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ОФТАЛЬМОЛОГИЯ

Введение
Атипичная тератоид-рабдоидная опухоль (АТРО) цен-

тральной нервной системы (ЦНС) - агрессивная злокаче-
ственная опухоль, составляющая 1-2% всех опухолей го-
ловного и спинного мозга у детей. Более 80% АТРО ЦНС 
диагностируются в возрасте младше 3 лет, медиана воз-
раста на момент постановки диагноза составляет 1 год. По 
результатам проведенных ретроспективных исследований 
младший возраст пациентов является неблагоприятным 
прогностическим фактором. В связи с этим стоит подчер-
кнуть, что у детей в возрасте младше 3 лет чаще диагно-
стируются случаи метастатического поражения структур 
ЦНС на момент постановки диагноза, имеет место про-
гностически неблагоприятное влияние синдромов генети-
ческой предрасположенности и ограничено проведение 
лучевой терапии[1].  Поскольку в настоящее время нет 
единых стандартов лечения АТРО ЦНС, подходы в тера-
пии АТРО широко варьируются в зависимости от стран и 
учреждений в них. Прогноз пациентов младшего возраста 
с АТРО остается неблагоприятным, особенно при нали-
чии остаточной опухоли или метастазов. Это определяет 
необходимость оптимизации терапии детей с АТРО ЦНС 
младшей возрастной группы [2].

Цель исследования 
Оценить результаты лечения детей с АТРО ЦНС у детей 

младше 3 лет и определить влияние на выживаемость раз-
личных факторов прогноза. 

Материалы и методы. В исследование включены 106 
пациентов из различных регионов Российской Федерации 

в возрасте от 0 до 3 лет на момент постановки диагноза 
(медиана возраста составила 16 мес.), у которых гистоло-
гически была верифицирована АТРО ЦНС, получавших 
комплексное лечение и наблюдавшихся в период с 2008 
по 2021 гг. 

Результаты
На момент проведения анализа живы 47 (44,4%), выбыл 

из наблюдения 1 (0,9%), умерли 58 (54,7%) больных, из 
них 52 (90%) от прогрессирования болезни и 6 (10%) па-
циентов от осложнений ПХТ. Выживаемость без прогрес-
сирования (ВБП) составила: 1-летняя 0,50, 2-летняя 0,29, 
5-летняя 0,27. Медиана выживаемости без прогрессирова-
ния болезни – 12 месяцев. Общая выживаемость (ОВ) 
составила: 1-летняя – 0,72, 2-летняя – 0,53, 5-летняя – 
0,40. Медиана общей выживаемости составила 27 
месяцев.

С целью улучшения результатов лечения и их оптимиза-
ции были проанализированы результаты терапии пациен-
тов с АТРО в зависимости от следующих факторов: при-
менение различных методов лечения (оперативное 
лечение, химиотерапия, лучевая терапия), возраст паци-
ентов, пол, локализация и распространённость опухоли, 
объём оперативного вмешательства, объём лучевой тера-
пии, протокол проведенной полихимиотерапии. 

ВБП у пациентов с АТРО ЦНС младше 3 лет была ста-
тистически значимо выше:

– у пациентов старше 12 месяцев в сравнении с млад-
шей возрастной группой: 0,33 и 0,17, соответственно, 
p=0,0047); 

1Л.В. Ольхова, 2,3О.Г. Желудкова, 4М.В. Рыжова, 3Н.А. Плахотина, 4Ю.В. Кушель, 2А.Р. Текоев

ПРЕДИКТОРЫ ПРОГНОЗА У ДЕТЕЙ С АТИПИЧНОЙ  
ТЕРАТОИД-РАБДОИДНОЙ ОПУХОЛИ  
ЦЕНТРАЛЬНОЙ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ МЛАДШЕ 3 ЛЕТ

1Обособленное структурное подразделение Российская детская клиническая больница федерального 
государственного автономного образовательного учреждения высшего образования «Российский 
национальный медицинский университет им Н.И Пирогова» Министерства здравоохранения Российской 
Федерации, Москва
2Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы «Научно-практический центр 
специализированной медицинской помощи им.В.Ф.Войно-Ясенецкого Департамента здравоохранения 
города Москвы», Российская Федерация, Москва
3Медицинский институт им Березина Сергея, Санкт-Петербург
4Федеральное государственное автономное учреждение «Национальный медицинский исследователь-
ский центр нейрохирургии имени академика Н. Н. Бурденко» Министерства здравоохранения Российской 
Федерации, Российская Федерация, Москва
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– при тотальном удалении опухоли по сравнению с суб-
тотальной резекцией, частичным удалением и биопсией 
опухоли – соответственно 0,51; 0,29; 0,09; 0,00  (p=0,025);

– у пациентов, получавших химиотерапию по протоко-
лу АТРО-2006 и индивидуальным схемам терапии, соот-
ветственно 0,33; 0,33 (p=0,0020);

– при проведении краниоспинального и локального 
облучения, чем при отсутствии ЛТ - 0,67, 0,42 и 0,00 со-
ответственно (р<0,001);

– при интратекальном/интравентрикулярном введении 
триплета (метотрексата, цитозара, преднизолона), чем 
при введении цитозара\этопозида, метотрексата и без ре-
гионарного введения химиопрепаратов – соответственно 
0,34; 0,27; 0,00; 0,08 (p=0,0002).

ОВ у пациентов с АТРО ЦНС младше 3 лет была стати-
стически значимо выше:

– у пациентов старше 12 месяцев в сравнении с младшей 
возрастной группой: 0,44 и 0,24, соответственно, p=0,0004; 

– при проведении краниоспинального и локального 
облучения, чем при отсутствии ЛТ – 0,80 , 0,50 и 0,13 
соответственно (р<0,001);

– при интратекальном/интравентрикулярном введении 
цитозара\этопозида, чем при введении метотрексата, ци-
тозара, преднизолона, только метотрексата и без регио-
нарного введения химиопрепаратов – соответственно 
0,56; 0,40; 0,15; 0,20 (p=0,0408);

– при проведении ВДХТ с последующей ауто-ТГСК в 
отличие от пациентов без ВДХТ с ауто-ТГСК – соответ-
ственно 0,60 и 0,34 (p=0,0328).

Заключение
При анализе выборки пациентов с АТРО ЦНС младше 

3 лет в нашем исследовании ВБП статистически значимо  
была выше у детей старше 12 месяцев, с тотальной резек-
цией опухоли, получивших ПХТ по протоколу АТРО-2006 
с включением ЛТ и регионарным введением триплета 
химиопрепаратов. ОВ у пациентов с АТРО ЦНС младше 3 
лет была статистически значимо выше у пациентов стар-

ше 12 месяцев, при проведении ЛТ, при интратекальном/
интравентрикулярном введении цитозара\этопозида, при 
проведении ВДХТ с последующей ауто-ТГСК. При мно-
гофакторном анализе на ВБП влияли возраст, локализа-
ция опухоли, объём резекции, проведение ЛТ, регионар-
ная ХТ, ВДХТ с ауто-ТГСК; на ОВ – возраст и ЛТ.

На основании вышеописанных статистических данных 
можно дать следующие практические рекомендации при 
определении тактики ведения пациентов с АТРО:

• В связи с тем, что выживаемость у пациентов с то-
тально удаленными опухолями статистически значимо 
выше, необходимо выполнять максимально возможную 
резекцию при первичном удалении опухоли.

• У пациентов с АТРО, как одной из самых высокоа-
грессивных опухолей ЦНС, необходимо проведение ЛТ 
вне зависимости от возраста пациента. Этот метод тера-
пии рассматривается как одна из основных куративных 
опций для пациентов с АТРО. У детей целесообразно 
применение протонной ЛТ, что позволит снизить риск 
отдаленных осложнений. Ограничение по возрасту воз-
можно в объеме ЛТ.

• ХТ неотъемлемый компонент в комплексном лечении 
пациентов с АТРО ЦНС. Использование системной и 
регионарной химиотерапии по протоколу АТРО 2006 яв-
ляется наиболее эффективным в лечении АТРО.

• ВДХТ – важный метод лечения АТРО у детей младше 
3 лет.

Кроме этого, хочется подчеркнуть, что улучшение вы-
живаемости данной группы пациентов может быть осно-
вано на дифференцированном подходе в терапии в соот-
ветствии с молекулярными подгруппами АТРО [3,4]. 
Пациенты, перенесшие терапию по поводу АТРО ЦНС, 
должны длительно находиться под динамическим наблю-
дением не только детского онколога, но и специалистов 
других профилей с целью своевременного определения не 
только вторичных опухолей, но и отсроченной токсично-
сти проведенной терапии, оценки нейрокогнитивных 
функций, качества жизни. 
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Цель
Оценить безопасность, транзиторные состояния и по-

бочные эффекты при лечении косоглазия у детей с по-
мощь ботулинического токсина типа А

Материалы и методы
Было обследовано 40 глаз у 20 пациентов. Возраст паци-

ентов от 2 до 12 лет, среднее значение 5,2±2.8 лет. У всех 
пациентов была выполнена двухсторонняя хемоденерва-
ция экстраокулярных мышц (ЭОМ) для коррекции содру-
жественного косоглазия препаратом ботулотоксина типа 
А  «Ботокс» в дозировке от 1 до 10 ЕД. Длительность на-
блюдения составляла 6 месяцев. Основное внимание в 
этой работе уделялось анализу интраоперационных и по-
слеоперационных осложнений, а также транзиторных со-
стояний, таких как птоз гиперэффект, местный зуд. Глаза 
были поделены по двум группам в зависимости от введен-
ной дозы BoNT-A: 1 группа – 22 глаза – от 1 до 5 ЕД 
BoNT-A (средняя величина 4,091±1,04 ЕД) и 2 группа – 
18 глаз – от 6 до 10 ЕД BoNT-A (средняя величина 
7,167±1,26 ЕД).

Оперативное лечение проводилось в операционной, с 
использованием общей ингаляционной анестезии. После 
обработки операционного поля обнажали глазное яблоко 
векорасширителем и закапывали антибиотик эпибульбар-
но. Затем использовали хирургический пинцет для выве-
дения глазного яблока (проводят захват конъюнктивы за 
лимб и глазное яблоко поворачивают в сторону, противо-
положную от необходимой мышцы) и специальный 
атравматичный пинцет для захвата самой мышцы. Это 
позволяет обходиться без разреза конъюнктивы и исполь-
зования специальных длинных игольчатых электродов, 
включающих в себя иглу для инъекций и монополярный 
игольчатый электрод с неразъемным выводом, что может 
повлечь за собой повреждение окружающих глазное ябло-

ко структур. Для инъекции использовали шприц с тонкой 
короткой иглой 30G (0,3 мм х 8 мм). После вкола иглу 
продвигают на 5 мм медиально-дистально вдоль мышцы, 
затем в толщу мышцы вводят 1-10 ЕД ботулинического 
токсина А. Затем иглу извлекают, а раствор распределяют 
по толщине мышцы для равномерного эффекта. Затем за 
нижнее веко пациента помещают антибактериальную 
мазь. Далее данная процедура проводилась на втором гла-
зу. Доза для каждого глаза рассчитывалась исходя из сте-
пени угла отклонения, возраста пациента, индивидуаль-
ной восприимчивости к препаратам БТА-А если такие 
данные имелись

Все больные находились под наблюдением лечащего 
врача до и после оперативного лечения. Контролирова-
лось: общее состояние ребенка, сон, аппетит, температура 
тела, изменения частоты сердечных сокращений, дыха-
тельная активность и артериальное давление.

Обсуждение 
Ботулинический токсин типа А (BoNT-A) является 

мощным нейротоксином, который все чаще используется 
для лечения косоглазия в детской офтальмологии. [1] Без-
опасность и эффективность этого метода особенно выгод-
ны по сравнению с традиционной хирургией косоглазия.

BoNT-A представляет собой форму ботулинического 
токсина, продуцируемого бактерией Clostridium botulinum. 
BoNT-A является наиболее распространенной формой 
токсина, используемого в медицине. Механизм действия  
BoNT-A заключается в блокировке высвобождение ней-
ротрансмиттера ацетилхолина, который отвечает за сокра-
щение мышц, что ведёт к ослаблению их сократительной 
способности [2]. 

Когда один глаз смещен, мозг может быть не в состоя-
нии обрабатывать визуальную информацию от смещенно-
го глаза, что приводит к подавлению изображения и зна-

1,2Мигель Д.В., 1,2Сидоренко Е.Е., 1Ча В.С., 2Останина И.А., 1Ермолаева Е.В., 3Малиновская В.С., 1Лоскутова В.Е.

