой системы 

оказания медицинской помощи детям с болезнями 

мочеполовой системы помощь оказывается на всех 

трёх уровнях. Первый уровень представлен амбула-

торно-поликлиническим звеном, обеспечивающим 

профилактическую направленность, раннее выявле-

ние патологии и диспансерное наблюдение. Второй 

уровень, характерный преимущественно для крупных 

субъектов с развитой сетью медицинских организаций, 

представляет собой межрайонные центры специализи-

рованной медицинской помощи, где функционируют 

профильные койки для оказания специализированной 

медицинской помощи или даже детские урологиче-

ские отделения, например, на базе городских детских 

больниц. Третий уровень во всех субъектах распола-
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Т а б л и ц а  1  /  T a b l e  1

Свод нормативных правовых документов, регламентирующих деятельность детской урологической службы
Compilation of regulatory legal documents governing the activities of the pediatric urology service

Документ 
(режим доступа)

Предмет 
регулирования

Значение 
для службы

Федеральный закон от 21.11.2011 № 323-ФЗ 
(http://www.kremlin.ru/acts/bank/34333?yscl
id=mtg1gisheo997585496)

Основы охраны здоровья 
граждан в Российской 
Федерации

Определяет правовые основы оказания 
медицинской помощи гражданам, права 
пациента, обязательность информированного 
добровольного согласия, основы качества 
и безопасности медицинской деятельности

Федеральный закон от 29.11.2010 № 326-ФЗ 
(http://www.kremlin.ru/acts/bank/32206?yscl
id=mtg1e3e7hc794362602)

Об обязательном медицинском 
страховании в Российской 
Федерации

Регулирует финансовое обеспечение 
медицинской помощи в системе ОМС, 
тарифное регулирование, доступность помощи 
застрахованным лицам, гарантированное право 
на получение медицинской помощи

Приказ Минздрава России от 31.10.2012 
№ 561н
(https://minzdrav.gov.ru/documents/6631-
prikaz-minzdrava-rossii-ot-31-oktyabrya-2012-
g-561n)

Порядок оказания 
медицинской помощи 
по профилю «детская 
урология-андрология»

Определяет порядок оказания 
специализированной медицинской помощи, 
организацию кабинета и отделения 

Постановление Правительства РФ 
от 01.06.2021 № 852
(http://government.ru/docs/all/134716/)

Положение о лицензировании 
медицинской деятельности

Определяет лицензионные требования 
к медицинской организации и её деятельности, 
включая работы и услуги по профилю

Приказ Минздрава России от 02.05.2023 
№ 206н
(https://normativ.kontur.ru/document?module
Id=1&documentId=501358&ysclid=mtg1qwkj
gz134685641)

Квалификационные 
требования к медицинским 
и фармацевтическим 
работникам с высшим 
образованием

Определяет требования к специалистам, 
включая специальность «детская урология-
андрология»

Приказ Минздрава России от 13.10.2017 
№ 804н
(https://normativ.kontur.ru/document?module
Id=1&documentId=381903&ysclid=mtg1s9fd
zh794021997)

Номенклатура медицинских 
услуг

Применяется для описания, учёта 
и кодирования медицинских услуг, включая 
диагностические и лечебные вмешательства

Приказ Минздрава России от 14.04.2025 
№ 211н
(https://normativ.kontur.ru/document?module
Id=1&documentId=500364&ysclid=mtg1tzqn
vk143714216)

Порядок прохождения 
несовершеннолетними 
профилактических 
медицинских осмотров

Актуализирует организацию профилактических 
осмотров несовершеннолетних, 
декретированные сроки обязательного осмотра 
врачом ― урологом-андрологом детским 
для выявления болезней мочевыделительной 
и репродуктивной системы у мальчиков

Приказ Минздрава России от 31.07.2020 
№ 785н
(https://normativ.kontur.ru/document?module
Id=1&documentId=372076&ysclid=mtg1w8vb
4e531818844)

Требования к организации 
и проведению внутреннего 
контроля качества 
и безопасности медицинской 
деятельности

Формирует основу системы внутреннего 
контроля, анализа дефектов, оценки 
соблюдения порядков, стандартов 
и клинических рекомендаций

Постановление Главного государственного 
санитарного врача РФ от 24.12.2020 № 44 
об утверждении СП 2.1.3678-20
(https://normativ.kontur.ru/document?module
Id=9&documentId=491686&ysclid=mtg1xks7
ir615403448)

Санитарно-
эпидемиологические 
требования к эксплуатации 
помещений, зданий, 
оборудования и условиям 
деятельности

Регламентирует санитарные требования 
к медицинским организациям, помещениям, 
потокам, уборке, условиям размещения 
и эксплуатации

Постановление Главного государственного 
санитарного врача РФ от 28.01.2021 № 4 
об утверждении СанПиН 3.3686-21
(https://normativ.kontur.ru/document?module
Id=9&documentId=500057&ysclid=mtg22uae
vs26418872)

Санитарно-
эпидемиологические 
требования по профилактике 
инфекционных болезней

Используется для профилактики инфекций, 
связанных с оказанием медицинской помощи, 
противоэпидемического режима, дезинфекции, 
стерилизации, инфекционной безопасности

Постановление Главного государственного 
санитарного врача РФ от 28.01.2021 № 3 
об утверждении СанПиН 2.1.3684-21
(https://normativ.kontur.ru/document?modu
leId=9&documentId=500153&ysclid=mtg26
vs938456749024)

Санитарные требования 
к содержанию территорий, 
обращению с отходами 
и другим объектам

Значим для организации обращения 
с медицинскими отходами, санитарного 
содержания территории и инфраструктуры

Утверждённые клинические рекомендации 
Минздрава России 
(https://cr.minzdrav.gov.ru/)

Официальный рубрикатор 
клинических рекомендаций

Определяют доказательные подходы 
к диагностике и лечению гидронефроза, 
мочекаменной болезни, инфекций мочевых 
путей, крипторхизма, гидроцеле, гипоспадии, 
варикоцеле и других заболеваний
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гается на базе областных, краевых, республиканских 

больниц, преимущественно детских, где помощь ока-

зывается в специализированных отделениях (детских 

урологических), или койки развёрнуты в структуре 

детских хирургических отделений. 

Анализ распределения коечного фонда между ти-

пами медицинских организаций демонстрирует его 

существенную концентрацию на третьем уровне: 

48,8% коек сосредоточено в детских медицинских 

организациях третьего уровня, 21,4% ― в детских го-

родских больницах, 16,7% ― в специализированных 

центрах, 7,2% ― в стационарах для взрослого населе-

ния, 5,9% ― в федеральных медицинских организаци-

ях (включая 3,1% в вузах и научно-исследовательских 

институтах). Сосредоточение коек на третьем уровне 

обу словлено необходимостью концентрации кадро-

вых, диагностических и технических ресурсов для ока-

зания сложных видов хирургической помощи. 

Кадровое обеспечение

Общее число специалистов ― врачей детских уро-

логов-андрологов за анализируемый период увеличи-

лось в Российской Федерации с 397 до 474 физических 

лиц (прирост 19,4%). В 2025 году доля специалистов, 

работающих в амбулаторном звене, составила 50,4%, 

в стационарном ― 49,4%.

Амбулаторное звено: кадры. Обеспеченность вра-

чами ― детскими урологами-андрологами в амбула-

торном звене является индикатором доступности спе-

циализированной медицинской помощи. В 2025 году 

обеспеченность данными специалистами составила 

0,08 на 10 000 детского населения, что в 2,5 раза ниже 

показателя, соответствующего полной укомплекто-

ванности штатных должностей (0,2 на 10 000 детского 

населения), и в 6,25 раза ниже расчётного норматива, 

установленного Приказом Минздрава России № 561н 

(0,5 на 10 000 детского населения)5. Такое расхождение 

фактических и нормативных значений свидетельству-

ет об абсолютном кадровом дефиците в медицинских 

организациях, оказывающих первичную медико-сани-

тарную помощь детям. В динамике к 2025 году пока-

затель обеспеченности стал выше за счёт увеличения 

числа специалистов амбулаторного звена на 23,8% 

по сравнению с 2019 годом на фоне сокращения об-

щей численности детского населения (рис. 2). 

Немаловажным показателем кадрового благопо-

лучия службы является укомплектованность специ-

алистами. В 2025 году данный показатель в амбула-

торном звене стал выше по сравнению с 2019 годом 

(79,3% против 68% соответственно), что свидетель-

ствует о положительной динамике. Вместе с тем при 

оценке кадрового обеспечения необходимо учитывать 

коэффициент совместительства, который в 2025 году 

составил 2,2 против 2,5 в 2019 году. Снижение данного 

коэффициента прослеживается на фоне замещения де-

фицита физических лиц за счёт увеличения их факти-

ческого числа, а не за счёт совмещения должностей 

одним специалистом.

5 Приказ Минздрава России от 31.10.2012 № 561н «Об утверж-
дении Порядка оказания медицинской помощи по профилю 
“детская урология-андрология” (Зарегистрировано в Мин-
юсте России 21.12.2012 N 26269). Режим доступа: https://
minzdrav.gov.ru/documents/6631-prikaz-minzdrava-rossii-ot-
31-oktyabrya-2012-g-561n Дата обращения: 15.08.2026.

Рис. 1. Алгоритм маршрутизации детей с урологическими (в том числе андрологическими) заболеваниями на региональном 
уровне.

Fig. 1. Patient routing algorithm for children with urological and andrological conditions at the regional level.
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Амбулаторное звено: деятельность. Для определения 

нагрузки на специалистов в амбулаторном звене взят 

такой показатель, как число посещений специалис-

тов. Общее число посещений врачей ― детских уро-

логов-андрологов увеличилось в динамике на 15,5% 

(с 2,62 млн в 2019 году до 3,03 млн в 2025 году): с учётом 

кадровой ситуации на протяжении всего периода на-

грузка на одного специалиста была выше 13 000 обра-

щений в год, за исключением 2025 года, когда показа-

тель составил 12,7 тыс. обращений (рис. 3).

Для оценки фактической нагрузки на врачебный 

персонал экспертами был рассчитан усреднённый 

показатель «Расчётная (плановая) нагрузка на вра-

ча ― уролога-андролога в год», составивший порядка 

7,5 тыс. обращений на одного специалиста в 2025 году, 

в том числе с учётом профилактических посещений6. 

6 Приказ Минздрава России от 14.04.2025 N 211н «Об ут-
верждении порядка прохождения несовершеннолетними 
профилактических медицинских осмотров, учетной фор-
мы N 030-ПО/у “Карта профилактического медицинско-
го осмотра несовершеннолетнего”, порядка ее ведения, 
а также формы отраслевого статистического наблюдения 
N 030-ПО/о “Сведения о профилактических медицинских 
осмотрах несовершеннолетних”, порядка ее заполнения» 
(Зарегистрировано в Минюсте России 22.05.2025 N 82300). 
Режим доступа: https://normativ.kontur.ru/document?mod
uleId=1&documentId=500364&ysclid=mtg1tzqnvk143714216 
Дата обращения: 15.08.2026.
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Рис. 3. Динамика обращаемости к врачам ― детским урологам-андрологам в Российской Федерации (2019–2025 гг.).

Fig. 3. Trends in the number of visits to pediatric urologist-andrologists in the Russian Federation (2019–2025).

Рис. 2. Динамика изменения показателя обеспеченности врачами ― урологами-андрологами детскими на 10 000 детского 
населения Российской Федерации (2019–2025 гг.).

Fig. 2. Changes in the staffi  ng level of pediatric urologist-andrologists per 10 000 children in the Russian Federation (2019–2025).
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Сопоставление фактических и расчётных данных сви-

детельствует о том, что фактическое число обращений 

превышает расчётный показатель в 1,69 раза. Выяв-

ленное превышение фактической нагрузки над расчёт-

ной в целом коррелирует с показателем коэффициента 

совместительства, что подтверждает наличие абсолют-

ного и функционального дефицита кадровых ресурсов, 

ведущего к повышению нагрузки на специалистов. 

В структуре обращений к врачу ― детскому уро-

логу-андрологу доля посещений с профилактической 

целью составила в 2025 году 75,8%, что практически 

соответствует уровню 2019 года (71,4%). В 2019 го-

ду доля посещений врача-уролога детьми в возра-

сте 0–17 лет составляла порядка 16,0% от общего 

числа посещений, совершённых к врачам-урологам 

и врачам ― детским урологам-андрологам, при этом 

внут ри структуры посещений непосредственно к вра-

чу-урологу 79,8% приходилось на посещения с про-

филактической целью. По итогам 2025 года, доля 

посещений врачей-урологов составила 11,6%, а доля 

профилактических посещений в структуре обраще-

ний к данному специалисту увеличилась до 85,0%. 

Такое увеличение может быть связано также с не-

посредственным увеличением числа детей в возра-

сте 10‒17 лет на 19,8% (подростков 15‒17 лет ― 

на 20,3%) по сравнению с 2019 годом. 

Стационарная помощь: кадры. Основными показа-

телями, определяющими доступность медицинской 

помощи в условиях круглосуточного стационара, яв-

ляются обеспеченность койками и обеспеченность 

врачебными кадрами. 

Обеспеченность врачами ― детскими урологами-

андрологами в стационарном звене незначительно 

отличалась от аналогичного показателя в амбулатор-

ном звене с учётом распределения абсолютного числа 

специалистов: в 2025 году доля врачей, работающих 

в амбулаторном звене, составила 50,4%, в стационар-

ном ― 49,4%. Показатель обеспеченности в 2025 го-

ду в стационаре составил 0,07 на 10 000 детского 

населения, сохраняясь на данном уровне практиче-

ски на протяжении всего анализируемого периода, 

за исключением 2024 года, когда показатель составлял 

0,08 на 10 000 детского населения.

Укомплектованность специалистами в стацио-

нарном звене составила в 2025 году 86,4% (в 2019 го-

ду ― 89,3%) при коэффициенте совместительства 

1,3, который оставался неизменным как в 2019, так 

и в 2025 году. С учётом нормативного регулирования 

и числа развёрнутых коек по анализируемому профи-

лю расчётный показатель штатных должностей (1 врач 

на 10 коек без учёта должности заведующего отделени-

ем5) соответствует фактическому, что говорит об от-

сутствии выраженного дефицита данных специалистов 

в стационарном звене. 

Стационарная помощь: койки. Обеспеченность кой-

ками в 2025 году составила 0,87 на 10 000 детского на-

селения: показатель имеет положительную динамику 

по сравнению с 2019 годом (0,83 на 10 000 детского на-

селения). При сравнении абсолютного числа коек анали-

зируемого профиля также отмечается положительная ди-

намика в виде увеличения их числа на 2,8% к 2025 году.

Для оценки интенсивности и рациональности ис-

пользования коечного фонда применялись стандарт-

ные показатели: занятость койки (функция койки), 

оборот койки, средняя длительность пребывания па-

циента и простой койки, рассчитываемые по стандарт-

ным методикам4 [2‒6]. В 2025 году среднероссийский 

показатель занятости койки по анализируемому про-

филю составил 295,9 дня в год, что на 5,1% ниже уров-

ня 2019 года, при этом в динамике за последние 4 года 

(2022–2025 гг.) показатель сохранял устойчивую ста-

бильность, сопоставимую с уровнем 2025 года (табл. 2; 

рис. 4). По итогам анализа установлено, что оборот 

койки в 2025 году достиг 45,4 пациента, что на 7,5% 

выше показателя 2019 года, тогда как средняя длитель-

ность пребывания сократилась с 7,3 до 6,3 койко-дня. 

Показатель простоя койки не превысил 1,5 дня.

При стабильном объёме коечного фонда число гос-

питализаций за анализируемый период изменялось 

незначительно: прирост составил 10,8% относитель-

но уровня 2019 года при ежегодных изменениях их 

чис ла в пределах 3–5% (2019 г. ― 105,3 тыс. случаев; 

2025 г. ― 116,7 тыс.).

Стационарная помощь: хирургическая активность. 
Для оценки показателя «Хирургическая активность» 

были взяты данные аналитических материалов 

ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава России 

за 2024‒2025 годы из 22 медицинских организаций, 

на базе которых развёрнуты детские урологические 

отделения: в среднем показатель составил 68,7%, при 

этом вариабельность была достаточно широкой ― 

от 52,7% до 88,9%. 

Т а б л и ц а  2  /  T a b l e  2

Показатели эффективности использования коечного фонда (урологические койки для детей) за 2019–2025 гг.
Indicators of the effi  ciency of bed utilization (urological beds for children) 2019–2025

Показатель
Год

Динамика, %
2019 2025

Занятость койки (функция койки), дней 311,8 295,9 -5,1

Оборот койки 42,2 45,4 +7,5

Средняя длительность пребывания, койко-день 7,3 6,3 -13,7

Простой койки, дней <1,5 <1,5 -
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В структуре всех госпитализаций на профильные 

койки доля случаев оказания высокотехнологич-

ной медицинской помощи (включённых и не вклю-

чённых в базовую программу обязательного меди-

цинского страхования7) в 2025 году составила 8,2% 

(9,6 тыс. случаев по РФ). Обращает на себя вни-

мание темп прироста объёма высокотехнологич-

ной медицинской помощи по сравнению с 2024 го-

дом ― 13,6%, что свидетельствует о расшире-

нии доступности сложных специализированных 

вмешательств.

«Операции на мужских половых органах, де-

ти 0‒17 лет» в структуре оперативных вмешательств 

на органах мочевыделительной и половой системы 

(у мальчиков) составили 58,2%; «Грыжесечение при 

неущемлённых паховых грыжах, дети 0‒17 лет» ― 

25,5%; «Операции на почках и мочеточниках, дети 

0‒17 лет» ― 16,3%; специалистами в 2025 году выпол-

нено более 162 000 операций по указанным группам, 

как и в 2024 году (163,1 тыс.).

В структуре данных оперативных вмешательств 

с применением высоких медицинских технологий 

пришлось 5,7%: наиболее высокий показатель отме-

чен в группе «Операции на почках и мочеточниках, 

дети 0‒17 лет» ― 27,6%, который в группе 15‒17 лет 

достигал 30,9%. 

7 Постановление Правительства РФ от 27.12.2024 N 1940 (ред. 
от 04.09.2025) «О Программе государственных гарантий бес-
платного оказания гражданам медицинской помощи на 2025 
год и на плановый период 2026 и 2027 годов». Режим досту-
па: https://docs.cntd.ru/document/1310721999?ysclid=mtg53c1
8fi460061059 Дата обращения: 15.08.2026.

Материально-техническое оснащение

По аналитическим данным за 2024–2025 годы, 

материально-техническая база «якорных» медицин-

ских организаций по направлению «Детская хирур-

гия» и «Детская урология-андрология» характеризу-

ется некоторым дефицитом медицинских изделий, 

но не во всех субъектах. Из 140 проанализированных 

медицинских организаций, имеющих в своей струк-

туре профильные койки, выявлены критические 

дефициты: в 19 организациях полностью отсутст-

вует базовое видеоэндоскопическое оборудование, 

а в 18 ― необходимый инструментарий для прове-

дения подобных оперативных вмешательств. Особую 

тревогу вызывает высокая степень технического (экс-

плуатационного) износа имеющегося хирургического 

оборудования: в 62 медицинских организациях заме-

ны требуют 89 видеоэндоскопических стоек (преиму-

щественно оборудование 2011‒2014 года выпуска). 

Обсуждение

Детская урологическая служба Российской Федера-

ции ― отдельный вид специализированной медицин-

ской помощи детям, находящийся на стыке детской 

хирургии, педиатрии, урологии, андрологии, нефроло-

гии и профилактической медицины, результат работы 

которой определяется совокупностью факторов: пол-

нотой маршрутизации, качеством профилактических 

осмотров, материально-техническим оснащением дет-

ских стационаров, преемственностью между этапами 

оказания медицинской помощи и соблюдением кли-

нических рекомендаций на всех уровнях её оказания.
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Рис. 4. Показатели эффективности работы коечного фонда (урологических/уроандрологических коек для детей) в 2019–2025 гг.

Fig. 4. Performance indicators of the bed capacity (pediatric urological/uro-andrological beds) in 2019–2025.
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В период 2019–2025 годов отмечена положитель-

ная динамика кадрового обеспечения: численность 

врачей ― детских урологов-андрологов увеличилась 

с 397 до 474 специалистов, вместе с тем сохраняется 

кадровый дефицит (укомплектованность 81,8%, коэф-

фициент совместительства 1,76 в 2025 году), что сви-

детельствует о необходимости не только наращивания 

численности специалистов, но и оптимизации трудо-

вого процесса с целью распределения нагрузки между 

специалистами смежных профилей.

В части амбулаторной службы полученная дина-

мика двух ключевых кадровых индикаторов ― рост 

укомплектованности на 11,3% и снижение коэф-

фициента совместительства с 2,5 до 2,2 ― может 

свидетельствовать о формировании некоторого по-

зитивного тренда в улучшении кадровой ситуации 

в амбулаторном звене, но сохраняющийся высокий 

коэффициент совместительства на уровне 2,2 указы-

вает на то, что дефицит в специалистах не преодолён, 

а имеющаяся укомплектованность должностей дости-

гается за счёт работы одного специалиста с двойной 

нагрузкой.

Амбулаторная активность, превысила допандемий-

ный уровень 2020 года, и по итогам 2025 года число 

посещений достигло 3,0 млн, что подчёркивает возра-

стающую роль амбулаторного звена, при этом требует-

ся обеспечение качества профилактических осмотров 

и контроля выполнения рекомендаций, особенно в от-

ношении хирургического лечения.

