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Дмитрий Егорович Горохов (1863–1921) — 

основоположник детской хирургии 

и организатор охраны детства в Москве

Из истории педиатрии

В.Н. Шелкова

https://doi.org/10.15690/vsp.v22i3.2570

ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского ДЗМ, Москва, Российская Федерация

Статья посвящена Дмитрию Егоровичу Горохову — яркому представителю московской педиатрической школы. 
Главный врач и директор Софийской детской больницы в Москве, Д.Е. Горохов широко известен как автор первого 
отечественного руководства по детской хирургии и по праву считается основоположником данной клинической дис-
циплины. Под его руководством была разработана тактика лечения таких социально значимых заболеваний у детей, 
как аппендицит, туберкулез костей и суставов, опухоли, различные пороки развития. Д.Е. Горохов впервые обобщил 
опыт применения наркоза при хирургических операциях у детей. Он стал инициатором и организатором питания 
в городских школах Москвы. Показана научная, практическая, просветительская и общественная деятельность врача 
и ученого, внесшего значительный вклад в охрану детства.
Ключевые слова: Горохов Д.Е., охрана детства, оздоровительные технологии, школьная медицина, Софийская дет-
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Становлению педиатрии как науки и клинической 

дисциплины в России способствовали такие факторы, 
как развитие земской медицины, рост роли в организа-
ции медицинской помощи городских самоуправлений, 
совершенствование акушерской помощи и школьной 
медицины, деятельность медицинских организаций 
и научных обществ. Это подтверждает жизненный путь 
выдающегося представителя московской педиатриче-
ской школы, а также акушера-гинеколога и хирурга 
Дмитрия Егоровича Горохова. Автор первой отечествен-
ной монографии по детской хирургии, он внес большой 
вклад в развитие школьной медицины и организацию 
охраны детства в Москве.

РЕЗУЛЬТАТЫ АНАЛИЗА
Дмитрий Егорович Горохов родился 2 февраля 

1863 года в многодетной семье священника в селе 
Никольское Краснополянской волости Елецкого уезда 
Орловской губернии (сейчас — Краснинский район 
Липецкой области) (рис. 1) [1, 2]. Будущий врач хорошо 
знал жизнь крестьянства, так как «еще ребенком помо-
гал отцу в поле, а матери — с детьми и по хозяйству» [2]. 
По свидетельству родных, православное духовно-нрав-
ственное воспитание взрастило в Дмитрии Егоровиче 
острое чувство справедливости и сострадания, которое 
и определило направление его жизни [3]. В 1881 году 
он успешно окончил Елецкую классическую гимназию 
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и поступил на медицинский факультет Императорского 
Московского университета. Как и в гимназии, Дмитрий 
Егорович, помимо учебы, работал, чтобы поддержать 
семью родителей [2, 3].

Окончив университет со званием лекаря, доктор 
Горохов поступил на службу земским врачом [2–4]. 
Возникшая в результате одноименной реформы 1864 го -
да земская медицина, построенная по участковому прин-
ципу, стала уникальным, не имевшим аналогов в мире, 
масштабным проектом развития сельского и провинци-
ального здравоохранения [5]. Дмитрий Егорович в тече-
ние 15 лет служил земским врачом в различных уездах 
Орловской, Смоленской и Московской губерний, оказы-
вая помощь в любое время всем, кто в ней нуждался. 
Отчеты доктора Горохова в этот период дают представ-
ление о масштабе деятельности земских медиков [4, 6, 
7]. В 1892 году численность населения участка, обслу-
живаемого Дмитровской земской больницей, которой 
он заведовал, составляла 40 тысяч человек. Им ока-
зывали помощь 2 врача, 4 фельдшера и акушерка [7]. 
Земская медицина постепенно усовершенствовалась. 
Расширение коечного фонда земских больниц с обо-
рудованием в них операционных позволяло постепенно 
отходить от разъездной «многоверстной» работы и значи-
тельно расширить возможности лечебной помощи [5–7].

Активный деятель Общества Русских врачей в память 
Н.И. Пирогова, доктор Горохов оставил много работ, 
посвященных насущным проблемам земской медици-
ны. Несмотря на оппозиционность Общества к власти 
и признания им необходимости «широких социальных 
реформ», труды Дмитрия Егорович носили сугубо профес-
сиональный характер [8–10] и не содержали политиче-
ских призывов [11–13].

Поражает широта тем, освещенных в статьях доктора 
Горохова в период его работы в земстве. Они сохраня-
ют свою актуальность и в современной медицине. Так, 
в 1899 году Дмитрий Егорович категорически возражал 
против устройства в губернских городах крупных больниц 
со специализированными отделениями (хирургически-
ми, гинекологическими, глазными и др.). За устройство 
стационара губернского значения в Смоленске выступил 
XI съезд земских врачей Смоленской губернии. Доктор 
Горохов настаивал на передаче таких стационаров 
в подчинение уездным земствам с сокращением в них 
количества коек. Содержание земствами «узких» вра-
чей-специалистов в таких больницах Дмитрий Егорович 
считал «безцельным <…> путем траты губернских 
средств». Оказание же специализированной медицин-
ской помощи, в том числе хирургической, офтальмологи-
ческой и акушерско-гинекологической, общепрактикую-
щими земскими врачами он находил возможным «путем 
отпусков врачей с научной целью на 3–4 месяца», то есть 
при их дополнительном обучении. Средства же, высво-
бодившиеся вследствие сокращения коек, Д.Е. Горохов 
считал необходимым направить на устройство новых 
участковых лечебниц, оснащенных операционными и мак-
симально приближенных к пациентам. Именно по такому 
пути децентрализации осуществлялось развитие хирурги-
ческой помощи в Московской губернии согласно поста-
новлению XIV съезда ее земских врачей [8].

Конечно, такой подход сейчас устарел. Нарастание 
объема информации в различных клинических дисципли-
нах и усложнение технического оснащения здравоохра-
нения неизбежно привели к необходимости подготовки 
«узких» врачей-специалистов и укрупнению стационаров. 
Однако Д.Е. Горохов подчеркивал, что устройство специали-
зированных отделений теряло смысл из-за их низкой транс-

портной доступности. В то 
время оказывать экстрен-
ную специализированную 
помощь в масштабе губер-
нии такие отделения не 
могли. Их оснащение прин-
ципиально не отличалось 
от такового участковых 
земских больниц [8].

Следует отметить, что 
повсеместное открытие 
специализированных ста-
ционарных отделений 
в нашей стране произо-
шло во второй половине 
 1960-х годов с образова-
нием крупных областных 
и районных больниц [14]. 
То есть Д.Е. Го рохов, опи-
сывая оптимальную мо-
дель организации меди-
цинской помощи в конце 
XIX — начале XX века, опе-
редил свое время больше 
чем на полстолетия.

Дмитрий Егорович считал полноценными помощни-
ками земских врачей квалифицированных фельдшеров 
и акушерок, получивших достаточное общее образование 
и профессиональную подготовку. Несмотря на дефицит 
кадров и высокую загруженность медицинского пер-
сонала в земствах, он категорически возражал против 
проекта известного акушера Д.О. Отта по подготовке 
«сельских повивальных бабок», призванных заменить 
помогавших женщинам в родах необразованных «бабу-
шек» [9]. Для допуска таких сельских акушерок к практике 
требовались грамотность и краткосрочное 8-месячное 
обучение. Доктор Горохов считал вред от привлечения 
таких специалистов даже большим, чем от «бабушек». 
Ведь последние, к которым женщины часто обраща-
лись из-за удаленности врачебной помощи, не вредили 
«по крайней мере в огромном большинстве случаев 
в нормальных родах» [9].

Высокий риск для рожениц при обращении к таким 
«сельским повитушкам» усугублялся тем, что они, «орга-
нически неспособные понять вредоносность микроба», 
будут самостоятельно и усердно производить гинеко-
логическое исследование несчастной роженицы» [9]. 
При этом за каждые роды сельская повитуха должна 
была официально получать приличное вознагражде-
ние (1–2 рубля). То есть, как справедливо отметил 
Дмитрий Егорович, «дешевая медицинская помощь 
всегда оказывалась дорогою». Обобщая опыт многих 
земств, доктор Горохов указывал на «полную несосто-
ятельность акушерских пунктов, удаленных от врача». 
Следовательно, его представления о рациональной 
организации родовспоможения на селе были близки 
к современным [9].

Д.Е. Горохов публиковал статьи методического харак-
тера, посвященные организации работы земских меди-
цинских участков специально для фельдшеров и акуше-
рок, считая важной их роль — как непосредственных 
помощников врачей, так и активных деятелей санитарно-
го просвещения [4, 10, 13].

Он справедливо полагал, что в основе охраны здо-
ровья населения должна лежать научно обоснованная 
профилактика. Важную роль в ее разработке он отводил 
статистическим методам. Говоря современным языком, 

Рис. 1. Дмитрий Егорович 
Горохов. Портрет из кабинета 
академика Г.Н. Сперанского 
Fig. 1. Dmitry Egorovich 
Gorokhov. Portrait from 
the cabinet of academician 
G.N. Speransky

Источник: Захарова И.Н. 
и соавт., 2018 [1].
Source: Zakharova I.N. et al., 
2018 [1].
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Дмитрий Егорович разрабатывал дизайн масштабных 
статистических исследований. Он предложил удобную 
в использовании практикующими врачами номенкла-
туру болезней взрослых и детей [11]. Введение в зем-
скую практику посемейной записи заболеваний служило 
выявлению факторов риска и ложилось в основу разра-
ботки профилактических мер [12]. В Московской губер-
нии посемейная регистрация была введена для сифили-
са, что позволяло определять эффективность лечебных 
мероприятий в предупреждении его внутрисемейной 
передачи. С помощью этого метода Д.Е. Горохов про-
анализировал данные 17 756 жителей из 2988 семей 
Дмитровского уезда Московской губернии и установил 
большую распространенность заболеваний глаз в семьях, 
где были больные сифилисом. В результате исследования 
он сделал вывод, что «как для изучения разнообразной 
болезненности в населении, так и для <…> правильной 
и постоянной борьбы с болезнями» необходима «точная 
многолетняя запись больных при стационарной органи-
зации участковой медицины, поступательно развива-
ющейся на почве широкой инициативы общественных 
учреждений» [12]. Дмитрий Егорович считал, что практика 
оказания помощи пациентам «летучими» медицинскими 
отрядами (такими как, например, летучие глазные отряды 
благотворительного Попечительства о слепых) не может 
серьезно бороться с болезнями. Подобные отряды имеют 
лишь «возможность оказать пособие в отношении послед-
ствий их» [12]. Как же справедливы эти слова сегодня, 
когда пациентам сокращенной в результате «реформ» 
и «оптимизации» сети стационаров и амбулаторий часто 
не в состоянии помочь мобильные медицинские бригады 
даже из высококвалифицированных врачей именитых 
медицинских учреждений!

Дмитрия Егоровича можно смело назвать хирургом, 
акушером, общепрактикующим врачом и педиатром наи-
высшей квалификации. Ему были подвластны операции 
из всех известных разделов хирургии: от офтальмоло-
гических [12] и нейрохирургических [15] до реконструк-
тивно-пластических и гинекологических [16–18]. Он 
оказывал помощь пациентам терапевтического профи-
ля [6, 7] и с инфекционными заболеваниями, включая 
сифилис и туберкулез [12, 15, 18]. Земство дало обшир-
ную педиатрическую практику. Дмитрий Егорович наблю-
дал за детьми отделения для подкидышей на 50 коек 
в возглавляемой им Смоленской губернской больнице, 
в яслях Елизаветинского благотворительного общества 
в Богородске, в земских училищах и школах. Он организо-
вал вакцинацию детей и санитарный надзор за детскими 
учреждениями [2, 6, 13].

Обращая внимание на высокую (более 50%) детскую 
смертность среди крестьянского населения, Д.Е. Горохов 
считал необходимым развитие широкой сети детских 
учреждения в земстве: дневных и круглосуточных яслей, 
приютов для детей разных возрастов, детских садов 
и учебных заведений, в том числе «приспособленных 
к воспитанию детей слабых, больных» [13]. В деле орга-
низации яслей и приютов он полагал целесообразным 
объединение усилий земских лечебниц с благотворитель-
ными обществами как ради материального обеспечения 
их деятельности, так для того «чтобы культурная работа 
общественных учреждений (земских и городских) и бла-
готворительных обществ шла рука об руку» [13]. Дмитрий 
Егорович считал обязательной работу детских учрежде-
ний «под непосредственным наблюдением врачей» [13]. 
Кроме того, он выступал за тесную связь учреждений для 
воспитания с лечебными учреждениями — «дабы было 
близкое взаимодействие между учреждениями, способ-

ствующими правильному развитию детского организма, 
и учреждениями лечащими, устраняющими уклонения 
в здоровье» [13]. Таким образом, доктор Горохов предви-
дел организацию современной педиатрической службы.

Признанием организаторских заслуг Дмитрия Его -
ровича является его избрание в земские руководя-
щие органы. Он служил в ревизионной комиссии Смо-
ленского Губернского Земского Собрания, секретарем 
Дмитровского уездного санитарного совета, а затем 
членом Московского губернского земского санитарного 
совета от Дмитровского уезда [2, 4, 8].

Блестящим завершением службы Д.Е. Горохова в зем-
стве стала защита в 1898 году в Военно-медицинской 
академии Санкт-Петербурга диссертации на степень док-
тора медицины. Ученый с «чувством глубокого уважения» 
посвятил свой труд земству Московской губернии [4]. 
В работе «Материалы к вопросу экстирпации матки и при-
датков per vaginam при применении пинцетов à demeure» 
были проанализированы способы выполнения операции 
с наложением на сосуды и последующим длительным 
оставлением в ране с целью гемостаза специальных 
пинцетов. Данный метод позволял сократить время опе-
ративного вмешательства и избежать массивной кро-
вопотери при наложении или соскальзывании лигатур, 
но его применение вызывало трудности в послеопера-
ционном ведении больных. В настоящее время такой 
способ проведения операций практически прекращен. 
Ценность исследования доктора Горохова заключается 
в расширении способов выполнения как широко распро-
страненной в гинекологической практике экстирпации 
матки, так и других оперативных вмешательств с пере-
вязкой сосудов, в том числе у детей. Дмитрий Егорович 
справедливо считал, что ни традиционный лигатурный, ни 
пинцетный способы гемостаза сами по себе не обладают 
абсолютными преимуществами или недостатками. Но 
«каждый способ с пинцетами à demeure бывает незаме-
ним в некоторых случаях или даже в некоторых моментах 
операции…» [4]. Обобщая свой опыт, он пришел к выводу, 
что «каждый оперативный случай при выборе метода опе-
рации нужно строго индивидуализировать» [4].

О своем служении в земстве доктор Горохов оставил 
благодарную память. В 1896 году земское собрание по 
ходатайству Санитарного совета «за заслуги Дмитрия 
Егоровича перед населением уезда и перед Дмитровским 
земством» поместило его портрет в Дмитровской зем-
ской больнице, которой он в течение 7 лет заведовал. 
А Богородское земство, где он служил до 15 октября 
1900 года, в лице своего собрания благодарило врача 
за «выдающуюся деятельность» [2]. И сейчас портрет 
Д.Е. Горохова занимает почетное место в Дмитровской 
областной больнице.

В 1900 году Д.Е. Горохов был избран действитель-
ным членом Акушерско-гинекологического общества при 
Императорском Московском университете и в октябре 
того же года получил должность старшего врача хирур-
гического отделения Московской Софийской детской 
больницы [2]. Переехав в столицу, Дмитрий Егорович про-
должил свое служение земству и провинции, так как эта 
первая в Москве детская больница принадлежала бла-
готворительному Ведомству учреждений Императрицы 
Марии. Здесь лечились дети из разных губерний, в том 
числе питомцы детских приютов Ведомства. А в 1905 году 
Д.Е. Горохов был утвержден директором и главным докто-
ром больницы, став достойным преемником трудившихся 
в ней выдающихся русских педиатров А.С. Кроненберга, 
Л.С. Высотского, Н.А. Тольского, Е.А. Покровского и его 
ученика Н.Ф. Филатова, Н.В. Яблокова [2, 15, 19]. Дмит-
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рий Егорович служил в Софийской больнице в течение 
21 года [2, 3]. Под его руководством вектор развития 
учреждения был окончательно направлен на оказание, 
говоря современным языком, высокотехнологичной 
специализированной медицинской помощи. Больница 
имела 50 хирургических и 50 терапевтических коек, из 
них 10 специально предназначались для грудных детей 
с матерями или кормилицами (рис. 2) [20]. Принимались 
дети до 12 лет — как для планового лечения, так и в экс-
тренном порядке, в том числе при травмах и отравле-
ниях. Софийская больница располагала рентгеновским 
аппаратом, здесь проводились эзофагоскопия, мик-
робиологические и морфологические исследования. 
С вступ лением в должность руководителя доктор Горохов 
ввел в практику публикацию публичных отчетов о дея-
тельности учреждения, которые содержали подробные 
сведения о новых методах лечения детей и являлись 
источником передового опыта [15, 18, 19].

Непреходящую актуальность имеют труды Д.Е. Го ро-
хова, посвященные аппендициту — ведущей причине 
перитонита у детей. Дмитрий Егорович указывал, что 
«все формы аппендицитов», в том числе «катаральная», 
часто называемая в начале ХХ века «терапевтическим 
аппендицитом», «должны подлежать хирургическому 
наблюдению, а большинство из них и хирургическому 
лечению» [16]. Опираясь на клинический опыт и данные 
морфологических исследований, он заключил, что «каж-
дый лишний день промедления в оперативной помощи 
сказывается громадным ущербом для сил организма 
вследствие огромной суммы поступления в организм 
токсинов…» [16]. Даже при прогностически неблагопри-
ятном осложнении заболевания разлитым перитонитом, 
когда «опускаются руки хирургов», то и тогда, по мнению 
Дмитрия Егоровича, «хирургия не должна бездейство-
вать» [16]. Особое внимание врач уделил возрастным 
особенностям аппендицита у детей, указывая, что у них 
«всегда нужно спешить с операцией, так как у них пери-
тонит обнаруживает большую наклонность к быстрому 
распространению» [16]. Именно такой подход к ведению 
пациентов с аппендицитом сейчас безальтернативен.

В работах доктора Горохова четко просматриваются 
современные подходы к лечению. Анализируя результа-
ты операции при саркоме у ребенка, Дмитрий Егорович, 
отмечая серьезность прогноза и высокую вероятность 
метастазирования и рецидива опухоли, надеялся, что 
«культурный уровень населения поднимется» и «начнут 
прибегать при злокачественных новообразованиях… 
к корректному лечению возможно раньше…», так как 
«точно определить наличность переносов при саркомах, 
в особенности первое появление их, при настоящих 
наших знаниях пока невозможно» [17]. В Софийской 
больнице проводилось микробиологическое исследо-
вание операционного материала и отделяемого ран 
с определением чувствительности к антисептическим 
средствам. По мнению Д.Е. Горохова, в таких исследова-
ниях было «мало практического интереса», но они обрели 
свою значимость при введении в клиническую практику 
антибиотиков [18].

В стационаре были разработаны методики предопе-
рационной подготовки и хлороформного наркоза у детей, 
что позволило снизить частоту операционной летально-
сти и осложнений [15].

В практику Софийской больницы доктором Гороховым 
были введены хирургическое лечение церебральных 
и спинномозговых грыж, детского церебрального пара-
лича, врожденных пороков развития аногенитальной 
области и мочевыводящих путей, новые способы кор-

рекции костно-суставных поражений при туберкулезе, 
реконструктивно-пластические операции, в том числе 
лица и кисти, послеоперационное лечение и реабилита-
ция с использованием массажа, бальнео- и физиотера-
пии [15]. Сохранилась дискуссия Д.Е. Горохова с извест-
ным акушером Г.Л. Грауэрманом о ведении родов при 
гидроцефалии плода. Дмитрий Егорович аргументиро-
ванно возразил оппоненту, считавшему краниоклазию 
неизбежной. Указывая на возможность оказания хирур-
гической помощи ребенку при гидроцефалии, он пред-
ложил провести в родах прокол головки с последующим 
акушерским поворотом для сохранения жизни младен-
ца [21]. Д.Е. Горохов положил начало пренатальной кура-
ции — перспективному направлению, развиваемому 
в больнице имени Н.Ф. Филатова [22].

Признавая равную значимость консервативных и опе-
ративных методов в лечении, Дмитрий Егорович считал, 
что они «должны дополнять друг друга, а не спорить 
между собою» [18]. Многие поступавшие в Софийскую 
больницу дети перед операцией нуждались в консерва-
тивном лечении. Здесь проводилась целенаправленная 
борьба с заносом и распространением детских инфек-
ций. Д.Е. Горохов разработал индивидуальный порядок 
назначения питания пациентам. Ослабленным и пере-
несшим операции детям назначалось питание с повы-
шенным содержанием белка [15, 19].

Д.Е. Горохов успешно сочетал медицинскую практику 
с научной, педагогической и общественной деятель-
ностью. В 1901 году он был избран приват-доцентом 
кафедры акушерства и женских болезней Московского 
университета, а в 1902 году — и кафедры клинической 
хирургии. Высокая компетентность и разносторонние 
интересы позволяли врачу состоять в 9 московских науч-
ных клинических обществах и, конечно, в Московском 
обществе детских врачей [2, 3].

Дмитрий Егорович принимал активное участие в орга-
низации и проведении врачебных съездов, где его опыт 
и идеи становились достоянием широкого круга специ-
алистов. На состоявшемся в конце 1903 года в Санкт-
Петербурге IV съезде российских хирургов он выступил 
с докладом «Бугорчатка костей и суставов у детей». В то 
время туберкулез костей и суставов нередко приводил 
к инвалидизации. Доктор Горохов считал нецелесообраз-
ным лечение пациентов с «хирургическим туберкулезом» 
в обычных больницах, настаивая на их обязательном 

Рис. 2. Пациенты Софийской детской больницы на прогулке 
в больничном парке 
Fig. 2. Patients of the Sofia Children’s Hospital on a walk in the 
hospital park

Источник: Горохов Д.Е., 1912 [20].
Source: Gorokhov D.E., 1912 [20].
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общеукрепляющем и курортном лечении [18]. Он был 
убежден, что широкое распространение заболевания 
и его весомый вклад в детскую смертность «обязуют 
к энергичному участию в деле изыскания всесторонних 
средств, общественных и государственных, в организа-
ции планомерной борьбы с бугорчаткою» [18]. На после-
довавшем сразу же после съезда российских хирургов 
IX Пироговском съезде врачей по предложению Дмитрия 
Егоровича было признано необходимым созвать всерос-
сийские съезды по туберкулезу и по борьбе с детской 
смертностью. Однако по политическим причинам они не 
состоялись [23, 24].

На Х Пироговском съезде (1907) по инициативе воз-
главляемой доктором Гороховым Комиссии по вопросу 
о борьбе с детской смертностью при Обществе русских 
врачей в Москве в первый и единственный раз была 
созвана секция по борьбе с детской смертностью [23, 24]. 
Выбранный ее председателем, Д.Е. Горохов выступил 
с докладом «О регистрации болезненности и смертности 
детей». Анализ регистрационных карт мог оказать суще-
ственную помощь в организации мероприятий по охране 
детства. Дмитрий Егорович представил образец «Карты 
для консультаций по вскармливанию и уходу за грудными 
детьми», очень близкой к современной истории развития 
ребенка [23–25].

Врач осознавал, что для преодоления высокой дет-
ской смертности как «громадного общественного зла» 
необходимо «объединение всех творческих сил стра-
ны» [23]. Д.Е. Горохов считал, что его следует осуще-
ствить под эгидой Пироговского движения. Он работал 
в Комитете по устройству Дома имени Н.И. Пирогова 
в Москве, где планировалось открыть «музей по воспи-
танию и гигиене детей в целях борьбы с детской смерт-
ностью» [24]. Однако этот проект не был реализован.

Постоянная Комиссия по вопросу о борьбе с детской 
смертностью при Обществе русских врачей в Москве 
стала ядром образованного в 1909 году Московского 
общества борьбы с детской смертностью. И Комиссию, 
и Общество первым возглавил Д.Е. Горохов, а его супруга 
Лидия Сергеевна стала их секретарем [23, 25].

На плечи Дмитрия Егоровича легли труды по орга-
низации молодого Общества, объединившего, помимо 
медиков, педагогов, предпринимателей, представителей 
аристократии и духовенства. Дмитрий Егорович обозна-
чил основные направления приложения общественных 
сил по борьбе с детской смертностью, проблема которой 
в Москве стояла очень остро. Ведь в начале ХХ века в сто-
лице умирал каждый третий ребенок младше года, а каж-
дый второй не доживал до пятилетнего возраста [25]. 
Основными направлениями по охране подрастающего 
поколения доктор Горохов считал широкое просвещение 
населения, охрану здоровья беременных, обеспечение 
квалифицированной помощи в родах, организацию сети 
учреждений для грудных детей по уходу и вскармливанию, 
снабжение младенцев доброкачественными замените-
лями грудного молока, внедрение в школах оздорови-
тельных мероприятий, дополнительного питания и про-
филактических врачебных осмотров [20, 25].

Под руководством Д.Е. Горохова и его супруги в Мос-
ковском обществе борьбы с детской смертностью была 
налажена работа школьной комиссии и организова-
на загородная «колония» для летнего отдыха ослаблен-
ных детей. Действовала отдельная лекционная комис-
сия. И хотя платные лекции не пользовались большим 
успехом, их издание сохранило для нас тексты Г.Н. Спе-
ранского, Д.Е. Горохова, Г.Л. Грауэрмана и других выдаю-
щихся врачей [25].

Дмитрий Егорович и Лидия Сергеевна с осторожностью 
относились к открытию Обществом консультаций по уходу 
и вскармливанию. Они считали устройство консультаций 
в Москве преждевременным из-за ограниченности средств 
и культурной отсталости населения. Главными задачами 
организации супруги Гороховы в тот период видели про-
светительскую деятельность, устройство летних детских 
«колоний» и физкультурно-оздоровительных площадок. Но 
успешная деятельность консультаций для младенцев при 
родильных домах Москвы опровергала эти представле-
ния. В начале 1911 года из-за разногласий по вопросам 
консультаций Московское общество борьбы с детской 
смертностью стояло на пороге раскола. В этих обстоя-
тельствах Д.Е. Горохов отошел от руководства Обществом. 
Избранные в Совет Общества педиатры Г.Н. Сперанский, 
Н.Ф. Альтгаузен, акушеры Г.Л. Грауэрман и И.К. Юрасов ский 
сохранили в его деятельности развитие помощи детям как 
раннего, так и более старших возрастов [25].

Во втором десятилетии ХХ века приоритетным направ-
лением общественной деятельности Д.Е. Горохова стала 
охрана здоровья учащихся. Как председатель Комиссии 
общественного здравия и член Комиссии о пользах и нуж-
дах общественных Городской Думы, Дмитрий Егорович 
заложил основы школьной медицины в городских обра-
зовательных учреждениях [3, 26, 27]. В Москве посто-
янно работала коллегия училищных врачей. В 1911–
1912 годах под их наблюдением находилось 331 учебное 
заведение с 59 908 учащимися [26]. Помимо регулярных 
«поголовных» и дополнительных осмотров детей с лабо-
раторным исследованием крови, врачи проводили оспо-
прививание и контролировали его эффективность. При 
заболеваниях глаз, полости рта и ЛОР-органов учащиеся 
направлялись на лечение врачами-специалистами в одну 
из пяти городских школьных амбулаторий [27]. На осно-
вании данных осмотров врачи с помощью педагогов про-
водили отбор кандидатов в загородные летние «колонии». 
Но городские и благотворительные средства позволяли 
организовать такой отдых лишь немногим из нуждающих-
ся детей (около 2% (1100 человек) из 16% (3847 человек) 
в 1910 году) [26]. Поэтому Дмитрий Егорович выступал 
за развитие оздоровительных технологий, не требую-
щих высоких затрат. К ним относились посменные одно-
дневные оздоровительные выезды — «полуколонии», 
экскурсии, физкультурные площадки с питанием, катки, 
дополнительное питание для нуждающихся школьников 
[26, 28]. Решению задач охраны здоровья подрастаю-
щего поколения активно помогал благотворительный 
Союз попечения об учащихся детях. В 1914–1915 годах 
Союз располагал 20 «колониями» и «полуколониями» 
для 1043 детей, 13 площадками для игр, 14 столовы-
ми для 1797 детей, 14 «очагами» для дошкольников на 
430 мест, 12 библиотеками-читальнями и 31 клубом. 
Дмитрий Егорович возглавлял Комиссию по физическому 
воспитанию входившего в Союз Пресненского общества 
попечения об учащихся детях. В 1915 году это Общество, 
охватившее помощью учащихся 26 школ Пресни, обес-
печило 127 нуждающихся детей летним загородным 
отдыхом, 115 — оздоровительными выездами, свыше 
1000 детей — экскурсиями и прогулками [28].

Велика заслуга Д.Е. Горохова в организации питания 
в школах Москвы [26, 28]. По данным анкетного опроса 
коллегии училищных врачей, при поддержке Городской 
управы в 1913–1914 учебном году в школах завтракали 
80,3% из 53 032 учащихся, причем половина из них полу-
чала питание бесплатно. К началу 1914 года в 329 (97%) 
училищах отпускались «улучшенные» горячие завтраки, 
включавшие широкий ассортимент блюд [27].
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Как врач и ученый, Д.Е. Горохов обладал независи-
мостью суждений, даже если его мнение отличалось 
от позиции большинства. Он полагал целесообразным 
наряду с роддомами сохранение практики домашних 
родов [29]. Дмитрий Егорович критически относился 
к отделению детей от родильниц в родовспомогательных 
учреждениях, поддерживая совместное пребывание мате-
ри и новорожденного. Он считал, что уход за ребенком 
после рождения исключительно персоналом придает ему 
«фабричный (массовый) характер», а мать «самым  фактом 
разобщения <…> морально угнетается» [30]. Доктор 
Горохов справедливо указывал на необходимость инди-
видуализации режима вскармливания и невозможность 
перекорма в первые дни жизни при частом прикладыва-
нии младенца к груди [30]. Он не одобрял физкультурные 
занятия школьников в помещениях, так как достаточные 
по площади спортивные залы в учебных заведениях отсут-
ствовали [28]. Многие предложения Д.Е. Горохова были 
реализованы на практике спустя десятилетия.

