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БОЛЕЗНИ ДЕТСКОГО ВОЗРАСТА ОТ А ДО Я
Авторы: Намазова-Баранова Л.С., Баранов А.А., Бехтерева М.К. и др., 2022

Руководство для врачей освещает современное состояние проблемы пневмококковой инфекции. Авторы пред-
ставили актуальные данные по распространенности инвазивных и неинвазивных форм заболевания, а также 
носоглоточного носительства Streptococcus pneumoniae. Пристальное внимание уделено специфической профи-
лактике как наиболее эффективному методу борьбы с различными клиническими формами пневмококковой 
инфекции, влияющему на снижение антибиотикорезистентности, а также на уровень заболеваемости и смертности. 
Подробно представлены характеристика пневмококковых вакцин, схемы проведения иммунизации. Отдельный 
раздел посвящен вакцинации пациентов групп риска, а также особенностям плана догоняющей вакцинации.
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Статья посвящена актуальным вопросам становления и развития педагогической и научной традиций в истории 
казанской педиатрической школы. Используя репрезентативные архивные материалы, некоторые из которых впер-
вые вводятся в научный оборот, авторы определяют ретроспективу формирования педиатрической корпорации 
и специфику инфраструктурных трансформаций в процессе создания кафедры детских болезней Отделения врачеб-
ных наук Императорского Казанского университета. В сравнительно-сопоставительном ключе на фоне процессов 
развития педиатрии в столицах показан вектор развития практики преподавания дисциплины «детские болезни» 
в Казани. Определено, что именно с осени 1823 г., или с 1823/1824 академического года, на медицинском факуль-
тете Императорского Казанского университета началось преподавание курса детских болезней. Кроме того, впервые 
в отечественной историографии выявлены, изложены и проанализированы обстоятельства вступления в официаль-
ную должность первого преподавателя данного курса, одного из первых выпускников-медиков Казанского универ-
ситета Александра Егоровича Лентовского. Более того, в статье прослеживается роль профессорско-преподаватель-
ского состава Казанского университета в процессе разворачивания корпоративных дискуссий по поводу вопросов 
дальнейшего совершенствования врачебной и педагогической деятельности.
Ключевые слова: история казанской педиатрической школы, А.Е. Лентовский
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(via representative archival materials, moreover, some of them are used for scientific use for the first time) during the establishment 
of the childhood diseases department of medical sciences department in Imperial Kazan University. The vector of the “childhood 
diseases” discipline teaching development in Kazan is presented and compared with such in capitals. It is determined that the course 
of childhood diseases was implemented at the medical faculty of Imperial Kazan University in the fall of 1823 or 1823/1824 academic 
year. Moreover, the aspects of Alexander Egorovich Lentovsky assuming the position of the first professor of this course were revealed, 
described, and analyzed. He was one of the first medical graduates of Kazan University. Furthermore, this article shows the role of Kazan 
University teaching staff in the process of discussions implementation for further improvement of medical and pedagogical activities
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Первая половина XIX века в России — особый 
период в развитии медицинских представлений в тео-
рии изучения и практике лечения детских болезней. 
Многие явления и процессы в сфере детского здраво-
охранения Российской империи были новыми и еще 
не вполне осмысленными, однако они уже в XVIII веке 
начали связывать воедино теорию и практику изучения 
и преподавания педиатрических дисциплин. Так, при 
имевшихся тогда воспитательных домах стали посте-
пенно открываться самостоятельные повивальные 
институты, или, как их иногда называли, «законоро-
дильные госпитали» [1]. Доктора этих столичных вос-
питательных домов, в течение многих лет регулярно 
осуществлявшие осмотры детей в лазаретах и про-

водившие в них все необходимые диагностические 
и терапевтические процедуры, «невольно путем много-
летних эмпирических наблюдений и врачебного опыта 
среди детского контингента формировались как врачи-
педиатры», становясь, по сути, первыми российскими 
детскими врачами [2].

При этих госпиталях работали выдающиеся рос-
сийские медики, которые постепенно поднимали рос-
сийскую педиатрию на новый, более высокий уровень. 
Кроме того, в этот же период были организованы спе-
циальные палаты для недоношенных детей, началось 
ведение статистического учета детской заболеваемости 
и смертности, подробно описанное в соответствующих 
ежегодных медицинских отчетах [3].
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Именно во второй половине XVIII – первой половине 
XIX в. в России получили развитие первые научные под-
ходы к пониманию различных аспектов санитарно-гигие-
нической культуры детского возраста и стали изучаться 
связанные с этим болезни новорожденных [3].

Зарождение традиций преподавания детских болез-
ней в России — это сложный и противоречивый процесс, 
связанный с постепенным изменением общественного 
отношения к детству как особому периоду жизни чело-
века. По мнению исследователей, весьма авторитетному 
в современной отечественной историографии, первый 
этап в изменении этого отношения начинается со второй 
половины XVIII – первой четверти XIX в. В то время «педиа-
трия еще не была отдельной медицинской дисциплиной 
и даже не была осознана необходимость ее выделения» 

[3]. Также необходимо отметить, что в тот период не 
существовало отдельной специальности «детский врач». 
Несмотря на эти факты, именно со второй половины 
XVIII в. в России появилась практика, заключавшаяся 
в создании особого опыта лечения и профилактики дет-
ских болезней, накопленного другими медицинскими 
дисциплинами. Среди таких дисциплин системообразую-
щими стали повивальное искусство, патология и тера-
пия, а также хирургия. Тогда невозможно было говорить 
о самостоятельных исследованиях в области педиатрии, 
так же как и об отдельных ученых, ими (исследовани-
ями) занимавшихся. Тем не менее, отдельные вид-
ные врачи Российской империи XVIII – начала XIX в. 
начинают интересоваться вопросами лечения и про-
филактики детских болезней и постепенно включают их 
в свою исследовательскую практику. Среди них можно 
назвать С.Г. Зыбелина (1735–1802), Н.М. Максимовича-
Амбодика (1744–1812), А.И. Данилевского (1770–1815), 
И.П. Каменского (1771–1819) и др. Именно в этот период 
в практику обучения студентов были введены вопросы 
акушерства, женских и детских болезней.

Императорский Московский университет заложил тра-
диции преподавания детских болезней еще в 1765 г., ког-
да была открыта кафедра анатомии, хирургии и повиваль-
ного искусства. Заведовавшие этой кафедрой Иоганн 
Фридрих Эразмус (1765–1768), Семен Герасимович 
Зыбелин (1768–1775), Франц Францевич Керестури 
(1775–1790) специальных лекций, посвященных детским 
болезням, не читали, однако поднимали вопросы педиа-
трии в ходе изложения основного курса. С 1808/1809 
академического года Московский университет ввел 
в расписание кафедры отдельные лекции по патологии 
новорожденных и грудных детей, читаемые профессором 
Вильгельмом Михайловичем Рихтером [4]. Как отмечают 
исследователи, курс лекций по детским болезням читался 
периодически с перерывами. Детским болезням уделя-
лось всего две теоретические лекции [5–7].

При этом Степан Фомич Хотовицкий — основополож-
ник санкт-петербургской педиатрической школы, обос-
но вывавший необходимость и неизбежность институ-
ционализации педиатрии в самостоятельную область 
медицины, — становится первым ученым, прочитавшим 
полный курс лекций по детским болезням [8]. Это стало 
возможным только после 1836 г., когда в Императорской 
Военно-медицинской академии Санкт-Петербурга была 
организована самостоятельная кафедра «акушерства 
и вообще учения о женских и детских болезнях». Однако 
впервые отдельные вопросы педиатрии были включены 
в курс акушерства еще в 1830 г. профессором кафедры 
повивального искусства и судебной медицины Академии 
Сергеем Алексеевичем Громовым [9], который излагал их 
теоретически в одной-двух лекциях, ограничиваясь перио-
дом новорожденности и раннего детского возраста [10]. 

Эти лекции посвящались вопросам вскармливания, ухо-
да и некоторым болезням первых месяцев жизни. Таким 
образом, конец XVIII – первая половина XIX в. — время 
рождения российской педиатрии как области научного 
и клинического опыта и начала преподавания ее отдель-
ных разделов.

Ученые-медики Императорского Казанского универ-
ситета также обосновывали необходимость и неизбеж-
ность институционализации педиатрии в самостоятель-
ную область медицины, закономерно отреагировав на 
процессы, остро поставившие вопросы определения при-
чин детской смертности.

Говоря о медицинских науках, преподаваемых в Ка -
зани, следует отметить, что в первые годы работы универ-
ситета в нем функционировало — согласно Уставу — толь-
ко шесть кафедр: анатомии, физиологии и судебной вра-
чебной науки; патологии, терапии и клиники; врачебного 
веществословия, фармации и врачебной словесности; 
хирургии; повивального искусства; скотолечения.

Как можно убедиться, в представленном списке осо-
бой кафедры (или даже курса) детских болезней не зна-
чится. Однако в числе шести кафедр работала кафедра 
повивального искусства, на которой впервые и началось 
преподавание этого предмета.

Вопрос о моменте начала преподавания детских 
болезней в Казани долгое время оставался непрояснен-
ным. В разных исследованиях упоминались разные даты 
[11]. Первое десятилетие после официального открытия 
Отделения врачебных наук Императорского Казанского 
университета было наполнено действиями организаци-
онного характера, формировавшими специфику препо-
давания медицинских дисциплин будущим клиницистам 
и теоретикам. Медицинская корпорация формулировала 
и корректировала принципы, методы и сами основы всего 
курса осваиваемых студентами врачебных наук. Одним из 
косвенных результатов проделанной методической рабо-
ты стало начало преподавания курса детских болезней, 
не осуществлявшегося до внедрения этих нововведений. 

Так, 15 июня 1820 г. директор Казанского универси-
тета (ученый-медик, впоследствии избранный профессо-
ром и заведующим кафедрой повивального искусства) 
А. Владимирский «вошел в собрание университетского 
Совета с особым мнением» относительно существовав-
шей структуры учебных курсов всех факультетов в целом 
и Отделения врачебных наук в частности. 

Среди двух других главных проблем, которые А. Вла-
димирский упоминает в своем обращении «По долгу зва-
ния моего имею честь сообщить на уважение Совета 
следующие мои мнения: 1) о времени, существующем для 
лекции, весьма здравию вредном продолжительностью 
сидения студентов и вредном для внимания утомлением 
его, происходящим от четырехчасной беспрерывности; 
2) о неопределенности всех курсов вообще, кои по осно-
ванию Высочайшего соизволения должны ограничивать-
ся тремя годами, между тем прием студентов бывает 
ежегодный, то иные поступают к началу, другие к средине, 
а третие уже к концу преподаваемых в университете 
наук. А от того происходит естественно или безобразное 
смешение, или такой недостаток, что в три года редкому 
удастся пройти чисто и правильно положенный курс наук» 
[12], особым образом отмечен вопрос, волновавший 
его более других, — о «совершенной неопределенности 
медицинского курса и расположении учебных предметов, 
до сего времени совершенно неправильном». По мнению 
А. Владимирского, первый пункт проблемы — неопреде-
ленность курса медицинских наук — абсолютно не требо-
вал доказательств, поскольку нигде не указывалось точ-
ное время, необходимое для «окончания врачебных наук». 
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Однако вторую часть проблемы, которую, по его мне-
нию, надлежало решить, — расположение учебных пред-
метов — Владимирский описал как «известную тем, что 
терапия вместе с физиологией или хирургия с анатомией 
никогда параллельно преподаваемы быть не могут, как 
и все вообще практические части подряд с приуготови-
тельными к ним». В этом он прямо ссылался на педагоги-
ческие традиции Императорской Медико-хирургической 
академии, «издревле существующие» в ней [13]. 

В качестве исправления своих «замечаний» А. Вла-
димирский просил «расположить все науки в отделениях, 
кроме Врачебного, таким образом, чтобы одна после дру-
гой следовали в приличном порядке и каждый поступаю-
щий в университет входил в преддверие и исходил, пройдя 
все предметы до конечного совершения, вместо того, что 
ныне считается одно время занятий, в продолжение трех 
лет, без всякого плана помещаемых». В курсе же «врачеб-
ных» наук директор предлагал учредить дополнительный, 
четвертый, год обучения — «по примеру Императорской 
Медико-хирургической академии». 

И если первые три года обучения для студентов-меди-
ков содержали, согласно предложению Владимирского, 
часть общих для всех факультетов предметов [14], то во 
вновь учреждаемом четвертом году обучения предлага-
лось «повторение терапии и хирургии», а также введение 
повивального искусства, судебной медицины и медицин-
ской полиции, равно как и терапевтической, хирургиче-
ской и повивальной клиник [15].

Предложение директора А. Владимирского было под-
держано Советом университета 19 июня 1820 г. [16], 
и 30 ноября 1820 г. поступило окончательное утверж-
дение 4-годичного курса медицинских наук «по примеру 
Санкт-Петербургской Императорской Медико-хирур ги-
ческой академии» [17]. В Императорском Московском 
университете 4-годичный курс медицинских наук был 
введен после утверждения Устава 1804 г. [18].

24 мая того же 1820 г. в Совет университета поступило 
прошение от лекаря Лаишевского уезда Казанской губер-
нии Александра Егоровича Лентовского. В этом документе 
А. Лентовский описывает свой жизненный путь и причины, 
побудившие его обратиться в университет. В частности, 
он отмечает этапы своего обучения, упоминая Казанское 
главное народное училище («с 1801 года»), Императорскую 
Казанскую гимназию («с 1806 года»), где окончил полный 
курс наук и в 1811 г. был «удостоен перевода студен-
том в Императорский Казанский университет», поступив 
в том же году в число казенных студентов. В 1815 г. 
А. Лентовскому была присвоена степень кандидата меди-
цины, а в 1816 г. его отправили в Санкт-Петербургскую 
Медико-хирургическую академию «для усовершенствова-
ния во врачебных науках», после возвращения из которой 
«по учиненному испытанию» возвели в степень лекаря 
второго отделения и определили (по его собственному про-
шению) уездным лекарем в город Лаишев. 

Упоминая причины обращения в университет, А. Лен-
товский в своем ходатайстве пишет: «Природная склон-
ность привела меня к занятию науками медицинскими, 
а недостаточное состояние моих родителей и их пре-
клонные к старости лета определили нынешнее мое 
местопребывание для ближайшего им вспомоществова-
ния. Настоящий круг моих занятий по обязанности вра-
ча в малом уездном городе не совсем удовлетворяет 
моим расположениям и стремлению усовершенствовать-
ся в познаниях сего рода, сколько многоразличных по 
обширности оных, столько трудных и требующих долго-
временных наблюдений и опытов над природою чело-
века со стороны его телесной и духовной, без знания 
коих в совокупности под руководством врача душ и тел 

спасителя нашего Иисуса Христа искусным врачом быть 
не можно. Всегдашнее мое желание было посвятить себя 
на службу при Казанском университете, в зависимости 
от которого я имел счастье получить воспитание и первое 
образование. Ныне известясь, что кафедры Отделения 
врачебных наук, а именно профессора врачебного веще-
ствословия, фармации и врачебной словесности, про-
фессора хирургии, профессора повивального искусства, 
профессора скотолечения и их адъюнктов никем не заня-
ты, решился я написать конспект повивального искусства 
на латинском языке, который при сем честь имею предо-
ставить оному почтеннейшему Совету и всепокорнейше 
прошу, ежели по рассмотрении сего конспекта окажется 
он заслуживающим внимания, удостоить меня звания 
адъюнкта сего искусства» [19].

Совет университета распорядился препроводить 
представленный конспект в Отделение врачебных наук, 
рассмотреть его по существу и представить заключение 
о том, достоин ли А. Лентовский звания адъюнкта по вра-
чебному отделению [20]. 

28 июня 1820 г. поступили отзывы на представленный 
конспект А. Лентовского от адъюнкта И. Корейши, профес-
сора Отделения К.Ф. Фукса [21], а чуть позднее, 17 июля 
того же года, — отзыв директора А. Владимирского. 

Во всех отзывах члены медицинской корпорации 
Казанского университета положительно отзывались 
о кандидатуре А. Лентовского, однако только в мнении 
А. Вла димирского было впервые упомянуто словосоче-
тание «детские болезни» в целом и их указание в связи 
с именем Александра Лентовского в частности.

Так, в качестве резюме А. Владимирский отмечает, 
что «Лентовский обнял науку повивания, равно о женских 
и детских болезнях весьма хорошо, в прекраснейшем 
порядке и написал слогом чистым и красивым, принося-
щим похвалу его учености. Он весьма благоразумно после-
довал руководству знаменитого отечественного нашего 
профессора Громова и тем частично устранился многораз-
личных наименований трудных родов и за ними — пока-
заний к искусственным производствам, выдуманным аку-
шерами, в продолжение существования науки, он избег 
также многоразличия инструментов, одолженных бытием 
своим усилию к новизне. Искусственную часть составил 
Лентовский без всякого излишества, просто и правильно». 

И хотя А. Владимирский высказался о качестве 
конспекта в положительных тонах, все же предложил, 
«по елику неизвестно еще, может ли Лентовский так хоро-
шо изъясняться изустно, как он пишет», дать ему на год 
испытательный срок «с адъюнктским жалованием и про-
чими выгодами», по прошествии которого «почтить уже 
и настоящею степенью адъюнкта без всякого обряда и по 
одному удостоению Отделения в даре словесного изъяс-
нения или способности преподавания» [22].

Совет университета, взвесив все присланные мнения 
и определив, что «Отделение по большинству голосов 
затрудняется дать решительное мнение о Лентовском», 
31 августа 1820 г. вынес решение дать Лентовскому 
дополнительное задание в виде прочтения в универси-
тете нескольких пробных лекций в присутствии членов 
Отделения и директора университета. 

Уже после летних вакаций, в первом полугодии сле-
дующего академического 1820/1821 года (а именно 
23 октября) А. Лентовский прочел две пробные лекции на 
латинском языке: «De scarlatina» и «De inversione ingenere», 
назначенные Отделением врачебных наук. Как видно из 
названий этих лекций, одна из них посвящена скарлатине, 
поражающей преимущественно детей, а значит, относив-
шейся непосредственно к области детских болезней, кото-
рые Лентовскому вскоре предстояло преподавать. 
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После этого у членов университета не осталось никаких 
сомнений относительно кандидатуры А. Лентовского, и они 
«нашли его достойным звания адъюнкта повивального 
искусства». И менее чем через месяц, 12 ноября того же 
1820 г., Собранием Совета университета было проведено 
баллотирование Лентовского в адъюнкты повивального 
искусства Казанского университета, утвержденное абсо-
лютным большинством голосов (10 за, против 1) [23]. 
6 января 1821 г. решение Совета было одобрено министром 
духовных дел и народного просвещения Российской импе-
рии А.Н. Голицыным [24]. Таким образом, А. Лентовский 
вошел в состав медицинской корпорации Казанского уни-
верситета в 1820/1821 академическом году.

В этот период отдельной дисциплины «детские болез-
ни», равно как и добавления этого названия к курсу «уче-
ние о женских и детских болезнях» в расписании не зна-
чится. «Расположение университетских преподаваний на 
академический год с 15 августа 1820 по 05 марта 1821 г.» 
(в разделе, относящемся к медицинскому факультету) 
включает для занятий студентов-медиков 4-го отделения 
только дисциплины «повивальное искусство» и «клиника 
терапевтическая, хирургическая и повивальная» (наряду 
с «повторением» терапии и хирургии; судебной медицины, 
медицинской полиции и скотолечения) [25]. 

Необходимо отметить, что в то же самое время, ког-
да А. Лентовский избирался, утверждался и становил-
ся частью коллектива преподавателей медицинского 
факультета Казанского университета, в распределении 
студентов-медиков по курсам обучения (в те годы имено-
вавшимся «отделениями») наблюдалась весьма необыч-
ная ситуация. Так, в нескольких табелях успеваемости 
студентов Отделения врачебных наук за первое полу-
годие 1820/1821 учебного года (к примеру, за ноябрь) 
наличествует особая запись, указывающая, что студен-
тов-медиков 2, 3 и 4-го отделений не имеется [26]. 

В ведомостях «о преподаваниях наук в факультете 
врачебных наук с означением пройденных предметов, 
замечанием отличнейших преподавателей, трудолюбием 
и успехом преподавания, а равно с показанием успехов 
студентов и слушателей» того же полугодия добавлено 
примечание, что «прочие медицинские, вспомогательные 
оным и прочие науки в нынешнем году в медицинском 
факультете не преподаются по неимению студентов меди-
цины 2-го, 3-го и 4-го отделений, в которых оные науки 
проходить предназначено» [27].

Следовательно, и в следующие за 1820/1821-м два 
академических года — 1821/1822-й и 1822/1823-й — 
студентов 4-го курса в наличии не имелось [28]. Поэтому 
некому было преподавать как дисциплину «повиваль-
ное искусство», так и готовую к преподаванию (в связи 
с включением А. Лентовского в состав преподаватель-
ского состава факультета) дисциплину «детские болезни».

А.Е. Лентовскому, избранному адъюнктом повиваль-
ного искусства, в ожидании студентов 4-го курса временно 
пришлось переключиться на преподавание других дисци-
плин. Так, во исполнение статьи 14-й беседы попечителя 
Казанского учебного округа М.Л. Магницкого, озвучен-
ной на заседании Совета университета 8 мая 1822 года, 
каждый преподаватель должен был представить 
(«не позже окончания нынешнего учебного года – к 10-му 
августа») проект инструкции о преподаваемых им дисци-
плинах, а также историческое обозрение о том направле-
нии, «которое его наука приняла в Европе», с указанием 
успехов и открытий, «кои в ней сделаны» [29].

Адъюнкту А. Лентовскому было поручено написать 
проект инструкции по физиологии, что говорит о вре-
менном преподавании им физиологии [30]. Здесь же 
необходимо сделать ремарку о том, что составление про-

екта инструкции по хирургии и повивальному искусству 
было поручено директору университета Владимирскому, 
в недавнем времени утвержденному в звании экстраор-
динарного профессора повивального искусства  [ 31]. Это, 
казалось бы, может указывать на него как на первого 
преподавателя детских болезней. Однако детские болез-
ни в Казанском университете все же начал преподавать 
именно А.Е. Лентовский, о чем ясно свидетельствуют 
исторические источники.

13 января 1823 г. в ожидании начала преподава-
ния дисциплины «детские болезни» в наступавшем 1823/
1824 году (когда наконец уже появились студенты 4-го кур-
са, успешно закончившие 3-й курс), А.Е. Лен товский подал 
рапорт о покупке за счет суммы, назначенной на содер-
жание Клинического института и больницы Казанского 
университета, особой книги, ставшей первым учебным 
пособием, по которому казанским студентам-медикам 
начали преподавать курс детских болезней.

Это была книга «О распознавании и врачевании дет-
ских болезней» доктора Роберта Томаса, переведен-
ная с английского на «российский» язык штаб-лекарем 
Крейсти, которую А.Е. Лентовский просил купить в шести 
экземплярах — пять для «студентской библиотеки» 
и один — для фундаментальной библиотеки. Его рапорт 
был поддержан как Отделением врачебных наук, так 
и Советом университета, и 10 февраля того же 1823 г. 
было решено приобрести 6 экземпляров, каждый из 
которых оценивался в 10 рублей [32].

27 сентября 1823 г. министр духовных дел и народно-
го просвещения А.Н.Голицын утвердил А.Е. Лентовского 
в звании экстраординарного профессора, а 3 октября 
1823 г. на заседании Отделения врачебных наук было 
объявлено расписание занятий для студентов в наступив-
шем 1823/1824 академическом году.

В нем впервые прозвучала дисциплина «о женских 
и детских болезнях», которую было назначено препо-
давать экстраординарному профессору повивального 
искусства А.Е. Лентовскому. Эти занятия назначались 
студентам 4-го отделения один раз в неделю наряду 
с занятиями по судебной медицине, «приложением хирур-
гических повязок», ветеринарным искусством и частной 
терапией [33]. Таким образом, с осени 1823 г., или 
с 1823/1824 академического года, на медицинском 
факультете Императорского Казанского университета 
одним из первых трех его выпускников-медиков Алек-
сандром Егоровичем Лентовским было положено начало 
преподаванию курса детских болезней.
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В обзоре представлена актуальная информация о развитии транзиторного тахипноэ новорожденного (ТТН) с учетом 
физиологии раннего постнатального периода и патофизиологических процессов. Приведены данные о факторах 
риска развития ТТН, особенностях течения заболевания и его дифференциальной диагностики. Освещены традицион-
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ВВЕДЕНИЕ
Роды являются сложным физиологическим процес-

сом и в большинстве случаев завершаются рождением 
здорового ребенка, адаптированного к внеутробным 
условия жизни. В течение очень короткого периода вре-
мени после рождения происходит серия физиологиче-
ских изменений кардиореспираторной системы ребен-
ка: удаление фетальной жидкости и заполнение альвеол 
воздухом, начало регулярного дыхания, снижение сосу-
дистого сопротивления в легких и увеличение кровотока 
по малому кругу кровообращения [1].

Большинство новорожденных (около 85%) не требуют 
дополнительной помощи в родовом зале, но в остальных 
случаях возникают дыхательные нарушения различной 
степени тяжести [2]. Именно дыхательная недостаточ-
ность является главной причиной проведения реанима-

ционных мероприятий как сразу после рождения, так 
и в первые часы жизни ребенка [3–5]. Возникает она 
вследствие задержки фетальной жидкости в легких, 
незрелости легких и дыхательного центра, врожденной 
пневмонии, синдрома утечки воздуха, обструкции дыха-
тельных путей, асфиксии при рождении, врожденных 
пороков сердца [3]. Незрелость легких и дыхательного 
центра характерны для недоношенных детей, а тяжесть 
дыхательных нарушений тем выше, чем ниже гестаци-
онный возраст при рождении [5, 6]. Обструкция может 
возникнуть вследствие попадания в дыхательные пути 
мекония, крови, гноя или желудочного содержимого 
и наблюдается в любом гестационном возрасте, как 
и врожденная пневмония. Вместе с тем в доношенном 
и позднем недоношенном сроках в первые часы жизни 
самая частая причина дыхательной недостаточности — 
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замедленная резорбция фетальной жидкости в легких, 
проявляющаяся транзиторным тахипноэ новорожденных 
(ТТН) [5]. По международной классификации болезней 
10-го пере смотра ТТН кодируется P22.0 [7]. 

Впервые клинические проявления дыхательной недо-
статочности, связанные с задержкой фетальной жидко-
сти в легких внутриутробного ребенка, были описаны 
M.E. Avery еще в 1966 г. [8], но лишь в последнее десяти-
летие проведены исследования вмешательств для пре д-
упреждения развития ТТН. Кроме того, актуальным оста-
ется изучение неспецифической клинической картины 
заболевания, особенностей диагностики, эффективных 
методов респираторной поддержки. Продолжается поиск 
адекватной и безопасной медикаментозной терапии. 