БЕЗОПАСНОСТЬ МЕТОДА ХЕМОДЕНЕРВАЦИИ  
БОТУЛОТОКСИНОМ ТИПА А ПРИ ЛЕЧЕНИИ  
КОСОГЛАЗИЯ У ДЕТЕЙ

1ФГАОУ ВО «Российский Национальный Исследовательский Медицинский Университет  
им. Н.И. Пирогова» МЗ РФ
2ГБУЗ ДЗМ «Научно-практический центр медицинской помощи детям с пороками развития  
черепно-лицевой области и врожденными заболеваниями нервной системы департамента  
здравоохранения Москвы»
3«Ивановская государственная медицинская академия» Министерства здравоохранения Российской 
Федерации, Иваново
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локальная гиперемия в месте инъекции была во всех слу-
чаях (100%) разрешилась в течение 2 суток. Временный 
зуд в месте инъекции был на 4 глазах (18,18%), разрешил-
ся во всех случаях в течение 5 часов после 
хемоденервации.  

В группе 2 были получены следующие результаты: рас-
пространнёность временного птоза составила: птоз менее 1 
степени – 3 глаза (16,67%) птоз 1 степени – 3 глаза 
(16,67%), птоз 2 степени – 1 глаз (5,56%), отсутствие птоза 
– 11 глаз – 61,11%. Длительность птоза во всех случаях 
была менее 4 недель. Временный гиперэффект – отклоне-
ние глаза в противоположную сторону – 5 глаз (27,78%), 
отсутствие гиперэффекта – 13 глаз (72,22%). Временная 
локальная гиперемияв месте инъекции была во всех случа-
ях (100%) разрешилась в течение 2 суток. Временный зуд в 
месте инъекции был на 4 глазах (22,22%), разрешился во 
всех случаях в течение 5 часов после хемоденервации.  

Также у одного пациента на одном глазу  (2,5%) прои-
зошло субконъюнктивальное кровоизлияние (гипосфаг-
ма) из-за нарушения целостности сосуда во время хемоде-
нервации. Без учета косметического дефекта данное 
состояние само по себе является безвредным и безболез-
ненным. Лечение не требовалось, произошло самостоя-
тельное рассасывание в течении 4 недель.

У всех пациентов отсутствовали общие реакции орга-
низма на препарат BoNT-A и препараты анестезии. 

Заключение
В предложенном методе лечения группа пациентов со-

стоящая из 20 пациентов хорошо перенесла хирургиче-
скоелечение, осложнений, потребовавших дополнитель-
ного лечения или снижающих качество жизни, выявлено 
не было. Встречались только временные транзиторные 
состояния, такие, как локальная гиперемия в месте инъ-
екции(100%), птоз(47,5%), гиперэффект(25%), непродол-
жительный зуд в месте инъекции(8%). Побочные эффекты 
определены в виде субконъюнктивального кровоизлияния 
у 1 ребенка (2,5%)которое было нивелировано в течении 4 
недель. Полученные нами результаты свидетельствуют о 
высокой степени безопасности метода хемоденервации 
при лечении косоглазия у детей.

чительному ухудшению его зрения в дальнейшем. [3] 
BoNT-A используется для ослабления гиперфункциональ-
ной ЭОМ, что позволяет достичь ровного положения глаз

Использование BoNT-A для лечения косоглазия в дет-
ской офтальмологии имеет многие преимущества по срав-
нению с традиционной хирургией косоглазия. Традици-
онная хирургия косоглазия требует хирургического разреза 
и изменения положения мышц и сухожилий, чтобы ис-
править выравнивание глаз. Этот метод не только требует 
более длительного времени восстановления и соответ-
ственно длительности госпитализации, но и сопряжен с 
более высоким риском тяжелых осложнений, таких как 
клинически выраженный синдром ишемии переднего 
сегмента[4], инфекционные осложнения[5], рубцовые из-
менения тканей глаза, перфорации склеры различной 
степени тяжести[5], стойкие вторичные экзо- и эзотро-
пии, требующие повторного лечения. Метод хемоденерва-
ции, благодаря своей атравматичности, лишен риска ос-
ложнений перечисленных выше.[6].

Многие исследования подтвердили безопасность и эф-
фективность инъекций ботулотоксина А при лечении ко-
соглазия у детей, что делает их привлекательным вариан-
том для детской офтальмологии[7,8.9]. Инъекции могут 
повторяться по мере необходимости если эффект первой 
инъекции был недостаточен. 

Однако, несмотря на частое упоминание о сниженной 
травматичности и сопутствующих транзиторных состоя-
ниях, существует мало исследований, посвященных глу-
бокому анализу безопасности использования данного ме-
тода лечения. Поэтому мы провели подробный анализ 
динамики состояния пациентов, транзиторных состояний 
и побочных эффектов в раннем и позднем послеопераци-
онном периоде. 

Результаты: в группе 1 были получены следующие ре-
зультаты: распространенность временного птоза состави-
ла: незначительный птоз менее 1 степени – 5 глаз (22,73%) 
птоз 1 степени – 7 глаз (31,82%), отсутствие птоза – 10 
глаз – (45,45%). Длительность птоза во всех случаях была 
менее 4 недель. Временный гиперэффект – отклонение 
глаза в противоположную сторону – 5 глаз (22,73%), от-
сутствие гиперэффекта – 17 глаз (77,27%). Временная 
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Цель 
Повысить эффективность хирургического лечения со-

дружественного косоглазия у детей методом хемоде-
нервации экстраокулярных мышц препаратом ботулини-
ческого токсина типа А без комплексообразующих 
белков.

Методы
В исследование было включено 49 пациентов (98 глаз) 

(из них 24 мальчика (48.98%) , 25 девочек(51.02%)) с 
постоянным содружественным косоглазием. Всем им 
была проведена хемоденервация ЭОМ препаратом БТА-А 
«Ксеомин».

Средний возраст пациентов составил  4,24±2.21 лет. 
Срок наблюдения – минимальный – 6 месяцев, средний 
21,42 мес. ± 10,17 мес.

Критерии включения – возраст детей от 2 до 12 лет, 
содружественное сходящееся/расходящееся косоглазие, 
угол косоглазия от 10° до 60°,центральная зрительная 
фиксация, гиперметропия до 6,0 дптр, миопия до 6,0 
дптр, астигматизм менее 4,0 дптр.

Критерии исключения: атипичные виды косоглазия, 
сопутствующее вертикальное

косоглазие свыше 10°, неправильная зрительная фик-
сация, серьезная

сопутствующая глазная и соматическая патология, по-
стоянный нистагм.

Пациенты исследуемой группы были поделены на 6 
групп по виду и величине угла косоглазия: 1а группа 
(сходящееся косоглазие) и 1б группа (расходящееся ко-
соглазие) –постоянный угол отклонения  5о–15о, 2а 
группа (сходящееся) и 2б группа (расходящееся) – 
16о–25о, 3а группа (сходящееся) и 3б группа (расходя-
щееся) – угол косоглазия 25о и выше. Проведенное ле-

чение считалось успешным при достижении 
выравнивания положения глаз, допускалась периодиче-
ская девиация до 5° по Гиршбергу, что позволяет создать 
условия для формирования бинокулярного зрения (рис. 
1 и рис. 2).

Перед хемоденервацией пациенты прошли стандарт-
ный офтальмологический осмотр, включавший в себя 
определение остроты зрения, исследование зрительной 
фиксации авторефрактометрию, в том числе при медика-
ментозной циклоплегии, определение угла косоглазия по 
Гиршбергу,  осмотр на щелевой лампе, офтальмоскопию 
глазного дна.

Далее все пациентам была проведена инъекция БТА в 
в гиперфункциональные горизонтальные глазодвигатель-
ные мышцы трансконъюнктивальным путем с использо-
ванием специального пинцета для выделения глазодви-
гательной мышцы, шприца и тонкой иглы 30G (0,3Ч8,0 
мм) . Хемоденервация проводилась в условиях операци-
онной под масочным наркозом.

Обсуждение: В современной хирургии, в том числе и 
при коррекции косоглазия, четко прослеживается тен-
денция к малоинвазивному и атравматичному лечению. 
Метод хемоденервации – инъекции ботулинического 
токсина типа А (БТ-А) А в эктраокулярные глазодвига-
тельные мышцы (ЭОМ) для исправления косоглазия со-
ответствует этим критериям[1], что делает его актуаль-
ным сегодня. БТ-А снижает силу сокращения мышечной 
ткани, путем блокирования высвобождения нейротранс-
миттера ацетилхолина в нервно-мышечном синапс, что 
приводит к снижению сократительной способности 
мышцы [2]. Клинически эффект БТ-А проявляется 48-72 
часа после инъекции, достигая максимума через 4-5 не-
дель. Метод  хемоденервации по сравнению с традици-
онной хирургией косоглазия имеет такие неоспоримые 

1Ча В.С., 1,2Сидоренко Е.Е.,1Сидоренко Е.И., 2Мигель Д.В.,1Ермолаева Е.В., 3Малиновская В.С., 1Лоскутова В.Е.

ИСПОЛЬЗОВАНИЕ БОТУЛОТОКСИНА ТИПА А  
БЕЗ КОМПЛЕКСООБРАЗУЮЩИХ БЕЛКОВ 
ДЛЯ ЛЕЧЕНИЯ КОСОГЛАЗИЯ У ДЕТЕЙ

1ФГАОУ ВО «Российский Национальный Исследовательский Медицинский Университет  
им. Н.И. Пирогова» МЗ РФ
2ГБУЗ ДЗМ «Научно-практический центр медицинской помощи детям с пороками развития  
черепно-лицевой области и врожденными заболеваниями нервной системы департамента  
здравоохранения Москвы»
3Ивановская государственная медицинская академия» Министерства здравоохранения  
Российской Федерации, Иваново
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преимущества, как полное отсутствие разрезов ЭОМ и 
окружающих их тканей и вследствие – сохранение их 
анатомического строения, отсутствие рубцевания тка-
ней[3], более короткое анестезиологическое пособие, 
отсутствие риска ишемии переднего сегмента [4] за счет 
сохранения передних цилиарных артерий и сокращение 
времени операции.

Использование препаратов БТ-А является безопас-
ным: препарат воздействует локально без системного 
влияния и не обнаруживается в системном кровотоке 
при использовании рекомендуемых доз[5]. Однако ме-
тод хемоденервации имеет некоторые особенности, та-
кие как необходимость повторной инъекции у некото-
рых пациентов и возможные временные состояния 
из-за частичной диффузии в окружающие ткани после 
инъекции, такие как птоз, гиперэффект [6, 7], верти-
кальная девиация [8]. Для хемоденервации глазодвига-
тельных мышц используются различные препараты бо-
тулинического токсина, такие как «Ботокс», «Ксеомин», 
«Диспорт» и другие. Следует отметить, что, несмотря 
на общий тип используемого ботулинического токсина 
во всех препаратах, их единицы дозировки и свойства 
сильно отличаются друг от друга. [9]. К примеру, пре-
парат «Диспорт» имеет более выраженную диффузию, 
чем препарат «Ксеомин» [10], что является преимуще-
ством при лечении спастичности в неврологии, но 
увеличивает риск птоза и вертикального отклонения 
при хемоденервации ЭОМ при лечении косоглазия. 
Отметим, что молекула БТ-А в препарате «Ксеомин»яв-
ляется  очищенной от комплексообразующих белков. 
Благодаря этому снижается риск образования антител к 
препарату, что уменьшает вероятность развития нечув-
ствительности для повторных инъекций[11], уменьша-
ется активность иммунного ответа[12], повышается 
стабильность препарата – в отличие от других препара-
тов БТ-А препарат «Ксеомин» не требует охлаждения 
при хранении и при этом не теряет своих свойств[13]. 
Это повышает удобство использования препарата и 
делает лечение более прогнозируемым. Несмотря на 
широкое использование препарата «Ксеомин» в меди-
цине, в таких специальностях, как неврология и косме-
тология, в мире отсутствует опыт использования пре-
парата БТ-А «Ксеомин» при лечении содружественного 
косоглазия у детей, что побудило нас провести данное 
исследование.

Результаты
В группе 1а (9 детей с сходящимся косоглазием) были 

использованы дозировки от 1,0 до 7,0 ЕД БТА (средняя 
дозировка составила 4,81±1,89 ЕД). Количество прове-
дённых хемоденерваций одному пациенту: от 1 до 2, 
среднее количество на одного пациента 1,33. Средний 
возраст пациентов в группе составил 6,31±2,27 лет. 
Средний угол отклонения составил 11,89 о±3,28. Эффек-
тивность лечения: целевого результата (выравнивание 
глаз с допустимой периодической девиацией до 0–5о 
градусов) удалось добиться у 8 детей(88,9%), у 1 (11,1%) 

ребенка после первой инъекции удалось значительно 
уменьшить величину угла косоглазия относительно пер-
воначальных значений до 7 град и меньше, им было 
предложено проведение повторной инъекции, от кото-
рой они отказались. 

В группе 1б (3 ребенка с расходящимся) были ис-
пользованы дозировки от 4,0 до 5,0 ЕД БТА (средняя 
дозировка составила 4,7±1,32 ЕД) Количество прове-
дённых хемоденерваций одному пациенту: от 1 до 2, 
среднее количество на одного пациента 1,66. Средний 
возраст пациентов в группе составил 3,58±0,29 лет. 
Средний угол отклонения составил 13,3о±2,36. Эффек-
тивность лечения: целевого результата (выравнивание 
глаз с допустимой периодической девиацией до 0-5 
градусов) удалось добиться у 2 детей (66,7%) у 1(33,3%) 
ребенка удалось значительно уменьшить величину угла 
косоглазия относительно первоначальных значений-
(15о) до 7о.