В тяжелые годы революционных потрясений Д.Е. Го -
ро хов остался во главе Софийской больницы. Как и в дни 
декабрьского вооруженного восстания в 1905 году, 
в годы Первой мировой войны больница приняла в свои 
стены раненых. В 1914–1917 годах здесь был раз-
вернут солдатский лазарет на 44 койки, где Дмитрий 
Егорович безвозмездно трудился в должности заведу-
ющего и врача-хирурга. Три забастовки младших служа-
щих в 1917 году привели к ограничению приема детей 
в стационар, но не остановили его работу. 1 августа 
1918 года Софийская больница перешла в ведение 
Московского Совета рабочих депутатов, и из-за высо-
кой востребованности ее коечный фонд был расширен 
вдвое. Вскоре после Октябрьской революции Дмитрий 
Егорович был удостоен звания профессора Московского 
университета [19].

Д.Е. Горохов служил на врачебном поприще до послед-
них дней жизни. Его скоропостижная смерть последовала 
29 декабря 1921 года. Последняя часть «Детской хирур-
гии» осталась неоконченной. По свидетельству коллег, 
он был «похоронен на Ваганьковском кладбище так же 
скромно, как жил» [2, 3].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Данные анализа подтверждают значимость вкла-

да Д.Е. Горохова, акушера, земского и детского вра-
ча, в развитие отечественной педиатрии и организа-
цию охраны детства в Москве. Признавая выдающиеся 
заслуги Дмитрия Егоровича, академик Г.Н. Сперанский 
поместил его портрет в своем рабочем кабинете вместе 
с корифеями отечественной педиатрии (см. рис. 1) [1]. 
Несомненно, труды Д.Е. Горохова — уникальный источ-
ник научных и практических идей в различных областях 
медицинского знания.
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Сердечно-сосудистые заболевания являются основной причиной инвалидизации и смертности населения по всему 
миру. Показатель сердечно-сосудистой смертности неуклонно растет даже на фоне масштабных профилактических 
мероприятий. Самым распространенным генетически обусловленным нарушением липидного обмена, которое слу-
жит основной причиной развития и прогрессирования заболеваний системы кровообращения, является семейная 
гиперхолестеринемия. Во всем мире насчитывается 6,8–8,5 млн детей c этой первичной дислипидемией. Ранняя 
(в детском возрасте) диагностика семейной гиперхолестеринемии важна для своевременного начала липидснижа-
ющей терапии с целью сокращения темпов прогрессирования атеросклероза и риска жизнеугрожающих сердечно-
сосудистых событий. Для повышения эффективности этих мероприятий в экономически развитых странах внедряются 
новые программы скрининга, изучаются новые биомаркеры болезни, разрабатываются гиполипидемические пре-
параты с новыми механизмами гиполипидемического действия.
Ключевые слова: дети, семейная гиперхолестеринемия, диагностика, липопротеиды низкой плотности, дислипиде-
мия, перспективные направления исследований
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ВВЕДЕНИЕ
В современном мире сердечно-сосудистые заболе-

вания (ССЗ) являются наиболее частой причиной смерти 
и инвалидизации населения. По оценкам Всемирной 
организации здравоохранения, каждый год от болез-
ней системы кровообращения умирают около 18 млн 
человек [1]. Причем смертность от этих причин неуклон-
но растет даже на фоне многочисленных профилакти-
ческих мероприятий, направленных на оздоровление 
населения и улучшение качества жизни пациентов [2, 3]. 
Дислипидемия — ведущая причина развития и прогрес-
сирования ССЗ [4, 5]. Известно, например, что каждое 
повышение концентрации общего холестерина в крови 
на 10% увеличивает риск развития ССЗ на 20–30% [6]. 
Суммарный экономический ущерб от ССЗ, связанных 
с гиперхолестеринемией, в Российской Федерации оце-
нивается примерно в 1,3 трлн рублей, что эквивалентно 
1,5% ВВП [4].

По данным NHANES (National Health and Nutrition 
Examination Survey, США), нарушение липидного обме-
на регистрируется у 20% подростков в возрасте от 12 
до 19 лет. Среди детей с ожирением распространен-
ность гиперлипидемии превышает 40% [7]. Результаты 
двух крупных исследований — многоцентрового PDAY 
(Pathobiological Determinants of Atherosclerosis in Youth, 
США) [8] и проспективного когортного Bogalusa Heart 
Study (США) [9] — продемонстрировали, что атеросклеро-
тический процесс может начинаться уже в детском воз-
расте. При этом было установлено, что степень покрытия 
поверхности интимы атеросклеротическими поражения-
ми связана с повышенными концентрациями общего 
холестерина, липопротеидов низкой плотности (ЛПНП) 
и триглицеридов, а также с более низкой концентрацией 
липопротеидов высокой плотности (ЛПВП) [9].

СЕМЕЙНАЯ ГИПЕРХОЛЕСТЕРИНЕМИЯ
Семейная гиперхолестеринемия — моногенное забо-

левание из группы первичных дислипидемий, сопровож-
дающееся повышенной концентрацией ЛПНП в плазме 
крови, ранним развитием атеросклеротического пораже-
ния магистральных сосудов и высоким риском развития 
сердечно-сосудистых заболеваний в молодом возрас-
те [10]. Практически у всех пациентов с гомозиготной 
формой семейной гиперхолестеринемии при отсутствии 
медикаментозной терапии атеросклероз развивается 
в возрасте до 20 лет, а продолжительность жизни состав-
ляет не более 30 лет [10].

Эпидемиология

Семейная гиперхолестеринемия — самое распро-
страненное генетически обусловленное нарушение 
липидного обмена [11]. Согласно результатам метаана-
лиза, включавшего данные 11 млн человек, распро-
страненность гетерозиготной формы семейной гипер-
холестеринемии составляет 1 случай на 313 человек. 
Семейную гиперхолестеринемию диагностируют в 10 раз 
чаще у людей с ишемической болезнью сердца (ИБС), 
в 20 раз чаще — с преждевременными сердечно-сосу-
дистыми событиями, в 23 раза чаще — у лиц с тяжелой 
гиперхолестеринемией [12]. В 90% стран мира распро-
страненность семейной гиперхолестеринемии неизвест-
на [11, 12]. По данным другого метаанализа, самая высо-
кая частота семейной гиперхолестеринемии отмечена 
среди темнокожих (1 : 192), а минимальная — у азиатов 
(1 : 400) [13]. Во всем мире приблизительно 35 млн 
человек с семейной гиперхолестеринемией, из них 6,8–
8,5 млн — дети; каждую минуту в мире рождается один 

ребенок с гетерозиготной формой семейной гиперхолес-
теринемии [14, 15]. В российском регистре РЕНЕССАНС 
(Регистр пациентов с семейной гиперхолестеринемией 
и пациентов очень высокого сердечно-сосудистого риска 
с недостаточной эффективностью проводимой гиполи-
пидемической терапии), по данным на вторую поло-
вину 2022 г., зарегистрированы около 2300 человек 
с семейной гиперхолестеринемией [16]. Гомозиготная 
форма семейной гиперхолестеринемии относится к ред-
ким заболеваниям, и ее предполагаемая распространен-
ность составляет 1 : 160 000–1 : 320 000 [17].

Генетические аспекты семейной 

гиперхолестеринемии

Семейная гиперхолестеринемия наследуется по 
ауто сомно-доминантному типу [18]. В 85–95% случаев 
к развитию заболевания приводят изменения в гене 
рецептора ЛПНП (LDLR) [19, 20]. По последним данным, 
93% вариантов гена LDLR отнесены к категории пато-
генных, а 7% охарактеризованы как варианты неопре-
деленной значимости [21]. В настоящее время известно 
более 2300 патогенных вариантов гена LDLR, способных 
нарушить функцию рецептора ЛПНП [22]. Вторая по 
частоте причина возникновения семейной гиперхолес-
теринемии — изменения в гене APOB аполипопротеи-
на В (апоB) [10]. Причем, согласно результатам крупного 
европейского исследования (дети из 8 стран), распрост-
раненность патогенных вариантов гена APOB в различ-
ных популяциях сильно варьирует — от 0% в Греции до 
39% в Чехии [23]. Интересно, что носители патогенного 
варианта гена LDLR имеют более высокие концентрации 
общего холестерина и ЛПНП, а также более выраженные 
проявления атеросклероза, чем носители патогенных 
вариантов гена APOB [10]. В 1–2% случаев семейная 
гиперхолестеринемия обусловлена изменением в гене 
PCSK9 [18, 19]. PCSK9 — белок, синтезируемый в печени 
и кишечнике и участвующий в разрушении рецепторов 
ЛПНП [17]. Уменьшение количества действующих рецеп-
торов еще больше усиливает функциональную актив-
ность гена PCSK9, что, в свою очередь, активирует 
синтез липопротеидов, содержащих апоВ, в печени. 
В конечном итоге это также приводит к повышению 
концентрации общего холестерина [10, 18]. Изменения 
в генах LDLRAP1 (адаптерный белок 1-го типа рецепто-
ра ЛПНП), ABCG5 (член 5-го подсемейства G АТФ-свя-
зывающей кассеты), ABCG8 (член 8-го подсемейства G 
АТФ-связывающей кассеты) и CYP7A1 (холестерол-7-�-
гидроксилаза) могут приводить к развитию очень редкой 
аутосомно-рецессивной (гомозиготной) формы семей-
ной гиперхолестеринемии [10, 20].

Редкий вариант гена APOE был обнаружен в семье 
с семейной гиперхолестеринемией во Франции [11]. 
В 2022 г. во французской когорте пациентов с первич-
ными дислипидемиями был исследован молекулярный 
спектр этого гена, что позволило выявить новые пато-
генные варианты гена APOE, которые, вероятнее всего, 
приводят к развитию семейной гиперхолестеринемии 
[11, 24]. Секвенирование генов LDLR, PCSK9, APOB 
и APOE выявило 76 носителей редкого варианта гена 
APOE. Кроме того, было обнаружено, что у носителей 
этого варианта гена АРОЕ удается добиться большего 
снижения концентрации ЛПНП в ответ на статины, чем 
у носителей патогенных вариантов гена LDLR [24]. Ранее 
с развитием семейной гиперхолестеринемии связывали 
вариант гена STAP1 (передающий сигнал адаптерный 
белок 1) [11]. Однако последующие исследования не под-
твердили этиологическое значение гена STAP1 [25, 26].
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В 2018 г. впервые была опубликована информация 
об олигогенной семейной гиперхолестеринемии [27]. 
Для этой формы характерно сочетание гетерозиготного 
варианта в одном из трех генов (LDLR, PCSK9 или APOB), 
вызывающих семейную гиперхолестеринемию, и гете-
розиготного варианта в генах LDLRAP1, ABCG5, ABCG8 
и АРОЕ [11]. В Японии был зарегистрирован первый 
гетерозиготный фенотип семейной гиперхолестерине-
мии, вызванный олигогенными вариантами генов PCSK9 
и ABCG5 [28]. В одномоментном исследовании, в котором 
принимали участие 500 пациентов с семейной гиперхо-
лестеринемией старше 18 лет, было доказано, что при 
наличии патогенных вариантов одновременно в несколь-
ких генах концентрация ЛПНП в плазме крови в среднем 
на 25% выше, чем при моногенной форме заболевания 
(6,8 ммоль/л против 5,4 ммоль/л) [27].

При сравнении частоты сердечно-сосудистых событий 
у пациентов с семейной гиперхолестеринемией у матери 
или отца было показано, что наследование болезни по 
отцовской линии ассоциировано с 1,5-кратным повы-
шением риска возникновения ССЗ [29]. Схожие данные 
были получены в другом ретроспективном исследовании 
с участием более чем 1300 пациентов, занесенных во 
французский регистр семейной гиперхолестеринемии. 
Пациенты с материнским наследованием дефектного 
гена семейной гиперхолестеринемии реже имели семей-
ный анамнез преждевременных сердечно-сосудистых 
событий [30]. Механизмы, лежащие в основе данного 
феномена, неизвестны [29].

Несмотря на широкие возможности современного 
генетического тестирования, примерно у 20% пациентов 
с фенотипическими проявлениями семейной гиперхоле-
стеринемии не удается идентифицировать патогенный 
генетический вариант [11]. Причиной этого могут быть 
как наследование патогенных вариантов с низкой рас-
пространенностью, так и недостаточная чувствительность 
генетических методов исследования [11, 18].

Диагностика

Обнаружение семейной гиперхолестеринемии в дет-
ском возрасте происходит, как правило, при биохимичес-
ком исследовании крови ребенка на фоне других сомати-
ческих или инфекционных заболеваний [18]. Обусловлено 
это тем, что определение холестерина и его фракций не 
входит в объем диспансерного обследования (универ-
сальный скрининг) российских детей.

Диагностические критерии

Предложено несколько критериев семейной гиперхо-
лестеринемии. Они высокоспецифичны (специфичность 
около 99%), однако характеризуются относительно низ-
кой чувствительностью (25–51%) [31]. Распространение 
получили так называемые голландские критерии (Dutch 
Lipid Clinics Network Criteria) для установления диагно-
за у взрослых, критерии Саймона Брума (Simon Broom 
Criteria), модифицированные критерии Европейского 
общества по атеросклерозу [10]. В соответствии с рос-
сийскими клиническими рекомендациями [10] для уста-
новления семейной гиперхолестеринемии у детей в воз-
расте до 16 лет предлагается использовать критерии 
Саймона Брума (см. таблицу). Они удобны для примене-
ния в повседневной практике и не требуют проведения 
дорогостоящих лабораторных исследований [32].

Диагностика атеросклероза

Определение толщины комплекса «интима – медиа» 
сонных артерий относят к основным методам ранней 
диагностики атеросклероза у детей с семейной гипер-
холестеринемией [34]. Методика информативна еще до 
появления клинической картины ишемической болезни 
сердца [18]. D. Kusters и соавт. установили, что у детей 
с семейной гиперхолестеринемией уже в возрасте 8 лет 
наблюдается значимое увеличение толщины комплекса 
«интима – медиа» сонных артерий по сравнению с их 
здоровыми братьями и сестрами [35]. В популяционном 
одномоментном исследовании, в котором приняли учас-
тие более 3700 человек в возрасте � 45 лет, было выяв-
лено, что увеличение уровня ЛПНП на 1 ммоль/л приво-
дит к увеличению толщины комплекса «интима – медиа» 
сонных артерий на 5,07 мкм, а с каждым повышением 
концентрации общего холестерина в плазме крови на 
1 ммоль/л риск формирования каротидных бляшек уве-
личивается на 24% [36].

Скрининг

В 2021 г. педиатрический скрининг по выявлению 
пациентов с семейной гиперхолестеринемией был при-
знан одним из лучших методов профилактики неинфек-
ционных заболеваний (согласно критериям Public Health 
Best Practice Portal, организованного Европейской 
комиссией) [37]. Благодаря такому скринингу появляется 
возможность выявления детей с семейной гиперхолесте-
ринемией уже в раннем возрасте, что в последующем 

Таблица. Диагностические критерии Саймона Брума (перевод по версии [33])

Table. Simon Broome diagnostic criteria (translated according to version [33])

Диагноз Критерии

Определенный 
диагноз семейной 
гиперхолестеринемии

Общий холестерин > 6,7 ммоль/л или ЛПНП > 4,0 ммоль/л у ребенка < 16 лет
Общий холестерин > 7,5 ммоль/л или ЛПНП > 4,9 ммоль/л у пациентов � 16 лет
плюс одно из нижеперечисленных

Ксантомы сухожилий у пациента, или у родственника 1-й степени родства (родитель, брат, сестра, 
ребенок), или у родственника 2-й степени родства (дедушка, дядя, тетя)
и/или

Наличие патогенных вариантов генов LDLR, PCSK9 и APOB

Вероятный 
диагноз семейной 
гиперхолестеринемии

Общий холестерин > 6,7 ммоль/л или ЛПНП > 4,0 ммоль/л у ребенка < 16 лет
Общий холестерин > 7,5 ммоль/л или ЛПНП > 4,9 ммоль/л у взрослых � 16 лет
плюс одно из нижеперечисленных

Инфаркт миокарда в анамнезе у родственника 2-й степени родства в возрасте до 50 лет или в возрасте 
до 60 лет у родственника 1-й степени родства
и/или

Общий холестерин > 7,5 ммоль/л у взрослого родственника 1-й или 2-й степени родства 
или > 6,7 ммоль/л у ребенка, брата или сестры в возрасте до 16 лет
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позволит начать лечение путем изменения образа жиз-
ни и/или с помощью гиполипидемических препаратов, 
а также снизить риск развития ССЗ во взрослом возрас-
те [38]. Скрининг, как правило, основан на измерении 
концентрации общего холестерина, проведении секве-
нирования нуклеотидной последовательности 3–5 генов 
(LDLR, APOB, APOE, LDLRAP1, PCSK9) или их комбинации. 
Чувствительность и специфичность выявления пациен-
тов с семейной гиперхолестеринемией при концентра-
ции ЛПНП в плазме крови � 3,5 ммоль/л составляет 
90,5 и 55,3% соответственно [39].

Выделяют три вида скрининга: оппортунистический, 
универсальный и каскадный. Оппортунистический скри-
нинг семейной гиперхолестеринемии предполагает 
несистематизированное, спорадическое определение 
липидов у пациентов, обратившихся за медицинской 
помощью в учреждения первичного звена здравоох-
ранения по любым причинам [40, 41]. Универсальный 
скрининг семейной гиперхолестеринемии основан на 
массовом исследовании профиля липидов среди лиц 
в определенных возрастных группах [40, 41]. В Словении 
такой скрининг проводят в условиях детских поликли-
ник при участии всех детей в возрасте 5–6 лет [42], 
а в США — в отношении 9–11-летних [38]. Возраст 
9–11 лет считается оптимальным для анализа липидов 
крови, так как гормональные изменения во время пубер-
татного периода могут снижать концентрацию ЛПНП, тем 
самым приводя к увеличению количества ложноотрица-
тельных результатов [18, 38]. Согласно результатам круп-
ного исследования (> 10 тыс. детей в возрасте 1–2 лет), 
одновременное измерение концентрации холестерина 
и проведение секвенирования позволили обнаружить 
8 новых случаев (4 ребенка и 4 родителя) семейной 
гиперхолестеринемии на каждые 1000 обследованных 
[20, 43]. В 2021 г. в Чехии был инициирован пилотный 
проект универсального скрининга по определению кон-
центрации липидов в пуповинной крови новорожденных 
с последующим генетическим тестированием младенцев 
с концентрацией ЛПНП выше 85-го перцентиля [37]. 
Один из вариантов популяционного скрининга внедряет-
ся также и в Германии. При этом у всех детей в возрасте 
5–14 лет при плановом посещении педиатра проводится 
взятие образца крови для определения концентрации 
ЛПНП. Если концентрация ЛПНП превышает уровень, 
соответствующий 95-му перцентилю для детской попу-
ляции, ребенок направляется на молекулярно-генетиче-
ское тестирование [44].

На сегодняшний день каскадный скрининг является 
наиболее эффективным способом выявления новых 
пациентов с семейной гиперхолестеринемией [40, 45]. 
В ходе такого скрининга после выявления пациента 
с семейной гетерозиготной гиперхолестеринемией 
проводится дальнейшее обследование его близких род-
ственников [41]. При выявлении нового носителя пато-
генного или вероятно-патогенного варианта нуклео-
тидной последовательности генов LDLR, APOB и PCSK9 
его родственники также обследуются [18]. Семейную 
гиперхолестеринемию у родственников первой степе-
ни родства (родители, дети, братья и сестры) можно 
выявить с вероятностью 50%, второй (бабушки, дедуш-
ки, внуки, дяди, тети и племянники) и третьей степе-
ни (прадедушки, прабабушки и правнуки, двоюродные 
братья и сестры) — 25 и 12,5% соответственно [10]. 
Первой страной, в которой эффективно и на постоянной 
основе начал проводиться каскадный скрининг семей-
ной гиперхолестеринемии, стали Нидерланды. В период 
с 1994 по 2014 г. в стране действовала общенациональ-

ная и субсидируемая государством программа каскад-
ного скрининга для выявления пациентов с семейной 
гиперхолестеринемией. За этот период было выявлено 
более 28 тыс. пациентов с этим заболеванием. В связи 
с успешностью скрининга с 2014 г. он был интегрирован 
в систему здравоохранения Нидерландов [46]. В настоя-
щее время каскадный скрининг семейной гиперхолесте-
ринемии проводится в США, Великобритании, Испании, 
Дании, Норвегии и Новой Зеландии [41]. В России такая 
программа действует в 13 субъектах [41].

Сохраняются сложности и дифференциальной диаг-
ностики семейной гиперхолестеринемии и полигенной 
дислипидемии. Генетической основой последней явля-
ется не моногенная мутация, а наличие патологических 
вариантов в разных генах, каждый из которых оказывает 
умеренное влияние на функцию белка [11, 47]. В связи 
с этим была разработана шкала оценки полигенного 
риска, в которой каждому варианту гена присваивается 
определенный вес и рассчитывается общая оценка. При 
повышении порогового значения устанавливается поли-
генная основа гиперхолестеринемии. Первая шкала была 
основана на учете 12 вариантов однонуклеотидных вари-
антов в 11 генах [11]. В последующем была предложена 
шкала, в которой предлагалось учитывать 165 однонук-
леотидных вариантов 11 генов; диагностическая точ-
ность этой шкалы была значимо выше соответствую-
щего показателя у шкал полигенного риска с меньшим 
количеством учитываемых генетических вариантов [47]. 
Вместе с тем было обнаружено, что более высокие баллы 
по шкале полигенного риска не коррелируют с концент-
рацией ЛПНП в плазме крови и не ассоциируют с высо-
ким риском возникновения ранних сердечно-сосудистых 
событий [48]. Несмотря на часто равные концентрации 
ЛПНП в плазме крови при моногенной семейной гипер-
холестеринемии и полигенной дислипидемии, пациенты 
с моногенной формой подвержены значительно более 
высокому риску раннего развития ИБС и имеют более 
слабое снижение ЛПНП на фоне терапии статинами [49].

Лечение

Лечение пациентов с семейной гиперхолестерине-
мией необходимо начинать сразу после установления 
диаг ноза [15, 50]. Основывается лечение в первую 
очередь на коррекции питания и изменении образа 
жизни [10, 15]. Ограничения питания не применяют лишь 
к детям первых двух лет жизни, так как в этом воз-
расте необходимо обеспечивать ребенка адекватным 
количеством калорий и питательных веществ [18]. 
M. Lampropoulou и соавт. обнаружили, что у детей с дис-
липидемиями в возрасте от 3 до 14 лет, находившихся 
на грудном вскармливании менее 6 мес, концентрация 
ЛПНП была значительно выше по сравнению с теми, кто 
был на грудном вскармливании больше этого време-
ни [51]. Более низкие концентрации общего холестерина 
и ЛПНП определены и у детей на исключительно грудном 
вскармливании в сравнении с детьми, получавшими 
адаптированные смеси [51, 52].

Коррекция питания

Основными факторами рациона питания, повышаю-
щими содержание общего холестерина в крови, явля-
ются насыщенные жиры и трансжиры и лишь в незна-
чительной мере — холестерин продуктов питания [15]. 
Соответственно, ограничение потребления этих ком-
понентов должно быть первым шагом терапии детей 
с семейной гиперхолестеринемией старше двух лет [15]. 
В настоящее время в странах Европейского союза и США 
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в практику лечения детей с семейной гиперхолестери-
немией внедрены специальные липидснижающие диеты 
[51, 53]. Одни из самых распространенных — диеты 
CHILD-1 и CHILD-2, предложенные Американской акаде-
мией педиатрии [54]. Пациентам старше года с отягощен-
ным анамнезом по ССЗ, ожирением, сахарным диабетом 
или дислипидемией рекомендуется диета CHILD-1 [55], 
что позволяет снизить общее потребление жиров до 
25–30% суточных калорий, насыщенных жиров — до 10% 
суточных калорий, ограничить ежедневное потребле-
ние холестерина до 300 мг/сут (ежедневная норма 
потребления холестерина с пищей для здоровых детей) 
[18, 53]. Метаанализ рандомизированных контролируе-
мых исследований, включавших в сумме данные более 
11 тыс. участников, показал, что при соблюдении диеты 
CHILD-1 концентрация ЛПНП снижается в среднем на 
12% по сравнению с исходными значениями в течение 
3 мес [56]. Если повышенная концентрация ЛПНП сохра-
няется, ребенок может быть переведен на следующую 
ступень — диету CHILD-2. Последняя предполагает более 
строгое ограничение потребления насыщенных жиров 
и холестерина (насыщенных жиров — до � 7% суточных 
калорий, холестерина — до 200 мг/сут) [53]. В России 
данные диеты не включены в клинические рекоменда-
ции по ведению пациентов с семейной гиперхолесте-
ринемией [10]. Результаты проспективного когортного 
исследования STRIP (Special Turku Coronary Risk Factor 
Intervention Project) продемонстрировали, что диета с низ-
ким содержанием жиров (30–35% от необходимого коли-
чества суточной энергии) и холестерина (< 200  мг/день) 
позволяет добиться сокращения концентрации общего 
холестерина в сыворотке крови в среднем на 2 ммоль/л 
и при этом не оказывает негативного влияния на физи-
ческое, неврологическое и половое развитие детей [57]. 
Необходимо исключить из рациона питания ребенка 
с семейной гиперхолестеринемией фастфуд, снеки (про-
дукты для легкого перекуса) и энергетические напит-
ки [55]. Важно, чтобы дети питались регулярно, не пере-
едали и не пропускали приемы пищи [55]. Последнее 
подтверждается результатами ретроспективного одномо-
ментного исследования, согласно которым у детей с дис-
липидемией, питающихся один раз в день, концентрация 
общего холестерина и ЛПНП выше, чем у детей, принима-
ющих пищу три и более раз в день [51]. Дополнительно 
для корректировки диеты и консультации по вопросам 
питания ребенка можно направить к детскому диетоло-
гу [55]. Важно также отметить, что ключевую роль в фор-
мировании здоровых привычек детей играют их роди-
тели, поэтому для повышения приверженности ребенка 
лечению рекомендуется вовлечение всей семьи [14, 55].

Эффективность таких пищевых добавок, как омега-
3-ненасыщенные жирные кислоты, препараты псилли-
ума и чеснока, у детей с семейной гиперхолестерине-
мией оценивалась в нескольких исследованиях [15]. 
Однако в настоящий момент эти препараты не включены 
в рекомендации по лечению семейной гиперхолестери-
немии [15, 18].

Увеличение физической активности

Регулярная физическая активность детей с семейной 
гиперхолестеринемией способствует снижению массы 
тела и показателей липидного профиля [10]. Про дол-
жительность ежедневных тренировок должна составлять 
не менее часа в день [55]. Вместе с этим необходимо 
сократить малоподвижные периоды на протяжении дня, 
и в частности продолжительность просмотра телевизора. 
Известно, например, что в возрасте 8–12 лет каждый 

дополнительный час такого времяпрепровождения кор-
релирует с повышением концентрации триглицеридов 
и снижением ЛПВП [58].

Медикаментозное лечение

Статины
Статины — основа терапии пациентов с семейной 

гиперхолестеринемией любого возраста [10, 15]. Меха-
низм их действия связан с ингибированием 3-гид рокси-
3-метилглютарил-коэнзим А редуктазы и снижением 
биосинтеза холестерина в печени [10, 15]. Кроме того, 
благодаря активизации рецепторов ЛПНП на клеточной 
поверхности статины способствуют выведению ЛПНП 
из кровотока [59]. В России разрешены к применению 
у детей такие препараты, как аторвастатин, розуваста-
тин, симвастатин, ловастатин, правастатин и флуваста-
тин [18]. Лечение начинают с минимальной дозы (розу-
вастатин 5 мг/сут, аторвастатин 10 мг/сут, симвастатин 
10 мг/сут, правастатин 20 мг/сут, ловастатин 10 мг/сут) 
с последующим ее повышением каждые 6–8 нед при 
недостаточном ответе на терапию [18, 50]. В частности, 
у детей в возрасте 8–10 лет независимо от пола реко-
мендуется добиться снижения ЛПНП < 4,0 ммоль/л, 
или на 50% от исходных значений (до лечения), у детей 
старше 10 лет — < 3,5 ммоль/л, а при наличии ССЗ ате-
росклеротического генеза — < 1,8 ммоль/л [10, 15]. Для 
отслеживания нежелательных реакций у детей на стати-
ны каждые 6–12 мес необходимо определять активность 
трансаминаз и креатинфосфокиназы [15, 18]. У детей, 
в отличие от взрослых пациентов, нежелательные реак-
ции на статины возникают крайне редко (частота — 
около 1%) и, как правило, проходят самопроизвольно 
[50, 60]. Метаанализ 10 рандомизированных плацебо-
контролируемых исследований (средний возраст участни-
ков — 13 лет) показал, что статины хорошо переносятся 
в детском возрасте и не влияют на рост и половое разви-
тие ребенка [61, 62]. Установлено также, что при начале 
терапии статинами в минимальной дозировке в 10-лет-
нем возрасте к совершеннолетию концентрация ЛПНП 
в крови на 15% ниже, чем у нелеченых пациентов [15]. 
Показано также, что статины замедляют прогрессирую-
щее увеличение толщины комплекса «интима – медиа» 
сонных артерий у детей с семейной гиперхолестерине-
мией [63]. По данным многоцентрового исследования 
CHARON (Hypercholesterolemia in Children and Adolescents 
Taking Rosuvastatin Open Label), темпы увеличения толщи-
ны комплекса «интима – медиа» сонных артерий в группе 
детей с семейной гиперхолестеринемией в возрасте 
6–17 лет на фоне терапии статинами были в 2,5 раза 
ниже, чем в группе сиблингов без семейной гиперхоле-
стеринемии. Это привело к тому, что уже через 2 года 
толщина комплекса «интима – медиа» сонных артерий 
в группах не различалась (хотя исходно толщина комплек-
са «интима – медиа» сонных артерий была выше в группе 
детей с семейной гиперхолестеринемией) [63].

Ингибитор абсорбции липидов
При недостижении целевой концентрации ЛПНП 

в течение 4–6 нед применения максимально перено-
симой дозировки статина рекомендуется добавление 
препарата с другим механизмом гиполипидемического 
действия [55, 64]. В частности, в России у детей с 10 лет 
разрешен к применению селективный ингибитор всасы-
вания липидов в кишечнике эзетимиб. Препарат хорошо 
переносится, может применяться при нарушениях функ-
ции печени и почек и в комбинации со статинами [15]. 
В рандомизированном плацебо-контролируемом иссле-
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довании было установлено, что через 12 нед после нача-
ла терапии эзетимибом концентрация ЛПНП снижается 
на 27%, а концентрации общего холестерина — на 21% 
от исходного уровня [55]. При комбинации эзетимиба со 
статинами снижение концентрации ЛПНП < 3,5 ммоль/л 
было зарегистрировано более чем у 90% детей по срав-
нению с 53% детей, получавших только монотерапию 
статинами [55].