Выявленное превышение фактической нагрузки 

над расчётной в целом коррелирует с показателем 

коэффициента совместительства, что подтверждает 

наличие абсолютного и функционального дефицита 

кадровых ресурсов, ведущего к повышению нагрузки 

на специалистов.

Дефицит врачей ― детских урологов-андрологов 

обусловливает необходимость поиска организаци-

онных решений, направленных на оптимизацию ис-

пользования имеющихся кадровых ресурсов. Одним 

из таких решений, на наш взгляд, является передача 

отдельных функций, разрешённых к выполнению 

в рамках должностных обязательств, врачам смежных 

специальностей, например, врачу ― детскому хирургу 

или врачу-урологу (оказывающего медицинскую по-

мощь взрослому населению), при соблюдении опре-

делённых условий, включая прохождение дополни-

тельного тематического усовершенствования. Данный 

подход представляется особенно актуальным при ор-

ганизации и проведении профилактических медицин-

ских осмотров детского населения. Актуальность ука-

занной модели подтверждается данными официальной 

статистики. Увеличение доли профилактических посе-

щений врачей-урологов до 85,0% может быть связано 

с непосредственным увеличением числа детей в воз-

расте 10‒17 лет на 19,8% (подростков 15‒17 лет ― 

на 20,3%) по сравнению с 2019 годом.

Сосредоточение коек на третьем уровне, безуслов-

но, обусловлено необходимостью концентрации кад-

ровых, диагностических и технических ресурсов для 

оказания сложных видов хирургической помощи. Ко-

ечный фонд в целом имеет стабильную численность, 

а эффективность его использования улучшается: при 

росте госпитализаций средняя длительность пребы-

вания сократилась с 7,3 до 6,3 койко-дня; вырос обо-

рот койки; простой койки сохраняется на достаточно 

низком уровне ― 1,5 койко-дня. Данная динамика 

отражает современный тренд развития хирургических 

технологий, за счёт чего происходит сокращение сро-

ков пребывания пациента на больничной койке, при 

этом в стационаре формируется более интенсивный 

пациентопоток за счёт более раннего высвобождения 

койко-места. Данный подход согласуется с принци-

пами экономической модели «законченного случая», 

предполагающей оплату за завершённый клинический 

случай, а не за фактическое количество проведённых 

пациентом койко-дней5, 8.

Хирургическая активность характеризуется типо-

вым распределением сложности оперативных вме-

шательств: сложные реконструктивные оперативные 

вмешательства составляют от 10% до 30% от их обще-

го числа. В целом в 2025 году отмечается увеличение 

случаев оказания высокотехнологичной медицинской 

помощи на 13,6% по сравнению с 2024 годом, что по-

зволило увеличить доступность данного вида помощи 

для пациентов. 

Имеющаяся высокая потребность медицинских ор-

ганизаций в обновлении парка хирургического обору-

дования, в том числе медицинских инструментов для 

миниинвазивной хирургии, или его отсутствие огра-

ничивают возможности хирургических стационаров 

в развитии современных технологий, вынуждая при-

бегать к межрегиональной маршрутизации пациентов, 

что неизбежно ведёт к росту сроков ожидания плано-

вой помощи и снижению её доступности.

Реализация федерального проекта «Охрана мате-

ринства и детства», одним из ключевых мероприятий 

которого является «Оснащение (дооснащение и/или 

переоснащение) медицинскими изделиями детских 

больниц субъектов Российской Федерации, включая 

федеральные органы исполнительной власти», позво-

лит до 2030 года оснастить медицинскими изделиями 

180 детских больниц, из которых 20 ― детские больни-

цы, подведомственные Минздраву и ФМБА России9.

8 Письмо Минздрава России N 11-7/и/2-20691 и Федераль-
ного фонда обязательного медицинского страхования 
N 00-10-26-2-04/11-51 от 30.12.2020 «О Методических ре-
комендациях по способам оплаты медицинской помощи 
за счет средств обязательного медицинского страхования». 
Режим доступа: https://normativ.kontur.ru/document?module
Id=8&documentId=384469&ysclid=mtg5bcc7x707255728 Дата 
обращения: 15.08.2026.

9 Структура и ключевые мероприятия федерального проек-
та «Охрана материнства и детства». Режим доступа: https://
minzdrav.gov.ru/poleznye-resursy/natsionalnye-proekty-
rossii-prodolzhitelnaya-i-aktivnaya-zhizn-novye-tehnologii-
sberezheniya-zdorovya/struktura-i-klyuchevye-meropriyatiya-
federalnogo-proekta-ohrana-materinstva-i-detstva Дата обра-
щения: 15.08.2026.
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Дооснащение детских больниц, в том числе «якор-

ных» медицинских организаций (третьего уровня), 

позволит сократить региональные диспропорции, рас-

ширить перечень медицинских услуг в этих медицин-

ских организациях, а также повысить интенсивность 

хирургической деятельности и обеспечить доступность 

современных технологий для всех категорий детского 

населения, гарантируя качество оказания медицин-

ской помощи в соответствии с актуальными клиниче-

скими рекомендациями. Отдельно стоит отметить, что 

мероприятия, проводимые в рамках реализации феде-

рального проекта, должны иметь отражение и в та-

ких показателях, как снижение межтерриториальной 

маршрутизации, за счёт внедрения новых методов хи-

рургического лечения детей с урологическими заболе-

ваниями, сокращения сроков ожидания и роста доли 

малоинвазивных вмешательств.

Заключение

Полученные в ходе нашего анализа данные свиде-

тельствуют в целом о повышении интенсивности ра-

боты как стационарного, так и амбулаторного звена 

в условиях высокой востребованности. Повышение 

доступности специализированной помощи требует 

укрепления преемственности между амбулаторным 

и стационарным звеном. Использование цифровых 

технологий для оперативной передачи информации 

о пациенте после установления диагноза и определе-

ния показаний к госпитализации позволит сократить 

сроки ожидания и обеспечить своевременность ока-

зания медицинской помощи, а также оптимизировать 

процесс планирования госпитализаций.

Приоритетными направлениями развития службы 

на сегодняшний день являются актуализация регио-

нальной маршрутизации, усиление амбулаторного зве-

на, обеспечение преемственности между стационаром 

и детской поликлиникой, повышение охвата и каче-

ства профилактических осмотров, модернизация обо-

рудования, внедрение единых клинических подходов 

в лечении и развитие системы внутреннего контроля 

качества и безопасности медицинской деятельности.
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ORIGINAL ARTICLE 

Введение

В настоящее время в Российской Федерации доля не-

доношенных новорождённых, в том числе с очень низ-

кой и  экстремально низкой массой тела при рождении, 

составляет около 6‒7%. Перинатальная гипоксия, харак-

терная для преждевременно родившихся, приводит к па-

тологическим изменениям их органов и систем, прежде 

всего центральной нервной системы (ЦНС). Последстви-

ями такого поражения могут быть тяжёлые неврологиче-

ские заболевания, такие как детский церебральный пара-

лич, гидроцефалия, эпилепсия, слепота, глухота, задержка 

нервно-психического и умственного развития [1‒3].

Гипоксическое поражение других органов и сис-

тем, помимо ЦНС, также вносит определённый вклад 
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И.В. Давыдова, Н.Н. Павлова, Е.П. Зимина, П.В. Балакшина 

ФГАУ «Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей» Минздрава России, Москва, Россия 

Возможности психолого-педагогической коррекции у недоношенных детей с задержкой 
психического развития 

Резюме 
Введение. Психическое развитие недоношенных детей в раннем детском возрасте зависит от гестационного возра-
ста при рождении, тяжести состояния в перинатальном периоде и степени выраженности последствий перинаталь-
ной патологии. Междисциплинарное взаимодействие специалистов медико-педагогического блока и родителей 
пациентов является основой ведения недоношенных детей в позднем восстановительном периоде. 
Понятие «медики» включает в себя все специальности, в том числе педиатров, неврологов, медицинских психоло-
гов, дефектологов и т.д.
Цель исследования ― оценить эффективность психолого-коррекционной помощи пациентам раннего детского 
возраста, родившимся недоношенными.
Материалы и методы. Проведено одноцентровое проспективное когортное нерандомизированное исследование 
с участием 73 недоношенных детей с последствиями перинатальной патологии от 6 до 36 месяцев скорригирован-
ного возраста, получавших комплексную реабилитацию и восстановительное лечение в режиме дневного стацио-
нара. Темп и вариант психического развития устанавливали по методике «ЯСЛИ». Содержание коррекционно-пе-
дагогической работы с каждым пациентом определяли в индивидуальном порядке в соответствии с федеральным 
государственным образовательным стандартом дошкольного образования. 
Результаты. Группу с задержанным темпом психического развития составили 8 недоношенных детей с лёгким 
гипоксически-ишемическим поражением центральной нервной системы и отставанием психического развития 
на 1‒2 возрастных периода (группа 1); группу с медленным темпом психического развития ― 36 недоношенных 
детей с отставанием психического развития на 2‒3 возрастных периода (группа 2); группу с крайне медленным тем-
пом психического развития ― 29 детей из общего числа недоношенных с отставанием от нормативных показателей 
≥4 психологических периодов (группа 3). Оценка проводилась по методике «ЯСЛИ». На фоне коррекционно-педа-
гогической работы по индивидуальному плану, созданному на базе федеральной адаптированной образовательной 
программы дошкольного образования для детей с задержкой психического развития, отмечено улучшение темпа 
психического развития у всех детей группы 1 и у 20 (55%) детей группы 2. В группе 3 только 5 (20%) пациентов по-
казали положительную темповую динамику.
Заключение. Максимально раннее систематическое коррекционное обучение и регулярное повышение педагогиче-
ской компетенции родителей предупреждают появление сложной структуры патологических форм поведения у де-
тей, способствуют формированию познавательной активности и социальных способов коммуникации.

Ключевые слова: недоношенные дети; последствия перинатальной патологии; темп и вариант психического развития; 
коррекционно-педагогическая помощь.
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The Potential for Psychological and Educational Interventions in Preterm Infants with Development Delay

Summary
Introduction. The mental development of preterm infants in early childhood depends on the gestational age at birth, the severity 
of the condition during the perinatal period, as well as of the consequences of perinatal disorders. The cornerstone of managing 
preterm infants in the recovery period is interdisciplinary collaboration between health and educational professionals and parents. 
Aim: To assess the effi  cacy of psychological and corrective interventions for young children born prematurely.
Materials and methods. A single-centre, prospective, non-randomised cohort study included 73 preterm infants with 
sequelae of perinatal disorders, aged between 6 and 36 months of corrected age, who received comprehensive rehabilitation 
and restorative treatment in a day hospital. The rate and pattern of mental development were assessed using the ‘YаSLI’ 
methodology. The content of the remedial and educational support for each patient was individualised in accordance with the 
Federal State Educational Standard for Preschool Education.
Results. The group with development delay included 8 preterm infants with mild hypoxic-ischaemic injury to the central 
nervous system and development delay of 1–2 age-equivalent periods. The group with a slow rate of development comprised 
36 preterm infants with development delay of 2–3 age-equivalent periods. The group with extremely slow rate of development 
consisted of 29 infants with the delay of ≥4 developmental periods relative to normative benchmarks. The assessment was 
carried out using the ‘YаSLI’ methodology. Following individualised remedial and educational interventions based on the 
Federal Adapted Preschool Education Programme for Children with Developmental Delay, improvement in the rate of 
mental development was observed in all children in the fi rst group and in 20 children (55%) in the second group. In the third 
group, only 5 patients (20%) demonstrated positive developmental progress.
Conclusion. Early and systematic remedial education combined with ongoing enhancment of parents’ pedagogical competence, 
helps prevent the emergence of complex maladaptive behaviour patterns in children and contributes to the development of 
cognitive activity and social communication skills.
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в отставание этих пациентов в физическом и нервно-

психическом развитии. Так, сочетание гипоксическо-

го поражения ЦНС и дыхательной системы недоно-

шенного ребёнка является одной из наиболее частых 

комбинаций последствий перинатальной патологии, 

приводящих к задержке нервно-психического разви-

тия и умственного развития пациента [1, 3, 4].

Актуальной проблемой здравоохранения остаётся 

и социально-экономическая значимость последствий 

сочетанной перинатальной патологии, учитывая высо-

кий риск инвалидизации этих пациентов в дальнейшем. 

Снизить риск формирования инвалидизирующей пато-

логии у недоношенных детей позволяет комплексная 

оценка физического, нервно-психического и когнитив-

ного развития пациентов с целью создания индивиду-

ального плана восстановительного лечения [5, 6].

Комплексная медицинская реабилитация и восста-

новительное лечение с помощью медикаментозных 

и немедикаментозных методов способствуют стабили-

зации состояния здоровья, обеспечивая физиологиче-

скую базу психического развития ребёнка, а содержа-

ние коррекционно-педагогической помощи направле-

но на последовательное развитие его индивидуальных 

личностных качеств и познавательного потенциала, 

причём специальная организации и реализация это-

го содержания достигаются за счёт индивидуального 

подбора технического оснащения и игровых пособий 

для предметно-развивающей среды, использования 

специальных методов и приёмов обучения, создания 

специальных условий в семье [4‒7].

Цель исследования ― оценить эффективность пси-

холого-коррекционной помощи пациентам раннего 

детского возраста, родившимся недоношенными.

Материалы и методы

Дизайн исследования 

Одноцентровое проспективное когортное нерандо-

мизированное.

Условия проведения исследования 

Исследование проводилось в Центре медицинской 

реабилитации и восстановительного лечения (началь-

ник Центра ― доктор мед. наук, доцент О.М. Коно-

ва) на базе ФГАУ «НМИЦ здо ровья детей» Минздрава 

России в период с января 2024 по май 2026 года с при-

влечением специалистов Центра психолого-педаго-
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гической помощи в педиатрии (начальник Центра ― 

академик Российской академии образования, доктор 

пед. наук, профессор С.Б. Лазуренко).

Критерии соответствия 

Недоношенные дети с сочетанными последствиями 

перинатальной патологии, от 6 до 36 месяцев скорри-

гированного возраста, рож дённые на сроке гестации 

от 25 до 37 недель, поступившие из перинатальных 

центров Москвы и Московской области после ста-

билизации состояния, вне обострения соматических 

заболеваний с целью проведения комплексной реа-

билитации и восстановительного лечения в режиме 

дневного стационара. Дети с врождёнными пороками 

развития и генетическими заболеваниями в исследо-

вание не включались.

Протокол вмешательства 

В программу комплексной реабилитации входили 

общий массаж, аппаратное лечение с использованием 

физических факторов воздействия, гидро- и бальнео-

терапия, ботулинотерапия при детском церебральном 

параличе в возрастной группе старше 2 лет, психоло-

го-педагогическое сопровождение. Все дети на фоне 

восстановительного немедикаментозного лечения про-

должали получать медикаментозное лечение по назна-

чению педиатра и невролога.

В декретированные возрастные периоды четырёх-

кратно (6 мес. ‒ 8 мес. 29 дней; 9 мес. ‒ 11 мес. 

29 дней; 12 мес. ‒ 23 мес. 29 дней; 24 мес. ‒ 36 мес.) 

осуществляли психолого-педагогические обследова-

ния. В первых трёх возрастных периодах оценивали 

динамику психического развития, что являлось ори-

ентиром для определения содержания коррекционно-

педагогической помощи, методов и приёмов работы, 

а также подбора необходимого инструментария и ре-

жима педагогической нагрузки. Четвёртое контроль-

ное психолого-педагогическое обследование подтвер-

ждало ранее выявленный вариант психического раз-

вития ребёнка. Инструментальную оценку поражения 

структур головного мозга проводили по показаниям, 

после консультации невролога, с помощью основных 

методов нейровизуализации.

Для проведения комплексной оценки психическо-

го развития недоношенных детей с последствиями 

перинатальной патологии ЦНС использована диаг-

ностика психологического возраста детей первых трёх 

лет жизни по методике «ЯСЛИ», которая позволяет 

установить темп психического развития, вариант пси-

хического развития, форму и содержание педагогиче-

ской помощи [8]. Качественная оценка психической 

(познавательной) активности, взаимодействия ребёнка 

с окружающим миром и взрослыми позволяет оценить 

его актуальные психические возможности и выделить 

следующие группы: развитие в пределах возрастной 

нормы; риск развития отклонений в психическом раз-

витии; необходимость специальной педагогической 

поддержки. Темп психического развития оценивается 

по пяти категориям: ускоренный; нормальный; задер-

жанный, медленный; крайне медленный. Использова-

ние современной отечественной методики позволило 

выявить степень отставания детей от возрастного нор-

матива, их актуальные и потенциальные психологиче-

ские достижения, а также дать характеристику варианту 

психического развития. Выявление первых проявлений 

(предикторов) отклонений в психическом развитии де-

тей определяло содержание психолого-педагогической 

помощи. В ходе проведения диагностики был использо-

ван обычный и специальный игровой инструментарий. 

Содержа ние коррекционно-педагогической рабо-

ты составляли с учёто м темпа психического развития 

в соответствии с федеральным государственным обра-

зовательным стандартом дошкольного образования 

(ФГОС ДО), структура соответствовала основным 

образовательным областям федеральной адаптирован-

ной образовательной программы дошкольного обра-

зования для детей с ограниченными возможностями 

здоровья (ФАОП ДО ОВЗ), а коррекционные курсы 

подбирали на основании подходящего варианта обуче-

ния с учётом степени сохранности сенсорных и двига-

тельных функций.

Результаты исследования и их обсуждение

Характеристика выборки 

Под наблюдением находилось 73 ребёнка от 6 до 

36 месяцев скорригированного возраста с сочетанны-

ми последствиями перинатальной патологии. 

По гестационному возрасту пациенты исследуе-

мой группы были распределены следующим обра-

зом: 42 глубоко недоношенных ребёнка, рождённых 

на 25‒32-й неделях гестации и 31 недоношенный 

ребёнок со сроком гестации при рождении после 

32 и до 37 недель. Экстремально низкая масса тела при 

рождении отмечена у 14 пациентов, очень низкая мас-

са тела ― у 28, во всех остальных случаях масса тела 

детей при рождении превышала 1500 г.

Все пациенты изучаемой группы имели послед-

ствия перинатального поражения ЦНС. В первой 

возрастной группе (до 12 месяцев жизни) 6/12 (50%) 

пациентов с церебральной ишемией II‒III степени 

и внутрижелудочковым кровоизлиянием в неонаталь-

ном периоде имели клинические проявления в виде 

выраженной задержки моторного развития, эписин-

дрома, гидроцефалии и признаков формирования дет-

ского церебрального паралича.

На втором году жизни детский церебральный па-

ралич отмечен у 12/36 (33%) наблюдаемых детей, при-

чём и у этих пациентов отмечено наличие в неонаталь-

ном анамнезе тяжёлых последствий перинатального 

поражения ЦНС, таких как церебральная ишемия 

II‒III степени в сочетании с внутрижелудочковым 

кровоизлиянием II‒III степени.

Часть пациентов, получавших реабилитацию 

и восстановительное лечение на третьем году жизни 

(до 36 недель скорригированного возраста), также 

сформировала тяжёлую неврологическую патологию 

(у 8/25), в том числе детский церебральный паралич 

и эписиндром раннего детского возраста. 
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Усугубляющим фактором в нарушении психическо-

го развития во всех возрастных группах было наличие 

сочетанных последствий перинатальной патологии, 

а именно формирование бронхолёгочной дисплазии 

у глубоко недоношенных детей с последствиями пери-

натального поражения ЦНС (у 9/73). Наличие хрониче-

ской респираторной патологии у пациентов с тяжёлыми 

неврологическими заболеваниями негативно сказыва-

лось на темпах нервно-психического развития и затруд-

няло проведение восстановительного лечения. 

Все дети, вошедшие в исследование, проходили 

комплексную медицинскую реабилитацию, в том чис-

ле психолого-педагогическое обследование с курсами 

коррекционно-педагогических занятий. 

У пациентов, включённых в исследование, установ-

лена различная степень отставания психического раз-

вития от возрастного норматива. Анализ обобщённых 

результатов обследования по методике «ЯСЛИ» [8] 

позволил выделить три группы детей в соответствии 

с темпом их психического развития: дети с задержан-

ным, медленным и крайне медленным темпом пси-

хического развития. Результаты по трём возрастным 

категориям представлены в таблице 1.

Группу с задержанным темпом психического разви-

тия составили 8 (11%) детей с лёгким гипоксическим 

или ишемическим поражением ЦНС (6 детей) и ги-

поксически-ишемическим поражением ЦНС средней 

тяжести (2 ребёнка). По методике «ЯСЛИ» отставание 

составило 1‒2 психологических периода. 

К группе с медленным темпом психического разви-

тия относились 36 (49%) детей, у которых зафиксирова-

но отставание психического развития на 2‒3 возраст-

ных периода (по методике «ЯСЛИ»). Дети этой группы 

родились в среднетяжёлом состоянии в силу гипокси-

чески-ишемического поражения ЦНС средней степени 

тяжести. У 3 детей отмечалось тяжёлое состояние после 

рождения с сочетанным гипоксически-ишемическим 

и травматическим поражением ЦНС. Они находились 

в отделении реанимации и нуждались в применении ме-

тодов интенсивной терапии, т.к. не могли самостоятель-

но адаптироваться к условиям внешней среды.

В группу детей с крайне медленным темпом пси-

хического развития были отнесены 29 (40%) детей 

из общего числа обследованных пациентов, у кото-

рых отставание от нормативных показателей состав-

ляло 4 и более психологических периода (методика 

«ЯСЛИ»). У детей этой группы при рождении отме-

чалось среднетяжёлое или тяжёлое состояние (находи-

лись в реанимации и нуждались в применении мето-

дов интенсивной терапии на фоне тяжёлого поражения 

ЦНС со значительными церебральными нарушениями 

и выраженной неврологической симптоматикой).