В группе 2а (7 детей с сходящимся косоглазием) были 
использованы дозировки от 1,5 до 7,0 ЕД БТА (средняя 
дозировка составила 4,83±1,31 ЕД). Количество прове-
дённых хемоденерваций одному пациенту: от 1 до 3, 
среднее количество на одного пациента 1,71.  Средний 
возраст пациентов – 4,17±0,25 лет. Средний угол откло-
нения – 22,85о±2,47. Эффективность лечения: целевого 
результата (выравнивание глаз с допустимой периодиче-
ской девиацией до 0-5о градусов) удалось добиться у 6 
детей, у 1 ребенка произошел регресс угла косоглазия до 
первоначальных значений (до 20о).  

В группе 2б был 1 ребенок 7 лет с расходящимся косо-
глазием 20о, были использованы дозировки от 4,0 до 5,0 
ЕД БТА (средняя дозировка составила 4,7±1,32 ЕД). Ре-
бенку было проведено 2 инъекции. Эффективность лече-
ния: у ребенка удалось добиться целевого результата 
(выравнивание положения глаз).

В группе 3а (26 детей с сходящимся косоглазием) были 
использованы дозировки от 2,5 до 7,0 ЕД БТА (средняя 
дозировка составила 4,93±2,25 ЕД). Количество прове-
дённых хемоденерваций одному пациенту: от 1 до 4, 
среднее количество на одного пациента 2,07.  Средний 
возраст пациентов – 3,67±0,5 лет. Средний угол откло-
нения – 42,5о±10,85. Эффективность лечения: целевого 
результата (выравнивание глаз с допустимой периодиче-
ской девиацией до 0-5о градусов) удалось добиться у 20 
(76.9%) детей, у 6 детей (23,08%) удалось значительно 
уменьшить величину угла косоглазия относительно пер-
воначальных значений до 20о град и меньше.

В группе 3б (3 ребенка с расходящимся косоглазием) 
были использованы дозировки от 1,0 до 8,0 ЕД БТА 
(средняя дозировка составила 4,79±2,1 ЕД). Количество 
проведённых хемоденерваций одному пациенту: от 1 до 
4, среднее количество на одного пациента 2,33).  Сред-
ний возраст пациентов в группе составил  2.58±0,58 лет. 
Средний угол отклонения составил 36,67о±4,71. Эффек-
тивность лечения: целевого результата (уменьшение де-
виации до 0-5о градусов) удалось добиться у 1 ребенка (4 
инъекции) (33,3%) у 2(66,7%) детей (1 и 2 проведенные 
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хемоденервации) удалось значительно уменьшить вели-
чину угла косоглазия относительно первоначальных 
значений до 10о и 15о град соответственно.   

Отмечался транзиторный птоз (частичное опущение 
края верхнего века)в послеоперационном периоде, кото-
рый нивелировался всреднем течение17.4±6.21дней.  
Длительность птоза не превышала 4 недель.

В 1а группе детей птоз наблюдался с частотой 22%, в 
1б – с частотой 20%, во 2а – с частотой 25%, в 2б у па-
циентки птоз был после второй хемоденервации, в 3а 
группе – с частотой 37%, в 3б группе – с частотой 42% 

Возможный гиперэффект после хемоденервации — это 
транзиторный переход сходящегося косоглазия в расхо-
дящееся или наоборот. Данное состояние является вре-
менным и по нашим наблюдениям не снижает вероят-
ность достижения целевого результата.

В 1а группе детей гиперэффект наблюдался с частотой 
33%, во 1б  с частотой 20,0%, во 2а – с частотой 33%, в 2б 
у пациентки гиперэффект также был только после второй 
хемоденервации, в 3а группе – с частотой  43,4%, в 3б 
группе – с частотой 42,86% Длительность гиперэффектав 
среднем составила 15,4±7,53 дней и не превышала 4 
недель. 

Таким образом, метод хемоденервации глазодвигатель-
ных мышц при помощи препарата БТА «Ксеомин» пока-
зал высокую эффективность (выравнивание глаз достиг-
нуто более чем у 77% пациентов, существенное уменьшение 
угла косоглазия – у 20% пациентов, регресс к первона-
чальному углу косоглазия – 2%) при лечении содруже-
ственного косоглазия с разной величиной угла у детей. 

Рис. 1. Пациентка после хемоденервации и пробуждения 
после анестезиологического пособия, видна девиция OS 
кнаружи. Блеск на верхнем и нижнем веке из-за заложенной 
после хемоденервации мази с антибиотиком

Рис. 2. Фото положения глаз пациентки спустя 6 мес после 
проведения хемоденервации

Рис. 3. отведение глаза, захват мышцы и проведение  
инъекции БТА-препаратом «Ксеомин» в ЭОМ

Рис. 4. транзиторная гиперемия и инъекция конъюнктивы 
сразу после пробуждения 

Общая частота птоза составила 34 %, частота гиперэффек-
та – 39%.

Хемоденервация глазодвигательных мышц – результа-
тивный, малоинвазивный и безопасный способ коррек-
ции содружественного косоглазия, соответствующий со-
временным тенденциям в хирургии, который создает 
физиологические условия для устранения угла косогла-
зия, формирования фузии и развития зрительных функ-
ций у детей в сенситивный период.
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Цель 
Повысить эффективность нейрокогнитивного развития 

детей офтальмологического профиля при помощи шкалы 
Бэйли – III. 

Материалы и методы 
Исследовали 2 пациента с тяжелой РН в анамнезе, на-

блюдавшихся в ГБУЗ «НПЦ специализированной меди-
цинской помощи детям ДЗМ». Возраст пациентов на мо-
мент исследования варьировался от 1 года 11 месяцев до 3 
лет 1 месяца.

Всем детям проводился стандартный офтальмологиче-
ский скрининг, включающий исследование остроты зре-
ния, определение угла косоглазия, авторефрактометрии 
при циклоплегии, тонометрия, осмотр глазного дна, про-
ведение дополнительных методов ЭФИ, УЗИ (А, 
В-сканирование).

Непосредственно в диагностическом скрининге ней-
ро-когнитивного развития использовалась оценочная 
шкала Бэйли по развитию младенцев и малышей – третье 
издание (Бэйли-III). Оценивали пять областей развития: 
когнитивные, языковые, моторные навыки. Языковые 
навыки состоят из рецептивных и экспрессивных подте-
стов. Моторные навыки состоят из мелких и крупных 
моторных подтестов. При проведении теста с сериями 
игровых заданий занимало от 45 до 60 минут. Ряд заданий 
(относящихся к разным шкалам) определялись от возрас-
та ребенка. Задания в каждой из шкал сгруппированы по 
принципу учета возрастающей сложности. Начальная 
точка тестирования определялась исходя из актуального 
возраста ребенка (скорректированного с учетом гестаци-
онного возраста недоношенных детей.  

Результаты исследования
Было исследовано 2 человека. Из них девочек – 100%. 

Гестационный возраст дев. А (26 недель), дев. Б (27 не-

дель). Масса при рождении дев. А (790 г). дев. Б (970 г.). 
Возраст на момент осмотра – дев. А (1г 11м), дев. Б (3г 
1 м). Средний возраст – 2 г 1 м.

При проведении офтальмологического скрининга у дев. 
А в анамнезе тяжелая форма РН, получала хирургическое 
лечение в объеме однократной инъекции ингибитора со-
судистого эндотелиального фактора роста, была выявлена 
гиперметропическая рефракция, косоглазие постоянное 
сходящееся альтернирующее, с преобладанием левого 
глаза, нистагм горизонтальный мелкоразмашистый, хори-
оретинальные рубцы на глазном дне, частичная атрофия 
зрительного нерва по результатам ЭФИ. У дев. Б в анам-
незе тяжелая форма РН, хирургическое лечение в объеме 
однократной лазеркоагуляция сетки – миопическая реф-
ракция, астигматизм, сходящееся содружественное посто-
янное альтернирующее косоглазие, нистагм, перифериче-
ская витреохориоретинальная дистрофия, атрофия 
зрительного нерва.

Необработанные баллы успешно завершенных заданий 
преобразовывали в шкалированные (Рисунок 1) и сум-
марные баллы (Рисунок 2). Сводные баллы масштабиро-
вали со средним значением от 85 до 115 (Рисунок 3). При 
анализе результатов дев. А по шкале когнитивного разви-
тия (13, 115), языковых навыков (16, 89), рецептивной 
коммуникации (10), экспрессивной коммуникации (6),  
моторных навыков (18, 94), мелкой моторики (9) и круп-
ной моторики (9); дев. Б – по шкалам когнитивного раз-
вития (9, 95), языковых навыков (14, 83), рецептивной 
коммуникации (8), экспрессивной коммуникации (6), 
моторных навыков (16, 88), мелкой моторики (8) и круп-
ной моторики (8). 

Обсуждения
Недоношенность остается одной из важных медицин-

ских и социальных проблем, приводящих к развитию па-
тологий центральной нервной (ЦНС) системы и форми-

1Лоскутова В.Е., 1,2Сидоренко Е.Е, 2Суханова И.В., 2Назаренко А.О., 1Ермолаева Е.В., 3Малиновская В.С.

СОВРЕМЕННЫЙ ПОДХОД К ДИАГНОСТИКЕ  
НЕЙРО-КОГНИТИВНОГО РАЗВИТИЯ ПО ШКАЛЕ  
БЭЙЛИ III ДЕТЕЙ С РЕТИНОПАТИЕЙ НЕДОНОШЕННЫХ

1Российский национальный исследовательский медицинский университет им. Н.И. Пирогова Минздрава 
России, Москва
2Научно-практический центр специализированной медицинской помощи детям  
им. В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здравоохранения города Москвы», Москва
3Ивановская государственная медицинская академия» Министерства здравоохранения Российской 
Федерации, Иваново
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рования слабовидения и инвалидности по зрению в 
детской офтальмологии [1]. 

Ретинопатия недоношенных при агрессивных формах 
формирует отслойку сетчатки, резко ограничивая зри-
тельные функции привоя к слабовидению и слепоте, 
своевременное лечение с использованием современных 
технологий ингибирования патологических цитокинов 
используя ингибиторы СЭФР позволяет повысить эффек-
тивность лечения ретинопатии недоношенных при задних 
агрессивных формах с 24% до 98% [2], что внесло значи-
тельный вклад в решение социально значимой проблемы 
детской инвалидности по зрению. Учитывая постгипокси-
ческий характер повреждения ЦНС у недоношенных де-
тей в отдаленных периодах, важно на начальных этапах 
своевременно оценить неврологический статус и когни-
тивные функции развития ребенка для своевременной 
коррекции [2,3].

С 2006 года лидирующие школы Европы оценивают 
нейроразвитие детей по шкале Бэйли и принята как 
«золотой стандарт», ее последняя генерация 3 версия 
основана на определении стартовых возрастных точек, 
реверсивном принципе и критериях прекращения те-
стирования. Шкалы Бейли по развитию младенцев и 
малышей являются одним из наиболее основным мето-
дом оценки нейроразвития детей в возрасте до 42 меся-
цев, третье издание. Детям, рожденным преждевремен-
но с экстремально низким индексом массы тела, нужно 
начинать оценку нейроразвития как можно раньше, 
чтобы предотвратить формирование когнитивных нару-
шений. Это позволяет проводить на ранних этапах 
программы реабилитации для предотвращения задер-
жек развития.

Бэйли – III оценивает уровень развития ребенка грубой 
и мелкой моторики, восприимчивого и выразительного 
общения, объектной связи, памяти и формирования кон-
цепции. Шкала помогает в выявлении и количественной 
оценки задержки развития. Развитие в течение первых 
трех лет жизни имеет решающее значение и оказывает 
долгосрочное влияние на развитие ребенка на протяже-
нии всей жизни. Реабилитация в раннем возрасте эффек-
тивна благодаря пластичным функциям мозга в первые 
годы жизни. 

Заключение
У девочки, получившей однократное введение ингиби-

тора СЭФР когнитивные, языковые и моторные навыки 
развиты в большей степени, чем у девочки получившей 
лечение в объеме однократной лазеркоагуляции сетчатки. 
Однако, методика показала, что когнитивные и сенсор-
ные навыки недоношенных детей имеют отставание по 
хронологическому возрасту.  Таким образом, недоношен-
ные дети родившиеся с низким индексом массы тела и 
ранним гестационным возрастом несут высокий риск 
развития неврологической патологии, при этом испыты-
вают когнитивный и двигательный дефицит. 

Диагностика, проводимая на раннем этапе, позволяет 
выявить когнитивные и двигательные нарушения и 

Рис. 1. Шкалированый результат 

Рис. 1. Шкалированый результат 

Рис. 1. Масштабированные баллы с средним значением 
средней границы.