Ингибиторы PCSK9
У большого количества пациентов с семейной гипер-

холестеринемией на моно- или комбинированной тера-
пии не удается достичь целевых значений ЛПНП и таким 
образом снизить риск возникновения ранних ССЗ [14]. 
Так, по данным когортного исследования SAFEHEART 
(Spanish Familial Hypercholesterolemia Cohort Study, участ-
ники — пациенты � 18 лет), в результате терапии стати-
ном (монотерапия или комбинация с эзетимибом) кон-
центраций ЛПНП < 1,8 ммоль/л и < 2,5 ммоль/л удалось 
достичь лишь у около 5 и 22% пациентов соответственно. 
После добавления к этой терапии ингибиторов PCSK9 
через 2,5 года целевое снижение ЛПНП было достигну-
то у 67 и 80% соответственно [65]. В настоящее время 
ингибиторы PCSK9 алирокумаб и эволокумаб — два наи-
более изученных препарата этой группы [64]. Результаты 
рандомизированного двойного слепого плацебо-контро-
лируемого исследования, включавшего детей с гетеро-
зиготной семейной гиперхолестеринемией в возрасте от 
10 до 17 лет, показали, что после 24 нед лечения в группе 
эволокумаба снижение концентрации ЛПНП было более 
выраженным, чем в группе плацебо (–44,5% против 
–6,2%) [66]. В России у детей с гомозиготной формой 
семейной гиперхолестеринемией старше 12 лет к при-
менению разрешен только эволокумаб [10]. Препарат 
предотвращает деградацию рецепторов ЛПНП, увеличи-
вая их доступность для циркулирующих частиц ЛПНП [67].

Секвестранты желчных кислот
Секвестранты желчных кислот — препараты второй 

линии для лечения семейной гиперхолестеринемии [14]. 
Секвестранты желчных кислот снижают концентрацию 
ЛПНП на 10–20%, связывая желчные кислоты в просвете 
кишечника [14]. Однако их применение сопровождается 
высоким риском возникновения нежелательных реак-
ций со стороны желудочно-кишечного тракта (тошнота, 
рвота, диарея, стеаторея, повышенное газообразование) 
и снижения всасывания фолиевой кислоты и жирораст-
воримых витаминов [14, 18]. В России лекарственные 
препараты этой группы не разрешены для применения 
у детей [18].

Инновационные лекарственные средства
Ломитапид — ингибитор микросомального белка-

переносчика триглицеридов в печени [68]. Препарат 
вызывает снижение концентрации ЛПНП до 50% через 
26 нед от начала лечения [64]. Во время терапии необ-
ходимо проводить мониторинг активности трансаминаз, 
так как частой нежелательной реакцией на ломитапид 
является жировая болезнь печени [59]. В ретроспектив-
ном когортном исследовании было показано, что при-
менение ломитапида может аннулировать потребность 
в аферезе липопротеидов у 80% пациентов в связи 
с выраженным (в среднем на 68%) снижением концен-
трации ЛПНП [64, 69]. У детей с гомозиготной формой 
семейной гиперхолестеринемии применение ломитапида 
в течение 20 мес также приводит к значительному сни-
жению концентрации ЛПНП, в среднем на 58% от исход-

ных значений показателя [70]. Однако этот препарат не 
разрешен для применения у детей и может назначаться 
только в рамках программы раннего доступа пациентов 
к незарегистрированным лекарственным средствам [70].

Мипомерсен — инъекционное лекарственное сред-
ство, ингибирующее продукцию всех липопротеинов, 
содержащих апоB [15, 68]. В рандомизированном плаце-
бо-контролируемом исследовании было установлено, что 
мипомерсен через 13 нед снижал концентрацию ЛПНП 
на 22% и апоВ — на 20%. Однако у пациента из основной 
группы на 15-й нед лечения развился умеренный стеатоз 
печени, обратимый после прекращения инъекций мипо-
мерсена [71]. В Европейском союзе и США мипомер-
сен одобрен к применению у детей старше 12 лет [72]. 
В России препарат не зарегистрирован.

Эвинакумаб — ингибитор ANGPTL3 — может стать 
новым терапевтическим средством для лечения паци-
ентов с дислипидемией [55]. ANGPTL3 — ангиопоэ-
тин-подобный белок 3, который играет ключевую роль 
в метаболизме липидов [72]. Его ингибирование в пери-
ферической крови позволяет добиться снижения концен-
трации триглицеридов и ЛПНП, при этом дефицит белка 
ассоциирован с относительно низким риском развития 
ССЗ [73]. Эвинакумаб одобрен к применению у детей 
с гомозиготной формой семейной гиперхолестеринемии 
в США с 12 лет [73]. В России ингибитор ANGPTL3 не 
зарегистрирован.

Инклисиран — молекула малой интерферирую-
щей РНК, которая длительно ингибирует синтез PCSK9 
[74, 75]. В рандомизированном плацебо-контролируе-
мом исследовании было показано, что инклисиран сни-
жает концентрацию ЛПНП у пациентов с гетерозигот-
ной формой семейной гиперхолестеринемии на 48% 
по сравнению с плацебо [76]. Преимуществом данного 
препарата является длительный интервал дозирования 
(вводят подкожно 2–3 раза в год), что может повысить 
приверженность пациентов лечению [74]. На сегодняш-
ний день безопасность, переносимость и эффективность 
использования инклисирана у детей в возрасте от 12 лет 
исследуется в двух многоцентровых исследованиях — 
ORION-13 и ORION-16 [77].

Аферез липопротеидов

В соответствии с российскими [10] и зарубежными 
клиническими рекомендациями [68] по ведению паци-
ентов с семейной гиперхолестеринемией при отсутствии 
ответа на лекарственную терапию у пациентов с гомо-
зиготной формой семейной гиперхолестеринемии или 
тяжелой гетерозиготной формой семейной гиперхолесте-
ринемии рекомендуется проведение афереза липопро-
теидов. Это дорогостоящая, но эффективная процедура 
экстракорпорального удаления липопротеидов из плаз-
мы крови [14, 64]. С помощью афереза удается снизить 
концентрацию ЛПНП в среднем на 50–70% [68], а его 
результаты сохраняются до 2 нед [64]. Если не удается 
достичь целевых значений ЛПНП, аферез липопротеидов 
проводят с периодичностью 1 раз в 1–2 нед у пациентов 
с гомозиготной формой семейной гиперхолестерине-
мии и 1 раз в 2–4 нед — у пациентов с гетерозиготной 
формой семейной гиперхолестеринемии [10]. Однако 
это инвазивная манипуляция, которая негативно влияет 
на качество жизни пациента и может сопровождаться 
такими нежелательными реакциями, как кровопотеря, 
анемия, гипотензия, головные боли [55]. Аферез липо-
протеидов у пациентов с гомозиготной формой семей-
ной гиперхолестеринемии рекомендуется начинать уже 
в 7-летнем возрасте [10].
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Трансплантация печени

Трансплантация печени — дополнительный вариант 
лечения детей с гомозиготной формой семейной гипер-
холестеринемии, у которых не удается достичь целевых 
значений ЛПНП при применении гиполипидемических 
препаратов и афереза липопротеидов [14, 17]. Частота 
применения этого метода в мире неизвестна по причине 
отсутствия глобального регистра пациентов с трансплан-
тацией печени [78]. В результате успешной транспланта-
ции удается восстановить активность рецепторов ЛПНП 
и таким образом добиться заметного (до 80% от исходных 
значений в течение месяца после операции) снижения 
концентрации ЛПНП [14, 78], а также быстрой регрессии 
кожных и сухожильных ксантом [78]. В Японии 10-летняя 
выживаемость после трансплантации печени превышает 
70% [78]. В России пациентам с гомозиготной формой 
семейной гиперхолестеринемии трансплантацию пече-
ни не проводят. Посттрансплантационные осложнения, 
нехватка доноров и необходимость пожизненной имму-
носупрессивной терапии ограничивают более широкое 
применение этого метода лечения [14].

Прогноз

Семейная гиперхолестеринемия характеризуется ран-
ним развитием атеросклероза вследствие длительно-
го воздействия высоких концентраций циркулирующих 
ЛПНП на стенку артериальных сосудов [79]. При отсут-
ствии лечения риск развития ИБС у пациентов с семейной 
гиперхолестеринемией в 10–20 раз выше, чем у людей 
без гиперхолестеринемии [80]. Своевременное начало 
терапии статинами детей с семейной гиперхолестери-
немией приводит к статин-опосредованному снижению 
ЛПНП, что предотвращает развитие ССЗ [15]. В частности, 
было установлено, что среди пациентов с семейной гипер-
холестеринемией в возрасте 30 лет, получавших лечение 
статинами с детства (все в течение 2 лет в рамках кли-
нического исследования и 82% в течение последующих 
10 лет в рамках обычной клинической практики), ИБС 
отсутствовала у 100% [81]. У родителей участников иссле-
дования, которым также был поставлен диагноз семей-
ной гиперхолестеринемии, но лечение которых было нача-
то позже подросткового периода, ИБС в возрасте 30 лет 
отсутствовала у 93% [81]. Известно также, что снижение 
концентрации ЛПНП на 1 ммоль/л ассоциирует со сниже-
нием риска сердечно-сосудистых осложнений на 22% [64].

Перспективные направления исследований

За последние 5 лет удалось добиться значительного 
прогресса в генной терапии болезней человека [82]. 
Применение генной терапии у больных с семейной гипер-
холестеринемией может быть также перспективным 
методом лечения. В частности, учитывая, что семей-
ная гиперхолестеринемия в 85–95% обусловлена пато-
генными вариантами в гене LDLR, восстановление его 
функции с помощью генных препаратов может привести 
к устойчивому снижению концентрации ЛПНП и регрес-
сии атеросклеротических заболеваний с минимальны-
ми побочными эффектами [64]. Наиболее эффективным 
и точным методом коррекции нуклеотидной последова-
тельности целевых генов является редактирование гено-
ма с использованием системы CRISPR/Cas-9 [83, 84]. 
В модели мышей с точечной мутацией гена LDLR при-
менение системы CRISPR/Cas-9 позволяло добиться 
частичного восстановления экспрессии LDLR в гепатоци-
тах и, как следствие, значительного снижения концентра-
ции общего холестерина, триглицеридов и ЛПНП в крови, 
а также уменьшения размеров уже образовавшихся 

атеросклеротических бляшек в аорте на 72% (в группе 
контроля не было зафиксировано уменьшения площади 
атеросклеротических бляшек) [84, 85].

В настоящее время активно изучают новые био-
маркеры для диагностики дислипидемий еще на докли-
нической стадии как у взрослых, так и у детей [86]. 
Перспективными с этой точки зрения могут быть окис-
ленные липиды (в частности, окисленные ЛПНП и окис-
ленные фосфолипиды), липопротеин Х (аномальный липо-
протеин, содержащий большое количество свободного 
общего холестерина и фосфолипидов, а также небольшое 
количество аполипопротеина E), липопротеин-ассоции-
рованная фосфолипаза А2 (ацетилгидролаза, активирую-
щая тромбоциты), церамиды (компоненты клеточных 
мембран) [86]. Результаты проспективн ого когортного 
исследования, включавшего более 700 участников в воз-
расте старше 18 лет, продемонстрировали возможность 
использования соотношения окисленных фосфолипидов 
к апоB как независимого (от традиционных факторов 
риска) предиктора 10-летнего риска развития сердечно-
сосудистых событий [86]. В рандомизированном плаце-
бо-контролируемом исследовании было выявлено, что 
у детей с гетерозиготной семейной гиперхолестерине-
мией также регистрируются повышенные концентрации 
липопротеин-ассоциированной фосфолипазы А2, кото-
рые значительно снижались после начала терапии стати-
нами и коррелировали с изменениями толщины комплек-
са «интима – медиа» сонных артерий [86]. Небольшое 
количество исследований новых диагностических био-
маркеров семейной гиперхолестеринемии у детей огра-
ничивает их применение в повседневной практике [86].

Исследования последних лет направлены также и на 
поиск новых неинвазивных способов скрининга семей-
ной гиперхолестеринемии. Так, изучается эффективность 
скрининга семейной гиперхолестеринемии на основа-
нии данных о концентрации общего холестерина в слюне 
детей [87]. В частности, было установлено, что медиана кон-
центрации общего холестерина в слюне у детей с семейной 
гиперхолестеринемией была выше, чем у пациентов без 
дислипидемии. Однако корреляции между уровнем общего 
холестерина в слюне и плазме обнаружено не было [87].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Семейная гиперхолестеринемия — распространен-

ное моногенное заболевание, протекающее с высокими 
концентрациями общего холестерина и ЛПНП в плаз-
ме крови. Длительное воздействие высоких концентра-
ций атерогенных липопротеидов на стенку артериальных 
сосудов приводит к преждевременному развитию ИБС. 
Семейная гиперхолестеринемия наследуется по ауто-
сомно-доминантному типу, поэтому при выявлении носи-
теля патогенного варианта необходимо обследование 
его родственников по принципу каскадного скрининга. 
Семейный анамнез ранних сердечно-сосудистых заболе-
ваний и повышенные концентрации общего холестерина 
и ЛПНП являются ключевыми критериями для направ-
ления ребенка к профильному специалисту (детскому 
кардиологу, прошедшему дополнительную подготовку 
по липидологии) для решения вопроса о необходимости 
проведения генетического тестирования. Лечение детей 
с гетерозиготной формой семейной гиперхолестерине-
мии необходимо начинать с модификации образа жизни 
и в первую очередь c назначения диеты с пониженным 
содержанием жиров и ограничением ежедневного потреб-
ления холестерина. В 8–10-летнем возрасте к терапии 
могут быть добавлены гиполипидемические препараты. 
Детям с гомозиготной формой семейной гиперхолестери-
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немии медикаментозное лечение необходимо назначить 
сразу после установления диагноза. Раннее выявление 
семейной гиперхолестеринемии у детей и своевременное 
начало адекватной липидснижающей терапии позволят 
уменьшить риск прогрессирования атеросклероза и, как 
следствие, риск инвалидизации и смерти от сердечно-
сосу дистых заболеваний в старшем возрасте.
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Внутриутробный перекрут кисты яичника является наиболее частым осложнением кист яичников у внутриутробного 
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ВВЕДЕНИЕ
Кисты яичников — наиболее частые аномалии брюш-

ной полости у внутриутробного ребенка, встречающиеся 
примерно в 1 случае на 2000–3000 родов [1]. Вопрос 
этиологии кист яичников у внутриутробного ребенка 

остается открытым, однако предполагается, что в их 

развитии основную роль играет стимуляция яичников 
внутриутробного ребенка материнскими эстрогена-
ми, фетальными гонадотропинами и хорионическим 
гонадотропином. Также известно, что частота встречае-
мости увеличивается при беременностях, осложнен-
ных сахарным диабетом матери, резус-иммунизацией 

241

C
U

R
R

E
N

T
 P

E
D

IA
T

R
IC

S
 /

 2
0

2
3

 /
 V

. 2
2

 /
 №

 3



242

О
б

з
о

р
 л

и
т
е

р
а

т
у

р
ы

R
e

v
ie

w

и преэклампсией [2]. Кроме того, повышенные уровни 
тирео тропного гормона (ТТГ) могут имитировать эффекты 
высокого уровня �-субъединицы хорионического гонадо-
тропина человека (�-ХГЧ), что объясняется структурным 
сходством между вышеупомянутыми гормонами, а также 
их рецепторами, вызывая аналогичные, как и при стиму-
ляции другими материнскими гормонами, осложнения 
в виде кист яичников внутриутробного ребенка [3].

В большинстве случаев неонатальные кисты яични-
ков имеют благоприятный прогноз, однако существует 
ряд осложнений, среди которых наиболее распростра-
ненным является внутриутробный перекрут кисты яич-
ника (50–78%). Это диктует необходимость тщательного 
обследования при подозрении на данную патологию для 
своевременного лечения и сохранения репродуктив-
ной функции [4].

Перекрут кисты яичника представляет собой полный 
или частичный перекрут яичника на его связках, который 
в конечном итоге приводит к нарушению кровообра-
щения в яичнике и его некрозу [5]. В некоторых случаях 
(11%) перекрут кисты яичника сопровождается кровоиз-
лиянием с формированием геморрагической кисты [6]. 
Такие кисты сопряжены с более значительным риском, 
так как возможна их перфорация [7].

Более высокая вероятность перекрута кист яичника 
у внутриутробного и новорожденного ребенка обуслов-
лена особенностями их связочного аппарата, отличаю-
щими его от такового у взрослых: он обладает меньшей 
прочностью вследствие недостаточного синтеза колла-
гена и более высокой растяжимостью за счет действия 
плацентарных и материнских эстрогенов. Кроме того, 
анатомическими предпосылками объясняется наиболее 
частая локализация кист и, как следствие, перекрута — 
в брюшной полости справа. Кисты у внутриутробного 
ребенка преимущественно располагаются в брюшной 
полости из-за относительно небольших размеров малого 
таза [8]. Факт того, что данная патология обнаружива-
ется чаще справа, связывают с более тесным анатоми-
ческим расположением сигмовидной кишки и левого 
яичника [9, 10].

Внутриутробный перекрут кисты яичника является 
хирургической патологией и в некоторых случаях тре-
бует оперативного лечения в постнатальном перио-
де [11]. Несмотря на то, что в большинстве случаев 
данное осложнение протекает бессимптомно, оно может 
не только повлечь за собой утрату репродуктивной функ-
ции, но и стать причиной жизнеугрожающего состояния 
новорожденной. С перекрутом кисты яичника связывают 
развитие респираторного дистресса плода, дистоции пле-
чиков, синдрома внезапной детской смерти [7].

ОБЩИЕ ПРИНЦИПЫ ДИАГНОСТИКИ
Знание диагностических признаков данной пато-

логии позволяет выбрать грамотную тактику ведения 
пациентки с наиболее благоприятным прогнозом. 
Важность тщательной диагностики определяется и слож-
ностями в ведении пациенток с бессимптомным течени-
ем. В таких случаях рекомендуется проведение хирурги-
ческого вмешательства в случае больших (� 4 мм) или 
сложных кист [1].

Как в пре-, так и в постнатальном периоде ультра-
звуковое исследование (УЗИ) является наиболее инфор-
мативным методом диагностики кист яичников [12, 13]. 

В современной литературе существует ультразвуковая 
классификация, согласно которой выделяют два вида 
кист яичника — простые и сложные. Простая киста яич-
ника — это однокамерная киста, имеющая правильные 
очертания, тонкую стенку и однородное внутрикистозное 
содержимое. Сложные кисты, напротив, имеют утолщен-
ную стенку, неоднородное содержимое с кровоизлияния-
ми, перегородками и вегетациями [14].

Другим важным ультразвуковым параметром явля-
ется размер кисты. При этом минимальным размером 
среза для диагностики кисты яичника считают 20 мм, 
жидкостные образования менее этого размера иденти-
фицируются как фолликул яичника. По размеру кисты 
также делят на две группы — большого и малого разме-
ра, пограничным между ними считают значение в 40 мм. 
Известно, что риск осложнений, в том числе перекрута, 
значительно выше в категории сложных кист большого 
размера по сравнению с простыми кистами малого раз-
мера [9, 15, 16].

ПРЕНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
Перекрут кисты яичника наиболее часто происходит 

внутриутробно (92%), хотя возможна и постнатальная 
прогрессия кисты яичника с развитием осложнений. 
В пренатальном периоде киста яичника диагностирует-
ся во время рутинного скрининга беременной, обычно 
в III триместре. По различным данным, визуализация 
становится возможной в среднем в 24–37 нед бере-
менности [6, 8].

Клиническая картина

В литературе описан косвенный маркер, который 
можно обнаружить при перекруте кисты яичника при 
проведении кардиотокографии (КТГ) или аускультации 
внутриутробного ребенка, — это развитие тахикардии 
[6, 12]. Данное проявление может быть симптомом ане-
мии, обусловленной обширным внутрикистозным крово-
излиянием или сдавлением сосудов яичника вследствие 
перекрута, которые приводят к нарушению гемодинами-
ки и развитию гипоксии внутриутробного ребенка. Также 
существуют данные о развитии многоводия, что является 
следствием обструкции тонкой кишки при ее механиче-
ском сдавлении кистой [12]. При высокой обструкции 
пищеварительного тракта внутриутробного ребенка про-
исходит нарушение заглатывания и адсорбции амниоти-
ческой жидкости, возникает полигидроамнион.

Ультразвуковое исследование

Диагностика перекрута кисты яичника во время 
беременности затруднена. Существует известный ульт-
развуковой маркер перекрута яичника — жидкостной 
уровень [14], однако во внутриутробном периоде он 
определяется реже, чем после рождения, поэтому сто-
ит выделить некоторые другие признаки, позволяющие 
заподозрить данное осложнение. Патогномоничным при-
знаком яичникового происхождения кисты внутриутроб-
ного ребенка также считается признак «дочерней кисты», 
который указывает на наличие вторичной кисты меньше-
го размера в полости первичной кисты [3].

При обнаружении ультразвуковых признаков слож-
ной кисты яичника больших размеров стоит задуматься 
об уже имеющемся внутриутробном перекруте или высо-
кой вероятности его возникновения в течение беремен-
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ности. Несмотря на известную взаимосвязь размера 
и характера кист и развития осложнений, вероятность 
перекрута простых и малых кист яичников также суще-
ствует, что неоднократно описывалось в литературе 
[8, 14, 15]. Следовательно, обнаружение любой кисты 
яичника в пренатальном периоде является показанием 
для более тщательного мониторирования внутриутроб-
ного ребенка до конца беременности и после рождения.

Магнитно-резонансная томография

Магнитно-резонансная томография (МРТ) является 
альтернативой для пренатальной оценки структур внутри-
утробного ребенка в случаях, когда ультразвуковая визуа-
лизация затруднена, что может быть связано с положени-
ем внутриутробного ребенка, маловодием, многоводием, 
повышенной массой тела матери [12]. Показанием для 
проведения пренатального МРТ-исследования является 
необходимость исключения или подтверждения перекру-
та кисты яичника [9]. Кроме того, благодаря этому иссле-
дованию можно исключить многие патологии, схожие по 
УЗ-картине с внутриутробным перекрутом кисты яичника, 
такие как злокачественные новообразования яичника. 
При перекруте на МРТ-снимке визуализируются увели-
ченный яичник неоднородной структуры и киста, внутри 
которой будет определяться признак жидкостного уров-
ня — маркер, позволяющий исключить злокачественную 
опухоль яичника [12].

ПОСТНАТАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА
В большинстве случаев (80%) внутриутробный пере-

крут кисты яичника возможно впервые визуализировать 
лишь после рождения. При обнаружении кисты яичника 
внутриутробно в первые недели жизни проводят обследо-
вание новорожденной с целью подтверждения диагноза 
и динамической оценки для исключения возможного 
перекрута. Такая стратегия может исключить неоправ-
данное хирургическое вмешательство в неонатальном 
периоде [17].

При ранней диагностике перекрута возможно прове-
дение более щадящего хирургического вмешательства — 
раскручивания кисты с максимальным сохранением 
неповрежденной ткани яичника. При позднем обнаруже-
нии перекрута возникают необратимые некротические 
изменения яичника, что делает его сохранение невоз-
можным, и единственным вариантом лечения в таком 
случае является овариоэктомия. Кроме того, перекрут 
кисты может привести к таким состояниям, как кишеч-
ная непроходимость, отек половых губ, респираторные 
расстройства, аутоампутация яичника с последующей 
миграцией кальцифицированных масс, в связи с чем 
необходима как можно более ранняя диагностика, чтобы 
избежать увеличения объема хирургического вмеша-
тельства [7, 14].

Клиническая картина

В большинстве случаев течение перекрута кисты яич-
ника в постнатальном периоде бессимптомно [10]. Редко 
внутриутробный перекрут может проявляться абдоми-
нальной болью, увеличением объема живота, лихорад-
кой, рвотой [4]. Также в раннем неонатальном периоде 
перкрут может сопровождаться ярким проявлением гор-
монального криза: нагрубанием молочных желез и ваги-
нальным кровотечением [7].

Ультразвуковое исследование

При постнатальной сонографии внутриутробный 
перекрут яичника определяется в виде сложной кисты 
с признаками внутреннего кровоизлияния, что будет 
сопровождаться выявлением при УЗИ гиперэхогенного 
содержимого и жидкостного уровня [14, 18].

Кроме того, кисты при перекруте имеют аномальную 
эхогенность стенок, которая проявляется либо призна-
ком двойной стенки, либо толстой гиперэхогенной стен-
кой. Признак двойной стенки на УЗИ может быть также 
обнаружен и при кишечной дупликативной кисте [16]. 
Следовательно, при обнаружении в брюшной полости 
образования с двойной стенкой следует дифференциро-
вать эти два состояния.

Еще одним косвенным признаком перекрута на соно-
грамме является признак «ажурной сети». При перекруте 
в пределах кисты формируется кровоизлияние, а на 
ультразвуковой картине участок кровоизлияния кажется 
гиперэхогенным по сравнению с прилежащей нормаль-
ной паренхимой яичника. В острой стадии перекрута 
формируется сгусток, затем он подвергается гемолизу, 
что приводит к появлению тонких эхогенных ретикуля-
ций, визуально схожих с волокнами ажурной сети. Такая 
 ультразвуковая находка хоть и является неспецифичной 
для перекрута яичника, имеет значение в оценке времен-
ной эволюции геморрагической кисты яичника и помога-
ет в ее диагностике [16].

В некоторых случаях при проведении постнатального 
УЗИ можно заметить кальцификацию вдоль стенки кисты. 
Как и выявление повышенной эхогенности и утолщения 
стенки, данный признак отражает ишемическое измене-
ние стенки кисты с ее последующим обызвествлением.

ДИАГНОСТИКА ИСХОДОВ ВНУТРИУТРОБНОГО 
ПЕРЕКРУТА ЯИЧНИКОВ
Значение динамического наблюдения также опреде-

ляется возможностью крайних исходов внутриутробного 
перекрута кисты яичника — самораскручивания и регрес-
са кисты яичника или же его аутоампутации [9, 18].

Аутоампутация яичника — возможный конечный 
результат перекрута яичника при его хроническом тече-
нии. При формировании перекрута кисты в процесс 
вовлекаются сосуды, следовательно, происходит наруше-
ние кровоснабжения яичника, в конечном итоге приводя-
щее к некрозу. А одним из исходов некроза, как известно, 
является аутоампутация.

Поскольку аутоампутация встречается довольно 
ред ко, в литературе нет единого мнения относительно 
ее диагностики [9]. Как правило, при проведении УЗИ 
в брюшной полости или в полости малого таза обнаружи-
вается свободно плавающая кистозная масса с возмож-
ной кальцификацией. По мнению большинства авторов, 
следует расценивать как признак аутоампутации изме-
нение расположения яичника на фоне сложных кист [16]. 
Однако у новорожденных и детей грудного возраста яич-
ники более подвижны, чем у пациентов старшего возрас-
та, поэтому изменение локализации яичника не всегда 
указывает на наличие аутоампутации, что вызывает труд-
ности в постановке диагноза [6]. Для проведения диффе-
ренциальной диагностики ряд авторов также предлагают 
идентифицировать кистозные массы в разных позициях 
и сравнивать пренатальные и постнатальные ультразву-
ковые снимки [9].
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При сомнительном диагнозе или подозрении на зло-
качественное образование проводится МРТ. Данное 
исследование обладает значительной диагностической 
ценностью, так как может помочь подтвердить или опро-
вергнуть диаг ноз, при необходимости вовремя провести 
хирургическое лечение и, тем самым, предотвратить воз-
можные осложнения [9].

Необходимо понимать, что точный диагноз может 
быть установлен лишь при обнаружении перекрута кисты 
яичника интраоперационно с последующим гистологиче-
ским заключением по результатам исследования удален-
ного образования [12]. Гистологическое исследование 
необходимо для того, чтобы оценить тип кисты и напра-
вить пациента на дальнейшее обследование в зависимо-
сти от результата. Большинство кист яичников, обнаружи-
ваемых у внутриутробных детей и новорожденных, имеют 
фолликулярную или текалютеиновую природу (93%) и свя-
заны с гормональным дисбалансом, возникающим во 
время беременности [9]. При гистологическом описании 
препарата отмечаются дистрофические изменения стро-
мы яичника, кальцификация, кровоизлияния и обширный 
коагуляционный некроз [4].

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА
Для дифференциальной диагностики кистозных обра-

зований малого таза внутриутробного ребенка важ-
ное значение имеет определение признаков, отличаю-
щих кисты яичников от неовариальных кист. Согласно 
исследованию, проведенному Канадским консорциумом 
исследований в области детской хирургии, на неовари-
альное происхождение указывают четкое определение 
органа происхождения, выявление на более ранних 
сроках беременности (23,5 нед против 33,5 нед), мень-
ший диаметр при первичном обнаружении пренатальной 
кисты (15,8 мм против 39,7 мм) и изменение характера 
кисты при ультразвуковом исследовании (от простого 
к сложному) [19].

Перекрут кисты яичника требует проведения тщатель-
ной дифференциальной диагностики, так как за выше-
описанными ультразвуковыми признаками могут скры-
ваться патологии не только репродуктивной системы, 
но и желудочно-кишечного тракта, мочевыделительной 
системы.

Одним из наиболее часто встречающихся диагнозов, 
который может быть описан с помощью пренатального 
ультразвукового исследования и требует дифференци-
альной диагностики с кистой яичника, является киста 
почки. Кисты почек бывают одиночными и множествен-
ными и обнаруживаются в области почек, при этом 
могут визуализироваться изменения архитектоники 
почек. Также для дифференциальной диагностики рас-
сматриваются гидронефроз и уретероцеле. Гидронефроз 
описывается как образование, прилегающее к позво-
ночному столбу и деформирующее почечную лоханку, 
уретероцеле же располагается у места впадения в моче-
вой пузырь.

Образования в желудочно-кишечном тракте, кото-
рые можно принять во внимание, часто легко диагнос-
тируются, поскольку они прикрепляются к соответствую-
щим органам и не имеют признаков, характерных для 
кист яичника [3]. Как правило, сузить диагностиче-
ский поиск можно, опираясь на анатомические вза-

имосвязи и сопутствующие находки, такие как сигна-
тура стенки кишки, наблюдаемая при дублирующих 
кистах; кальцификации, наблюдаемые при псевдо-
кистах мекония; связь с печеночной артерией при 
кистах холедоха. Также в диагностике помогает ориен-
тироваться окружающая паренхима, в частности при 
кистах печени, селезенки, поджелудочной железы или 
надпочечников [2].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Диагностика внутриутробного перекрута кисты яич-

ника имеет ряд особенностей, которые важно учитывать 
для выбора правильной стратегии ведения, которая 
позволит избежать возможных осложнений и определить 
адекватный объем хирургического вмешательства.