Основные результаты исследования 

Анализ психолого-педагогических данных, сопо-

ставление клинической и педагогической информации, 

полученной в ходе психолого-педагогической диагнос-

тики, позволили определить траекторию психического 

развития ребёнка, содержание коррекционно-педагоги-

ческой работы с учётом индивидуальных особенностей 

и образовательных потребностей каждого пациента, 

выбор коррекционно-педагогических технологий.

Для каждого ребёнка была разработана индивиду-

альная программа развития, которая наряду с содер-

жанием коррекционно-педагогической помощи вклю-

чала в себя основные принципы создания образова-

тельной среды и адаптации бытовых условий, а также 

общие и специальные методы обучения. 
На первом году жизни междисциплинарное вза-

имодействие специалистов медико-педагогического 

блока и родителей пациентов (n=73) осуществлялось 

в дневном стационаре (в единичных случаях ― в ам-

булаторно-поликлиническом подразделении) путём 

обмена информацией, полученной на осмотрах вра-

чами-специалистами и педагогом-дефектологом при 

психолого-педагогическом обследовании. Это позво-

лило выявить критерии выбора содержания програм-

мы коррекционно-педагогической работы и обеспе-

чить согласованность профессиональных действий 

при реализации индивидуальной программы развития 

в процессе комплексной реабилитации. 

На втором году жизни 20/36 детей (из них 12 по-

вторно обследуемых) проходили курсы комплексной 

реабилитации в медицинском стационаре или амбу-

латорно-поликлиническом подразделении. Остальные 

дети в силу разных причин проходили реабилитацию 

по месту жительства. В этот период педагогом-дефек-

тологом осуществлялась оценка эффективности содер-

жания коррекционно-педагогической помощи в меж-

госпитальный период, при необходимости вносились 

изменения в программу реабилитации, менялось со-

держанием коррекционно-педагогической работы, 

изменялся график встреч с родителями, уточнялись 

методы и формы работы с детьми.

Т а б л и ц а  1  /  T a b l e  1

Результаты психолого-педагогического обследования детей в возрасте 6–36 месяцев по методике «ЯСЛИ»
The results of a psychological and pedagogical assessment of children aged 6–36 months using the “YASLI” methodology

Возрастной период

Количество детей (n=73)

Задержанный темп 
психического развития

Медленный темп 
психического развития

Крайне медленный темп 
психического развития

6–11 мес, 29 дней 4 8 –

12–23 мес, 29 дней 3 21 12

24–36 мес 1 7 17

Всего 8 36 29
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На третьем году жизни только 12 детей от общего 

числа пациентов однократно прошли медицинскую 

и психолого-педагогическую реабилитацию. Все эти 

дети относились к третьей группе с крайне медленным 

темпом психического развития, имели хроническую 

соматическую и неврологическую патологию. 

На фоне коррекционно-педагогической поддержки 

дети первой группы (с задержанным темпом психиче-

ского развития) к 12 месяцам осваивали 4 из 5 пси-

хологических периодов первого года жизни. К концу 

второго года владели ориентировкой на функциональ-

ное назначение предмета (полностью осваивают пер-

вый психологический период и переходят к овладению 

вторым, которые составляют содержание психологи-

ческих достижений этого возраста). К началу четвёр-

того года жизни, по завершении периода раннего дет-

ства, эти пациенты овладевали самостоятельной пред-

метной деятельностью, а также начинали овладевать 

наглядно-действенным мышлением. Бо́льшая часть 

детей была готова к социальному взаимодействию 

и быстрой адаптации в коллективе сверстников, од-

нако для этой категории пациентов были характерны 

истощаемость, возбудимость, предпочтение одних ви-

дов деятельности другим, что говорит о необходимости 

продолжения занятий с индивидуальным подходом 

к пациенту. Занятия с детьми этой группы рекомен-

довано проводить в среднем режиме педагогической 

нагрузки. Длительность педагогических воздействий 

при этом составляет 10‒15 минут на первом году жиз-

ни и 20‒30 минут в раннем возрасте. В случае ухудше-

ния самочувствия ребёнка или изменения привычного 

образа жизни (в условиях длительного эмоционально-

го напряжения) педагогическая нагрузка осуществля-

ется в щадящем режиме. У детей можно было наблю-

дать несовершенство предметных действий, социаль-

ных форм поведения и средств коммуникации, что 

обусловливало необходимость постоянного участия 

взрослого в жизни ребёнка. Значительное число осо-

бых образовательных потребностей у детей определяет 

необходимость применения специальных педагогиче-

ских технологий в процессе обучения на протяжении 

всего периода дошкольного детства. Коррекционно-

педагогическая работа с 6 детьми данной группы бы-

ла ориентирована на содержание ФАОП ДО ОВЗ для 

обучающихся с задержкой психического развития, для 

2 детей ― на содержание программы для обучающихся 

с нару шением опорно-двигательного аппарата.

Для детей с медленным темпом психического 

развития был рекомендован щадящий режим пе-

дагогической нагрузки. Продолжительность заня-

тий в данном случае ― 5‒10 минут в младенческом 

возрасте и 15‒20 минут на втором и третьем годах 

жизни. При нормальном самочувствии и стабиль-

ном эмоциональном состоянии занятия следует про-

водить в среднем режиме педагогической нагрузки. 

Только ближе к двум годам эти дети осваивали пси-

хологические достижения младенческого возраста, 

у них формировалась самостоятельная психическая 

активность. К концу раннего детского возраста они 

осваивали ещё один психологический период (пе-

риод первых предметных действий). При разработке 

содержания коррекционно-педагогической работы 

с детьми этой группы необходимо учитывать требо-

вания ФАОП ДО ОВЗ для обучающихся с умствен-

ной отсталостью (интеллектуальными нарушениями), 

нарушением опорно-двигательного аппарата или для 

обучающихся с нарушениями зрения (слабовидящих, 

с амблиопией и косоглазием).

Дети третьей группы (с крайне медленным темпом 

психического развития) на первом году жизни овла-

девают двумя психологическими периодами и в по-

следующем ― на втором году жизни ― постепенно 

осваивают ещё два периода. К началу дошкольного 

возраста они овладевают произвольностью и социаль-

ной обусловленностью движений, осваивают психо-

логические достижения первого года жизни и начи-

нают осваивать первый период второго года жизни. 

К началу дошкольного детства поведение детей ха-

рактеризуется зачатками социального взаимодействия 

с внешним миром. За счёт формирования оптималь-

ных психологических взаимоотношений с внешним 

миром число социальных отклонений у детей по ме-

ре роста и развития не увеличивается, а наоборот, их 

проявления становятся менее яркими, возникают реже 

и при правильном поведении взрослого быстро сгла-

живаются. Именно поэтому основной педагогической 

задачей для детей раннего возраста является создание 

у них форм социального взаимодействия и привычки 

соблюдения требований взрослого. Детям этой груп-

пы рекомендован щадящий режим педагогической 

нагрузки, который при стабильном неврологическом 

и физическом состоянии на втором году жизни мо-

жет быть изменён на средний режим педагогической 

нагрузки. Индивидуальная коррекционно-педагоги-

ческая работа с детьми данной группы должна быть 

ориентирована на ФАОП ДО ОВЗ для обучающихся 

с умственной отсталостью (интеллектуальными нару-

шениями) или обучающихся с тяжёлыми множествен-

ными нарушениями развития. 

Результативность и долгосрочный эффект восстано-

вительного лечения и психического благополучия де-

тей при сопоставимом состоянии здоровья во многом 

зависят от активной позиции родителей, их включён-

ности в оказание коррекционно-педагогической помо-

щи ребёнку, готовности к сотрудничеству со специа-

листами и следованию рекомендациям в повседневной 

жизни. Близкие взрослые являются членами мульти-

дисциплинарной команды и несут ответственность 

за качество и регулярность выполнения рекомендаций 

специалистов. На каждом этапе прохождения реаби-

литации родителям даются чёткие алгоритмы действий 

от специалистов с целью помочь им приобрести необ-

ходимые жизненные навыки по воспитанию и разви-

тию, особенностям ухода и проведения педагогических 

занятий в домашних условиях. Добиться результатов 

воспитания и обучения ребёнка невозможно без ак-

тивного включения родителей, т.е. целенаправленной 

психолого-педагогической работы с ними.
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Заключение

Вариант психического развития недоношенных де-

тей определяется взаимосвязью множества факторов: 

тяжестью неврологической и соматической патологии, 

потенциальными психическими возможностями, ре-

гулярностью и качеством психолого-педагогической 

помощи, учитывающей особые образовательные по-

требности ребёнка.

Комплексный подход к оценке состояния здо ровья, 

познавательного и индивидуально-личностного разви-

тия ребёнка, а также социальных условий жизни по-

зволяет точно определить содержание коррекционно-

педагогической помощи и образовательный маршрут 

ребёнка. Максимально раннее систематическое коррек-

ционное обучение и регулярное повышение педагогиче-

ской компетенции родителей предупреждают появление 

сложной структуры патологических форм поведения 

у детей, способствуют формированию познавательной 

активности и социальных способов коммуникации.

Результаты исследования показали, что психоло-

го-педагогическая коррекция путём индивидуальных/

групповых занятий при проведении комплексной реа-

билитации (1‒2 курса в течение года с продолжением 

занятий по индивидуальной программе в домашних 

условиях) позволяет уменьшить степень отставания 

психического развития. При дальнейшем наблюдении 

пациентов важна организация комплексного подхода 

во всех образовательных и социальных организациях, 

куда поступают дети, чтобы качество медицинской 

и психолого-педагогической помощи, своевремен-

ность её оказания были едины, независимо от места 

проживания ребёнка.
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Унифицированные подходы к организации обеспечения полноценным питанием 
беременных женщин, кормящих матерей, а также детей раннего возраста 

Резюме 
Методические рекомендации по унификации подходов к организации обеспечения полноценным питанием бере-
менных женщин, кормящих матерей, а также детей раннего возраста разработаны во исполнение Перечня пору-
чений Президента Российской Федерации по итогам заседания Государственного совета Российской Федерации 
по вопросам социальной поддержки семей в Российской Федерации с целью совершенствования нормативной 
правовой базы и повышения эффективности работы по организации обеспечения полноценным питанием выше-
указанных категорий граждан, что соответствует приоритетным направлениям государственной политики в сфере 
охраны здоровья матери и ребёнка.
В документе системно представлены организационно-управленческие, нормативно-правовые и медицинские 
аспекты реализации мер по организации обеспечения полноценным питанием целевых групп населения. Особое 
внимание уделяется унификации нормативного правового регулирования, включая формирование многоуровне-
вой системы нормативных правовых актов, а также разграничению полномочий исполнительных органов субъекта 
Российской Федерации. В рекомендациях отражены вопросы финансово-экономического обеспечения, включая 
методологию расчёта норматива финансового обеспечения на одного получателя меры, что позволяет субъектам 
Российской Федерации планировать бюджетные ассигнования с учётом региональных особенностей. 
Учитывая, что заявленная норма социальной поддержки реализуется по заключению врачей, носит региональный 
характер и осуществляется в соответствии с законодательством субъектов Российской Федерации, документ реко-
мендован к использованию органами исполнительной власти субъектов Российской Федерации при разработке 
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Введение

Методические рекомендации по унификации подхо-

дов к организации обеспечения полноценным питанием 

беременных женщин, кормящих матерей, а также детей 

раннего возраста разработаны во исполнение Перечня 

поручений Президента Российской Федерации по итогам 

заседания Государственного совета Российской Федера-

ции по вопросам социальной поддержки семей в Рос-

сийской Федерации 20 декабря 2024 года Пр-119ГС1. 

1 Перечень поручений по итогам заседания Государственно-
го Совета по вопросам социальной поддержки семей (утв. 
Президентом РФ 24.01.2025 N Пр-119ГС). Режим досту-
па: https://legalacts.ru/doc/perechen-poruchenii-po-itogam-
zasedanĳa-gosudarstvennogo-soveta-po-voprosam/?ysclid=msr
mzs0p8k361806533 Дата обращения: 15.07.2026.

Цель разработки ― совершенствование нормативной 

правовой базы и повышение эффективности работы 

по организации обеспечения полноценным питанием 

вышеуказанных категорий граждан, осуществляющей-

ся в соответствии с Федеральным законом от 21 ноября 

2011 года № 323-ФЗ2, что соответствует приоритетным 

направлениям государственной политики в сфере ох-

раны здоровья матери и ребёнка. Питание в период 

беременности, грудного вскармливания и раннего дет-

ского возраста является одним из ключевых факто ров, 

2 Федеральный закон от 21.11.2011 № 323-ФЗ «Об осно-
вах охраны здоровья граждан в Российской Федерации». 
 Статья 52. Права беременных женщин и матерей в сфере ох-
раны здоровья (п. 3). Режим доступа: https://minzdrav.gov.ru/
documents/7025  Дата обращения: 15.07.2026.
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влияющих на состояние здоровья матери и ребёнка, 

что отражается на показателях перинатальной и мла-

денческой смертности, физического и нейрокогни-

тивного развития детей, а также на формировании 

отдалённых рисков хронических неинфекционных 

заболеваний [1‒3].

В семирная организация здравоохранения (ВОЗ) 

и Детский фонд ООН (ЮНИСЕФ) рассматривают 

нут ритивные интервенции в период беременности 

и раннего детства как одну из наиболее эффективных 

мер общественного здравоохранения. В стратегиче-

ских и нормативных документах ВОЗ3 и ЮНИСЕФ4 

подчёркивается, что адекватное питание матерей и де-

тей раннего возраста ассоциировано со снижением 

риска преждевременных родов и низкой массы тела 

при рождении, улучшением показателей физического 

и когнитивного развития детей, а также с положитель-

ными долгосрочными медико-социальными и соци-

ально-экономическими эффектами. Аналитические 

обзоры о недостаточном питании матерей и детей под-

тверждают высокую эффективность нутритивных вме-

шательств в раннем возрасте с точки зрения предот-

вращения заболеваемости и смертности [4, 5].

Отечественные научные данные и экспертные 

оценки (ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава 

России, ФГБУ НМИЦ АГП им. В.И. Кулакова Мин-

здрава России) свидетельствуют о сохраняющейся рас-

пространённости алиментарно-зависимых состояний 

у беременных женщин и детей раннего возраста, вклю-

чая железодефицитную анемию, дефицит витамина D 

и йода, а также нарушения белково-энергетического 

питания [1, 3, 6]. По данным Федеральной службы 

государственной статистики, доля недоношенных но-

ворождённых в Российской Федерации стабильно со-

ставляет порядка 6–7% от общего числа родившихся, 

что формирует значительную долю детей с повышен-

ными нутритивными потребностями [7]. К числу наи-

более уязвимых групп относятся беременные женщи-

ны с исходно недостаточным или неадекватным пи-

танием, хроническими заболеваниями, многоплодной 

беременностью, а также недоношенные и маловесные 

дети, у которых сочетание повышенных нутритивных 

потребностей и функциональной незрелости органов 

и систем повышает риск формирования нутритивных 

дефицитов и неблагоприятных исходов.

3 World Health Organization. Essential nutrition actions: improving 
maternal, newborn, infant and young child health [3 June 2013] 
(https://www.who.int/publications/i/item/9789241505550?
ysclid=msrpy553my520312646); Essential nutrition actions: 
mainstreaming nutrition through the life-course [8 Sept 2019] 
(https://www.who.int/publications/i/item/9789241515856?yscli
d=msrq1b003h762888595); WHO Guideline for complementary 
feeding of infants and young children 6-23 months of age [16 Oct 
2023] (https://www.who.int/publications/i/item/9789240081864
?ysclid=msrq4357fc79908812). Дата обращения: 15.07.2026.

4 United Nations Children’s Fund (UNICEF). UNICEF nutrition 
strategy 2020–2030 [14 Jul 2024]. Режим доступа: https://
knowledge.unicef.org/child-nutrition-and-development/
resource/unicef-nutrition-strategy-2020-2030 Дата обращения: 
29.12.2025.

В Российской Федерации реализуются меры, на-

правленные на формирование рационального пита-

ния и поддержку грудного вскармливания, включая 

санитарно-просветительские мероприятия, подготов-

ку специалистов и развитие производства обогащён-

ных продуктов питания. Вместе с тем международный 

и отечественный опыт свидетельствует, что исключи-

тельно информационно-образовательные меропри-

ятия, включая формирование навыков рациональ-

ного питания и поддержку грудного вскармливания, 

не обеспечивают устойчивого преодоления нутритив-

ных дефицитов в условиях социально-экономической 

и территориальной неоднородности. В руководящих 

документах ВОЗ3 и ЮНИСЕФ4 подчёркивается необ-

ходимость сочетания образовательных мер с програм-

мами нутритивной поддержки и мерами социальной 

помощи, направленными на повышение физической 

и экономической доступности полноценного питания 

для уязвимых групп населения.

Настоящие методические рекомендации разрабо-

таны для унификации подходов к обеспечению пол-

ноценным питанием беременных женщин, кормящих 

матерей и детей раннего возраста и носят рекомен-

дательный характер. Рекомендации предусматривают 

возможность адаптации перечней продуктов и форм 

нутритивной поддержки с учётом географических, со-

циально-экономических и эпидемиологических осо-

бенностей субъектов Российской Федерации, включая 

эндемические зоны по дефициту микронутриентов. 

Реализация мер социальной поддержки, направленных 

на обеспечение полноценным питанием беременных 

женщин, кормящих матерей и детей раннего возраста, 

будет способствовать достижению национальных це-

лей развития Российской Федерации, определённых 

Указом Президента Российской Федерации от 7 мая 

2024 года № 309, в части сохранения населения, укреп-

ления здоровья и благополучия людей, а также созда-

ния условий для гармоничного развития детей и повы-

шения качества жизни семей с детьми5.

Раздел I. Анализ существующей практики реализации 
меры поддержки в субъектах Российской Федерации

Ос новные модели, применяемые в регионах

Анализ существующих практик, проведённый 

на основании оперативных данных, полученных 

от субъектов Российской Федерации в 2024 и 2025 го-

дах сотрудниками Министерства здравоохранения 

и специалистами ведущих национальных медицинских 

исследовательских центров, свидетельствует о реали-

зации в регионах трёх основных моделей предостав-

ления мер социальной поддержки в области обеспече-

ния питанием целевых групп населения (беременные 

и кормящие женщины, дети до трёх лет). Эти модели 

5 Указ Президента Российской Федерации от 07.05.2024 № 309 
«О национальных целях развития Российской Федерации на 
период до 2030 года и на перспективу до 2036 года». Режим 
доступа: http://www.kremlin.ru/acts/bank/50542?ysclid=msrr4
xzfyz854939404 Дата обращения: 15.07.2026.
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различаются по форме предоставления помощи и име-

ют характерные преимущества и недостатки.

На туральная (продуктовая) модель представля-

ет собой безвозмездную выдачу продуктов питания 

промышленного производства (адаптированные мо-

лочные смеси, кисломолочные продукты, соки, пюре 

и др.) через инфраструктуру системы здравоохране-

ния (пункты выдачи при медицинских организациях, 

молочные кухни, амбулаторные учреждения), а также 

торговые сети.

Преимущества: целевой характер (помощь исполь-

зуется строго по назначению ― для улучшения пита-

ния целевой группы); продовольственная безопасность 

(позволяет обеспечивать соответствие продукции уста-

новленным санитарно-гигиеническим нормам и воз-

растным потребностям); поддержка производителей/

поставщиков (может быть интегрирована в программы 

развития местного агропромышленного комплекса).

Недостатки: низкая гибкость, отсутствие персо-

нализации (не учитывает индивидуальные предпочте-

ния, аллергические реакции или особые диетические 

потребности получателей, что снижает эффективность 

помощи); ограниченная территориальная доступность 

(привязка к конкретным пунктам выдачи создаёт геог-

рафические барьеры, особенно для жителей отдалён-

ных территорий и сельских поселений); логистические 

издержки (требует налаженной системы хранения, 

транспортировки и контроля сроков годности, увели-

чивая административные расходы).

Де нежная модель представляет собой регулярную 

(как правило, ежемесячную) денежную выплату (посо-

бие) физическим лицам для самостоятельного приоб-

ретения продуктов питания.

Преимущества: высокая удовлетворённость (за счёт 

свободы выбора продуктов, торговых точек и времени 

покупки); административная простота (минимальные 

логистические затраты на организацию меры поддер-

жки, а также отсутствие расходов на содержание специ-

ализированных пунктов выдачи питания для региональ-

ных властей); поддержка экономики субъекта (финан-

сы, поступающие в семейный бюджет, могут косвенно 

способствовать развитию местной торговой сети).

Недостатки: высокий риск нецелевого использова-

ния (отсутствие гарантий, что средства будут направ-

лены именно на улучшение питания уязвимых катего-

рий, что снижает достижение заявленных целей меры 

поддержки); неадекватность размера выплаты (размер 

выплаты может не покрывать реальной стоимости до-

полнительного рациона питания, необходимого для 

достижения поставленных целей меры поддержки, 

особенно для малообеспеченных семей); инфляцион-

ные риски (номинальный размер выплаты может обес-

цениваться под влиянием роста стоимости продуктов).

Се ртификационная (комбинированная) модель пред-

ставляет собой электронный сертификат целевого 

использования (социальные карты) с закреплённым 

объёмом прав, который позволяет приобретать опре-

делённый перечень продуктов в установленных тор-

говых сетях / интернет-магазинах или специализиро-

ванных пунктах.