своевременно провести коррекцию в раннем детском 
возрасте.  Что позволит недоношенным детям ском-
пенсировать нарушения в активном сенситивном пери-
оде, улучшить качество жизни и тем самым повысить 
адаптацию в социуме.  
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Цель
Изучить роль оптической когерентной томографии в 

диагностике пациентов с нейрофиброматозом 1 типа.

Материалы и методы
В данное исследование было включено 6 детей, 12 глаз 

(3 девочки, 3 мальчика), которые наблюдаются у онко-
лога и невролога с диагнозом нейрофиброматоз I типа, 
средний возраст пациентов составил 12 лет (±3,58 лет). 
4 пациента (66,7%) наблюдались с сопутствующим диа-
гнозом – глиома зрительного нерва, из них у 2 пациен-
тов (50%) глиома зрительных нервов двух глаз, у 2 паци-
ентов (50%) – глиома зрительного нерва одного глаза. 
Всем пациентам проводилась оптическая когерентная 
томография (ОКТ) при помощи аппарата SoctCopernicus, 
программы Revo, Optopol (Польша), разрешающая спо-
собность которого 3 µм. Оценивалось состояние перед-
него и заднего отрезков глаз. Исследование переднего 
отрезка глаза проводилось по протоколу Cornea 3d (об-
ласть сканирования 4х4 мм) – оценивалось состояние 
роговицы, передней камеры, радужки, хрусталика, осо-
бое внимание уделялось радужке, так как пациентам с 
НФ1 свойственно образование округлых возвышающих-
ся образований на радужке – узелков Лиша. При изуче-
нии заднего отрезка глаза использовались протоколы 
Central 3d (область сканирования 12х12мм), Retina 3d 
(область сканирования 7х7мм), Disc 3d (область скани-
рования 6х6 мм), при помощи которых анализировалось 
состояния стекловидного тела, сетчатки, собственной 
сосудистой оболочки глаза (хориоидеи), диска зритель-
ного нерва. 

Обсуждение
Нейрофиброматоз I типа (НФ1, или болезнь фон 

Реклингхаузена) – мультисистемное заболевание с не-

врологическими, мышечно-скелетными, глазными и 
кожными аномалиями, а также предрасположенностью 
к новообразованиям. Данное заболевание встречается у 
1 из 2 500–3 000 человек. Среди проявлений со стороны 
органа зрения наиболее часто встречаются – глиомы 
зрительных нервов, гамартомы радужки (узелки Лиша) и 
хориоидеи, глаукома. [1] У пациентов с НФ1 может на-
блюдаться некорректируемое снижение остроты зрения, 
выпадение полей зрения, снижение контрастной чув-
ствительности, данные клинические проявления разли-
чаются в зависимости от размера и локализации опухо-
левого процесса [2,3]. Узелки Лиша – патогномоничные 
пигментные пятна на радужке глаза, которые обнаружи-
вают при офтальмологическом осмотре с помощью ще-
левой лампы. Выявляемость узелков Лиша повышается с 
возрастом больного: в возрасте от 0 до 4 лет – до 22% 
случаев; 5-9 лет – до 41%; 10-19 лет – до 85%; старше 20 
лет – до 95% случаев НФ1 [4].

Оптическая когерентная томография (ОКТ) – это ме-
тод диагностики, который позволяет с высокой разре-
шающей способностью получать томографические срезы 
внутренних оболочек глаза. Уже более 20 лет ОКТ явля-
ется дополнительным методом диагностики в офтальмо-
логии с высокой разрешающей способностью, позволя-
ющая оценить тончайшие (до 3-5 µм) оптические срезы 
тканей глаза [5-7]. Метод ОКТ основан на интерферен-
ционном приеме и измерении рассеянного назад широ-
кополосного света в инфракрасном диапазоне. Принцип 
работы ОКТ сходен с принципом работы ультразвука и 
радара: визуализация тканей на различных глубинах ос-
новано на времени распространения волны от излучате-
ля до соответствующего слоя ткани и обратно до прием-
ника. ОКТ обеспечивает высокое разрешение, потому 
что она основана на свете, а не на звуке или радиочасто-
тах, в отличие от ультразвука. Оптический луч направ-
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профиль макулярной зоны, истончение ретинальных 
слоев относительно возрастной нормы (рис. 3). У осталь-
ных пациентов (2 пациента, 33,37%) – макулярная зона 
дифференцировалась, толщина ретинальных слоев всей 
площади сканирования соответствовала возрастной 
норме.

При интерпретации снимков ОКТ области дисков 
зрительных нервов (ДЗН) – у всех пациентов (100%) 
площадь и объем нейроретинального пояска и экскава-
ции, глубина экскавации средняя и максимальная, пло-
щадь ДЗН соответствовали возрастной норме. Отлича-
лись данные в параметре слоя нервных волокон сетчатки 
(СНВС): у 4 пациентов (66,7%), с сопутствующим диа-
гнозом глиома зрительного нерва отмечалось истонче-
ние СНВС различной степени выраженности в разных 
сегментах диска зрительного нерва(рис. 4) на том глазу, 
где выявлена глиома зрительного нерва, у остальных 
(33,3%) пациентов СНВС соответствовал возрастной 
норме.

Заключение
Таким образом, оптическая когерентная томография 

является дополнительным методом диагностики у паци-
ентов с нейрофиброматозом I типа, позволяющий до-
полнить общую картину течения заболевания. Кроме 
того, результаты ОКТ могут помочь врачам онкологам и 
неврологам для определения дальнейшей тактики лече-
ния пациентов с данной патологией.

ОФТАЛЬМОЛОГИЯ

ляется на ткань, и небольшая часть этого света, которая 
отражается от подповерхностных элементов, собирается. 
В ОКТ используется свет с длинами волн в диапазоне от 
700 до 1300 нм («терапевтическое окно прозрачности»), 
в котором поглощение относительно невелико. Картина 
оптических неоднородностей визуализируется до глуби-
ны 1-2 мм [8].

При обследовании переднего отрезка глаза ни у одно-
го пациента не было обнаружено патологии в структуре 
роговицы, передней камеры и хрусталика.

При анализе радужки у пациентов было выявлено сле-
дующее: у 1 пациента (16,7%) узелки Лиша отсутствова-
ли, у 2 пациентов (33,3%) было выявлено по 1 узелку на 
одном глазу, у 1 пациента (16,7%) – по 1 узелку Лиша на 
каждом глазу, у 1 пациента (16,7%) всего было обнару-
жено 12 узелков (9-на правом глазу, 3- на левом глазу) и 
еще у одного (16,7%) – 21 узелок Лиша на двух глазах (8 
узелков на правом глазу, 13- на левом). В среднем раз-
мер узелков Лиша составил 265 µм (±110,2 µм; min – 131 
µм, max – 450 µм), средняя толщина узелков – 110,90 µм 
(±26,64 µм; min – 59 µм, max – 148 µм). Зависимости 
размера, толщины от количества и локализации узелков 
на радужке не выявлено.

При анализе обзорных ОКТ снимков заднего отрезка 
глаза (рис. 2) у данных пациентов – стекловидное тело 
прозрачное, прилежит к сетчатке. Ретинальные слои 
дифференцируются.  Наружная пограничная мембрана, 
эллипсовидная зона сохранены. Пигментный эпителий 
однородный. Ретинальные сосуды в ходе не изменены.

При оценке ОКТ макулярной зоны – у всех пациентов 
с сопутствующим диагнозом глиома зрительного нерва 
(4 пациента, 66,7%) – на том глазу, где была выявлена 
глиома зрительного нерва, определялся сглаженный 

Рис. 1. ОКТ переднего отрезка глаза (красными линиями 
отмечены узелки Лиша) 

Рис. 2. Обзорный снимок ОКТ пациента с нейрофибро-
матозом I типа. Розовой линией указан срез ОКТ области 
сканирования 
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Рис. 3. ОКТ макулярной зоны пациента с нейрофиброматозом I типа с сопутствующим диагнозом глиома правого зрительного 
нерва. На правом глазу (OD) определяется истончение ретинальных слоев парафовеолярной зоны, на левом (OS) – норма 

Рис. 4. ОКТ снимок области диска зрительного нерва. У данного пациента отмечается истончение слоя нервных волокон сетчатки, 
больше выражено в верхнем и нижнем сегментах.
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Сообщение о клиническом случае отека Квинке у 
14-летней больной А., произошедшем на борту круизного 
лайнера в Адриатическом море в 6 милях от итальянского 
побережья. Судно направлялось в Пирей (Греция). Учи-
тывая отсутствие реакции на проводимую терапию и тя-
жесть состояния пациентки, ее пришлось экстренно эва-
куировать вертолетом санитарной авиации в клинику 
Сан-Бенедетто-дель-Тронто (регион Марке, Италия) для 
дальнейшего оказания помощи.

ИСТОРИЯ БОЛЕЗНИ
20 июня 2017 года в 23.30, возвращаясь с экскурсии по 

острову Корфу в порту Игуменица, 14-летняя девочка А. 
в сопровождении матери (обе итальянки) обратилась за 
медицинской помощью в бортовой госпиталь. 

При осмотре выявлен небольшой, но ярко выраженный 
отек левой половины губ. Девочка сообщила, что тремя 
днями ранее ее укусил на Корфу небольшой паук, вслед-
ствие чего через несколько часов появился отек губ сред-
ней интенсивности. По поводу отека пациентка обрати-
лась в отделение неотложной помощи на Корфу, где ей 
назначили пероральную терапию кортизоном с дельта-
кортеном (преднизоном)в возрастной дозировке в течение 
трех дней, что привело к практически полному исчезнове-
нию отека.

Учитывая анамнез и сохраняющийся, пусть и мини-
мальный, отек левой половины нижней губы, мы поме-
стили пациентку для дальнейшего наблюдения в бортовой 
госпиталь, где измерили ей артериальное давление (АД), 
парциальное давление кислорода (РО2) и частоту сердеч-
ных сокращений (ЧСС): показатели были в пределах 
нормы. Затем на ночь был установлен монитор для кон-
троля стабильности гемодинамики и, как того требуют 
протоколы, установлен венозный катетер с медленной 
инфузией 250 мл раствора полисолина (polisalina), а также 
по одному флакону гидрокортизона (100 мг), триметона 
(фенирамина) и ранитидина.

До 6.00 утра изменений параметров состояния пациент-
ки отмечено не было, но при осмотре в 8.00‚ несмотря на 
проводимую терапию, выявлено повторное развитие отека 
губ, на этот раз более выраженное.Учитывая отсутствие 
реакции на терапию и наметившуюся отрицательную ди-
намику жизненно важных показателей, было принято ре-

шение о введении пациентке 0,1% раствора адреналина 
по одной ампуле (1 мл) на уровне внутренней поверхности 
левого бедра, инъекцию повторили через 20 минут, при 
этом инфузионная терапия, связанная с О2-терапией, 
продолжалась с перерывами при постоянном контроле 
РО2.

К сожалению, несмотря на проводимую терапию, отек 
увеличивался в объеме и распространялся на окружающие 
ткани до тех пор, пока не охватил большую часть шеи. 
Поскольку мы столкнулись с тяжелой формой ангиооте-
ка, была запущена процедура перевода больной в ближай-
ший наземный госпиталь (в данном случае – Сан-Бене-
детто-дель-Тронто) с помощью вертолета санитарной 
авиации. В ожидании его прибытия больную перорально 
интубировали через трахею.

Когда вертолет прибыл в больницу, нам сообщили по 
рации, что пациентку госпитализировали в реанимацион-
ное отделение, где продолжили интенсивную терапию и 
провели дополнительные диагностические исследования. 
Уже через час после госпитализации нам сообщили, что 
девочка страдает наследственной формой ангионевроти-
ческого отека (НАО). 

ТАРГЕТНАЯ ТЕРАПИЯ
НАО – это достаточно редкое аутосомно-доминант-

ное заболевание, которое возникает в связи с отсут-
ствием или дисфункцией ингибитора С1-эстеразы 
первого типа (ингибитор системы комплемента). При-
ступы НАО сопровождаются повышенным высвобо-
ждением брадикинина в качестве основного медиатора 
воспаления, что лежит в основе развития клинических 
проявлений синдрома. НАО проявляется в виде реци-
дивирующих отеков кожных покровов на руках, ногах, 
лице, слизистых оболочек дыхательных путей (в част-
ности гортани, что требует немедленной госпитализа-
ции) и желудочно-кишечного тракта (сопровождаются 
острой болью, рвотой и так же требуют госпитализа-
ции). Продолжительность приступа обычно составляет 
от 2 до 5 дней. 