Главными ультразвуковыми маркерами внутриутроб-
ного перекрута кисты яичника являются жидкостной 
уровень и гиперэхогенное внутрикистозное включение. 
Однако данные признаки не всегда обнаруживаются 
в пренатальном периоде. Оценка состояния внутриутроб-
ного и новорожденного ребенка, а также такие ультра-
звуковые критерии, как признак ажурной сети и признак 
двойной стенки, могут говорить о возможности перекрута 
кисты яичника и являются критериями для проведения 
дифференциальной диагностики.

Стоит отметить, что ультразвуковая характеристика 
кисты не является главным предиктором возникновения 
перекрута, и даже при отсутствии показаний к хирурги-
ческому вмешательству мониторинг новорожденной дол-
жен продолжаться до полного регресса кисты.

Рутинный алгоритм диагностики не включает в себя 
МРТ, однако ее использование в определенных ситуаци-
ях необходимо для выбора дальнейшей тактики ведения 
пациентки.

Таким образом, тщательное пре- и постнатальное 
мониторирование с пониманием всех диагностических 
нюансов способствует своевременному началу лечения 
и сохранению репродуктивного здоровья пациентки.
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Паллиативная медицинская помощь как система существует в России чуть более 10 лет. При этом в каждом регионе 
схема оказания такой помощи и ее инфраструктура имеют локальные особенности. В статье представлены резуль-
таты анализа состояния и доступности паллиативной медицинской помощи в Пермском крае, обсуждены ее сильные 
и слабые стороны, имеющие значение для принятия управленческих решений и определения направлений дальней-
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ВВЕДЕНИЕ
Паллиативная медицинская помощь (ПМП) детям 

подразумевает активную всестороннюю помощь телу, 
разуму и духу ребенка и его семье. Она требует широко-
го междисциплинарного подхода, смягчающего физиче-
ский, психологический и социальный дистресс ребенка, 
включает членов семьи и использует доступные ресурсы 
общества [1]. Междисциплинарный подход с обязатель-
ным вовлечением семьи пациента и общества — важ-
ный организационный принцип паллиативной помощи 

детям, реализацию которого обеспечивают как меди-
цинские (врач-педиатр и/или врач по паллиативной 
помощи, медицинская сестра), так и немедицинские спе-
циалисты. При необходимости к оказанию ПМП детям 
могут быть привлечены врачи узких специализаций по 
профилю основного заболевания (неврологи, онкологи, 
хирурги). Важным для организации всесторонней помо-
щи пациенту и его семье является возможность при-
влечения к работе команды сотрудников социальных 
служб, образовательных учреждений, представителей 

* Некоторые аспекты паллиативной медицинской помощи в Пермском крае рассмотрены нами ранее в работах: Минаева Н.В., 
Исламова Р.И., Баженова М.И. Выездная патронажная паллиативная медицинская помощь детям: двухлетний опыт рабо-
ты некоммерческой благотворительной организации // Вопросы современной педиатрии. 2020. Т. 19. № 1. С. 46–56. 
doi: https://doi.org/10.15690/vsp.v19i1.2085 (о работе выездной патронажной педиатрической службы в период с 2017 по 2020 г.); 
Баранова С.П., Бербер И.Э., Минаева Н.В. Организация специализированной паллиативной помощи детям в условиях стационара // 
Актуальные вопросы педиатрии: материалы межрегиональной научно-практической конференции, посвященной 100-летию перм-
ской педиатрии. Пермь; 2022. С. 33–37 (о работе отделения паллиативной помощи детям в 2021 г.).
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благотворительных фондов, волонтеров, религиозных 
объединений. Управленческие решения по дальнейшему 
развитию системы ПМП (на примере одного из субъектов 
Российской Федерации — Пермского края) формируются 
на основе анализа региональных особенностей распре-
деления пациентов по территории субъекта, возможнос-
тей для создания и кадрового обеспечения отдельных 
сервисов службы ПМП детям.

ИЗ ИСТОРИИ СТАНОВЛЕНИЯ ПАЛЛИАТИВНОЙ 
МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ ДЕТЯМ
В Российской Федерации становление системы ока-

зания ПМП детям началось в 90-е гг. XX в. с открытия 
в Москве первых хосписов, ориентированных на помощь 
детям с онкологическими заболеваниями, а затем и пер-
вого отделения паллиативной помощи в 2006 г. Позднее 
отделение расширилось до Московского центра пал-
лиативной помощи с двумя формами оказания ПМП — 
стационарной и амбулаторной [2]. В последующем отде-
ления паллиативной помощи детям и детские хосписы 
открывались и в других городах Российской Федерации. 
Так, например, в 2010 г. в Санкт-Петербурге начало 
работу Санкт-Петербургское государственное автоном-
ное учреждение здравоохранения «Хоспис (детский)».

Указом Президента Российской Федерации от 1 июня 
2012 г. № 761 «O Национальной стратегии действий 
в интересах детей на 2012–2017 годы» была поставлена 
задача создать в России службу ПМП детям с тяжелыми 
неизлечимыми заболеваниями. Именно эта стратегия 
послужила началом системного развития ПМП детям 
в России. Важное значение для развития ПМП имеет 
публикация в 2016 г. русскоязычного перевода «Хартии 
прав умирающего ребенка» [3]. По нашему мнению, 
международный опыт наблюдения за пациентами, изло-
женный в Хартии, помог сформировать в России гумани-
стический подход к ПМП на основе признанных этических 
принципов, таких как право пациента на уважение лич-
ности, выражение своих чувств, потребность в обще-
нии с близкими, возможность отказа от бесперспек-
тивных или избыточно обременительных вмешательств. 
Существенный вклад в развитие паллиативной помощи 
детям внесло введение в практическую деятельность 
Порядка оказания паллиативной медицинской помощи 
детям; для паллиативных пациентов были сформулиро-
ваны показания к направлению на оказание ПМП, прин-
ципы работы амбулаторных и стационарных служб [4]. 
Утверждение совместного Приказа Минздрава России 
и Минтруда России «Об утверждении Положения об орга-
низации оказания паллиативной медицинской помощи, 
включая порядок взаимодействия медицинских органи-
заций, организаций социального обслуживания и обще-
ственных объединений, иных некоммерческих организа-
ций, осуществляющих свою деятельность в сфере охраны 
здоровья» позволило закрепить междисциплинарный 
подход, подразумевающий взаимодействие медицинских 
организаций, организаций социального обслуживания 

и общественных организаций, других некоммерческих 
организаций, осуществляющих свою деятельность в сфе-
ре охраны здоровья [5].

СИСТЕМА ОКАЗАНИЯ ПАЛЛИАТИВНОЙ 
МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ ДЕТЯМ 
В ПЕРМСКОМ КРАЕ
Общие данные о регионе

Пермский край — субъект Российской Федерации 
в со ставе Приволжского федерального округа, площадь тер-
ритории — 160,2 тыс. кв. км, максимальная протяженность 
с севера на юг — 645 км, с запада на восток — 417,5 км. 
Общая численность населения — 2556,9 тыс. человек, в том 
числе лиц в возрасте от 0 до 14 лет — 492 864, от 15 до 
19 лет — 139 499 человек (по данным на 01.01.2022) [6]. 
Административный центр края — город Пермь.

Учет пациентов, нуждающихся 

в паллиативной медицинской помощи

Потребность детей в ПМП в Пермском крае обсуж-
далась нами ранее (данные 2019 г.) [7]. В соответствии 
с Приказом Минздрава Пермского края от 15.07.2016 
№ СЭД 34-01-06-510 «О ведении регистра детей, нуж-
дающихся в паллиативной помощи» учет паллиативных 
пациентов в крае ведется в форме регистра с 2016 г. [8]. 
Данные о пациентах вносят в регистр на основании 
заключения врачебной комиссии [7]. В 2017 г. в регистр 
были включены данные уже 445 детей в возрасте до 
17 лет [8]. В последующие 5 лет (к декабрю 2022 г.) 
их количество увеличилось до 518, или на 16% (соб-
ственные неопубликованные данные). При этом более 
40% детей проживали на момент включения в регистр 
в г. Перми и ближайших к административному центру 
районах (см. таблицу). В регистр включают персональные 
данные пациентов (фамилия, имя, отчество, возраст, 
место проживания), а также данные о наличии показаний 
к паллиативной помощи. Это позволяет выездным палли-
ативным службам своевременно получать информацию 
о детях, нуждающихся в ПМП, формировать для пациен-
та его индивидуальный план наблюдения и по данным 
из Единой информационной системы здравоохранения 
Пермского края учесть его потребности в медицинских 
изделиях и других необходимых ресурсах.

При анализе регистра детей, нуждающихся в ПМП, 
встречаются случаи (неопубликованные данные, количе-
ство не регистрировали) внесения в регистр пациентов 
с тяжелыми хроническими заболеваниями без показа-
ний к ПМП. По нашему мнению, это может быть связано 
с недостаточной компетентностью педиатров по вопро-
сам оказания ПМП. В настоящее время для решения этой 
проблемы врачи выездных паллиативных служб прово-
дят мониторинг пациентов, данные которых включены 
в регистр. В сомнительных случаях пациенты направля-
ются на повторную врачебную комиссию, которая вновь 
анализирует показания и может принять решение об 
исключении данных пациента из регистра.

Таблица. Распределение пациентов, нуждающихся в ПМП, в Пермском крае (данные на декабрь 2022 г.)

Table. Distribution of patients requiring palliative care in Perm Krai (data on December 2022)

Территории Пермского края Частота, абс. (%)

Центральные районы: Пермь, Пермский район, Краснокамск, Полазна, Добрянка, Ильинский 224 (43,2)

Другие (отдаленные от центра) территории: Соликамск, Березники, Красновишерск, Чердынь, 
Александровск, Нытва, Карагай, Сива, Очер, Оханск, Верещагино, Частые, Б. Соснова, Кунгур, 
Кишерть, Орда, Суксун, Октябрьский, Березовка, Чайковский, Чернушка, Куеда, Елово, Барда, 
Коми-Пермяцкий автономный округ, Чусовой, Лысьва, Горнозаводск, Гремячинск, Кизел

294 (56,8) 
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Еще одной значимой проблемой, затрудняющей пол-
ный охват всех нуждающихся в ПМП пациентов, является 
отказ законных представителей ребенка от его наблю-
дения выездными паллиативными службами. В этом слу-
чае ребенок продолжает получать первичную врачебную 
ПМП по обращаемости в условиях первичной медико-
санитарной помощи. Такая проблема решается путем 
неоднократного разъяснения законным представителям 
пациентов сути паллиативной помощи, организационных 
особенностей ее оказания; в ряде случаев требуется про-
фессиональная поддержка психолога, который помогает 
семье пациента осознать факт неизлечимой болезни 
и принять помощь специалистов. При этом важно отме-
тить, что при наличии у ребенка показаний к специали-
зированной ПМП в условиях стационара отказ законного 
представителя ребенка от амбулаторного сопровожде-
ния не лишает ребенка права на госпитализацию в отде-
ление паллиативной помощи детям.

Вопрос своевременности включения пациентов 
в регистр нами подробно не изучался. Однако встреча-
ются случаи, когда данные пациента вносятся в регистр 
и ребенок передается под наблюдение паллиативных 
служб на позднем этапе, когда он уже имеет тягостные 
симптомы. По нашему мнению, в основном это пациенты, 
проходящие длительное лечение в профильных стациона-
рах по основному хроническому заболеванию. Поэтому 
стоит помнить, что оказание паллиативной медицинской 
помощи возможно и при куративном лечении ребенка. 
Специалистами выездных служб г. Перми ведется работа 
по ранней интеграции пациентов онкологического про-
филя в паллиативную помощь на этапе, когда прогноз 
заболевания ребенка еще неясен. В этом случае ребенок 
и его семья могут получать психологическую, духовную 
и социально-правовую помощь, а врач по паллиативной 
помощи — контролировать появление тягостных симпто-
мов, в том числе болевого синдрома, и назначать симпто-
матическое лечение.

Для своевременного выявления пациентов, нуждаю-
щихся в ПМП на амбулаторном этапе, специалистами 
выездных служб проводятся регулярные семинары 
в поликлиниках города и территориях края в формате 
видеоконференцсвязи.

Структура заболеваний у детей, нуждающихся в ПМП, 
существенно отличается от таковой у взрослых пациен-
тов. У последних наиболее частым основанием для ПМП, 
по данным Всемирной организации здравоохранения, 
являются сердечно-сосудистые (38,5%) и онкологические 
заболевания (34%). В России в структуре пациентов в воз-
расте до 18 лет, нуждающихся в паллиативной помощи, 
42% приходится на врожденные пороки развития и гене-
тические заболевания (в большей степени пороки раз-
вития центральной нервной системы, нейромышечные 
и нейродегенеративные заболевания), 23% — на болез-
ни сердечно-сосудистой системы, 12% — болезни неона-
тального периода, 7% — онкологические заболевания, 
16% — другие неонкологические болезни [9]. В Пермском 
крае у детей ПМП как в амбулаторных, так и стационар-
ных условиях в 65–70% случаев оказывается в связи 
с патологией центральной нервной системы (детский 
церебральный паралич тяжелой степени, нейродегенера-
тивные заболевания, фармакорезистентная эпилепсия), 
реже (около 16%) — с врожденными пороками развития, 
новообразованиями (5%), состояниями перинатального 
периода (4,5%), последствиями перенесенных инфекци-
онных заболеваний (7,5%) (собственные неопубликован-
ные данные). По нашему мнению, разница в структуре 
пациентов, имеющих болезни неонатального периода, 

связана с низким уровнем развития перинатальной пал-
лиативной помощи в Пермском крае, а преобладание 
пациентов с заболеваниями нервной системы, вероятно, 
связано с наибольшей обращаемостью пациентов этой 
группы в медицинские организации.

Специализированная паллиативная 

медицинская помощь

В Пермском крае специализированная ПМП детям 
оказывается с 2014 г. в детском отделении паллиа-
тивной медицинской помощи (12 коек, 2 круглосуточ-
ных сестринских поста) Детской клинической больницы 
(ДКБ) № 13 [10]. Работу отделения обеспечивает меж-
дисциплинарная команда врачей (педиатр, невролог, 
анестезиолог-реаниматолог, диетолог), среднего меди-
цинского персонала, а также клинического психолога, 
воспитателя, учителя-дефектолога. Штатное количество 
сотрудников, по состоянию на январь 2023 г. состав-
ляет 35 человек, среди которых два врача-педиатра, 
невролог, анестезиолог-реаниматолог, диетолог, кли-
нический психолог, социальный работник. Оставшуюся 
часть составляют медицинские сестры и младший 
медицинский персонал. При необходимости к оказа-
нию помощи могут быть привлечены сотрудники других 
лечебно-диагностических и вспомогательных подразде-
лений стационара. В 2019, 2020 и 2021 гг. в отделении 
было пролечено 196, 131 и 179 детей соответственно; 
средняя занятость койки составила 347, 333 и 357 сут. 
В отделении ПМП госпитализируются дети в возрасте 
от 1 мес до 18 лет, из них около 40% — пациенты, про-
живающие в г. Перми. Основные показания для госпи-
тализации — это подбор или коррекция терапии при 
резистентном судорожном синдроме (32,2%), дистони-
ческих атаках (6,7%), тяжелой нутритивной недостаточ-
ности (38,4%), выраженных респираторных нарушениях 
(14,4%), некупируемом болевом синдроме у пациентов 
с онкологическими и неонкологическими заболева-
ниями (8,3%).

Палаты для детей, нуждающихся в респираторной 
поддержке, оснащенные системами для подачи кислоро-
да, функционируют в отделении ПМП с 2020 г. При воз-
никновении дыхательных расстройств помощь пациенту 
оказывается на месте, без перевода в реанимационное 
отделение. Выделено 6 палат для пациентов, находящих-
ся на длительной респираторной поддержке (продленная 
искусственная вентиляция легких (ИВЛ)). Каждая палата 
имеет одно койко-место. В таких условиях совместное 
пребывание ребенка с родителями не имеет препят-
ствий и реализуется для комфорта ребенка. В 2020 г. 
персонал отделения впервые обучил родителей вентиля-
тор-зависимого пациента работе с респираторным обо-
рудованием, что позволило успешно перевести ребенка 
с длительной респираторной поддержкой на домашний 
режим. В условиях отделения за 2021 г. респираторную 
поддержку получили 73 пациента.

Междисциплинарная помощь в отделении ПМП пред-
полагает проведение не только медикаментозной тера-
пии, но и комплекса социально-педагогической, включаю-
щей консультации специалистов по социальной работе 
по вопросам предоставления льгот, лекарственного обес-
печения, а также занятия с педагогом-дефектологом, 
специалистом по альтернативной коммуникации, психо-
логическую и при необходимости духовную поддержку 
детей и их законных представителей. Психологическая 
поддержка осуществляется клиническими психологами. 
Духовная поддержка является сложным понятием в пал-
лиативной педиатрии и затрагивает вопросы о смыс-
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лах, ценностях. Изменение жизненных обстоятельств, 
установленный диагноз неизлечимого заболевания или 
растущее осознание собственной смертности заставля-
ют ребенка или его семью думать о «конечном смысле», 
искать внутреннее исцеление разными способами, в том 
числе и через религию. Духовная поддержка (главным 
образом религиозная) в условиях отделения паллиа-
тивной помощи детям оказывается при желании роди-
телей с участием служителя православной церкви или 
представителя другой религиозной конфессии. Кроме 
того, у ухаживающих за детьми взрослых востребована 
услуга «социальной передышки» — респис. Это значит, 
что законные представители ребенка могут оставить 
ребенка на круглосуточное (до 21 сут) попечение меди-
цинского персонала отделения паллиативной помощи. По 
нашему мнению, услуга снижает психологическую напря-
женность в семье, позволяет повысить качество ее жиз-
ни и положительно влияет на профилактику социального 
сиротства. Около 80% детей находятся в отделении без 
законных представителей, хотя возможность присутствия 
родителей предусмотрена.

Необходимо отметить, что психологическая помощь 
оказывается и персоналу отделения ПМП. Для профилак-
тики синдрома эмоционального выгорания сотрудникам 
отделения ПМП детям доступны консультации клиниче-
ского психолога два раза в месяц.

Организационно-методическая поддержка

Для координации деятельности по оказанию паллиа-
тивной помощи детям на базе ДКБ № 13 создан органи-
зационно-методический отдел. Основные его функции:
• статистический учет и отчетность (ведение отчет-

ной документации: получение и анализ ежемесяч-
ных отчетных форм выездных паллиативных служб 
и учреждений, оказывающих первичную медико-сани-
тарную помощь и участвующих в оказании паллиа-
тивной помощи; организация сбора медико-статисти-
ческой информации, контроль за обеспечением ее 
полноты и достоверности);

• контроль полноты и качества заполнения регистра 
в Единой информационной системе здравоохранения 
Пермского края;

• своевременная передача информации выездным 
службам; распределение потоков пациентов;

• учет потребности и оформление договоров на меди-
цинские изделия и расходные материалы для пал-
лиативных пациентов, контроль за сроками техни-
ческого обслуживания медицинского оборудования 
и периодичностью поставки расходных материалов 
пациентам;

• методическая и обучающая работа (обучение и раз-
витие кадров, обобщение и распространение опыта 
работы с пациентами, нуждающимися в паллиатив-
ной помощи), программное обеспечение всех аспек-
тов учета информации по профилю «паллиативная 
помощь».

Выездные службы паллиативной 

медицинской помощи детям

Первая государственная выездная патронажная ПМП 
в Пермском крае была организована на базе ДКБ № 13 
в 2017 г. С тех пор количество пациентов, получающих 
ПМП амбулаторно, увеличилось с 30 до 127 человек 
в 2022 г., а объем государственного задания — с 237 
до 1576 посещений в год соответственно. По данным 
на январь 2023 г., на базе ДКБ № 13 работают две 
выездные бригады, которые сопровождают пациентов 

в г. Перми и некоторых территориях Пермского края. 
Выездные бригады имеют в своем составе врача-педиат-
ра, невролога, анестезиолога-реаниматолога, клиниче-
ского психолога, социального работника, медицинскую 
сестру, массажиста. В соответствии с регламентом ока-
зания ПМП в Пермском крае врач-педиатр и медицин-
ская сестра выездной патронажной бригады осуществля-
ют регулярное наблюдение; невролог, детский онколог 
и врач-анестезиолог присоединяются по показаниям; 
консультация медицинского психолога и услуги социаль-
ного работника предоставляются по показаниям или по 
запросу [11]. Кроме медицинского и социально-психо-
логического сопровождения, на выездную службу воз-
ложена функция обеспечения и передачи медицинских 
изделий пациентам на дом.

Выездная служба ПМП детям некоммерче-
ского благотворительного фонда «Дедморозим» 
(https://dedmorozim.ru/) — Служба качества жизни — 
была открыта в 2017 г. [7]. Первоначально специа-
листы Службы оказывали амбулаторную паллиативную 
помощь на средства субсидии из бюджета Пермского 
края, а с 2022 г. — за счет средств, выделяемых в рамках 
государственного заказа на оказание ПМП. По состоя-
нию на март 2023 г. Служба сопровождает 54 ребенка, 
проживающих в г. Перми, и 170 человек из других райо-
нов Пермского края. В Службе работает 6 междисцип-
линарных команд, имеющих в своем составе врача по 
ПМП, медицинскую сестру, специалиста по лечебной физ-
культуре и массажу, медицинского психолога, игрового 
терапевта, специалиста по социально-правовой работе, 
координатора помощи семьям.

В 2022 г. начала работу выездная бригада патро-
нажной ПМП на базе ДКБ г. Чайковского (юг Пермского 
края) [12]. В зоне ее обслуживания находятся паци-
енты двух муниципальных (Куединский, Бардымский) 
и трех городских округов (Чернушинский, Частинский, 
Чайковский). Бригада сопровождает 53 пациента. 
С начала 2023 г. функционирует выездная бригада ПМП 
в Городской детской больнице г. Соликамска (Верх не-
камье, северо-восток Пермского края). Бригада сопро-
вождает более 40 пациентов.

Описывая состояние амбулаторного звена паллиа-
тивной помощи детям, необходимо отметить, что в регио-
не нет утвержденного алгоритма по переводу пациен-
тов, достигающих возраста 18 лет, во взрослую сеть. 
Такой алгоритм в настоящее время разрабатывается 
главным внештатным специалистом по паллиативной 
помощи детям Пермского края совместно со специа-
листами выездных служб ДКБ № 13 и Службы каче-
ства жизни автономной некоммерческой организации 
«Дедморозим». Предполагается, что за 1 мес до совер-
шеннолетия эпикриз с актуальными данными о состоя-
нии ребенка, его потребности в медицинских изделиях, 
объеме необходимой ПМП и рекомендациях по ведению 
пациента передается специалисту, ответственному за 
ПМП во взрослой поликлинике по месту жительства или 
регистрации пациента.

Паллиативная медицинская помощь 

в детских домах-интернатах

В Пермском крае работают два детских дома-
интерната для умственно отсталых детей на 330 мест. 
У 102 воспитанников детских домов-интернатов были 
установлены показания к паллиативной помощи, 24 из 
них были обследованы и получили лечение в условиях 
специализированного отделения. С 2021 г. ПМП в дет-
ских домах-интернатах оказывают выездные бригады. 
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К январю 2023 г. Служба качества жизни благотвори-
тельного фонда «Дедморозим» сопровождает 72 ребен-
ка из детского дома-интерната. Выстраивание систе-
мы оказания ПМП в детских домах-интернатах требует 
обучения медицинского и немедицинского персонала 
этих учреждений, особенно ухаживающих лиц, основам 
оказания ПМП и правильному уходу. Для этого государ-
ственной службой ДКБ № 13 г. Перми совместно с выезд-
ной Службой качества жизни и благотворительным фон-
дом «Детский паллиатив» с 2021 г. проводятся очные 
выездные образовательные семинары для специалистов 
детских домов-интернатов по медицинским и психологи-
ческим вопросам в объеме 4–6 ч, а также консультации 
в онлайн-формате по запросу персонала интернатов.

Обеспечение специализированным 

оборудованием и медицинскими изделиями

В 2019 г. вступили в силу Приказы Минздрава России, 
регламентирующие возможность передачи медицинско-
го оборудования на дом [13, 14]. До этого ребенок не 
мог получить необходимые медицинские изделия за счет 
средств федерального бюджета для использования вне 
медицинской организации. В настоящее время государ-
ственные учреждения, оказывающие ПМП, активно пере-
дают медицинские изделия пациентам на дом. Ведется 
плановый сбор сведений о потребности, формируются 
в плановом порядке заявки на приобретение расходных 
материалов. С 2019 г. расходы на приобретение меди-
цинских изделий софинансируются из федерального бюд-
жета [15]. За период 2019–2021 гг. 250 детей получили 
199 единиц медицинского оборудования: аппараты ИВЛ, 
концентраторы кислорода, медицинские аспираторы, 
инсуфляторы-аспираторы, мешки Амбу, адаптационные 
кровати, противопролежневые матрасы, кресла-коля-
ски с электроприводом и 10 483 единицы расходных 
материалов к этим медицинским изделиям. За 2022 г. 
пациентам было передано около 160 единиц оборудо-
вания и более 16 тыс. единиц расходных материалов. 
Потребность детей в медицинских изделиях регулярно 
анализируется организационно-методическим отделом 
ДКБ № 13 по данным из регистра и Единой информаци-
онной системы здравоохранения Пермского края.

По данным на январь 2023 г., в Пермском крае 
9 детей, нуждающихся в ПМП, получают ИВЛ на дому 
(1,74% всех нуждающихся в ПМП детей). Отделениями 
выездных паллиативных служб постоянно ведется рабо-
та по переводу пациентов детского возраста в ста-
бильном состоянии на ИВЛ из отделений реанимации 
и интенсивной терапии домой. Она включает в том 
числе и обучение родителей или иных ухаживающих лиц 
уходу за пациентом на ИВЛ, которое проходит в пала-
тах респираторной поддержки ДКБ № 13. Разработаны 
и внедрены методические рекомендации для врачей, 
наблюдающих паллиативного пациента по месту житель-
ства, по организации передачи медицинских изделий 
детям, нуждающимся в паллиативной помощи; теперь 
этот процесс регламентирован, отработан, не вызывает 
затруднений [16].

В Пермском крае обеспечение детей, нуждающихся 
в ПМП, медицинскими изделиями на дому осуществляет-
ся и за счет средств некоммерческого благотворительно-
го фонда «Дедморозим» — в случаях, когда потребности 
детей не могут быть удовлетворены в полном объеме (как 
правило, при тяжелом состоянии их здоровья и комбини-
рованном характере поражения органов и систем). Кроме 
того, служба проката медицинской техники Службы каче-
ства жизни благотворительного фонда «Дедморозим» 

может обеспечить ребенка респираторным оборудовани-
ем, выдав его в прокат до момента получения необходи-
мого оборудования за счет бюджетных средств. Передача 
медицинских изделий, их доставка к месту пребывания 
ребенка осуществляется силами выездной паллиативной 
службы ДКБ № 13. В связи с тем что большая часть детей, 
нуждающихся в ПМП, проживает за пределами централь-
ного района Пермского края, существуют логистические 
трудности в доставке медицинских изделий, в большей 
степени связанные с увеличением времени доставки 
и ограниченным количеством транспорта. Поэтому мы 
считаем, что в настоящее время существует необходи-
мость создания отделений или служб, которые могли бы 
полностью взять на себя функцию передачи медицин-
ских изделий детям, нуждающимся в ПМП, тем более что 
объемы передаваемых медицинских изделий постоянно 
увеличиваются.

Организация нутритивной поддержки

Нутритивная недостаточность снижает качество жиз-
ни детей с тяжелыми и неизлечимыми заболеваниями, 
снижает их интерес к окружающему, негативно влияет 
на нервно-психическое развитие и на прогноз заболе-
вания [17]. При выявлении признаков белково-энергети-
ческой недостаточности ребенок должен быть осмотрен 
врачом выездной патронажной бригады, либо должен 
получить телемедицинскую консультацию с участием вра-
ча-диетолога, либо направляется в специализированное 
отделение ПМП для диагностики и подбора лечебного 
питания. Специалисты проводят оценку степени нутритив-
ной недостаточности, определяют показания к назначе-
нию нутритивной поддержки, выбирают субстрат питания 
и путь его введения, производят расчет калорийности. 
Нутритивную поддержку и коррекцию нутритивного ста-
туса в отделении с 2020 г. оказывает врач-диетолог. 
В настоящее время большая часть детей (76,7%), поступа-
ющих в отделение паллиативной помощи, имеет недоста-
точность питания разной степени выраженности, откло-
нения в физическом развитии. Врач-диетолог подбирает 
лечебные смеси с учетом физиологической потребности, 
индивидуальной переносимости и текущего состояния 
детям с 1 мес до 18 лет; при необходимости определяет 
показания к гастростомии. В случае амбулаторного сопро-
вождения на дому обеспечение пациента продуктами 
специализированного лечебного питания осуществляется 
в поликлинике по месту регистрации или фактическо-
го проживания. Показания к нутритивной поддержке 
оформляются в Единой информационной системе здра-
воохранения Пермского края, данные вносятся в эпи-
криз пациентов. По заявкам медицинских учреждений, 
оказывающих первичную медико-санитарную помощь, 
Минздравом Пермского края проводится централизован-
ная закупка специализированных продуктов питания за 
счет субвенций из федерального бюджета. В отдельных 
случаях индивидуально привлекаются средства неком-
мерческих организаций. В настоящее время при тяжелой 
дисфагии детям с показаниями к гастростомии устанавли-
ваются баллонные гастростомические трубки, что стало 
возможным благодаря совместной работе паллиативных 
служб, Минздрава Пермского края и хирургов краевой 
ДКБ. По состоянию на январь 2023 г. под наблюдением 
находятся 62 (12%) ребенка, нуждающихся в ПМП, с уста-
новленными гастростомическими трубками. При первич-
ной установке гастростомической трубки родителю или 
иному ухаживающему лицу выдается памятка по уходу за 
гастростомой, правилам ухода их обучают медицинские 
специалисты выездных паллиативных служб.
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Оказание паллиативной медицинской 

помощи детям в период пандемии 

новой коронавирусной инфекции

Прием пациентов в отделение ПМП не прекращался 
даже в период неблагоприятной эпидемической ситуа-
ции, связанной с распространением новой коронавирус-
ной инфекции. Вместе с тем если в 2019 г. в отделении 
было пролечено 193 ребенка, то в 2020 г. количество 
пролеченных снизилось до 131, а в 2021 г. оно составило 
179. В период пандемии выездные паллиативные брига-
ды продолжали посещать пациентов на дому: в 2019 г. 
осуществлено 328 врачебных выездов, за 2020 г. — 
315 выездов врачами отделения выездной патронажной 
паллиативной помощи детям ДКБ № 13 и 893 выезда спе-
циалистами выездной паллиативной помощи детям Службы 
качества жизни благотворительного фонда «Дедморозим», 
в 2021 г. — 1149 и 1145 врачебных выездов соответ-
ственно. Также необходимо отметить, что в период разгара 
пандемии существенно увеличилось количество телеме-
дицинских консультаций, что позволило не прекращать 
оказание ПМП в сложных эпидемиологических условиях 
и было вынужденной мерой на период пандемии. Однако, 
по нашему мнению, телемедицинские консультации позво-
ляют решить только явные проблемы по активному запросу 
пациента, при этом без очного осмотра врача невозмож-
но решение плановых задач по оказанию ПМП детям на 
дому. Очные консультации были возобновлены, поскольку 
в отношении пациентов с тяжелыми неизлечимыми забо-
леваниями осмотр врача позволяет всесторонне оценить 
его состояние (не только по активным жалобам пациента 
или членов его семьи) и дать рекомендации.