Преимущества: сбалансированность меры под-

держки (сохраняет гарантии целевого расходования 

средств, как в натуральной модели, но при этом пре-

доставляет получателям вариативность в выборе кон-

кретных продуктов из утверждённого ассортимента); 
персонализация (позволяет учитывать медицинские 

показания, например, на основании рецепта врача, 

формируя продуктовую корзину под индивидуальные 

потребности); высокая эффективность и прозрачность 

(электронная форма способствует снижению транзак-

ционных издержек, упрощает мониторинг использо-

вания средств и анализ потребительского поведения).

Недостатки: высокие первоначальные затраты 

(требует создания и обслуживания специализирован-

ной ИТ-инфраструктуры, интеграции с торговыми се-

тями); зависимость (эффективность модели обуслов-

лена качеством и широтой формируемого перечня 

разрешённых к покупке продуктов, который должен 

быть научно обоснован и регулярно актуализирован); 
административная сложность (необходимость межве-

домственного взаимодействия: здравоохранение, со-

циальная защита, финансовые органы, торговое пред-

ставительство).

Каждая из трёх представленных моделей обладает 

специфическим набором характеристик. Натуральная 

модель обеспечивает целевое использование, но стра-

дает от низкой гибкости. Денежная модель удобна для 

получателей и органов власти, но несёт высокие риски 

нецелевого расходования средств. Сертификационная 

модель, будучи наиболее технологичной и современ-

ной, синтезирует достоинства первых двух подходов, 

обеспечивая баланс между адресностью, персональ-

ным выбором и контролем. 

По нашему мнению, именно комбинированная 

модель в настоящее время рассматривается наиболее 

рациональным и перспективным механизмом реали-

зации анализируемой меры поддержки, позволяющим 

повысить как эффективность расходования бюджет-

ных средств, так и удовлетворённость получателей. 

Вне зависимости от того, какой механизм реализации 

выбран в субъекте, мы рекомендуем обратить особое 

внимание на обеспечение адресности меры поддержки 

за счёт чёткого определения показаний к получению 

и категорий получателей.

Раздел II. Организация реализации меры 
в субъектах Российской Федерации

Ре комендуемая нормативно-правовая архитектура 
реализации меры поддержки

В целях унификации подходов к реализации час ти 3 

статьи 52 Федерального закона от 21 ноября 2011 го-

да № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан 

в Российской Федерации»2 субъектам Российской 

Федерации рекомендуется формирование многоуров-

невой системы нормативных правовых актов, которая 
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может использоваться для правового закрепления ме-

ры социальной поддержки, определения порядка её 

предоставления, медицинских показаний и финан-

сово-экономического обеспечения. Кроме указанно-

го Федерального закона № 323-ФЗ2, нормативными 

правовыми основаниями разработки региональных 

нормативных правовых актов могут являться также 

Конституция Российской Федерации6, Федеральный 

закон от 17 июля 1999 года № 178-ФЗ7, Федеральный 

закон от 28 декабря 2013 года № 442-ФЗ8, Бюджетный 

кодекс Российской Федерации9, Федеральный закон 

от 21 декабря 2021 года № 414-ФЗ10. Указанные по-

ложения федерального законодательства формируют 

правовую возможность для установления субъекта-

ми Российской Федерации расходных обязательств 

по обеспечению полноценным питанием беременных 

женщин, кормящих матерей и детей в возрасте до трёх 

лет, а также для разработки подзаконных норматив-

ных правовых актов, регламентирующих порядок пре-

доставления меры, межведомственное взаимодействие 

и механизмы финансового обеспечения.

Закон субъекта Российской Федерации, 
устанавливающий меру социальной поддержки

В случае принятия решения об установлении меры 

социальной поддержки в виде обеспечения полноцен-

ным питанием беременных женщин, кормящих мате-

рей и детей в возрасте до трёх лет закон субъекта Рос-

сийской Федерации может предусматривать правовые 

основания, содержание и финансовое обеспечение 

указанной меры. Закон субъекта Российской Федера-

ции может содержать в том числе:

1) правовое основание установления меры социаль-

ной поддержки со ссылкой на часть 3 статьи 52 Фе-

дерального закона № 323-ФЗ2, статьи 7 и 72 Кон-

ституции Российской Федерации6, Федеральные 

законы № 178-ФЗ7 и № 442-ФЗ8;

6 Конституция Российской Федерации (принята всенарод-
ным голосованием 12.12.1993 с изменениями, одобренными 
в ходе общероссийского голосования 01.07.2020). Режим до-
ступа: https://www.consultant.ru/document/cons_doc_LAW_28
399/?ysclid=msrtklfx4v949737520 Дата обращения: 15.07.2026.

7 Федеральный закон от 17.07.1999 N 178-ФЗ «О государствен-
ной социальной помощи» (последняя редакция). Режим до-
ступа: https://www.consultant.ru/document/cons_doc_LAW_2
3735/?ysclid=msrtgjxfd387691821 Дата обращения: 15.07.2026.

8 Федеральный закон от 28.12.2013 N 442-ФЗ «Об основах 
социального обслуживания граждан в Российской Феде-
рации» (последняя редакция). Режим доступа: https://www.
consultant.ru/document/cons_doc_LAW_156558/?ysclid=msrt
mnrx45634200281 Дата обращения: 15.07.2026.

9 Бюджетный кодекс Российской Федерации от 31.07.1998 
N 145-ФЗ (ред. от 26.06.2026) (с изм. и доп., вступ. в силу 
с 01.07.2026). Режим доступа: https://www.consultant.ru/
document/cons_doc_LAW_19702/?ysclid=msrtoinidt897005391 
Дата обращения: 15.07.2026.

10 Федеральный закон от 21.12.2021 N 414-ФЗ «Об общих 
принципах организации публичной власти в субъектах Рос-
сийской Федерации» (последняя редакция). Режим доступа: 
https://www.consultant.ru/document/cons_doc_LAW_404070/?
ysclid=msrtqo3vbd215225164 Дата обращения: 15.07.2026.

2) круг получателей меры социальной поддержки 

(беременные женщины, кормящие матери, дети 

в возрасте до трёх лет);

3) формы предоставления меры социальной поддер-

жки, включая обеспечение продуктами питания, 

предоставление электронных сертификатов и/или 

денежной компенсации;

4) полномочия органов государственной власти субъ-

екта Российской Федерации по реализации меры, 

включая:

• полномочия высшего исполнительного органа 

государственной власти субъекта Российской 

Федерации по организации и координации ре-

ализации меры;

• полномочия исполнительного органа субъек-

та Российской Федерации, осуществляющего 

функ ции по выработке и реализации государст-

венной политики и нормативно-правовому ре-

гулированию в сфере охраны здоровья граждан;

• полномочия исполнительного органа субъек-

та Российской Федерации, осуществляю-

щего функции в сфере социальной защиты 

населения;

• полномочия финансового органа субъекта Рос-

сийской Федерации по формированию и испол-

нению бюджетных ассигнований;

5) источники финансового обеспечения меры с указа-

нием, что мера является расходным обязательством 

субъекта Российской Федерации в соответствии со 

статьями 6 и 85 Бюджетного кодекса Российской 

Федерации9;

6) порядок государственного контроля и мониторинга 

реализации меры;

7) переходные положения и порядок вступления зако-

на в силу.

Нормативный правовой акт высшего исполнительного 
органа государственной власти субъекта 

Российской Федерации, утверждающий порядок 
предоставления меры

В целях реализации меры социальной поддержки 

высший исполнительный орган государственной влас-

ти субъекта Российской Федерации утверждает нор-

мативный правовой акт, определяющий порядок пре-

доставления меры социальной поддержки по обеспе-

чению полноценным питанием беременных женщин, 

кормящих матерей и детей в возрасте до трёх лет. Ука-

занный нормативный правовой акт может предусма-

тривать в том числе:

1) порядок обращения за предоставлением меры 

социальной поддержки, включая заявительный 

характер предоставления меры, порядок подачи 

заявления гражданином (его законным предста-

вителем), перечень документов, подтверждающих 

право на получение меры, сроки рассмотрения 

заявлений, основания для отказа в предостав-

лении меры и основания для прекращения её 

предоставления;
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2) формы предоставления меры социальной поддерж-

ки, включая обеспечение продуктами питания, 

предоставление электронных сертификатов и/или 

денежной компенсации, а также условия выбора 

формы предоставления меры;

3) порядок межведомственного взаимодействия ис-

полнительных органов субъекта Российской Феде-

рации, осуществляющих функции в сфере охраны 

здоровья граждан, социальной защиты населе-

ния, финансов и иных заинтересованных органов, 

включая порядок обмена сведениями, необходимы-

ми для назначения и предоставления меры;

4) порядок финансового обеспечения, учёта и отчёт-

ности по расходам на реализацию меры социальной 

поддержки в соответствии с бюджетным законода-

тельством Российской Федерации и законом субъ-

екта Российской Федерации о бюджете;

5) показатели результативности реализации меры 

социальной поддержки и порядок мониторинга, 

включая периодичность представления информа-

ции и возможность корректировки условий предо-

ставления меры.

 Нормативный правовой акт исполнительного 
органа субъекта Российской Федерации 

в сфере охраны здоровья

В целях реализации меры социальной поддержки 

высший исполнительный орган государственной влас-

ти субъекта Российской Федерации утверждает нор-

мативный правовой акт, определяющий порядок пре-

доставления меры социальной поддержки по обеспе-

чению полноценным питанием беременных женщин, 

кормящих матерей и детей в возрасте до трёх лет. Ука-

занный нормативный правовой акт может предусма-

тривать, в том числе:

1) медицинские показания и критерии назначения 

меры социальной поддержки, включая параметры 

нутритивного статуса, клинические и лабораторные 

показатели, в соответствии с действующими кли-

ническими рекомендациями и научно-методиче-

скими документами;

2) алгоритм медицинского назначения меры, вклю-

чая порядок медицинского осмотра, формирования 

медицинского заключения и направления сведе-

ний в исполнительный орган субъекта Российской 

Федерации, осуществляющий функции в сфере со-

циальной защиты населения;

3) формы медицинских документов и заключений, 

используемых при назначении меры социальной 

поддержки;

4) порядок медицинского наблюдения и оценки нут-

ритивного статуса получателей меры социальной 

поддержки в период её предоставления;

5) порядок взаимодействия медицинских организаций 

с исполнительными органами субъекта Российской 

Федерации в сфере социальной защиты населения 

и иными исполнительными органами субъекта 

Российской Федерации в целях реализации меры.

 Межведомственные регламенты 
и цифровая инфраструктура

В целях обеспечения согласованного взаимодей-

ствия исполнительных органов субъекта Российской 

Федерации при реализации меры социальной поддер-

жки субъекту Российской Федерации рекомендуется 

рассмотреть возможность утверждения межведомст-

венных регламентов взаимодействия, определяющих 

организационные и информационные механизмы 

предоставления меры. Межведомственные регламенты 

могут предусматривать в том числе:

1) перечень участников межведомственного взаи-

модействия, включая исполнительные органы 

субъекта Российской Федерации в сфере охра-

ны здоровья граждан, социальной защиты насе-

ления, финансов, цифрового развития, а также 

подведомственные организации и медицинские 

организации;

2) распределение полномочий и ответственности 

между участниками межведомственного взаимо-

действия на этапах назначения, предоставления, 

финансирования и мониторинга реализации меры 

социальной поддержки;

3) порядок формирования и ведения регионально-

го реестра получателей меры социальной поддер-

жки, включая основания включения и исключения 

из реестра, порядок актуализации сведений и меж-

ведомственного обмена информацией;

4) порядок информационного обмена между органа-

ми государственной власти субъекта Российской 

Федерации и организациями, участвующими в ре-

ализации меры, с использованием государственных 

информационных систем и региональных инфор-

мационных ресурсов;

5) возможность использования цифровых механиз-

мов предоставления меры, включая электронные 

сертификаты, социальные карты и иные цифровые 

инструменты, применяемые при реализации мер 

социальной поддержки;

6) требования к обеспечению защиты персональных 

данных и информационной безопасности при об-

работке сведений о получателях меры социальной 

поддержки в соответствии с законодательством 

Российской Федерации;

7) порядок финансового взаимодействия и учёта пре-

доставленных мер социальной поддержки, вклю-

чая обмен сведениями между исполнительными 

органами субъекта Российской Федерации в сфере 

социальной защиты населения и финансовыми ор-

ганами субъекта Российской Федерации.

В целях наглядного представления рекомендуемой 

нормативно-правовой архитектуры реализации меры 

социальной поддержки приводим возможную струк-

туру основных уровней нормативных правовых ак-

тов субъекта Российской Федерации с указанием их 

предмета регулирования и органов, уполномоченных 

на их утверждение. Таблица 1 может использоваться 
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в качестве ориентира при разработке и актуализации 

региональных нормативных правовых актов, обеспе-

чивающих реализацию меры социальной поддержки 

по обеспечению полноценным питанием беременных 

женщин, кормящих матерей и детей раннего возраста.

 Финансово-экономическое обеспечение 
и расчёт норматива на одного получателя

Финансовое обеспечение меры социальной под-

держки по обеспечению полноценным питанием бе-

ременных женщин, кормящих матерей и детей в воз-

расте до трёх лет осуществляется за счёт средств бюд-

жета субъекта Российской Федерации и формируется 

в соответствии с Бюджетным кодексом Российской 

Федерации9.

Объём бюджетных ассигнований на реализацию 

меры рекомендуется определять на основе нормативов 

финансового обеспечения на одного получателя ме-

ры социальной поддержки с учётом прогнозной чис-

ленности получателей, индексации и региональных 

коэффициентов стоимости.

Норматив финансового обеспечения на одного по-

лучателя меры социальной поддержки рекомендуется 

рассчитывать исходя из стоимости набора продуктов 

питания, определённого медицинскими показаниями, 

а также расходов на логистику, хранение и админи-

стрирование предоставления меры.

Нормативы финансового обеспечения рекоменду-

ется устанавливать дифференцированно по следую-

щим категориям получателей: беременные женщины; 

кормящие матери; дети в возрасте до одного года; дети 

в возрасте от одного года до трёх лет.

Норматив на одного получателя в месяц рассчи-

тывается как сумма стоимости продуктов, определён-

ных для выдачи (приобретения) в месяц, с учётом 

коэффициентов логистики и администрирования. 

Нормативы финансового обеспечения рекоменду-

ется ежегодно корректировать с учётом индекса по-

требительских цен, прогнозных социально-экономи-

ческих показателей и региональных коэффициентов 

стоимости.

При определении объёма меры социальной под-

держки в виде обеспечения полноценным питанием 

рекомендуется исходить из физиологически обосно-

ванных потребностей беременных женщин, кормящих 

матерей и детей раннего возраста в энергии и пищевых 

веществах.

При расчёте физиологически обоснованных 

объё мов питания и структуры продуктовых наборов 

рекомендуется учитывать Методические рекоменда-

ции МР 2.3.1.0253-21 «Нормы физиологических по-

требностей в энергии и пищевых веществах для раз-

личных групп населения Российской Федерации», 

утверждённые Роспотребнадзором [8], а также иные 

действующие научно-методические документы в об-

ласти нут рициологии и детского питания.

При формировании перечней продуктов питания, 

специализированных продуктов лечебного и профи-

лактического питания, а также при определении эк-

вивалентных денежных выплат и иных форм нутри-

тивной поддержки субъектам Российской Федерации 

рекомендуется руководствоваться требованиями зако-

нодательства Российской Федерации и Евразийского 

экономического союза в области качества и безопа-

сности пищевой продукции.

При определении состава продуктовых набо-

ров и перечней продукции рекомендуется учитывать 

положения:

• Федерального закона от 2 января 2000 года 

№ 29-ФЗ11;

•  Технического регламента Таможенного союза 

ТР ТС 021/201112 (включая требования к предельно 

допустимым уровням загрязняющих веществ);

11 Федеральный закон от 02.01.2000 N 29-ФЗ «О качестве 
и безо пасности пищевых продуктов» (последняя редакция). 
Режим доступа: https://www.consultant.ru/document/cons_
doc_LAW_25584/?ysclid=msrw39v9t6823561246 Дата обраще-
ния: 15.07.2026.

12 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 021/2011 
«О безопасности пищевой продукции», утв. 09.12.2011 
за N 880 (с изменениями на 22.04.2024). Режим доступа: 
https://docs.cntd.ru/document/902320560 Дата обращения: 
15.07.2026.

Т а б л и ц а  1  /  T a b l e  1

Рекомендуемая структура нормативных правовых актов субъекта Российской Федерации, обеспечивающих реализацию 
меры социальной поддержки

Recommended structure of regulatory legal acts of the subject of the Russian Federation, ensuring the implementation of social support measures

Уровень нормативного акта Что регулирует Кто утверждает

НПА субъекта Российской Федерации Установление меры соцподдержки, категории 
получателей, формы предоставления, 
источники финансирования

Законодательный орган субъекта, 
высшее должностное лицо субъекта

НПА правительства субъекта 
Российской Федерации

Порядок предоставления меры, перечни 
продуктов, межведомственное взаимодействие

Правительство субъекта Российской 
Федерации

НПА исполнительного органа субъекта 
Российской Федерации в сфере охраны 
здоровья граждан

Медицинские показания, алгоритмы 
назначения, формы документов

Руководитель исполнительного 
органа в сфере охраны здоровья 
граждан

Межведомственные регламенты Обмен данными, цифровые системы, 
взаимодействие органов

Органы исполнительной власти 
субъекта

Примечание. НПА ― нормативный правовой акт.
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• Технического регламента Таможенного союза 

ТР ТС 022/201113;

• Технического регламента Таможенного союза 

ТР ТС 027/201214;

• иных технических регламентов Евразийского эко-

номического союза и Таможенного союза, регули-

рующих безопасность и качество пищевой продук-

ции, включая ТР ТС 033/201315, ТР ТС 023/201116, 

ТР ТС 034/201317, ТР ЕАЭС 040/201618, 

ТР ЕАЭС 051/202119, ТР ТС 005/201120, 

ТР ТС 029/201221. Субъектам Российской Феде-

рации рекомендуется обеспечивать соответствие 

перечней продуктов питания и специализирован-

ных продуктов требованиям безопасности, качества 

и маркировки, установленным законодательством 

13 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 022/2011 
«Пищевая продукция в части её маркировки», утв. 09.12.2011 
за N 881 (с изменениями на 22.04.2024). Режим доступа: 
https://docs.cntd.ru/document/902320347 Дата обращения: 
15.07.2026.

14 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 027/2012 
«О безопасности отдельных видов специализированной 
пищевой продукции, в том числе диетического лечебно-
го и диетического профилактического питания». Принят 
Решением Совета Евразийской экономической комиссии 
от 15.06.2012 за N 34. Режим доступа: https://docs.cntd.ru/
document/902352823 Дата обращения: 15.07.2026.

15 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 033/2013 
«О безопасности молока и молочной продукции». Принят 
Решением Совета Евразийской экономической комиссии 
от 09.10.2013 за N 67. Режим доступа: https://docs.cntd.ru/
document/499050562 Дата обращения: 15.07.2026.

16 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 023/2011 
«Технический регламент на соковую продукцию из фрук-
тов и овощей», утв. 09.12.2011 за N 882. Режим доступа: 
https://docs.cntd.ru/document/902320562 Дата обращения: 
15.07.2026.

17 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 034/2013 
«О безопасности мяса и мясной продукции» (редакция, дей-
ствующая с 10.07.2024). Принят Решением Совета Евразий-
ской экономической комиссии от 09.10.2013 за N 68. Режим 
доступа: https://docs.cntd.ru/document/902352823 Дата обра-
щения: 15.07.2026.

18 Технический регламент Евразийского экономического 
союза (ТР ЕАЭС 040/2016) «О безопасности рыбы и рыб-
ной продукции» (с изменениями на 23.06.2023). Принят 
Решением Совета Евразийской экономической комиссии 
от 18.10.2016 за N 162. Режим доступа: https://docs.cntd.ru/
document/420394425 Дата обращения: 15.07.2026.

19 Технический регламент Евразийского экономического сою-
за (ТР ЕАЭС 051/2021) «О безопасности мяса птицы и про-
дукции его переработки». Принят Решением Совета Евра-
зийской экономической комиссии от 29.10.2021 за N 110. 
Режим доступа: https://docs.cntd.ru/document/726913772 
Дата обращения: 15.07.2026.

20 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 005/2011 
«О безопасности упаковки», утв. 16.08.2011 за N 769. Режим 
доступа: https://docs.cntd.ru/document/902299529 Дата обра-
щения: 15.07.2026.

21 Технический регламент Таможенного союза ТР ТС 029/2012 
«Требования безопасности пищевых добавок, ароматизато-
ров и технологических вспомогательных средств» (с изме-
нениями на 29.08.2023). Принят Решением Совета Евразий-
ской экономической комиссии от 20.07.2012 за N 58. Режим 
доступа: https://docs.cntd.ru/document/902359401 Дата обра-
щения: 15.07.2026.

Российской Федерации и правом Евразийско-

го экономического союза, при расчёте стоимости 

и реализации меры социальной поддержки.

Раздел III. Рекомендуемые целевые группы получателей 
меры поддержки по назначению врача и примеры 

продуктов промышленного выпуска

В целях практической реализации положений на-

стоящих методических рекомендаций в разделе III 

представлены справочные таблицы, предназначенные 

для использования субъектами Российской Федерации 

при определении целевых групп получателей меры со-

циальной поддержки, формировании перечней про-

дуктов питания и/или специализированных продуктов 

лечебного и профилактического питания, а также при 

расчёте объёма и стоимости меры социальной под-

держки. Представленные таблицы носят рекоменда-

тельный характер и могут использоваться в качестве 

методического ориентира при разработке региональ-

ных нормативных правовых актов с учётом социаль-

но-экономических, демографических и территориаль-

ных особенностей субъектов Российской Федерации. 