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Отмечается тенденция к увеличению заболевае-

мости ТТН при снижении гестационного возраста: 
до 1% — у доношенных детей, 5% — среди рожденных 
в возрасте 35–36 нед, до 10% — в возрасте 33–34 нед 
[9–11]. Вместе с тем отмечено, что риск ТТН ассоцииро-
ван не только с поздними недоношенными детьми, но 
и с ранними доношенными с гестационным возрастом 
370–387 нед по сравнению с полностью доношенными 
(390–406 нед) и поздними доношенными (410–416 нед) 
новорожденными [12, 13]. Некоторые исследования 
показывают рост частоты ТТН до 13% у поздних доно-
шенных и доношенных новорожденных, рожденных 
путем кесарева сечения [14–16].

ПАТОГЕНЕЗ
Примерно на 6-й нед внутриутробной жизни эпите-

лий легких здорового внутриутробного ребенка начи-
нает секретировать фетальную жидкость со скоростью 
1,5–2 мл/кг/ч, которая увеличивается до 5 мл/кг/ч 
к концу беременности и достигает объема 25–30 мл/кг 
к моменту рождения, что примерно равно функциональ-
ной остаточной емкости легких новорожденного [1, 17]. 
Фетальная жидкость необходима для нормального роста 
и развития легких и регуляции объема околоплодных 
вод [18]. За несколько дней до начала физиологических 
вагинальных родов продукция жидкости снижается [19].

С началом родовой деятельности материнские гормо-
ны, такие как адреналин и глюкокортикоиды, проникают 
через плаценту и активируют у внутриутробного ребенка 
чувствительные к амилориду эпителиальные натриевые 
каналы (ENaC), которые запускают процесс резорбции 
фетальной жидкости [1]. ENaC — специфический белок, 
находящийся в апикальной части эпителиальных клеток 
почек, кишечника и легких, который регулирует процесс 
транспорта ионов Na+ и K+ [1]. Процесс очищения легких 
от фетальной жидкости начинается с пассивного транс-
порта натрия через ENaC, расположенные на поверхно-
сти альвеоцитов 2-го типа. Вслед за натрием по градиенту 
осмотического давления альвеолы покидает вода, попа-
дая сначала в интерстициальную ткань и далее в кро-
веносные и лимфатические сосуды [20–22]. Активации 
ENaC также способствуют выброс эндогенного адре-
налина и повышение напряжения кислорода в тканях 
после рождения [17]. Большая часть фетальной жидкости 
должна покинуть легкие ребенка в течение 2–6 ч после 
рождения [17, 23]. В экспериментальных животных моде-
лях блокирование ENaC приводило к тотальной задержке 

фетальной жидкости в легких, развитию прогрессирую-
щего респираторного дистресса и смерти [24].

Наряду с активацией ENaC решающее значение в кли-
ренсе фетальной жидкости играет аэрация легких [25]. 
Рентгеноконтрастные исследования спонтанно дышащих 
кроликов показали, что первичное заполнение легких 
воздухом происходит в фазу вдоха, без возврата жидко-
сти в альвеолы между вдохами [1, 26]. Также показано, 
что изначальный избыточный объем фетальной жидко-
сти может препятствовать нормальной аэрации. В про-
цессе развития ТТН фетальная жидкость накапливается 
в интерстиции легких и поступает обратно в дыхательные 
пути [1, 26].

Повышение давления в грудной клетке ребенка при 
прохождении его по родовым путям вносит минималь-
ный вклад в процесс очищения легких от жидкости, хотя 
в течение длительного времени именно ему придавали 
особое значение [27]. 

Некоторые исследователи предполагают, что снижен-
ная функция сурфактанта у доношенных новорожденных, 
рожденных путем планового кесарева сечения, также 
может быть причиной развития ТТН [28].

Значимую роль в патогенезе ТТН может играть оксид 
азота (NO), который влияет на тонус сосудов и регуляцию 
пульмонарного кровотока [29]. В последние годы изуча-
ется связь сосудистых заболеваний и асимметричного 
диметиларгинина (АДМА), который является структур-
ным аналогом L-аргинина и функционально ингибирует 
синтез NO [30]. Недостаток NO в эндотелии, в свою оче-
редь, приводит к вазоспазму [29, 30]. Как показывает 
исследование D.U. Isik и соавт., у детей с ТТН отмечается 
повышенная концентрация АДМА, ассоциированная со 
спазмом легочных сосудов, ведущим к замедлению выве-
дения фетальной жидкости из легких, что может стать 
причиной дыхательных нарушений [30]. В эксперименте 
J.J. Cummings инстилляция NO внутриутробным ягня-
там приводила к снижению у них продукции фетальной 
 жидкости [31].

ФАКТОРЫ РИСКА
Считается, что риск развития ТТН выше при отсут-

ствии естественного стресса и гормонального выброса 
в родах, т.е. у детей, рожденных путем кесарева сечения 
[27, 32]. При сочетании кесарева сечения и отсутствия 
родовой деятельности риск развития ТТН втрое выше, 
чем у детей, рожденных также путем кесарева сечения, 
но проведенного после начала родовой деятельности 
(частота соответственно 3,6 и 1,2%), и более чем в 7 раз 
выше, чем у детей, рожденных через естественные родо-
вые пути (0,5%) [33, 16]. 

Учитывая имеющиеся данные о связи кесарева сече-
ния с развитием респираторной патологии у новорож-
денных, в России и США существуют рекомендации по 
ограничению плановых оперативных родов до 390 нед 
гестационного возраста [34, 35].

В числе материнских факторов с высоким риском раз-
вития ТТН ассоциирован сахарный диабет у матери [36], 
однако нужно учитывать, что кесарево сечение может 
искажать достоверность статистических данных, являясь 
кофактором ТТН, так как оно чаще выполняется при бере-
менности, отягощенной диабетом [37]. Ожирение [38] 
и бронхиальная астма [39, 40] также выступают извест-
ными факторами риска. Исследование Z. Gundogdu 
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(2020) показало, что количество беременностей в анам-
незе и настоящая многоплодная беременность (3 детей 
и более) также ассоциированы с увеличением частоты 
ТТН [40]. Со стороны ребенка факторами риска развития 
ТТН являются малая или большая масса тела для соответ-
ствующего срока гестации [40, 41]. Мужской пол — неза-
висимый фактор риска вообще респираторной заболе-
ваемости новорожденных, в т.ч. ТТН [42].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Клинические проявления ТТН возникают в первые 

часы жизни. В их числе неспецифические симптомы 
дыхательной недостаточности: тахипноэ более 60 в мину-
ту, стонущее дыхание, нарушение биомеханики дыхания 
(участие в акте дыхания вспомогательной мускулату-
ры, втяжение надключичных ямок, яремной вырезки, 
грудины и гаррисоновой борозды, раздувание крыльев 
носа), развитие цианоза со снижением сатурации крови 
[4, 6, 43]. При осмотре может обращать на себя внима-
ние бочкообразная форма грудной клетки новорожден-
ного вследствие гипервентиляции и тахипноэ [4, 6, 43]. 
Согласно приказу Минздрава России № 203н от 2017 г. 
[44], при ТТН врач должен проводить оценку тяжести 
дыхательной недостаточности новорожденного по шкале 
Silverman (для недоношенных) [45] или модифицирован-
ной шкале Downes (для доношенных) [46]. При легком 
течении заболевания симптомы обычно проходят само-
стоятельно от нескольких часов до 1–3 сут [47, 48], но 
около 10% пациентов с ТТН требуют госпитализации 
в отделение интенсивной терапии [49].

ДИАГНОСТИКА
Прогрессирование дыхательных нарушений у детей 

с предположительным ТТН требует проведения допол-
нительных диагностических мероприятий с целью 
исключения другой патологии. Самый эффективный 
и доступный классический инструмент в определении 
причин респираторного дистресса — рентгенография 
грудной клетки [50]. ТТН является диагнозом исклю-
чения, и для удобства дифференциальной диагности-
ки причин респираторного дистресса после рождения 
в иностранной литературе можно встретить акроним 
TACHYPNEA [51]: TTN (ТТН), Aspiration (аспирация меко-
нием или кровью), Congential anomalies (врожденные 
пороки развития), HYaline membrane disease (синд-
ром гиалиновых менбран или дефицит сурфактанта), 
PNeumonia (врожденная пневмония), Effusion (выпот 
в плевральной полости), Air-leak syndromes (синдром 
утечки воздуха — пневмоторакс или пневмомедиасти-
нум). Некоторые авторы указывают на необходимость 
включения в процесс дифференциальной диагности-
ки и первичной цилиарной дискинезии (primary ciliary 
dyskinesia) [52]. 

Можно выделить следующие клинические и рентгено-
логические особенности указанных выше состояний:
• врожденная пневмония — имеет характерные изме-

нения на рентгенограмме (тотальное или очаговое 
уплотнение легочной ткани, воздушная бронхо-
грамма [53]);

• синдром аспирации меконием или кровью — необхо-
димо учитывать данные анамнеза и характерную кар-
тину аспирации на рентгенограмме (по типу «снежной 
бури» [54]);

• врожденные пороки развития, в т.ч. пороки сердеч-
но-сосудистой системы, врожденная диафрагмаль-
ная грыжа, кистозно-аденоматозная мальформация 
легких (осмотр, рентгенографическое исследование 
грудной клетки, УЗИ сердца);

• синдром утечки воздуха — наличие по данным 
рентгенографии свободного газа в грудной клетке 
с признаками напряжения и смещения срединных 
 структур [55];

• дефицит сурфактанта (вероятность выше у недоно-
шенных детей, рентгенологическая картина по типу 
«матового стекла» [56]), хотя в сроке 33–35 нед диффе-
ренциальная диагностика между ТТН и респираторным 
дистресс-синдромом недоношенных затруднена [12];

• асфиксия при рождении — причиной дыхательных 
нарушений может быть церебральное повреж-
дение [57];

• первичные проявления раннего неонатального сеп-
сиса (в динамике — прогрессирующая дыхательная 
недостаточность [58]).
Рентгенологические особенности ТТН неярко выра-

жены (рис. 1). Вместе с тем необходимо отметить такие 
признаки, как перераздутие легких с уплощением диа-
фрагмы, выпот в междолевых щелях, усиление сосудисто-
го рисунка от корня легких в виде паттерна «солнечные 
лучи» [59]. Главная особенность течения ТТН — исчезно-
вение клинических и большинства рентгенологических 
признаков к 48–72 ч жизни [59, 60].

Для дифференциальной диагностики заболеваний, 
сопровождающихся развитием дыхательной недостаточ-
ности у новорожденных, все чаще стали использовать 
ультразвуковые методы исследования (УЗИ) [61]. Для 
ТТН характерны следующие УЗИ-признаки: утолщение 
или нечеткость плевральной линии, частичное или пол-
ное исчезновение А-линий (несколько гиперэхогенных 
горизонтальных линий на равных промежутках от плев-
ральной линии и друг от друга), появление 3 и более 
В-линий (вертикальные гиперэхогенные ревербераци-
онные артефакты, возникающие от плевральной линии, 
распространяющиеся до дальнего края экрана без зату-

Рис. 1. Рентгенография легких пациентов с ТТН в первые 4 ч 
после рождения и развития клинической картины дыхательной 
недостаточности на фоне респираторной поддержки (CPAP) 
Fig. 1. Thoracic organs X-ray of patients with TTN in first 4 hours 
after birth and development of the clinical picture of respiratory 
failure against the background of respiratory support (CPAP)

Примечание. Визуализируются следующие рентгенологические 
признаки ТТН: перераздутие легких с уплощением диафрагмы 
и усилением прикорневого сосудистого рисунка (А), а также 
горизонтальным положением ребер (Б).
Источник: Шестак Е.В., 2021.  
Note. The following radiological signs of TTN are visualized: lungs are 
over-blowed with flattening diaphragm and accentuated hilar 
vascular pattern (A) as well as horizontal ribs position (Б).
Source: Shestak E.V., 2021.
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хания сигнала и двигающиеся синхронно со скольже-
нием легких) в области под датчиком (рис. 2) [62, 63]. 
Вместе с тем следует отметить, что при использовании 
технологии УЗИ в диагностике легочной патологии име-
ются существенные ограничения. В частности, анатоми-
ческое строение грудной клетки, позволяющее исследо-
вать не более 70% плевральной поверхности, отсутствие 
специфических признаков (ателектазы и пневмония 
дают схожую УЗИ-картину), наличие множества арте-
фактов [64, 65]. В связи с этим необходимы дальнейшие 
исследования эффективности и надежности этого мето-
да исследования. 

ПРОФИЛАКТИКА
Как описано выше, преждевременные роды являют-

ся значимым фактором риска развития ТТН. В большом 
многоцентровом двойном слепом рандомизированном 
контролируемом исследовании ALPS проведена оценка 
влияния бетаметазона на легочную патологию ново-
рожденных при введении его беременным женщинам 
с риском преждевременных родов в сроке гестации 
340–366 нед. В группе пациентов, матери которых полу-
чили бетаметазон, отмечено снижение риска разви-
тия тяжелых легочных осложнений, ТТН, бронхолегочной 
дисплазии и потребности в применении сурфактантной 
 терапии [66].

ЛЕЧЕНИЕ
В течение длительного времени стандартными мето-

дами лечения пациентов с ТТН являлись подача кисло-
рода свободным потоком и поддерживающая терапия 
(сохранение термонейтральности, энтеральное кормле-
ние и инфузионная терапия). Знания о процессах, проис-
ходящих в легких при ТТН, предопределили разработку 
неинвазивных способов респираторной поддержки [67]. 
В частности, исследования на животных показали, что 
растяжение альвеол активизирует ENaC, а положитель-
ное давление в дыхательных путях не только препятствует 
коллапсу альвеол и удалению фетальной жидкости, но 
и увеличивает синтез сурфактанта [68].

Неинвазивная респираторная поддержка

Постоянное положительное давление в дыхатель-

ных путях (continuous positive airway pressure, CPAP) — 
тип респираторной поддержки с постоянным или вариа-
бельным потоком, создающий постоянное давление 
в дыхательных путях. В качестве лицевого интерфейса 
используются герметичные короткие носовые канюли 
или маски, а также назофарингеальные канюли и моно-
назальные трубки. СРАР можно обеспечивать нескольки-
ми способами: пузырьковый СРАР — создание давления 
за счет высоты столба жидкости, через которую проходит 
воздушная смесь; реанимационная Т-система, используе-
мая в условиях родильного зала и реже — при транспор-
тировке новорожденного; генераторы постоянного или 
вариабельного потока. Согласно Национальному руко-
водству по неонатологии, показанием для проведения 
CPAP при ТТН является оценка дыхательной недостаточ-
ности по шкале Downes > 3 баллов [69].

Безопасность и эффективность CPAP-терапии у недо-
ношенных подтверждены результатами кокрейновских 
обзоров, опубликованных в 2015 и 2016 гг. [70,71]. 
Позднее в исследовании A.M. Osman и соавт. (2017) было 
показано, что раннее (в родовом зале) применение CPAP 
у детей с ТТН с помощью лицевой маски и реанимаци-
онной Т-системы снижало продолжительность тахипноэ 
(9 против 30 ч) и общую продолжительность госпитализа-
ции (3,3 против 4,1 сут) в сравнении с кислородной тера-
пией. Потребность в ИВЛ в сравниваемых группах была 
одинаковой, случаев пневмоторакса не зафиксировано 
[72]. Согласно данным M. Celebi и соавт. (2017), эффек-
тивно и профилактическое применение CPAP в течение 
20 мин у доношенных и недоношенных детей, рожденных 
путем кесарева сечения. Такая тактика привела к сниже-
нию частоты госпитализаций в отделение реанимации 
в сравнении с пациентами, получавшими стандартную реа-
нимационную помощь, без увеличения частоты побочных 
эффектов [73]. Ретроспективное исследование C. Gizzi 
и соавт. (2015) показало снижение продолжительности 
госпитализации в отделение реанимации и потребности 
в кислороде в группе CPAP по сравнению с пациентами, 
получающими кислород свободным потоком. По данным 
этого же исследования, использование СРАР в родовом 
зале позволило сэкономить в среднем около 7000 евро 
на ребенка за счет снижения продолжительности госпи-
тализации без увеличения частоты случаев синдрома 
утечки воздуха [74].

Высокопоточная назальная канюля (high-flow 
nasal cannula, HFNC) позволяет обеспечить подачу 
кондиционированной воздушной смеси ребенку через 
носовые канюли со скоростью потока более 2 л/мин. 
Опубликованы кокрейновские обзоры по применению 
HFNC у недоношенных детей. Показано преимущество 
HFNC перед СРАР после экстубации в связи с меньшим 
повреждением носа и снижением частоты пневмоторак-
сов [75]. В двух других обзорах низкое качество доказа-
тельств не позволяет выявить преимущества HFNC для 
лечения бронхиолитов у детей [76] и пациентов в возрас-
те от 4 нед до 16 лет [77]. В отличие от назального СРАР, 
создаваемое HFNC давление вариабельно и зависит 
от потока [78].

Назальная прерывистая вентиляция с положи-

тельным давлением (nasal intermittent positive 
pressure ventilation, NIPPV) включает неинвазивную 

Рис. 2. УЗИ легких здорового новорожденного (слева) 
и пациента с ТТН (справа) 
Fig. 2. Lung ultrasound of healthy newborn (on the left) 
and patient with TTN (on the right)

Примечание. У здорового ребенка А-линии (отмечены 
стрелками) параллельны плевре и визуализируются 
на одинаковом расстоянии друг от друга. У ребенка с ТТН 
отмечено полное исчезновение А-линий под датчиком 
и появление множественных B-линий (отмечены стрелками).
Источник: Шестак Е.В., 2021.  
Note. Healthy child has A-lines (marked by arrows) parallel to pleura, 
they are visualized equidistantly. Child with TTN has no A-lines under 
the sensor but has multiple B-lines (marked by arrows).
Source: Shestak E.V., 2021.
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принудительную и вспомогательную вентиляцию с раз-
ными вариантами синхронизации с дыханием пациен-
та. Кокрейновский обзор показал, что у недоношенных 
NIPPV в сравнении с CPAP более эффективно снижает 
риск развития дыхательной недостаточности и потреб-
ности в интубации и ИВЛ (относительный риск (ОР) 0,78; 
95% доверительный интервал (ДИ) 0,64–0,94) [79]. 
Обзор исследований применения NIPPV как метода 
респираторной поддержки недоношенных новорожден-
ных после экстубации в сравнении с CPAP также пока-
зал снижение риска неудачной экстубации в группе 
NIPPV в течение периода от 48 ч до 1 нед (ОР 0,70; 95% 
ДИ 0,60–0,80) [80].

Назальная высокочастотная вентиляция (nasal 
high-frequency ventilation, NHFV) — относительно новый 
метод респираторной поддержки, основанный на при-
менении колебательной формы волны давления в дыха-
тельных путях с использованием назального интерфейса 
в виде маски или назальных канюль, аналогичного интер-
фейсу оборудования CPAP [81, 82]. В рандомизированных 
контролируемых исследованиях было показано, что при 
лечении недоношенных детей с респираторным дистресс-
синдромом NHFV в сравнении с CPAP оказывает более 
выраженное влияние на элиминацию pCO2 и в большей 
степени снижает риск интубации без влияния на риск 
смерти [83–85].

Систематический обзор L. Moresco и соавт. (2020) 
[86] включал три исследования (общее количество паци-
ентов — 150) влияния применения кислорода без соз-
дания положительного давления (назальный CPAP, NIPPV 
или NHFV) на течение ТТН. Метаанализ результатов 
исследований не был выполнен из-за гетерогенности 
методов и параметров респираторной терапии. В обзор 
включено одно из упомянутых выше исследований [72]. 
В другом исследовании при сравнении назального CPAP 
и NIPPV различий по всем изучаемым исходам не выяв-
лено [87]. Третье исследование показало сокращение 
продолжительности тахипноэ в группе NHFV по сравне-
нию с группой назального CPAP без отличий по потреб-
ности в ИВЛ и частоте пневмоторакса [88]. Так как 
качество исследований было очень низким, по результа-
там систематического обзора невозможно определить, 
является ли неинвазивная респираторная поддержка 
безопасной и эффективной при ТТН.

Ограничение жидкости

Учитывая патогенез ТТН, разумной выглядит такти-
ка ограничения объема инфузионной терапии данным 
пациентам. В некоторых исследованиях было показано 
снижение респираторной зависимости и продолжитель-
ности тахипноэ в группах с рестриктивной стратегией 
инфузионной терапии. Вместе с тем систематический 
обзор N. Gupta и соавт. (2021) не продемонстрировал 
убедительных доказательств безопасности и эффек-
тивности этой стратегии в терапии ТТН как у доно-
шенных, так и у недоношенных детей [89]. Прежде 
чем вводить в рутинную практику тактику ограниче-
ния жидкости, требуется проведение дополнительных 
исследований.

Медикаментозная терапия

Дополнительно в терапии ТТН применяют диуретики, 
ингаляции с глюкокортикостероидами, бета-агонистами 

и адреналином. Однако метаанализ M. Kassab и соавт. 
(2015) показал отсутствие разницы по продолжитель-
ности тахипноэ и госпитализации в группе с диурети-
ками и контрольной группе. Учитывая ограниченные 
данные и известные побочные эффекты, терапия диу-
ретиками не может быть рекомендована к рутинному 
применению в настоящий момент [90]. В связи с отсут-
ствием убедительных данных в пользу эффективности 
ингаляционных глюкокортикостероидов терапия ими 
также не рекомендована в рутинной практике терапии 
детей с ТТН. В частности, в исследовании Y. Vaisbourd 
и соавт. (2017) не выявлено преимуществ будесонида 
в сравнении с плацебо в терапии ТТН у поздних недо-
ношенных и доношенных детей [91]. В то же время 
есть исследования, доказывающие повышенный риск 
развития бронхиальной астмы у детей, чьи матери на 
поздних сроках беременности принимали глюкокор-
тикостероиды, в т.ч. для профилактики дыхательных 
расстройств у новорожденных [92]. По результатам 
систематического обзора L. Moresco и соавт. (2016) не 
получено убедительных данных в пользу эффективности 
и безопасности бета-агониста сальбутамола в терапии 
ТТН [93]. Однако в последующем была показана его 
эффективность по сравнению с плацебо (0,9% NaCl) 
в снижении продолжительности тахипноэ и длитель-
ности госпитализации [94]. Учитывая известные дан-
ные о роли эндогенного и материнского адреналина 
в процессе абсорбции фетальной жидкости [17], вве-
дение экзогенного адреналина также рассматривается 
как потенциально перспективная методика лечения. 
В слепом рандомизированном плацебо-контролируе-
мом пилотном исследовании влияния ингаляционного 
адреналина на продолжительность ТТН не обнаружено 
побочных эффектов терапии. Вместе с тем не подтверж-
дена и ее эффективность [95].

ИСХОДЫ
В большинстве случаев купировать симптомы ТТН 

удается в течение нескольких дней, но долгосрочные 
последствия перенесенного заболевания до конца 
не изучены. В литературе имеется описание случа-
ев пневмоторакса [96], формирования у больных ТТН 
персистирующей легочной гипертензии [97], необхо-
димости проведения ИВЛ с «жесткими» параметрами 
и экстракорпоральной мембранной оксигенации [98]. 
Не исключается и летальный исход у пациентов с ТТН 
[74, 97, 98].

Доказана связь перенесенного ТТН при рождении 
с развитием бронхиальной астмы в детском возрасте 
[98]. Наблюдательные исследования показывают, что 
у детей с ТТН в анамнезе отмечается более высокий риск 
развития таких заболеваний, как острый бронхит, брон-
хиолит и бронхиальная астма [100, 101].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ТТН — заболевание с преимущественно благопри-

ятным исходом, однако нередки случаи тяжелого тече-
ния, госпитализации в отделения реанимации и даже 
смерти. Клиническая картина неспецифична и требует 
дифференциальной диагностики со многими заболева-
ниями, сопровождающимися развитием дыхательной 
недостаточности. Тактика лечения больных с ТТН раз-
нообразна, но базируется на применении методов неин-
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вазивной респираторной поддержки, хотя их эффектив-
ность и  безопасность требуют дальнейшего изучения. 
Отдаленные последствия ТТН также требуют изучения, но 
уже имеющаяся информация позволяет говорить о связи 
перенесенного ТТН с развитием бронхолегочных заболе-
ваний в детском возрасте.
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Селективная дорзальная ризотомия (СДР) — метод нейрохирургической коррекции спастичности с доказанной 
эффективностью и безопасностью для лечения пациентов со спастическими формами детского церебрального 
паралича (ДЦП). Цель обзора — познакомить широкий круг специалистов с возможностями СДР при ДЦП, показа-
ниями и противопоказаниями для операции, критериями отбора пациентов для вмешательства. На основании ана-
лиза международного опыта проведения СДР, ближайших и отдаленных результатов операции даны рекомендации 
по включению ризотомии в комплексную реабилитацию пациентов с церебральным параличом, ее эффективному 
сочетанию с другими методами коррекции спастичности. Особое внимание уделено выбору тактики применения 
СДР при сформированных вторичных ортопедических осложнениях. Современное представление о возможностях 
и ограничениях СДР при спастических формах ДЦП позволит своевременно направлять пациентов на операцию 
и оптимально использовать преимущества данного метода.
Ключевые слова: селективная дорзальная ризотомия, детский церебральный паралич, спастичность, спастическая 
диплегия, спастический тетрапарез

Для цитирования: Клочкова О.А., Колесникова Е.П., Зиненко Д.Ю., Бердичевская Е.М. Селективная дорзальная 
ризотомия в лечении спастичности у пациентов с детским церебральным параличом. Вопросы современной педи-
атрии. 2022;21(1):19–28. doi: https://doi.org/10.15690/vsp.v21i1.2382

Selective Dorsal Rhizotomy in Treatment of Spasticity 

in Patients with Cerebral Palsy

Olga A. Klochkova1, 2, Ekaterina P. Kolesnikova2, Dmitriy Yu. Zinenko3, Evgeniya M. Berdichevskaya3

1  Research Institute of Pediatrics and Children’s Health in “Central Clinical Hospital of the Russian Academy of Sciences”, 
Moscow, Russian Federation

2 Tender Loving Care LLC, Rehabilitation Center “Aprel”, Moscow, Russian Federation
3  Veltischev Research and Clinical Institute for Pediatrics of Pirogov Russian National Research Medical University, 

Moscow, Russian Federation

Selective dorsal rhizotomy (SDR) is effective and safe neurosurgical method for the treatment of patients with spastic forms of cerebral 
palsy (CP). The aim of the review is to introduce the opportunities of SDR in CP patients, to present indications, contraindications, 
and current inclusion criteria for the surgery for the broad audience of specialists. Authors have given recommendations on SDR 
implementation in complex rehabilitation of CP patients and have defined its effective combination with other methods of spasticity 
treatment according to the international experience of SDR, and its short-term and long-term results. The particular attention was paid 
to the application of SDR in cases of secondary orthopaedic deformities due to CP. The understanding of opportunities and limitations 
of SDR will allow us to give the patients relevant help and use the advantages of this method.
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ВВЕДЕНИЕ
Детский церебральный паралич (ДЦП) — группа 

стабильных нарушений развития моторики и поддер-
жания позы, которые приводят к ограничению функ-
циональной активности и двигательным нарушениям, 

обусловленным непрогрессирующим повреждением 
и/или аномалией развивающегося головного мозга 
у внутриутробного ребенка или новорожденного [1, 2]. 
Ведущим проявлением ДЦП является нарушение двига-
тельного развития вследствие повреждения верхнего 
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мотонейрона. Одним из ключевых симптомов данно-
го повреждения выступает патологическое изменение 
мышечного тонуса: спастичность, гипотония или дистония 
[3]. Повышение мышечного тонуса по спастическому типу, 
которое имеется у 70–80% пациентов с ДЦП, влияет на 
все аспекты дальнейшего развития ребенка, вызывает 
формирование вторичных осложнений и ортопедических 
деформаций, болевого синдрома, приводит к снижению 
качества жизни пациента и ухаживающих за ним лиц, 
т.е. к прогрессирующему ухудшению состояния здоровья 
на фоне непрогрессирующего повреждения центральной 
нервной системы (ЦНС) [4–6].