ПОДГОТОВКА МЕДИЦИНСКИХ КАДРОВ 
ДЛЯ ОКАЗАНИЯ ПАЛЛИАТИВНОЙ 
МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ ДЕТЯМ
Первичную врачебную ПМП детям могут оказывать 

педиатры стационаров, поликлиник, а также врачи 
общей практики. Профессиональный стандарт участко-
вого врача-педиатра предполагает выполнение трудо-
вых действий по оценке клинической картины болезней 
и состояний, требующих оказания ПМП, направление 
таких детей в специализированные медицинские орга-
низации [18]. В настоящее время в каждой поликлинике 
Пермского края подготовлены специалисты, ответствен-
ные за организацию ПМП детям. Плановая работа по 
обучению организаторов здравоохранения организации 
ПМП и координации действий по обеспечению паллиа-
тивных пациентов ведется с 2014 г. на циклах повышения 
квалификации (не менее 12 ч из 144) или профессио-
нальной переподготовки (не менее 18 ч из 576). Кроме 
того, главный внештатный специалист в плановом поряд-
ке проводит обучающие семинары по организационным 
вопросам оказания ПМП в лечебных учреждениях края 
и консультирует организаторов по запросу.

Для оказания специализированной ПМП необходимо 
привлекать специалистов на должность «врач по пал-
лиативной медицинской помощи» [19]. Принят соответ-
ствующий профессиональный стандарт, в соответствии 
с которым врач должен получить дополнительное про-
фессиональное образование (пройти повышение ква-
лификации) по вопросам оказания ПМП взрослым или 
детям [20]. Одной из главных задач и функций врача по 
ПМП является выявление хронического болевого синдро-
ма и обезболивание, а также выявление других тягостных 
симптомов неизлечимых заболеваний в целях улучшения 
самочувствия и повышения качества жизни пациентов. 
В настоящее время кадровый дефицит специа листов 

в сфере оказания ПМП в амбулаторных условиях как 
взрослому, так и детскому населению составляет, по 
данным Минздрава Пермского края, более 30% [16]. 
Для подготовки врачебных кадров для осуществления 
ПМП в Пермском государственном медицинском уни-
верситете им. акад. Е.А. Вагнера разработан курс повы-
шения квалификации для врачей-педиатров, регуляр-
но проводится Школа базовой паллиативной помощи 
в рамках межрегиональных научно-практических педиат-
рических конференций, вопросы оказания ПМП детям 
включены в программу обучения студентов специалитета 
по специальности «педиатрия». В 2021 г. специалисты 
выездной бригады Службы качества жизни благотво-
рительного фонда «Дедморозим» проводили двухднев-
ные семинары для врачей-педиатров первичного звена 
в гг. Чайковском, Чусовом, Соликамске, с. Барда для фор-
мирования практических навыков оказания ПМП детям.

ИНФОРМАЦИОННОЕ СОПРОВОЖДЕНИЕ 
ПАЛЛИАТИВНОЙ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ
Информирование населения о паллиативной помощи 

осуществляется через средства массовой информации 
Пермского края, в том числе через регулярные рубри-
ки «Скорая чудес» на телеканале «Рифей-Пермь», радио 
«Комсомольская Правда — Пермь»; сайт губернатора 
и Правительства Пермского края (permkrai.ru), сайт бла-
готворительного фонда «Дедморозим» (dedmorozim.ru), 
а также с помощью волонтерских организаций [15]. 
Справочная информация по тематике паллиативной 
помощи в доступной форме размещается на информаци-
онных стендах и сайтах медицинских учреждений: о воз-
можности обслуживания на дому, об обезболивании, 
о порядке получения медицинских изделий и других акту-
альных вопросах. Пациенты информируются о специа-
лизированных сайтах, где можно найти памятки, роли-
ки, буклеты, полезные ссылки о правовой поддержке 
и другую необходимую информацию (https://www.rcpcf.ru, 
https://pro-hospice.ru, https://pro-palliativ.ru). Для управ-
ления медицинской помощью в сфере паллиативной 
помощи развиваются системы учета и мониторинга паци-
ентов, нуждающихся в ПМП, системы автоматизации 
деятельности медицинских организаций, оказывающих 
ПМП. Это позволит в перспективе оперативно получать 
и анализировать данные о маршрутизации пациентов 
и управлении потоками, об автоматизированном управ-
лении процессами контроля качества оказания меди-
цинской помощи [15].

ЦЕЛИ И ЗАДАЧИ РАЗВИТИЯ РЕГИОНАЛЬНОЙ 
СИСТЕМЫ ОКАЗАНИЯ ПАЛЛИАТИВНОЙ 
МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ ДЕТЯМ
В числе целей развития ПМП в Пермском крае 

к 2024 г. зафиксированы следующие:
• охват ПМП 100% детей, имеющих показания (по дан-

ным на январь 2023 г., охват составляет 71,3%);
• количество отделений выездной патронажной службы 

ПМП — 6 (на март 2023 г. их 4);
• создание новых отделений выездной патронажной 

ПМП по кластерному принципу на территориях Перм-
ского края;

• укомплектованность кадрами медицинских органи-
заций Пермского края, оказывающих ПМП, в со от вет-
ствии с рекомендуемыми штатными норма тивами 
(кадровый врачебный дефицит в амбулаторных 
условиях составляет 38%, кадровый дефицит сред-
него медицинского персонала для оказания ПМП — 
76%) [15];
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• обеспечение пациентов медицинскими изделиями, 
в том числе для использования на дому (в рам-
ках Приказа Минздрава России № 348н) в полном 
объеме [15].
Запланировано, что для достижения вышеуказанных 

целей необходимо решать нижеперечисленные задачи.
1. Повышать опыт специалистов первичного звена по 

осуществлению мероприятий первичной врачеб-
ной ПМП. Необходимо формировать у медицинских 
работников компетенции по определению показаний 
и потребности в паллиативной помощи, своевремен-
ной диагностике и участию в медицинском сопровож-
дении наиболее частых кризисных состояний у паци-
ентов, нуждающихся в паллиативной помощи. Следует 
включать преподавание основ оказания ПМП в про-
грамму специалитета по педиатрии для студентов 
медицинских вузов, а также в программы дополни-
тельного профессионального образования для вра-
чей-педиатров. К образовательным мероприятиям 
с педиатрами учреждений первичной медико-сани-
тарной помощи необходимо подключать сотрудников 
выездных патронажных паллиативных служб.

2.  Развивать междисциплинарное взаимодействие спе-
циалистов по вопросам сопровождения пациентов, 
в том числе с участием психолога, а также специали-
ста по социально-правовой работе.

3.  Оказывать качественную психологическую помощь 

паллиативным пациентам и их близким. Семьи ведут 
очень напряженную жизнь, нередко вынуждены вмес-
те с ребенком длительно находиться в больничной сре-
де, в условиях неопределенности в отношении динами-
ки состояния здоровья ребенка. По нашему мнению, 
помощь клинических психологов улучшает эмоцио-
нальное состояние семей и повышает качество их 
жизни при наличии таких сложных этических проблем, 
как вопросы подготовки к смерти, принятие ситуации 
неизбежности смерти, отношение к эвтаназии.

4.  Обеспечить полный и своевременный охват меди-
цинским сопровождением пациентов, нуждающихся 
в ПМП. Низкая выявляемость пациентов, особенно 
с заболеваниями неонатального периода, по наше-
му мнению, связана с отсутствием преемственности 
между неонатологами и специалистами по паллиатив-
ной помощи. Необходимо продолжать работу по ран-
ней интеграции паллиативных пациентов в систему 
оказания ПМП (для онкологического, хирургического 
профиля) до развития у ребенка тяжелых необрати-
мых осложнений основного заболевания. Это позво-
лит минимизировать формирование у таких детей 
тягостных симптомов.

5.  Наладить преемственность между лечебными учреж-
дениями первичной медико-санитарной помощи 
детям и взрослым и паллиативной патронажной служ-
бой при переводе ребенка во взрослую сеть. В настоя-
щее время необходимо отработать единый механизм 
перевода детей, нуждающихся в паллиативной помо-
щи и достигших возраста 18 лет, во взрослую сеть.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Система оказания ПМП в Пермском крае формиру-

ется в соответствии с региональными особенностями. 
Благодаря взаимодействию Минздрава Пермского края, 
государственных медицинских и некоммерческих орга-
низаций удалось добиться развития службы и сервисов 
ПМП детям, а также обеспечить доступность и качество 
оказания паллиативной помощи детям во всех районах 
Пермского края. Эта работа должна быть продолжена 
для развития новых сервисов ПМП в регионе, особенно 
в отдаленных от центра районах края. Необходимо про-
должать работу по информированию врачей лечебно-
профилактических учреждений о необходимости ранней 
интеграции пациентов, нуждающихся в паллиативной 
помощи, в систему оказания ПМП, что позволит увели-
чить выявляемость и охват пациентов ПМП вне зависи-
мости от места их проживания.
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Постковидный синдром у детей: 

одномоментное опросное 

исследование мнения родителей
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Обоснование. Симптомы COVID-19 нередко длительно персистируют, что свидетельствует о развитии постковидного 
синдрома. Частота последнего в детской популяции, как правило, изучается путем опроса самих детей. Такой подход 
ограничивает изучение риска возникновения постковидного синдрома у детей младших возрастных групп, не спо-
собных в силу особенностей развития описать персистирующие симптомы заболевания. Цель исследования — 
изучить распространенность постковидного синдрома среди детей и его влияние на их повседневную жизнедеятель-
ность путем опроса родителей. Методы. Проведено анкетирование родителей детей в возрасте от 3 мес до 18 лет, 
перенесших лабораторно подтвержденный COVID-19 в 2021–2022 гг., но не ранее 12 нед до начала исследо-
вания. Опрос проводили удаленно. Выясняли наличие симптомов, персистирующих или возникших спустя 12 нед 
после перенесенного COVID-19, их влияние на повседневную жизнь ребенка, потребность в связи с имевшимися 
симптомами в лечении и врачебной консультации, а также проведение вакцинации против новой коронавирус-
ной инфекции. Частоту постковидного синдрома уточняли в подгруппах, сформированных с учетом пола, возраста 
(< 3 лет, 3–6 и 7–17 лет) и тяжести инфекции. Результаты. Приглашение на участие в исследовании разослано 
2292 родителям всех детей, прикрепленных к поликлинике и перенесших COVID-19, через мессенджеры WhatsApp 
и Telegram, из них согласились принять участие в опросе 1533 (66,9%), заполнили опросник в полном объеме — 
1258 (54,8%). Опрос показал, что хотя бы один симптом, персистирующий или возникший спустя 12 нед после пере-
несенного COVID-19, был отмечен родителями у 764 из 1258 (60,6%) детей (чаще в старшей возрастной группе и при 
тяжелом течении болезни). Значимое негативное влияние этих симптомов на повседневную жизнь ребенка отме-
тил 251 из 764 (32,9%) респондентов. За медицинской помощью по поводу постковидных симптомов обращались 
родители 734 из 764 (96,1%) детей. Заключение. Согласно оценке родителей, постковидный синдром развивается 
у более 60% детей после лабораторно верифицированного COVID-19. Вместе с тем есть основания считать, что роди-
тельская оценка завышает распространенность постковидного синдрома.
Ключевые слова: постковидный синдром, дети, родители, COVID-19, SARS-CoV-2
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ОБОСНОВАНИЕ
Новая коронавирусная инфекция COVID-19 харак-

теризуется развитием «постковидного синдрома» (англ. 
long-COVID) как у взрослых, так и у детей [1]. Согласно 
определению консенсуса экспертов, согласованному 
с определением Всемирной организации здравоохра-
нения и предложенному для исследовательских целей, 
постковидный синдром у детей и молодых людей устанав-
ливается при наличии по крайней мере одного сомати-
ческого симптома, сохраняющегося в течение минимум 
12 нед после лабораторного подтверждения инфекции 
SARS-CoV-2, который не может быть объяснен другим 
диагнозом [2]. При этом симптомы постковидного синд-
рома оказывают негативное влияние на повсе дневное 
функционирование ребенка, могут быть продолжением 
проявлений острой инфекции или развиваться после 
нее, иметь периодический или рецидивирующий харак-
тер [2]. Распространенность постковидного синдрома 
среди взрослых, перенесших COVID-19, по результа-
там метаанализа результатов 194 работ, составляет 

в среднем 45% [3]. По данным отечественных иссле-
дований, развитие постковидного синдрома в тече-
ние 6 мес после перенесенной инфекции отмечается 
также примерно у половины взрослых пациентов [4]. 
Распространенность постковидного синдрома среди 
детей характеризуется значительной вариативностью 
оценок. Например, по данным систематического обзора 
22 исследований, частота астении среди детей, пере-
несших COVID-19, варьирует от 2 до 87% [5]. Согласно 
результатам отечественных исследований, распростра-
ненность постковидного синдрома среди детей состав-
ляет 20–25% [4, 6]. Значительный разброс эпидемио-
логических данных распространенности постковидного 
синдрома среди детей может быть обусловлен исполь-
зованием различных критериев диагностики [7]. По 
данным лонгитюдного исследования, такие проявления 
постковидного синдрома у детей, как астения, снижение 
внимания, нарушение обоняния, регистрируемые через 
1,5 мес после перенесенной инфекции, разрешаются 
в течение года [8].



255

C
U

R
R

E
N

T
 P

E
D

IA
T

R
IC

S
 /

 2
0

2
3

 /
 V

. 2
2

 /
 №

 3

Российские исследования постковидного синдрома 
в детской популяции имели ряд методологических ограни-
чений: изучали случаи по обращаемости в медицинскую 
организацию (частную клинику [9], городскую поликли-
нику [10]), включали только детей с сопутствующей пато-
логией [11], изучали особые группы жалоб (в частности, 
вызванные нарушениями когнитивных функций) [12], 
использовали собственные критерии для диагностики 
постковидного синдрома [9–12] или использовали кри-
терии, предложенные для взрослых [4]. Более того, при 
изучении постковидного синдрома часто учитывалось 
мнение только детей [9, 11], хотя известно, что оценки 
состояния здоровья детей по их собственному мнению 
и мнению их родителей значительно отличаются. В частно-
сти, родители могут дать более объективную оценку внеш-
них проявлений болезни ребенка (изменение поведения, 
влияние болезни на повседневную жизнь), тогда как сам 
ребенок — оценку своих внутренних ощущений (настрое-
ние, наличие боли) [13]. Очевидно также, что у детей млад-
шего возраста мнение родителей является единственным 
источником информации о состоянии их здоровья [14], но 
даже после формирования навыков речевого общения 
в полной мере описать собственное состояние дети спо-
собны лишь с семилетнего возраста [15].

Насколько нам известно, опросные исследования 
постковидного синдрома у детей при участии родите-
лей в России ранее проводились лишь в одной работе, 
которая была посвящена нарушению обоняния после 
COVID-19 и была выполнена до публикации актуального 
определения состояния [16]. В Дании к оценке рас-
пространенности постковидных симптомов среди детей 
(n = 16 836) в возрасте до 15 лет привлекали родите-
лей, тогда как подростки (15–17 лет) получали письма 
для учас тия в опросе непосредственно [17]. В результа-
те признаки постковидного синдрома были выявлены 
у 12–51% детей разного возраста. Такой разброс отчас-
ти может быть обусловлен тем, что часть данных была 
получена от самих детей, часть — от их родителей [17]. 
В связи с этим целесообразным можно признать прове-

дение российского исследования, которое было бы лише-
но ограничений, имевших место в предыдущих работах 
(сплошная выборка, оценка широкого спектра симпто-
мов, использование актуальных критериев диагностики 
постковидного синдрома), при участии родителей, что, 
возможно, позволит добиться более точных оценок рас-
пространенности постковидного синдрома у детей.

Цель исследования

Изучить распространенность постковидного синдро-
ма среди детей и его влияние на их повседневную жизне-
деятельность путем опроса родителей.

МЕТОДЫ
Дизайн исследования

Проведено одномоментное опросное исследование 
с участием законных представителей (родителей) детей, 
переболевших COVID-19.

Условия проведения исследования

В исследование включали законных представите-
лей детей, прикрепленных к городской поликлинике № 3 
(г. Уфа). Исследование было начато 20 июля 2022 г. 
и завершено 5 сентября этого же года, через неделю после 
отправки ссылки на опрос последней группе родителей.

Критерии соответствия

Для участия в опросе приглашали законных пред-
ставителей детей в возрасте от 3 мес до 18 лет, пере-
несших лабораторно подтвержденный COVID-19 в 2021 
и 2022 гг., но не ранее 12 нед до участия родителя 
в оп росе, имеющих доступ к сети Интернет.

Критерии невключения в исследование не запла-
нированы.

Проведение опроса

Информация о детях, перенесших COVID-19, а так-
же контактные данные их родителей были получены из 
Республиканской медицинской информационной ана-

Post-COVID Syndrome in Children: One-Time Survey Study 

of Parents’ Opinion

Dilara R. Shagieva1, 2, Mansur A. Kutlubaev1, Airat R. Rakhmatullin1

1 Bashkir State Medical University, Ufa, Russian Federation
2 Children’s outpatient clinic № 3, Ufa, Russian Federation

Background. COVID-19 symptoms often persist for a long time, it indicates the post-COVID syndrome development. Its frequency in children 
population is generally studied by interviewing the children themselves. This approach limits the risk evaluation of post-COVID syndrome 
development in young children who are unable to describe the persistent symptoms due to their age. Objective. The aim of the study is 
to evaluate the prevalence of post-COVID syndrome in children and its effect on their daily activities by interviewing parents. Methods. 
The survey covered parents of children (aged from 3 months to 18 years) who suffered laboratory-confirmed COVID-19 in 2021–2022 but 
not earlier than 12 weeks before study initiation. The survey was conducted on-line. The presence of the symptoms (persisted or occurred 
12 weeks after COVID-19), its impact on children’s daily life, the need for medical treatment or doctor's advice (due to these post-covid 
symptoms) and vaccination against novel coronavirus infection were evaluated. Incidence of post-COVID syndrome was analyzed in 
subgroups based on sex, age (< 3 years, 3–6 and 7–17 years), and disease severity. Results. Invitations to participate in the study 
were sent to 2292 parents of all children registered at the clinic and suffered from COVID-19 via WhatsApp and Telegram messengers. 
1533 (66.9%) of them agreed to take part in the survey, and 1258 (54.8%) filled out the questionnaire in full. The survey has revealed that 
at least one symptom that persisted or occurred 12 weeks after COVID-19 was noted by parents in 764 out of 1258 (60.6%) children (more 
often in the older age group and in severe cases). Significant negative impact of symptoms on children’s daily life was noted by 251 out 
of 764 (32.9%) respondents. Parents of 734 out of 764 (96.1%) children have visited a doctor due to post-COVID syndrome symptoms. 
Conclusion. Post-COVID syndrome develops in more than 60% of children after laboratory-confirmed COVID-19, according to parents. 
However, we have reasons to believe that parental estimations could overestimate the prevalence of post-COVID syndrome.
Keywords: post-COVID syndrome, children, parents, COVID-19, SARS-CoV-2
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литической системы (РМИАС) — единой информаци-
онной системы в сфере здравоохранения Республики 
Башкортостан, содержащей электронные медицинские 
карты всех граждан, прикрепленных к медицинским орга-
низациям Республики, а также граждан, обращавшихся 
за медицинской помощью в эти организации, вне зави-
симости от места их постоянного проживания. На осно-
вании электронного запроса в систему, выполненного 
ответственным исследователем, были идентифицирова-
ны все дети (возраст до 18 лет) с кодом U07.1 (COVID-19, 
вирус идентифицирован) согласно Международной клас-
сификации болезней 10-го пересмотра, прикрепленные 
к вышеназванной поликлинике. Далее были выделены 
дети, которые перенесли COVID-19 в 2021 и 2022 гг., 
но не ранее 12 нед до начала исследования. Одному 
из родителей ребенка исследователь (врач-педиатр) 
отправлял сообщение с использованием мессенджеров 
WhatsApp и Telegram с предложением принять участие 
в научном исследовании о последствиях инфекции при 
условии наличия доступа к сети Интернет у потенциаль-
ного респондента. После получения согласия родителю 
направляли ссылку на опросник, размещенный на веб-
сайте www.onlinetestpad.ru. Потенциальным респонден-
там предлагалось ответить на вопросы в течение недели. 
Заполнение опросника могло быть выполнено в течение 
одной сессии; после ответа на последний вопрос система 
предлагала отправить результаты организаторам. После 
отправки внесение изменений в опросник становилось 
невозможным. При отказе от участия или отсутствии отве-
та в мессенджерах переписка с родителями не велась.

Опросник включал пять вопросов (см. Приложение 1), 
в соответствии с которыми респондентам предлагалось 
оценить наличие и спектр симптомов, персистирую-
щих или возникших спустя 12 нед после перенесенного 
COVID-19, их влияние на повседневную жизнь ребенка, 
потребность в лечении в связи с упомянутыми симп-
томами, проведение вакцинации против новой коро-
навирусной инфекции, а также случаи обращения за 
медицинской помощью к врачам. Список возможных 
симптомов (всего 22) был составлен на основании переч-
ня симптомов, выявляемых после COVID-19 у детей [5]. 
Исходный перечень был скорректирован с учетом воз-
можной частоты симптомов (выбирали наиболее частые) 
и предполагаемой сложности в интерпретации родителя-
ми ребенка (см. Приложение 2).

Анализ в подгруппах

Частота симптомов, персистирующих или возникших 
спустя 12 нед после COVID-19, проанализирована в под-
группах, сформированных по признаку пола, возраста 
и тяжести течения инфекции. Выделены следующие кате-
гории возраста: младше 3 лет (у ребенка отсутствуют 
речевые навыки, позволяющие ему описать свои жало-
бы, и единственным источником информации является 
наблюдение родителей), с 3 до 6 лет (ребенок овладевает 
фразовой речью, но в то же время не может в полной мере 
описать весь спектр своих ощущений [18]), с 7 до 17 лет 
(ребенок может вербализировать свои жалобы в полном 
объеме [15]). Тяжесть перенесенного COVID-19 опреде-
лял исследователь (врач-педиатр) по данным результа-
тов осмотра и дополнительных методов исследования, 
отраженных в электронной медицинской карте больного. 
Оценка тяжести проводилась исследователем в соот-
ветствии с методическими рекомендациями Минздрава 
России [19] (категории тяжести: бессимптомный, легкий, 
среднетяжелый, тяжелый COVID-19), без учета форму-
лировки тяжести болезни, присутствовавшей в меди-

цинской документации. Этот же исследователь отмечал 
наличие сопутствующих хронических заболеваний, если 
ребенок находился под диспансерным наблюдением.

Статистические процедуры

Принципы расчета размера выборки

Предварительный расчет необходимого размера 
выборки не проводили.

Статистические методы

Анализ данных проводили с помощью пакета стати-
стических программ IBM SPSS Statistics, версия 21.0 
(IBM, США). Описание количественного показателя (воз-
раст) выполнено с указанием медианы (25-й; 75-й пер-
центили). Связь между количеством симптомов и их 
влиянием на повседневную жизнь, а также распределе-
ние симптомов, персистирующих или возникших спустя 
12 нед после COVID-19, в запланированных подгруппах 
изучали с использованием критерия хи-квадрат Пирсона. 
Статистически значимыми считали различия при p < 0,05.

Этическая экспертиза

Проведение исследования было одобрено локаль-
ным этическим комитетом Башкирского государствен-
ного медицинского университета (протокол № 9 от 
25.11.2021). Формальное письменное информирован-
ное добровольное согласие на участие в опросе и исполь-
зование его результатов в научных целях от родителей 
не получали. Вместе с тем от всех респондентов было 
получено согласие на участие в опросе посредством 
указанных выше мессенджеров. Персональная инфор-
мация (фамилия, имя, отчество, дата рождения ребенка) 
и контактные данные в привязке к результатам опроса 
не регистрировали.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Формирование выборки исследования

По состоянию на 20 июля 2022 г. за поликлиникой № 3 
г. Уфы было закреплено 31 870 детей, из них лабораторно 
подтвержденный COVID-19 в 2021–2022 гг., но не ранее 
чем за 12 нед до участия родителя ребенка в иссле-
довании перенесли 2292 (7,2%) человека. Сообщение 
с предложением принять участие в исследовании было 
направлено 2292 родителям, из них 642 (28,0%) отказа-
лись от участия в опросе, 117 (5,1%) не ответили или не 
имели доступа к сети Интернет, согласились участвовать 
1533 (66,9%) родителя. Из числа последних заполнили 
опросник в полном объеме 1258 (82,1%) родителей, 
остальные (n = 275) дали неполные ответы. В итоге в ана-
лиз были включены данные 1258 анкет.

Характеристики выборки исследования

Более половины детей, родители которых завершили 
опрос, были мужского пола (табл. 1). Медиана возраста 
детей составила 9 (4; 13) лет, наибольшую группу состави-
ли дети школьного возраста (7–17 лет). Оценка тяжести 
перенесенного COVID-19 у 3/4 детей соответствовала 
легкой форме болезни, в каждом десятом случае тече-
ние болезни было бессимптомным и только в каждом 
сотом — тяжелым. И это притом, что более трети детей 
имели сопутствующие хронические заболевания (табл. 1).

Основные результаты исследования

Хотя бы один симптом персистировал или появил-
ся спустя 12 нед после COVID-19 у 764 (60,6%) детей. 
Четверть родителей отмечали у детей быструю утомляе-
мость после нагрузки, 15–17% — раздражительность, 
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чувство усталости / общую слабость, головные боли, 
10–12% — кожную сыпь, нарушение сна, нарушение 
пищеварения и снижение аппетита. Остальные симпто-
мы регистрировали с частотой менее 10% (табл. 2).

Только один симптом был отмечен у 295 (38,6%) 
детей, два — у 179 (23,4%), три — у 111 (14,5%), четы-
ре — у 63 (8,2%), пять — у 37 (4,8%), шесть — у 30 (3,9%), 
� 7 — у 49 (6,4%). Из числа родителей, отметивших нали-
чие у ребенка хотя бы одного постковидного симптома, 
251 из 764 (32,9%) указал на значимое негативное влия-
ние этих симптомов на повседневную жизнь ребенка, 
еще 255 (33,4%) затруднились с ответом, остальные не 
отметили такой связи. В анкете родителям было предло-
жено уточнить, каким образом эти симптомы оказывали 
негативное влияние на повседневную жизнь, однако 
разъяснения были получены менее чем от 1% опрошен-
ных. Лечение по поводу постковидных симптомов полу-
чили 263 из 764 (34,4%) детей, за медицинской помощью 
обращались родители 734 из 764 (96,1%) детей, чаще 
всего к неврологам, оториноларингологам и гастроэнте-
рологам (табл. 3).

Анализ в подгруппах

Персистирование или появление симптомов (хотя бы 
одного) спустя 12 нед после перенесенного COVID-19 
было отмечено у 404 из 689 (58,6%) мальчиков и 360 из 
569 (63,3%) девочек (p = 0,094). В группе девочек чаще 
регистрировали такой симптом, как выпадение волос, — 
у 83 (23,1%) в сравнении с 26 (6,4%) в группе мальчиков 
(p < 0,001).

Анализ распределения симптомов с учетом возрас-
та показал, что хотя бы одна жалоба была отмечена 
у 94 из 207 (45,4%) детей в возрасте до 3 лет, у 138 из 
230 (60,0%) детей в возрасте от 3 до 6 лет и у 532 из 
821 (64,8%) ребенка в возрасте от 7 до 17 лет (df = 2, 
p < 0,001). В старшей возрастной группе отмечена более 
высокая частота таких симптомов, как быстрая утом-
ляемость после нагрузок (у 264 (32,2%) в сравнении 
с 36 (15,7%) и 36 (17,4%) в средней и младшей воз-
растных группах; df = 2, p < 0,001), чувство усталости, 
общей слабости (у 164 (20%), 28 (12,2%) и 14 (6,8%) 
соответственно; df = 2, p < 0,001), нарушение памяти 
(у 93 (11,3%), 11 (4,8%) и 3 (1,4%); df = 2, p < 0,001), выпа-
дение волос (у 96 (11,7%), 11 (4,8%) и 2 (1,0%); df = 2, 

Таблица 1. Характеристики детей, перенесших COVID-19

Table 1. Characteristics of children who have had COVID-19

Показатели
Частота 

(n = 1258)

Пол (мужской), абс. (%) 689 (54,8)

Возраст, абс. (%):
• < 3 лет
• 3–6 лет
• 7–17 лет

207 (16,5)
230 (18,3)
821 (65,3)

Тяжесть COVID-19, абс. (%):
• бессимптомный
• легкий
• среднетяжелый
• тяжелый

142 (11,3)
935 (74,3)
168 (13,4)

13 (1,0)

Наличие сопутствующих заболеваний, абс. (%) 483 (38,4)

Вакцинация от COVID-19, абс. (%) 19/475 (4,0)*

Примечание. <*> — рассчитано от числа детей в возрасте 
� 12 лет.

Note. <*> — calculated from the number of children aged � 12 years.