Перечень целевых групп получателей меры социаль-

ной поддержки сформирован на основе медицинских 

показаний и отражает группы населения с повышен-

ным нутритивным риском, для которых дополни-

тельная нутритивная поддержка является клинически 

и профилактически обоснованной [9‒12].

Рекомендуемые целевые группы 
для обеспечения питанием

В целях обеспечения адресного предоставления 

меры социальной поддержки в виде обеспечения пол-

ноценным питанием в настоящем разделе определены 

рекомендуемые целевые группы получателей.

В перечень включены группы населения с повы-

шенным нутритивным риском, у которых недоста-

точность питания и дефицит отдельных нутриентов 

ассоциированы с повышенной вероятностью небла-

гоприятных исходов беременности, нарушений роста 

и развития детей, а также формированием алимен-

тарно-зависимых состояний. Выделение указанных 

целевых групп позволяет обеспечить адресность меры 

социальной поддержки, повысить её медико-профи-

лактическую эффективность и оптимизировать ис-

пользование бюджетных средств.

Перечень целевых групп носит рекомендательный 

характер и может быть уточнён субъектами Россий-

ской Федерации с учётом региональных особенностей 

состояния здоровья населения, доступности медицин-

ской помощи и социально-экономических условий.

Перечень рекомендуемых целевых групп:

1) беременные женщины с недостаточным пищевым 

статусом: индекс массы тела (ИМТ) 16,5‒18;

2) беременные женщины с целью профилактики али-

ментарно-зависимых состояний;

3) беременные женщины с железодефицитной ане-

мией, подтверждённой лабораторно (Hb ≤90 г/л);
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4) беременные женщины с онкологическими заболе-

ваниями (С00‒С97, D45‒D47), получающие про-

тивоопухолевую лекарственную терапию;

5) кормящие матери с недостаточным пищевым стату-

сом: ИМТ 16,5‒18 при возрасте ребёнка до 1 года;

6) здоровые дети до 3 лет жизни с целью профилакти-

ки алиментарно-зависимых состояний;

7) дети матерей с гипогалактией, обусловленной не-

достаточным объёмом железистой ткани молочных 

желёз (гипоплазия молочных желёз; состояние по-

сле хирургического лечения по поводу онкологиче-

ского заболевания молочной железы, подтверждён-

ного медицинским заключением; 

8) недоношенные дети, родившиеся на сроке бере-

менности до 35 недель (МКБ-10: Р07.1–Р07.3) 

в возрасте до 1 года;

9) дети с подтверждённой пищевой аллергией (аллер-

гия к белкам коровьего молока, сои), (L20.8; L27.2; 

К52.2) в возрасте до 1 года;

10) дети с белково-энергетической недостаточностью 

(умеренной и тяжёлой, Z-score ИМТ / возраст ≤2; 

МКБ-10: E40‒Е47) в возрасте до 3 лет;

11) дети от ВИЧ-инфицированных матерей, матерей 

с онкологическими заболеваниями (С00‒С97, 

D45‒D47), получающих противоопухолевую ле-

карственную терапию.

Рекомендуемые перечни продуктов питания

Представленные ниже перечни продуктов питания 

промышленного выпуска приведены в качестве при-

мера и могут использоваться субъектами Российской 

Федерации при формировании региональных перечней 

продуктов питания и/или специализированных про-

дуктов лечебного и профилактического питания, а так-

же при расчёте нормативов финансового обеспечения 

меры социальной поддержки. Конкретный состав про-

дуктовых наборов определяется субъектом Российской 

Федерации с учётом медицинских показаний, регио-

нальной доступности продукции, требований безопа-

сности пищевой продукции и финансово-экономиче-

ских возможностей регионального бюджета. Таблица 2 

содержит перечень продуктов питания промышленно-

го выпуска, рекомендуемых для оптимизации пищево-

го статуса беременных женщин и кормящих матерей 

при наличии медицинских показаний, и может ис-

пользоваться при формировании региональных переч-

ней продукции и расчёте стоимости меры социальной 

поддержки. Таблица 3 содержит перечень продуктов 

Т а б л и ц а  2  /  T a b l e  2

Продукты питания промышленного выпуска для оптимизации пищевого статуса беременных и кормящих женщин
Industrial-grade food products for optimizing the nutritional status of pregnant and lactating women

Группы получателей Вид продукции

Беременные женщины с недостаточным пищевым 
статусом, онкологическими заболеваниями 
(С00‒С97, D45‒D47), получающие противоопухолевую 
лекарственную терапию

Сухие и жидкие специализированные молочные 
и соево-молочные смеси для беременных, обогащённые 
витаминами, макро- и микронутриентами

Беременные женщины с целью профилактики 
алиментарно-зависимых состояний

Молоко, обогащённое витаминами / минеральными веществами

Беременные женщины с железодефицитной анемией Сухие и жидкие специализированные молочные 
и соево-молочные смеси для кормящих, обогащённые витаминами, 
макро- и микронутриентами

Кормящие женщины на период кормления ребёнка 
грудью с недостаточным пищевым статусом

Сухие и жидкие специализированные молочные 
и соево-молочные смеси для кормящих, обогащённые витаминами, 
макро- и микронутриентами

Т а б л и ц а  3  /  T a b l e  3

Продукты питания для детей первого года жизни
Food products for children of the fi rst year of life

Группа получателей Вид продукции

Здоровым детям с целью профилактики 
алиментарно-зависимых состояний

Сухие каши безмолочные/безглютеновые инстантные, обогащённые 
витаминно-минеральным комплексом1

Сухие каши молочные инстантные, обогащённые витаминно-
минеральным комплексом2

Творог детский3

Кефир детский4

Пюре овощное в ассортименте
Пюре фруктовое в ассортименте
Пюре мясное в ассортименте

Дети от ВИЧ-инфицированных матерей, матерей 
с онкологическими заболеваниями (С00‒С97, D45‒D47), 
получающих противоопухолевую лекарственную терапию

Смеси детские молочные и кисломолочные начальные 
и последующие (сухие и жидкие)
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питания, в том числе специализированных, для детей 

первого года жизни с учётом особенностей вскармли-

вания, наличия пищевой аллергии, недостаточности 

питания, недоношенности и иных состояний, требу-

ющих нутритивной коррекции. Таблица 4 содержит 

перечень продуктов питания промышленного выпуска 

для детей в возрасте от одного года до трёх лет и может 

использоваться при разработке региональных перечней 

продукции для профилактики алиментарно-зависимых 

состояний и нутритивной поддержки детей с белково-

энергетической недостаточностью.

Заключение

Меры социальной поддержки реализуются по за-

ключению врачей, носят рекомендательный характер 

и осуществляются в соответствии с законодательством 

субъектов Российской Федерации, в связи с чем доку-

мент рекомендован к использованию органами испол-

нительной власти субъектов Российской Федерации 

при разработке и совершенствовании нормативных 

правовых актов и программ по организации обеспе-

чения полноценным питанием беременных женщин, 

кормящих матерей и детей раннего возраста.

Группа получателей Вид продукции

Дети от матерей с гипогалактией, обусловленной 
недостаточным объёмом железистой ткани молочных 
желёз (гипоплазия молочных желёз; состояние после 
хирургического лечения по поводу онкологических 
заболеваний молочной железы), подтверждённой 
медицинским заключением

Смеси детские молочные и кисломолочные начальные 
и последующие (сухие и жидкие)

Недоношенные дети, родившиеся с массой тела менее 
1800 г, на грудном вскармливании по показаниям

Обогатители грудного молока

Недоношенные дети на смешанном и искусственном 
вскармливании

Специализированные молочные смеси для недоношенных 
и маловесных детей
Смеси детские молочные и кисломолочные начальные 
и последующие (сухие и жидкие)

Дети с пищевой аллергией Сухие специализированные смеси на основе 
высокогидролизованного белка или аминокислот

Дети с белково-энергетической недостаточностью 
умеренной и тяжёлой степени

Сухие или жидкие смеси в зависимости от характера заболевания 
(смеси для недоношенных и маловесных детей, смеси для 
дополнительного/энтерального питания на основе цельного 
или гидролизованного молочного белка)
Сухие каши безмолочные инстантные, обогащённые витаминно-
минеральным комплексом
Сухие каши молочные инстантные, обогащённые витаминно-
минеральным комплексом
Пюре мясное в ассортименте

Примечание. 1 ― Безмолочные каши назначаются детям с аллергией к белкам коровьего молока; детям с аллергией к глютену, 
целиакией назначаются только безглютеновые каши; 2, 3, 4 ― не назначаются детям с аллергией к белкам коровьего молока.

Т а б л и ц а  4  /  T a b l e  4

Продукты питания для детей в возрасте от 1 года до 3 лет
Food for children aged 1 to 3 years

Группы получателей Вид продукции

Здоровым детям с целью профилактики алиментарно-
зависимых состояний

Сухие каши безмолочные/безглютеновые инстантные1, 
обогащённые витаминно-минеральным комплексом
Сухие каши молочные инстантные2, обогащённые витаминно-
минеральным комплексом
Творог детский3

Кефир детский4

Пюре овощное в ассортименте
Пюре фруктовое в ассортименте
Пюре мясное в ассортименте

Дети с белково-энергетической недостаточностью 
умеренной и тяжёлой степени

Сухие или жидкие смеси, в зависимости от характера заболевания 
(смеси для дополнительного/энтерального питания на основе 
цельного 
или гидролизованного молочного белка)

Примечание. 1 ― Безмолочные каши назначаются детям с аллергией к белкам коровьего молока; детям с аллергией к глютену, 
целиакией назначаются только безглютеновые каши; 2, 3, 4 ― не назначаются детям с аллергией к белкам коровьего молока.

Т а б л и ц а  3  /  T a b l e  3

Окончание / Ending
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НАУЧНЫЙ ОБЗОР

Введение

У всех нас ― людей любого возраста и профессии ― 

есть свой личный опыт общения ― бытового, делового 

и профессионального. Часто в разговорах мы просто 

полагаемся на свою интуицию или вообще не задумы-

ваемся, как это общение устроено. Такой подход, к со-

жалению, многие применяют и в профессиональном 

общении, что часто ограничивает возможности сделать 

его более эффективным. Большинство из нас исполь-

зует профессиональное общение в процессе выполне-

ния своих трудовых функций. Применение определён-

ных алгоритмов в профессиональной коммуникации 

не только повышает её результативность, укрепляет 

межличностные связи, но и в целом делает профессио-

нальную деятельность более успешной1 [1, 2].

Следует отметить, что профессиональное общение 

в медицине ― многогранный и сложный процесс, требу-

ющий от специалиста не только глубоких медицинских 

знаний, но и развитых коммуникативных навыков [3, 4]. 

1 WHO Regional Office for South-East Asia [Internet]. Strengthening 
the doctor-patient relationship (SEA-HSD-364). 2013. Режим 
доступа: https://iris.who.int/handle/10665/205942

Эффективное общение влияет и на результат лечения: 

так было на всех этапах развития медицины, в том числе 

часто, когда помочь человеку можно было только сло-

вом. И в современных реалиях высокотехнологичной ме-

дицины слова врача играют далеко не последнюю роль.

Качество медицинской помощи невозможно свести 

исключительно к точности диагностики или правиль-

ности назначенного лечения. Всё большее число ис-

следований указывает на то, что субъективная удовлет-

ворённость пациента напрямую зависит от характера 

взаимодействия с врачом. Таким образом, коммуни-

кативная компетентность, т.е. умение врача общаться 

с пациентом, становится на один уровень с такими 

важными аспектами в медицине, как клиническое 

мышление и практические навыки [1, 5, 6].

Коммуникативная компетентность 
как компонент клинической компетентности врача

Профессиональная коммуникация в системе «врач-

пациент» в настоящее время рассматривается как важная 

составляющая клинической компетентности врача, не-

посредственно связанная с качеством медицинской по-

© КОМАРОВА О.В., 2026
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мощи и безопасностью пациента. Она включает чёткую 

структуру и выверенные стратегии процесса взаимодей-

ствия медицинского работника с конкретным пациен-

том или его родственниками в контексте определённых 

клинических ситуаций. Формирование соответствующих 

навыков предполагает не только изучение теоретических 

правил, но и их регулярную практическую отработку 

в ходе симуляционного обучения, анализа клинических 

случаев, ролевых игр и тренингов [7‒9]. 

В российском высшем медицинском образовании 

(специалитет и ординатура) формирование знаний 

и навыков в области профессиональной коммуни-

кации закреплено федеральными государственными 

образовательными стандартами в рамках универсаль-

ных компетенций и оценивается при прохождении 

тематических станций в ходе первичной и первичной 

специализированной аккредитации2, 3, 4 [10]. Данная 

2 Приказ Минобрнауки РФ от 17.08.2015 N 853 «Об утверждении 
федерального государственного образовательного стандарта выс-
шего образования по специальности 31.05.02 Педиатрия (уровень 
специалитета)». (Зарегистрировано в Минюсте РФ 15.09.2015 
N 38880). Режим доступа: https://minjust.consultant.ru/documents/
16191?ysclid=mtag5e39ue202540661 Дата обращения: 15.08.2026.

3 Приказ Минобрнауки России от 09.01.2023 N 9 «Об утвержде-
нии федерального государственного образовательного стандар-
та высшего образования - подготовка кадров высшей квалифи-
кации по программам ординатуры по специальности 31.08.19 
Педиатрия». (Зарегистрировано в Минюсте России 13.02.2023 
N 72336). Режим доступа: https://www.pirogov-center.ru/
education/institute/common/edustandarts/FGOS_ORD_PEDIATR.
pdf?ysclid=mtag1har48927500798 Дата обращения: 15.08.2026.

4 Приказ Министерства здравоохранения РФ от 28.10.2022 № 709н 
«Об утверждении Положения об аккредитации специалистов». 
Режим доступа: https://www.garant.ru/products/ipo/prime/doc/405
742919/?ysclid=mtag72eep3326354475 Дата обращения: 15.08.2026.

область знания не включает вопросы этики и деон-

тологии. Этика определяет моральные принципы 

и ценностные ориентиры в деятельности медицинских 

работников: устанавливает норму действовать в инте-

ресах пациента при принятии решений, описывает 

принципы автономии пациента, объясняет, в частно-

сти, такие вопросы, как необходимость информиро-

вания пациента и его вовлечение в принятие решений 

о медицинском вмешательстве. Деонтология ― уче-

ние о профессиональном долге и правилах поведения 

медработника [4, 5].

Профессиональное общение в медицине ― это 

именно обоснованные действия врача, помогающие 

решать профессиональные задачи: эффективный сбор 

жалоб, анамнеза, структурирование информации, до-

ступное её разъяснение, при этом цель такой комму-

никации ― не стремление понравиться пациенту или 

предотвратить жалобы, а построение доверительных 

отношений, которые позволяют добиваться макси-

мально эффективных медицинских результатов, в том 

числе в сложных клинических или эмоциональных 

ситуациях [4, 7, 11]. С точки зрения развития здра-

воохранения в целом, способность к коммуникации 

на доступном и понятном языке играет значимую роль 

в привлечении внимания людей к проблемам сохране-

ния и укрепления своего здоровья, а также повышении 

уровня информированности и медицинской грамот-

ности населения в вопросах профилактики и раннего 

выявления заболеваний [12]. Вследствие неадекватно 

выстроенного взаимодействия «врач-пациент» уяз-

вимыми становятся и сами медицинские работники, 

подвергаясь атакам агрессивного поведения со сто-
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роны пациентов. Для медицинских работников такие 

ситуации оборачиваются серьёзными последствиями. 

На личностном уровне ― это хронический стресс, 

эмоциональное выгорание, снижение удовлетворён-

ности профессией, в отдельных случаях ― психо-

травмирующие эпизоды, требующие психологической 

поддержки. На организационном уровне ― это возра-

стание текучести кадров, рост числа жалоб и обраще-

ний в надзорные органы, нездоровая атмосфера в кол-

лективе. Кроме того, эмоциональное истощение врача 

влияет на качество помощи: снижается концентрация, 

возрастает риск ошибок, слабеет способность к эмпа-

тичному взаимодействию [13, 14].

Характеристика профессионального общения 
в педиатрии

Говоря об особенностях профессионального обще-

ния в педиатрии, необходимо отметить несколько его 

черт [15, 16]:

• умение найти контакт как с ребёнком, так и со 

взрослым; 

• способность к доступному изложению информации 

для собеседников разных возрастных групп;

• способность нейтрально относиться к негатив-

ным индивидуальным особенностям партнёра 

по  общению;

• интеллектуально и эмоционально энергоёмкий 

процесс;

• необходимость постоянного саморазвития.

Останавливаясь более подробно на вышепере-

численных особенностях, следует подчеркнуть, что 

в педиатрии работает так называемая триадная модель 

коммуникации ― врач‒ребёнок‒родитель/ семья [17]. 

Для формирования эффективного общения в такой 

модели с людьми разного возраста, понимания и эмо-

ционального восприятия и нужна высокая коммуни-

кативная компетентность. Внимание родителей и де-

тей сфокусировано на том, как врач разговаривал, был 

ли готов отвечать на вопросы, проявлял ли внимание 

к эмоциональному состоянию семьи. Для создания до-

верительного контакта с ребёнком педиатры использу-

ют вербальные и невербальные приёмы. Внешний вид 

врача, тон голоса, приветливый взгляд, зрительный 

контакт ― всё это транслирует спокойствие и добро-

желательность, что создаёт атмосферу, в которой ре-

бёнок и его родитель чувствуют себя в безо пасности. 

Вербальные признаки общения педиатра проявляют-

ся в выборе слов. Использование простой, понятной 

лексики с употреблением слов с уменьшительно-ла-

скательными суффиксами («посмотрим горлышко», 

«послушаем сердечко») ― залог успешного контакта 

с ребёнком младших возрастов. Для пациента более 

старшего возраста, а также для родителей, напротив, 

могут потребоваться более детальное и структуриро-

ванное объяснение и разговор «на равных». 

Способность нейтрально воспринимать индивиду-

альные особенности партнёра по общению ― ещё од-

на критически важная черта. Взаимодействие с детьми 

и их семьями часто сопровождается стрессом, трево-

гой, порой неадекватным поведением со стороны ро-

дителей. Зачастую это одна из самых частых причин 

конфликта родителей и врача, повод к жалобам и, как 

следствие, эмоциональной перегруженности и выго-

ранию врача, при этом важно помнить, что необходи-

мость анализировать сложную информацию, прини-

мать ответственные решения и при этом поддерживать 

позитивный и успокаивающий контакт для врача ― 

ежедневный интеллектуально и эмоционально энер-

гоёмкий процесс.

Наконец, требование постоянного саморазвития 

в этой области является абсолютной необходимостью. 

Новые методы и алгоритмы диагностики, лечения, 

а также нормативные акты, регулирующие медицин-

скую деятельность, появляются регулярно. Чтобы 

оставаться компетентным и обеспечивать наилучшую 

помощь детям, педиатр обязан постоянно обновлять 

свои знания, изучать последние научные достижения 

и совершенствовать свои профессиональные и комму-

никативные навыки [18, 19].

Фундаментальные принципы медицинской 
коммуникации

Для успешного осуществления всех граней профес-

сионального общения педиатра нужно построить его 

фундамент ― доверие между специалистом и семьёй 

пациента. 

Доверие не возникает автоматически ― оно выстра-

ивается через последовательность коммуникативных 

действий, каждое из которых либо укрепляет, либо раз-

рушает связь. В педиатрии задача усложняется тем, что 

врач работает одновременно с двумя, а иногда тремя 

и более субъектами, у каждого из которых свои ожида-

ния и опасения. Ребёнок боится боли и незнакомой об-

становки. Родители тревожатся за здоровье, испытывают 

чувство вины, боятся пропустить что-то важное. Врач же 

должен собрать информацию, поставить диагноз, назна-

чить лечение и при этом управлять эмоциональным со-

стоянием всех участников, в том числе своим.

Данные многолетней личной практики, анализ 

опыта профессионального общения коллег, а также 

тематических публикаций позволяют выявить распро-

странённые коммуникативные ошибки и предложить 

методики для их устранения. 

Остановимся на трёх принципах установления 

базового доверия в триаде врач‒ребёнок‒родитель 

во время приёма/консультации, которые помогут 

педиатру стать организатором продуктивного обще-

ния [20‒24].

Умение слушать и слышать. Во время общения с па-

циентами мы должны собрать достаточно большой 

объём информации (жалобы, анамнез болезни, при-

нимаемые препараты и т.д.). В нашей профессии важ-

но не получать её формально, а обладать максимально 

полным описанием клинической ситуации. Следует 

также помнить, что одна из самых частых жалоб па-

циентов ― «меня доктор не слушал».
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Как проявить заинтересованность и при этом 

не упустить важную информацию? Для этого исполь-

зуется приём «активное слушание», который пред-

полагает не просто пассивное восприятие речи, а де-

монстрирует заинтересованность врача в том, что ему 

говорит пациент. Активное слушание включает не-

сколько компонентов: открытые вопросы, уточнения, 

перефразирование, поддерживающие реакции. 