Согласно классическому определению J.W. Lance, 
спастичность — это зависящее от скорости движения 
увеличение мышечного тонуса и повышение сухожильных 
рефлексов, возникающие в результате гипервозбудимо-
сти рецепторов растяжения в мышцах в рамках синдрома 
повреждения верхнего мотонейрона [7]. Механизм раз-
вития спастичности полностью не изучен. В первую оче-
редь патогенез спастичности связывают с нарушением 
регуляторных влияний со стороны поврежденных струк-
тур головного мозга на функционирование рефлекса на 
растяжение, замыкающегося на уровне спинного мозга 
[8]. Однако большинство реабилитационных и лечебных 
мероприятий при ДЦП прямо или косвенно направлено 
на симптоматическое снижение патологического мышеч-
ного тонуса [9, 10]. 

Предлагаемые в настоящее время методы коррекции 
спастичности при ДЦП различают по степени инвазивно-
сти и необратимости вмешательства [11]: 
• консервативные вмешательства (двигательная реа-

билитация, постуральный менеджмент, ортезирова-
ние, этапное гипсование) — направлены на развитие 
и поддержание двигательных функций и независимо-
сти, облегчение ухода и позиционирования, профи-
лактику вторичных деформаций;

• фармакологические вмешательства (пероральные 
антиспастические препараты (баклофен, тизанидин, 
толперизон, диазепам), внутримышечное введение 
ботулинического токсина типа А (БТА), блокада пери-
ферических нервов спиртами и фенолом) — направ-
лены на системное или локальное снижение мышеч-
ного тонуса и коррекцию сопутствующих симптомов 
(боли, мышечных спазмов);

• хирургические вмешательства (интратекальная те-
рапия баклофеном (имплантация баклофеновой 
помпы), селективная дорзальная ризотомия (СДР), 
невротомия, хроническая эпидуральная стимуляция 
спинного мозга, одномоментные многоуровневые 
ортопедические вмешательства) — направлены на 
снижение спастичности, уменьшение боли и устране-
ние вторичных деформаций.
Стойкость терапевтического эффекта в отношении 

снижения мышечного тонуса у разных методов коррек-
ции неодинакова. В последнем систематическом обзоре 
методов профилактики и лечения ДЦП I. Novak и соавт. 
была предложена оригинальная система рекомендаций 
применения вмешательств по принципу «светофора» [9]. 
Зеленым цветом были обозначены методы с высоким 
уровнем доказанной эффективности, т.е. рекомендован-

ные к применению в первую очередь, желтым — методы, 
которые, вероятно, стоит применять, а красным — не 
показавшие своей эффективности для достижения рас-
сматриваемой цели. В разделе лечения спастичности 
к «зеленой» зоне были отнесены лишь некоторые методы: 
инъекции ботулинического токсина типа А, СДР, интра-
текальное введение баклофена, прием диазепама. Для 
остальных степень доказанной эффективности остает-
ся на «желтом» уровне — «вероятно, стоит применять» 
(пероральный прием баклофена, тизанидина, стимуляция 
головного мозга током низкой интенсивности, акупунк-
тура, иппотерапия, вибрационное воздействие на все 
тело, нейроразвивающая терапия (neurodevelopmental 
therapy)) или даже ниже границы целесообразности при-
менения (прием дантролена, инъекции фенола и спир-
тов, массаж, растяжки, одномоментные многоуровневые 
ортопедические операции). 

Большинство рекомендованных в первую очередь 
методов подробно освещено в отечественной литера-
туре и достаточно широко применяется в клинической 
практике [4, 5, 12]. Однако в российских научных статьях 
крайне мало информации о СДР — нейрохирургиче-
ском методе лечения спастичности у пациентов с ДЦП. 
В уже опубликованных работах либо вскользь упомина-
ют существование и возможности данного метода [13], 
либо обсуждаются специальные аспекты применения 
[14, 15] и противоречивые результаты проведенных вме-
шательств [16]. Опубликовано сообщение о начале пилот-
ных проектов по изучению возможностей данного метода 
в Республике Казахстан [17]. В мировой практике нако-
плен длительный положительный опыт использования 
СДР для коррекции спастичности при ДЦП, прослежены 
ближайшие и отдаленные результаты нескольких тысяч 
операций [18]. Систематические обзоры подтверждают 
эффективность и целесообразность данной операции 
при правильном отборе пациентов и послеоперационной 
реабилитации [9, 19].

На наш взгляд, в России имеют место: низкая осве-
домленность детских неврологов и ортопедов о возмож-
ностях, показаниях и противопоказаниях к проведению 
СДР; отсутствие активного взаимодействия между спе-
циалистами, занимающимися консервативной реабили-
тацией пациентов с ДЦП, и нейрохирургами; небольшое 
число квот, выделяемых для финансирования данной 
высокотехнологической операции; недостаточная преем-
ственность между специалистами на до- и послеопераци-
онном этапах. Все это приводит к неоправданному игно-
рированию метода или его неоптимальному применению. 
В связи с этим цель настоящего обзора — ознаком-
ление широкого круга специалистов с возможностями 
СДР, оптимальными критериями отбора пациентов для 
данного вмешательства и алгоритмом применения СДР 
в комплексе с другими методами коррекции спастично-
сти у детей с ДЦП.

МЕТОДИКА И ПОКАЗАНИЯ ДЛЯ СЕЛЕКТИВНОЙ 
ДОРЗАЛЬНОЙ РИЗОТОМИИ
СДР — необратимое хирургическое воздействие на 

афферентное звено рефлекторной дуги, контролирую-
щей мышечный тонус. Операция может быть проведена 
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на корешках шейного и пояснично-крестцового отделов 
спинного мозга, но на сегодняшний день СДР применяют 
в основном для коррекции спастичности в мышцах ног 
у детей с церебральным параличом, т.е. вмешательство 
проводят на уровне пояснично-крестцового отдела спин-
ного мозга [20]. 

Исходно методика дорзальной ризотомии для коррек-
ции спастичности, предложенная O. Foerster в 1908 г., 
заключалась в неселективном пересечении задних 
(чувствительных) корешков спинномозговых нервов 
[21]. Однако риски, связанные с избыточной, неизби-
рательной деафферентацией и необходимостью удале-
ния нескольких дужек позвонков для доступа к спин-
ному мозгу (нередко приводившей к нестабильности 
позвоночника и сколиозу), превышали потенциальную 
пользу вмешательства. Методика не нашла распростра-
нения, однако спустя полвека было предложено частич-
ное пересечение чувствительных корешков, основанное 
на предоперационной оценке функций пациента [22], 
а потом и селективная ризотомия под контролем интра-
операционной миографии [23]. W.J. Peacock и L.J. Arens 
усовершенствовали технику операции, предложив осу-
ществлять доступ к корешкам не на уровне конуса спин-
ного мозга, а дистальнее — на уровне конского хвоста, 
что позволило сократить частоту случаев дисфункции 
мочевого пузыря и кишечника [24]. Техника операции 
по Peacock была и остается широко распространенной 
во всем мире [25]. T.S. Park и J.M. Johnston модифици-
ровали операционный доступ, ограничившись ламинэк-
томией на уровне одного позвонка [26]. Это затрудняло 
проведение операции с технической точки зрения, но 
оставляло меньший послеоперационный рубец, умень-
шало продолжительность послеоперационной боли, 
а также вероятность ятрогенной нестабильности позво-
ночника, что позволяло быстрее переходить к активной 
реабилитации пациента [27].

На сегодняшний день большинство нейрохирурги-
ческих центров используют модификации операци-
онной техники, предложенной W.J. Peacock, T.S. Park 
и J.M. Johnston [28]. Во время операции пациент нахо-
дится в положении на животе. Электромиографические 
датчики располагают на мышцах нижних конечностей 
и паховой области (анального сфинктера). Хирургический 
доступ к конусу и корешкам спинного мозга осуществля-
ют посредством ламинотомии/ламинэктомии на уровне 
позвонков Th12–L1 (реже L2–L4). Моторные корешки 
отделяют от сенсорных и защищают от повреждения. 
Сенсорные корешки идентифицируют по уровням мио-
томов и разделяют на 4–5 пучков, проводят их электри-
ческую стимуляцию, фиксируя ответы с мышц. Волокна, 
продемонстрировавшие патологический ответ, пересека-
ют. Максимальная доля резецируемых волокон корешка 
отличается в разных нейрохирургических центрах и под-
бирается таким образом, чтобы в достаточной степени 
снизить спастичность, но при этом не вызвать мышеч-
ную слабость и значимые нарушения чувствительности 
[11, 28]. Интраоперационный электромиографический 
мониторинг необходим не только для точного определе-
ния моторных и сенсорных корешков, выявления воло-
кон с патологическим ответом, но и для предотвращения 

нарушения функции тазовых органов за счет идентифика-
ции иннервирующих их волокон [14, 26].

Накопление данных о ближайших и отдаленных 
результатах СДР привело к тому, что в настоящее время 
основным показанием к данному вмешательству явля-
ется наличие спастической двусторонней формы ДЦП 
с преимущественным поражением нижних конечностей 
[20, 28]. W.J. Peacock и L.A. Staudt отмечали, что результа-
ты СДР не столь выражены при коррекции спастичности 
иной этиологии (не ДЦП): аноксии, энцефалита и нейро-
дегенеративных заболеваний [29]. Вместе с тем появ-
ляются публикации о положительном опыте применения 
СДР для коррекции спастичности, улучшения походки, 
баланса и поддержания позы, снижения болевого син-
дрома у пациентов со спастическим гемипарезом [30], 
а также о потенциальной возможности использования 
СДР для снижения спастичности при наследственной спа-
стической параплегии [31]. При оценке влияния СДР на 
функциональные достижения и вероятность прогресси-
рования вторичных ортопедических деформаций резуль-
таты противоречивы [20, 28] и будут более подробно 
обсуждены в следующих разделах данной статьи.

КРИТЕРИИ ОТБОРА ПАЦИЕНТОВ 
ДЛЯ ПРОВЕДЕНИЯ СДР
W.J. Peacock с коллегами приложили много усилий 

для популяризации СДР при ДЦП, особенно в Северной 
Америке. Ими же были сформулированы первые кри-
терии отбора пациентов для операции. Несмотря на 
достаточно широкие показания для СДР (снижение спас-
тичности в нижних конечностях при ДЦП), наилучших 
результатов удавалось достичь у определенных паци-
ентов. Наблюдая в течение от 1 до 5 лет 60 человек со 
спастическими формами ДЦП после СДР, авторы пришли 
к выводу, что оптимальными кандидатами для СДР явля-
ются пациенты с сохранным интеллектом, способные 
сидеть без опоры и передвигаться самостоятельно или 
с опорой, имевшие нарушение мышечного тонуса только 
по спастическому типу (без дистонии) преимуществен-
но в мышцах ног, не подвергавшиеся ортопедическому 
хирургическому лечению [32]. Наличие фиксированных 
контрактур, значительной слабости в мышцах ног, ате-
тоза или атаксии расценивалось как противопоказание 
к операции. Кроме того, W.J. Peacock и соавт. подчерки-
вали, что для достижения максимальных функциональных 
результатов необходимы интенсивная и непрерывная 
двигательная реабилитация и эрготерапия в послеопера-
ционном периоде [32]. 

Результаты этой работы приняты за основу при опре-
делении критериев отбора в клинических протоколах по 
СДР в различных нейрохирургических и реабилитаци-
онных центрах по всему миру, хотя и претерпели значи-
тельные изменения [19, 28]. В одном из систематических 
обзоров исследований СДР подчеркивалось, что не суще-
ствует единых рекомендаций относительно «идеального 
кандидата» для операции, и центры опираются преиму-
щественно на клинические симптомы, а не стандартизо-
ванные методы и шкалы измерения [20]. В большинстве 
центров отбор пациентов для СДР осуществляет меж-
дисциплинарная команда, состоящая из нейрохирурга, 
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педиатра, невролога, ортопеда, физического терапевта 
(реабилитолога), эрготерапевта, а также при необхо-
димости медицинских сестер и/или социальных работ-
ников, психолога, психиатра [20]. В процессе обсуж-
дения оцениваются анамнез, клиническое состояние 
и итоги тестирования по специализированным шкалам, 
результаты инструментальных исследований (в первую 
очередь магнитно-резонансной томографии (МРТ) голов-
ного и спинного мозга, рентгенографии тазобедренных 
суставов), проводится видеоанализ походки. Совместно 
с семьей пациента определяются цели вмешательства 
[20]. Подробное описание указанных критериев отбора 
пациентов для СДР представлено далее.

Тонус и сила мышц

Основным критерием отбора пациентов для СДР 
является наличие спастичности, определяющей возмож-
ность и качество движений. Оптимальным для вмеша-
тельства считается повышение мышечного тонуса от 2 до 
4 баллов по шкале Эшворта [33]. Спастичность должна 
быть двусторонней, затрагивать преимущественно мыш-
цы ног и значимо мешать передвижению и/или уходу за 
пациентом [20]. Дополнительно для оценки мышечного 
тонуса и объема движений в суставах (динамического 
или фиксированного характера контрактур) может быть  
использована шкала Тардье [34]. 

Вместе с тем следует учитывать, что у части пациентов 
спастичность выполняет компенсаторную функцию и при 
выраженной мышечной слабости обеспечивает опор-
ность, необходимую для передвижения с поддержкой [8]. 
В такой ситуации снижение мышечного тонуса в результате 
СДР может повлечь ухудшение функциональных возмож-
ностей пациента. В связи с этим предоперационное тести-
рование мышечной силы и качества селективного мышеч-
ного контроля — обязательный элемент отбора пациентов 
на операцию [19]. Для оценки мышечной силы используют 
стандартную шкалу Совета по медицинским исследова-
ниям Великобритании (MRC) [35]. Для эффективной СДР 
сила в мышцах ног должна быть не ниже 3 баллов (как 
минимум должна быть сохранена хорошая антигравитаци-
онная сила в мышцах — разгибателях коленных суставов) 
[28]. Селективный мышечный контроль оценивают, тести-
руя изолированно движения в тазобедренных, колен-
ных и голеностопных суставах [36]. Наличие глобаль-
ных синкинезий может быть противопоказанием к СДР, 
поскольку селективный контроль зависит от центральной 
регуляции паттернов движений и не изменяется после 
снижения спастичности [36]. Для объективной оценки 
селективного мышечного контроля и результатов опера-
ции могут использоваться поверхностная электромиогра-
фия и 3D-видеоанализ походки [37]. 3D-анализ походки 
и необходимая для его проведения лаборатория доступны 
не во всех клинических центрах, выполняющих СДР, и, 
согласно мнению ряда авторов, не являются обязатель-
ным этапом отбора пациентов для операции [11, 20]. 
Альтернативой 3D-видеоанализу походки может служить 
видеофиксация ходьбы пациента с последующим анали-
зом с использованием клинических шкал.

Снижение спастичности после СДР может демаскиро-
вать не только мышечную слабость, но и дистонию, что 

ухудшит двигательные возможности пациентов и снизит 
удовлетворенность результатами лечения [38]. В связи 
с этим важным элементом клинического отбора паци-
ентов для проведения СДР является оценка характе-
ра изменений мышечного тонуса. Для дифференциации 
спастичности и дистонии могут быть рекомендованы 
шкала HAT (Hypertonia Assessment Tool) [39], а также 
поверхностная электромиография и анализ походки [37]. 
Поскольку дистония не всегда отчетливо проявляется 
в раннем возрасте и имеет тенденцию нарастать по 
мере взросления [8], дополнительным критерием отбора 
выступает оценка структурных изменений головного моз-
га при помощи МРТ.

Магнитно-резонансная томография

МР-паттерном повреждения головного мозга, реко-
мендованным в качестве критерия отбора для СДР, явля-
ется перивентрикулярная лейкомаляция (ПВЛ), а также 
отсутствие повреждений базальных ганглиев, ствола 
мозга и мозжечка, признаков нейродегенеративного или 
метаболического заболевания [11, 20]. Именно такой 
набор МР-признаков чаще всего приводит к формиро-
ванию у пациента двигательных нарушений, при которых 
может быть эффективно применение СДР. Так, ПВЛ, 
являющаяся наиболее типичным паттерном поврежде-
ния при ДЦП, обнаруживается у более 70% пациентов со 
спастической диплегией [40]. Наибольший риск форми-
рования ПВЛ характерен для детей, рожденных до 32 нед 
гестации [41], соответственно, недоношенность также 
может быть отнесена к одному из критериев «идеально-
го» пациента для СДР. Небольшие очаги ПВЛ в области 
задних рогов и центральных отделов боковых желудоч-
ков головного мозга проявляются нарушением движе-
ний преимущественно в ногах (спастической диплегией). 
При увеличении степени повреждения белого вещества 
и формировании кист, значительной вентрикуломегалии, 
истончении мозолистого тела нарастает и степень двига-
тельных нарушений [40]. При более тяжелых формах ДЦП 
(тетрапарезе) на двигательную функцию пациента влияет 
не только спастичность, поэтому, как следствие, резуль-
таты СДР становятся менее предсказуемыми [20, 27]. 
Повреждения базальных ганглиев, таламуса и гиппокам-
па характерны для гипоксически-ишемического пора-
жения головного мозга у доношенных новорожденных. 
Такие повреждения чаще всего приводят к формирова-
нию дистонических и атаксических форм ДЦП, что явля-
ется противопоказанием для СДР [20, 40]. Проведение 
МРТ спинного мозга на предоперационном этапе реко-
мендовано также и для исключения аномалий развития 
и точного определения оптимального уровня доступа во 
время операции [28].

Исходный функциональный уровень 

и его влияние на результаты операции

В отличие от доказанного положительного влияния 
СДР на спастичность, степень и стойкость функциональ-
ных улучшений после операции по-прежнему вызывают 
дискуссии и, вероятно, зависят от исходных функциональ-
ных возможностей пациентов [42]. Так, T.S. Park и соавт. 
в своем наблюдении 95 пациентов с ДЦП (у 79% — спас-
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тическая диплегия, у 20% — тетрапарез, у 1% — трипа-
рез) констатировали, что через 20–28 лет после СДР 42% 
пациентов отмечали улучшение функции перемещения 
по сравнению с дооперационным уровнем, 42% сохрани-
ли прежний уровень активности, у остальных отмечалось 
ухудшение способности к перемещению. 91% участников 
отмечали, что операция улучшила их качество жизни, тог-
да как у 2% — ухудшила [27].

Исследования, в которых для оценки функциональных 
результатов операции использовали шкалу GMFM-66 
(Gross Motor Function Measure), продемонстрировали 
улучшение показателей двигательной функции в бли-
жайшие после СДР годы [43–48], однако лишь в двух 
публикациях эти данные были сопоставлены с исходами 
естественного течения ДЦП [44, 46]. E.A. Bolster и соавт. 
показали, что в группе пациентов с уровнями больших 
моторных функций I и II по шкале GMFCS (Gross Motor 
Function Classification System) через 5 лет после СДР 
улучшение более чем на 20 центилей от исходного уров-
ня продемонстрировали 3 (27%) из 11 человек, в группе 
пациентов с GMFCS III — 7 (39%) из 18, хотя различия 
между группами были статистически незначимы. Через 
10 лет наблюдения у 6 (30%) из 20 пациентов с извест-
ным результатом лечения по-прежнему отмечались более 
высокие значения показателей функциональных воз-
можностей по сравнению со стандартными центильными 
значениями у пациентов с ДЦП [44]. В 10-летнем наблю-
дении A.L. Josenby и соавт. средняя оценка двигательной 
активности по GMFM-66 после СДР была выше, чем стан-
дартные популяционные показатели у пациентов с ДЦП, 
у которых операция не была проведена [46]. В других 
работах по наблюдению долгосрочных результатов СДР 
было отмечено, что пациенты с уровнями двигательного 
развития GMFCS II–III демонстрируют лучшие и более 
стойкие функциональные результаты, чем пациенты 
с GMFCS IV–V [45, 46, 48]. В то же время средние пока-
затели по шкале GMFM-66 через 10 и 17 лет после СДР 
снижаются по сравнению с пиковыми значениями в тече-
ние 3 лет после операции [42]. Однако такое ухудшение 
функциональных возможностей характерно и для естест-
венного течения ДЦП в силу формирования вторичных 
ортопедических осложнений и саркопении [49]. 

Таким образом, ближайшие и отдаленные функцио-
нальные результаты СДР не могут рассматриваться без 
учета исходного уровня двигательной активности паци-
ентов и формы ДЦП. С функциональной точки зрения 
пациенты с GMFCS II–III выигрывают от проведения 
СДР больше, чем пациенты с GMFCS IV–V, что находит 
отражение в современных критериях отбора на СДР 
в большинстве клиник, проводящих данную операцию 
[20]. Для пациентов с GMFCS I целесообразность СДР 
остается спорной, учитывая сопоставление потенциаль-
ной пользы и рисков от вмешательства. При GMFCS I 
сопоставимых результатов снижения спастичности мож-
но достичь менее травматичными методами [11]. Для 
пациентов с GMFCS III при планировании СДР следу-
ет особенно внимательно учитывать степень мышеч-
ной слабости в нижних конечностях, а также качество 
селективного мышечного контроля, наличие вторичных 
ортопедических осложнений [28, 36]. Вместе с тем ряд 

исследователей [19, 20, 28] отмечают, что среди пациен-
тов со спастическим тетрапарезом и GMFCS IV–V тоже 
могут быть отобраны кандидаты для проведения СДР, но 
в этом случае задачи вмешательства смещаются в сторо-
ну облегчения ухода, позиционирования, двигательной 
реабилитации и профилактики контрактур. Для этой 
категории пациентов противопоказаниями к вмешатель-
ству по-прежнему остаются дистония, гипотония, мышеч-
ная слабость, множественные контрактуры суставов, 
нестабильность тазобедренных суставов и выраженный 
сколиоз [19].

Возраст пациентов

При ДЦП спастичность не появляется сразу после 
рождения, а имеет тенденцию к постепенному нарас-
танию. Согласно шведскому регистру пациентов ДЦП 
(4162 участника, более 57 тыс. протоколов повторных 
осмотров), тонус в икроножной мышце при спастических 
формах ДЦП нарастает до максимума примерно к воз-
расту 5 лет и затем снижается к возрасту 15 лет, что 
может с определенными допущениями отражать общую 
траекторию изменения мышечного тонуса у детей с ДЦП 
[50]. С возрастом нарастание спастичности совпадает 
с периодом наиболее активного освоения ребенком 
двигательных навыков, в связи с чем своевременная 
коррекция мышечного тонуса является одним из опреде-
ляющих реабилитационных вмешательств. Поэтому про-
ведение СДР в раннем возрасте позволяет в большей 
степени воздействовать на формирование правильного 
двигательного стереотипа и профилактику вторичных 
ортопедических осложнений [28]. В первых классических 
исследованиях, посвященных СДР, наилучшие результа-
ты лечения были достигнуты у пациентов, перенесших 
операцию в возрасте от 4 до 10 лет [51, 52]. В более 
поздних публикациях T.S. Park и соавт. отмечали хоро-
ший функциональный и прогностический эффект СДР 
у пациентов, перенесших вмешательство и в возрасте 
от 2 до 4 лет [18]. B.A. MacWilliams и соавт. показали, что 
у пациентов, перенесших СДР в более старшем возрасте 
(от 10 до 20 лет), в дальнейшем наблюдалось снижение 
двигательных функций, сопоставимое с таковым у паци-
ентов без операции [53]. 

Вместе с тем отбор пациентов младшего возраста 
для проведения СДР может быть ограничен неодно-
значностью оценки и прогнозирования развития двига-
тельных функций в самом раннем возрасте, сложностью 
проведения объективных методов исследования, в том 
числе 3D-анализа походки, трудностями в кооперации 
с ребенком на этапе пред- и послеоперационной реа-
билитации, а также высокими резервами нейрональной 
пластичности, которые могут быть причиной значитель-
ных функциональных улучшений на фоне консерватив-
ного вмешательства [28]. Кроме того, у детей раннего 
возраста не всегда заметны проявления дистонии, что 
может существенно повлиять на результаты операции. 
У пациентов с ДЦП старше 10 лет, как правило, двига-
тельный стереотип определяется не только и столько 
спастичностью, сколько накопленными ортопедическими 
деформациями, поэтому лучшие функциональные резуль-
таты могут быть достигнуты с использованием многоуров-
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невых одномоментных ортопедических операций [53]. 
В целом возраст пациента не является жестким условием 
отбора для СДР, но в каждом конкретном случае следует 
учитывать индивидуальные цели снижения спастичности 
и факторы, которые в силу естественного течения ДЦП 
потенциально могут повлиять на результат.

Уровень коммуникации 

и психоречевого развития

Один из определяющих факторов успеха СДР — 
соблюдение интенсивного режима послеоперационной 
реабилитации и постурального менеджмента, хотя еди-
ных международных протоколов реабилитации после 
СДР не разработано. Большинство клинических центров 
руководствуются локальными рекомендациями, учиты-
вающими особенности территориальной медицинской 
помощи. Так или иначе большинство авторов сходятся 
во мнении, что после СДР необходимы активные тре-
нировки, направленные на поддержание силы, длины 
и эластичности мышц ног, а также формирование более 
физиологичного двигательного стереотипа и улучшение 
селективного мышечного контроля [19]. Функциональ-
ные целеориентированные тренировки подразумевают 
активное включение и мотивацию самого ребенка, спо-
собность понимать и выполнять задания, достаточную 
сохранность сенсорных систем (в первую очередь зри-
тельной и слуховой), поэтому в большинство протоколов 
отбора для СДР входит оценка возможности комму-
никации, когнитивных и поведенческих особенностей 
пациентов [11]. В раннем послеоперационном периоде 
нередко отмечается изменение чувствительности (в т.ч. 
проприоцепции) в нижних конечностях, что у пациентов 
с предшествующими сенсорными нарушениями может 
вызвать стресс и ухудшение двигательной функции, не 
связанное напрямую с функцией опорно-двигательного 
аппарата [28]. 