Таблица 2. Симптомы, которые персистировали или появились 
у детей спустя 12 нед после COVID-19 (n = 1258)

Table 2. Symptoms that persisted or occurred in children 12 weeks 
after COVID-19 (n = 1258)

Жалобы Частота, абс. (%)

Быстрая утомляемость после нагрузки 315 (25,0)

Раздражительность 213 (16,9)

Чувство усталости, общей слабости 207 (16,5)

Головные боли 188 (14,9)

Сыпь 162 (12,9)

Нарушение сна 157 (12,5)

Нарушения пищеварения* 143 (11,4)

Снижение аппетита 141 (11,2)

Боли в суставах и мышцах 111 (8,8)

Выпадение волос 109 (8,7)

Нарушение памяти 108 (8,6)

Навязчивые движения** 88 (7,0)

Нарушение обоняния и вкуса 70 (5,6)

Головокружение 68 (5,4)

Хронический кашель 58 (4,5)

Снижение массы тела 52 (4,1)

Перебои в работе сердца 37 (2,9)

Одышка 26 (2,1)

Боли в груди 22 (1,7)

Беспричинная лихорадка 6 (0,5)

Примечание. <*> понос, запор, вздутие живота, отрыжка, изжо-
га; <**> ребенок теребит одежду, волосы, облизывает губы, 
грызет ногти, сосет палец, часто моргает, заикается.

Note. <*> diarrhea, constipation, bloating, burping, heartburn; 
<**> child tousles clothes, hair, licks lips, gnaw fingers, sucks finger, 
blinks often, stutters.

Таблица 3. Обращение к врачам узкого профиля детей с симп-
томами, персистировавшими или появившимися спустя 12 нед 
после COVID-19 (n = 764)

Table 3. Subspecialists visits in children with symptoms persisted or 
occurred 12 weeks after COVID-19 (n = 764)

Специальность Частота, абс. (%)

Невролог 239 (31,3)

Оториноларинголог 178 (23,3)

Гастроэнтеролог 129 (16,9)

Аллерголог 91 (11,9)

Эндокринолог 63 (8,2)

Ортопед 58 (7,6)

Иммунолог 42 (5,5)

Хирург 36 (4,7)

Психолог 27 (3,5)

Пульмонолог 17 (2,2)

Психиатр 16 (2,1)

Другие специалисты 266 (34,8)
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p < 0,001), головокружение (у 65 (7,9%), 2 (0,9%) и 1 (0,5%); 
df = 2, p = 0,0001), головные боли (у 167 (20,3%), 17 (7,4%) 
и 4 (1,9%); df = 2, p < 0,001), нарушения обоняния и вкуса 
(у 61 (7,4%), 5 (2,2%) и 4 (1,9%); df = 2, p < 0,001), боли 
в суставах и мышцах (у 85 (10,4%), 25 (10,9%) и 6 (2,9%); 
df = 2, p = 0,003), перебои в работе сердца (у 34 (4,1%), 
2 (0,9%) и 1 (0,5%); df = 2, p = 0,003), нарушение сна 
(у 86 (10,5%), 33 (14,3%) и 38 (18,4%); df = 2, p = 0,006), 
одышка (у 24 (2,9%), 2 (0,9%) и ни одного случая в млад-
шей группе; df = 2, p = 0,003). В средней возрастной груп-
пе была выше частота навязчивых движений (у 56 (6,8%), 
25 (10,9%) и 7 (3,4%); df = 2, p = 0,009), раздражитель-
ности (у 139 (16,9%), 51 (22,2%) и 22 (10,6%); df = 2, 
p = 0,006) и снижения аппетита (у 80 (9,7%), 38 (16,5%) 
и 23 (11,1%); df = 2, p = 0,016).

Хотя бы один симптом постковидного синдрома был 
зарегистрирован у 64 из 142 (45,1%) детей с бессимптом-
ным течением, 558 из 935 (59,7%) — с легким, 131 из 
168 (78,0%) — со среднетяжелым и 11 из 13 (84,6%) — 
с тяжелым течением COVID-19 (df = 3, p < 0,001). В груп-
пах со среднетяжелым и тяжелым течением инфекции 
чаще отмечалась быстрая утомляемость после нагрузок 
(у 17 (12%), 229 (24,5%), 65 (38,7%) и 4 (30,8%) соответ-
ственно; df = 3, p < 0,001), снижение массы тела (у 1 (0,7%), 
36 (3,9%), 14 (8,3%) и 1 (7,7%); df = 3, p = 0,006), выпаде-
ние волос (у 6 (4,2%), 74 (7,9%), 26 (15,5%) и 3 (23,1%); 
df = 3, p = 0,001), головные боли (у 9 (6,3%), 141 (15,1%), 
35 (20,8%) и 3 (23,1%); df = 3, p = 0,004), раздражитель-
ность (у 11 (7,7%), 144 (15,4%), 54 (32,1%) и 3 (23,1); df = 3, 
p < 0,001), чувство усталости, общей слабости (у 16 (11,3%), 
141 (15,1%), 44 (26,2%) и 5 (38,5%); df = 3, p < 0,001), нару-
шение сна (у 13 (9,2%), 103 (11,0%), 37 (22,0%) и 4 (30,8%); 
df = 3, p < 0,001). Статистически значимые различия групп 
с разной тяжестью COVID-19 отмечены для распределения 
таких симптомов, как беспричинная лихорадка (ни одного 
случая у пациентов с бессимптомным течением, далее 
у 4 (0,4%), 1 (0,6%) и 1 (7,7%) ребенка соответственно; 
df = 3, p = 0,002), перебои в работе сердца (у 2 (1,4%), 
26 (2,8), 9 (5,4%), ни одного случая в группе с тяжелым 
течением; df = 3, p = 0,03), нарушение памяти (7 (4,9%), 
70 (7,5%), 29 (17,3%) и 1 (7,7%); df = 3, p < 0,001), сниже-
ние аппетита (у 14 (9,9%), 95 (10,2%), 31 (18,5%), 1 (7,7%); 
df = 3, p = 0,006), боли в груди (у 1 (0,7%), 10 (1,1%), 
11 (6,5%), ни одного случая в группе пациентов с тяжелым 
течением; df = 3, p < 0,001).

У детей с бо�льшим количеством постковидных симпто-
мов чаще отмечалось их негативное влияние на повсед-
невную жизнь. Так, среди 294 детей с одной жалобой ее 
негативное влияние на повседневную жизнь ребенка 
отметили 42 (14%) родителя, а при наличии � 7 симпто-
мов их негативное влияние отмечали уже 42 (86%) из 
49 родителей. Вместе с этим необходимо отметить, что 
формулировка вопроса в опроснике («Влияют ли отме-
ченные симптомы на повседневную жизнь ребенка») не 
позволяет оценить, было ли это влияние обусловлено 
всеми симптомами в одинаковой мере или некоторыми 
из них в большей степени.

ОБСУЖДЕНИЕ
Резюме основных результатов исследования

Опрос родителей показал, что персистирование или 
появление хотя бы одного симптома спустя 12 нед после 
COVID-19 было у более 60% детей в возрасте от 3 мес до 
18 лет. Преобладали жалобы неврологического характе-
ра — быстрая утомляемость после нагрузок, раздражи-
тельность, чувство усталости, общая слабость, головные 
боли, нарушения сна, а также симптомы поражения 

желудочно-кишечного тракта и кожи. Симптомы чаще 
отмечали у детей старшей возрастной группы (7–17 лет), 
а также среди перенесших COVID-19 в среднетяжелой 
и тяжелой формах.

Ограничения исследования

С одной стороны, преимуществом, а с другой — огра-
ничением настоящей работы является использование 
для оценки частоты симптомов у детей мнения родителей. 
Последние могли недостаточно точно определять наличие 
(или отсутствие) субъективных признаков перенесен-
ной болезни у своего ребенка [13]. Снижает достовер-
ность оценки наличия постковидного синдрома включе-
ние в исследование родителей детей грудного возраста. 
Очевидно, что в этом возрасте ребенок не может выра-
зить весь спектр своих переживаний, связанных со здо-
ровьем. Однако доля детей в возрасте до 3 лет составила 
в выборке всего 16,5%.

В исследовании отсутствовала контрольная группа, 
что могло привести к переоценке распространенности 
постковидного синдрома, так как симптомы, перечислен-
ные в опроснике, могут возникать как у здоровых детей, 
так и у детей с различными хроническими заболевания-
ми, не связанными с COVID-19. Например, в националь-
ном датском исследовании частота симптомов у детей 
младшей возрастной группы без COVID-19 в анамнезе 
была выше, чем у тех, кто перенес COVID-19, а в старшей 
этот показатель был сопоставим в этих двух группах [15]. 
Следует также отметить, что анализ частоты симптомов 
в подгруппах, сформированных с учетом пола, возраста 
и тяжести COVID-19, в силу большого количества сравне-
ний мог стать причиной обнаружения ложноположитель-
ных (при p < 0,05) результатов.

В исследовании не оценивали точное время появ-
ления симптомов с момента диагностики COVID-19. 
Это представляется важным, так как одни симптомы 
COVID-19 со временем разрешаются (например, гипоос-
мия) [3], а другие — усиливаются (аффективные рас-
стройства), и, вероятно, для каждого периода болезни 
характерны «свои» симптомы [2, 3]. Также следует отме-
тить, что в настоящем исследовании примененное опре-
деление постковидного синдрома несколько отличалось 
от согласованного определения синдрома [2]. В частнос-
ти, родителям задавался вопрос о симптомах, которые 
«сохраняются/появились спустя 3 мес после перенесен-
ной новой коронавирусной инфекции (COVID-19)», тогда 
как в согласованном определении [2] говорится о симп-
томах, сохраняющихся (как минимум) в течение этого 
срока. Здесь необходимо также отметить, что, согласно 
общепринятому определению, синдром — это совокуп-
ность двух и более симптомов с общей этиологией [20], 
тогда как, согласно упомянутому определению консенсу-
са экспертов, для установления постковидного синдрома 
достаточно одного симптома. Следовательно, более кор-
ректным будет использовать вместо термина «постковид-
ный синдром» термин «постковидное состояние».

Онлайн-опрос представляет собой низкозатратный 
и оперативный метод получения информации от боль-
ших групп людей, имеющих доступ к сети Интернет [21]. 
Он удобен для респондентов, так как не требует посе-
щения медицинского учреждения. К его недостаткам 
можно отнести отсутствие доступа к сети и недостаточную 
компью терную грамотность населения с низким социаль-
но-экономическим статусом [22]. Кроме того, отсутствие 
непосредственного контакта с респондентами не позво-
ляет последним при необходимости уточнить суть вопроса 
или запросить дополнительную информацию [21].
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Интерпретация результатов исследования

Отличительной чертой настоящего исследования яв -
ляется выявление постковидных симптомов у детей на 
основании результатов опроса родителей. Полученные 
результаты свидетельствуют о значительно более вы -
сокой распространенности постковидных симптомов 
в сравнении с результатами исследований, авторы кото-
рых опирались на данные, полученные непосредственно 
от детей. Так, в одних исследованиях частота симптомов, 
персистирующих после COVID-19, у детей разных возрас-
тов варьировала в пределах 15–28% [17], в других (опрос 
более 126 тыс. детей) частота постковидного синдрома 
была кратно ниже — < 0,2% среди детей в возрасте 
2–11 лет и 0,65% — 12–16 лет [23]. Такие различия 
можно объяснить тем, что родители нередко оценивают 
состояние детей через призму собственных ощущений 
и предшествующего опыта [12].

Согласно полученным нами результатам, частота пост-
ковидного синдрома в соответствии с оценкой родителей 
была ниже среди детей младших возрастных групп. Эти 
данные подтверждаются результатами крупных исследо-
ваний, проведенных путем опроса детей в Дании [17], 
Великобритании [23], Израиле [24]. Возрастные особен-
ности развития постковидного синдрома, возможно, свя-
заны с более низкой частотой тяжелых случаев COVID-19 
среди детей младшего возраста (до 2 лет), что может 
быть обусловлено передачей им антител к SARS-CoV-2 
с материнским молоком [25]. Вместе с тем очевидно, что 
дети данной возрастной группы не могут самостоятельно 
описать свои жалобы, и вся информация может быть 
получена только от их родителей, в связи с чем нель-
зя исключать гиподиагностику постковидного синдрома 
у детей младшего возраста [15].

Симптомы постковидного синдрома чаще отмечены 
родителями среди детей, перенесших COVID-19 в средне-
тяжелой и тяжелой формах. В основном у детей пре-
обладали неврологические симптомы, что может быть 
скорее следствием нарушения нервной регуляции функ-
ционирования внутренних органов, нежели проявлением 
их прямого поражения [26]. Кроме того, более высокий 
риск развития постковидного синдрома, и в частности 
неврологической симптоматики, у больных со среднетя-
желой и особенно тяжелой формами инфекции может 
быть обусловлен последствиями выраженной системной 
воспалительной реакции, характерной для острой фазы 
COVID-19 [27]. Описано, например, прямое влияние неко-
торых провоспалительных цитокинов (интерлейкина 1, 
интерлейкина 6, фактора некроза опухоли) на ткань пери-
вентрикулярных областей больших полушарий головно-
го мозга со слабовыраженным гематоэнцефалическим 
барьером [28], а также опосредованное влияние на 
функции головного мозга посредством активации блуж-
дающего нерва [29]. Вследствие ряда биохимических 
изменений, связанных с нейрогенным воспалением, про-
исходит переключение метаболизма триптофана с син-

теза 5-гидрокситриптофана (серотонина) на токсический 
кинурениновый путь [30]. В результате развивается 
дисбаланс нейромедиаторов, приводящий к появлению 
эмоциональных нарушений, поведенческих расстройств 
и вегетативной дисфункции [31].

В завершение необходимо отметить, что в нашем 
исследовании каждый третий ребенок, по мнению родите-
лей, испытывал негативное влияние симптомов, персис-
тирующих или появившихся после COVID-19, на повсе-
дневную жизнь. Как результат, отмечена высокая частота 
обращений за медицинской помощью в связи с этими 
симптомами, чаще всего к неврологам, оториноларинго-
логам и гастроэнтерологам. Именно эти специалисты, по 
нашему мнению, должны в первую очередь привлекаться 
к диспансеризации детей, перенесших COVID-19.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Постковидный синдром широко распространен сре-

ди детей и чаще всего представлен неврологическими 
симптомами, а также симптомами поражения желудоч-
но-кишечного тракта и кожи. Это необходимо учитывать 
при планировании мероприятий по диспансеризации 
детей, перенесших инфекцию COVID-19. Вместе с тем 
результаты настоящего исследования показали, что 
привлечение родителей для оценки частоты постко-
видного синдрома у детей может дать завышенные 
результаты. В связи с этим интерпретировать резуль-
таты исследований с подобным дизайном необходимо 
с осторожностью.
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ПРИЛОЖЕНИЕ 1

Опросник по оценке состояния здоровья ребенка после перенесенной новой коронавирусной инфекции СOVID-19

1. Дата заполнения анкеты
2. Номер телефона
3. Возраст ребенка (на момент заболевания СOVID-19)
4. Возраст ребенка на момент осмотра

Перечислите, какие симптомы сохраняются/появились у Вашего ребенка спустя 3 месяца после перенесенной 

новой коронавирусной инфекции (COVID-19):

� чувство усталости, общей слабости 
� быстрая утомляемость после нагрузок
� рассеянность
� нарушения памяти
� головные боли
� раздражительность
� нарушение обоняния и вкуса
� головокружение
� нарушение сна
� навязчивые движения (теребит одежду, волосы, облизывает губы, грызет ногти, сосет палец, часто моргает, заикается)
� хронический кашель
� боли в суставах и мышцах
� нарушения пищеварения (поносы, запоры, вздутие живота, отрыжка, изжога)
� одышка
� боли в груди
� снижение аппетита
� перебои в работе сердца
� сыпь
� выпадение волос
� беспричинная лихорадка
� снижение массы тела
� новых симптомов не отмечалось
� другие (уточнить)

Влияют ли отмеченные симптомы на повседневную жизнь ребенка:

� да
� нет
� затрудняюсь ответить
� если да, то каким образом (например, снизилась успеваемость в школе, стал менее активен, капризен, изменилось 

поведение, ухудшились взаимоотношения со сверстниками и т.д.)

Получал ли ребенок какое-то лечение по поводу данных симптомов?

� да
� нет
� затрудняюсь ответить
� если да, то какое (назовите препарат или нелекарственный метод лечения)

Была ли проведена вакцинация ребенку от новой коронавирусной инфекции:

� да (дата)
� нет

К каким специалистам обращались по поводу жалоб, сохранявшихся спустя 3 месяца после перенесенного COVID-19:

� педиатр
� невролог
� психиатр
� психолог 
� аллерголог
� иммунолог
� пульмонолог
� гастроэнтеролог
� оториноларинголог (ЛОР-врач)
� эндокринолог
� хирург 
� ортопед
� другие специалисты (уточнить)
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ПРИЛОЖЕНИЕ 2

Формирование выборки симптомов постковидного синдрома

Симптомы* Выполненные действия Итоговый вариант

Нарушения настроения
Перефразировано. 

Цель — облегчить родителям выявление нарушений 

Раздражительность

Навязчивые движения (теребит одежду, 
волосы, облизывает губы, грызет ногти, 
сосет палец, часто моргает, заикается)

Усталость
Перефразировано с большей 

детализацией симптомов
Чувство усталости, общей слабости

Респираторные симптомы
Перефразировано. 

Цель — облегчить родителям выявление нарушений 
Одышка

Кашель Внесено уточнение Хронический кашель

Заложенность носа, ринорея, 
першение в горле

Исключены в связи с высокой частотой у детей 
вне зависимости от перенесенного COVID-19

–

Когнитивные нарушения
Перефразировано. 

Цель — облегчить родителям выявление нарушений

Рассеянность

Нарушения памяти

Снижение толерантности 
к физическим нагрузкам

Перефразировано. 
Цель — облегчить родителям выявление нарушений

Быстрая утомляемость после нагрузок

Изменение массы тела Изменено для облегчения интерпретации Снижение массы тела

Гипергидроз Исключенo в связи со сложностью интерпретации –

Ушные симптомы, 
глазные симптомы

Исключены в связи со сложностью интерпретации –

Боли в животе, запоры, 
диарея, тошнота/рвота

Объединены в одну категорию. 
Цель — облегчить восприятие.

Нарушения пищеварения (поносы, запоры, 
вздутие живота, отрыжка, изжога)

Скованность в груди
Исключено в связи с частичным совпадением 

с категорией «боли в груди»
–

Трепетание в груди, 
варибельность пульса

Перефразировано и объединено. 
Цель — облегчить родителям выявление нарушений

Перебои в работе сердца

Миалгии и артралгии
Другие мышечно-скелетные 
нарушения

Перефразировано. 
Цель — облегчить родителям выявление нарушений 

Боли в суставах и мышцах

Урологические симптомы
Неврологические симптомы, 
дисфагия, дисфония, 
речевые нарушения

Исключены в связи с редкостью (менее 1%) –

Изменения 
в менструальном цикле
Гипергидроз

Исключено, так как высока вероятность 
неосведомленности родителей 

о таких аспектах здоровья их детей
–

Лихорадка Внесено уточнение Беспричинная лихорадка

Изменения со стороны кожи Внесено уточнение Сыпь

Нарушения обоняния,
нарушение вкуса

Объединено Нарушения обоняния и вкуса

Примечание. <*> — перечень симптомов заимствован из систематического обзора [5]. Включены в опросник без изменений 
8 симп томов: нарушения сна, головные боли, снижение аппетита, боли в груди, головокружение, выпадение волос.

Note. <*> — the list of symptoms is taken from a systematic review [5]. Included in the questionnaire without changes 8 symptoms: sleep 
disturbances, headaches, decreased appetite, chest pains, dizziness, hair loss.



Клиническое наблюдение

Энцефалит вирусной этиологии

(вирус герпеса человека 6-го типа) 

после COVID-19 у ребенка:

клинический случай

Р.А. Жетишев1, 2, Д.Р. Архестова1, 2, О.А. Пачева2, Л.Р. Динаева2, Е.А. Камышова1, Ж.Ю. Пазова1
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Обоснование. Нарушения иммунной системы в ранние сроки после COVID-19 ассоциированы с высоким риском 
развития других инфекций, в том числе вирусных. Диагностика последних затруднена, особенно при отсутствии кли-
нических симптомов первичного инфицирования и вместе с тем тяжелом течении болезни. О развитии энцефалита 
в результате реактивации латентной вирусной инфекции ранее не сообщалось. Описание клинического случая. 
У девочки в возрасте 4 лет отмечено появление психоневрологической симптоматики с присоединением на следую-
щий день тонических судорог в конечностях. На 3-и сут после дебюта ребенок госпитализирован с предварительным 
диагнозом «вирусный энцефалит». В анамнезе — за 3–4 нед до дебюта заболевания — контакт с больными с лабора-
торно подтвержденной новой коронавирусной инфекцией с появлением у ребенка признаков легкой респираторной 
инфекции (на наличие SARS-CoV-2 обследован не был). После исключения широкого спектра инфекций (отрицатель-
ные результаты ПЦР на SARS-CoV-2, цитомегаловирус, вирус простого герпеса, вирус Эпштейна – Барр, токсоплазму, 
энтеровирус) заподозрена аутоиммунная природа поражения ЦНС (в последующем не подтверждена). На 15-е сут 
от дебюта заболевания в клетках крови и в мазке из ротоглотки обнаружен вирус герпеса человека 6-го типа. В эти 
же сроки обнаружена высокая концентрация IgG к SARS-CoV-2. Лечение (на разных стадиях болезни — антибакте-
риальная, противосудорожная, антикоагулянтная, противовирусная, иммунозаместительная и седативная терапия, 
глюкокортикостероиды) не привело к положительной динамике болезни. По данным МРТ головного мозга (23-и сут 
от дебюта болезни) обнаружены зоны лейкоэнцефалопатии субкортикального белого вещества конвекситальных 
отделов теменных и затылочных долей, субатрофические изменения белого вещества полушарий мозга с умеренным 
викарным расширением субарахноидальных пространств. Прогрессирование заболевания привело к летальному 
исходу на 32-е сут после появления первых его признаков. Заключение. Показана возможность развития тяжелого 
вирусного энцефалита (в результате первичной герпесвирусной инфекции или ее реактивации) в ранние сроки после 
перенесенного легкого COVID-19. Причинно-следственный характер этой связи требует дополнительного изучения.
Ключевые слова: дети, герпесвирусные инфекции, энцефалит, COVID-19
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ОБОСНОВАНИЕ
Вирус герпеса человека 6-го типа (ВГЧ-6) отно-

сится к семейству ДНК-содержащих вирусов рода 
Roseolovirus [1]. Первичное инфицирование ВГЧ-6 чаще 
отмечается у иммунокомпрометированных пациен-
тов [2]. В детском возрасте пик случаев первичного 
инфицирования приходится на первый год жизни [2, 3]. 
В последующем антитела к ВГЧ-6 обнаруживают более 
чем у 90% взрослых [1, 2]. Вирусы герпеса способны 
персистировать в организме человека благодаря сво-
ей высокой изменчивости, что приводит к латентному 
и хроническому течению болезни [2]. Инфекция ВГЧ-6 
может проявляться внезапной экзантемой, судорога-
ми с фебрильной провокацией, миалгическим энцефа-
ломиелитом, инфекционным мононуклеозом, а также 
поражением центральной нервной системы (ЦНС) [1, 4]. 
Опубликованы многочисленные сообщения о менинги-

тах, энцефалитах и энцефаломиелитах, вызванных ВГЧ-6 
[5–7]. Такое течение инфекции обусловлено тропностью 
вируса к клеткам нейроглии [8], в которых ВГЧ-6 спосо-
бен сохраняться в латентной фазе [9, 10]. Наибольшая 
тропность к глиальным клеткам показана для подтипа 
ВГЧ-6В [8, 11]. Воздействие ВГЧ-6В на астроциты при-
водит к выбросу провоспалительных цитокинов и индук-
ции эпилептогенеза [11]. Отмечено также сохранение 
ВГЧ-6В в астроцитах на низком уровне активности, что 
может вызывать нарушение их функционирования [8]. 
Подтип ВГЧ-6A оказывает преимущественно цитопати-
ческий эффект, что приводит к морфологическим изме-
нениям астроцитов [11, 12] и, как следствие, развитию 
неврологических и психопатических изменений, рас-
стройств мышления, появлению кататонических симпто-
мов, возникающих после продромального периода на 
фоне субфебрильной температуры и скудной неврологи-
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ческой симптоматики [12]. Соматические заболевания, 
вызванные сочетанными герпетическими инфекциями, 
как правило, протекают более тяжело [13–15]. В ряде 
работ описаны случаи микст-инфицирования SARS-CoV-2 
с герпесвирусной инфекцией [16–18]. Сообщают также 
о высокой частоте реактивации лимфотропных виру-
сов — вируса Эпштейна – Барр (ВЭБ) и/или ВГЧ-6 на 
фоне острой инфекции SARS-CoV-2 у взрослых [19, 20]. 
Однако к увеличению летальности коинфекция ВГЧ-6 
и SARS-CoV-2, вероятно, не приводит [19]. Мы наблюдали 
троих детей, в крови которых была обнаружена ДНК ВГЧ-
6 и вместе с этим подтверждена перенесенная инфекция 
SARS-CoV-2. Описание одного из этих случаев представ-
лено ниже.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Девочка К., возраст 4 года, переведена в марте 2023 г. 
в Республиканскую детскую клиническую больницу (РДКБ, 
г. Нальчик) из Центра по борьбе со СПИД и инфекционными 
заболеваниями (ЦПБ со СПИД и ИЗ, г. Нальчик) на 11-е сут 
от дебюта заболевания с диагнозом: «Аутоиммунный энце-
фалит с дебютом симптоматической фокальной эпилепсии 
с полиморфными и вторично-генерализованными судо-
рогами. Осложнения: эпилептическая энцефалопатия». 
Жалобы при поступлении на повторяющиеся генерализо-
ванные судороги с подергиваниями конечностей, фикса-
цией взгляда вверх и в сторону, нарушение сознания до 
уровня комы.

Анамнез заболевания

Со слов родителей, заболевание началось внезапно 
с психоневрологической симптоматики: девочка пери-
одически не узнавала родственников, появились нару-
шения внимания, ответной реакции, замедление речи, 
вытягивание рук и ног, вскрикивания, непроизвольная 

двигательная активность. Повышения температуры тела 
не отмечено. На 2-е сут от начала заболевания появи-
лись резкие сокращения мышц конечностей с синюшной 
окраской кожи носогубного треугольника, купировались 
самостоятельно. Ночью отмечались зрительные галлю-
цинации (видения посторонних лиц в комнате). В связи 
с этим родители обращались за помощью к представите-
лям духовенства и нетрадиционной медицины в разных 
регионах Северного Кавказа. Состояние прогрессивно 
ухудшалось, и на 3-и сут от начала заболевания ребенок 
на личном автотранспорте был доставлен в ЦПБ со СПИД 
и ИЗ, где был госпитализирован в реанимационное отде-
ление.

Жалобы при поступлении в ЦПБ со СПИД и ИЗ (здесь 
и далее представлены сведения из медицинской доку-
ментации — истории болезни): внезапно возникающая 
вялость, сменяющаяся выраженным беспокойством 
и криками, судороги с подергиваниями конечностей, 
фиксацией взгляда вверх и в сторону. Температура тела 
37,7 °C. Состояние тяжелое, отмечается нарушение 
сознания до уровня делирия, 11 баллов по шкале комы 
Глазго. В контакт не вступает, на обращенную речь не реа-
гирует. Периодически вскакивает, садится, взгляд отсут-
ствующий. Менингеальных знаков нет. Зрачки d = s, рав-
номерно сужены, фотореакция замедлена. Мышечный 
тонус снижен, d = s. Кожные покровы бледные, чистые. 
Микроциркуляция не нарушена (визуальная оценка: сим-
птом «бледного пятна» менее 3 с), периферических отеков 
нет. На лице и губах геморрагические корочки (со слов 
мамы, ребенок расцарапал слизистые оболочки носа, 
полости рта, лицо). Носовое дыхание затруднено в связи 
с наличием геморрагических корочек в носу. Дыхание 
самостоятельное, частота дыхания — 24/ мин, SpO2 — 
96%. Аускультативно дыхание везикулярное, проводится 
во все отделы, хрипов нет. Область сердца не изменена, 
границы сердца не расширены. Тоны сердца громкие, 

Viral Encephalitis (Human Herpes Virus Type 6)

after COVID-19 in a Child: Clinical Case
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Background. Immune system disorders early after COVID-19 are associated with high risk of other infections development, includ-
ing viral ones. Their diagnosis is complicated especially in the absence of clinical symptoms of primary infection and alongside with 
serious disease course. There are no reports on encephalitis development due to reactivation of latent viral infection. Clinical case 

description. Girl, 4 years-old, had psycho-neurological symptoms followed by tonic seizures on the next day. The child was hospital-
ized on the 3rd day after disease onset with preliminary diagnosis of viral encephalitis. The child has contacted with patients with 
laboratory-confirmed new coronavirus infection 3-4 weeks before the disease onset, later she had signs of mild respiratory infec-
tion (no examination of SARS-CoV-2 was carried out). Autoimmune nature of central nervous system injury was suspected after 
excluding a wide range of infections (negative PCR results for SARS-CoV-2, cytomegalovirus, herpes simplex virus, Epstein-Barr 
virus, toxoplasma, enterovirus), however it was not confirmed later on. Human herpes virus type 6 was revealed via blood tests and 
oropharyngeal swаb on the 15th day of disease. High concentration of IgG antibodies to SARS-CoV-2 was found was revealed as well. 
Treatment (antibacterial, anticonvulsant, anticoagulant, antiviral, immunosupportive, and sedative therapy, glucocorticosteroids) did 
not achieve significant improvement. Brain MRI (on the 23rd day of the disease) has shown leukoencephalopathy zones in subcorti-
cal white matter of convexital surfaces of parietal and occipital lobes, subatrophic changes in white matter of cerebral hemispheres 
with moderate vicarious enlargement of the subarachnoid spaces. Disease progression led to patient’s death on the 32nd day after 
first signs appearance. Conclusion. The development of severe viral encephalitis (as a result of primary herpes virus infection or its 
reactivation) in the early period after mild COVID-19 is shown. Its cause-effect relations require further examination. 
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ритмичные. Частота сердечных сокращений — 100–112 
уд./мин, артериальное давление — 110/65 мм рт. ст., 
эпизоды тахикардии при беспокойстве до 150 уд./мин. 
Живот мягкий, не вздут, безболезненный. Печень, селе-
зенка не увеличены. Стул после клизмы, оформленный, 
без патологических примесей. Диурез снижен (по уре-
тральному катетеру).

Предварительный диагноз: вирусный энцефалит, эпи-
лептическая энцефалопатия, экстрапирамидная недо-
статочность.