Использование в начале общения открытого вопро-

са («Расскажите, как всё началось?») даёт родителям 

пространство для рассказа, тогда как закрытый вопрос 

(«Температура была?») ограничивает ответ. Уточнение 

(«Вы сказали, что боль появилась вечером ― это было 

до или после еды?») демонстрирует внимание к дета-

лям. Перефразирование («Если я правильно поняла, 

ребёнок отказывается от еды уже сутки») позволяет 

проверить, верно ли врач понял информацию, и од-

новременно показывает, что он слушает. 

Ещё одна значимая рекомендация ― не пере-

бивать собеседника и не заканчивать за него фразу. 

Безусловно, врачи, в первую очередь амбулаторного 

звена, жёстко ограничены временем приёма пациен-

та, в то же время когда мы перебиваем собеседника 

или заканчиваем за него фразу, полагая, что мы уже 

поняли, что нам хотят сказать, появляется высокий 

риск потерять или исказить получаемую от пациента 

информацию. Такие действия также могут трактовать-

ся пациентом как невнимание к его ситуации.

На протяжении всего периода общения врача 

с ребёнком и его семьёй, особенно в период сбора 

информации, необходимо помнить про навыки не-

вербальной и вербальной поддержки (фасилитация): 

зрительный контакт, одобрительные кивки головой, 

короткие реплики («да», «понимаю»), чтобы у говоря-

щего было чувство, что его слушают и он интересен. 

Помимо того, что такое поведение врача способствует 

формированию доверия к нему пациента, в контексте 

педиатрической практики это ещё позволяет понять 

эмоциональный подтекст слов родителей и своевре-

менно выявить их скрытые страхи или сомнения. 

Умение говорить понятно и убедительно. Почему это 

важно в профессиональном общении? Когда специ-

алист доносит информацию так, что она становится 

понятной собеседнику, это значимо влияет на при-

верженность лечению. Если родитель не понимает, 

зачем нужно лекарство или процедура, он с большей 

вероятностью откажется или будет выполнять реко-

мендации неточно или неполностью. Понятное объя-

снение ценности каждого шага повышает готовность 

следовать плану. Для того чтобы пациент полноцен-

но воспринимал информацию и лучше понимал вра-

ча, следует акцентировать внимание на следующих 

аспектах своей речи: 

• адаптивность ― доступное объяснение диагноза, 

хода лечения, прогнозов (избегание или миними-

зация медицинской терминологии, интонационное 

выделение приоритетных слов, повторение важных 

рекомендаций);

• структурирование ― чёткое и последовательное 

изложение информации (ранжирование пунктов: 

«в первую очередь…», «во-вторых, поговорим о…»; 

применение принципа изложения «от простого 

к сложному»); 

• убедительность ― аргументированное изложение 

своих знаний, чтобы они были поняты и приня-

ты (вместо директивной рекомендации «Вашему 

ребёнку нужно пить больше воды», использовать 

её логичное пояснение: «Если мы не поддержим 

водный баланс, риск обезвоживания возрастёт, 

что приведёт к ухудшению самочувствия малыша 

и потребуется госпитализация». Когда человек ви-

дит логическую цепочку, рекомендация превраща-

ется в осознанный выбор. Также не стоит спорить 

с пациентом, когда он сомневается или выска-

зывает ложные, на ваш взгляд, убеждения ― их 

нужно признавать. Фраза педиатра: «Я понимаю, 

почему вас это пугает» снимает желание бороть-

ся и обороняться, и тогда пациент из оппонента 

становится союзником, и ваши аргументы будут 

услышаны).

Эмпатия и понимание. Для детей, как и для роди-

телей, врач-педиатр воспринимается не только как 

специалист, но и как психологическая опора, поэтому 

профессиональное общение специалиста должно быть 

не только информативным, но и поддерживающим. 

Конечно, врач должен уметь понимать нужды паци-

ента и проявлять сострадание, но глубокое погруже-

ние в проблемы каждого больного и проживание с ним 

его болезни нежелательны, т.к. очень быстро приведут 

врача к эмоциональному истощению. В этой связи так 

активно сейчас говорят об эмпатии в нашей профес-

сии. В отличие от сочувствия ― «Я чувствую, что тебе 

тяжело», эмпатия ― «Я понимаю, что тебе тяжело». 

В профессиональном общении мы можем дать понять 

пациенту, родителям, что мы понимаем, как ему сей-

час больно, страшно, тревожно, мы показываем, что 

видим его боль, но не сливаемся с ней. Для этого ис-

пользуются фразы «Я вижу, что вам тяжело», «Я пони-

маю, как это трудно» и т.д., и тогда человек понимает, 

что его боль увидели, что он не один, и что тому, кто 

его понимает, можно доверять.

Заключение

Фундаментальные принципы профессионального 

общения ― активное слушание, понятное, структу-

рированное и убедительное изложение информации, 

признание эмоций ребёнка и родителей ― работают 

как единая система, которая формирует целостный 

образ заинтересованного, грамотного и понимающего 

специалиста. Именно на этой основе рождается глав-

ное ― доверие пациента и его семьи к врачу. В педи-

атрической практике эта система приобретает особую 

специфику: педиатр взаимодействует не с одним со-

беседником, а сразу с несколькими ― ребёнком, его 

родителем или представителем, а часто и с другими 

родственниками. 
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Доверие к врачу повышает комплаентность паци-

ента. Большое число исследований показывает, что 

при высоком уровне доверия пациенты точнее соблю-

дают назначения и чаще возвращаются на контроль-

ные осмотры. В педиатрии это особенно важно, по-

скольку исполнение рекомендаций полностью зависит 

от взрослых. 

Доверие к педиатру снижает уровень тревожности 

как родителей, так и детей, а низкий уровень тревоги 

напрямую связан с лучшим восприятием информа-

ции: родители лучше запоминают инструкции и точ-

нее распознают симптомы болезни, создают чувство 

безопасности ребёнку. Кроме того, снижение тревож-

ности ― благодатная почва для выздоровления.

Доверие уменьшает и частоту врачебных ошибок. 

Когда семья чувствует себя в безопасности, она охот-

нее делится «неудобными» деталями: нерегулярное 

питание, бытовые трудности, конфликты в семье, 

самолечение и т.д., тем самым более объективно опи-

сывая клиническую картину. С другой стороны, спо-

койная доверительная атмосфера даёт возможность 

и врачу лучше выполнять свои профессиональные 

обязанности.

Доверие в общении влияет на удовлетворённость 

сторон и снижает конфликты. Удовлетворённость 

медицинской помощью определяется не только про-

фессиональным результатом, но во многом и тем, на-

сколько человек чувствовал себя услышанным и ува-

жаемым. Высокий уровень удовлетворённости корре-

лирует с меньшим числом жалоб и судебных исков, 

а также с более позитивным отношением к системе 

здравоохранения в целом. 

Таким образом, фундаментальные принципы про-

фессионального общения формируют главное ― дове-

рие пациента и его семьи к врачу, что в свою очередь 

положительно сказывается на качестве оказания по-

мощи и удовлетворённости как пациента, так и врача.
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НАУЧНЫЙ ОБЗОР

Введение

Неблагоприятный прогноз течения травматической 

болезни у пациентов с тяжёлыми травмами зачастую 

связан с развитием осложнений, депревирующих ран-

нюю активную реабилитацию. Одно из таких ослож-

нений ― потеря мышечной массы, выявляющаяся уже 

через неделю после поступления пациента в отделение 

реанимации [1].
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Современные лабораторные методы оценки рисков формирования недостаточности 
питания, саркопении у пациентов с тяжёлыми травматическими повреждениями 

Резюме 
В настоящее время всё чаще обсуждаются вопросы развития саркопении и/или саркопенического ожирения у па-
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Значительным препятствием в анализе данных о развитии саркопении у пациентов с последствиями травмы явля-
ется отсутствие консенсуса относительно её определения и диагностических критериев. 
На современном этапе оценка состояния компонентного состава тела пациентов ограничивается антропометриче-
скими и лучевыми методами, которые позволяют констатировать лишь факт развития саркопении, вместе с тем изу-
чение прогностических биомаркеров и определение биологических фенотипов травмированных пациентов позво-
ляют фиксировать тонкие изменения в метаболическом профиле организма на ранних сроках формирования пато-
логических процессов. Например, плазменный метаболомный профиль может напрямую отражать метаболические 
нарушения, связанные с мышечной атрофией, поскольку плазма является основным переносчиком метаболитов.
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Summary
Currently, the issues of sarcopenia and/or developing sarcopenic obesity in patients with severe injuries are receiving 
increasing attention. Weight loss, primarily due to reduced muscle mass, is a common comorbid condition in patients with 
severe illnesses and injuries and is closely associated with an unfavorable disease prognosis as well as with complications that 
may limit subsequent active rehabilitation. A major obstacle to analyzing sarcopenia development following trauma is the lack 
of consensus on its defi nition and diagnostic criteria. 
At present, assessment of patient’s body composition is limited to anthropometric and radiological modalities, which only 
allow confi rmation of the presence of sarcopenia. However, identifi cation of prognostic biomarkers and biological phenotypes 
in injured patients allow to detect mild metabolic changes at the early stages of pathological processes. For example, the 
plasma metabolomic profi le can directly refl ect metabolic disorders associated with muscle atrophy, as plasma is the main 
carrier of metabolites. The present review analyzes studies on laboratory assessment of nutritional status and skeletal muscle 
condition in patients who have sustained severe trauma, as well as to the experimental works animal studies evaluating levels 
of individual amino acids in blood plasma and their eff ects on muscle mass.
The review underscores the need to identify early diagnostic criteria for monitoring body composition in patients after severe 
trauma, which is essential for developing new therapeutic strategies aimed at correcting the identifi ed disorders.
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 В настоящий момент оценка состояния компонент-

ного состава тела пациентов ограничивается антро-

пометрическими и лучевыми методами, которые по-

зволяют констатировать лишь факт развития саркопе-

нии, однако изучение прогностических биомаркеров 

и определение биологических фенотипов травмиро-

ванных пациентов дают возможность фиксировать 

тонкие изменения в метаболическом профиле орга-

низма на ранних сроках формирования патологиче-

ских процессов [2, 3]. Так, метаболические наруше-

ния, связанные с мышечной атрофией, могут напря-

мую отражать плазменный метаболомный профиль, 

поскольку плазма является основным переносчиком 

метаболитов. 

В настоящем научном обзоре обобщена актуальная 

информация по выявлению наиболее специфических 

изменений метаболома плазмы, связанных с саркопе-

нией, и определению лабораторных предикторов поте-

ри мышечной массы у пациентов с тяжёлым травмати-

ческим повреждением.

Белковый обмен

Тяжёлая травма ― критическое состояние, акти-

вирующее вектор гиперметаболизм‒гиперкатаболизм, 

направленный на завышенные потребности в энерге-

тическом и пластическом субстратах. Белковый обмен 

в мышцах при критических состояниях претерпевает 

кардинальные изменения, характеризуемые повышен-

ным распадом мышечного белка и угнетением его син-

теза, что приводит к дистрофии мышечной ткани, по-

тери веса и мобильности пациента. В течение первой 

недели после черепно-мозговой травмы приблизитель-

но 70% общих потерь белка приходится на скелетные 

мышцы [4, 5].

Синтез мышечного белка ― чрезвычайно слож-

ный биохимический процесс, включающий различ-

ные молекулярные пути. Количественные показатели 

аминокислот в системном кровотоке имеют решающее 

значение для оптимального роста скелетных мышц. 

Крайне важно понимать точные пути, посредством 

которых аминокислоты модулируют с синтезом мы-
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шечного белка, с особым акцентом на дегенеративное 

состояние мышц, такое как саркопения.

Аминокислоты в зависимости от их доступности 

делятся на два типа ― заменимые и незаменимые. 

Незаменимые аминокислоты организм получает 

из пищевых источников, поскольку не способен их 

синтезировать, тогда как заменимые аминокислоты 

синтезируются самим организмом. Из 20 аминокислот 

9 являются незаменимыми (лизин, лейцин, изолей-

цин, метионин, валин, треонин, фенилаланин, гис-

тидин и триптофан), а 11 ― заменимыми (аргинин, 

аланин, аспартат, аспарагин, цистеин, глутамин, глу-

тамат, серин, пролин, глицин и тирозин) [6]. Посколь-

ку аминокислоты играют решающую роль в синтезе 

мышечного белка, контроль их значений в организме 

является показательным в решении вопроса ранней 

диагностики саркопении. Экзогенное введение препа-

ратов на основе аминокислот становится крайне необ-

ходимым для предотвращения деградации мышечного 

белка и стабилизации его синтеза. Несмотря на то, что 

все 20 аминокислот выполняют определённую роль 

в организме, роль лейцина, лизина, аргинина, вали-

на, метионина, изолейцина, фенилаланина, треонина, 

гистидина и триптофана широко изучена и признана 

важной для здоровья скелетных мышц.

Одним из новых разделов, изучающих биохимиче-

ские процессы в организме, является метаболомика ― 

наука, основанная на идентификации и измерении 

субстратов малых молекул, промежуточных продук-

тов и продуктов клеточного метаболизма, известных 

во всём мире как «метаболом» [7]. Оценка изменений 

уровня метаболитов в биологических жидкостях яв-

ляется перспективным методом диагностики и про-

гнозирования развития осложнений, а также служит 

средством получения информации об этиологически 

значимых патофизиологических механизмах, лежащих 

в основе нарушения процессов синтеза белка. Метабо-

лом напрямую отражает лежащую в его основе биохи-

мическую активность и физиологическое состояние, 

тем самым наилучшим образом представляя молеку-

лярный фенотип. Следовательно, метаболомика может 

стать ценным инструментом для понимания метабо-

лических нарушений, связанных с саркопенией, у па-

циентов с тяжёлой нейротравмой, а также может быть 

соотнесена с тяжестью заболевания.

Провоспалительные цитокины при сепсисе, гипер-

гликемия, седация и иммобилизация, высокие дозы 

глюкокортикоидов, применяемые на ранних этапах 

лечения травматической болезни, являются прово-

цирующими факторами для развития рабдомиолиза, 

и, как следствие, потери веса пациента за счёт умень-

шения мышечной массы [1 ].

Участие аминокислот в развитии диффузных 
изменений в мышечной ткани

Физиология скелетных мышц значительно зави-

сит от функциональности популяции клеток-предше-

ственников, называемых «сателлитными клетками», 

которые, размножаясь, дифференцируются, образуя 

многоядерные миофибриллы, способствуя тем самым 

регенерации мышц во время травм или физических 

упражнений [8]. Сбой в работе сателлитных клеток 

может привести к потере мышечной массы и сниже-

нию работоспособности, что часто наблюдается при 

травмах, хронических заболеваниях и старении.

Тяжёлая травма характеризуется увеличением 

расхода энергии и гиперкатаболизмом, а также дис-

функцией оси «гормон роста‒инсулиноподобный 

фактор роста-1», что приводит к анаболической ре-

зистентности [9]. H.H. Henriksen и соавт. [10] выяви-

ли четыре фенотипа эндотелиального метаболизма, 

индуцированного шоком, при сравнении метаболо-

ма пациентов с травмой и здоровых добровольцев 

и представили внутриклеточный метаболический 

профиль эндотелиальных клеток этих пациентов. 

В результате исследования у пациентов с феноти-

пом D выявлен больший процент летальности, чем 

в остальных группах. Более того, у травмированных 

пациентов с повышенным уровнем янтарной кисло-

ты чаще развивался острый респираторный дистресс-

синдром, возможно, через активацию сигнального 

пути рецептора сукцината [11].

Анализ последовательных цепей химических реак-

ций в организме ― метаболических путей ― показал 

большее влияние метаболизма пептидов и аминокис-

лот на развитие диффузных изменений в мышечной 

ткани у пациентов, перенёсших тяжёлую травму, 

в сравнении со здоровой популяцией. Наиболее зна-

чимыми метаболическими путями, по данным многих 

авторов, является метаболизм гистидина, глутатиона, 

триптофана и тирозина [12]. Повышение концен-

трации триптофана ― предшественника серотонина 

и инсулиноподобного фактора роста-1, связанного 

с увеличением мышечной массы, указывает на прямое 

влияние этой незаменимой аминокислоты на диффе-

ренцировку сателлитных клеток. В эксперименте 

на крысах было доказано, что снижение концентрации 

триптофана и, как следствие, увеличение его метабо-

лита кинуренина связано со снижением мышечной 

массы у возрастных особей [13]. В другом исследова-

нии у пациентов, получавших триптофан, а не его ме-

таболит (кинуренин), доказано увеличение экспрессии 

миогенных белков, а также Akt1 и Akt2 ― двух факто-

ров, необходимых для миогенной дифференцировки 

и созревания миотрубок [14]. Следовательно, увеличе-

ние мышечной массы при введении триптофана про-

исходит из-за повышенной потребности в нём во вре-

мя терминальной миогенной дифференцировки.

При оценке метаболомного профиля пожилых лю-

дей с саркопенией выявлено значительное повыше-

ние концентрации глутаминовой кислоты, аспарагина 

и аспарагиновой кислоты в сыворотке крови. У паци-

ентов данного профиля энергетически активные ами-

нокислоты (соединения, стимулирующие выработку 

клеточной энергии, ускоряющие метаболизм и повы-

шающие выносливость) определялись в плазме крови 
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в значительно более низкой концентрации, с умень-

шением их общего уровня на 20,2% по сравнению со 

здоровыми испытуемыми. Снижение концентрации 

аминокислот в плазме, особенно аргинина, трипто-

фана и треонина, выявлено у онкологических паци-

ентов с кахексией. K. Toyoshima и соавт. [15] в своём 

исследовании установили, что повышенное содержа-

ние пролина в плазме крови является независимым 

фактором риска развития саркопении.

После первой недели с момента травмы доля бел-

ков, теряемых из-за распада мышечной ткани, значи-

тельно увеличивается. Аланин и глутамин составляют 

~50% аминокислот, высвобождаемых из скелетных 

мышц, которые транспортируются в печень и почки 

с образованием углеродных цепей для глюконеогенеза 

с целью обеспечения завышенных потребностей при 

критических состояниях.

Лейцин играет первостепенную роль в актива-

ции mTOR в различных тканях, включая скелетные 

мышцы [16]. Благодаря прямому стимулирующему 

эффекту лейцина на mTOR его приём коррелирует 

с увеличением количества сателлитных клеток и их 

активацией в скелетных мышцах [17]. Эти наблюде-

ния подтверждаются результатами клинического ис-

следования, в котором добавление лейцина в рацион 

пациентам с саркопенией привело к увеличению мы-

шечной массы, скорости ходьбы и разгибания коле-

на [18]. Аналогично, лизин играет важную роль в ак-

тивации и пролиферации сателлитных клеток в ске-

летных мышцах посредством активации сигнального 

пути mTORC1 [19].

Аргинин, являясь биологическим предшествен-

ником оксида азота, также важен для поддержания 

оптимального здоровья мышц. Оксид азота ― эндо-

генная сигнальная молекула, которая, высвобождаясь 

из эндотелиальной выстилки, вызывает вазодилята-

цию, снижает агрегацию тромбоцитов и подавляет 

воспаление, вызванное тучными клетками. Произ-

водство оксида азота в скелетных мышцах связано 

с улучшением метаболических функций, таких как 

кровоток, утилизация глюкозы и окислительное фос-

форилирование, что приводит к повышению уровня 

энергообеспечения тканей [20].

Метионин является основной аминокислотой, уча-

ствующей в эндогенном синтезе глутатиона ― мощно-

го антиоксиданта, который помогает противодейство-

вать окислительному стрессу [21]. Поскольку разруши-

тельное влияние окислительного стресса на здоровье 

мышц хорошо изучено, добавление метионина в про-

токолы ведения пациентов с тяжёлой травмой может 

улучшить общую антиоксидантную способность орга-

низма, снизив тем самым окислительный стресс и свя-

занную с ним атрофию мышц.

Аминокислоты лейцин, изолейцин и валин бла-

годаря их разветвлённой цепи играют решающую 

роль в активации малат-аспартатного челночного 

пути в мышцах. Этот механизм важен для поддержа-

ния клеточного и митохондриального окислительно-

восстановительного потенциала, что в свою очередь 

необходимо для производства аденозинтрифосфата, 

связанного с окислительным фосфорилированием, 

в митохондриях.

K. Toyoshima и соавт. [15] в своём исследовании, 

выявив высокую концентрацию пролина в плазме 

у пациентов в критическом состоянии, предположи-

ли, что данная аминокислота является независимым 

фактором риска саркопении при травме. Было пока-

зано, что высокая концентрация пролина вызывает 

окислительное повреждение белков, липидов и ДНК, 

препятствует поглощению глутамата и нейромедиато-

ров нейронами в коре головного мозга и гиппокампа 

у крыс [22, 23]. Пролин, аланин и глутамин использу-

ются в качестве источника энергии в процессе анапле-

ротического пути цикла трикарбоновых кислот (цик-

ла Кребса). У пациентов с недостаточным питанием 

пролин и аланин образуются в результате протеолиза 

в скелетных мышцах и используются для энергетиче-

ского обмена.

Ещё одним ключевым метаболитом, содержание 

которого был умеренно повышено в дифференциру-

ющихся миобластах человека, является пиридоксаль, 

что указывает на важность витамина B6 в процессе 

мио генеза. В частности, витамин B6 является источни-

ком пиридоксальфосфата ― кофермента, необходимо-

го для нескольких фаз одноуглеродного метаболизма, 

что ещё раз подчёркивает важность этого витамина для 

обеспечения нормального роста и функционирования 

мышц. Кроме того, недавние исследования показы-

вают, что пиридоксальфосфат необходим для синте-

за карнозина ― дипептида, содержащего гистидин, 

который преобладает в гликолитических волокнах 

II типа, при этом повышенная концентрация пири-

доксальфосфата наблюдается в высокосократительных 

(белых) волокнах мышц, что указывает на роль мета-

болизма витамина B6 в их регенерации [24, 25].