Оценка коммуникативных и эмоциональных особен-
ностей ребенка и кооперации с реабилитологом требует 
дополнительного времени по сравнению со стандартной 
оценкой двигательных функций. Поэтому оптимальны 
не только одномоментный междисциплинарный отбор 
пациентов для проведения СДР, но и подготовка к опе-
рации специалистами, работающими в данной области. 
Хотя в исследовании P. Steinbok и соавт. на примере 
26 пациентов при дополнительной интенсивной физиче-
ской терапии до СДР не было показано значимых преиму-
ществ в функциональных результатах [54], на наш взгляд, 
предоперационная подготовка может включать не только 
двигательную терапию, но и решение таких вопросов, как 
подбор и адаптация недостающих технических средств 
реабилитации, средств для альтернативной и дополни-
тельной коммуникации, планирование изготовления или 
адаптации ортезов в послеоперационном периоде.

Ортопедические деформации

СДР достоверно снижает мышечный тонус, но не 
влияет на уже сформировавшиеся вторичные ортопеди-
ческие деформации [9, 28]. Фиксированные ограничения 
движений в суставах (контрактуры) не изменяются после 
СДР и требуют дополнительных ортопедических вмеша-

тельств [42]. СДР не способна полностью предотвра-
тить и дальнейшее формирование контрактур [47, 48], 
поскольку механизм их возникновения при ДЦП связан 
не только с повышением мышечного тонуса [55]. Однако 
своевременное снижение спастичности при помощи СДР 
может отложить или уменьшить общее количество опе-
раций, типичных для пациентов с ДЦП [45, 56]. Так, при 
долгосрочном (от 24 до 70 мес) наблюдении за двумя 
когортами пациентов (в возрастах 2–4 и 5–19 лет), пере-
несших СДР, было показано, что в первой группе после-
дующие ортопедические вмешательства потребовались 
в 22% случаев, во второй — в 45% [57]. В наблюдении 
52 детей со спастическим тетрапарезом, не имевших 
в анамнезе ортопедических операций до СДР, было пока-
зано, что в течение 5–9 лет после СДР частота орто-
педических операций была выше в группе пациентов, 
перенесших СДР в возрасте от 6 до 14 лет, чем в группе 
2–5 лет (70 и 34% соответственно) [58]. 

Сохраняются и противоречия относительно влияния 
СДР на деформации тазобедренных суставов при ДЦП. 
Существуют публикации об уменьшении тяжести диспла-
зии и подвывихов после СДР [59, 60], однако недавно 
опубликованный систематический обзор вмешательств, 
предотвращающих дисплазию тазобедренных суставов 
при ДЦП, не показал однозначного положительного или 
негативного влияния СДР [61]. Наличие показаний для 
оперативной коррекции деформаций тазобедренных 
суставов, контрактур или иных ортопедических дефор-
маций при ДЦП, как правило, является ограничением 
для отбора пациентов для проведения СДР. При нали-
чии подвывиха/вывиха бедра и его прогрессирования 
ортопедическую коррекцию обычно проводят как мини-
мум за год до СДР для полноценной послеопераци-
онной реабилитации [28]. Одномоментное проведение 
СДР и многоуровневых мягкотканных ортопедических 
операций неоправданно из-за разных задач и подходов 
в реабилитации после каждого типа операции (например, 
необходимости длительной иммобилизации после орто-
педического вмешательства в противоположность ран-
ней активизации после СДР) [28]. Исключением может 
быть ситуация с изолированной эквинусной контракту-
рой, которая может помешать реабилитации после СДР. 
В этом случае ряд авторов допускают проведение мало-
инвазивного удлинения мышц в ближайшее время после 
СДР для обеспечения оптимальной опорности нижних 
конечностей. Часть данных пациентов в последующем 
требуют повторных операций [62]. Противопоказанием 
к проведению СДР некоторые авторы считают и наличие 
тяжелого прогрессирующего сколиоза [63–65].

Во многих случаях, когда у пациентов с ДЦП стар-
шего возраста время для оптимального использова-
ния СДР уже прошло и основная причина двигательных 
нарушений и патологических установок сместилась от 
спастичности к стойким костно-мышечным деформаци-
ям, предпочтение должно быть отдано многоуровневым 
ортопедическим операциям [28].

Таким образом, на сегодняшний день можно выде-
лить примерный перечень критериев кандидата для про-
ведения СДР, основанный на оценке ближайших и отда-
ленных послеоперационных результатов (табл.). Вместе 
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с тем порядок отбора кандидатов для данной операции 
остается комплексной задачей и в большинстве случаев 
требует поиска компромисса между «идеальными» кри-
териями и индивидуальными возможностями, задачами 
и потенциалом конкретного пациента.

ОСЛОЖНЕНИЯ СДР
К осложнениям СДР, непосредственно связанным 

с операцией, относят: 

• анестезиологические (бронхоспазм, аспирация); 
• интраоперационные кровотечения и повреждения 

прилежащих структур, в т.ч. из-за нарушений нормаль-
ных анатомических соотношений при деформациях 
позвоночника; 

• послеоперационную ликворею и головную боль; 
• преходящие нарушения функции тазовых органов; 
• транзиторную дизестезию или зуд в нижних ко-

нечностях. 

Таблица. Ориентировочный перечень критериев отбора пациентов с ДЦП для проведения селективной дорзальной ризотомии
Table. Preliminary list of entry criteria for selective dorsal risotomy in cerebral palsy patients

Источни к данных Критерии отбора Комментарии

Анамнез

Возраст от 2 до 10 лет
Оптимален, но возможно изменение диапазона с учетом 
индивидуальных клинических особенностей

Недоношенность, гипоксически-
ишемическое повреждение головного мозга

Наиболее часто приводит к формированию двусторонних 
спастических форм ДЦП

Двусторонние спастические формы ДЦП Преимущественно спастическая диплегия

Отсутствие других причин спастичности
Может использоваться и при других причинах спастичности 
в мышцах ног, но наилучшие функциональные результаты 
в настоящее время описаны у пациентов с ДЦП

4–6 мес после предшествующей инъекции 
ботулинического токсина типа А

Интервал 4–6 мес соответствует среднему периоду 
прекращения действия ботулотоксина и возобновления 
спастичности, однако может быть пересмотрен с учетом 
индивидуальной эффективности ботулинотерапии

Более 1 года после предшествующей 
ортопедической операции

Срок восстановления зависит от типа операции

Доступность послеоперационной 
реабилитации, готовность семьи 
к обеспечению регулярных занятий

Достижение оптимальных функциональных результатов 
предполагает интенсивную послеоперационную реабилитацию 
(в среднем от 6 до 12 мес) и мотивированное сотрудничество 
ребенка со специалистом

Осмотр

Функциональный уровень GMFCS II–III

Пациенты с ДЦП, способные к самостоятельному 
перемещению. Для других уровней GMFCS цели и возможности 
вмешательства обсуждаются дополнительно с учетом рисков 
и потенциальной пользы

Уровень спастичности по модифицированной 
шкале Эшворта 2–4 балла

Уровень спастичности, значимо влияющий на двигательную 
функцию

Отсутствие дистонии (гиперкинезов)
Дистония и гиперкинезы не корректируются после СДР 
и могут стать более заметными, что ухудшает функциональные 
результаты операции

Сформированный постуральный контроль 
и сохранная антигравитационная сила 
мышц ног (в первую очередь разгибателей 
коленных суставов)

Сила мышц ног — более 3 баллов по шкале MRC

Сохранный селективный моторный контроль 
в мышцах ног

Наличие глобальных синкинезий ограничивает 
послеоперационную реабилитацию и ухудшает 
функциональные исходы операции

Отсутствие фиксированных контрактур 
суставов

Фиксированные контрактуры не корректируются в результате 
СДР и могут ограничивать послеоперационную реабилитацию

Отсутствие тяжелого прогрессирующего 
сколиоза

Сколиоз не корректируется в результате СДР, может 
ограничивать техническую возможность проведения операции 
и послеоперационной реабилитации

Уровень когнитивного и эмоционального 
развития, достаточный для продуктивной 
послеоперационной реабилитации

Интенсивная послеоперационная реабилитация, 
как правило, занимает от 6 до 12 мес, в дальнейшем 
необходим поддерживающий уровень нагрузок

МРТ головного 
мозга

Перивентрикулярная лейкомаляция.
Отсутствие повреждения подкорковых ядер

Паттерн повреждения, характерный для двусторонних 
спастических форм ДЦП. Отсутствие структурных изменений, 
потенциально приводящих к появлению дистонии 
и гиперкинезов

Рентген 
тазобедренных 
суставов

Индекс Реймерса менее 40%
Отсутствие по данным рентгенографии признаков подвывиха 
и вывиха бедра, требующих оперативного лечения
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Современный интраоперационный электромиогра-
фический мониторинг позволяет предотвратить стойкие 
нарушения функции тазовых органов за счет идентифи-
кации иннервирующих их волокон [14, 26].

Среди осложнений, развивающихся в отдаленном 
периоде после операции, — боли в спине и нестабиль-
ность позвоночника, усиление поясничного лордоза, 
особенно при доступе на уровне нескольких позвонков 
[11]. Данная проблема частично решается использова-
нием доступа на уровне одного позвонка [26]. Вместе 
с тем ряд авторов подчеркивают невозможность точного 
суждения о роли СДР в формировании деформаций 
позвоночника у пациентов с ДЦП, чей риск сколиоза 
исходно выше в результате естественного течения забо-
левания [18, 20].

КОМБИНИРОВАНИЕ СЕЛЕКТИВНОЙ ДОРЗАЛЬНОЙ 
РИЗОТОМИИ С ДРУГИМИ МЕТОДАМИ КОРРЕКЦИИ 
СПАСТИЧНОСТИ ПРИ ДЦП
В систематическом обзоре отдаленных результатов 

СДР было показано долгосрочное и стойкое снижение 
мышечного тонуса или даже его нормализация после 
операции [42]. Вместе с тем проведение СДР не исклю-
чает последующее применение всего спектра методов 
коррекции спастичности. Двигательная реабилитация, 
ортезирование и постуральный контроль — обязатель-
ные составляющие интенсивной послеоперационной 
реабилитации, однако данные консервативные мето-
ды воздействия должны продолжаться и в отдаленном 
послеоперационном периоде [19]. 

Ботулинотерапия может проводиться как до, так 
и после СДР. Однако при планировании СДР следует 
выдержать интервал с ботулинотерапией, достаточный 
для прекращения действия препарата и объективной 
клинической оценки мышечного тонуса. Как правило, 
это 4–6 мес после инъекций ботулинического токсина 
типа А [11]. После СДР может потребоваться продолже-
ние ботулинотерапии [42], особенно учитывая, что опера-
ция влияет преимущественно на мышцы ног и не затра-
гивает руки. Однако нередко сохраняется необходимость 
дополнительных инъекций и в мышцы нижних конеч-
ностей. E.A. Bolster и соавт. сообщили, что после СДР 
проведение ботулинотерапии потребовалось в 45% слу-
чаев, преимущественно в икроножные мышцы [44], по 
данным R.W. Dudley и соавт. — у 12,5% больных [45]. 
Часть пациентов продолжают принимать пероральные 
антиспастические препараты или нуждается в установ-
ке баклофеновой помпы. Так, в наблюдении E.A.Hurvitz 
и соавт. после СДР ботулинотерапия по-прежнему требо-
валась 53% пациентов, прием пероральных миорелак-
сантов — 38%, а установка баклофеновой помпы — 15% 
[66]. По данным T.S. Park и соавт., после СДР продолже-
ние пероральной терапии спастичности потребовалось 
22% пациентов, установка баклофеновой помпы — 3% 
[27]. Такой разброс данных, вероятно, обусловлен не 
столько различиями в технике проведения операции, 
сколько неоднородностью пациентов, включенных в ука-
занные исследования. Вместе с тем практически все 
авторы отмечают, что своевременно проведенная СДР 

позволяет значимо снизить частоту и интенсивность 
использования других медикаментозных и нейрохирур-
гических вмешательств [42].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
СДР — нейрохирургическая операция, эффективная 

и безопасная для стойкого снижения тонуса в мыш-
цах ног у пациентов со спастическими формами ДЦП. 
Влияние СДР на двигательную функцию и профилакти-
ку ортопедических деформаций во многом зависит от 
исходного возраста и функционального уровня паци-
ентов и требует дальнейшего изучения и долгосроч-
ного наблюдения. Учитывая возрастные особенности 
мышечного тонуса и ортопедических деформаций при 
ДЦП, ограниченные знания об отдаленном влиянии СДР 
на прогрессирование контрактур и вывихов в суставах, 
важно планировать последовательность нейрохирур-
гических и ортопедических вмешательств и объектив-
но оценивать реабилитационный потенциал пациента. 
Консервативные и медикаментозные методы лечения 
спастичности можно использовать на этапе подготовки 
и планирования СДР. Особенно актуально это для паци-
ентов младшего возраста, когда спастичность уже меша-
ет оптимальному моторному развитию и реабилитации, 
но ребенок по ряду причин не готов к вмешательству 
или паттерн спастичности полностью не сформирован. 
СДР не исключает необходимость последующей кор-
рекции спастичности, в т.ч. в мышцах ног, хотя значимо 
снижает потребность в инвазивных методах. Этот факт 
необходимо обязательно сообщать семье пациента во 
избежание неоправданных надежд и разочарований. 
Эффективность СДР определяется тщательностью отбора 
кандидатов для операции, грамотной до- и послеопе-
рационной реабилитацией, а также умением сочетать 
данный метод с другими возможностями коррекции пато-
логического мышечного тонуса при ДЦП. 
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Обоснование. Грудное молоко является оптимальным питанием для поздних недоношенных детей, но матери таких 
детей нередко сталкиваются с трудностями при организации грудного вскармливания, связанными с началом и ста-
новлением лактации. Цель исследования — изучить факторы, ассоциированные с успешным грудным вскармлива-
нием поздних недоношенных детей в неонатальном стационаре. Методы. В ретроспективное исследование вклю-
чены истории болезни поздних недоношенных детей (гестационный возраст 34–36 нед), поступивших в отделение 
неонатологии в течение одного календарного года. Учитывали факторы со стороны матерей и новорожденных в связи 
с исключительно грудным вскармливанием при выписке из стационара. Исключительно грудное вскармливание 
определяли как отсутствие другой пищи или питья, даже воды, кроме грудного молока (сцеженного или донорского), 
но позволяющее младенцу получать энтерально жидкость с целью регидратации, а также капли и сиропы (витами-
ны, минералы, лекарства). Определение независимых предикторов выполнено с использованием многофакторной 
бинарной логистической регрессии. Результаты. При выписке из стационара исключительно грудное вскармливание 
получали 84 (41%) ребенка, остальные новорожденные находились на искусственном или смешанном вскармливании. 
Многофакторный анализ показал, что с относительно высокой вероятностью с исключительно грудным вскармлива-
нием при выписке из стационара были связаны гестационный возраст 36 нед (в сравнении с 34 нед отношение шан-
сов (OШ) 2,16; 95% доверительный интервал (ДИ) 1,18–3,98) и начало кормления материнским молоком в первые 
6 ч жизни (ОШ 2,38; 95% ДИ 1,19–4,75), с низкой вероятностью — наличие двойни (ОШ 0,31; 95% ДИ  0,15–0,65). 
Заключение. Вскармливание поздних недоношенных детей материнским молоком (в т.ч. сцеженным) в первые часы 
жизни положительно влияет на становление лактации и обеспечение исключительно грудным молоком этих пациен-
тов в неонатальном стационаре. К группе риска раннего прекращения грудного вскармливания могут быть отнесены 
поздние недоношенные дети с гестационным возрастом менее 36 нед и дети из двоен.
Ключевые слова: недоношенные дети, поздние недоношенные, грудное молоко, лактация, грудное вскармливание, 
кесарево сечение, желтуха
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ОБОСНОВАНИЕ
В течение последних десятилетий совершенствова-

ние первичной реанимации и интенсивного выхажива-
ния младенцев, родившихся глубоко незрелыми, приве-
ло к значительному снижению младенческой смертности 
[1, 2]. Вместе с тем длительное время недооценивалась 
проблема постнатальной адаптации младенцев, родив-
шихся преждевременно, и особенно поздних недоно-
шенных (гестационный возраст — 34–36 нед) [3, 4], 

отчасти потому, что последние отличаются относитель-
но благоприятным течением неонатального периода 
и более низким риском развития перинатальной пато-
логии [5]. Более того, ранее поздние недоношенные 
оценивались как «почти доношенные», не нуждающиеся 
в дополнительном обследовании и наблюдении [6, 7]. 
В последнее десятилетие результаты большого коли-
чества исследований свидетельствуют о повышенном 
риске нарушений постнатальной адаптации [8, 9], отсро-
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ченных расстройств обмена веществ [9] и хронической 
нейросоматической патологии у поздних недоношенных 
[10]. В периоде новорожденности у таких младенцев 
могут развиваться нарушения, во многом обусловленные 
недостаточным вниманием к проблемам их вскармли-
вания: гипотермия, гипогликемия, эксикоз, чрезмерная 
потеря массы и медленное ее нарастание, интенсив-
ная желтуха [6, 9, 11]. Отмечены также высокий риск 
повторяющихся апноэ и повышенная восприимчивость 
к инфекциям [12, 13]. 

Одним из наиболее важных условий успешного 
выхаживания поздних недоношенных является грудное 
вскармливание [8, 9]. Однако, по данным когортных 
исследований, поздние недоношенные в сравнении 
с доношенными новорожденными реже получают полно-
ценное грудное вскармливание в первые 10 нед жизни 
[14]. Обеспечение этих младенцев материнским молоком 
во многих стационарах ограничено в связи с особен-
ностями становления лактации у матерей и наличием 
факто ров, препятствующих прикладыванию ребенка 
к груди [8, 15]. Продвижение грудного вскармливания 
наиболее успешно при раннем начале вскармливания 
недоношенных грудным молоком (оптимально — в тече-
ние первого часа после рождения), регулярных контактах 
младенца с матерью («кожа-к-коже»), а при вынужденном 
раздельном пребывании матери и ребенка несомненна 
значимость регулярного сцеживания грудного молока 
для сохранения лактации [8, 16, 17]. Напротив, с недо-
статочностью вскармливания, в первую очередь с отсут-
ствием или недостаточным объемом грудного молока, 
связана необходимость повторной госпитализации этих 
младенцев спустя 7–10 сут после выписки из неона-
тального стационара [8, 18]. В России исследования 
факторов, связанных с недостаточным вскармливанием 
грудным молоком поздних недоношенных детей, не про-
водились. Актуален анализ роли влияющих на оптими-
зацию вскармливания как материнских факторов, так 

и условий среды, а также индивидуальных особенностей 
младенцев.

Цель исследования — изучить факторы, ассоцииро-
ванные с успешным грудным вскармливанием поздних 
недоношенных детей в неонатальном стационаре.

МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Проведено одномоментное исследование с анализом 
медицинской документации.

Условия проведения исследования

Выборку исследования формировали из числа детей, 
госпитализированных в отделение неонатологии и неона-
тальной хирургии Морозовской детской городской клини-
ческой больницы (Москва) в течение одного календар-
ного года (с 1 января по 31 декабря 2018 г.), а также их 
матерей. Стационар работает по принципу «Мать и дитя» 
с круглосуточным пребыванием матерей в стационаре. 
Это позволяет организовать инициацию и поддержку 
грудного вскармливания, а при невозможности прикла-
дывания ребенка к груди — сцеживание и безопасное 
хранение грудного молока. Кроме того, работа стацио-
нара основывается на принципах «10 шагов успешно-
го грудного вскармливания», предложенных ВОЗ [19]. 
Изменений в практике организации грудного вскармли-
вания и выхаживания недоношенных детей в стационаре 
в период исследования не было.

Критерии соответствия

Критерии включения

Истории болезни недоношенных детей, рожденных в сро-
ке гестации 34–36 нед, включая данные анамнеза матерей.

Критерии невключения

В исследование не включали истории болезни детей 
с врожденными пороками развития, тяжелой асфиксией 

Factors Associated with Exclusive Breastfeeding of Late 

Preterm Infants in Neonatal Hospital: Cross-Sectional Study

Evgeniia A. Prikhodko1, Irina A. Belyaeva1, 2, 3, Andrey Yu. Kruglyakov1, Anna A. Mikheeva4, Valeriy V. Gorev1

1 Morozovskaya Children’s City Hospital, Moscow, Russian Federation
2  Research Institute of Pediatrics and Children’s Health in “Central Clinical Hospital of the Russian Academy of Sciences”, 
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3 Pirogov Russian National Research Medical University, Moscow, Russian Federation
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Background. Breast milk is the optimal nutrition for late preterm babies, but mothers of these babies frequently experience difficulties 
with breastfeeding associated with lactation onset and establishment. Objective. The aim of the study is to examine factors associated 
with successful breastfeeding of late preterm infants in neonatal hospital. Methods. The retrospective study included medical records 
of late preterm infants (gestational age of 34–36 weeks) admitted to neonatology department within one calendar year. Maternal and 
infant factors on exclusive breastfeeding were considered at hospital discharge. Exclusive breastfeeding was defined as absence of 
any other food or drink, even water, except breast milk (expressed or donor), whereas enteral fluid for rehydration, as well as drops 
and syrups (vitamins, minerals, medicines) were allowed. Determination of independent predictors was performed via multifactorial 
binary logistic regression. Results. 84 (41%) of children received exclusive breastfeeding at hospital discharge, others were on formula 
or mixed feeding. Multifactorial analysis has shown that gestational age of 36 weeks (compared to 34 weeks, odds ratio (OR) 2.16; 
95% confidence interval (CI) 1.18–3.98) and breastfeeding onset in 6 first hours of life (OR 2.38; 95% CI 1.19–4.75) were associated 
with relatively high probability of exclusive breastfeeding at hospital discharge, and twins (OR 0.31; 95% DI 0.15–0.65) — with low 
probability. Conclusion. Breastfeeding of late preterm babies with maternal milk (expressed milk included) in the first hours of life 
positively affects the lactation establishment and the provision of exclusively breast milk to these patients in neonatal hospital. The 
risk group for early cessation of breastfeeding may include late premature infants with gestational age less than 36 weeks and twins.
Keywords: preterm infants, late preterm, breast milk, lactation, breastfeeding, Caesarean section, jaundice
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при рождении, генерализованной инфекцией, гемоли-
тической болезнью новорожденных, наследственными 
заболеваниями и врожденными аномалиями развития. 
Не включали также детей, матери которых страдали алко-
гольной или наркотической зависимостью и/или не про-
ходили плановое медицинское обследование во время 
беременности.

Потенциальные предикторы вскармливания 

исключительно грудным молоком

В числе показателей, ассоциацию которых со вскарм-
ливанием исключительно грудным молоком поздних 
недоношенных новорожденных планировали изучить, 
были определены следующие: со стороны матери — воз-
раст и данные акушерского анамнеза (паритет, наличие 
гестоза, гестационного сахарного диабета, многопло-
дие, оперативное родоразрешение, беременность после 
использования вспомогательных репродуктивных техно-
логий); со стороны новорожденных — гестационный воз-
раст, антропометрические данные при рождении, оценка 
по шкале APGAR на 1/5-й мин, течение адаптационного 
периода с динамической оценкой тяжести перинаталь-
ной патологии и объема медицинской помощи, способ 
получения энтерального питания (прикладывание к гру-
ди, кормление сцеженным материнским молоком) при 
поступлении и при выписке из стационара, а также сроки 
и процент максимальной первоначальной убыли массы 
тела новорожденного, восстановления массы тела при 
рождении к 8–10-м сут жизни, проведение и продол-
жительность антибактериальной и фототерапии, время 
и способы начала грудного вскармливания. 

Исключительно грудное вскармливание ребенка при 
выписке определяли как отсутствие другой пищи или питья, 
даже воды, кроме грудного молока (сцеженного или донор-
ского), но позволяющее младенцу получать энтерально 
жидкость с целью регидратации, а также капли и сиропы 
(витамины, минералы, лекарства). Искусственное вскарм-
ливание определяли как использование для кормления 
младенца любого вида молочных смесей при отсутствии 
грудного молока. В случае кормления младенца как груд-
ным молоком, так и молочной смесью тип питания класси-
фицировали как смешанное вскармливание независимо 
от соотношения компонентов.

Сведения о матерях и данные по показателям иссле-
дования, включая определение вида вскармливания, 
получали путем выкопировки необходимых сведений из 
электронных историй болезни недоношенных детей.

Статистические процедуры

Принципы расчета размера выборки

Размер выборки предварительно не рассчитывали.

Статистические методы

Анализ данных проведен с использованием пакета 
статистических программ Tibco Statistica 13.3 (TIBCO 
Software Inc, США). Описание количественных показате-
лей выполнено с указанием медианы (25-й, 75-й перцен-
тили). Независимые предикторы исключительно грудного 
вскармливания устанавливали с помощью многофактор-
ной бинарной логистической регрессии путем включения 
в анализ потенциальных предикторов, перечисленных 
выше (количественные и качественные переменные). 
Выбор предикторов для многофакторного анализа осу-
ществляли по результатам одномерного анализа путем 
сравнения групп с разным вскармливанием при выпис-
ке из стационара (грудное в сравнении со смешанным/
искусственным вскармливанием). Регрессионные моде-

ли были проверены на наличие мультиколлинеарности 
объясняющих переменных с применением коэффици-
ента увеличения дисперсии (variance inflation factor). 
Наличие мультиколлинеарности признавали при значе-
нии коэффициента > 3.

Сравнение количественных переменных в группах 
выполнено с использованием t-критерия Стьюдента для 
независимых выборок, качественных переменных — 
критерия Пирсона хи-квадрат. В многофакторный ана-
лиз были включены все переменные, ассоциированные 
с исходом исследования (при p < 0,05). Описание резуль-
татов многофакторного регрессионного анализа выпол-
нено с указанием отношения шансов (ОШ), доверительных 
интервалов (ДИ) и р-значений. Дополнительно приведены 
статистические характеристики регрессионной модели: 
псевдокоэффициент детерминации, коэффициент детер-
минации Наделькеркеса, площадь под ROC-кривой.

Этическая экспертиза

Протокол исследования с этическим комитетом не 
со гласовывали.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Формирование выборки исследования

В период исследования в отделение неонатологии 
и неонатальной хирургии был госпитализирован 231 недо-
ношенный ребенок, рожденный в срок гестации 34–36 нед. 
Не включены в анализ данные 24 (10,4%) детей. Причины 
невключения: врожденный порок сердца — у 4, неона-
тальные судороги — у 3, по 2 случая тромбоэмболии легоч-
ной артерии, тяжелой асфиксии, генетических аномалий 
и врожденных аномалий развития мочевыделительной 
и пищеварительной систем, по 1 случаю септического 
шока, неонатальной комы, антенатального кровоизли-
яния в головной мозг, врожденного иммунодефицитно-
го состояния и гемолитической желтухи по Rh-фактору. 
Также в исследование не включили данные детей, матери 
которых страдали героиновой наркоманией, алкогольной 
зависимостью и не наблюдались во время беременно-
сти, — всего 4 случая. Таким образом, в исследова-
ние были включены 207 недоношенных и 177 матерей 
(60 детей от многоплодной беременности — 30 двоен).