В клиническом анализе крови при поступлении лейко-
цитоз (14,96 × 109/л), нейтрофилез, сдвиг лейкоцитарной 
формулы влево (эозинофилы — 0, палочкоядерные — 9, 
сегментоядерные — 79, лимфоциты — 10, моноци-
ты — 2). Исследование методом полимеразной цепной 
реакции (ПЦР) мазков из зева и носа на SARS-CoV-2, 
взятых на 2-е сут от дебюта заболевания, — резуль-
тат отрицательный. В день поступления выполнена маг-
нитно-резонансная томография (МРТ) головного мозга: 
обнаружены признаки умеренно выраженной наружной 
гидроцефалии. Ультразвуковое исследование органов 
брюшной полости — без значимых изменений.

В день поступления начата антибактериальная тера-
пия цефалоспорином V поколения, инфузионная терапия 
с учетом физиологической потребности, глюкокортико-
стероиды из расчета 1 мг/кг/сут в первые 3 сут, противо-
судорожная терапия (вальпроевая кислота). На 4-е сут 
от дебюта заболевания проведена смена антибактери-
ального препарата (причина смены в документации не 
указана) на сочетание карбапенема и фторхинолона 
(меропенем + ципрофлоксацин), начата антикоагулянт-
ная, противовирусная (ацикловир) и иммунозаместитель-
ная терапия (иммуноглобулин человека нормальный).

На 4-е сут от дебюта заболевания выполнено исследо-
вание крови и ликвора методом ПЦР на цитомегаловирус-
ную инфекцию, вирус простого герпеса, ВЭБ, токсоплаз-
моз, энтеровирус — результаты отрицательные. Взяты 
образцы крови и слюны для исследования методом ПЦР 
на ВГЧ-6. При исследовании ликвора: реакция Панди (на 
содержание белка) — положительная, белок — 0,20 г/л, 
глюкоза — 3,4 ммоль/л, плеоцитоз — 8 (соотношение 
содержания глюкозы и спинномозговой жидкости 24 : 3).

На 4-е сут от дебюта заболевания в связи с повторяю-
щимися судорогами проведена интубация трахеи и начата 
ИВЛ аппаратом Hamilton-C1 в режиме PSIMV. Параметры: 
BR — 25 в/мин, PiP — 17,0 см, PeeP — 5,0 см, FiO2 — 
50%, Vt — 110 мл. В то же время в клиническом анализе 
крови отмечены нормализация количества лейкоцитов 
(7,11 × 109/л, палочкоядерные — 0,28 × 109/л, сегмен-
тоядерные — 5,68 × 109/л, лимфоциты — 0,85 × 109/л, 
моноциты — 0,28 × 109/л), появление признаков анемии 
(гемоглобин — 98 г/л, эритроциты — 3,64 × 1012/л). 
С-реактивный белок — < 10 мг/л, прокальцитонин — 
< 0,5 нг/мл. Начата седативная терапия (тиопентал 
натрия).

На 6-е сут от дебюта заболевания выполнено повтор-
ное исследование мазков из зева и носа на SARS-CoV-2 
методом ПЦР — результат отрицательный.

На 9-е сут от дебюта заболевания проведена теле-
медицинская консультация с участием реаниматолога, 
невролога Российской детской клинической больницы 
Национального исследовательского медицинского уни-
верситета им. Н.И. Пирогова (г. Москва). С учетом дебюта 
заболевания с психических нарушений, последующих 
нарушений сознания, присоединения судорожного син-
дрома, экстрапирамидных нарушений, отсутствия явных 
структурных изменений по данным МРТ головного мозга, 

минимального плеоцитоза, исключения вирусной этиоло-
гии заболевания из группы герпесвирусных (кроме ВГЧ-6, 
результаты исследования были получены с задержкой 
по техническим причинам, связанным с лаборатори-
ей) предположено развитие аутоиммунного энцефалита. 
Кроме того, отмечена необходимость проведения диф-
ференциальной диагностики с группами наследствен-
ных болезней обмена веществ с энцефалоподобным 
течением. В этой связи рекомендовано провести иссле-
дование сыворотки и ликвора на антитела к глутамат-
декарбоксилазе (АТ-GAD), к нейрональным рецепторам 
и синаптическим белкам (NMDA, LGI1, CASPR2, AMPA1, 
AMPA2, GABAB1), олигоклональный иммуноглобулин G, 
антинейрональные антитела (лайн-блот, амфифизин). 
Также рекомендовано продолжить противосудорожную 
терапию, седативную терапию (с возможным перево-
дом с тиопентала натрия на мидазолам), глюкокорти-
костероидную терапию (метилпреднизолон) из расчета 
30 мг/ кг/сут внутривенно капельно в течение 3 сут, 
при положительной динамике — дополнительно два дня 
в дозировке 20 мг/кг/сут.

В течение последующих 2 сут терапия продолжена, 
состояние ребенка без динамики. В связи с предположе-
нием об аутоиммунной природе заболевания и отсутстви-
ем подтверждения инфекционной природы заболевания 
согласован перевод ребенка в РДКБ.

Анамнез жизни

Со слов матери известно, что ребенок от третьей бере-
менности, протекавшей на фоне гестоза первой полови-
ны. Роды третьи, срочные, физиологические. Масса тела 
при рождении — 3600 г, длина — 52 см. Период адаптации 
протекал гладко. Ребенок находился на грудном вскарм-
ливании до 3 мес жизни, далее получал адаптированную 
молочную смесь Nestogen. Девочка росла и развивалась 
соответственно возрасту. Респираторными инфекциями 
болела не часто. На первом году жизни наблюдалась 
у невролога по поводу перинатальной энцефалопатии. 
Посещала детское дошкольное учреждение. Карантина 
в детском дошкольном учреждении на момент заболева-
ния не было. Травм и операций в анамнезе нет. Детскими 
инфекциями не болела. Аллергологический анамнез не 
отягощен. 

Прививочный анамнез: привита согласно наци-
ональному календарю профилактических прививок. 
Фтизиатром не наблюдалась. Виража туберкулиновой 
чувствительности, по данным формы № 112/у, не было.

Эпидемиологический анамнез

Факт перенесенной новой коронавирусной инфек-
ции родители категорически отрицали. Однако в про-
цессе стационарного наблюдения было установлено, 
что родители ребенка за 3–4 нед до его заболевания 
перенесли лабораторно подтвержденную новую коро-
навирусную инфекцию. Ребенок имел в тот период 
катаральные проявления, но на наличие SARS-CoV-2 
обследован не был.

Физикальная диагностика

При госпитализации в РДКБ ребенок находился на 
искусственной вентиляции легких, нарушение сознания, 
кома 1 (по шкале Глазго — 12 баллов). Температура 
до субфебрильных значений (37,6 °С). Гемодинамика 
стабильная. Не подлежат счету полиморфные эпипарок-
сизмы фокального характера: червеобразные движения 
правой кисти с тоническим вытягиванием всей верхней 
конечности, приведение с пронацией левой руки, вытяги-
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вание губ в трубочку, миоклонии периоральной и периор-
битальной областей.

Предварительный диагноз

Аутоиммунный энцефалит с дебютом симптоматиче-
ской фокальной эпилепсии с полиморфными и вторично-
генерализованными судорогами. Осложнения: дыхатель-
ная недостаточность 2-й степени, ИВЛ, эпилептическая 
энцефалопатия.

Динамика и исходы

Для уточнения диагноза в РДКБ на 11-е сут от дебюта 
заболевания проведен консилиум с участием невроло-
гов, реаниматолога, педиатра. С учетом установленного 
контакта ребенка с больными, перенесшими подтверж-
денный COVID-19, рекомендовано определение анти-
тел к SARS-CoV-2 (IgG и IgМ), а также уточнение причин 
задержки получения результатов ранее проведенного 
исследования крови и слюны на ВГЧ-6. Результат ранее 
проведенного ПЦР-исследования на SARS-CoV-2 отри-
цателен. Проведен ряд лабораторных и инструменталь-
ных исследований. На электроэнцефалограмме (12-е сут 
от дебюта заболевания) зафиксированы полиморфные 
фокальные эпилептические приступы. Клинический диа-
гноз: энцефалит неуточненной этиологии (возможно ауто-
иммунный) с дебютом фокальной эпилепсии.

При ультразвуковом исследовании внутренних орга-
нов (14-е сут от дебюта заболевания) — значимых изме-
нений не обнаружено. В этот же день взяты образцы 
крови на спектр аминокислот методом тандемной масс-
спектрометрии (сухие пятна крови), органические аци-
дурии, анализ генов нарушения цикла мочевины (NAGS, 
OTC, CPS1, SLC25A15, ASS1).

На 15-е сут от дебюта заболевания получен результат 
количественного определения вирусной (ВГЧ-6) нагруз-
ки в клетках крови, взятых для исследования на 4-е 
сут от дебюта заболевания (задержка связана с техни-
ческими проблемами лаборатории). Обнаружена ДНК 
ВГЧ-6 в количестве > 1 копии на 105 клеток. ДНК ВГЧ-
6В выделена и в мазке из ротоглотки. Также обнару-
жена высокая концентрация IgG к спайковому белку 
SARS-CoV-2 — 2,14 УЕ (норма до 1,1). На основании 
результатов этих исследований был заподозрен энцефа-
лит, вызванный ВГЧ-6 и развившийся после инфекции 
SARS-CoV-2 с дебютом симптоматической эпилепсии. На 
основании решения очередного консилиума (на 16-е сут 
от дебюта заболевания) в составе неврологов, педиатра 
и реаниматологов назначена противовирусная терапия 
(ганцикловир парентерально). Рекомендована повторная 
МРТ головного мозга, а также исследование ликвора 
методом ПЦР для определения ДНК ВГЧ-6 в динамике 
(в итоге — не проведены).

На 17-е сут от дебюта болезни была проведена 
телемедицинская консультация с участием нейрохирур-
га отделения нейрохирургии и нейротравмы НИИ неот-
ложной детской хирургии и травматологии (г. Москва), 
неврологов и реаниматологов РДКБ с целью верифи-
кации диагноза и выбора дальнейшей тактики веде-
ния пациента. С учетом того, что на фоне высоких доз 
вводимого противосудорожного препарата (вальпрое-
вая кислота 60 мг/ кг) наблюдались отсутствие тера-
певтического эффекта (сохраняющиеся судорожные 
подергивания в конечностях) и низкое содержание пре-
парата в крови (концентрация вальпроевой кислоты 
18,7 мкг/ мл при рекомендуемой терапевтической кон-
центрации 50–100  мкг/мл), рекомендовано провести 
контрольный мониторинг видеоэлектроэнцефалограммы 

в течение не менее 60 мин и увеличить дозировку тиопен-
тала натрия, погрузив ребенка в барбитуровую кому на 
4–5 сут. Учитывая наличие пареза кишечника и необходи-
мости введения белков, эндоскопически в тонкий кишеч-
ник был установлен зонд, начато кормление с введением 
физиологического раствора с постепенным увеличением 
объема и состава пищи.

На 18-е сут при проведении рентгенологического 
исследования органов грудной клетки обнаружены при-
знаки субсегментарного ателектаза верхней доли право-
го легкого, ателектазы верхней доли левого легкого, 
нижнедолевая пневмония слева. Тогда же на эхокардио-
грамме — признаки утолщения стенок левого желудоч-
ка. Сократительная способность миокарда не нарушена. 
Фракция выброса — 66%. Незначительное количество 
жидкости в перикарде.

При повторной МРТ головного мозга (23-и сут от дебю-
та болезни) — зоны лейкоэнцефалопатии субкортикаль-
ного белого вещества конвекситальных отделов темен-
ных и затылочных долей, субатрофические изменения 
белого вещества полушарий мозга с умеренным викар-
ным расширением субарахноидальных пространств. В тот 
же день в клиническом анализе мочи — протеинурия 
(белок — 2,7 г/л), лейкоцитурия (лейкоциты — 10–12 
в поле зрения), эритроцитурия (свежие эритроциты — 
8–10 в поле зрения). По данным биохимического анали-
за крови значения креатинина и мочевины в пределах 
нормы, гипоальбуминемия (44 г/л). Ребенок консульти-
рован нефрологом: диагностировано острое почечное 
повреждение, ассоциированное с инфекционно-токсиче-
ским состоянием, 1-й степени. Рекомендованы контроль 
концентрации креатинина, диуреза, коррекция гипоаль-
буминемии, отмена нефротоксичных препаратов. В связи 
с необходимостью продолжения искусственной вентиля-
ции и риском развития пролежней трахеи в этот же день 
установлена трахеостомическая трубка.

С 24-х по 27-е сут от дебюта болезни состояние 
ребенка без динамики. При исследованиях крови, выпол-
ненных в эти сроки: С-реактивный белок — 133 г/л, 
прокальцитонин — 0,5 нг/мл, креатинин — 33 ммоль/л, 
мочевина — 4,3 ммоль/л, стойкое нарастание лактат-
ацидоза (рН 7,18; лактат — 6–8,6 ммоль/л).

На 28-е сут от дебюта болезни получены результаты 
исследования антител к АТ-GAD, нейрональным рецеп-
торам и синаптическим белкам (NMDA, LGI1, CASPR2, 
AMPA1, AMPA2, GABAB1), олигоклональному иммуногло-
булину G, антинейрональным антителам (лайн-блот, амфи-
физин) — результаты отрицательные.

На 30-е сут от дебюта заболевания в неврологиче-
ском статусе состояние без положительной динамики. 
Глубокая медикаментозная кома. Снижение дозы тиопен-
тала натрия до 3 мкг/кг/ч приводило к возобновлению 
судорожных подергиваний в конечностях и мышцах лица. 
Анизокория, зрачки s < d. Тонус мышц резко снижен, 
«поза лягушки». Сухожильные рефлексы снижены, без 
четкой разницы сторон. Вегетативно-трофическая сфера: 
крупноячеистая мраморность, красный дермографизм. 
Учитывая анамнез, особенности течения заболевания, 
клинико-лабораторные данные, имелись показания для 
проведения гемофильтрации с целью нормализации кис-
лотно-основного состояния в связи с отсутствием эффек-
та от проводимой консервативной терапии. Проведено 
3 сеанса.

На 32-е сут от дебюта заболевания состояние ребен-
ка стало агональным. Прогрессировала клиника поли-
органной недостаточности, выраженный лактат-ацидоз. 
В неврологическом статусе: кома 3, лагофтальм, скле-
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рит. Нарушение микроциркуляции с участками крупно-
ячеистой мраморности и цианоза. Термолабильность. 
Диффузный отечный синдром. В легких дыхание ослабле-
но диффузно, выслушиваются сухие рассеянные хрипы. 
В сердце: брадиаритмия, тоны сердца глухие. Парез 
кишечника. Печень +6 см. Анурия. Остановка сердца. 
В 09:30 после проведения реанимационных меропри-
ятий в полном объеме констатирована биологическая 
смерть. От патологоанатомического исследования роди-
тели категорически отказались по религиозным сооб-
ражениям.

ВРЕМЕННАЯ ШКАЛА
Хронология развития болезни пациентки К., ключе-

вые события и исход представлены на рисунке.

ОБСУЖДЕНИЕ
Заболевание дебютировало с острой психопатологи-

ческой симптоматики (кратковременной амнезии, зри-
тельных галлюцинаций, эпизодов резкого возбуждения, 
чередующихся с сонливостью и вялостью), прогрессив-
но ухудшалось, присоединились тонические судороги. 
Родители обратились к медицинским работникам на 
3-и сут заболевания. Обследование в ЦПБ со СПИД 
и ИЗ не выявило инфекционной причины болезни, была 
предположена аутоиммунная природа поражения ЦНС. 
Обследование (результаты лабораторных тестов получе-
ны только на 28-е сут от дебюта заболевания) эту гипоте-
зу не подтвердило.

Дифференциальная диагностика эндогенных пси-
хозов, аутоиммунных и вирусных энцефалитов крайне 
затруднительна. При дифференциальной диагностике 
эндогенных психозов и психических нарушений при гер-
петических энцефалитах важно отметить возникновение 
в случае энцефалита симптомов нарушения сознания 
и судорожных припадков, свидетельствующих об органи-
ческом поражении мозга и их локализации [12]. Диагноз 
«вероятного» аутоиммунного энцефалита требует наличия 
3 критериев: быстрое начало (до 3 мес), пароксизмаль-
ная вторично-генерализованная активность на электро-
энцефалограмме или лимфоцитарный плеоцитоз в лик-
воре до 100 клеток/мм3, исключение других нозологий 
[19]. Диагноз достоверного лимбического аутоиммунного 
энцефалита может быть установлен на основании подо-
строго начала с быстрым развитием когнитивных нару-
шений (в первую очередь нарушений кратковременной 
памяти в течение 3 мес, полиморфных судорог), двусто-

ронних патологических изменений в области гиппокам-
па, наличия одного из дополнительных признаков. При 
отсутствии хотя бы одного из вышеуказанных критериев 
диагноз считается достоверным лишь при обнаруже-
нии в крови и цереброспинальной жидкости антител 
к NMDAR, AMPA1, AMPA2, GABAB1 [19]. Острое начало 
с быстрым развитием когнитивных нарушений, двусто-
ронних патологических изменений в области гиппокам-
па (по данным МРТ), отсутствие антител к рецепторам 
и синаптическим белкам нейронов (результат получен 
лишь на 28-е сут от дебюта заболевания) позволили 
исключить аутоиммунную природу энцефалита у данного 
пациента.

Признаки воспалительного процесса, и в частности 
субфебрильная температура тела, лейкоцитоз с нейтро-
филезом, увеличение СОЭ и повышение концентрации 
С-реактивного белка с последующим нарастанием, ука-
зывали на необходимость поиска инфекционной при-
чины болезни. Однако отрицательные результаты ПЦР-
исследования на SARS-CoV-2, цитомегаловирус, ВЭБ, 
вирусы герпеса 1–2-го типов, токсоплазму и энтеро-
вирус вынудили исключить инфекционную этиологию 
энцефалита. Отсрочили диагностику вирусной природы 
энцефалита и отсутствие клинических симптомов первич-
ного инфицирования ВГЧ (внезапная экзантема, лихо-
радка без видимого очага инфекции, кожная сыпь или 
фебрильные приступы в дебюте заболевания), а также 
позднее (на 15-е сут от дебюта болезни) обнаружение 
ДНК ВГЧ-6.

Трудности в диагностике вирусного энцефалита, 
вызванного ВГЧ-6, связаны с персистирующей и латент-
ной формами инфекции [1]. Наиболее чувствительным 
методом диагностики первичной инфекции является ПЦР 
[1, 2]. Однако даже обнаружение ДНК вируса не всегда 
свидетельствует о первичном инфицировании, а может 
быть признаком реактивации инфекции из фазы латен-
ции [1]. Кроме того, у трети детей с первичной инфекцией 
или ее реактивацией могут быть обнаружены специфиче-
ские IgM [2]. Для проведения дифференциальной диагно-
стики в таких случаях предпочтительно использование 
ПЦР с обратной транскриптазой [2, 4], однако техниче-
ских возможностей для проведения этого исследования 
не было. Также для подтверждения диагноза первичной 
инфекции у детей показано определение нарастания 
титров антител к ВГЧ-6 в серии серологических тестов [2]. 
На реактивацию ВГЧ-6-инфекции указывают и отсутствие 
клинических симптомов первичного инфицирования ВГЧ 

Рисунок. Девочка К.: хронология развития болезни, ключевые события и исход

Figure. Girl K.: disease course, key events, and outcome
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(перечислены выше) [1, 4], а также развитие инфекции 
в нехарактерном для первичного инфицирования воз-
расте (пик заболеваемости приходится на первые два 
года жизни [1]). С учетом перечисленных обстоятельств 
считаем, что в описанном нами случае у ребенка имела 
место реактивация ВГЧ-6 из фазы латенции после пред-
положительно перенесенного COVID-19, что описано на 
примере больных с иммуносупрессией [1, 2, 10].

Вирусная природа энцефалита не была подтверж-
дена в дебюте заболевания, что ожидаемо, так как 
результаты ПЦР в эти сроки часто бывают ложноотри-
цательными [7, 8]. Диагностику заболевания затруднило 
и отсроченное получение результатов ПЦР на ВГЧ-6, 
а также непроведение повторного исследования цере-
броспинальной жидкости на наличие вируса. Кроме 
того, имели место трудности диагностики COVID-19, обу-
словленные отрицательными результатами ПЦР (мазки 
из носа и зева) на SARS-CoV-2 и непроведением при 
госпитализации в ЦПБ со СПИД и ИЗ тестов на IgG и IgM 
к SARS-CoV-2. Однако вышеуказанные недостатки диа-
гностики, по нашему мнению, не повлияли на исход 
заболевания ввиду тяжести и агрессивности его тече-
ния. В литературе уже были описаны случаи поражения 
ЦНС при герпесвирусной инфекции у детей, вызванной 
как моно-, так и микст-инфекцией. Вместе с этим отме-
чены и трудности диагностики, а также важность свое-
временного начала лечения [2].

Наличие субфебрильной лихорадки (в течение  24 ч), 
лабораторных признаков воспаления и клинических при-
знаков тяжелого заболевания, а также предполагаемого 
контакта с больными COVID-19 (в период пандемии виру-
са в 2022 г.) за 3–4 нед до дебюта настоящей болезни 
указывало на возможность развития у ребенка мультиси-
стемного воспалительного синдрома, ассоциированного 
с COVID-19. Однако результаты дополнительного обследо-
вания позволили сделать вывод о том, что данный случай 
не удовлетворял диагностическим критериям мультиси-
стемного воспалительного синдрома, предложенным экс-
пертами Центров по контролю и профилактике заболева-
ний США [21] и Всемирной организации здравоохранения 
[22]. В частности, отсутствовали фебрильная лихорадка, 
клинические и лабораторные признаки коагулопатии, 
полиорганное поражение с вовлечением более двух 
систем, артериальная гипотензия или шок, лабораторные 
признаки воспаления (повышение концентрации про-
кальцитонина, ферритина, интерлейкина 6, активности 
лактатдегидрогеназы).

Реактивация латентной вирусной инфекции с разви-
тием энцефалита может быть следствием иммуносупрес-
сивного состояния, возникающего после перенесенной 
инфекции, вызванной SARS-CoV-2 [19, 20]. В работе 
Т.В. Соломай и соавт. [14] было показано, что SARS-CoV-2 
может выступать триггером в запуске репродукции ВЭБ 
из фазы латенции, что вместе с результатами других 
исследований позволяет говорить о том, что для паци-
ентов после COVID-19 характерен высокий риск реакти-
вации хронической ВЭБ-инфекции [14, 23], реактивации 
или присоединения герпесвирусных инфекций [24–26], 
а также присоединения бактериальных инфекций [27]. 
В частности, по данным М.С. Савенковой и соавт. [27], 
в постковидном периоде активация герпетических инфек-
ций (ВГЧ-1, ВГЧ-2, ВГЧ-6, ВЭБ, цитомегаловирус) произо-
шла у 16% больных детей.

Назначенная с первого дня пребывания в стациона-
ре антибактериальная терапия не была обоснованной, 
поскольку в первые 9 сут от дебюта заболевания пред-
положительным диагнозом оставался вирусный энце-

фалит неуточненной этиологии. Этиотропная терапия 
вирусного энцефалита была кратковременной и начата 
с 3-х сут от дебюта заболевания. Не исключено, что 
высокие дозы глюкокортикостероидов, назначенные 
в первые дни после госпитализации ребенка, послужили 
дополнительным фактором реактивации ВГЧ-6 на фоне 
иммуносупрессии, вызванной интеркуррентной инфек-
цией (SARS-CoV-2) [28–30]. Тем не менее, считаем, 
что неправильная тактика обследования и лечения на 
начальном этапе не повлияла на прогноз и исход болез-
ни в описанном нами случае. Справедливости ради стоит 
отметить, что сделать окончательный вывод о том, имела 
место бактериальная природа энцефалита (с учетом 
маркеров воспаления, определяемых в начале болезни) 
или вирусная (основываясь на данных обследования 
на ВГЧ-6), в настоящее время не представляется воз-
можным.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Дифференциальная диагностика энцефалитов раз-

личной этиологии у детей остается клинической пробле-
мой. Особенностью представленного случая является 
быстропрогрессирующее тяжелое поражение головного 
мозга со стремительным развитием патологических сим-
птомов. Такое течение болезни возможно в результате 
реактивации вирусной инфекции и может быть следстви-
ем перенесенного COVID-19.

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ
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Тяжелая гипокальциемия у подростка 
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Обоснование. В данной статье приводится описание атипичной клинической картины и течения синдрома микроделе-
ции 22q11 у пациента без специфических фенотипических признаков и симптомов, характерных для данного заболе-
вания. Описание клинического случая. Пациент мужского пола, в возрасте 13 лет впервые был госпитализирован 
с судорожным приступом, множественными переломами позвоночника, причиной которых была гипокальциемия. 
После стационарного лечения был направлен к врачу-ревматологу и далее к врачу-генетику. В круг дифференциальной 
диагностики, помимо метаболических заболеваний скелета, входил синдром делеции 22q11, который в дальнейшем 
был подтвержден при проведении FISH-диагностики. Заключение. Данный клинический пример еще раз доказывает 
уникальность каждого случая, а также необходимость всестороннего подхода к диагностике и ведению таких пациентов.
Ключевые слова: делеция 22q11, синдром Ди-Джорджи, велокардиофациальный синдром, гипокальциемия, остеопороз
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Background. In this article, we would like to describe the atypical clinical picture and course of 22q11 microdeletion syndrome in 
a patient without specific phenotypic signs and symptoms typical for this disease. Clinical case description. Male patient, 13 years old, 
was hospitalized for the first time with seizure and multiple spinal fractures caused by hypocalcemia. He was referred to rheumatologist 
and clinical geneticist after hospital stay. Differential diagnosis included not only various bones metabolic diseases, but also 22q11 
deletion syndrome. Later it was confirmed via FISH test. Conclusion. This clinical case proves once again the uniqueness of every single 
case, as well as the importance of comprehensive approach to the diagnosis and management of such patients.
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ОБОСНОВАНИЕ
Синдром микроделеции 22q11 считается одним из 

наиболее часто встречаемых микроделеционных синд-
ромов. Для него характерна определенная клиническая 
картина, по которой можно заподозрить данное забо-
левание и поставить диагноз. Врачи все чаще сталки-
ваются с атипичными клиникой и течением того или 
иного заболевания, и делеция 22q11 — не исключение. 
В данной статье описывается именно такой клиниче-
ский случай.

Общие сведения

Синдром микроделеции 22q11 включает в себя 
синд ром Ди-Джорджи, велокардиофациальный синд ром, 
синд ром конотрункальной деформации лица, аутосомно-
доминантный синдром Opitz G/BBB, синдром Седлакова, 
кардиофациальный синдром Кайлера [1, 2]. Вело кар дио-
фа циальный синдром — наследственное заболевание, 
характеризующееся расщелиной неба, пороками серд-
ца, характерной внешностью, незначительными труднос-
тями с учебой, речью и приемом пищи.
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По разным статистическим данным, распространен-
ность этого синдрома 1 : 3000–1 : 6000 случаев сре-
ди живорожденных, более усредненные цифры частоты 
встречаемости — это 1 : 4000 [3]. Около 90% случаев дан-
ного синдрома являются результатом мутации de novo, 
но встречаются и семейные случаи, тип наследования — 
аутосомно-доминантный [2].

Лица с синдромом делеции 22q11.2 (22q11.2DS) 
могут иметь широкий спектр признаков, которые сильно 
различаются даже в пределах одной семьи. Основные 
клинические проявления 22q11.2DS включают врож-
денные пороки сердца, особенно пороки развития коно-
трункуса (дефект межжелудочковой перегородки, тетрада 
Фалло, прерванная дуга аорты и общий артериальный 
ствол), аномалии развития неба (несостоятельность неб-
но-глоточной области, подслизистая расщелина неба, 
расщелина язычка и расщелина неба), Т-клеточный имму-
нодефицит, характерные черты лица. У пациентов могут 
быть гипокальциемия, гипотиреоз, аномалии развития 
позвонков, сколиоз, полидактилия [4]. Потеря слуха 
может быть нейросенсорной и/или кондуктивной. Также 
в некоторых случаях встречаются структурные анома-
лии головного мозга: диффузная церебральная атрофия, 
полимикрогерия, мальротация гиппокампа, фокальная 
корковая дисплазия, гетеротопия серого и белого веще-
ства [5]. У многих пациентов отмечаются различные 
психиатрические нарушения [2, 6]. У них могут наблю-
даться трудности в обучении, задержка психоречевого 
развития, синдром дефицита внимания, расстройства 

аутистического спектра, шизофрения, судороги и эпилеп-
сия, а также раннее начало болезни Паркинсона [7, 8]. 
Вариабельность клинических проявлений затрудняет 
диагностику данного состояния [9].

В большинстве случаев у пациентов имеется типично 
делетированная область размером около 3 Мб, реже 
встречается делеция размером 2 Мб или 1,5 Мб. Делеция 
22q11.2 обычно возникает в результате мейотической 
неаллельной гомологичной рекомбинации между низко-
копийными повторами на длинном плече 22-й хромосомы, 
называемыми LCR22 [10], в результате чего наблюдаются 
разные по размерам участки делеции. Нет доказательств 
наличия взаимосвязи между размером делеции и наличи-
ем врожденных пороков сердца или аномалий неба. Это 
говорит о том, что гены, патогенные варианты в которых 
ведут к клиническим проявлениям, находятся в пределах 
минимальной области перекрытия между тремя распро-
страненными размерами делеций и предполагают нали-
чие модификаторов в других частях генома [11].

В большинстве случаев в результате данной делеции 
около 106 генов становятся гемизиготными [2]. Из них 
46 генов кодируют белки, 24 — псевдогены, 7 — микроРНК, 
12 — длинные некодирующие РНК (днРНК), 2 — малые 
ядрышковые РНК (мякРНК) и дополнительные неопреде-
ленные транскрипты [12]. К числу наиболее известных 
и изученных генов относятся: TBX1, HIRA, PRODH, COMT, 
CRKL, DGCR8, GNB1L, ZDHHC8, GP1BB — бета-субъеди-
ница гликопротеина Ib тромбоцитов, RTN4R — рецептор 
ретикулина 4, SEP5 — септин 5 и др. (см. таблицу).