Интерлейкин-6 (IL-6) ― один из широко изучен-

ных провоспалительных цитокинов ― повышается 

у пациентов при стрессе и критическом состоянии. 

Кроме того, IL-6 продуцируется не только иммунны-

ми клетками, но и скелетными мышцами. Высокое 

содержание IL-6 обнаруживается в патологически из-

менённых мышцах и снижает синтез мышечного белка 

за счёт подавления оси mTOR/фосфо-p70-S6-киназы, 

что приводит к усиленной атрофии мышц [26].

Гормон роста, кортизол, адреналин и норадрена-

лин запускают липолиз и высвобождение свободных 

жирных кислот, которые обеспечивают значительную 

часть энергии при критических состояниях. В целом, 

концентрация свободных жирных кислот в крови 

и клиренс триглицеридов повышены при сепсисе.

Заключение

Оценка состояния компонентного состава тела 

пациентов в настоящее время ограничивается антро-

пометрическими и лучевыми методами исследования, 

которые позволяют констатировать лишь факт разви-
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тия саркопении. Изменение мышц у пациентов после 

тяжёлой травмы представляет собой малоизученную 

проблему, особенно в педиатрической популя ции. 

Различные методы обследования, включающие как 

лучевую, так и лабораторную оценку, предостав-

ляют ценную информацию об объёме и качестве 

мышц, а также процессах, происходящих в организме 

при травме. 

Исследование метаболического фенотипа пациен-

тов с тяжёлой травмой в раннем периоде заболевания 

позволит выявлять ранние маркеры патологических 

исходов травмы. Разработка стандартизированных 

протоколов для оценки состояния компонентного 

состава тела пациентов с тяжёлой травмой имеет ре-

шающее значение для обеспечения согласованности 

оценок между различными методами обследования. 

Однако остаётся неясным вопрос, имеют ли пациен-

ты с тяжёлой травмой, сопровождающейся различной 

степени выраженности атрофией скелетной мускула-

туры, разные метаболические паттерны.

Настоящий научный обзор подтверждает необхо-

димость и возможность выявления ранних диагности-

ческих критериев, важных для раннего мониторинга 

состояния компонентного состава тела пациентов 

с тяжёлой травмой, для разработки новых терапевти-

ческих стратегий, направленных на коррекцию выяв-

ленных нарушений.
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КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ

Введение

Лиссэнцефалия представляет собой редкую маль-

формацию кортикального развития, обусловленную 

нарушением процессов нейрональной миграции 

и характеризующуюся отсутствием или значитель-

ным уменьшением числа извилин головного мозга 

с формированием агирии и/или пахигирии. Тер-

мин «лиссэнцефалия» (от греч. lissos — гладкий 

и enkephalos — мозг) был введён R. Owen в 1868 г. [1]. 

Современные данные свидетельствуют о выраженной 

генетической гетерогенности заболевания; одной 

из основных причин классической лиссэнцефалии 

являются гетерозиготные патогенные варианты гена 

PAFAH1B1 (LIS1), наследуемые по аутосомно-доми-

нантному типу и в большинстве случаев возникаю-

щие de novo [2, 3].

Классическая лиссэнцефалия относится к ред-

ким заболеваниям: её частота при рождении оце-

нивается в 11,7–40 случаев на 1 млн рождений [2]. 

Достоверных данных о выраженной половой или 

географической предрасположенности заболевания 

нет; популяционные показатели распространённости 

лиссэнцефалии в Российской Федерации остаются 

недостаточно изученными. Клиническая картина 

обычно характеризуется ранним дебютом эпилепти-

ческих приступов, выраженной задержкой психомо-

торного развития, нарушениями мышечного тонуса 

и кормления, при этом эпилепсия у значительной 
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части пациентов приобретает фармакорезистентное 

течение [2, 4]. 

В связи с этим представляет интерес длительное ди-

намическое наблюдение пациентки с молекулярно-гене-

тически подтверждённой PAFAH1B1-ассоциированной 

лиссэнцефалией, позволяющее продемонстрировать ди-

агностическую траекторию заболевания, эволюцию не-

врологических и соматических осложнений и значение 

комплексного мультидисциплинарного сопровождения.

Описание случая

О пациенте. Пациентка подросткового возраста на-

блюдается в Центре детской психоневрологии ФГАУ 

«НМИЦ здоровья детей» Минздрава России в связи 

с врождённым пороком развития головного мозга, 

тяжёлыми двигательными нарушениями и фармако-

резистентной эпилепсией. Сведения представлены 

по данным медицинской документации, со слов мате-

ри и по результатам динамического наблюдения.

При плановых госпитализациях в отделение пси-

хоневрологии и нейрореабилитации жалобы включа-

ли отсутствие самостоятельных двигательных навыков: 

пациентка не сидела, не стояла, не имела опоры, голо-

ву удерживала неуверенно; также отмечались попёрхи-

вания при кормлении, отсутствие экспрессивной речи, 

фокальные тонические эпилептические приступы, ха-

отичные движения рук, склонность к запорам.

Перинатальный анамнез был отягощён: беремен-

ность протекала на фоне повышения артериального 

давления в I триместре, угрозы прерывания в III три-

местре, анемии, маловодия, варикозной болезни ниж-

них конечностей у матери и дефицита массы плода. 

Роды были срочными, самостоятельными; оценка 

по шкале Apgar 9/10 баллов. При нейросонографии 

в раннем неонатальном периоде выявлены субэпенди-

мальная киста слева, асимметрия боковых желудочков 

и расширение задних рогов боковых желудочков.

Дебют пароксизмальных состояний отмечен 

в возрасте около 2 месяцев: появились эпизоды за-

жмуривания, частого моргания при пробуждении, 

однократное заведение глаз вправо, в дальнейшем ― 

многократно повторяющиеся миоклонии лица и эпи-

зоды тонического напряжения конечностей, более 

выраженные слева. При компьютерной томографии 

(КТ) головного мозга, проведённой по месту житель-

ства, выявлена аномалия развития головного мозга; 

позднее по данным магнитно-резонансной томогра-

фии (МРТ) головного мозга установлены неполная 

лиссэнцефалия, энцефалодисплазия и вентрикуло-

мегалия. В раннем возрасте в неврологическом ста-

тусе отмечались мышечная гипотония, нарушение 

контроля головы, отсутствие навыка самостоятельно-

го сидения и фармакорезистентные эпилептические 

пароксизмы.
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При первичной госпитализации в Центр в раннем 

детском возрасте по данным МРТ головного мозга 

подтверждён порок развития головного мозга: лис-

сэнцефалия (генерализованная агирия-пахигирия), 

гипоплазия червя мозжечка, вентрикуломегалия 

(рис. 1). По данным видео-электроэнцефалографии 

(видео-ЭЭГ) бодрствования и сна регистрировались 

множественные паттерны фокальных эпилептических 

приступов. На фоне противосудорожной терапии име-

ли место уменьшение частоты приступов и временная 

положительная динамика в формировании психомо-

торных навыков.

В последующие годы у пациентки сохранялось 

тяжёлое нарушение психомоторного и речевого раз-

вития. Эпилептические приступы рецидивировали, 

преимущественно при пробуждении и на фоне интер-

куррентных состояний; по данным видео-ЭЭГ в дина-

мике отмечались высокий индекс эпилептиформной 

активности и эпилептические приступы. Ремиссия 

эпилептических приступов к моменту последнего на-

блюдения не достигнута.

При секвенировании полного экзома в гене 

PAFAH1B1 (platelet-activating factor acetylhydrolase IB 

subunit alpha) выявлен вероятно патогенный вари-

ант NM_000430.4:c.1145_1146del, p.F382Cfs*46 в ге-

терозиготном состоянии. В дальнейшем вариант был 

валидирован у пациентки методом секвенирования 

по Сэнгеру. При обследовании матери данный вари-

ант не выявлен. 

К сопутствующим клинически значимым пробле-

мам относились псевдобульбарные проявления с по-

пёрхиванием и гиперсаливацией, риск микроаспи-

раций, дефицит массы тела, гастроэзофагеальный 

рефлюкс, ортопедические осложнения (coxa valga, 

подвывих головок бедренных костей, деформации 

стоп), хронический толстокишечный стаз и наруше-

ния мочеиспускания.

Физикальная диагностика. В динамике общее со-

стояние пациентки соответствовало средней степени 

тяжести, положение оставалось вынужденным. Масса 

тела снижена, состояние питания понижено, подкож-

ная жировая клетчатка развита незначительно. Кож-

ные покровы бледные, чистые от сыпи; слизистые 

оболочки чистые. В лёгких дыхание везикулярное, 

проводится во все отделы, хрипы не выслушиваются. 

Тоны сердца ритмичные. Живот мягкий, безболезнен-

ный; стул нерегулярный с преобладанием запоров.

В неврологическом статусе общемозговая 

и менингеальная симптоматика отсутствует. Кон-

такт формальный; экспрессивная речь отсутствует, 

отмечаются редкие вокализации; импрессивную речь 

понимает ограниченно. Взгляд фиксирует кратко-

временно, прослеживание непродолжительное; зре-

ние предметное. Отмечаются расходящееся альтер-

нирующее косоглазие, маятникообразный нистагм, 

гипомимия, псевдобульбарный синдром и гипер-

саливация.

Мышечный тонус в конечностях изменён по пи-

рамидному типу. Сохраняются сгибательно-приводя-

щая установка рук и бёдер, сгибательная установка 

коленных суставов, эквиноварусная деформация стоп. 

Сухожильные рефлексы с верхних конечностей высо-

кие, симметричные; с нижних конечностей вызыва-

ются, но быстро истощаются, симметричные. Двига-

тельные навыки грубо ограничены: голову удерживает 

неуверенно, самостоятельно не сидит, не стоит, не хо-

дит. Болевая и температурная чувствительность сохра-

нены. Навыки опрятности не сформированы.

Рис. 1. Магнитно-резонансная томография головного мозга пациентки с PAFAH1B1-ассоциированной лиссэнцефалией: 
отмечается отсутствие извилин в теменно-затылочной области правой и левой гемисфер, полоса серого вещества, располо-
женная субкортикально и отделённая тонким слоем белого вещества от изменённой коры, в проекции лобных и височных 
долей сохраняются визуализируемые редкие широкие плоские извилины, разделённые небольшим количеством мелких бо-
розд (сочетание теменно-затылочной агирии и лобно-височной пахигирии), вентрикуломегалия, гипоплазия червя мозжечка.

Fig. 1. Brain magnetic resonance imaging of a patient with PAFAH1B1-associated lissencephaly. The image shows absence of gyri in 
the parieto-occipital regions of both cerebral hemispheres. A subcortical band of gray matter is visible, separated from the abnormal 
cortex by a thin layer of white matter. In the frontal and temporal lobes, broad, fl at gyri are sparsely visualized, separated by few fi ne sulci 
(a combination of parieto occipital agyria and frontotemporal pachygyria). Additional fi ndings include ventriculomegaly and hypoplasia 
of the cerebellar vermis.
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Предварительный диагноз. На основании жалоб, 

анамнестических сведений, данных неврологическо-

го осмотра и ранее выполненной нейровизуализации 

диагноз пациентки сформулирован как «Детский це-

ребральный паралич, атонически-астатическая фор-

ма, уровень двигательных нарушений по шкалам 

GMFCS V, MACS V, псевдобульбарный синдром, 

когнитивный дефицит на фоне врождённого порока 

развития головного мозга (лиссэнцефалии)». Эпилеп-

сия расценена как структурная мультифокальная, фар-

макорезистентная.

Сопутствующими клинически значимыми состоя-

ниями являлись белково-энергетическая недостаточ-

ность II степени, хронический аспирационный син-

дром, нейрогенные нарушения функции тазовых орга-

нов тяж ёлого течения, хронический толстокишечный 

стаз, хронический цистит, хроническая болезнь почек 

I стадии, подвывих головок бедренных костей слева 

и coxa valga (изменение угла между шейкой и диафи-

зом бедренной кости) с двух сторон.

Лечение. Пациентке проводилось комплексное ла-

бораторно-инструментальное обследование. По дан-

ным видео-ЭЭГ мониторинга сохранялись выраженная 

дезорганизация корковой ритмики, высокий индекс 

мультирегиональной эпилептиформной активности 

и эпилептические приступы. При последнем иссле-

довании, выполненном в возрасте 14 лет, отмечались 

паттерны BIRDs и увеличение числа зарегистриро-

ванных приступов по сравнению с предыдущим мо-

ниторингом. При госпитализации в августе 2023 года 

в возрасте 12 лет рентгенография тазобедренных суста-

вов выполнена для исключения вторичных ортопеди-

ческих осложнений на фоне изменённого мышечного 

тонуса: выявлены coxa valga с двух сторон, подвывих 

головки левого бедра и децентрация головки правого 

бедра в пределах вертлужной впадины. 

В 14-летнем возрасте (05.08.2025) проведена по-

вторная рентгенография тазобедренных суставов: со-

хранялись рентгенологические признаки дисплазии 

тазобедренных суставов, подвывих головок бедренных 

костей, более выраженный слева, и coxa valga с двух 

сторон. Пациентке рекомендовано наблюдение орто-

педа и рентгенологический контроль тазобедренных 

суставов и позвоночника в динамике.

В ходе динамического наблюдения пациентке не-

однократно проводилось комплексное соматическое 

обследование. По данным электро- и эхокардиогра-

фии клинически значимых нарушений сердечной дея-

тельности не выявлялось: регистрировался синусовый 

ритм, систолическая функция левого желудочка оста-

валась удовлетворительной.

При обследовании органов дыхания выявлялись 

воспалительные/поствоспалительные и бронхитиче-

ские изменения в правом лёгком, которые расценены 

как следствие микроаспираций на фоне псевдобуль-

барного синдрома. По данным гастроэнтерологическо-

го обследования отмечались признаки гастроэзофаге-

ального рефлюкса, гастродуоденита, недостаточности 

кардии, колостаза и вторичных изменений поджелу-

дочной железы. При ультразвуковом исследовании 

мочевой системы в динамике имели место расширение 

лоханки справа и взвесь в мочевом пузыре. В биохи-

мических анализах крови периодически отмечалось 

повышение печёночных ферментов, в связи с чем про-

водились курсы гепатопротекторной терапии.

Противосудорожная терапия в разные периоды 

включала фенобарбитал, вальпроевую кислоту, леве-

тирацетам, окскарбазепин и перампанел; препараты 

подбирали и корректировали с учётом клинической 

картины и данных видео-ЭЭГ. Несмотря на проводи-

мую терапию, полного купирования эпилептических 

пароксизмов не достигнуто.

Для коррекции двигательных нарушений прово-

дили курсы восстановительного лечения: щадящая 

кинезитерапия, физиологическое позиционирова-

ние, дыхательная гимнастика, стимуляция удержа-

ния головы, обучение матери домашнему комплексу 

упражнений, массаж с учётом ограничений и ботули-

нотерапия. На фоне лечения отмечалась умеренная 

положительная динамика в виде увеличения объёма 

пассивных движений в конечностях. Реабилитаци-

онные мероприятия рекомендованы к продолжению 

по месту жительства, включая лечебную физкультуру, 

кинезитерапию, физиотерапию без электролечения, 

домашние занятия в комфортном режиме и повторную 

ботулинотерапию через 4‒6 месяцев.

В динамике пациентка наблюдалась диетологом 

и профильными специалистами в связи с недоста-

точностью питания, попёрхиваниями при кормле-

нии, гастроэзофагеальным рефлюксом и склонностью 

к запорам. На разных этапах наблюдения проводилась 

коррекция нутритивной поддержки: рекомендованы 

протёртый/гомогенный стол, постуральная терапия 

при кормлении, антирефлюксный режим, использова-

ние смесей для энтерального питания, а также терапия 

запоров макроголом. 

С учётом тяжёлой белково-энергетической не-

достаточности, псевдобульбарного синдрома с на-

рушением безопасного приёма пищи через рот, со-

храняющихся попёрхиваний при кормлении, гастро-

эзофагеального рефлюкса и риска микроаспираций 

в возрасте 14 лет ребёнку проведена операция в  объёме 

постановки гастростомы. В дальнейшем пациентка 

продолжала получать нутритивную поддержку под 

наблюдением диетолога, гастроэнтеролога и других 

профильных специалистов. Дополнительно проводи-

лись медикаментозная терапия гастроэзофагеального 

рефлюкса, коррекция запоров и курсы гепатопротек-

торной терапии.

В связи с тяжёлыми нейрогенными нарушениями 

мочеиспускания и отсутствием эффективных само-

стоятельных микций урологом рекомендована перио-

дическая стерильная катетеризация мочевого пузыря 

в дневное время, обязательная катетеризация перед 

сном и после сна, а также дальнейшее наблюдение 

урологом.
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Динамика и исходы. Таким образом, на момент 

последнего наблюдения пациентка получала полное 

мультидисциплинарное сопровождение. На фоне реа-

билитации отмечено умеренное улучшение объёма 

пассивных движений, однако самостоятельные двига-

тельные навыки не сформированы. По тазобедренным 

суставам сохранялись дисплазия, подвывих головок 

бедренных костей, более выраженный слева, и coxa 
valga с двух сторон. 

С учётом данных МРТ, клинической картины забо-

левания и результатов секвенирования полного экзо-

ма окончательно диагноз сформулирован следующим 

образом: «PAFAH1B1-ассоциированная лиссэнцефа-

лия, детский церебральный паралич, атонически-аста-

тическая форма, GMFCS V, MACS V; псевдобульбар-

ный синдром; когнитивный дефицит. Структурная/

генетическая фокальная эпилепсия с полиморфными 

приступами, фармакорезистентная. Тяжёлая белково-

энергетическая недостаточность. Хронический аспира-

ционный синдром. Нейрогенные нарушения функции 

тазовых органов тяжёлого течения, неадаптированно-

арефлекторный спинальный мочевой пузырь, хрониче-

ский толстокишечный стаз, хронический цистит, хро-

ническая болезнь почек I стадии. Подвывих головок 

бедренных костей слева, coxa valga с двух сторон».

Прогноз. С учётом тяжёлого двигательного дефицита 

уровня GMFCS V / MACS V, отсутствия самостоятель-

ного сидения, стояния и ходьбы, фармакорезистентной 

эпилепсии с высоким индексом эпилептиформной ак-

тивности, псевдобульбарного синдрома с нарушением 

кормления, микроаспираций, белково-энергетической 

недостаточности, ортопедических осложнений и ней-

рогенной дисфункции мочевого пузыря прогноз в от-

ношении самостоятельной моторной функции и соци-

альной адаптации остаётся неблагоприятным.

К относительно благоприятным факторам на мо-

мент выписки относились стабильное состояние, со-

хранные насосная и систолическая функции сердца 

по данным эхокардиографии, а также умеренно поло-

жительная динамика на фоне проведённой ботулино-

терапии и курса восстановительного лечения.

Наиболее значимыми для прогноза остаются регу-

лярное наблюдение неврологом/эпилептологом, педи-

атром, ортопедом, пульмонологом, гастроэнтерологом, 

диетологом, офтальмологом, эндокринологом, уроло-

гом/нефрологом; контроль видео-ЭЭГ, лабораторных 

показателей и ультразвукового исследования почек/

мочевого пузыря; продолжение антиэпилептической 

терапии с титрацией по клинической и ЭЭГ-дина-

мике; профилактика микроаспираций и нутритивная 

поддержка; соблюдение режима периодической кате-

теризации; повторные курсы реабилитации и подбор 

технических средств реабилитации с учётом тяжёлого 

двигательного дефицита.

Обсуждение

Особенность данного клинического наблюдения 

заключается в сочетании тяжёлой мальформации 

кортикального развития с ранним дебютом эпилеп-

тических приступов, формированием фармакорези-

стентной мультифокальной эпилепсии, выраженным 

двигательным дефицитом и множественными сома-

тическими осложнениями. По данным литературы, 

PAFAH1B1-ассоциированная лиссэнцефалия может 

сопровождаться плохим контролем головы, наруше-

ниями питания, зрительными нарушениями, спастич-

ностью и лекарственно-резистентными судорогами 

[2, 4]. Клиническая картина пациентки соответствова-

ла указанному спектру и согласовывалась с молекуляр-

но-генетически подтверждённой PAFAH1B1-ассоции-

рованной природой заболевания.

Длительная диагностическая траектория пациен-

тки показала, что при врождённых пороках развития 

головного мозга с тяжёлой эпилепсией и грубой за-

держкой развития клиническая формулировка диагно-

за не должна ограничиваться только синдромальным 

описанием двигательных нарушений. Нейровизуали-

зация, повторная оценка ЭЭГ-динамики и молеку-

лярно-генетическое обследование позволили уточнить 

этиологию, прогноз и объём семейного консультиро-

вания. Проведённое семейное обследование позволи-

ло подтвердить de novo характер выявленного варианта 

и завершить молекулярно-генетическую верификацию 

диагноза [3].

Важной частью ведения является оценка не только 

эпилептического синдрома, но и осложнений тяжёло-

го неврологического заболевания. Дисфагия и нару-

шения кормления у детей с церебральным параличом 

и тяжёлыми двигательными нарушениями ассоции-

рованы с риском микроаспираций, нутритивной не-

достаточности и респираторных осложнений [5‒7]. 