Характеристики групп исследования

При выписке из стационара вскармливание исклю-
чительно грудным молоком получали 84 (40,6%) ребен-
ка, смешанное или искусственное вскармливание — 
123 (59,4%). Группы с разным вскармливанием были 
сопоставимы по возрасту матерей, паритету и особен-
ностям течения беременности (материнские факторы), 
а также по показателям массы тела при рождении, коли-
честву пациентов, рожденных малыми для гестационного 
возраста, оценке по шкале APGAR на 1/5-й мин, частоте 
случаев перинатальной патологии, лечения в отделе-
нии реанимации и интенсивной терапии новорожден-
ных, продолжительности госпитализации (младенческие 
факто ры). Вместе с тем обнаружены различия по сле-
дующим показателям: зачатие с использованием вспо-
могательных репродуктивных технологий, количество 
многоплодных беременностей (рождение двоен), способ 
родоразрешения, доля новорожденных с гестационным 
возрастом 36 нед, получение грудного молока в 1-е сут 
жизни (в т.ч. в первые 6 ч жизни) (табл. 1). Эти показатели 
были включены в многофакторный анализ. Статистически 
незначимыми в связи со вскармливанием исключительно 
грудным молоком при выписке были показатели «одно-
плодная беременность», «использование вспомогатель-
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ных репродуктивных технологий» и «кесарево сечение». 
По причине мультиколлинеарности из многофакторной 
модели исключен показатель «кормление материнским 
молоком в 1-е сут жизни». Финальная модель включала 
три фактора, из числа которых с относительно высокой 
вероятностью исключительно грудного вскармливания 
при выписке из стационара были связаны гестацион-
ный возраст 36 нед (в сравнении с 34 нед) и кормление 
материнским молоком в первые 6 ч жизни (в сравнении 
с более поздним началом грудного вскармливания), с низ-
кой вероятностью — рождение двойни (табл. 2).

ОБСУЖДЕНИЕ
Резюме исследования

Определены предикторы исключительно грудного 
вскармливания поздних недоношенных детей при выпи-
ске из неонатального стационара. Со стороны матери 
это возможность обеспечения младенца материнским 
молоком в первые 6 ч его жизни, со стороны младенца — 
более зрелый гестационный возраст (36 нед). Рождение 
детей в двойне — фактор, ассоциированный с низкой 
вероятностью исключительно грудного вскармливания 
к выписке из стационара. 

Таблица 1. Характеристика поздних недоношенных пациентов, получавших грудное и смешанное/искусственное вскармливание 
при выписке из стационара
Table 1. Characteristics of late preterm infants administrated with breastfeeding and mixed/artificial feeding at hospital discharge

Показатель Группа 1 Группа 2 р

Материнские факторы*

Возраст матери, годы 32 (17; 42) 32 (17; 45) 0,758

Первая беременность, абс. (%) 15 (24) 39 (34) 0,150

Гестоз, абс. (%) 14 (22) 23 (20) 0,912

Гестационный сахарный диабет, абс. (%) 9 (14) 16 (14) 0,906

Вспомогательные репродуктивные технологии, абс. (%) 2 (3) 11 (10) 0,049

Одноплодная беременность, абс. (%) 60 (95) 37 (32) < 0,001

Кесарево сечение, абс. (%) 26 (41) 70 (61) 0,002

Младенческие факторы**

Мужской пол, абс. (%) 42 (54) 73 (57) 0,700

Двойня, абс. (%) 10 (13) 49 (38) < 0,001

Гестационный возраст, нед:
34 
35 
36 

16 (21)
11 (14)
51 (65)

40 (31)
26 (20)
63 (49)

0,100
0,271
0,020

Масса тела при рождении, г 2549 (1700; 3970) 2466 (1574; 4900) 0,446

Малые для гестационного возраста, абс. (%) 10 (13) 19 (15) 0,701

Восстановление массы тела при рождении к 8–10-м сут жизни, абс. (%) 39 (50) 65 (50) 0,547

Оценка по шкале APGAR, баллы:
на 1-й мин
на 5-й мин

7 (6; 8)
8 (6; 9)

7 (5; 9)
8 (5; 10)

0,258
0,409

Лечение в ОРИТН, абс. (%) 45 (58) 82 (64) 0,091

Конъюгационная желтуха, потребовавшая проведения фототерапии, абс. (%) 14 (18) 22 (17) 0,869

Церебральная депрессия, абс. (%) 57 (73) 90 (70) 0,611

Респираторный дистресс-синдром, абс. (%) 46 (59) 82 (64) 0,510

Респираторная терапия, абс. (%) 23 (29) 44 (34) 0,491

Перинатальные инфекции, абс. (%) 46 (59) 75 (58) 0,906

Продолжительность госпитализации, дни 10 (5; 11) 11 (7; 14) 0,924

Кормление материнским молоком, абс. (%):
в первые 6 ч после рождения
в 1-е сут жизни 

63 (81)
66 (85)

81 (63)
89 (69)

0,021

0,012

* Рассчитано для 63 и 114 матерей в группах 1 и 2 соответственно. 
** Рассчитано для 84 и 123 младенцев в группах 1 и 2 соответственно. 
Примечание. 1/2 группа — поздние недоношенные пациенты, получавшие грудное (группа 1) и смешанное/искусственное (группа 2) 
вскармливание при выписке из стационара. ОРИТН — отделение реанимации и интенсивной терапии новорожденных. 

* Calculated for 63 and 114 mothers in groups 1 and 2 respectively. 
** Calculated for 84 and 123 infants in groups 1 and 2 respectively. 
Note. 1/2 groups — late preterm infants on breastfeeding (group 1) and on mixed/artificial feeding (group 2) at hospital discharge. 
NICU (ОРИТН) — neonatal intensive care unit. 
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Ограничения исследования

Учитывая ретроспективный характер исследования, 
включавший только анализ медицинской документации, 
не всегда содержащей необходимый объем информа-
ции, отсутствовала возможность в полной мере оце-
нить социальный и семейный анамнез матерей. Тем не 
менее, основные клинико-анамнестические характери-
стики детей и матерей были представлены в историях 
болезни полностью, в соответствии со стандартом веде-
ния истории в неонатальном стационаре. Ограниченный 
объем выборки не позволяет распространить получен-
ные выводы на всю популяцию поздних недоношенных 
детей. В нашей стране популяционные исследования 
в отношении поздних недоношенных детей не выполня-
лись. В зарубежных публикациях также представлены 
данные преимущественно одномоментных локальных 
исследований.

ИНТЕРПРЕТАЦИЯ РЕЗУЛЬТАТОВ ИССЛЕДОВАНИЯ
Исследования, выполненные в последнее десятиле-

тие, свидетельствуют о том, что поздние недоношенные 
дети имеют факторы риска, связанные с неуспешно-
стью их грудного вскармливания [9, 16, 20]. Значимость 
полноценного обеспечения грудным молоком поздних 
недоношенных детей не вызывает сомнений, в то же 
время общепринятых протоколов поддержки исключи-
тельно грудного вскармливания и «управления питанием» 
этой популяции пациентов пока не разработано; в раз-
ных учреждениях стратегии оптимизации вскармливания 
существенно отличаются [9, 21]. Неадекватное вскарм-
ливание поздних недоношенных, в т.ч. раннее введение 
смешанного или искусственного вскармливания, связа-
но со значительной частотой нарушений постнатальной 
адаптации [8, 17]. В то же время недостаточный по 
объективным причинам объем грудного молока, полу-
чаемый недоношенным ребенком при его исключитель-
но грудном вскармливании, является одной из причин 
повторных госпитализаций из-за желтухи и обезвожива-
ния [5, 20]. Среди материнских факторов риска наруше-
ния лактогенеза при поздних преждевременных родах 
указываются многоплодная беременность, осложнение 
беременности, оперативное родоразрешение, как прави-
ло, приводящее к раздельному пребыванию с ребенком 
после его рождения и отсутствию контакта «кожа-к-коже» 
[20, 22]. Помимо этого, для матерей недоношенных детей 
характерен высокий уровень тревожности (психологиче-
ский дистресс), что тормозит становление лактационной 
доминанты и приводит к запоздалой и недостаточной 
лактации [8, 15, 22]. 

В нашем ретроспективном исследовании первона-
чально (в однофакторной регрессии) определялась досто-
верная значимость связи оперативного родоразрешения 

с отсутствием исключительно грудного вскармливания 
при выписке; однако при проведении многофакторного 
анализа достоверность этой связи не подтвердилась — 
возможно, в связи с относительно небольшим объемом 
группы наблюдения. Как известно, реализация небла-
гоприятной роли кесарева сечения на лактогенез осу-
ществляется посредством различных механизмов, в т.ч. 
через нейроэндокринную сферу матери [23, 24], ее моти-
вационные установки [25], а также через обстоятель-
ства медико-организационного характера, связанные 
с затруднениями раннего контакта «кожа-к-коже» и ран-
него стартового прикладывания младенца к груди [26]. 
Так, в отдельных публикациях указывается на важную 
роль запаздывания первого прикладывания к груди мате-
ри и/или запаздывания первого сцеживания с последую-
щей дотацией материнского молока младенцу в разви-
тии отсроченных нарушений лактации у женщин после 
кесарева сечения [24] и, соответственно, в уменьшении 
доступности грудного молока для детей. 

В отдельных исследованиях отмечается, что приори-
тетную роль в ранней инициации грудного вскармливания 
играет процедура «кенгуру», или контакт матери с ребен-
ком «кожа-к-коже», сразу после рождения младенца, при-
чем независимо от способа родоразрешения (в т.ч. при 
кесаревом сечении под эпидуральной анестезией) [27]. 
В связи с ограниченностью доступной нам информации 
о раннем постнатальном периоде наших пациентов мы 
не смогли оценить значимость этого фактора. Можно 
предположить, что фактор кесарева сечения, несомнен-
но, отразился на сроках инициации введения материн-
ского молока. Так, в группе пациентов, находившихся 
на исключительно грудном вскармливании при выписке 
из неонатального стационара, было больше младенцев, 
получавших материнское молоко в первые 6 ч жизни. 
В связи с этим важно отметить результаты исследований, 
согласно которым динамика приверженности к грудному 
вскармливанию на протяжении периода стационарного 
лечения поздних недоношенных может существенно раз-
ниться. Так, по одним данным, если в начале пребывания 
в стационаре доля поздних недоношенных на исключи-
тельно грудном вскармливании составила 4,5%, то при 
выписке она увеличилась до 14,4% [21]. В других работах, 
напротив, сообщают о снижении частоты вскармливания 
детей исключительно грудным молоком уже на этапе нео-
натального стационара [28], а также в течение 1-й нед 
после выписки [8, 29]. 

Наше исследование было одномоментным, т.е. после-
дующего наблюдения детей оно не включало. Тем не 
менее, есть основания надеяться, что успешная иници-
ация исключительно грудного вскармливания у наших 
пациентов будет способствовать пролонгированию груд-
ного вскармливания и в последующие месяцы их жизни. 

Таблица 2. Предикторы исключительно грудного вскармливания поздних недоношенных детей к моменту выписки из стационара
Table 2. Predictors of exclusive breastfeeding of late preterm infants at hospital discharge

Предиктор ОШ 95% ДИ р

Двойня, абс. (%) 0,312 0,151–0,646 0,002

Гестационный возраст — 36 нед 2,162 1,176–3,975 0,013

Кормление материнским молоком первые 6 ч после рождения, абс. (%) 2,377 1,188–4,754 0,014

Примечание. ОШ — отношение шансов; ДИ — доверительный интервал. Статистические характеристики модели: псевдокоэффициент 
детерминации — 0,091; коэффициент детерминации Наделькеркеса — 0,155; площадь под ROC-кривой — 0,691. Модель сформиро-
вана на основании данных 207 наблюдений.
Note. OR (ОШ) — odds ratio; CI (ДИ) — confidence interval. Model's statistical characteristics: pseudo-coefficient of determination — 0,091; 
Nadelkerkes coefficient of determination — 0,155; area under the ROC-curve — 0,691. The model is formed on the observation data of 207 cases.
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В связи с этим заслуживает внимания исследование, 
выполненное в Японии [30], посвященное детям с низкой 
массой тела при рождении, среди которых значительную 
долю составили недоношенные. При выписке из отделе-
ния реанимации и интенсивной терапии новорожденных 
22,6% этих пациентов находились на исключительно груд-
ном вскармливании, к моменту введения прикорма доля 
детей на грудном вскармливании снизилась до 15,7%. 
С помощью одномерного статистического анализа было 
установлено, что наиболее успешным грудное вскарм-
ливание оказалось у детей более молодых матерей. 
Многофакторный анализ позволил установить приори-
тетную значимость раннего старта энтерального питания 
(в первые часы жизни) в осуществлении исключительно 
грудного вскармливания как при выписке младенца, так 
и в возрасте введения прикорма [30]. 

Таким образом, факторы, объективно затрудняющие 
старт грудного вскармливания в первые часы жизни, как 
правило, препятствуют последующей организации под-
держки лактации и поступательного увеличения  объема 
грудного молока, получаемого ребенком. Среди этих 
факторов в первую очередь названа роль оперативно-
го родоразрешения [28]. В этом исследовании, выпол-
ненном в Австралии, отмечено, что в течение первого 
часа после рождения инициация грудного вскармлива-
ния имела место лишь у 21,1% поздних недоношенных 
в сравнении с 41,5% ранних доношенных. Обоснована 
значимость психологической поддержки матери со сто-
роны материнских работников и членов семьи для успеш-
ного продолжительного грудного вскармливания поздних 
недоношенных [31, 32]. 

По нашим данным, среди поздних недоношенных 
детей более высокая вероятность исключительно грудно-
го вскармливания на этом этапе онтогенеза имеет место 
у более зрелых детей. Однако имеются работы, в которых 
такая зависимость не выявлена. Так, согласно исследо-
ванию [21], в группе недоношенных к моменту выписки 
из неонатального стационара наиболее высокая частота 
исключительно грудного вскармливания (21,1%) отмече-
на среди младенцев, родившихся на 34-й нед беремен-
ности, в то время как у родившихся на  35–36-й нед доля 
таких младенцев была значительно ниже (около 12%). 
Возможно, это было обусловлено большей длительно-
стью стационарного лечения у детей первой группы. 
Более продолжительный период стационарного лечения, 
по-видимому, позволял лечащему врачу обеспечить не 
только инициацию грудного вскармливания, но и его рас-
ширение; при нахождении матери в стационаре вместе 
с ребенком обеспечивались оптимальные возможно-
сти пропаганды грудного вскармливания и подготовки 
к сохранению лактации после выписки младенца и мате-
ри домой.

Среди пациентов анализируемой нами группы зна-
чительную долю — 59 (29%) —составляли младенцы 
из двоен. В группе детей на исключительно грудном 
вскармливании к моменту выписки таких оказалось 
13%, тогда как в группе сравнения — 38%. Таким обра-
зом, факт рождения позднего недоношенного ребенка 
от одноплодной беременности оказался достоверным 
предиктором исключительно грудного вскармливания. 
Фактор многоплодия находился в достоверной обрат-
ной связи с грудным вскармливанием. Как известно, 
в последние десятилетия частота многоплодия суще-
ственно выросла, это связано с широким распростра-
нением вспомогательных репродуктивных технологий, 
причем среди детей от многоплодной беременности 
преобладают недоношенные [32, 33]. Так, в когортном 

исследовании, выполненном в Италии, 87% близнецов 
были недоношенными, причем почти 40% имели геста-
ционный возраст 35–36 нед. В этом исследовании 
частота кормления близнецов исключительно грудным 
молоком была выше при сроке беременности менее 
33 нед, что авторы связывают с большей мотивацией 
матерей и более ранним началом стимуляции лактации 
при более недоношенной беременности, а также с нали-
чием в этом стационаре банка донорского грудного 
молока, что позволило обеспечивать грудным молоком 
наиболее незрелых младенцев при отсутствии материн-
ского молока. Поэтому авторы справедливо указывают 
на необходимость психологической поддержки и другой 
помощи для матерей, родивших близнецов, что позво-
лит преодолеть стойкие предубеждения о невозмож-
ности полного обеспечения обоих близнецов грудным 
молоком [32, 34, 35]. Указывается, что недостаточный 
для двойни объем грудного молока может быть увели-
чен при использовании научно обоснованных методов 
стимуляции лактации [32, 36, 37]. Интересно, что состав 
молока у женщин после многоплодной беременности 
отличается от такового при одноплодной и более соот-
ветствует потребностям незрелых младенцев, так как 
имеет повышенное содержание белков и более низкое 
содержание лактозы [38].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В результате исследования выявлены факторы, ассо-

циированные с исключительно грудным вскармливанием 
поздних недоношенных детей в стационаре: со стороны 
матери это возможность обеспечения младенца мате-
ринским молоком в первые 6 ч его жизни, со стороны 
младенца — более зрелый гестационный возраст и рож-
дение от одноплодной беременности. Требуется допол-
нительное изучение значимости выявленных факторов 
для оптимизации прогнозирования и решения проблем 
грудного вскармливания, с которыми могут столкнуться 
поздние недоношенные дети и их матери в стационарах 
и амбулаторных условиях.
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Фосфорно-кальциевый обмен 

и метаболизм костной ткани у детей 
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буллезного эпидермолиза: 

одномоментное исследование

Оригинальная статья
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Обоснование. Дистрофическая форма врожденного буллезного эпидермолиза (ВБЭ) — редкое кожное заболевание, 
одним из осложнений которого является вторичный остеопороз. Состояние костного ремоделирования при данной 
патологии изучено недостаточно. Цель исследования — изучить характеристики фосфорно-кальциевого обмена 
и метаболизма костной ткани у детей с дистрофической формой ВБЭ. Методы. В исследование включали детей с дис-
трофической формой ВБЭ в возрасте от 3 до 18 лет, проходивших стационарное лечение. Определяли долю детей 
с нарушениями фосфорно-кальциевого обмена: снижением концентрации общего кальция < 2,2 ммоль/л, фосфора — 
< 1,25 ммоль/л. Дополнительно устанавливали наличие отклонений от референсных значений концентрации 25(ОН)D, 
паратгормона, остеокальцина, С-концевого телопептида коллагена I типа (СТх) и активности щелочной фосфатазы. 
Результаты. Из 39 детей с ВБЭ (22 девочки, медиана возраста 77 (46; 136) мес) гипокальциемия выявлена у 16 (41%), 
гипофосфатемия — у 3 (8%). Уровень витамина D ниже оптимального (< 30 нг/мл) установлен у 29 (74%) детей с ВБЭ, 
низкая концентрация остеокальцина — у 26 (67%), СТх — у всех больных. При этом медианное значение концентра-
ции СТх (1,32 нг/мл) более чем вдвое превышало верхние значения референсного интервала для этого показателя 
(< 0,573 и < 0,584 нг/мл у девочек и мальчиков соответственно). Низкая концентрация паратгормона определена 
у 1 (3%) больного. Активность щелочной фосфатазы во всех случаях находилась в пределах значений референсного 
интервала. Заключение. Нарушения фосфорно-кальциевого (преимущественно кальциевого) обмена имеются у боль-
шого числа детей с дистрофической формой ВБЭ. Вместе с этим у большинства больных отмечены недостаточность 
витамина D, а также признаки доминирования костной резорбции (высокая концентрация СТх) над формированием 
костной ткани (низкая концентрация остеокальцина). В целом обнаруженные изменения биохимических показателей 
костного ремоделирования указывают на развитие у большинства детей с ВБЭ вторичного остеопороза.
Ключевые слова: кальций, фосфор, врожденный буллезный эпидермолиз, витамин D, остеокальцин, С-концевой 
телопептид коллагена I типа, костное ремоделирование, остеопороз
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ОБОСНОВАНИЕ
Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) — это 

редкое генетическое мультисистемное заболевание, 
которое встречается у 19 из 1 000 000 новорожденных 
вне зависимости от пола и этнической принадлежности 
[1]. ВБЭ развивается вследствие мутации в генах, отве-
чающих за синтез кератина, ламинина или коллагена 
VII типа [2], что клинически выражается в механической 

хрупкости кожи и слизистых оболочек при незначитель-
ной травме. К наиболее тяжелым формам заболевания 
относится дистрофическая форма ВБЭ, симптомы кото-
рой проявляются с рождения [3].

Клинически для дистрофической формы ВБЭ харак-
терны наличие широких пузырей как на травмиро-
ванных, так и на нетравмированных участках кожи 
и заживление эрозий с образованием дистрофиче-
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ских рубцов [4]. Частое поражение слизистой оболоч-
ки полости рта (эрозии, микростомия, анкилоглоссия 
и аномалии зубов) и пищевода (эрозии и стеноз) может 
вызвать алиментарную недостаточность, дефицит вита-
минов и микроэлементов [5]. Как следствие,  у детей 
с дистрофической формой ВБЭ отмечается замедление 
роста и набора массы тела, что в совокупности с часты-
ми периодами иммобилизации вследствие обширного 
поражения кожного покрова приводит к отставанию 
прироста минеральной плотности костной ткани (МПКТ) 
по сравнению со сверстниками [6]. Однако до сих пор 
неизвестно, как именно меняются фосфорно-кальцие-
вый обмен и метаболизм костной ткани при данном 
заболевании. Так, в России проводилось только одно 
исследование обеспеченности витамином D у 30 детей 
с дистрофической формой ВБЭ; дефицит витамина D 
(концентрация 25(ОН)D < 20 нг/мл) выявлен в 67% слу-
чаев [7]. В этой же работе было продемонстрировано, 
что показатели фосфорно-кальциевого обмена (концен-
трация кальция, фосфора, активность щелочной фосфа-
тазы) у детей с ВБЭ находились в пределах референсных 
значений. Следует также отметить, что концентрации 
маркеров костного ремоделирования и паратгормона, 
которые могут раскрыть патогенетические механизмы 
развития вторичного остеопороза у больных с ВБЭ, 
ранее не изучались.

Цель исследования

Изучить характеристики фосфорно-кальциевого об -
мена и метаболизма костной ткани у детей с дистрофиче-
ской формой ВБЭ.

МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Проведено одномоментное сплошное исследование.

Условия проведения исследования

В исследование включали пациентов, проходивших 
лечение в дерматологическом отделении с группой лазер-
ной хирургии Национального медицинского исследо-
вательского центра здоровья детей (Москва) в период 
с июля 2020 по март 2021 г.

Критерии соответствия

Критерии включения:

• дети в возрасте от 3 до 18 лет;
• дистрофическая форма ВБЭ.

Диагноз заболевания устанавливали лечащие врачи 
по совокупности клинических данных с учетом рекомен-
даций [4, 8, 9].

Критерии невключения:

• острая инфекция на день взятия крови для определе-
ния целевых лабораторных показателей исследования.

Целевые показатели исследования

Основной показатель исследования

Определяли долю детей с нарушениями фосфорно-
кальциевого обмена. В числе показателей фосфорно-
каль циевого обмена анализировали концентрацию обще-
го кальция и фосфора в сыворотке крови. Нарушением 
считали снижение концентрации общего кальция менее 
2,2 ммоль/л, фосфора — менее 1,25 ммоль/л (табл. 1).
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Background. Dystrophic epidermolysis bullosa (EB) is a rare skin disease, and secondary osteoporosis is one of its complications. 
The bone remodeling condition in this pathology has not been studied enough. Objective. The aim of the study is to study the 
characteristics of phosphorus-calcium and bone metabolism in children with dystrophic EB. Methods. The study included children 
with dystrophic EB aged from 3 to 18 years undergoing inpatient treatment. The ratio of children with phosphorus-calcium metabolism 
disorders was determined: reduced concentration of total calcium < 2.2 mmol/l, and phosphorus < 1.25 mmol/l. Additionally, deviations 
from reference values for 25(OH)D, parathormone, osteocalcin, C-terminal telopeptide of type 1 collagen (CTX-I) concentrations and 
alkaline phosphatase activity were established. Results. Hypocalcemia was revealed in 16 patients (41%) and hypophosphatemia — 
in 3 (8%) patients out of 39 children with EB (22 girls, median age 77 (46; 136) months). Vitamin D level was lower than optimal 
(< 30 ng/ml) in 20 (77%) children with EB, while lower osteocalcin concentration — in 26 (67%), and lower CTX-I concentration — in all 
patients. At the same time, the median CTX-I concentration (1.32 ng/ml) more than doubled the upper values of the reference range 
for this indicator (< 0.573 and < 0.584 ng/ml for girls and boys, respectively). The low parathormone concentration was revealed 
in 1 (3%) patient. The alkaline phosphatase activity was within the reference range in all cases. Conclusion. Disorders of phosphorus-
calcium (mainly calcium) metabolism are present in large number of children with dystrophic EB. Therewith, most patients have 
shown vitamin D deficiency, as well as signs of bone resorption dominance (high CTX-I concentration) over bone development (low 
osteocalcin concentration). In general, all revealed changes in the biochemical indicators of bone remodeling indicate the development 
of secondary osteoporosis in most children with EB.
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Дополнительные показатели исследования

Определяли долю детей с нарушением метаболизма 
костной ткани. В числе показателей метаболизма кост-
ной ткани анализировали концентрацию 25(ОН)D, парат-
гормона, остеокальцина (маркер формирования кост-
ной ткани), С-концевого телопептида коллагена I типа 
(СТх; маркер костной резорбции) и активность щелочной 
фосфатазы. Нарушение устанавливали при значениях 
каждого показателя вне пределов референсных интер-
валов (см. табл. 1).

Методы измерения целевых показателей

У всех включенных в исследование пациентов утром 
(08:00–10:00) натощак проводили взятие крови из 
периферической вены в пластиковые пробирки Becton 
Dickinson International Vacutainer Plus с активатором 
свертывания крови и гелем 13�75 и 13�100 (Becton 
Dickinson International, США) с помощью иглы-бабоч-
ки BD Vacutainer Safety с люер-адаптером 0,6�19 мм 
(Becton Dickinson International, США). Далее осуществля-
ли центрифугирование образцов (HETTICH Rotanta 460, 
HETTICH, Германия) при 2000 об./мин в течение 10 мин 
при комнатной температуре. Образцы сыворотки замо-
раживали в эппендорфах объемом 2 мл при темпера-
туре –40°C. Тестирование проводили одномоментно 
после сбора биологического материала от всех участни-
ков исследования.

Биохимическое исследование крови для определения 
основных показателей фосфорно-кальциевого обмена 
(кальций общий, фосфор, щелочная фосфатаза) было 
выполнено на UniCel DxC 800 Synchron Clinical Systems 
(Beckman Coulter, США). Анализ сыворотки крови на 
основные маркеры костного ремоделирования (остео-
кальцин и СТх) и паратгормон выполняли электрохеми-
люминесцентным методом (ECLIA) на анализаторе Cobas 
6000 Module e601 (Roche, Швейцария). Определение 
25(OH)D проведено на аппарате Liaison XL (DiaSorin, 
Италия). Все лабораторные исследования выполнены 
в централизованной клинико-диагностической лабора-
тории с группой экспресс-диагностики лабораторного 
отдела Национального медицинского исследовательско-
го центра здоровья детей Минздрава России.