Таблица. Гены, находящиеся в регионе 22q11, и их функции

Table. Genes located in 22q11 region and their functions

               Ген Происхождение и р оль Клинический эффект при повр еждении гена

TBX1 (T-box 
transcription 
factor 1)

Относится к семейству генов, которые имеют общий 
связывающий домен (T-box). Данные гены являются 
факторами транскрипции, участвующими в процессе 
развития организма. Регулирует низкоуровневую 
экспрессию тысяч генов

Нарушения развития, ВПР. Отвечает за развитие 
гипопаратиреоидизма [13]. Комплекс TBX1-KMT2 
регулирует низкоуровневую экспрессию тысяч 
генов [12]. TBX1 экспрессируется в энтодерме 
и мезодерме глоточной дуги [7]

HIRA (histone cell 
cycle regulator)

Является гистоновым шапероном, участвуя 
в регуляции гистонового клеточного цикла. Участвует 
в регуляции экспрессии генов и эпигенетики хроматина 
путем депонирования специфических вариантов 
гистонов и обеспечения стабильности генома. 
Участвует в предотвращении аномальной активации 
ретротранспозонов, включая LINE, SINE и ERV [14]

Регуляция пролиферации предшественников 
нейронов и нейрогенез [15]. Участвует 
в патогенезе тетрады Фалло [16]

PRODH (proline 
dehydrogenase)

Кодирует фермент внутренней мембраны митохондрии 
пролиндегидрогеназу, которая участвует в первом 
этапе метаболизма пролина, в результате чего он 
превращается в глутамат

Гиперпролинемия и нарушение окислительно-
восстановительных процессов, что 
ассоциируется с повреждением центральной 
нервной системы, риском возникновения 
психозов, расстройства аутистического спектра 
и шизофрении [17–19]

COMT (cathehol-O-
methyltransferase)

Ответственен за синтез катехол-О-метилтрансферазы, 
которая участвует в метаболизме нейротрансмиттера 
дофамина [18]

При дефекте развивается 
гипердофаминергическое состояние, 
что может приводить к развитию психозов 
и других психотических расстройств [8]

CRKL (CRK-like 
protooncogene, 
adaptor protein)

Кодирует Crk-подобный протоонкоген / адапторный 
белок, участвующий в передаче сигналов фактора роста

CrkL необходим для развития вилочковой 
и паращитовидных желез, дуги аорты и сердца

DGCR8 
(microprocessor 
complex subunit)
DiGeorge Syndrome 
critical region 
gene 8

Кодирует компонент микропроцессорного комплекса, 
играющего важную роль в процессинге микроРНК [20]. 
Гаплонедостаточность данного гена приводит 
к подавлению экспрессии большого количества 
подмножества микроРНК, участвующих в развитии 
нейрональных связей в префронтальной коре, и может 
влиять на функциональные связи в нервной системе [21]

Нарушение нейрональных связей, 
формирования миелина в центральной 
нервной системе. Играет роль 
в формировании сосудов

ZDHHC8 (zinc finger 
DHHC domain-
containing protein 8)

Кодирует трансмембранную пальмитоилтрансферазу, 
участвующую в модификации белков нервной системы

Функционирование рецепторов 
нейротрансмиттеров и синаптическая передача 
[21, 22]. Дефекты гена описаны при шизофрении
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КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Пациент Н, мужского пола, в возрасте 13 лет посту-
пил в Санкт-Петербургский Детский Городской Много-
профильный Центр Высоких Медицинских Технологий по 
скорой помощи в связи с судорожным эпизодом в виде 
генерализованных тонико-клонических приступов (раз-
вился остро на фоне полного здоровья, длился 5 минут, 
купировался самостоятельно с выходом в сон до приезда 
скорой помощи). Во время приступа упал с высоты соб-
ственного роста навзничь, ударился спиной об угол дивана.

Анамнез жизни. Известно, что мальчик от первой 
беременности (на фоне непрерывно рецидивирую-
щего герпеса), от срочных родов. Масса при рожде-
нии — 3540 г, длина тела — 52 см, оценка по шкале 
APGAR — 8/9 баллов. В 2019 г. в результате ДТП получил 
травму — ушиб головного мозга средней степени тяже-
сти, линейный перелом большого крыла клиновидной 
и теменной костей слева с развитием пластинчатой 
эпидуральной гематомы, не требовавший хирургическо-
го лечения. Хирургические вмешательства: устранение 
пупочной грыжи, фимоза (циркумцизия).

Анамнез заболевания. При поступлении в стационар 
отмечалась дезориентация в течение 1 ч. Жалобы на 
боли в области грудного отдела позвоночника и затруд-
ненное мочеиспускание в положении лежа. На момент 
осмотра у пациента не было неврологической симптома-
тики и судорог. Далее находился в СПб ГБУЗ «Городская 
больница № 40» в отделении медицинской реабилитации: 
у пациента были жалобы на боли в ногах, возникающие 
при физической нагрузке, головную боль, слабость, лег-
кую тошноту. Отмечались болезненность при пальпации 
надостистой связки в грудопоясничном отделе, напря-
жение мышц спины в грудном отделе, ограничение раз-
гибания в грудном и поясничном отделах позвоночника.

Физикальная диагностика

При осмотре в СПб ГКУЗ «Диагностический центр (меди-
ко-генетический)» (СПб ГКУЗ МГЦ): состояние удовлетвори-
тельное. Рост — 166 см (согласно критериям ВОЗ, рост — 
50-й перцентиль). Масса тела — 54 кг (согласно критериям 
ВОЗ, масса тела — 50-й перцентиль). ИМТ — 19,6. Рост 
относительно возраста — перцентиль 63,9 (z-score 0,36). 
ИМТ относительно возраста — перцентиль 59,5 (z-score 
0,24). Окружность головы — 55,5 см (согласно критериям 
ВОЗ, окружность головы — 75-й перцентиль). Окружность 
груди — 86,7 см (согласно критериям ВОЗ, окружность 
груди — 90-й перцентиль). Окружность живота — 71,7 см. 
Окружность бедер — 87,1 см. Размах рук — 174,3 см.

У пациента имеются некоторые фенотипические осо-
бенности — лицевые микроаномалии: непостоянное рас-
ходящееся косоглазие, легкий синофриз, полные губы, при-
росшие мочки ушей, низкопосаженные ушные раковины. 
При осмотре ротовой полости отмечается наличие диастем 
и трем. Кожные покровы обычной окраски и эластичности, 
сухие, имеется шероховатость кожи локтей и коленей.

При пальпации щитовидная железа не увеличена, 
неравномерно-эластической плотности. Наружные гени-
талии по мужскому типу, яички в мошонке, Тanner IV.

При осмотре опорно-двигательной системы отмеча-
лись сглаженность физиологических изгибов позвоночни-
ка, крыловидные лопатки, кифоз грудного и поясничного 
отделов позвоночника, тугоподвижность лучезапястных 
и локтевых суставов, cubitus valgus, вальгусная дефор-
мация стоп. У пациента имеются широкие I пальцы обеих 
стоп, сандалевидная щель и клинодактилия V пальцев 
обеих стоп.

Лабораторные и инструментальные 

исследования

Клинический анализ крови: лейкоцитоз (14,6 � 109/л) 
эозинофилия (5,7 %), нейтрофилез (75%).

Биохимический анализ крови: АЛТ и мочевина — 
в пределах референсных значений, отмечалось повы-
шение АСТ до 38 Ед/л (норма до 30 Ед/л); КФК — до 
322 Ед/л (норма до 270 Ед/л); ТТГ — до 3,68 мЕд/л; неор-
ганического фосфора в сыворотке — до 2,49 ммоль/л 
(норма 0,95–1,75 ммоль/л), общий гомоцистеин — 
15,4 мкмоль/л (норма до 15 мкмоль/л), уровень креати-
нина — 0,076 мкмоль/л (норма 0,044–0,088 мкмоль/л).

Выявлена гипокальциемия: кальций общий в сыво-
ротке — 1,89 ммоль/л (норма 2,1–2,55 ммоль/л), каль-
ций ионизированный в сыворотке — 0,92 ммоль/л (нор-
ма 1,16–1,32 моль/л); уровень витамина D составил 
7,5 нг/мл (норма 30–100 нг/мл). Уровень паратиреоид-
ного гормона по нижней границе нормы — 2,66 пмоль/л 
(норма 2,32–9,28 пмоль/л).

Электрокардиограмма: без патологических изменений.
ЭхоКГ: размеры полостей и толщина стенок не изме-

нены. Сократительная способность миокарда сохранена. 
Клапаны интактны. Визуализируется открытое овальное 
окно, без сброса. В полости левого желудочка определя-
ется дополнительная трабекула. Перикард не изменен.

УЗИ органов брюшной полости: патологических 
изменений не выявлено.

УЗИ щитовидной железы: УЗ-картина диффузных 
изменений по типу аутоиммунного тиреоидита. УЗ-приз-
на ки гиперплазии щитовидной железы.

Электроэнцефалография (ЭЭГ): очаговые измене-
ния не выявлены, эпилептиформная и другие виды пато-
логической активности не зарегистрированы. Иктальных 
событий не зарегистрировано.

Рентгенография грудного отдела позвоночника 

в 2 проекциях: снижение высоты тел позвонков Th6–Th8, 
максимально на 30%.

Для уточнения характера изменений позвонков были 
проведены магнитно-резонансная томография (МРТ) 
и мультиспиральная компьютерная томография (МСКТ).

МРТ головного мозга: МР-данных за очаговое пора-
жение, объемное образование головного мозга не 
выявлено. МР-признаки умеренных резидуально-атро фи-
ческих изменений головного мозга. Косвенные МР-приз -
наки умеренной внутричерепной гипертензии.

МРТ грудного отдела позвоночника: МР-признаки 
острого компрессионного перелома тел позвонков Th6, 
Th7, Th8, Th10, Th11. Изменение МР-сигнала от тел 
позвонков Th6, Th7, Th8, Th10, Th11 (повышен на Т2 STIR, 
понижен на Т1), с вентральной клиновидной деформаци-
ей и снижением высоты их тел (Th6 max высота в перед-
нем отделе до 8,3 мм, в среднем до 7,7 мм, в заднем 
до 13 мм), замыкательные пластинки с некоторой 
деформацией. Отмечается умеренное снижение высоты 
и гидратации межпозвонковых дисков Th8-Th11.

МСКТ грудного и поясничного отделов позвоночни-

ка: КТ-картина компрессионного перелома тел позвон-
ков Th6, Th7, Th8, Th10, Th11. Снижение их высоты 
и формирование вентральной клиновидной деформации. 
Более выражено на уровне Th6: высота тела в передних 
отделах — 9 мм, средних отделах — 9 мм, задних отде-
лах — 15 мм, с уплотнением костной структуры. Высота 
Th7 и Th8 в передних и средних отделах снижена до 
13,4 мм, в задних отделах — до 17 мм. Кортикальный 
слой на этом уровне прослеживается, несколько уплот-
нен. Свободные костные фрагменты в зоне сканирова-
ния не определяются. Высота тела Th9 представляется 
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неизмененной, в передних и средних отделах — до 15 мм, 
в задних отделах — до 17 мм. Высота межпозвонковых 
дисков несколько неравномерная.

Заключение МСКТ: КТ-данных за наличие патоло-
гических изменений со стороны шеи и органов грудной 
клетки не получено. Гиперплазированных паращитовид-
ных желез в типичных местах, в том числе и в средо-
стении, не определяется. Очаговых и инфильтративных 
изменений в легких, признаков лимфаденопатии нет. 
КТ-картина деформации и вентральной клиновидности 
тел позвонков Th4, Th5, Th6 (с компрессией II ст.), тел 
позвонков Th7, Th8, Th10, Th11 (с компрессией I ст.). 
Грыжи Шморля в телах позвонков Th7, Th8, Th11. В срав-
нении с данными предыдущего МСКТ — без отчетли-
вой динамики.

Предварительный диагноз

В связи с предположительным гипокальциемическим 
генезом судорожного синдрома, наличием патологических 
переломов позвонков было заподозрено заболевание 
из группы наследственных нарушений фосфорно-кальци-
евого обмена. Пациент был направлен на консультацию 
к ревматологу и в медико-генетический центр для исклю-
чения наследственной природы заболевания.

Заключение ревматолога: метаболическое забо-
левание скелета (патологические переломы позвонков 
Th3–Th9, Th11–Th12; гипокальцемия, гиперфосфате-
мия). Рекомендовано проведение контроля показателей 
фосфорно-кальциевого обмена в динамике (контроль Са, 
Са++, фосфора, щелочной фосфатазы). Выполнена двух-
энергетическая рентгеновская абсорбциометрия L1–L4: 
показатели минеральной плотности костной ткани соот-
ветствуют возрасту (z-score = –0,8 SD). Назначены препа-
раты кальция и витамина D: альфакальцидол 3 мг � 1 р/сут; 
кальция карбонат 1000 мг в сутки с витамином D 400 МЕ 
в сутки. Рекомендована консультация врача-генетика для 
решения вопроса о проведении дообследования: карио-
типирование и FISH-диагностика делеции 22q11.

В СПб ГКУЗ МГЦ был проведен скрининг на лизосом-
ные болезни накопления для исключения болезни Гоше 
в связи с множественными переломами и явлениями 
остеопороза, в результате которого не было выявлено 
отклонений.

Динамика и исходы

В связи с тем что у пациента были низкий уровень 
паратиреоидного гормона, гипокальциемия, гиперфос-
фатемия и отсутствие гиперплазированных паращито-
видных желез на КТ, в качестве дифференциального 

диагноза рассматривался синдром делеции 22q11, так 
как в структуре данного синдрома описывались эти при-
знаки. В качестве стартового исследования проведены 
кариотипирование пробанда и поиск крупных делеций 
региона 22q11. Кариотип пробанда — 46,XY — нормаль-
ный мужской (от 22.08.2022).

При проведении FISH-диагностики делеции 22q11 
у пациента получены следующие результаты ish del(22)
(q11.2q11.2)(D22S75-, HIRA-, TBX1-) — выявлена деле-
ция локусов D22S75, HIRA и TBX1 района в одном из гомо-
логов 22-й хромосомы (от 29.08.2022). Хромосомный 
микроматричный анализ пациенту не проводился.

Были проведены кариотипирование и FISH-диаг-
ностика делеции 22q11 сибса и родителей: кариотип 
сибса — 46,XY — нормальный мужской, кариотип мате-
ри пробанда — 46,ХХ — нормальный женский, карио-
тип отца пробанда — 46,XY — нормальный мужской 
(от 30.09.2022). Результаты FISH-диагностики: у мате-
ри, отца и сибса не выявлено делеции локусов района 
в одном из гомологов 22-й хромосомы (от 09.11.2022).

Трактовка диагноза. Синдром микроделеции 22q11 
(de novo).

Осложнения. Тяжелая гипокальциемия: судорожный 
синдром, патологические переломы позвоночника.

Прогноз

При вовремя установленном диагнозе и подобранной 
терапии, позволяющей компенсировать гипокальцие-
мию, прогноз относительно благоприятный.

Временная шкала

Хронология течения болезни пациента Н. с синдро-
мом микроделеции 22q11 без специфических феноти-
пических признаков и симптомов, характерных для дан-
ного заболевания, и ее ключевые события представлены 
на рисунке.

ОБСУЖДЕНИЕ
В статье приводится редкий случай изолированной 

гипокальциемии как проявления синдрома делеции 22q11.
Гипопаратиреоз и гипокальциемия наблюдаются 

у 70% пациентов с синдромом делеции 22q11. В боль-
шинстве случаев гипокальциемия проходит в возрасте 
1 года жизни, но может рецидивировать в подростко-
вом и взрослом возрастах. Другие генетические при-
чины гипокальциемии и гипопаратиреоза встречаются 
крайне редко, описаны гены, дефекты которых при-
водят к нарушению формирования паращитовидных 
желез, нарушению синтеза или секреции паратиреоид-

Рисунок. Пациент Н.: хронология развития и ключевые события болезни  
Figure. Patient N.: disease progression and key events

0 мес – 1 год — рос и развивался
в соответствии с возрастом

4 года — гиперопический
астигматизм

10 лет — аутоиммунный
тиреоидит

11 лет — ДТП: ушиб головного мозга 
средней степени тяжести, линейный 

перелом большого крыла клиновидной
и теменной кости слева с развитием 

пластинчатой эпидуральной гематомы

13 лет — первый эпизод
генерализованных судорог на фоне 

полного здоровья с падением 
и переломом пяти грудных позвонков

Начало терапии препаратами
кальция
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ного гормона или постнатальной деструкции паращито-
видных желез [13].

У данного пациента гипокальциемия впервые выяв-
лена в подростковом возрасте, хотя, учитывая выражен-
ность остеопороза и множественные компрессионные 
переломы позвонков, можно предположить длительное 
течение гипокальциемии.

По разным литературным данным, эпилепсия и судо-
рожные приступы эпилептического характера встреча-
ются у 10–20% пациентов с данным синдромом [23]. Так 
как эти проявления наблюдаются не у всех пациентов, то 
делецию 22q11 можно считать лишь предрасполагаю-
щим фактором [24, 25], который требует дополнительных 
условий для возникновения указанных клинических при-
знаков [26]. Помимо этого, в редких случаях встречаются 
описания именно гипокальциемических судорог, что тре-
бует дифференциальной диагностики и разных подходов 
к терапии. Так, при гипокальциемических судорогах про-
тивоэпилептические препараты не показаны, требуется 
достижение целевых уровней общего и ионизированного 
кальция [26]. В данном клиническом случае у пациента 
судорожной активности при проведении ЭЭГ не отмеча-
лось, по данным МРТ головного мозга очаговых изме-
нений не выявлено, что дает возможность предполагать 
гипокальциемический характер судорожного синдрома.

В 2011 г. был описан пациент 40 лет, у которо-
го с 20 лет была эпилепсия. Во время госпитализа-
ции были проведены денситометрия, рентгенография 
и компью терная томография головного мозга, при кото-
рых обнаружились генерализованная деминерализация, 
переломы нескольких грудных позвонков и обширная 
двусторонняя симметричная кальцификация в тканях 
головного мозга, которая является следствием хрони-
ческой гипокальциемии, патогенез которой до конца не 
ясен, но может быть вторичным по отношению к перси-
стирующей гиперфосфатемии. Минеральная плотность 
костной ткани с помощью двухэнергетической рентге-
новской абсорбциометрии подтвердила наличие остео-
пороза в поясничном отделе позвоночника и остеопении 
в шейке бедренной кости [23].

E.H. Kim и соавт. описали 145 пациентов с делеци-
ей 22q11. У 22 (15,2%) были эпилептические приступы, 
у 15 (10,3%) — задержка развития, у 5 (3,4%) — психиче-
ское заболевание. У 12 пациентов эпилепсия была класси-
фицирована как генетическая, у остальных классифициро-
валась как структурная, в том числе были трое пациентов 
с пороками развития коры головного мозга [24]. По резуль-
татам исследования, проведенного C.B. Eaton и соавт. на 
основании анализа данных 108 пациентов с делецией 
22q11, были получены следующие сведения: у 16 установ-
лен диагноз эпилепсии, у 57 наблюдались судороги или 
другие пароксизмальные расстройства, у 26 в анамнезе 
были фебрильные судороги [25].

В статье R.G. Wither и соавт. описаны взрослые паци-
енты с делецией 22q11.2, у 15,8% (32 из 202) из них 
наблюдались судорожные припадки, 4% (9 из 202) соот-
ветствовали диагностическим критериям эпилепсии. 
Механизмы, лежащие в основе более низкого судорож-
ного порога при микроделеции 22q11.2, до конца не 
изучены. С помощью традиционных методов секвени-
рования удалось получить информацию, что ни один ген 
в области гемизиготной делеции не был ответственен 
за развитие судорог. Одним из возможных механиз-
мов является дисбаланс генов, вызванный гемизиготной 
делецией 22q11.2 [26].

По результатам многих исследований можно сделать 
вывод, что судорожные приступы и эпилепсия встреча-

ются чаще у пациентов, имеющих микроделецию 22q11, 
чем в общей популяции [26]. В большинстве случаев 
22q11 делеционного синдрома судороги могут быть свя-
заны с синдром-ассоциированными признаками, такими 
как гипокальциемия, структурные или сосудистые пора-
жения головного мозга, но в остальных случаях эти при-
знаки не наблюдаются [26]. На основании этих данных 
необходимо иметь большую настороженность относитель-
но риска развития судорожных приступов или эпилепсии 
среди пациентов с этим микроделеционным синдромом, 
что требует динамического наблюдения неврологом, 
эндокринологом, при необходимости — эпилептологом, 
а также проведения ЭЭГ и МРТ головного мозга. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Синдром микроделеции 22q11 является часто встре-

чающейся микроделеционной хромосомной аномалией 
и, как правило, имеет характерную клиническую кар-
тину с вовлечением различных органов и систем, что 
приводит к нарушению в функционировании сердечно-
сосу дис той, нервной, эндокринной, иммунной систем. 
Нали чие спонтанного судорожного синдрома, переломов 
тел позвонков, гипокальциемии в сочетании с фенотипи-
ческими особенностями требует рассмотрения синдрома 
микроделеции 22q11 при проведении дифференциаль-
ной диагностики и проведения кариотипирования и FISH-
диаг ностики у таких пациентов.
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Ступени мастерства педиатра, 

организатора, педагога

(к 75-летию проф. А.С. Симаходского)

Юбилей

Н.П. Шабалов , И.А. Леонова

https://doi.org/10.15690/vsp.v22i3.2569

Успехи санкт-пе-
тер бургской педиатри-
ческой школы, основы 
которой закладывали 
светочи отечественной 
педиатрии С.Ф. Хото-
вицкий, Н.И. Быст ров, 
М.С. Мас лов, А.Ф. Тур, 
И.М. Во рон цов и их 
ученики, признаны не 
только отечественным, 
но и мировым научным 
сообществом. Тео ре-
тические и практичес-
кие вопросы анатомо-

физиологических особенностей детского организ-
ма, гематологии, ревматологии, неонатологии, орга-
низации медицинской помощи детям до настоящего 
времени не потеряли своей актуальности и поиска 
эффективных решений. От первых трудов великого 
М.В. Ломоносова, вставшего на защиту детства, до 
настоящего времени педиатрическая школа Санкт-
Петербурга — Ленинграда — Санкт-Петербурга вместе 
со всей страной преодолевала годы разрухи, блока-
ды, политических и финансовых потрясений, дока-
зав эффективность системного подхода и кадрово-
го профессионализма. В такой среде формировалось 
мировоззрение и мастерство заслуженного работника 
здравоохранения Российской Федерации, лауреата 
премий Правительства РФ в области науки и техники, 
образования, доктора медицинских наук, профессора, 
заведующего кафедрой детских болезней с курсом 
неонатологии ФГБОУ ВО «Первый Санкт-Петербургский 
государственный медицинский университет им. ака-
демика И.П. Павлова» Минздрава России Анатолия 
Семеновича Симаходского, 75-летие которого отмеча-
ется 1 мая 2023 г.

Родился Анатолий Семенович в 1948 г. в городе 
Уссурийске в семье прошедшего всю войну от Украины 
до Порт-Артура и заслужившего три боевых ордена, 
ряд медалей военнослужащего и врача-стоматолога 
медсанбата. Создав семью в 1940 г., родители смоги 
воссоединиться только в 1946-м, сохранив глубокую 
верность и преданность друг другу. До 18 лет воспита-
ние будущего педиатра проходило в военных городках 
и основывалось на трудовых и боевых традициях стра-
ны, верности принципам защиты отечества, дружбы 
и преданности своему народу.

В 1966 г., после окончания с серебряной медалью 
средней школы в городе Лубны Полтавской области, 

юбиляр поехал поступать в Ленинградский педиатри-
ческий медицинский институт. Выбор Ленинграда был 
продиктован юношеским восторгом от экскурсионного 
посещения города в 14 лет, а медицинская специаль-
ность была традиционной по линии матери. Ее брат — 
заслуженный врач СССР, хирург, сестра — народный 
врач СССР, педиатр, поэтому понятно, что в воспитании 
превалировали медицинские ориентиры.

Занимаясь на «хорошо» и «отлично», студент Сима-
ходский много сил отдавал общественной работе 
в комитете комсомола, выступал за сборную института 
по баскетболу, активно посещал СНО факультетской 
хирургии, выступал с докладами. На 6-м курсе в субор-
динатуре попал в группу профессора И.М. Воронцова, 
с которым в будущем связал свою научную, лечебную 
и педагогическую деятельность.

После окончания института в 1972 г. по направлению 
Анатолий Семенович был распределен в Вологод скую 
центральную районную больницу, прошел интернатуру 
в Вологодской детской городской больнице и с 1973 г. 
приступил к исполнению обязанностей врача-педиатра, 
а через два месяца — заместителя главного врача 
ЦРБ по медицинской части. В 1976 г. направлен в кли-
ническую ординатуру по педиатрии на кафедру пропе-
девтики детских болезней Педиатрического института, 
которую возглавлял профессор И.М. Воронцов. Как раз 
в этот период научная проблематика кафедры вклю-
чала рассмотрение узловых вопросов иммунопатоло-
гических заболеваний. Аллергология, ревматология 
и другие системные заболевания до сих пор являются 
научным приоритетом кафедры.

Молодой исследователь был включен в ревматоло-
гическую группу, где после обучения в Институте экс-
периментальной медицины методикам исследования 
гуморального иммунитета стал обследовать больных, 
страдающих диффузными заболеваниями соедини-
тельной ткани. К окончанию ординатуры был накоплен 
определенный научный потенциал, что естественным 
путем позволило поступить в аспирантуру. В 1980 г. 
завершена кандидатская диссертация «Клинико-имму-
нологическая характеристика различных форм рев-
матоидного артрита у детей», которая через год была 
успешно защищена. 

Далее шел подъем по служебной лестнице: старший 
лаборант, ассистент, доцент кафедры, которая к это-
му времени разделилась. И.М. Воронцов возглавил 
кафед ру госпитальной педиатрии, а пропедевтикой дет-
ских болезней стал руководить его ученик профессор 
В.В. Юрьев. Кафедра пропедевтики переориентиро-
вала научную тематику в область разработки методов 
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исследования популяционного здоровья. Как по задани-
ям Минздрава, так и по просьбам различных территорий 
сотрудники кафедры в составе бригад выезжали в регио-
ны для оценки здоровья детского населения. Мозырь 
в Белоруссии, Сегежа в Карелии, Ухта в Республике 
Коми, Новгородская и Ленинградская области — всего 
лишь небольшой перечень командировок.

Данная работа позволила создать автоматизирован-
ную систему скрининговой оценки здоровья детей, под-
держанную Министерством здравоохранения. Накоп-
ленный материал неоднократно публиковался в научной 
печати, докладывался на различных научных форумах 
и стал базой для подготовки докторской  диссертации.

В 1995 г. А.С. Симаходский был приглашен на долж-
ность начальника Управления лечебно-профилактичес кой 
помощи матерям и детям Комитета по здравоохранению 
Администрации Санкт-Петербурга, реор ганизованного 
далее в отдел по организации медицинской помощи 
матерям и детям. Конец ХХ в. характеризовался слож-
ной социально-экономической обстановкой, которая не 
позволяла проводить модернизацию материально-техни-
ческой базы лечебных учреждений и внедрять высокие 
медицинские технологии. При этом во всех регионах 
отмечались негативные явления в виде падения рожда-
емости, роста смертности, ухудшения здоровья детско-
го населения.

Вместе с тем именно в это время в Санкт-Петербурге 
была внедрена система обязательного медицинского 
страхования, а усилия службы охраны здоровья матери 
и ребенка были сконцентрированы на снижении пока-
зателей детской, младенческой и материнской смерт-
ности. Были организованы профессиональные школы 
неонатологов, анестезиологов, акушеров-гинекологов, 
где главные специалисты проводили разборы дефек-
тов, обучали щадящим методам ведения пациентов, 
выхаживания недоношенных детей. Ряд детских хирур-
гов, кардиохирургов прошли обучение в зарубежных 
клиниках. Организационные и образовательные меро-
приятия дали эффект в снижении показателей смерт-
ности. Параллельно были разработаны и внедрены 
программы переоснащения родильных домов и дет-
ских больниц современным анестезиологическим обо-
рудованием и высокоэффективными лекарственными 
средствами. В течение 5 лет уровень младенческой 
смертности в Санкт-Петербурге приблизился к пока-
зателям высокоразвитых стран и стал одним из самых 
низких в стране. Правительством города были поддер-
жаны программы индивидуальных штатов для отделе-
ний неонатальной реанимации, профилактики детской 
инвалидности, укрепления материально-технической 
базы домов ребенка и детских санаторных учрежде-
ний, в календарь прививок внесены дополнительные 

вакцинации. Разработан и принят Законодательным 
собранием Закон Санкт-Петербурга «О социальной под-
держке семей, имеющих детей, в Санкт-Петербурге». 
За всем этим стояли сотрудники отдела, возглавляемого 
А.С. Симаходским.

Пройдя путь от педиатра Центральной районной 
больницы Вологодского района до начальника отдела 
по организации медицинской помощи матерям и детям 
Комитета по здравоохранению и заведующего кафедрой 
одного из ведущих вузов России, Анатолий Семенович 
25 лет возглавлял детское здравоохранение города. 
С 1995 по 2013 г. в должности начальника отдела 
и с 2013 до 2020 г. — главного педиатра. Разрабатывая 
и реализуя городские программы, служба охраны здо-
ровья матери и ребенка Санкт-Петербурга заняла одну 
из ведущих позиций в стране. Новаторскими организа-
ционными решениями отмечены успехи службы охраны 
репродуктивного здоровья детей и подростков, системы 
паллиативной помощи, которые были рекомендованы 
к внедрению во всех субъектах Российской Федерации. 

А.С. Симаходский — автор более 120 научных, 
учебно-методических работ, учебников и монографий, 
через которые он передает свой богатый опыт будущему 
поколению педиатров; активный член Союза педиатров 
России, неоднократно избиравшийся в руководящие 
органы, постоянный участник педиатрических конгрес-
сов и съездов самого высокого уровня, выступления 
с докладами на которых всегда отличались актуально-
стью проблем и обоснованностью решений.

Труд А.С. Симаходского высоко оценен государствен-
ными органами и другими организациями. Он неодно-
кратно награждался грамотами и благодарностями губер-
натора Санкт-Петербурга, Минздрава России, Совета 
Федерации Федерального Собрания, в 2003 г. награж-
ден медалью «300 лет основания Санкт-Петербурга», 
знаком «Отличник здравоохранения», в 2006 г. удостоен 
почетного звания «Заслуженный работник здравоох-
ранения Российской Федерации», в 2011 г. стал лау-
реатом премии Правительства России в области науки 
и техники, в 2018 г. получил знак отличия «За заслуги 
перед Санкт-Петербургом», в 2022 г. стал лауреатом 
Премии Правительства России в области образова-
ния. В 2010 г. Санкт-Петербургская епархия наградила 
Анатолия Семеновича медалью «Первоверховных апос-
толов Петра и Павла» за вклад в организацию паллиа-
тивной помощи детям.

Союз педиатров России, педиатрическая обществен-
ность и редакция журнала «Вопросы современной педи-
атрии» сердечно поздравляют Анатолия Семеновича 
Симаходского с 75-летним юбилеем, желают крепкого 
здоровья, новых открытий, успехов в педагогической 
и лечебной деятельности.
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