Девочке было назначено лечение Икатибантом 
(icatibant) – селективным конкурентным антагонистом 
рецепторов брадикинина второго типа 2 (В2). Икатибант 
представляет собой синтетический декапептид, по хими-

РЕДКИЙ СЛУЧАЙ НАСЛЕДСТВЕННОГО  
АНГИООТЕКА (АНГИОНЕВРОТИЧЕСКОГО ОТЕКА  
КВИНКЕ) НА БОРТУ КРУИЗНОГО ЛАЙНЕРА

Доктор Сальваторе Феделе, специалист в области неотложной и общей хирургии, а также ангиологии, 
корабельный врач, медицинский директор компании Costa-Aida Cruise, Генуя, Италия
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ческой структуре близкий брадикинину, но имеющий в 
составе 5 непротеиногенных аминокислот. Поскольку 
повышение концентрации брадикинина является ключе-
вым моментом развития клинических симптомов острого 
приступа НАО, конкурентный антагонизм икатибанта по 
отношению к рецепторам брадикинина позволяет купи-
ровать нежелательные эффекты.

У молодых здоровых добровольцев Икатибант в дозах 
0,8 мг/кг в течение более 4 часов; 1,5 мг/кг/сут или 0,15 
мг/кг/сут в течение 3 суток, предотвращал развитие бра-
дикинин-индуцированной гипотензии, вазодилатации и 
рефлекторной тахикардии. Установлено, что Икатибант 
проявляет свойства конкурентного антагониста даже в 
случае увеличения разрешающей дозы брадикинина в 4 
раза.

Врачу скорой помощи принципиально важно отли-
чать изолированный ангионевротический отек, проте-
кающий без дополнительных симптомов, отангиоотека, 
который сопровождается изменением общего состоя-
ния больного, в том числе показателей сердечно-сосу-
дистой системы (гипотензия, тахикардия др.). К сожа-
лению, диагностика проста только в выраженных 
случаях, когда клинические признаки ангионевротиче-
ского отека очевидны. В настоящее время при установ-
ленном диагнозе терапия заключается в подкожном 
введении30 мг икатибанта, тогда как ранее ангиоотек 
лечили только концентратом ингибитора С1-эстеразы 
человека (Беринерт).

Наконец, необходимо помнить, что в случае крайней 
опасности для жизни при отсутствии специфического 
препарата альтернативой может быть введение свежезамо-
роженной плазмы.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Ангионевротический отек (отек Квинке) является ред-

ким наследственным заболеванием, связанным с непра-
вильной работой ингибитора С1-эстеразы первого типа 
(ингибитор системы комплемента). В описанном нами 
случае НАО произошел на борту корабля и был купиро-
ван в больнице Сан-Бенедетто-дель-Тронто (регион Мар-
ке, Италия) благодаря общему терапевтическому лечению 
и особенно – использованию специфического препарата 
Икатибант.

Мы пользуемся этой возможностью, чтобы напомнить о 
необходимости оснащения всех бригад Скорой помощи и 
отделений неотложной помощи в больницах этим спаса-
ющим жизнь препаратом как единственным эффектив-
ным средством для устранения вышеуказанных жизнеу-
грожающих симптомов.

Также напоминаем о редкости данной патологии, в свя-
зи с чем врачи не имеют соответствующего опыта ее диа-
гностики и не проявляют настороженности в этом отно-
шении. Нужно помнить о возможности НАО всякий раз, 
когда у пациента отсутствует реакция на традиционную 
терапию ангионевротического отека во всех случаях, рас-
сматриваемых как вторичные аллергические реакции.
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Синдром дефицита Glut1 (синонимы: недостаточность 
Glut1, GLUT1 DS, болезнь де Виво) – наследственное 
заболевание, характеризующееся развитием ранней дет-
ской энцефалопатии, фармакорезистентной эпилепсии, 
формированием микроцефалии, задержкой психомотор-
ного развития, атаксией, дизартрией, пароксизмальными 
дискинезиями (хореоатетоз/дистония) и альтернирующей 
гемиплегией различной степени выраженности [1, 8]. 

Цель
Представление опыта диагностики и лечения данного 

синдрома. 

Материал и методы
Под нашим наблюдением находится 25 пациентов (11 

девочек и 14 мальчиков), страдающих синдромом дефи-
цита Glut1. В результате проведенного комплексного об-
следования, диагноз подтвержден у всех пациентов. В 
большинстве случаев причиной заболевания являются de 
novo гетерозиготные варианты нуклеотидной последова-
тельности в гене SLC2A1. Реже встречается передача па-
тогенного варианта от родителя с лёгкой формой заболе-
вания, обусловленной, вероятно, тканевым мозаицизмом 
[2, 8]. Также описаны редкие случаи аутосомно-рецессив-
ного типа наследования заболевания [3, 4]. Лечение син-
дрома дефицита Glut1 включает как патогенетическое 
лечение – диетотерапию (кетогенную диету – КД), так и 
проведение симптоматической терапии, направленной на 

уменьшение вторичных осложнений. Ведение пациентов 
с синдромом дефицита Glut1 предполагает мультидисци-
плинарный подход с обязательным участием неврологов, 
генетиков, гастроэнтерологов и врачей других специаль-
ностей, имеющих опыт в лечении этого редкого заболева-
ния [1, 9, 10].

Результаты
Патогенетической терапией при синдроме дефицита 

Glut1 является назначение кетогенной диеты у 100% де-
тей. Полная ликвидация приступов на фоне диетотерапии 
(100%) наблюдается у 21 пациента (84%), сокращение 
числа приступов >75% отмечалась у 2 пациентов (8%), 
>50% у 1 ребенка (4%), у 1 ребенка (4%) полное купиро-
вание приступов на фоне приема КД + антиэпилептиче-
ского препарата Леветирацетама (МНН).  КД в большин-
стве случаев хорошо переносится и позволяет уменьшить 
основные клинические проявления заболевания путём 
обеспечения контроля за эпилептическими приступами, 
редукции эпилептиформной активности на ЭЭГ, улучше-
ния речевых, когнитивных и моторных функций. Однако 
приступы могут сохраняться даже на фоне соблюдения 
КД при падении кетоновых тел, на фоне течения инфек-
ции, а при купировании судорожного синдрома у пациен-
тов иногда отмечается психоневрологический дефицит [5, 
11]. Была отмечена четкая корреляция между уровнем 
кетонов в крови и/или моче и частотой эпилептических 
приступов. При достижении уровня кетонов в крови бо-

1,2Лукьянова Е.Г., 1,2 Айвазян С.О., 1,3Осипова К.В., 1,2 Сушко Л.М., 1,4 Жилина С.С., 1,4 Кожанова Т.В., 5,6 Пырьева Е.А., 6Сорвачева Т.Н.

СИНДРОМ ДЕФИЦИТА ТРАНСПОРТЕРА  
ГЛЮКОЗЫ 1 ТИПА (GLUT1): СОВРЕМЕННЫЕ 
ПОДХОДЫ В ДИАГНОСТИКЕ И ЛЕЧЕНИИ

1Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы «Научно-практический центр 
специализированной медицинской помощи детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здраво-
охранения города Москвы»
2Медицинский центр «ЦЭН Невромед», г. Москва
3Медицинский центр «Невро-Мед», г. Москва
4Федеральное государственное автономное образовательное учреждение высшего образования «Рос-
сийский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И. Пирогова» Министер-
ства здравоохранения Российской Федерации 
5Федеральное государственное бюджетное учреждение науки «Федеральный исследовательский центр 
питания, биотехнологии и безопасности пищи», г. Москва
6Федеральное государственное бюджетное образовательное учреждение дополнительного профессио-
нального образования «Российская медицинская академия непрерывного профессионального образова-
ния» Министерства здравоохранения Российской Федерации, г. Москва
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ПСИХОНЕВРОЛОГИЯ

лее 3 ммоль/л и моче более 8 ммоль/л отмечается выра-
женный или полный регресс приступов. Прекращение 
припадков сопровождается положительной динамикой на 
ЭЭГ (отмечается полная редукция эпилептиформной ак-
тивности, эпилептических приступов и их ЭЭГ паттернов, 
нарастание частотных характеристик).

Заключение
Организация КД при синдроме дефицита Glut1 прово-

дится в соответствии с общими требованиям к кетогенной 
диетотерапии [6]. Назначению КД должно предшество-
вать проведение комплексного обследования, включаю-
щего оценку неврологического, соматического и нутри-
тивного статуса пациента, с использованием 
антропометрии, лабораторных и инструментальных ис-
следований, а также анализ фармакотерапии. По резуль-
татам обследования принимается решение об инициации 

диетотерапии, разрабатывается индивидуальный план ле-
чения и кетогенный рацион [7].

Суммарная эффективность от применения КД с противо-
судорожной терапией или без нее в виде сокращения коли-
чества приступов более чем на 50% отмечается у 25 пациен-
тов, что составило 100%. Таким образом, применение 
комплексного подхода к диагностике и лечению Glut1 по-
зволяет добиться положительного эффекта в значительном 
числе  случаев. Кроме этого, у большинства пациентов КД 
оказывает положительное влияние на двигательные и психи-
ческие функции (формируется самообслуживание, появля-
ются навыки гигиены, способность к передвижению и ком-
муникабельность) и, как результат, улучшение качества 
жизни у 100% детей. Результаты наших исследований демон-
стрируют возможности КД в лечении пациентов с таким 
редким и тяжелым наследственным заболеванием как син-
дром дефицита транспортера глюкозы I типа (GLUT1).
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Введение 
Энцефалопатия развития и эпилептическая энцефало-

патия (ЭРиЭЭ) представляют собой группу неврологиче-
ских заболеваний, которая характеризуется ранним нача-
лом фармакорезистентных приступов, многообразными 
электроэнцефалографическими нарушениями, задержкой 
развития и интеллектуальным дефицитом [1,2]. В послед-
нее десятилетие генетические исследования показали, что 
значительная часть ранних ЭРиЭЭ ассоциирована с мута-
циями в генах, участвующих в нейроонтогенезе [2].

Патогенные   и вероятно патогенные варианты нуклео-
тидной последовательности в гене  SPTAN1 связаны с 
энцефалопатией развития и эпилептической энцефалопа-
тией тип 5 (OMIM#613477) [3]. 

В статье впервые в России представляются клинические 
случаи наблюдения пациентов с SPTAN1-ассоциирован-
ными энцефалопатиями.

Клинические случаи
В психоневрологическом отделении ГБУЗ «НПЦ спец 

мед помощи детям ДЗМ» с 2020 наблюдаются 4 пациента 
с выявленными вариантами нуклеотидной последователь-
ности в гене SPTAN1 , 1 пациент в ФГАУ «НМИЦ нейро-
хирургии им. Н.Н.Бурденко» и  1 пациент в СПб ГБУЗ 
«Детский городской многопрофильный клинический 
специализированный центр высоких медицинских 
технологий».

У всех наблюдаемых нами пациентов заболевание нача-
лось в раннем возрасте (от 2 суток жизни до 4 лет), при-
ступы представлены генерализованными тонико-клони-
ческими,  миоклоническими, фокальными и 
гипомоторными. По данным видео -электроэнцефалогра-
фии у всех пациентов регистрировалась эпилептиформная 

активность. Структурных изменения в веществе головного 
мозга по данным МРТ не было выявлено только у 2 паци-
ентов, у остальных отмечены изменения различной степе-
ни выраженности. Все пациенты развивались с задержкой 
моторного и психо-речевого развития. Эффективность 
терапии была достигнута у пациентов на фоне приема 
вигабатрина, сультиама, вигабатрина и окскарбазепина. 

Принимая во внимание ранее возникновение фармако-
резистентных судорог, неспецифических фенотипических 
проявлений заболевания пациенты консультированы вра-
чом генетиком, при информированном согласии родите-
лей проведено полноэкзомное секвенирование, выявлены 
варианты нуклеотидной последовательности в гене 
SPTAN1. У трех пациентов установлено их отцовское 
происхождение.

Дискуссия
Ген αII-спектрина, SPTAN1 (OMIM *182810), кодирует 

мембранный каркасный белок, играющий важную роль в 
поддержании целостности миелинизированных аксонов, 
развитие аксонов и синаптогенезе. Патогенные de novo 
варианты в гене SPTAN1 ответственны за широкий спектр 
нарушений развития нервной системы, включая эпи-
лептическую энцефалопатию с ранним началом, с про-
грессирующей атрофией головного мозга, тяжелым ин-
теллектуальным дефицитом с пороками развития 
мозжечка и относительно более мягким фенотипом с 
эпилепсией или без нее [3]. 

Syrbe et al. проанализированы 20 пациентов с патоген-
ными или вероятно патогенными вариантами в гене 
SPTAN1 [4]. Авторы показали, что у 62% больных детей 
описаны ЭРиЭЭ с ранним началом рецидивирующих, 
фармакорезистентных судорог и тяжелая задержка разви-

1,2 Кожанова Т.В., 1,2 Жилина С.С., 1Мещерякова Т.И., 1Лукьянова Е.Г., 1Большакова Е.С., 1Айвазян С.О., 1Осипова К.В., 3Власов П.А.,  
1Крапивкин А.И., 2Заваденко Н.Н.