Статистические процедуры

Принципы расчета размера выборки

Необходимый размер выборки на этапе планиро-
вания исследования не рассчитывали ввиду редкости 
патологии.

Статистические методы

Анализ данных проведен с использованием пакета 
статистических программ STATISTICA v. 13.3 (StatSoft Inc., 
США). Описание количественных показателей выполнено 
с указанием медианы (25-й; 75-й перцентили).

Этическая экспертиза

Проведение исследования по теме «Статус витами-
на D и состояние метаболизма костной ткани у детей 
с врожденным буллезным эпидермолизом» одобрено 
Локальным этическим комитетом Национального меди-
цинского исследовательского центра здоровья детей 
(протокол № 13 от 20.11.2020). Включение пациен-
тов в исследование осуществляли после подписания 
законными представителями пациентов и детьми старше 
14 лет информированного добровольного согласия на 
участие детей в исследовании.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Характеристики выборки (групп) исследования

Из 39 детей с дистрофической формой ВБЭ, госпита-
лизированных в дерматологическое отделение в пери-
од исследования, все были включены в настоящее 
исследование (поперечная выборка). Характеристика 
пациентов представлена в табл. 2. Наличие белково-
энергетической недостаточности по индексу WAZ (< –2) 
было установлено у 9 (23%), по индексу BAZ (< –3) — 
у 12 (31%) детей.

Основные результаты исследования

Гипокальциемия выявлена более чем у 40% больных, 
тогда как концентрация фосфора крови у большинства 
пациентов с дистрофической формой ВБЭ находилась в пре-
делах референсного интервала (табл. 3). Гипофосфатемия 
обнаружена менее чем у 10% детей. Следует отметить, 
что даже при высокой частоте случаев гипокальциемии 

Таблица 1. Референсные интервалы показателей фосфорно-кальциевого обмена и метаболизма костной ткани и аналитическая 
чувствительность методов исследования
Table 1. Reference ranges of phosphorus-calcium and bone metabolism indicators and analytical sensitivity of research methods 

Показатель Референсный интервал* Диапазон

Общий кальций, ммоль/л 2,2–2,7 1–5

Фосфор, ммоль/л 1,25–2,16 0,32–6,4

25(ОН)D, нг/мл 30–70 3–70

Паратгормон, пг/мл 10–65 5,50–2300

Остеокальцин, нг/мл

Девочки/мальчики
6 мес – 7 лет: 44–130/39–121

7–10 лет: 73–206/66–182
10–13 лет: 77–262/85–232
13–16 лет: 33–222/70–336
16–18 лет: 24–99/43–237

0,5–300

С-концевой телопептид коллагена I типа, нг/мл
девочки < 0,573

мальчики < 0,584
0,01–6

Щелочная фосфатаза, Ед/л 60–400 5–1500

Примечание. <*> — референсные интервалы предоставлены локальной лабораторией.
Note. <*> — reference ranges are given by local laboratory.
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в выборке исследования только у одного ребенка был диаг-
ностирован вторичный гиперпаратиреоз.

Дополнительные результаты исследования

У большей части детей с дистрофической формой ВБЭ 
установлена недостаточность витамина D (табл. 4). У двух 
третей больных была обнаружена относительно низкая 
концентрация остеокальцина, у всех — относительно 
высокая концентрация СТх. Интересно отметить, что, 
в отличие от остеокальцина, другой (менее специфичный) 
показатель костеобразования — активность щелочной 
фосфатазы — находился в пределах референсного интер-
вала у всех пациентов.

ОБСУЖДЕНИЕ
Резюме основного результата исследования

Помимо дефицита витамина D, в работе продемон-
стрирована тенденция у пациентов с дистрофической 
формой ВБЭ к развитию гипокальциемии без компенса-
торного повышения концентрации паратгормона. Кон-
центрация фосфора и активность щелочной фосфатазы 
у большинства пациентов не были изменены. Вместе 
с тем мы обнаружили преобладание резорбции кост-
ной ткани над костеобразованием, что, по-видимому, 
является следствием недостатка витамина D и кальция 
и основной причиной развития вторичного остеопороза 
при данном заболевании.

Таблица 2. Основные характеристики пациентов с дистрофической формой ВБЭ
Table 2. Main characteristics of patients with dystrophic EB 

Параметр Значение (n = 39)

Возраст, мес 77 (46; 136)

Пол (женский), абс. (%) 22 (56)

WAZ –1,01 (–2,77; –0,4)

HAZ –0,89 (–2,39; –0,31)

BAZ –1,61 (–3,4; –0,24)

Примечание. WAZ — масса тела для возраста; HAZ — длина тела (рост) для возраста; BAZ — индекс массы тела для возраста.
Note. WAZ — weight for age; HAZ — height for age; BAZ — body mass index for age.

Таблица 3. Концентрации общего кальция и фосфора у пациентов с дистрофической формой ВБЭ
Table 3. Concentrations of total calcium and phosphorus in patients with dystrophic EB 

Показатели Отклонение*, абс. (%) Концентрация Диапазон значений

Общий кальций, ммоль/л 
(все включенные пациенты)

16 (41) 2,24 (2,14; 2,41) 1,96–2,69

Общий кальций, ммоль/л 
(в группе пациентов 
с гипокальциемией)

2,11 (2,02; 2,15) 1,96–2,19

Фосфор, ммоль/л 3 (8) 1,6 (1,48; 1,74) 1,09–2,03

Примечание. <*> — доля пациентов со значением показателя ниже нижней границы референсного интервала (подробнее см. раздел 
«Методы»).
Note. <*> — ratio of patients with values below the lower limit of reference range (see “Methods”).

Таблица 4. Характеристика дополнительных показателей фосфорно-кальциевого обмена и маркеров костного ремоделирования 
у пациентов с дистрофической формой ВБЭ (n = 39)
Table 4. Characteristics of additional phosphorus-calcium metabolism indicators and bone remodeling markers in patients 
with dystrophic EB (n = 39) 

Показатели Отклонение, абс. (%) Концентрация/активность Диапазон

25(OH)D, нг/мл
29 (74), из них 

20–30 нг/мл — 8 (20), 
< 20 нг/мл — 21 (54)

19,5 (12,5; 36,0) 6,0–69,6

Паратгормон, пг/мл 1 (3) 29,6 (21,8; 39,8) 12,9–67,9

Остеокальцин, нг/мл 26 (67) 60,96 (37,3; 81,1) 23,9–177,1

СТх, нг/мл 39 (100) 1,32 (0,95; 1,74) 0,61–3,33

Щелочная фосфатаза, Ед/л 0 135 (112; 203) 68–280

Примечание. СТх — С-концевой телопептид коллагена I типа.
Note. CTX-I — C-terminal telopeptide of type 1 collagen.
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Ограничения исследования

Ограничением настоящего исследования является 
отсутствие данных о питании пациентов (в частности, 
о содержании в диете продуктов, содержащих кальций 
и фосфор) и приеме дополнительных пищевых добавок 
(например, витамина D).

Репрезентативность выборки исследования, ее соот-
ветствие общей популяции больных с дистрофической 
формой ВБЭ (целевая популяция), а значит, генерализуе-
мость полученных результатов остаются под вопросом. 
В исследование включали больных, госпитализирован-
ных в стационар. Не исключено, что тяжесть состояния 
на момент поступления могла оказывать более значимое 
влияние на измеренные в исследовании физиологиче-
ские параметры, нежели собственно заболевание.

Интерпретация результатов исследования

Коррекция питания и своевременное назначение 
биологически активных добавок являются необходимым 
компонентом лечения пациентов с дистрофической фор-
мой ВБЭ, поскольку потребление белков, витаминов 
и микроэлементов важно для роста детей, предотвраще-
ния недостаточности питания и заживления ран, а также 
для устойчивости организма к вторичным бактериаль-
ным инфекциям [9, 10]. Несмотря на поражение сли-
зистых оболочек желудочно-кишечного тракта, в ранее 
опубликованных исследованиях не было подтверждено 
развитие кишечной мальабсорбции при дистрофической 
форме ВБЭ, что предполагает возможность компенсации 
дефицита тех или иных веществ посредством назначения 
пищевых добавок [3]. Тем не менее, как в зарубежных, 
так и в отечественных исследованиях демонстрируется 
наличие острой и хронической нутритивной недостаточ-
ности у детей с дистрофической формой ВБЭ [3, 9, 11].

В нашей работе мы показали, что у большого числа 
детей с дистрофической формой ВБЭ имеется гипокаль-
циемия вместе с недостаточностью витамина D, низкой 
концентрацией остеокальцина (маркера формирова-
ния костной ткани) и высокой — СТх (маркера костной 
резорбции). Полученные результаты согласуются с дан-
ными зарубежных исследователей, хотя высокая частота 
случаев гипокальциемии ранее не была описана, что, 
вероятно, обусловлено небольшими выборками (от 7 до 
24 человек) [5, 6, 12], однако также может быть след-
ствием более активного назначения пищевых добавок, 
содержащих кальций. Дефицит 25(OH)D при дистрофи-
ческой форме ВБЭ связан как с нехваткой солнечного 
света (пациенты часто носят закрытую одежду, длительно 
находятся в помещении вследствие заболевания), так 
и с недостаточным поступлением витамина с пищей из-за 
недостаточности питания [13]. Вместе с тем активная 
форма витамина D (1,25(OH)2D3) при дистрофической 
форме ВБЭ не изменяется [5], что свидетельствует об 
отсутствии нарушений почечного 1�-гидроксилирования 
и может объяснить отсутствие повышения паратгормона 
в ответ на снижение витамина D. В нашем исследовании 
только у одного ребенка был выявлен вторичный гипер-
паратиреоз, при этом уровень витамина D не был кри-
тически низким (25 нг/мл), однако содержание кальция 
находилось на нижней границе референсного интервала 
(2,24 ммоль/л). Все это указывает, по нашему мнению, на 
необходимость приема пищевых добавок, содержащих 
как витамин D, так и кальций.

В проведенной работе мы впервые изучили пока-
затели костного ремоделирования у детей с дистро-

фической формой ВБЭ. Согласно полученным резуль-
татам, резорбция костной ткани преобладает над 
кос теобразованием, что объясняется не только нутри-
тивной недостаточностью и дефицитом витамина D, но 
и вынужденным ограничением подвижности пациентов 
с данной формой заболевания ввиду болевого синдро-
ма, контрактур суставов и/или слабости, вызванной 
анемией [14]. Отсутствие механической нагрузки на 
костно-мышечный каркас негативно влияет на анаболи-
ческие процессы в организме, включая формирование 
костной ткани [15]. Именно поэтому пациентам с дис-
трофической формой ВБЭ необходимо поддерживать 
максимально возможный в каждом конкретном случае 
уровень физической нагрузки. Кроме того, длительное 
заживление ран в сочетании с инфицированием вызы-
вает состояние хронического воспаления, которое ини-
циирует повышение концентрации цитокинов [16]. Так, 
некоторые цитокины увеличивают активность остеокла-
стов, например, TNF-� и IFN-� стимулируют образование 
остеокластов как напрямую, так и через RANKL (лиганд 
к рецептору RANK), суммарно оказывая катаболический 
эффект на костную ткань [17–20]. Возможно, этот фено-
мен лежит в основе выявленного нами преобладания 
резорбции над формированием костной ткани и являет-
ся основой нарушения фосфорно-кальциевого обмена 
у детей с ВБЭ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
У детей с дистрофической формой ВБЭ часто наблю-

дается сопутствующая патология скелета, которая пред-
ставляет собой замедление линейного роста и развитие 
остеопороза или остеопении. Исследование показало, что 
признаки преобладания костной резорбции над процес-
сами костеобразования имеются у большинства детей 
с ВБЭ. В связи с этим мы полагаем, что все дети с дис-
трофической формой ВБЭ нуждаются в приеме пищевых 
добавок, содержащих витамин D и кальций, для про-
филактики нарушений фосфорно-кальциевого обмена. 
При этом все пациенты должны получать необходимое 
лечение язв и эрозий кожного покрова для купирования 
хронического воспаления, а также поддерживать доста-
точный и вместе с тем безопасный уровень физической 
активности.
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Пренатальные ультразвуковые 

признаки синдрома Корнелии 

де Ланге у монохориальной двойни: 
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Обоснование. Синдром Корнелии де Ланге — редкое генетическое заболевание, проявляющееся низким ростом, 
аномалиями конечностей, черепно-лицевыми дисморфиями и задержкой психического развития. Пренатальное 
выявление синдрома является актуальной задачей ультразвуковой диагностики. Описание клинического слу-

чая. При ультразвуковом исследовании монохориальной двойни во II триместре беременности была установлена 
задержка роста внутриутробных детей (показатели массы тела — менее 1-го перцентиля) без патологических изме-
нений маточно-плодово-плацентарного кровотока (по данным доплерографии). Отмечено многоводие. По данным 
фетальной эхокардиографии обнаружена транспозиция магистральных артерий у первого внутриутробного ребенка. 
Изучение лицевых структур внутриутробных детей показало вдавление переносицы, вздернутый нос, длинный фильтр 
и микрогнатию. У второго внутриутробного ребенка определены редукционные пороки верхних конечностей. С левой 
стороны отсутствовала одна кость предплечья, предположительно, локтевая, лучевая кость укорочена, имелась оли-
годактилия (визуализировали 2 пальца). На правой кисти отсутствовал безымянный палец, имелась клинодактилия 
пятого пальца. Генетическое тестирование не было проведено из-за недоступности исследования в стране прожива-
ния и финансовых ограничений семьи для исследования за ее пределами. В 35 нед беременности преждевременно 
родились близнецы мужского пола массой тела 1680 и 1640 г (показатели массы тела — меньше 5-го перцентиля). 
После рождения младенцы были консультированы генетиком, установлен клинический диагноз «синдром Корнелии 
де Ланге». Ребенок с пороком сердца умер на 23-и сут жизни, второй в удовлетворительном состоянии выписан 
домой. Заключение. Синдром Корнелии де Ланге может проявляться у монохориальных близнецов. Диагностика 
задержки роста внутриутробного ребенка во II–III триместрах беременности без нарушения показателей маточно-
плодово-плацентарного кровотока, особенно в сочетании с многоводием, требует поиска структурных аномалий 
и оценки лицевых дисморфий, характерных для хромосомных или генетических заболеваний.
Ключевые слова: синдром Корнелии де Ланге, монохориальная двойня, пренатальная диагностика, клинический 
случай
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ОБОСНОВАНИЕ
Синдром Корнелии де Ланге (OMIM 122470, 300590, 

300882, 610759, 614701) — редкое генетическое забо-
левание, наследуемое по аутосомно-доминантному типу 
и обусловленное патогенными вариантами генов NIPBL, 
RAD21, SMC3, HDAC8 или SMC1A. Эти гены кодируют 
белки, которые являются компонентами когезинового 
комплекса [1]. Вместе с тем у более 25% пациентов 
с подозрением на синдром Корнелии де Ланге не уда-
ется обнаружить патологические варианты указанных 
генов, что свидетельствует о патогенетической роли 
иных генов [2]. Синдром Корнелии де Ланге характери-
зуется нарушением физических, когнитивных и поведен-
ческих характеристик индивида [1], проявляется низким 
ростом, аномалиями конечностей, черепно-лицевы-
ми дисморфиями и задержкой психического развития 
[3]. Назван синдром в честь голландского педиатра 
Корнелии де Ланге, которая в 1933 г. впервые опи-

сала аналогичные пороки развития у двух младенцев 
и 150 лет со дня рождения которой педиатры празд-
новали в 2020 г. [1]. Распространенность синдрома 
Корнелии де Ланге варьирует в широких пределах и, по 
разным данным, составляет 1 случай на 10–200 тыс. 
живо рожденных [1, 3].

Синдром проявляется характерными чертами лица, 
которые включают сильно изогнутые и/или густые бро-
ви с синофризом, длинные ресницы, вдавленную пере-
носицу, вздернутый нос, широкий и длинный фильтр, 
тонкие губы с опущенными уголками рта, микрогнатию 
и мелкие широко расставленные зубы [3–5]. Задержка 
роста начинает проявляться в пренатальном периоде 
[4, 5]. Редукционные пороки при синдроме Корнелии де 
Ланге в основном поражают верхние конечности, они 
варьируют от незначительных фаланговых аномалий до 
олигодактилии [4]. Аномалии верхних конечностей чаще 
наблюдаются у пациентов мужского пола [6], поражение 
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асимметричное у 65% пациентов, у 78% из них наблюда-
ется вовлечение правой кисти, и чаще они встречаются 
у людей с изменениями в гене NIPBL [7]. Редукционные 
пороки развития верхних конечностей при синдроме 
Корнелии де Ланге проявляются отсутствием предплечья, 
лучевым синостозом, отсутствием лучевой или локтевой 
кости, олигодактилией [5, 7]. Крайне редко отмечаются 
полидактилия [7], а также аномальное искривление (кли-
нодактилия) пятых пальцев [5, 7]. Описаны также случаи 
потери слуха, миопии, дисфункции желудочно-кишечного 
тракта, нарушений половых органов (крипторхизм, гипо-
плазия), удвоения матки [4]. Врожденная диафрагмаль-
ная грыжа, дефекты нёба, врожденные пороки сердца 
(дефекты межжелудочковой перегородки) и мочеполовой 
системы — самые частые, но не типичные признаки синд-
рома Корнелии де Ланге [1, 5].

Диагноз «синдром Корнелии де Ланге» может быть 
установлен по клиническим признакам [1, 3] и/или при 
идентификации патогенных вариантов в гетерозиготном 
сотоянии генов NIPBL, RAD21, SMC3, BRD4, а также 
патогенных вариантов в гемизиготном состоянии генов 
HDAC8, SMC1A [4, 6]. Наиболее частой генетической при-
чиной заболевания являются изменения гена NIPBL [6]. 
В совокупности изменения генов NIPBL, SMC1A и SMC3 
идентифицируются у 60–70% пациентов с синдромом 
Кор нелии де Ланге, которым диагноз был установлен кли-
нически [5]. Около 99% пациентов имеют изменения гена 
de novo [2, 5, 8]. Менее чем у 1% больных с синдромом 
Корнелии де Ланге, обусловленным изменениями гена 
NIPBL, гетерозиготное носительство выявляется у родите-
лей. Когда родители здоровы, риск для братьев и сестер 
пациента оценивается в 1,5% из-за возможности мозаи-
цизма зародышевой линии [8, 9]. Есть сообщения о пере-
даче измененного гена от отца к дочери, а также слу-
чаи X-сцепленной формы синдрома Корнелии де Ланге, 
вызванной изменениями в гене HDAC8, унаследованном 
от мозаичной матери [9].

Диагноз «синдром Корнелии де Ланге» обычно уста-
навливают после рождения, однако патологию можно 
заподозрить и в пренатальном периоде (во II–III триме-
страх беременности) с помощью ультразвуковых методов 
диагностики. Для демонстрации возможности пренаталь-
ной диагностики синдрома Корнелии де Ланге приво-
дим собственное наблюдение порока у монохориальной 
двойни.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Беременная М., возраст 34 года, домохозяйка. Нас-
тоящая беременность (срок 18 нед 5 сут) у женщины 
третья по счету, предыдущие завершились рождением 
двух здоровых детей. Мужу 40 лет, вредных привычек не 
имеет, условия труда безвредные. Супруги соматически 
здоровы, наследственность не отягощена (супруги и их 
близкие родственники каких-либо генетических синдро-
мальных патологий не имели), брак не родственный, 
живут в промышленном городе. При втором ультразву-
ковом скрининге (18 нед беременности), проведенном 
по месту жительства, обнаружены врожденные пороки 
развития кистей у одного внутриутробного ребенка из 
двойни. Для уточнения диагноза беременная направлена 
в наш центр.

Ультразвуковое исследование

Ультразвуковое исследование (УЗИ) беременной про-
ведено с использованием прибора экспертного класса 
RS80A-RUS (Samsung Medison, Республика Корея), с при-
менением конвексного датчика 4С-RS. В ходе УЗИ в поло-
сти матки обнаружена монохориальная диамниотиче-
ская двойня мужского пола. Предположительная масса 
тела внутриутробного ребенка А составила 209 ± 70 г 
(18-й перцентиль), внутриутробного ребенка Б — 
161 ± 50 г (менее 1-го перцентиля), дискордантность по 
массе тела — 23%. Внутриутробный ребенок А находился 

Prenatal Ultrasound Signs of Cornelia de Lange Syndrome 

in Monochorionic Twins: Case Study
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Background. Cornelia de Lange syndrome is rare genetic disease manifested by short stature, limb abnormalities, craniofacial 
dysmorphies, and developmental delay. Syndrome prenatal detection is crucial during ultrasound diagnosis. Clinical case description. 
Growth delay of both children (body weight indicators were less than the 1st percentile) without any pathological changes in utero-feto-
placental perfusion (according to Doppler) was revealed during the ultrasound examination of monochorial twins in the II trimester of 
pregnancy. Hydramnious was noted. Fetal echocardiography has revealed transposition of main arteries in the first intrauterine child. 
Examination of fetus facial structures has shown nose bridge depression, upturned nose, elongated filter, and micrognathy. Second 
child has shown features of heterotypic abnormalities of upper limbs. One forearm bone was missing on the left side, presumably 
ulnar, the radial bone was shortened, and there was oligodactyly (only 2 fingers were visualized). There was no digitus annularis on the 
right hand, and there was clinodactyly of the fifth finger. Genetic testing was not performed due to the inaccessibility of this method 
in the country of residence and the financial limitations of the family to perform it elsewhere. Male twins were born prematurely 
on 35th week of pregnancy with weight of 1680 and 1640 (body weight indicators were less than the 5th percentile). Babies were 
consulted by the geneticist after birth, clinical diagnosis of Cornelia de Lange syndrome was established. The child with heart defect 
died on the 23rd day of his life, the second was discharged in satisfactory condition. Conclusion. Cornelia de Lange syndrome may 
manifest in monochorionic twins. The diagnosis of intrauterine growth delay in the II-III trimesters of pregnancy, without impaired utero-
feto-placental perfusion, especially associated with hydramnious, requires searching for structural abnormalities and examination of 
facial dysmorphies specific for chromosomal or genetic diseases.
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в головном предлежании. При фетальной эхокардиогра-
фии у внутриутробного ребенка А был выявлен мышечный 
дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) 2,5 мм 
с право-левым шунтом. На скане сердца через три сосу-
да восходящая аорта смещена кпереди, легочный ствол 
не определялся (рис. 1). На серии сагиттальных срезов 
удалось визуализировать обе магистральные артерии. 
Прицельный поиск легочной артерии на поперечных ска-
нах показал, что клапан легочной артерии смещен кпе-
реди, создавая впечатление двойного отхождения маги-
стральных сосудов от правого желудочка (рис. 2). Анализ 
данного скана показал, что ход легочного ствола имел 

некоторый изгиб. Наличие угла между легочным стволом 
и артериальным протоком, по нашему мнению, являет-
ся характерным признаком транспозиции магистраль-
ных артерий. При цветовом доплеровском картирова-
нии выходных трактов сердца четко визуализировался 
изолированный поток, выходящий из левого желудочка 
(рис. 3). Наличие самостоятельного выходного тракта 
левого желудочка исключало двойное отхождение маги-
стральных сосудов от правого желудочка. Было диаг-
ностировано дискордантное вентрикулоартериальное 
соединение: отхождение аорты от правого желудочка, 
легочного ствола — от левого желудочка. При фетальной 
эхокардиографии внутриутробного ребенка Б патологиче-
ские отклонения не выявлены. Однако у внутриутробного 
ребенка Б была выявлена аплазия локтевой, гипоплазия 
лучевой кости слева с формированием односторонней 
косорукости. Кисти верхних конечностей с обеих сторон 
были аномальными — левая кисть выглядела культей 
с олиго- и синдактилией, а справа отмечалась деформа-
ция кисти с отсутствием безымянного пальца. На осно-
вании вышеизложенных данных был установлен диагноз 
«Беременность 18 нед 5 сут. Монохориальная диамнио-
тическая двойня. ВПС первого внутриутробного ребен-
ка. Транспозиция магистральных артерий. Мышечный 
ДМЖП. ВПР второго внутриутробного ребенка. Локтевая 
косорукость слева. Олигодактилия и синдактилия слева 
(кисть в виде культи). Деформация кисти и олигодакти-
лия справа».

Биохимический скрининг по хромосомным 

заболеваниям

В 18 нед 5 сут беременности уровень альфа-фетопро-
теина (АФП) составил 1,02 МоМ (в норме 0,5–2,5 МоМ), 
хорионического гонадотропина (ХГЧ) — 1,22 МоМ (в нор-
ме 0,5–2,5 МоМ). По результатам скрининга женщина 
была проконсультирована кардиохирургом и генетиком, 
проведена беседа о необходимости оперативного лече-
ния ВПС после рождения ребенка, о возможности гене-
тических заболеваний. Семья отказалась от инвазивной 
диагностики и решила сохранить беременность, основы-
ваясь на религиозных убеждениях.

Рис. 1. Внутриутробный ребенок А из монохориальной двойни, 
18 нед 5 сут гестации, головное предлежание. Фетальная 
эхокардиография. Четырехкамерный срез сердца и скан через 
три сосуда: А — желудочки и предсердия нормальных размеров; 
Б — на срезе через три сосуда легочный ствол не определяется 
(он лежит ниже данного среза). Восходящая аорта увеличена 
и смещена вперед  
Fig. 1. Intrauterine child А from monochorionic twins, 18 weeks 
5 days of gestation, cephalic presentation. Fetal echocardiography. 
Four-chamber cut of the heart and scan through three vessels: 
А — ventricles and atrium of normal size; Б — the pulmonary trunk 
is not defined on this cut (it lies below). Ascending aorta is enlarged 
and dislocated forward

Примечание. LV (left ventricle) — левый желудочек; RV (right 
ventricle) — правый желудочек; LA (left atrium) — левое 
предсердие; RA (right atrium) — правое предсердие; Ao (aortic) — 
аорта; SVC (superior vena cava) — верхняя полая вена.  
Note. LV — left ventricle; RV — right ventricle; LA — left atrium; 
RA — right atrium; Ao — aorta; SVC — superior vena cava.

А Б

Примечание. LV (left ventricle) — левый желудочек; RV (right ventricle) — правый желудочек; PA (pulmonary artery) — легочная артерия; 
Ao (aortic) — аорта.  
Note. LV — left ventricle; RV — right ventricle; PA — pulmonary artery; Ao — aorta.