У пациентки клинически значимыми являются попёр-

хивания при кормлении, гиперсаливация, риск микро-

аспираций, дефицит массы тела, гастроэзофагеальный 

рефлюкс и запоры, что обосновало участие в лечении 

пациентки диетолога, гастроэнтеролога, пульмоноло-

га, а также всей реабилитационной команды.

Степень двигательных нарушений GMFCS V / 

MACS V отражает максимальную выраженность ог-

раничений самостоятельной мобильности и ручной 

функции [8, 9]. Цели реабилитации ориентированы 

преимущественно на профилактику вторичных орто-

педических осложнений, улучшение переносимости 

позиционирования, поддержание объёма пассивных 

движений, обучение ухаживающего лица безопасно-

му комплексу домашних упражнений, дыхательные 

практики, подбор технических средств реабилитации 

и профилактику пролежней. Применение восстанови-

тельного лечения обусловливает умеренное увеличе-

ние объёма пассивных движений, что рассматривает-

ся как клинически значимый результат для пациентки 

с тяжёлым двигательным дефицитом.

Отдельного внимания требуют нейрогенные нару-

шения функции тазовых органов. Эпизоды задержки 

мочи, необходимость катетеризации, данные ультра-

звукового исследования мочевой системы и заключе-
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ние уролога об отсутствии эффективных самостоятель-

ных микций определили необходимость режима перио-

дической стерильной катетеризации и регулярного 

нефроурологического мониторинга. Таким образом, 

ведение пациентки требует постоянной мультидис-

циплинарной модели сопровождения с координацией 

неврологического, нутритивного, респираторного, ор-

топедического и урологического направлений.

Заключение

Представленное клиническое наблюдение в дли-

тельном катамнезе пациентки с PAFAH1B1-ассоции-

рованной лиссэнцефалией демонстрирует тяжёлое те-

чение врождённого порока развития головного мозга 

с ранним дебютом и фармакорезистентным течением 

структурной мультифокальной эпилепсии, выражен-

ным двигательным дефицитом уровня GMFCS V / 

MACS V, псевдобульбарным синдромом, микроаспи-

рациями, белково-энергетической недостаточностью 

и нейрогенной дисфункцией мочевого пузыря.

Молекулярно-генетическая верификация диагноза 

стала возможной после применения NGS-методов (next 

generation sequencing) и последующей валидации выяв-

ленного варианта методом секвенирования по Сэнгеру, 

что подчёркивает значимость современного секвениро-

вания в расшифровке ранее неустановленных причин 

тяжёлых пороков коры головного мозга.

Описанный случай доказывает необходимость 

комплексного наблюдения детей с лиссэнцефалией 

не только с позиции контроля приступов, но и с учётом 

питания, риска микроаспираций, ортопедических 

осложнений, мочевыделительной функции и реаби-

литационного потенциала.
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Введение

Онтогенез гипофиза ― сложный многоступенча-

тый процесс, зависящий от характера взаимодействия 

транскрипционных факторов и сигнальных молекул 

с формированием в результате этих взаимодействий 

пяти высокодифференцированных типов клеток (сома-

тотрофов, тиреотрофов, кортикотрофов, лактотрофов, 

гонадотрофов) [1–3]. За последние десятилетия обнару-

жены вариантные замены во многих генах, кодирующих 

эти транскрипционные факторы. Фенотип моногенных 

форм врождённого гипопитуитаризма может варьиро-

вать от изолированного дефицита гормона роста до мно-

жественного дефицита гормонов аденогипофиза [4–6].

По данным магнитно-резонансной томографии, по-

роки развития гипоталамо-гипофизарной области при 

множественном дефиците гормонов гипофиза встре-

чаются в 50‒100% случаев. При изолированном дефи-

ците гормона роста патология хиазмально-селлярной 

области выявляется значительно реже [7]. К порокам 

развития относятся гипоплазия или аплазия гипофиза, 

гипоплазия или аплазия ножки гипофиза, гиперплазия 

гипофиза, эктопия нейрогипофиза, синдром «пустого» 

турецкого седла, септооптическая дисплазия. В ряде 

случаев пороки гипоталамо-гипофизарной области 

сочетаются с другими внутричерепными аномалиями 

(аномалия Киари, голопрозэнцефалия).
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Резюме 
Синдром «прерывания» ножки гипофиза ― редкая врождённая аномалия гипоталамо-гипофизарной области, не-
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В зарубежной литературе сочетание гипоплазии 

(аплазии) гипофиза, гипоплазии (аплазии) ножки ги-

пофиза и эктопии нейрогипофиза обозначается как 

синдром «прерывания» ножки гипофиза (pituitary stalk 

interruption syndrome). В отечественных публикациях 

диагноз при данной комбинации признаков звучит как 

«классическая триада» [8‒10]. По данным мировой лите-

ратуры, предполагаемая частота синдрома «прерывания» 

ножки гипофиза составляет 0,5 на 100 000 живорождён-

ных детей [11–13]. Нарушение анатомической целост-

ности гипоталамо-гипофизарной области при синдроме 

«прерывания» ножки гипофиза приводит к нарушению 

транспорта рилизинг-гормонов гипоталамуса и, соот-

ветственно, дефициту гормонов гипофиза [13–15]. Осо-

бенностью клинической картины гипопитуитаризма 

является постепенное «выпадение» функций тропных 

гормонов, которое чаще всего манифестирует с дефици-

та соматотропного и тиреотропного гормона. Наруше-

ние выработки антидиуретического гормона с развитием 

центрального несахарного диабета для синдрома «преры-

вания» ножки гипофиза нехарактерно [16–18].

Точная причина развития синдрома «прерывания» 

ножки гипофиза неизвестна. Имеются две теории его 

развития ― теория перинатальной травмы и теория ге-

нетического дефекта [12, 19]. Первая теория основана 

на результатах ретроспективного исследования, проде-

монстрировавшего корреляцию между частотой родов 

в тазовом предлежании и частотой развития синдрома 

«прерывания» ножки гипофиза [19, 20]. В последние 

годы благодаря активному развитию молекулярной 

генетики в большинстве случаев синдрома «прерыва-

ния» ножки гипофиза находят различные молекуляр-

но-генетические дефекты, а пороки гипоталамо-гипо-

физарной области нередко встречаются в сочетании 

с аномалиями других органов и систем, в связи с чем 

всё чаще учёные склоняются в пользу второй теории.

Описание случая

О пациенте. Мальчик Г., 8 лет, рождён от третьих 

преждевременных оперативных родов на 30-й неделе 

гестации, с длиной тела 34 см (SDS -2,65), массой тела 

1150 г (SDS -0,88), от здоровых родителей, состоящих 

в неродственном браке. Беременность осложнилась 

эклампсией, неонатальный период ― двусторонней 

пневмонией тяжёлой степени, желтухой, анемией. 

Рост матери 155 см, рост отца ― 172 см. Прогнозиру-

емый целевой рост ― 171 см (SDS -0,82).

В возрасте 1 года 2 месяцев прооперирован по поводу 

правостороннего гидронефроза. В возрасте 3 лет 6 меся-

цев проведена хирургическая коррекция венечной формы 

гипоспадии. Данных в медицинской документации о дву-

стороннем крипторхизме в раннем анамнезе не получено.

Результаты обследования. Впервые обследован в воз-

расте 4 лет 2 месяцев в ФГБУ НМИЦ эндокринологии 
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им. академика И.И. Дедова Минздрава России: рост 

82,5 см (SDS роста -5,0), масса тела 10,7 кг, индекс мас-

сы тела 15,7 кг/м² (SDS +0,12), половое развитие со-

ответствует I стадии по Tanner. При гормональном об-

следовании выявлены низкое содержание инсулинопо-

добного фактора роста 1 (12,5 нг/мл при норме 11‒233) 

и снижение концентрации свободного тироксина 

(10,7 пмоль/л при норме 11,5‒20,4) на фоне нормаль-

ного содержания тиреотропного гормона (4,2 мМЕ/л 

при норме 0,64‒5,76). Концентрации кортизола и про-

лактина находились в пределах референсных значений 

(430,7 нмоль/л и 374 Ед/л соответственно). Костный 

возраст отставал от паспортного на 1,5 года. 

При осмотре обращали на себя внимание призна-

ки двустороннего крипторхизма, подтверждённые 

данными ультразвукового исследования. По данным 

магнитно-резонансной томографии (МРТ) головного 

мозга выявлен синдром «прерывания» ножки гипофи-

за (гипоплазия аденогипофиза и воронки гипофиза, 

эктопия нейрогипофиза) (рис. 1).

Диагноз. На основании полученных данных (SDS 

роста -5, отставание костного возраста, синдром 

«прерывания» ножки гипофиза на МРТ, снижение 

концентрации инсулиноподобного фактора роста 1 

и свободного тироксина) установлен диагноз «Гипо-

питуитаризм: вторичный гипотиреоз, дефицит сома-

тотропного гормона».

Лечение. Инициирована заместительная терапия 

левотироксином натрия (25 мкг/сут) и соматропином 

в дозе 0,033 мг/кг в сутки. В связи с двусторонним 

крипторхизмом проведён курс терапии хориониче-

ским гонадотропином (500 ЕД 2 раза/нед., 10 инъек-

ций), на фоне которого отмечена положительная кли-

ническая динамика (при осмотре: яички в мошонке).

В дальнейшем пациент ежегодно проходил стацио-

нарное обследование в ФГБУ НМИЦ эндокринологии 

им. академика И.И. Дедова Минздрава России: прово-

дилась коррекция заместительной терапии. На фоне 

терапии соматропином отмечалась удовлетворитель-

ная скорость роста. 

Учитывая сочетание врождённого гипопитуитариз-

ма с аномалиями развития гипофиза и мочеполовой 

системы, выполнено молекулярно-генетическое ис-

следование методом полноэкзомного секвенирования. 

В гене GLI2 (NM_001374353.1) выявлен ранее не опи-

санный вариант c.1406C>T (p.Ala469Val, rs767030770) 

в гомо-/гемизиготном состоянии в 10-м экзоне, клас-

сифицированный как вариант с неопределённой кли-

нической значимостью.

Динамика и исходы. В настоящее время пациент 

продолжает заместительную терапию левотирокси-

ном натрия в дозе 37,5 мкг/сут и соматропином в до-

зе 0,033 мг/кг в сутки. На фоне лечения достигнуты 

удовлетворительный ростовой ответ (рис. 2) и ком-

пенсация вторичного гипотиреоза. За всё время те-

рапии (4 года) отмечается прибавка в росте +29,8 см 

(ΔSDS +2,1), в возрасте 8 лет рост достиг 112,3 см 

(SDS роста -2,9), скорость роста составила 5,25 см/год 

(SDS -0,3). Содержание инсулиноподобного фактора 

роста 1 соответствует нижней границе референсного 

диапазона (70,4 нг/мл), костный возраст соответству-

ет 7,6 годам по атласу TW20 (Tanner-Whitehouse 20); 

осложнений терапии не выявлено.

Обсуждение

Проведённые до настоящего времени исследования 

по изучению причин развития синдрома «прерывания» 

ножки гипофиза не могут однозначно ответить на во-

прос об этиологии и патогенезе данного заболевания. 

Накопленные данные всё больше свидетельствуют 

о важной роли генетических факторов, отводя на вто-

рой план главенствующую долгое время теорию пери-

натального стресса как основного фактора развития 

данной патологии гипоталамо-гипофизарной области. 

При этом нельзя исключить полигенный или много-

факторный характер развития заболевания, в частно-

сти теорию о нарушении генетических взаимодействий 

между сигнальными путями, участвующими в развитии 

гипоталамо-гипофизарной области. Так, в 2024 году 

S. Wang и соавт. [19] проанализировали 37 статей, вклю-

чивших в общей сложности 824 пациента с синдромом 

«прерывания» ножки гипофиза. Вариантные замены 

в 224 генах-кандидатах развития синдрома «прерыва-

ния» ножки гипофиза были выявлены у 252 (30,6%) че-

ловек. Наиболее часто встречались варианты в GLI2, 

HESX1, LHX4, ROBO1, PROKR2. Всё это говорит о не-

обходимости дальнейших комплексных исследований 

в направлении генетических патологий при синдроме 

«прерывания» ножки гипофиза.

Представленный клинический случай демонстри-

рует фенотип врождённого гипопитуитаризма в со-

четании с врождённым пороком развития гипотала-

мо-гипофизарной области, ассоциированного с ранее 

не описанным вариантом в гене GLI2.

Известно, что синдром «прерывания» ножки гипо-

физа в подавляющем большинстве случаев приводит 

к постепенному развитию множественного дефицита 

гормонов аденогипофиза, в связи с чем необходимо 

тщательное наблюдение за пациентами. Приведённый 

клинический случай демонстрирует типичное течение 

заболевания: у пациента диагностированы вторичный 

гипотиреоз, соматотропная недостаточность, в том чи-

сле имеются основания предполагать наличие врож-

дённого гипогонадизма (клинические проявления 

в виде двустороннего крипторхизма без лабораторного 

подтверждения в связи с препубертатным возрастом 

пациента). Учитывая высокий риск присоединения 

вторичного гипокортицизма, пациент нуждается в ре-

гулярной оценке кортикотропной функции для свое-

временной инициации терапии и снижения риска раз-

вития потенциально жизнеугрожающего состояния. 

На основании своих исследований Q.H. Guo 

 соавт. [20] сделали вывод, что для семейных форм 

синдрома «прерывания» ножки гипофиза характерен 

гомозиготный характер вариантных замен в отдель-

ных генах с полной потерей их функций, тогда как 
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Рис. 1. Синдром «прерывания» ножки гипофиза (гипоплазия аденогипофиза и воронки гипофиза, эктопия нейрогипофиза. 
Магнитно-резонансная томография от 03.10.2025 (а): Т1-взвешенные изображения, сагиттальная проекция; МР-картина гипо-
плазии аденогипофиза (сплошная  стрелка), гипоплазии воронки гипофиза; в супраселлярной цистерне по ходу воронки опре-
деляется гиперинтенсивный сигнал ― эктопия нейрогипофиза (пунктирная стрелка); от 03.10.2025 (б): Т1-взвешенные изо-
бражения, коронарная проекция; МР-картина гипоплазии аденогипофиза (сплошная стрелка), гипоплазии воронки гипофиза; 
в супраселлярной цистерне по ходу воронки определяется гиперинтенсивный сигнал ― эктопия нейрогипофиза (пунктир-
ная стрелка); от 16.11.2021 (в): Т1-взвешенные изображения, сагиттальная проекция; МР-картина гипоплазии аденогипофиза 
(сплошная стрелка), гипоплазии воронки гипофиза; в супраселлярной цистерне по ходу воронки определяется гиперинтен-
сивный сигнал ― эктопия нейрогипофиза (пунктирная стрелка); от 16.11.2021 (г): Т1-взвешенные изображения, коронарная 
проекция; МР-картина гипоплазии аденогипофиза (сплошная стрелка), гипоплазии воронки гипофиза; в супраселлярной цис-
терне по ходу воронки определяется гиперинтенсивный сигнал ― эктопия нейрогипофиза (пунктирная стрелка).

Fig. 1. Syndrome of «interruption» of the pituitary stalk (hypoplasia of the adenohypophysis and pituitary funnel, ectopia of the neurohypophysis. 
Magnetic resonance imaging dated 03.10.2025 (а): T1-weighted images, sagittal projection; MR-fi ndings hypoplasia of the adenohypophysis 
(solid arrow), hypoplasia of the pituitary funnel. In the suprasellar cistern, along the course of the infundibulum, a hyperintense signal is detected―
ectopia of the neurohypophysis (dotted arrow); dated 03.10.2025 (б): T1-weighted images, coronal projection; MR-fi ndings hypoplasia of the 
adenohypophysis (solid arrow), hypoplasia of the pituitary infundibulum. In the suprasellar cistern, along the course of the infundibulum, 
a hyperintense signal is detected―ectopia of the neurohypophysis (dotted arrow); dated 16.11.2021 (в): T1-weighted images, sagittal projection; 
MR-fi ndings hypoplasia of the adenohypophysis (solid arrow), hypoplasia of the pituitary infundibulum. In the suprasellar cistern along the 
course of the infundibulum, a hyperintense signal is detected–ectopia of the neurohypophysis (dotted arrow); dated 16.11.2021 (г): T1-weighted 
images, coronal projection; MR-fi ndings: hypoplasia of the adenohypophysis (solid arrow), hypoplasia of the pituitary infundibulum. In the 
suprasellar cistern along the course of the infundibulum, a hyperintense signal is detected―ectopia of the neurohypophysis (dotted arrow).
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спорадические случаи синдрома «прерывания» ножки 

гипофиза характеризуются множественными гетеро-

зиготными вариантами в наборе родственных генов, 

обычно в пределах путей Notch, Shh и Wnt. В представ-

ленном клиническом случае выявлена гетерозиготная 

вариантная замена в гене GLI2, являющегося одним 

из основных компонентов пути Shh и регулирующего 

дифференцировку, пролиферацию и полярность ство-

ловых клеток хорды и дна пластинки в развивающемся 

спинном мозге. Помимо этого, GLI2 играет решающую 

роль в развитии промежуточного мозга и дистальных 

отделов конечностей во время эмбриогенеза. Для фе-

нотипа заболевания, ассоциированного с дефектами 

в GLI2, характерны следующие проявления: пороки 

головного мозга (гипоплазия аденогипофиза, эктопия 

задней доли гипофиза, гипоплазия воронки гипофи-

за), гипопитуитаризм и связанные с ним проявления 

(гипогликемия, холестаз, микропения), дефекты сре-

динной линии (расщелины верхней губы и нёба), ги-

поплазия средней части лица, гипотелоризм, криптор-

хизм, микроцефалия, голопрозэнцефалия, эпилепсия, 

аномалии развития сердечно-сосудистой, мочевыде-

лительной систем и зрительного аппарата, задержка 

психомоторного развития и др. [21]. Нарушения Shh–

GLI2-пути биологически могут влиять на развитие на-

ружных половых органов: описаны отдельные случаи 

урогенитальных аномалий (в том числе гипоспадия) 

у носителей GLI2-вариантов, однако это проявление 

значительно менее специфично, чем гипопитуитаризм 

и полидактилия. Недоношенность и возможная пла-

центарная недостаточность являются потенциальны-

ми модифицирующими факторами, которые необхо-

димо учитывать при интерпретации фенотипа. Таким 

образом, наиболее убедительные признаки в пользу 

GLI2 ― врождённый гипопитуитаризм и синдром 

«прерывания» ножки гипофиза, а также порок моче-

выделительной системы ― правосторонний гидро-

нефроз; гипоспадия может быть дополнительным, 

но не специфическим признаком, так как последствия 

недоношенности и возможной плацентарной недоста-

точности в этом случае нельзя игнорировать.

Сочетание неопределённой клинической значимости 

выявленной у пациента вариантной замены с выражен-

ными фенотипическими проявлениями предполагает 

дальнейшее изучение патогенности варианта c.1406C>T 

(p.Ala469Val) при синдроме «прерывания» ножки гипо-

физа. Накопление подобных клинических наблюдений 

имеет значение для уточнения генотип-фенотипических 

корреляций и последующей реклассификации вариан-

тов с неопределённой клинической значимостью.

Заключение

Синдром «прерывания» ножки гипофиза представ-

ляет собой редкую врождённую аномалию гипоталамо-

гипофизарной области, характеризующуюся высоким 

риском развития множественного дефицита гормонов 

аденогипофиза. Представленный клинический случай 

демонстрирует типичное последовательное формирова-

ние эндокринных нарушений и подчёркивает необходи-

мость своевременного проведения МРТ гипоталамо-ги-

пофизарной области у пациентов с дефицитом гормона 

роста и другими признаками гипопитуитаризма. Совре-

менные данные свидетельствуют о возрастающей роли 

генетически обусловленных нарушений морфогенеза 

гипофиза в патогенезе данного синдрома, что опреде-

ляет перспективность молекулярно-генетического об-

следования таких пациентов. Независимо от характера 

гипопитуитаризма на момент постановки диагноза, всем 

пациентам показано длительное динамическое наблю-

дение с регулярной оценкой функции гипофизарной 

оси (гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой) для 

своевременного выявления новых гормональных дефи-

цитов и коррекции заместительной терапии.
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II ВСЕРОССИЙСКИЙ ФОРУМ С МЕЖДУНАРОДНЫМ УЧАСТИЕМ 

«ЗДОРОВЬЕ ДЕТЕЙ — НАЦИОНАЛЬНЫЙ ПРИОРИТЕТ РОССИИ»

Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей 

Министерства здравоохранения Российской Федерации приглашает спе-

циалистов сферы детского здравоохранения, образования и социальной 

защиты принять участие во II Всероссийском форуме с международным 
участием «Здоровье детей — национальный приоритет России».

Мероприятие состоится 23–25 сентября 2026 года в Москве в соответст-

вии с пунктом 88 Плана научно-практических мероприятий Министерства 

здравоохранения Российской Федерации на 2026 год (утверждён приказом 

Минздрава РФ от 30.12.2025 № 782) в гибридном формате (очное участие 

или онлайн-подключение). 

Приглашаем присоединиться к обсуждению ключевых вопросов охраны 

здоровья детей и поделиться своим профессиональным опытом!

Забота о здоровье каждого ребёнка, его гармоничное развитие и уваже-

ние человеческого достоинства — не просто слова, а конкретные действия, 

которые формируют будущее нашей страны. 

Участие в Форуме — это возможность внести свой вклад в укрепление здо-

ровья подрастающего поколения и развитие отечественной системы дет-

ского здравоохранения.

Следите за актуальной информацией на официальном сайте ФГАУ 

«Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей» 

Министерства здравоохранения Российской Федерации www.nczd.ru