SPTAN1 АССОЦИИРОВАННАЯ 
ЭПИЛЕПТИЧЕСКАЯ ЭНЦЕФАЛОПАТИЯ

1Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы «Научно-практический центр 
специализированной медицинской помощи детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента  
здравоохранения города Москвы» (119620, Москва, ул. Авиаторов, д. 38, Россия)
2Федеральное государственное автономное образовательное учреждение высшего образования  
«Российский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И. Пирогова»  
Министерства здравоохранения Российской Федерации (117997, Москва, ул. Островитянова, д. 1)
3Федеральное государственное автономное учреждение «Национальный медицинский исследователь-
ский центр нейрохирургии имени академика Н.Н. Бурденко» Министерства здравоохранения Российской 
Федерации» (125047, Москва, 4-я Тверская-Ямская улица, дом 16) 
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тия. Однако примерно в 30% случаев фенотип был лег-
ким, с судорогами, начавшимися после младенчества, с 
относительно хорошим ответом на противоэпилептиче-
ские препараты.

Интересно, что варианты в гене SPTAN1, выявленные у 
пациентов с легким течением заболевания были локали-
зованы далеко от С-терминального региона. Напротив, в 
большинстве тяжелых случаев были обнаружены мутации 
с делецией/дупликацией внутри рамки считывания, в 
С-терминальном регионе (рис.1). 

Мы наблюдали 6 пациентов с ранним началом судорог 
(от 2 суток жизни до 4 лет), задержкой психо-моторного и 
речевого развития. При проведении полноэкзомного 
секвенирования у пациентов были идентифицированы ва-
рианты нуклеотидной последовательности  в гене SPTAN1. 

Анализ клинического течения заболевания подтвердил 
полученные ранее данные о связи вариантов в гене с по-
ражением центральной нервной системы. Кроме того, на 

российской когорте пациентов установлена связь между 
локализацией варианта и течением заболевания. Так у 3-х 
пациентов варианты в гене локализованы в районе N-кон-
ца, они имели более легкое течение заболевания. У паци-
ентов с вариантами вблизи C-терминального региона тя-
жесть течения заболевания была обусловлена статусным 
течением приступов, выраженной задержкой моторного и 
психо-речевого развития, изменениями на МРТ и 
фармакорезистентностью. 

Заключение 
Впервые в России представлены клинические случаи 

SPTAN1-ассоциированной энцефалопатии. Нам удалось 
расширить фенотипический и генетический спектр вари-
антов нуклеотидной последовательности в гене SPTAN1 в 
российской популяции. Клинический анамнез, данные 
ЭЭГ и МРТ пациентов схожи  с ранее описанными в на-
учной литературе.  

*Рис. 4. Ранее описанные варианты нуклеотидной последовательности в гене SPTAN1 и доменная структура кодируемого  
αII-спектрина [5]
*Примечание: зеленое выделение – варианты нуклеотидной последовательности, выявленные у наблюдаемых нами пациентов 
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Цель
Определить нейровизуализационные особенности вну-

тричерепных геморрагий при перинатальных гипоксиче-
ски-ишемических поражениях головного мозга у новоро-
жденных детей.

Материалы и методы
Обследовано 75 детей с перинатальными гипоксиче-

ски-ишемическими поражениями мозга в области «на-
ружного водораздела» и задней ножки внутренней капсу-
лы. Отличительная особенность формирования когорты 
– включение в нее детей на основе наличия гипоксиче-
ски-ишемических изменений в мозге. Клинический диа-
гноз поводом для включения в когорту не являлся. Группа 
была разделена на подгруппы: 1А – без признаков вну-
тричерепного кровоизлияния и 1Б – с признаками вну-
тричерепного кровоизлияния.

Клинико-анамнестические данные были доступны у 20 
детей группы 1: у 15 – в группе без кровоизлияний (1А) и 
у 5 – с кровоизлияниями (1Б).

Исследования проводились на двух МР-томографах  с на-
пряженностью магнитного поля 1,5 Т (ToshibaExcelArtVantage) 
и 3 Т (Toshiba Titan)со следующими параметрами: импуль-
сные последовательности: Т2-ВИ (FSE), Т1-ВИ (SE на 1,5 
Тл, FSE на 3 Тл), DWI (SE-EPI), T2* (FE). Прочие параме-
тры (время повторения, число срезов и т.д.) выбирались ин-
дивидуально. По возрасту и состоянию детей сканирование 
проводилось под медикаментозной седацией. Срезы: акси-
альные – по всем проекциям мозга. В коронарной проекции 
– перпендикулярно проекции ствола. 

У пациентов без признаков ВЖК доминирующим фак-
тором отбора были изменения в области наружного водо-
раздела у 60 (96,7%), при этом указания на перенесённую 
гипоксию-ишемию в области задней ножки внутренней 
капсулы были у 47 пациентов (75,8%).Им сопутствовали 
(в порядке убывания частоты):  изменения в мозолистом 
теле 33 пациента (53,2%), вентрикуломегалия  (22 случая, 
27,4%), расширение субарахноидальных пространств (9 
(14,5%)), мелкие единичные кисты (4 (6,5%)), в одном 
случае зафиксированы изменения в гиппокампе.

Совсем иная картина сопутствующих изменений отме-
чалась в подгруппе с легкими гипогксически-ишемиче-
скими изменениями, сопровождающимися внутрижелу-
дочковыми кровоизлияниями. Существенно чаще 
встречались изменения в мозолистом теле (12, или 92,3%). 
У каждого второго пациенты были единичные кисты, у 
пяти больных (38,5%) – изменения в гиппокампе, суще-
ственно чаще встречались нарушения строения ликворо-
носных путей: расширение субарахноидальных про-
странств (4 или 30,7%) внутренняя гидроцефалия 
(9(69,2%)), вентрикуломегалия (3(23,1%)).

Обсуждение. 
На настоящий момент представлено несколько вариан-

тов классификаций перинатальных гипоксически-ишеми-
ческих поражений мозга у новорожденных детей [1-8].

Характерно, что упоминания о поражении задней нож-
ки внутренней капсулы как бы рефреном проходят через 
описание любого МРТ гипоксически-ишемической при-
роды. Это делает данный МРТ-феномен своеобразным 
«входным билетом»  в группу постгипоксических 
МРТ-изменений.

LTL Sie,S.B. TrivediиS. Shankaran. [1,8,7] выделяют лег-
кую форму в виде перивентрикулярной лейкомаляции.

Исходя из этих данных мы приняли данные критерии 
(проявления перивентрикулярной лейкомаляции (области 
наружного водораздела и изменения в задней ножке вну-
тренней капсулы) как критерии отбора в группу с легкими 
гипоксически-ишемическими изменениями. При этом в 
ряду работ выделяется только одна, включающая в оценку 
и проявления внутрижелудочковой геморрагии[8], что 
послужило причиной нашего особенного интереса к вы-
яснению нейровизуализационных особенностей данной 
группы пациентов. 

Наши данные показали, что внутричерепные геморра-
гии сопутствуют легким гипоксически-ишемическим из-
менениям едва ли не в каждом шестом случае (17,3%), но 
при этом имеют отчетливые нейровизуализационные 
особенности, свидетельствующие о большей распростра-
ненности изменений за счет поражения мозолистого тела 
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и ликвороносных путей. При этом «маркеры тяжести» 
перенесенной гипоксии-ишемии у них не изменяются.

Таким образом:
1. Внутричерепные геморрагии могут сопровождать легкие 

гипоксически-ишемические изменения в головном мозге. 

2. Наличие внутричерепной геморрагии определяет су-
щественно больший объем сопутствующих нейровизуали-
зационных изменений. 

 
3. Среди сопутствующих изменений превалируют таковые 
со стороны ликвороносных путей. 

Группа/изменение 1A (n=62) % % 1В (n=13) %

Базальные ганглии 0 0 90 0 0

Зрительный бугор 0 0 50 0 0

Передняя ножка внутренней капсулы 0 0 10 0 0

Задняя ножка внутренней капсулы 47 75,8 10 22 84,6

Структуры наружного водораздела 60 96,7 10 13 100

Структуры внутреннего водораздела 0 0 10 0  

Мозолистое тело истончение 26 41,9 90 3 23,1

Мозолистое тело нарушение дифференцировки 11 17,8 10 9 69,2

Мозолистое тело изменения ИТОГО 33 53,2 0 12 92,3

Гиппокамп 1 1,6 90 5 38,5

Единичные кисты 4 6,4 100 7 53,8

Расширение субарахноидальных пространств 9 14,5 100 4 30,7

Наружно-внутреняя гидроцефалия 0 0 30 0 0

ВЖК 0 0 30 13 100

Внутреняя гидроцефалия 7 11,3 10 9 69,2

Вентрикуломегалия 22 35,5 60 3 23,1

Пороки развития головного мозга 17 27,4 0 0 0

Кистозная трансформация мозгового вещества 0 0 50 0 0

Таблица 1.  МРТ-семиотика у 75 новорожденных детей с гипоксически-ишемическими поражениями головного мозга легкой степени
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Стимуляция диафрагмального нерва (ДС) – это метод 
аппаратной вентиляции легких, при котором вдох осу-
ществляется за счет электрического возбуждения диа-
фрагмального нерва и сокращения диафрагмы. 

Двумя основными показаниями к имплантации стиму-
лятора диафрагмального нерва являются врожденный 
центральный гиповентиляционный синдром и тетрапа-
рез[1,2]. Дети с врожденным центральным гиповентиля-
ционным синдромом составляют основную группу, у ко-
торой данный метод вентиляции легких является наиболее 
эффективным и комфортным [2].

Для успешной стимуляции диафрагмы требуется функ-
ционирующая диафрагма и неповрежденный диафраг-
мальный нерв. Данный метод не показан у пациентов с 
первичными нервно-мышечными заболеваниями или 
невропатиями. 

Имплантация стимулятора диафрагмальных нервов 
предполагает хирургическое размещение электрода на 
диафрагмальном нерве, соединенном с подкожным при-
емником. Внешний передатчик с батарейным питанием и 
антенна размещены на коже над приемником. Передатчик 
излучает энергию, аналогичную радиопередаче, которая 
преобразуется приемником в электрический ток. Это вы-
зывает возбуждение диафрагмального нерва, что приводит 
к сокращению диафрагмы. 

Настройки передатчика включают частоту дыхания и 
электрическое напряжение. Регулируются таким образом, 
чтобы обеспечить достаточный дыхательный объем для 
адекватной оксигенации и вентиляции. 

Цель исследования
Улучшение результатов лечения дыхательной недо-

статочности у пациентов детского возраста с врожден-
ным центральным гиповентиляционным синдромом с 
зависимостью от аппаратной респираторной 
поддержки.

Материалы и методы
В исследование включены 10 пациентов детского воз-

раста с нарушением дыхания по центральному типу, кото-
рым проводилась стимуляция диафрагмального нерва в 
ГБУЗ «НПЦ спец.мед.помощи детям им. 
В.Ф.Войно-Ясенецкого» в период с 2017 по 2022. Два па-
циента с диагнозом ROHHAD-синдром и восемь пациен-
тов с диагнозом врожденный центральный гиповентиля-
ционный синдром с генетически подтвержденной 
мутацией в гене PHOX2B. Из них одному пациенту про-
ведена реимплантация, остальным девяти – первичная 
имплантация.

Техника имплантации
Альтернативно рассматриваются шейный и торакаль-

ный доступ. У всех прооперированных пациентов приме-
нялся шейный доступ [1,3].

Предоперационное обследование:
1. Рентгенография легких, в некоторых случаях ком-

пьютерная томография с цельюисключения патологии 
легких (очагово-инфильтративные изменения, фиброз, 
эмфизема, ателектазы, релаксация диафрагмы);

2. Транскутанная капнография с целью определения 
обмена углекислоты во время бодрствования и во время 
сна, выявления нарушения альвеолярной вентиляции и 
подбора адекватных параметров респираторной 
поддержки;

3. Электронейромиография диафрагмальных нервов с 
целью исключения повреждения диафрагмальных нервов, 
определения адекватной возбудимости на стимуляцию;

4. Ультразвуковое исследование диафрагмы; толщина 
диафрагмы амплитуда экскурсии с целью определения 
функциональности диафрагмы;

5. Осмотр ЛОР-врача с обязательным проведением эн-
доскопии с целью исключения обструкции верхних дыха-
тельных путей (гипертрофия миндалин, аденоидов, буль-
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барные нарушения, деформации трахеи, грануляции у 
трахеостомированных пациентов)

6. При наличии в анамнезе судорог или диагноза эпи-
лепсия – электроэнцефалограмма;

7. Магнитно-резонансная томография головного мозга 
при наличии сопутствующей патологии центральной 
нервной системы.

Подключение стимулятора
Подключение стимулятора проводится через четы-

ре-шесть недель после операции, чтобы обеспечить за-
живление и фиброз вокруг электрода. 

Стимуляцию следует начинать с 1-2 часа в сутки в нача-
ле из-за утомления диафрагмы с постепенным наращива-
нием; для достижения полного темпа требуется период 
адаптации до 3-4 месяцев. 