Рис. 2. Внутриутробный ребенок А из монохориальной двойни, 18 нед 5 сут гестации, головное предлежание. Фетальная 
эхокардиография. Сканы через магистральные артерии. При изменении доступа удалось оценить ход и клапан легочной артерии. 
А — четырехкамерный срез; Б — легочный ствол с продолжением в артериальный проток, отчетливо виден клапан легочной артерии 
и изгиб в ходе сосуда; В — аорта
Fig. 2. Intrauterine child А from monochorionic twins, 18 weeks 5 days of gestation, cephalic presentation. Fetal echocardiography. Scans 
through the main arteries. It was possible to evaluate pulmonary artery and pulmonic valve. А — four-chamber cut; Б — pulmonary trunk 
with following ductus arteriosis, pulmonic valve is clearly visible as well as the vessel; В — aorta

А Б В
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Динамика беременности

Повторное УЗИ проведено в 26 нед беременно-
сти. Отмечалось нарастание многоводия, максималь-
ный вертикальный размер бокового кармана — 11 см. 
Предполагаемая масса тела внутриутробного ребен-
ка А составил 658 ± 58 г (< 1-го перцентиля), внутриут-
робного ребенка Б — 650 ± 50 г (< 1-го перцентиля). 
По данным доплерографии показатели маточно-плодо-
во-плацентарного кровотока в пределах нормы (рис. 4). 
При фетальной эхокардиографии внутриутробного ребен-
ка А отмечалось преобладание размеров правых отделов 
сердца над левыми, транспозиция магистральных арте-
рий была подтверждена (рис. 5). Более детально были 
изучены редукционные пороки верхних конечностей 
внутриутробного ребенка Б (рис. 6), а также лицевые 
структуры внутриутробных детей А и Б. В обоих случаях 
отмечен длинный фильтр, вздернутый нос, вдавленная 
переносица и микрогнатия. Лобные кости не выступа-
ли. Твердое нёбо без дефектов (рис. 7). Заключение: 
«Беременность 26 нед, прогрессирует. Монохориальная 
диамниотическая двойня. Многоводие. Синдром задерж-
ки роста обоих внутриутробных детей. МВПР. У первого 
внутриутробного ребенка — ВПС. Транспозиция маги-
стральных артерий. ДМЖП. У второго внутриутробного 
ребенка — аплазия локтевой кости и гипоплазия лучевой 
кости слева. Олиго- и синдактилия слева (кисть в виде 
культи). Олигодактилия справа».

Учитывая многоводие, а также задержку роста и струк-
турные аномалии у внутриутробных детей, было запо-
дозрено генетическое заболевание. Конотрункальный 
порок, имеющийся у одного внутриутробного ребенка, 
указывал на необходимость исследования на синдром 
Ди Джорджи, однако пороки развития второго внутри-
утробного ребенка — сочетание косорукости, олигодак-
тилии и лицевых дисморфий — требовали рассмотрения 
других редких синдромов. Женщине повторно предложе-
на инвазивная диагностика (кариотипирование и FISH-
диагностика на синдром Ди Джорджи), от которой она 
отказалась. Женщина дважды (со слов — в 26 и 30 нед 
гестации) была госпитализирована в стационар по месту 

Примечание. LV (left ventricle) — левый желудочек; RV (right ventricle) — правый желудочек; LVOT (left ventricle output tract) — 
выходной тракт левого желудочка.  
Note. LV — left ventricle; RV — right ventricle; LVOT — left ventricle output tract.

Рис. 3. Внутриутробный ребенок А из монохориальной двойни, 18 нед 5 сут гестации, головное предлежание. Фетальная 
эхокардиография. Четырехкамерный срез сердца, цветовое доплеровское картирование потока крови через атриовентрикулярные 
клапаны и левый выходной тракт.  Отчетливо визуализируется выходной тракт левого желудочка. А — четырехкамерный срез 
в В-режиме; Б — потоки крови через атриовентрикулярные клапаны; В — левый выходной тракт 
Fig. 3. Intrauterine child А from monochorionic twins, 18 weeks 5 days of gestation, cephalic presentation. Fetal echocardiography. Four-
chamber cut of the heart, colour Doppler imaging of blood flow through atrioventricular valves and left outflow tract. Left ventricular outflow 
tract is clearly visualized. А — four-chamber cut in V-mode; Б — blood flows through atrioventricular valves; В — left outflow tract

А Б В

Рис. 4. Доплерография маточно-плодово-плацентарного 
кровотока у монохориальной двойни с задержкой роста 
в 26 нед беременности. Получены нормальные результаты 
скоростей кровотока при доплерографии. Кривая скоростей 
кровотока в артерии пуповины внутриутробного ребенка А — 
PI 0,68 (А), внутриутробного ребенка Б — PI 1,0 
(95-й перцентиль 1,44) (Б), в маточной артерии справа —
PI 1,0 (В), слева — PI 0,79 (95-й перцентиль 1,24) (Г)  
Fig. 4. Doppler sonography of utero-feto-placental perfusion in 
monochorionic twins with growth delay on 26th week of gestation. 
Normal results of blood flow rates were obtained during Doppler 
sonography. Blood flow rate curve in the umbilical cord artery 
of intrauterine child A — PI 0.68 (А), child B — PI 1.0 
(95th percentile 1.44) (Б), in the right uterine artery PI 1.0 (В), 
in the left — PI 0.79 (95th percentile 1.24) (Г)

А

Б

В

Г
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жительства, получала лечение по поводу многоводия 
и отставания массы тела внутриутробных детей. Однако 
достаточного положительного эффекта от лечения отме-
чено не было.

Исход беременности

В сроке 35 нед гестации у беременной отошли 
околоплодные воды, была проведена операция кеса-
рево сечение. Родились младенцы мужского пола, 

Примечание. RA (right atrium) — правое предсердие; RV (right ventricle) — правый желудочек; Ao (aortic) — аорта.  
Note. RA — right atrium; RV — right ventricle; Ao — aorta.

Рис. 5. Внутриутробный ребенок А из монохориальной двойни, 26 нед гестации, тазовое предлежание. Фетальная эхокардиография: 
А — на четырехкамерном срезе отмечается увеличение правых отделов сердца; Б, В — четко визуализируется отхождение аорты 
от правого желудочка в В-режиме и при ЦДК 
Fig. 5. Intrauterine child А from monochorionic twins, 26th week of gestation, pelvic presentation. Fetal echocardiography: А — right heart 
enlargement on the four-chamber cut; Б, В — aortic transposition from the right ventricle is clearly visualized in B-mode and on CDI

А Б В

Примечание. Кисти внутриутробного ребенка деформированы, отмечается олигодактилия с обеих сторон, синдактилия слева, 
многоводие.  
Note. The intrauterine child hands are deformed: oligodactyly on both hands, syndactyly on the left hand; hydramnious. 

Рис. 6. Внутриутробный ребенок Б из монохориальной двойни, 26 нед гестации. УЗИ, В-режим: А — левая кисть с олиго- 
и синдактилией; Б, В — правая кисть с деформацией кисти и олигодактилией 
Fig. 6. Intrauterine child B from monochorionic twins, 26th week of gestation. Ultrasound, В-mode: А — left hand with oligo- 
and syndactyly; Б, В — right hand with deformation and и oligodactyly

Рис. 7. Внутриутробный ребенок Б из монохориальной двойни, 26 нед гестации. Оценка лицевых структур внутриутробного ребенка. 
УЗИ, В-режим: А — профиль внутриутробного ребенка, отмечаются длинный фильтр, вздернутый нос, вдавленная переносица, 
микрогнатия, многоводие (1); Б — носогубный треугольник, отмечается длинный, широкий фильтр (указан стрелкой); В — твердое 
нёбо (2) без дефектов 
Fig. 7. Intrauterine child B from monochorionic twins, 26th week of gestation. Examination of facial features. Ultrasound, В- mode: 
А — lateral view: elongated filter, upturned nose, nose bridge depression, micrognathy, hydramnious (1); Б — nasolabial triangle, elongated, 
wide filter (shown with arrow); В — hard palate (2) is intact

А

А

Б

Б

В

В
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массой тела 1680 и 1640 г (меньше 5-го перцентиля). 
Лицевые дисморфии внутриутробных детей включали 
длинный, выступающий фильтр, вздернутый нос, вдав-
ленную переносицу и брови с синофризом (рис. 8). У пер-
вого новорожденного постнатально была подтверждена 
транспозиция магистральных сосудов. Ребенок прожил 
23 сут с летальным исходом. У второго новорожденного 
с косорукостью, олиго- и синдактилией слева и олиго-
дактилией справа (рис. 9) после рождения была выяв-
лена щелевидная расщелина мягкого нёба, которая 
не была диагностирована в ходе пренатального УЗИ. 
Второй младенец был выписан из роддома, состояние 
при выписке удовлетворительное. На момент послед-
него общения с родителями ребенку было 2 мес, масса 
тела — 2300 г, состояние ребенка оценивалось как 
удовлетворительное. Ребенок в возрасте 1 мес был 
повторно консультирован генетиком, выявлены фено-
типические проявления синдрома Корнелии де Ланге. 
Молекулярно-генетическое обследование не было про-
ведено из-за недоступности исследования в стране 
(Узбекистане) и финансовых ограничений семьи для 
проведения исследования за ее пределами.

Прогноз

Прогноз неблагоприятный. Наряду с нарушениями 
психического развития у детей с синдромом Корнелии 
де Ланге могут развиваться потеря слуха, миопия, дис-
функция желудочно-кишечного тракта, нарушение поло-
вого созревания [4]. При наличии тяжелых врожденных 
пороков сердца и диафрагмальной грыжи может потре-
боваться хирургическая помощь в раннем неонатальном 
периоде. По нашим данным (собственное наблюдение), 
ранее один младенец с конотрункальным пороком серд-
ца не дожил до хирургической коррекции. Дефекты нёба, 
аномалии развития верхних конечностей также требуют 
специфического лечения и реабилитации [1, 3].

ОБСУЖДЕНИЕ
Описан случай синдрома Корнелии де Ланге у монохо-

риальных близнецов. При типичных для данного синдро-
ма лицевых диcморфиях (у обоих младенцев) у одного из 
них наблюдались редукционные пороки верхних конеч-
ностей и дефект мягкого нёба, а у другого отмечался 
врожденный порок сердца (полная форма транспозиции 
магистральных артерий). 

Точная ультразвуковая диагностика синдрома Кор-
нелии де Ланге в пренатальном периоде затруднена 
[10, 11]. Специфических ультразвуковых признаков 
порока в конце I триместра беременности нет, хотя 
некоторые исследователи отмечали утолщение ворот-
никового пространства [10, 12] и снижение скрининго-
вых биохимических показателей — РАРР-А (pregnancy 
associated plasma protein А — плазменный протеин А, 
связанный с беременностью), АФП, ХГЧ [10]. Однако во 
II–III триместрах беременности все же можно заподо-
зрить данный порок, опираясь на часто встречающиеся 
признаки [12]. Одним из таких во внутриутробном пери-
оде является задержка роста внутриутробного ребенка 
[10, 13, 14]. Один из описанных нами монохориальных 
близнецов отставал в длине тела уже в 18 нед гестации. 
К 26-й нед беременности задержка роста наблюдалась 
у обоих внутриутробных детей, причем показатели мас-
сы тела были менее 1-го перцентиля. Однако, несмотря 
на отставание в физическом развитии, показатели 
маточно-плодово-плацентарного кровотока соответ-
ствовали нормальным значениям у обоих внутриутроб-
ных детей, что позволяло исключить плацентарную 

недостаточность. Также отмечалось увеличение количе-
ства околоплодных вод, которое было отмечено и други-
ми исследователями [11, 14].

Оценка лица внутриутробного ребенка имеет немало-
важное значение при постановке диагноза синдрома 
Корнелии де Ланге [13], и, по мнению многих авторов, 
лучших результатов можно добиться с помощью объем-
ной эхографии [13, 15]. У внутриутробных детей с синдро-
мом Корнелии де Ланге T. Marino и соавт. [16] наблюдали 
дефект губы, который сочетался с диафрагмальной гры-
жей. Носогубный треугольник у обоих внутриутробных 
детей в нашем наблюдении визуализировали четко, 
без дефектов. Твердое нёбо визуализировалось интакт-
ным, однако у внутриутробного ребенка Б после рож-
дения был выявлен небольшой дефект мягкого нёба. 
В нашем наблюдении при оценке профиля внутриутроб-
ного ребенка у близнецов отмечены характерные черты 
лица: небольшое утолщение кожи в периназальной обла-
сти, вдавленная переносица, вздернутый нос, длинный 
фильтр и микрогнатия. Эти признаки неспецифичны для 
какой-либо патологии, и аналогичную картину можно 
наблюдать при других синдромах, например синдроме 
Фринса, Паллистера–Киллиана, Робинова, Ди Джорджи.

Синдром Фринса (OMIM 229850) — редкое генети-
ческое заболевание с аутосомно-рецессивным типом 

Рис. 8. Фенотип близнецов с лицевыми дисморфиями 
при рождении: А — новорожденный близнец с ВПС; 
Б — близнец с косорукостью  
Fig. 8. Phenotype of twins with facial dysmorhia at birth: 
А — newborn twin with congenital heart disorder; 
Б — twin with clubhand

Рис. 9. Кисти новорожденного близнеца с редукционными 
пороками верхних конечностей: А — олигодактилия правой 
кисти, аплазия 4-го пальца, клинодактилия 5-го пальца; 
Б — косорукость, гипоплазия предплечья, олиго- и синдактилия 
слева  
Fig. 9. Hands of newborn twin with heterotypic abnormalities 
of upper limbs: А — right hand oligodactyly, 4th finger aplasia, 
5th finger clinodactyly; Б — clubhand, forearm hypoplasia, 
oligo- and syndactyly on the left

Примечание. Отмечаются длинные, густые, сливные брови 
и выраженное оволосение на голове, длинный, выступающий 
фильтр, запавшая переносица, тонкие губы с опущенными вниз 
уголками и маленький подбородок.  
Note. There are long, thick, coalesced eyebrows, and significant 
amount of hair on the head, long, protruding filter, nose bridge 
depression, thin lips with lowered down corners, and small chin.

А

А

Б

Б
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наследования, популяционная частота которого состав-
ляет 0,7 на 10 тыс. рождений [17]. Наиболее распро-
страненный признак синдрома Фринса — это диафраг-
мальная грыжа [17, 18]; примерно у 10% пациентов 
с диафрагмальной грыжей имеется этот синдром [18, 19]. 
Лицевые диcморфии при синдроме Фринса, имеющиеся 
у 25–30% больных, включают специфические грубые чер-
ты лица, выступающие надбровные дуги, вздернутый нос, 
макростомию, широкую верхнюю губу, микроретрогению, 
микрофтальмию, короткую шею, расщелины губы и/или 
нёба [17]. Аномалии дистальных отделов конечностей 
включают гипоплазию терминальных фаланг и ногтевых 
пластинок [20], однако в медицинской литературе опу-
бликованы сообщения о случаях эктродактилии с синдак-
тилией, поражения кисти с отсутствием отдельных паль-
цев и терминальных фаланг [21, 22]. Прогноз для жизни 
неблагоприятный, все дети обычно погибают в первые 
часы или сутки после рождения в связи с последстви-
ями диафрагмальной грыжи. У выживших отмечается 
умственная отсталость различной степени [22]. 

В описанных нами случаях отсутствие диафрагмаль-
ной грыжи и наличие задержки роста исключали синдром 
Фринса.

Синдром Паллистера–Киллиана (синдром мозаичной 
изохромосомы 12p, ОМIМ 601803) — редкое спора-
дическое хромосомное заболевание, которое характе-
ризуется тканеспецифичным мозаицизмом. Синдром 
Паллистера–Киллиана можно заподозрить при обнару-
жении в пренатальном периоде многоводия и диафраг-
мальной грыжи, а также ризомелической микромелии 
[23]. После рождения типичны тяжелая умственная отста-
лость, судороги, гипо- или гиперпигментация, лицевые 
диcморфии, включающие выступающий лоб с редкими 
волосами, гипертелоризм, вздернутый нос, плоский заты-
лок и короткая шея [23, 24]. Также к характерным призна-
кам синдрома относят диспропорциональное развитие 
конечностей с укорочением их проксимальных отделов, 
сопровождающееся контрактурами суставов и стойким 
ограничением объема активных движений [23, 24].

Синдром Робинова — редкое генетические заболева-
ние, характеризующееся мезомелическим укорочением 
конечностей, пороками развития лица и генитальными 
аномалиями. Его часто называют синдромом «с лицом 
плода», поскольку профиль лица и внешний вид этих 
пациентов напоминают 8-недельного внутриутробного 
ребенка [25]. Лицевые диcморфии включают широкий 
и выступающий лоб, гипоплазию средней части лица, 
короткий вздернутый нос, гипертелоризм, перевернутую 
V-образную верхнюю губу [25, 26]. 

В нашем наблюдении невыступающий лоб при оценке 
профиля внутриутробных детей позволил исключить синд-
ромы Паллистера–Киллиана и Робинова.

Синдром Ди Джорджи — хромосомная аномалия, воз-
никающая в результате делеции на длинном плече хро-
мосомы 22 (del 22q11.2) [27]. Конотрункальные пороки 
сердца наблюдаются в 75% случаях, гипопаратиреоз — 
в 60, задержка развития — в 38, нарушение функций 
мочеполовой системы — в 36, волчья пасть — в 9% всех 
случаев [27]. Распространенность синдрома Ди Джорджи 
составляет от 1 : 1000 до 1 : 6000 живорожденных [27, 28]. 
Летальность на 1-м году жизни составляет порядка 4% 
[27]. Синдром может быть заподозрен в пренатальном 
периоде по наличию конотрункального порока сердца 
у внутриутробного ребенка и при выявлении дополни-
тельных характерных лицевых диcморфий [28]. 

В нашем наблюдении наличие конотрункального 
порока и лицевых диcморфий у одного внутриутробного 

ребенка из монохориальной двойни давало возможность 
предполагать у этого внутриутробного ребенка синдром 
Ди-Джорджи.

В литературе также были описаны случаи синдрома 
Корнелии де Ланге с генитальными аномалиями, кистой 
брыжейки и поражением верхних конечностей [29]. Так 
как при синдроме Корнелии де Ланге чаще поражаются 
верхние конечности с развитием локтевой косорукости 
и олигодактилии, то во внутриутробном периоде возника-
ет необходимость дифференциальной диагностики дан-
ного порока с рядом генетических заболеваний, которые 
также характеризуются пороками предплечья и кисти. 

Синдром ЕЕС (ectrodactyly-ectodermal dysplasia-clef-
ting syndrome) — редкий генетический синдром, кото-
рый проявляется триадой признаков: расщелиной лица, 
эктродактилией конечностей и признаками эктодермаль-
ной дисплазии [30, 31]. Эктродактилия — это анома-
лия конечностей, которая характеризуется врожденным 
недоразвитием или отсутствием одного либо нескольких 
пальцев на руках и/или ногах. В случае отсутствия цен-
тральных пальцев формируется глубокий межпальцевый 
промежуток — расщелина, разделяющая конечность на 
две выраженные части, напоминая «клешнеобразную 
кисть» [31]. Очень часто у таких пациентов встречают-
ся врожденные пороки развития мочевыделительной 
 системы [30].

Акро-кардио-фациальный синдром (OMIM 600460) — 
редкий генетический синдром, характерными призна-
ками которого являются эктродактилия кистей и стоп, 
расщелина губы и/или нёба, диcморфизм лица, врожден-
ные пороки сердца и задержка умственного развития. 
Диcморфизм лица неспецифичен только для данного 
синдрома: отмечаются расщелины губы и/или нёба, низ-
ко расположенные большие аномальные уши, широкая 
и плоская переносица, вздернутый нос, микрогнатия, 
выступающие глаза, гипертелоризм и длинные ресни-
цы [32]. Также при акро-кардио-фациальном синдроме 
наблюдается задержка внутриутробного роста [32].

Синдром Смита–Лемли–Опитца — редкое заболе-
вание с аутосомно-рецессивным типом наследования, 
связанное с нарушением метаболизма холестерина 
[33]. Заболевание диагностируют у 1 из 20–40 тыс. 
новорожденных [33]. Пациенты с синдромом Смита–
Лемли–Опитца в большинстве случаев имеют отставание 
в умственном развитии, у 50% диагностируется аутизм 
[33, 34]. Типичными признаками заболевания являются 
низкая масса и длина тела при рождении, микроцефалия, 
деформированные и низко расположенные уши, косо-
глазие, короткий нос с широким кончиком и открытыми 
вперед ноздрями, микрогнатия и широкий альвеолярный 
край верхней челюсти, расщелина нёба. Также у таких 
пациентов отмечаются гипоспадия, крипторхизм и гипер-
трофия клитора. Часто наблюдаются врожденные пороки 
сердца, аномалии почек, паховые грыжи и гипоплазия 
тимуса [34]. Из скелетных аномалий чаще встречается 
постаксиальная полидактилия кистей и/или стоп, однако 
возможна эктро-, моно-, олиго- и брахидактилия, ради-
альная или ульнарная девиация пальцев, клинодактилия 
и различные синдактилии, а также ризо- и мезомеличе-
ское укорочение верхних конечностей [33, 34].

Синдром Холта–Орама — редкий синдром с ауто-
сомно-доминантным типом наследования, сочетающий 
пороки развития опорно-двигательного аппарата и сер-
дечно-сосудистой системы [35]. Распространенность синд-
рома — 1 на 100 тыс. живорожденных [36]. Сердечные 
пороки могут быть представлены септальными дефекта-
ми, конотрункальными пороками и аномальным веноз-
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ным возвратом легочных вен [35, 36], пороки верхних 
конечностей — синостозом лучевой и локтевой костей, 
их частичным или полным отсутствием, а также клино- 
и синдактилией, отсутствием первых пястных костей или 
отдельных пальцев [36]. 

Однако в нашем наблюдении аномалия сердца 
и редукционные пороки конечностей не были обнаруже-
ны у одного и того же внутриутробного ребенка, что дало 
возможность исключить данный порок.

TAR-синдром (thrombocytopenia, aplasia of the radial — 
тромбоцитопения с отсутствием лучевых костей, OMIM 
274000) является синдромом с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующимся тромбоцито-
пенией и двусторонним отсутствием лучевых костей при 
наличии больших пальцев обеих рук с выраженной ради-
альной девиацией кистей [37]. Распространенность — 
1 на 100 тыс. новорожденных [38]. Редкими симптомами 
для данного заболевания выступают расщелина нёба, 
низкий рост, косоглазие, врожденные пороки сердца, 
желудочно-кишечного тракта, гениталий и почек [37, 38].

Таким образом, спектр дифференциальной диагно-
стики синдрома Корнелии де Ланге в пренатальном пери-
оде очень широк и включает различные генетические 
синдромы, которые характеризуются лицевыми дисмор-
фиями и редукционным поражением верхних конечно-
стей [39].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Синдром Корнелии де Ланге может проявляться 

у монохориальных близнецов. Этот факт важен для прак-
тических врачей в связи с относительной генетической 
однородностью таких детей. В пренатальном периоде при 
УЗИ во II–III триместрах беременности синдром Корне лии 
де Ланге необходимо заподозрить и включить в диффе-
ренциально-диагностический ряд при обнаружении таких 
признаков, как: 
• задержка роста внутриутробного ребенка/детей с нор -

мальными показателями доплерографии маточ но-
плодово-плацентарного кровотока; 

• сочетание задержки роста с многоводием; 
• лицевые дисморфии в виде вздернутого носа с вдав-

ленной переносицей, длинного фильтра, тонких губ 
с опущенными уголками рта, микрогнатии; 

• аномалии верхних конечностей в виде локтевой апла-
зии, олиго- и клинодактилии; 

• врожденные пороки сердца (в нашем наблюдении 
конотрункальный порок — транспозиция магистраль-
ных артерий); 

• дефект нёба. 
При подозрении синдрома Корнелии де Ланге у вну-

триутробного ребенка беременная должна быть прокон-
сультирована генетиком для уточнения тактики диагно-
стики генетических синдромов, определения прогноза 
заболевания и дальнейшего ведения беременности.
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В обзоре анализируются опубликованные данные о профилактических мерах по борьбе с развитием метаболическо-
го синдрома (МС) у детей. В современных международных исследованиях, проводимых в развивающихся странах, 
обсуждаются широкий диапазон рисков и территориальная дифференциация в состоянии здоровья детей с МС. Для 
поиска статей использовались базы PubMed, SCOPUS и Web of Science. В обзоре литературы 12 источников, статьи 
опубликованы в период с 2020 по 2021 г. Данная проблема малоизученна и требует проведения дополнительных 
клинических исследований  и определения новых аспектов превентивных мер по борьбе с развитием МС у детей. 
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ВВЕДЕНИЕ
В настоящее время среди населения детского воз-

раста увеличилась распространенность избыточной 
массы тела и ожирения из-за недостаточной физиче-
ской нагрузки и нерационального питания. Помимо 
стран с высоким уровнем дохода, частота увеличивается 

и в странах с низким и средним уровнем доходов [1]. 
В 2016 г., по данным Всемирной организации здра-
воохранения (ВОЗ), 41 млн детей имели избыточную 
массу тела или страдали ожирением, почти 50% из них 
были в возрасте до 5 лет. Избыточную массу тела или 
ожирение среди детей и подростков старше 5 лет имели 
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340 млн человек, распространенность избыточной мас-
сы тела в данной возрастной группе резко возросла — 
с 4% (в 1975 г.) до более 18% (в 2016 г.) при почти равной 
доле среди обоих полов (18% среди девочек и 19% среди 
мальчиков). Распространенность ожирения в этой воз-
растной группе составляла < 1% в 1975 г., а в 2016 г. она 
достигла > 124 млн человек (6% девочек и 8% мальчиков) 
[1, 2].  Российскими исследователями также ведутся рабо-
ты по изучению избыточной массы тела и ожирения [3, 4], 
роли ожирения в развитии метаболического синдрома 
[5] и перспективы научных исследований в области про-
филактики детской инвалидности [6]. Для обобщения 
текущих данных о распространенности метаболического 
синдрома (МС) в детском возрасте и для планируемого 
проведения сравнения с результатами исследований, 
полученными на территории Российской Федерации, 
а также для привлечения внимания к проблеме сохраняю-
щихся разногласий между различной диагностикой МС 
в педиатрической популяции был проведен обзор публи-
каций, отражающих опыт развивающихся стран мира.

Высокий уровень ожирения и недостаточности физи-
ческой активности, а также рост заболеваемости сахар-
ным диабетом 2-го типа в педиатрической популяции 
в странах Персидского залива и Ближневосточного 
регио на диктует необходимость проведения новых иссле-
дований в сфере профилактических мер по борьбе с раз-
витием МС у детей [7]. Целью работы W. Saeed и соавт. 
было изучение распространенности МС у детей школь-
ного возраста в Йемене [7]. Основным выводом данного 
исследования является то, что дети подвержены потенци-
альному риску ожирения, МС и преддиабета, несмотря на 
их низкую выявляемость. Результаты указанной работы 
подчеркивают необходимость раннего выявления МС 
и тщательного наблюдения за детьми, подверженны-
ми риску, что является важным этапом формирования 
стратегии оказания первичной медицинской помощи, 
которая будет способствовать эффективному предотвра-
щению развития МС в педиатрической популяции [7]. 

Многоцентровое исследование CASPIAN-V проведено 
среди 3843 учащихся в возрасте от 7 до 18 лет, кото-
рые были отобраны методом многоступенчатой страти-
фицированной кластерной выборки из 30 провинций 
Ирана [8]. Сравнивали индекс массы тела (ИМТ) и обхват 
талии для выявления компонентов риска развития МС 
у детей школьного возраста. Средний возраст участников 
(52,3% мальчиков) составил 12,4 ± 3,05 года. Cвязь меж-
ду объемом талии и МС в комплексной оценке рисков 
оказалась сильнее в сравнении с ИМТ у детей школьного 
возраста, подчеркивая важность привлечения большего 
внимания к абдоминальному ожирению в детстве [8]. 

МС стал одной из основных проблем общественного 
здравоохранения во всем мире в связи с его суще-
ственной корреляцией с повышенным риском разви-
тия сахарного диабета 2-го типа и сердечно-сосудистых 
заболеваний у детей и подростков [9]. Исследование 
A. Alowfi и соавт. было направлено на определение рас-
пространенности факторов риска МС среди подрост-
ков в Саудовской Аравии. Данное кросс-секционное 
исследование проводилось в двух школах для девочек, 
из 808 студенток 172 обучающихся в возрасте от 12 до 
19 лет приняли в нем добровольное участие. Были про-
анализированы демографические данные, изучены антро-
пометрические данные (кровяное давление, масса тела, 

рост, ИМТ и обхват талии), а также биохимический анализ 
крови натощак (глюкоза и триглицериды плазмы, липо-
протеиды высокой и низкой плотности). Проведенное 
исследование показывает, что МС распространен среди 
детей и подростков женского пола, страдающих ожирени-
ем и избыточной массой тела, но также присутствует сре-
ди тех, у кого ИМТ в пределах нормальных значений [9]. 

Из 234 детей в возрасте 6–11 лет 8,9% страдали МС. 
Были проведены анкетирование для оценки социаль но-
демографических данных, связанных с образом жизни, 
и антропометрические измерения. Распространенность 
МС в изучаемых группах имела прямую корреляцию 
с показателями ИМТ и росла с увеличением степени 
ожирения: ИМТ в норме (4,5%), при избыточной массе 
тела (16,7%), у лиц, страдающих ожирением (30,0%). 
Полученные результаты подтверждают необходимость 
незамедлительной разработки социально-профилак-
тических мероприятий в школах, направленных на 
снижение метаболических рисков в педиатрической 
 популяции [10]. 

Для предотвращения распространения ожирения 
требуется обладать знаниями об угрожающих послед-
ствиях избыточной массы тела и повышении риска раз-
вития таких опасных для жизни человека заболеваний, 
как атеросклероз, артериальная гипертензия, сахарный 
диабет, сердечно-сосудистые болезни, возникающих при 
избыточной массе тела. Целью исследования авторов из 
Турции R. Bozbulut и соавт. являлись оценка осведомлен-
ности детей об опасности ожирения и определение связи 
между уровнем знаний, приверженностью здоровому 
образу жизни, качеством пищевых привычек и наличи-
ем клинико-социальных факторов риска развития МС. 
В исследование включили 236 детей с избыточной мас-
сой тела (119 мальчиков и 117 девочек) в возрасте от 
10 до 14 лет. Антропометрические и биохимические 
измерения и определение МС были проведены в соот-
ветствии с консенсусом Международной диабетической 
федерации (IDF), и участники были разделены на две 
группы: с наличием или отсутствием МС. Проводилась 
оценка по шкале осведомленности детей об ожире-
нии и адаптированному для Турции индексу питания 
и здорового образа жизни. Среди исследуемой группы 
детей распространенность установленного МС состави-
ла 26,3%. Уровень осведомленности об опасности ожи-
рения был значительно ниже в группе детей с диагности-
рованным МС по сравнению с группой здоровых детей. 
Авторы сделали вывод, что повышение осведомленности 
о факторах риска возникновения избыточной массы 
тела и негативных последствиях ожирения среди детей 
поможет снизить риск возникновения МС, сахарного 
диабета 2-го типа и сердечно-сосудистых заболеваний 
во взрослом возрасте [11].

Целью исследования A.K. Aalemi и соавт. было изу-
че ние связи между ожирением, МС и псориазом у детей 
в Афганистане. В исследовании приняли участие 113 па -
циентов, страдающих псориазом, и 113 здоровых 
детей в возрасте до 18 лет. Были проведены измере-
ния роста, массы тела, обхвата талии и артериального 
давления. Исследование показало, что у детей с диаг-
ностированным псориазом выше вероятность возник-
новения МС и сердечно-сосудистых факторов риска по 
сравнению с контрольной группой, включающей в себя 
здоровых детей [12].
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Проблема нерационального питания и пагубных при-
вычек заключается в том, что они приводят к разви-
тию ожирения и таких сопутствующих заболеваний, как 
инсулинорезистентность, МС, патологии сердечно-сосу-
дистой системы, которые являются ведущими причинами 
смертности у взрослого населения [13]. В исследовании 
I.N. López-Contreras и соавт. было проведено сравнение 
пищевых привычек, поведения и метаболического про-
филя детей, страдающих ожирением, матери которых 
посещали групповые занятия в медицинском учрежде-
нии, с теми, чьи родители получили только консультацию 
по вопросам питания. Рандомизированное клиническое 
исследование проводилось в течение 3 мес, в нем при-
няли участие 177 пар (мать и ребенок), 90 пар — в группе 
вмешательства (групповые занятия) и 87 пар — в кон-
трольной группе (консультация). Парами мать и ребенок 
было посещено 6 групповых занятий по пропаганде здо-
рового питания, что является альтернативным подходом 
к изменению привычек у детей с ожирением. Участники 
контрольной группы получали одну консультацию по пита-
нию. Были оценены частота потребления пищи, пове-
дение во время приема пищи дома и метаболический 
профиль. Вмешательство, направленное на детей, стра-
дающих ожирением, и их матерей, изменило некоторые 
пищевые привычки и поведение дома и повысило уро-
вень инсулина и HOMA-IR в условиях, когда им не была 
назначена специальная диета в качестве лечения и они 
не проявляли физическую активность. Таким образом, 
было доказано, что групповые профилактические заня-
тия, направленные на мать, могут изменить пищевые при-
вычки дома и быть дополнительным ресурсом медицин-
ских учреждений в управлении детским ожирением [13].

МС представляет собой кластеризацию гиперглике-
мии/инсулинорезистентности, артериальной гипертен-
зии, дислипидемии и ожирения, которые являются факто-
рами риска сердечно-сосудистых заболеваний, сахарного 
диабета 2-го типа и инсульта [14]. По данным S. Ambachew 
и соавт., увеличение распространенности МС наблюдает-
ся и в странах с низким и средним уровнем дохода, таких 
как Эфиопия [14], однако всеобъемлющей ее оценки не 
проводится. Полученные данные свидетельствуют о высо-
кой распространенности МС в Эфиопии, что подтверждает 
необходимость заблаговременного вмешательства для 
первичной профилактики возникновения этого состояния 
и последующего снижения связанной с ним заболеваемо-
сти и смертности. Было выявлено, что лица, ответствен-
ные за разработку профилактических мероприятий, врачи 
и заинтересованные стороны должны настоятельно реко-
мендовать эффективные стратегии в области контроля 
и профилактики возникновения МС [14]. 

В Индии R.R. Das и соавт. было проведено кросс-
секционное исследование в школах города Бхубанесвар. 
В него были включены школьники в возрасте от 6 до 
16 лет. Всего было обследовано 1930 детей на наличие 
избыточной массы тела на основе ИМТ. Из 1930 детей 
602 ребенка (31,2%) обучались в государственных шко-
лах и 1328 (68,8%) — в частных школах. В общей слож-
ности у 545 детей (28,2%) были выявлены избыточная 
масса тела или ожирение (383 (19,83%) и 162 (8,3%) 
соответственно). Распространенность избыточной массы 
тела / ожирения у школьников в возрасте от 6 до 16 лет 
в государственных школах составила 11,5%, а в частных 
школах — 35,8%. Данное исследование выявило более 

высокую распространенность МС и инсулинорезистент-
ности у школьников из Восточной Индии, которые имели 
избыточную массу тела или ожирение. Ухудшающаяся 
эпидемиологическая обстановка по прогрессированию 
ожирения подчеркивает необходимость разработки 
структурированного и последовательного выявления МС 
у детей, что позволило бы качественно исследовать 
его распространенность, краткосрочные и долгосрочные 
последствия для здоровья [2]. 

В исследовании A. Jankowska и соавт. в Польше при-
нял участие 591 ребенок в возрасте от 10 до 12 лет, 
страдающий избыточной массой тела или ожирением. 
Было отмечено, что некоторые из клинико-социальных 
предикторов возникновения МС могут быть скорректиро-
ваны, особенно те, которые относятся к изменению обра-
за жизни. Определение влияния этих факторов может 
помочь снизить риск развития МС и, следовательно, 
улучшить здоровье и качество жизни детей [15]. 

Целью исследования A. Pietrobelli и соавт. в Италии 
была проверка гипотезы о том, что дети, страдающие 
ожирением, переведенные на домашнее обучение во 
время пандемии новой коронавирусной инфекции 
COVID-19, будут демонстрировать неблагоприятные тен-
денции в поведении, связанном с образом жизни. Были 
получены данные, позволяющие сделать вывод, что при-
знание этих негативных побочных последствий имеет 
решающее значение для поддержания усилий по контро-
лю избыточной массы тела в педиатрической популяции. 
В зависимости от продолжительности эти неблагопри-
ятные последствия могут оказывать длительное воздей-
ствие на степень ожирения у подростка и взрослого [16].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Дети, страдающие ожирением, подвержены МС 

и риску развития сахарного диабета 2-го типа и сердеч-
но-сосудистых заболеваний. На данный момент имеется 
много сообщений о детях, страдающих ожирением, но 
недостаточно данных о детях, страдающих МС, зареги-
стрированных в детских учреждениях развивающихся 
стран. Текущие эпидемиологические исследования пока-
зали, что распространенность МС в детском возрасте 
высока в США, на Ближнем Востоке и в странах Южной 
Америки, причем наибольшая доля диагнозов МС при-
ходится на лиц с избыточной массой тела и ожирением. 
Большое количество различных определений МС в педиа-
трии создает вариации в данных о распространенности, 
полученных в ходе различных эпидемиологических обсле-
дований, что существенно затрудняет сравнение между 
ними. Кроме того, достоверность диагноза МС у детей для 
прогнозирования будущих негативных последствий для 
здоровья является довольно низкой. Отчасти это можно 
объяснить связанными с периодом пубертата измене-
ниями гормонального статуса и массы тела. Возникает 
необходимость формирования определения МС, которое 
было бы специфичным по гендерному признаку и геогра-
фическому региону.

Избыточная масса тела и ожирение у детей — все-
мирная эпидемия, требующая принятия срочных мер. 
Профилактические мероприятия и выявление клинико-соци-
альных предикторов, приводящих к развитию МС, должны 
стать одним из политических приоритетов для достижения 
успеха как на региональном, так и на мировом уровнях. 
Надлежащую диагностику МС и связанных с ним сопутствую-
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щих заболеваний необходимо начинать как можно раньше 
у детей и подростков, страдающих ожирением.
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12 февраля 2022 г. исполнилось 75 лет выдающему-
ся ученому-педиатру, государственному и обще-

ственному деятелю, лауреату премии Правительства 
Российской Федерации в области науки и техники, почет-
ному члену Союза педиатров России, академику РАН, 
профессору Александру Григорьевичу Румянцеву.

Родившись в украинском городе Новогеоргиевске 
в семье отца-фронтовика, он следует по стопам матери — 
детского врача: поступает на педиатрический факультет 
2-го МОЛГМИ им. Н.И. Пирогова. Окончив его с отличием 
в 1971 г., проходит в альма-матер путь от клинического 
ординатора до профессора, заведующего созданной им 
в 1987 г. кафедрой поликлинической педиатрии.

А.Г. Румянцев по праву считается основоположни-
ком службы детской гематологии и онкологии в России. 
В 1991 г. он организовал научно-исследовательский 
институт Минздрава России — Институт детской гема-
тологии (с 2005 г. — Федеральный научно-клинический 
центр детской гематологии, онкологии и иммунологии, 
с 2016 г. — Национальный медицинский исследова-
тельский центр детской гематологии, онкологии и имму-
нологии им. Дмитрия Рогачева), который возглавлял 
27 лет, в 2018 г. став его президентом и научным руко-
водителем Российской детской клинической больницы. 
НМИЦ детской гематологии, онкологии и иммунологии 
им. Дмитрия Рогачева в течение трех десятилетий оста-
ется головным учреждением в Российской Федерации 

по разработке программ диагностики и лечения гема-
тологических и онкологических заболеваний у детей 
и подростков, трансплантации гемопоэтических стволо-
вых клеток, клинической иммунологии, трансфузионной 
и генной терапии.

В том же 1991 г. на возглавляемой Александром 
Григорьевичем кафедре впервые в стране создается 
курс детской гематологии/онкологии для факультета усо-
вершенствования врачей в целях подготовки и сертифи-
кации профильных специалистов-педиатров в области 
гематологии и онкологии, который в 2004 г. преобра-
зуется в кафедру клинической гематологии, онкологии 
и иммунопатологии. Основным научным направлением 
кафедры стала организация кооперированных исследо-
ваний в лечении гемобластозов и опухолей головного 
мозга у детей, гемобластозов у подростков и моло-
дых взрослых.

В течение 42 лет (!) — с 1978 по 2021 г. — Алек-
сандр Григорьевич являлся главным внештатным спе-
циалистом — детским гематологом/онкологом Мин-
здрава России.

А.Г. Румянцев — автор более 1000 научных работ, 
в т.ч. 75 монографий и руководств, подготовил 75 докто-
ров и 134 кандидата медицинских наук. В 2004 г. избран 
членом-корреспондентом, в 2011 г. — академиком 
Российской академии медицинских наук, в 2013 г. — 
академиком Российской академии наук, в 2017 г. — чле-
ном Президиума РАН.

Широкую известность в России и за рубежом 
А.Г. Румянцеву принесли его фундаментальные и при-
кладные исследования в области детской гематологии 
и иммунологии, медицинской экологии, клинической 
иммунологии, физиологии и патофизиологии крови, регу-
ляции кроветворения и иммунного ответа, патогенеза 
и лечения наследственных и приобретенных заболе-
ваний крови у детей, интенсивной полихимиотерапии 
и иммунотерапии лейкозов.

Александр Григорьевич разработал методы диагнос-
тики и лечения болезней крови у детей, функциональные 
методы оценки клеток крови и костного мозга в норме 
и патологии. Он создал и внедрил в практику адъювант-
ные методы иммунотерапии лейкемии и рака мочевого 
пузыря. Под его руководством впервые в России выпол-
нены трансплантации стволовых пуповинных клеток 
детям с первичными иммунодефицитами, гематологи-
ческими и онкологическими заболеваниями и организо-
ваны системные исследования материнского и детского 
микрохимеризма. А.Г. Румянцев — автор руководств по 
клинической детской трансфузиологии и транспланта-
ции гемопоэтических клеток у детей, он и его сотрудни-
ки  внедрили диагностику и мониторинг онкологических 
заболеваний с помощью молекулярных зондов нуклеи-
новых кислот и их продуктов в сыворотке крови.

АЛЕКСАНДРУ ГРИГОРЬЕВИЧУ 

РУМЯНЦЕВУ — 75 ЛЕТ
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Широка и многообразна общественная деятельность 
Александра Григорьевича. Он депутат Государственной 
Думы Российской Федерации VIII созыва. Является 
вице-президентом Национальной медицинский пала-
ты России, членом Общественной палаты г. Москвы, 
Попечительского совета благотворительного фон-
да «Подари жизнь», Национального совета экспер-
тов по редким заболеваниям, почетным президентом 
Национального общества детских гематологов/онколо-
гов, членом научного совета и руководителем научной 
платформы «Онкология» Минздрава России, главным 
редактором журналов «Педиатрия» и «Вестник службы 
крови России», членом редакционных коллегий ряда 
медицинских журналов. В 2021 г. Правительством 
России он назначен председателем экспертного совета 
Фонда поддержки детей с тяжелыми жизнеугрожающи-
ми и хроническими заболеваниями «Круг добра».

Научно-педагогическая и общественная деятельность 
А.Г. Румянцева отмечена государственными наградами 
Российской Федерации: орденом Дружбы народов (1994), 
медалью «За заслуги перед отечественным здравоохра-
нением» (2003), орденом «За заслуги перед Отечеством» 
IV степени (2019) и целым рядом общественных наград 
и поощрений, в числе которых благодарственные письма 
Президента России, почетные грамоты Федерального 
Собрания Российской Федерации и Московской город-
ской Думы. Получило признание научное творчество юби-
ляра и за рубежом, о чем свидетельствуют почетная 

медаль Университета г. Монпелье (Франция, 1990), между-
народная премия Клавдия Галена (Prix Galien, 2013), орден 
Восходящего солнца с шейной лентой (Япония, 2018).

Особо подчеркнем: профессиональная судьба А.Г. Ру -
мянцева тесно связана с деятельностью Союза педиат-
ров России (СПР). Еще в далеком январе 1994 г. он был 
членом Президиума учредительной конференции Союза 
и в своем выступлении поддержал идею его создания, 
осветил значение этой организации для педиатрической 
науки и практики и был избран заместителем предсе-
дателя Исполнительного комитета СПР. С того времени 
Александр Григорьевич — постоянный член правления, 
активный участник съездов и конгрессов СПР, который 
отметил заслуги юбиляра избранием своим почетным 
членом и награждением медалью Г. Сперанского.

Может, о том, что медицина и педиатрия стали 
для А.Г. Румянцева счастьем, смыслом, необходимо-
стью, наиболее ярко говорит следующий факт: в семье 
Румянцевых 18 врачей (дети, внуки, племянники).

За спиной три четверти века, до ста лет — шагать 
и шагать. Да будет этот Ваш путь, глубокоуважаемый 
Александр Григорьевич, отмечен здоровьем, благопо-
лучием родных и близких, новыми достижениями в свя-
щенном, благородном деле сохранения и укрепления 
здоровья детей России.

Союз педиатров России,
коллектив НИИ педиатрии и охраны здоровья детей ЦКБ РАН



Электронная библиотека журналов издательства 
Союза педиатров России «ПедиатрЪ» 
Приглашаем вас посетить новые сайты журналов издательства и оценить их преимущества.
• Электронные версии журналов в открытом доступе, за исключением последнего года выпуска журнала 

«Вестник российской академии медицинских наук» 
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• Большой выбор медицинской литературы 
• Низкие цены 
• Удобная форма регистрации 
• Разные варианты доставки 
• Оперативная обратная связь 
• Актуальные новости от Союза педиатров России

https://www.rospedj.ru

http://pf.spr-journal.ru



Мероприятия

под эгидой Союза педиатров России в 2022 г.*
https://www.pediatr-russia.ru/information/events/

Название мероприятия
Дата 

проведения
Организаторы

Место
и формат 

проведения
Контакты организаторов

Цикл научно-образовательных онлайн-
вебинаров для детских врачей
и педиатрических медицинских сестер 
«Образовательные дни в педиатрии»

январь – 
декабрь

Союз педиатров России 
Москва, 
онлайн

orgkomitet@pediatr-russia.ru 

XIX Съезд педиатров России 
с международным участием 
«Актуальные проблемы педиатрии»

5–7 марта Союз педиатров России
Москва, 

гибридный
congress2022@pediatr-russia.ru

Конференция «Педиатр — педиатру: 
амбулаторная педиатрия от “А до Я”»

17 марта
Свердловское областное 
региональное отделение
Союза педиатров России

Екатеринбург, 
онлайн

Вахлова Ирина Вениаминова
vachlova-61@mail.ru

Конференция «Физическое развитие 
детей: современные подходы 
к оценке»

14 апреля
Удмуртское республиканское 
региональное отделение Союза 
педиатров России

Ижевск, 
гибридный

Вихарева Елена Геннадьевна 
avihareva@yandex.ru

Междисциплинарная конференция 
«Педиатрия на рубеже новых вызовов 
времени» 

15–16 
апреля

Свердловское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Екатеринбург, 
онлайн

Вахлова Ирина Вениаминова
vachlova-61@mail.ru

Школа педиатра: орфанные 
заболевания

21 апреля

ФГБОУ ВО Башкирский 
государственный медицинский 
университет Минздрава России, 
Министерство здравоохранения 
Российской Федерации, 
Региональная общественная 
организация по развитию педиатрии 
«Республиканское общество 
педиатров Башкортостана»,
Союз педиатров России

Уфа, онлайн
Яковлева Людмила Викторовна 
fock20051@mail.ru

Всероссийская научно-практическая 
конференция «Актуальные вопросы 
вакцинопрофилактики у детей»

21–22 
апреля

Иркутское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Иркутск, 
гибридный

Рычкова Любовь Владимировна
rychkova.nc@gmail.com

Республиканская научно-
практическая конференция 
«Современные аспекты диагностики 
и оказания реанимационной помощи 
недоношенным новорожденным 
при заболеваниях перинатального 
периода»

25 апреля
Мордовское региональное отделение 
Союза педиатров России

Саранск, 
гибридный

Балыкова
Лариса Александровна
larisabalykova@yandex.ru

Областная научно-практическая 
конференция «Актуальные вопросы 
педиатрии и неонатологии»

27 апреля
Тюменское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Тюмень, 
гибридный

Ушакова Светлана Анатольевна
ushakova_tgma@mail.ru 

Всероссийская научно-практическая 
конференция врачей-педиатров 
«Новые клинические рекомендации
в практике участкового педиатра»

28 апреля
Мордовское региональное отделение
Союза педиатров России

Саранск, 
гибридный

Балыкова Лариса 
Александровна
larisabalykova@yandex.ru

Сохраним здоровье детей – Сохраним здоровье детей – 
сохраним Россию!сохраним Россию!



Междисциплинарная конференция 
«Акушер и педиатр — ключевые точки 
взаимодействия»

15 мая
Свердловское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Екатеринбург, 
онлайн

Вахлова Ирина Вениаминова
vachlova-61@mail.ru

Научно-практическая школа 
«Актуальные вопросы педиатрии
в реальной клинической практике» 
совместно с IV Всероссийской 
мультимедийной конференцией 
«Редкий случай»

16–17 мая
Чеченское республиканское 
региональное отделение
Союза педиатров России

Грозный, 
гибридный

conference2022@pediatr-russia.ru

Научно-практическая конференция 
с международным участием 
«Приоритетные направления
в сохранении и укреплении здоровья 
детей»

31 мая

Министерство здравоохранения 
Кемеровской области, ФГБОУ ВО 
«Кемеровский государственный 
медицинский университет» 
Министерства здравоохранения 
Российской Федерации, Региональное 
отделение Союза педиатров
по Кемеровской области

Кемерово, 
гибридный

Вавилова Вера Петровна
vavilovavp@mail.ru

Междисциплинарная конференция 
«Педиатрия на рубеже новых вызовов 
времени» 

июнь
Свердловское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Екатеринбург, 
онлайн

Вахлова Ирина Вениаминова
vachlova-61@mail.ru

VIII Всероссийская мультимедийная 
конференция «Время жить»

26 августа Союз педиатров России
Москва, 

гибридный
orgkomitet@pediatr-russia.ru 

Конференция «Дни педиатрии 
на Смоленской земле» совместно 
с III научно-практической 
конференцией «Медико-социальные 
аспекты охраны материнства 
и детства»

16–17 
сентября

Смоленское региональное отделение 
Союза педиатров России

Смоленск, 
гибридный

Козлова Людмила Вячеславовна 
milkozlova@yandex.ru 

Всероссийская научно-практическая 
конференция с международным 
участием «Фармакотерапия
и диетология в педиатрии»

23–24 
сентября

Союз педиатров России
Ростов-
на-Дону, 

гибридный
conference2022@pediatr-russia.ru

Междисциплинарная конференция 
«Педиатрия на рубеже новых вызовов 
времени»

октябрь
Свердловское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Екатеринбург, 
онлайн

Вахлова Ирина Вениаминова
vachlova-61@mail.ru

Образовательная и научно-
практическая конференция 
«Некоторые вопросы практической 
педиатрии»

19 октября

ГБУЗ «Областная детская больница», 
г. Южно-Сахалинск, Министерство 
здравоохранения Сахалинской 
области, Союз педиатров России

Южно-
Сахалинск, 

онлайн

Фатеева Лариса Юрьевна 
l.fateeva@sakhalin.gov.ru 

Всероссийская научно-практическая 
конференция «Инфекционные 
заболевания у детей»

20 октября
Иркутское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Иркутск, 
гибридный

Рычкова Любовь Владимировна
rychkova.nc@gmail.com

Областная научно-практическая 
конференция «Актуальные вопросы 
педиатрии и неонатологии»

ноябрь
Тюменское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Тюмень, 
гибридный

Ушакова Светлана Анатольевна
ushakova_tgma@mail.ru

Всероссийская научно-практическая 
конференция врачей-педиатров 
«Рациональное питание в 
формировании и поддержании 
здоровья детей»

24 ноября
Мордовское региональное отделение 
Союза педиатров России

Саранск, 
гибридный

Балыкова Лариса 
Александровна
larisabalykova@yandex.ru

V Всероссийская мультимедийная 
конференция «Редкий случай»

6 декабря Союз педиатров России
Москва, 

гибридный
orgkomitet@pediatr-russia.ru

Междисциплинарная конференция 
«Педиатрия на рубеже новых вызовов 
времени» 

декабрь
Свердловское областное региональное 
отделение Союза педиатров России

Екатеринбург, 
онлайн

Вахлова Ирина Вениаминова
vachlova-61@mail.ru

* версия на 22 февраля 2022 года
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Уважаемые читатели!

Союз педиатров России объединил ведущих практических врачей и ученых 
страны для написания данной энциклопедии. 
В книге представлена информация для будущих мам и пап, даны рекомен-
дации по подготовке к появлению в семье младенца, подробно освеща-
ются советы по уходу за ребенком, рекомендации по питанию, болезням 
 детского возраста и их лечению. 
Вы научитесь определять, когда можно обойтись без помощи доктора, 
а когда требуется врачебная помощь. Найдете информацию о том, как 
помочь ребенку в неотложной ситуации и как распознать, что такая 
ситуация сложилась. Помимо этого, в книге изложены практические 
приемы психологической поддержки ребенка в трудной ситуации.
Интернет-зависимость, вредные привычки, половое воспитание — 
это только малая часть актуальных проблем, затронутых авторами.  
Энциклопедия будет полезна не только настоящим и будущим
родителям, но и врачам-педиатрам, а также студентам медицин-
ских вузов. 

Книгу можно приобрести на сайте
www.spr-journal.ru
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