При подключении стимулятора требуется значительная 
коррекция параметров респираторной поддержки, так как 
в большинстве случаев минимальный порог стимуляции 

не совпадает с минимальным порогом стимуляции, фик-
сированным интраоперационно.

Настройки передатчика проводят под контролем пуль-
соксиметрии и чрескожного монитора CO2. Параметры 
следует настроить так, чтобы SaO2 оставался выше 95%, а 
CO2 - на уровне или ниже 35 мм.рт.ст. в бодрствующем 
или спящем состоянии. Поддержание умеренной гипер-
вентиляции обеспечивает защиту от гиповентиляции в 
дневное время, острого заболевания, менее тщательного 
ухода за дыхательными путями дома, чем в условиях ста-
ционара и способствует более эффективной физической 
активности. 

Частота дыхания ¬устанавливается близкой к физиоло-
гической частоте для данного возраста. Напряжение регу-
лируется для дыхательного объема с максимальным насы-
щением кислородом и вентиляцией с использованием 
минимального напряжения. 

Наиболее частая проблема при диафрагмальной стиму-
ляции – окклюзия дыхательных путей. При естественном 

№
Год 

рождения
Первичная/

Реимплантация
ИВЛ/НИВЛ Доступ Эффективность Особенности

1 2010 Первичная в 2017 ИВЛ через трахеостому Шейный 
доступ

ДС во сне Деканюляция после 
подключения ДС

2 2016 Первичная в 2019 НИВЛ вовремя сна и во время 
бодрствования периодически

Шейный 
доступ

НИВЛ+ДС во 
сне; ДС во время 
бодрствования

Деформация лицевого 
черепа. Отек диафрагмаль-

ных нервов в раннем п/о 
периоде: отсутствие ответа 
на стимуляцию. Разрешился 

в течение двух недель.

3 2018 Первичная в 2020 НИВЛ во время сна Шейный 
доступ

НИВЛ+ДС во сне. Деформация лицевого черепа 
от компрессии маской

4 2018 Первичная в 2021 ИВЛ через ТСТ во сне Шейный 
доступ

ДС во сне Деканюляция через 3 месяца

5 2015 Первичная в 2021 НИВЛ во сне Шейный 
доступ

ДС во сне Деформация лицевого черепа 
от компрессии маской

6 2010 Имплантация 
в 2013 в США; 
Реимплантация 

в 2022

НИВЛ во время сна Торакальный 
доступ 
в 2013; 
Шейный 

доступ в 2022

ДС во сне В 2021 справа дисфункция сти-
мулятора, имплантированного 
в 2013.  В раннем п/о периоде 

резидуальная нейропатия 
малоберцового нерва справа

7 2017 Первичная в 2022 НИВЛ во сне Шейный 
доступ

ДС во сне Деформация лицевого черепа 
от компрессии маской

8 2019 Первичная в 2022 НИВЛ во сне Шейный 
доступ

ДС во сне Деформация лицевого черепа 
от компрессии маской

9 2012 Первичная в 2022 ИВЛ во сне через ТСТ во сне Шейный 
доступ

ДС во сне

10 2018 Первичная в 2022 НИВЛ во сне Шейный 
доступ

ДС во сне Деформация лицевого черепа 
от компрессии маской

Таблица 1.  
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спонтанном вдохе дыхательный центр мозга инициирует 
вдох, стимулируя дыхательные мышцы (диафрагму и ме-
жреберные мышцы) к сокращению, одновременно коор-
динируя работу мышц верхних дыхательных путей для 
поддержания проходимости. При стимуляции диафрагма 
сокращается без централизованно скоординированного 
усилия, что предрасполагает к коллапсу верхних дыха-
тельных путей. Эта предрасположенность более выражена 
во сне, особенно в фазе быстрого сна, когда скелетные 
мышцы становятся более расслабленными. Окклюзии 
дыхательных путей можно избежать путем коррекции на-
строек стимулятора (увеличение времени вдоха и умень-
шение амплитуды сокращения диафрагмы).

Критерии эффективности
Качественные: дыхание только с помощью стимулятора 

диафрагмальных нервов, отсутствие осложнений, дека-
нюляция после полной адаптации к стимулятору диафраг-
мальных нервов.

Количественные: комбинированное дыхание с помо-
щью ИВЛ/НИВЛ + стимуляция диафрагмы одновремен-
но либо стимуляция диафрагмы в дневное время, ИВЛ/
НИВЛ во время бодрствования. 

Обсуждение
Имплантация диафрагмального стимулятора у 8 из 10 

пациентов позволила практически полностью отказаться 
от аппаратной искусственной вентиляции легких, у 2 па-
циентов сохраняется необходимость использования аппа-
рата ИВЛ в комбинации с диафрагмальным стимулято-
ром. Трем пациентам проведена деканюляция через 2-4 
месяца после подключения диафрагмального 
стимулятора.

Одному пациенту проведена аденотомия в связи с нали-
чием обструкции верхних дыхательных путей. Импланта-
ция диафрагмального стимулятора была выполнена на 
седьмые сутки после аденотомии. 

Благодаря совершенствованию хирургической техники 
осложнений, связанных с имплантацией, не отмечалось. 

Адаптация к диафрагмальной стимуляции у большин-
ства пациентов прошла за короткий период, в среднем за 
1 неделю. В дальнейшем пациенты госпитализируются 
каждые 6-12 месяцев для контроля работы и коррекции 
параметров стимулятора. 

Объективными проблемами при наличии стимулятора 
диафрагмального нерва являются невозможность прове-
дения магнитно-резонансной томографии и возможные 
помехи при прохождении через рамки металлодетекторов. 
Пациентам выдается медицинское заключение о наличии 
имплантированного стимулятора, которое необходимо 
всегда иметь при себе.

Заключение
1. Применение стимулятора диафрагмальных нервов 

является эффективной альтернативой вентиляции легких 
с помощью аппарата ИВЛ для пациентов с врожденным 
центральным гиповентиляционным синдромом.

2. Стимуляция диафрагмальных нервов является более 
физиологичным методом аппаратногодыхания, так как 
вдох происходит благодаря сокращению диафрагмы, а не 
нагнетанию воздуха в дыхательные пути.

3. Стимулятор диафрагмальных нервов обеспечивает 
наибольшую мобильность и комфорт для пациентов, по-
стоянно зависимых от ИВЛ, и позволяет избежать боль-
шинства осложнений как инвазивной, так и неинвазивной 
ИВЛ. 
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Введение
Спинальный дизрафизм – группа врождённых анома-

лий развития позвоночника и спинного мозга, характери-
зуемая расщеплением позвоночника. Менингоцеле и ме-
нингомиелоцеле – самые частые варианты спинального 
дисрафизма. По данным Всемирной организации здраво-
охранения, распространённость спинномозговых грыж 
составляет в среднем 4–5 случаев на 10 000 новорождён-
ных. Наиболее часто спинномозговые грыжи локализова-
ны в крестцовом и поясничном отделах позвоночника. 
Течение и прогноз миелодисплазии зависят от ряда при-
чин, и в первую очередь от выраженности клинических 
проявлений заболеваний, которые определяются уровнем 
и глубиной поражения спинного мозга. Характерными 
клиническими признаками миелодисплазии являются 
разнообразные денервационные изменения со стороны 
нижних конечностей, ортопедические изменения, тазовые 
(недер-жание мочи и кала) и трофические нарушения. 
Хирургическое вмешательство является важной составля-
ющей частью лечения детей со спинальным дизрафизмом, 
но успех операций во многом зависит от последующих 
реабилитационных мероприятий [1, 2].

Медицинская реабилитация детей с нарушением 
мочеиспускания при спинальном дизрафизме

У большинства детей со спинальным дизрафизмом на-
блюдаются нейро-генные дисфункции мочевого пузыря, 
которые нередко приводят к прогрессированию инфекци-
онных и обструктивных осложнений, в по-следующем – к 
хронической болезни почек. Нередко именно нарушения 
мочеиспускания определяют степень адаптации больного, 
тяжесть заболевания, а также его прогноз. Большое внима-
ние уделяется восстановлению уродинамики в медицин-
ской реабилитации  таких детей. Наиболее распространён-
ными формами нейрогенного мочевого пузыря у детей с 
миелодисплазией являются арефлекторный мочевой пу-
зырь с детрузорной гиперактивностью, арефлекторный ги-
помоторный мочевой пузырь, неадаптированный «спа-
стичный» мочевой пузырь [2-3]. При арефлекторном 
мочевом пузыре чрезвычайно важно перевести мочевой 

пузырь в режим «наполнение – опорожнение», для чего 
используют периодическую катетеризацию. С целью вос-
становления эвакуаторной функции мочевого пузыря у 
этой группы детей в медицинскую реа-билитацию целесо-
образно включать электростимуляцию различными ви-да-
ми импульсных токов, ректальную стимуляцию, позволяю-
щую оказывать стимулирующее действие на мышцы 
мочевого пузыря. В последние годы доказана эффектив-
ность высокоинтенсивной импульсной магнитотерапии у 
детей с арефлекторным гипомоторным мочевым пузырём. 
Метод обладает более выраженным стимулирующим дей-
ствием на гладкие мышцы внутренних органов, чем элек-
тростимуляция. Под влиянием высокоинтенсивной им-
пульсной магнитотерапии у детей с арефлекторным 
мочевым пузырём выявлены достоверное снижение про-
цента остаточной мочи, урежение эпизодов прерывистого 
мочеиспускания, появление эквивалента позыва на моче-
испускание [4-5]. У детей с неадаптированным «спастич-
ным» мочевым пузырём уделяется внимание восстановле-
нию резервуарной функции мочевого пузыря. С этой целью 
используют следующие методы физиотерапии: низкоча-
стотную магнитотерапию, лекарственный электрофорез 
атропина, магния, оказывающий благоприятное влияние 
на обменно-трофические процессы и кровоток в детрузоре 
[6-7]. Важным является включение в программы медицин-
ской реабилитации детей с нейрогенным мочевым пузырём 
методов физиотерапии, направленных на снижение гипок-
сии и метаболических нарушений в стенке мочевого пузы-
ря, таких как лазерная терапия, обладающая выраженным 
действием на микроциркуляцию и органный кровоток. 
Под влиянием лазерного излучения отмечается нормализа-
ция акта мочеиспускания с восстановлением внутрипузыр-
ного давления, рефлекторной возбудимости и порога чув-
ствительности мочевого пузыря по результатам 
ретроградной цистометрии. Выявлено также отчётливое 
положительное влияние лазерного излучения на ве-личину 
объёмной скорости кровотока верхнепузырной артерии, 
что, по-видимому, лежит в основе его антигипоксического 
действия и в целом улучшает биоэнергетику детрузора мо-
чевого пузыря [7-8]. В последние годы у детей со спиналь-

1,2 Новикова Е.В., 1,2Хан М.А., 2 Николаев С.Н.

МЕДИЦИНСКАЯ РЕАБИЛИТАЦИЯ ДЕТЕЙ  
С НАРУШЕННОЙ ФУНКЦИЕЙ МОЧЕИСПУСКАНИЯ  
ПРИ СПИНАЛЬНОМ ДИЗРАФИЗМЕ

1 ГАУЗ «Московский научно-практический центр медицинской реабилитации, восстановительной  
и спортивной медицины ДЗМ» 
2 ГБУЗ «Детская городская клиническая больница имени Н.Ф. Филатова ДЗМ»
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лекторным мочевым пузырём с детрузорной гиперактивно-
стью [5,8].

Заключение

 Таким образом, в настоящее время разработаны техно-
логии медицинской реабилитации детей со спинальным 
дизрафизмом, которые приненяются дифференцированно 
в зависимости от типа нейрогенной дисфункции мочевого 
пузыря с целью  восстановления уродинамики, профилак-
тики прогрессирования заболевания, предупреждения 
осложнений.

ным дизрафизмом с успехом применяется новый вид ви-
бромассажа с помощью аппаратов системы ЭПС 
(эластичный псевдокипящий слой), позволяющий исполь-
зовать большой диапазон частот механических колебаний 
и тепловой компонент. Проведение терапии ЭПС на ано-
ректальную зону у детей с нейрогенным мочевым пузырём 
позволяет улучшить состояние мышц тазовой диафрагмы, 
уменьшить проявление недержания мочи и кала. Трени-
ровка мышц анального и уретрального сфинктеров с помо-
щью специальных датчиков позволяет предотвращать по-
вышение внутрибрюшного давления, что благоприятно 
сказывается на внутрипузырном давлении у детей с ареф-

1. Болезни нервной системы. Руководство для врачей. В 2 т. Т. 2 / Под ред. Н.Н. Яхно, Д.Р.  Штулüмана. Издание второе, переработанное 

и дополненное. Москва: Медицина, 2001. 480 с. 

2. Иванов И.С. Пороки спинного и головного мозга у детей со спинномозговыми грыжами: Автореф. дис. … канд. мед. наук. Москва, 2010. 

22 с. 

3. Меновщикова Л.Б., Николаев С.Н., Хан М.А., и др. Основные принципы диагностики и лечения расстройств мочеиспу скания у детей и 

подростков. Методические рекомендации. Москва, 2013. 38 с. 

4. Хан М.А., Новикова Е.В., Меновщикова Л.Б. Применение высокоинтен-сивной импулüсной магнитотерапии в медицинской реабилита-

ции детей с нейрогенной дисфункцией мочевого пузыря. Методические рекомендации. Москва, 2015. 15 с.

5. Хан М.А., Меновщикова Л.Б., Новикова Е.В. Медицинская реаби-литация детей с нейрогенной дисфункцией мочевого пузыря // Док-тор.

ру. 2013. № 10. С. 60–61. 

6. Соттаева З.З. Комплексное лечение детей с гиперактивным мочевым пу-зырем: Дис. канд. мед. наук. Москва, 2009. 176 с. 

7. Меновщикова Л.Б., Хан М.А., Новикова Е.В. Физические методы в лечении гиперактивного мочевого пузыря // Детская хирургия. 2008. 

№ 5. С. 21–24. 
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реакций в режиме циклограммы нормальной ходьбы для 
стимуляции афферентного потока проприоцептивной мо-
дальности в процессе формирования у ребёнка навыков 
самостоятельного стояния и ходьбы. Время проведения 
процедуры составило 15-20 минут. Режим подбирался 
индивидуально для каждого ребенка, величина давления в 
пневмокамерах менялась в диапазоне от 30 до 70 кПа в 
режиме циклограммы нормальной ходьбы, по10 процедур 
на курс. Занятия проводились в исходном положении 
сидя, с опорой на стопы.

В работе с пациентами был использован нагрузочный 
лечебный костюм «Регент», в основу которого положен 
принцип динамической проприоцептивной коррекции. 
Действие его направлено на восстановление функциональ-
ных связей и коррекция сложных локомоторных актов: 
равновесия, правильного стереотипа походки. Особенность 
применения костюма аксиального нагружения – это воз-
можность индивидуальной коррекции неврологического 
дефицита за счет регулировки нагрузочных элементов и 
обеспечении одновременного вовлечения в работу практи-
чески всех мышечных групп. Нагрузочный лечебный ко-
стюм «Регент» одевался под контролем персонала и тща-
тельной коррекции позы за счет эластичных лент, нагрузки 
на туловище и нижние конечности. Время процедуры со-
ставляло 30 минут ежедневно в течение 10 дней. Особое 
внимание уделялось коррекции осанки и правильной 
установке стоп, что способствовало формированию и за-
креплению физиологических синергий при ходьбе.

Так же был применен метод «сухой иммерсии» для сни-
жения спастичности. В основе методики «сухая иммер-
сия» лежит технология, опирающаяся на научные иссле-
дования, проводимые много лет в интересах космической 
медицины. Погружаясь в иммерсионную среду (специаль-
ный бассейн с водой +32-34 град С, покрытый полотном, 

1,3Букреева Е.А., 1Ашмасова А.Р., 1Смельницкая Ю.В., 2,3Седненкова Т.А., 1Соколов П.Л., 4Саенко И.В., 1,3Сергеенко Е.Ю.

КОРРЕКЦИЯ МОТОРНОГО ДЕФИЦИТА У ДЕТЕЙ  
С ЦЕРЕБРАЛЬНЫМ ПАРАЛИЧОМ МЕТОДАМИ  
ПРОПРИОКОРРЕКЦИИ И «СУХОЙ ИММЕРСИИ»

1ГБУЗ «Научно-практический центр специализированной помощи детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого 
Департамента здравоохранения г. Москвы» 
2Международный центр охраны здоровья, Москва, 
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Введение
Ведущую роль в периоде внутриутробного развития 

мозга играет полимодальная афферентация мозга и, осо-
бенно, проприоцептивная импульсация, которая и после 
рождения ребёнка оказывает основное влияние на ста-
новление функций постурального контроля и локомоции, 
определяет и модулирует весь процесс движения, лежа-
щий в основе развития двигательной системы [1, 2, 3].

Цель
Изучить степень влияния метода подошвенной стиму-

ляции опорных зон стоп, применение нагрузочного ко-
стюма «Регент» и метода сухой иммерсии в комплексном 
лечении двигательных нарушений у детей с детским цере-
бральным параличом (ДЦП).

Материал и методы
Медицинская реабилитация проведена 42 детям в воз-

расте от 4 лет до 12 лет со спастической формой детского 
церебрального паралича. Среди них: 23 (54,76 %) мальчи-
ков, 19 (45,23%) девочки. У всех детей был отмечен спа-
стический синдром: со спастической диплегией было 48% 
пациентов, с гемипарезом было 23 % пациентов, с тетра-
парезом было 28% пациентов.

С целью оценки степени спастичности у детей мы при-
меняли модифицированную шкалу спастичности Ашфор-
та (Modified Ashworth scale of muscle spasticity) по R.W. 
Bohannon, M.B. Smith [4]. До начала реабилитационных 
мероприятий и по окончанию курса реабилитации прово-
дилась оценка неврологического статуса по общеприня-
той схеме, тестирование по шкале Asworth.

Мы применяли пациентам аппаратно-программный 
комплекс, имитирующий опорную нагрузку, модель 
«Корвит», предназначенный для моделирования опорных 
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с системой подъема и погружения пациента), человек 
оказывается свободно подвешенным в толще воды и дав-
ление, оказываемое на различные части тела, уравновеше-
но, что воссоздает условия, максимально близкие к усло-
виям невесомости. Отсутствие опоры в условиях созданной 
невесомости ведет к инактивации малых мотонейронов, 
что в свою очередь приводит как к инактивации медлен-
ных мышечных волокон, так же к снижению мышечного 
тонуса, что, в свою очередь, инактивирует мышечные ве-
ретена, при этом создаваемая динамическая разгрузка 
тела инактивирует мышечные веретена, и снижает актив-
ность больших мотонейронов, тем самым снижая актив-
ность быстрых мотонейронов. Температура в ванне была 
33 градуса, время пребывания ребенка 20 минут, 10 сеан-
сов ежедневно.

Результаты
Все пациенты хорошо переносили процедуры, осложне-

ний и побочных реакций  отмечено не было. По данным 
клинического осмотра после проведённого курса реаби-
литации у детей с различными по степени тяжести двига-
тельными нарушениями отмечено снижение выраженно-
сти влияния тонических рефлексов на мышцы туловища и 
конечностей, тенденция к нормализации мышечного то-
нуса. У пациентов в возрасте от 4 до 6 лет по шкале Аш-
форта в среднем отмечалось снижение показателя спа-
стичности на один балл 42,8-45%, в возрасте 7-12 лет 
снижение показателя спастичности после курса реабили-

тации составляло на один балл 33-38,6% и достоверное 
увеличение длины шага на 54% (р<0.005). У пациентов 
было отмечено появление переката стоп за счет снижения 
спастичности в мышцах нижних конечностей и снижения 
степени выраженности патологического стереотипа 
походки.

Обсуждение
Высокая нейропластичность и наличие признаков про-

цесса нейрорепарации в центральной нервной системе 
пациентов раннего возраста с двигательными нарушения-
ми являются основанием для проведения лечебных меро-
приятий, направленных на активацию периферической 
афферентации, которая необходима для активного функ-
ционирования нейронов, роста и ветвления дендритов, 
образования новых синапсов, миелинизации нервных во-
локон. Компенсаторно-восстановительные, репаративные 
процессы, наиболее интенсивно выражены у пациентов 
раннего возраста, что свидетельствует о высокой пластич-
ности детского мозга [5].Представленные результаты на-
шего исследования подтверждают эту точку зрения. 

Результаты исследования свидетельствуют о том, что 
эти методы реабилитации патогенетически обоснованы, 
эффективны и безопасны в применении у детей. Приме-
нение сочетания этих методов у данной категории боль-
ных приводит к улучшению двигательной функции, речи, 
эмоционального статуса, сокращает время достижения 
цели реабилитации.
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низован уход за ребенком и его вскармливание в первый 
месяц жизни зависит его здоровье, развитие и самочув-
ствие в дальнейшем. Вот почему патронажу на дому уде-
ляется такое большое значение.

Материалы и методы
Патронаж новорожденного – обязательное мероприя-

тие, через которое проходят младенцы и их мамы. Это 
важная процедура, к которой нельзя относиться формаль-
но, ее простота и доступность нисколько не умаляют эф-
фективности и положительной отдачи от процесса. Только 
профессионально грамотные участковые медицинские 
сестры в обстановке доброжелательности и корректности 
могут добиться необходимого результата. От того, как 
пройдет установка контакта между мамой и медицинской 
сестрой, а также остальными членами семьи, будет зави-
сеть эффективность проведенных мероприятий.

В своей работе мы руководствуемся Приказом Департа-
мента здравоохранения города Москвы от 27 декабря 2017 
г. № 948 «Об утверждении методических рекомендаций по 
проведению патронажа детей первого месяца жизни на 
дому».

Патронажное наблюдение осуществляется бесплатно и 
распространяется на всех новорожденных детей, если ро-
дители являются гражданами Российской Федерации, 
независимо от наличия у них постоянной регистрации и 
полиса медицинского страхования, а также детей ино-
странных граждан, но имеющих полис ОМС. Патронаж 
проводится к детям в возрасте от 0 до 28 дней жизни. За-
дачей патронажа является оценка физического состояния 
новорожденного ребенка, а также оценка и анализ усло-
вий, в которых будет протекать жизнь малыша. Патронаж 
несет также просветительскую функцию и предназначен в 
помощь родителям в первые недели жизни малыша в ор-
ганизации вскармливания, ухода, а также помогает осве-
тить организационные вопросы прикрепления к меди-
цинскому учреждению и получению детского питания на 
молочно – раздаточных пунктах.

Буравцова О.В.

РОЛЬ ПАТРОНАЖА МЕДИЦИНСКОЙ СЕСТРЫ  
В ПРОФИЛАКТИКЕ ЗАБОЛЕВАНИЙ У ДЕТЕЙ  
ПЕРВОГО МЕСЯЦА ЖИЗНИ

ГБУЗ «Научно-практический центр специализированной медицинской помощи детям  
имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здравоохранения города Москвы»,  
Консультативно-диагностический центр (филиал №2), Россия, Москва,ул. Авиаторов , 38.

Введение
Одним из этапов амбулаторно-поликлинической помо-

щи является оказание первичной  медико-санитарной 
помощи детям. Наш Консультативно-диагностический 
центр полностью реализовывает все мероприятия в рам-
ках «Московского стандарта детской поликлиники».

Наше учреждение находится в западном администра-
тивном округе городаМосквы, район Солнцево. В связи с 
интенсивным развитием района с каждым годом увеличи-
вается зона обслуживания, соответственно увеличивается 
и численность прикрепленного детского населения. На 
01.01.2023 года мы обслуживаем 29 педиатрических участ-
ков, а это 26575 детей. Консультативно-диагностический 
центр является одним из крупнейших московских детских 
лечебных учреждений  по прикрепленному детскому 
населению.

В современных условиях выписка новорожденных детей 
производится на ранних сроках, что накладывает боль-
шую ответственность на медицинских работников, на-
блюдающих за детьми на дому.

Патронаж новорожденного – комплекс мероприятий, 
осуществляемых на дому участковыми врачом-педиатром 
и медицинской сестрой в целях профилактики, лечения и 
консультирования. 

Цель
Целью проведения патронажа детей первого месяца 

жизни на дому является своевременная диагностика пато-
логических состояний и предотвращение их развития, 
динамическое наблюдение за состоянием ребёнка, опре-
деление плана дальнейшего наблюдения, лечебных и 
профилактических мероприятий, проведение санитар-
но-просветительской работы, направленной на мотива-
цию естественного вскармливания, разработка рекомен-
даций по уходу.

Маме нужно знать анатомо-физиологические особенно-
сти организма новорожденных детей, как ухаживать за 
младенцем, чтобы этот этап для него прошёл легко и без 
последствий. От того насколько правильным будет орга-
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На основании вышеуказанного приказа № 948 первый 
патронаж к младенцу после выписки осуществляет меди-
цинская сестра, а не врач – педиатр, как было ранее. Это, 
безусловно, повышает роль медицинской сестры, накла-
дывает на нее определенную ответственность и дает воз-
можность реализовать все свои компетенции.

Результаты
При проведении патронажа детям первого месяца жиз-

ни медицинские сестры уделяют особое внимание про-
филактике заболеваний, передающихся воздушно-ка-
пельным путем. В первый месяц организм ребенка слабо 
сопротивляется условно-патогенным и гноеродным бак-
териям. Иногда даже небольшого очага достаточно, что-
бы процесс перерос в генерализованную форму- сепсис. 
Причиной  такого распространения инфекций в орга-
низме новорожденного-несовершенство системы фаго-
цитоза. Учитывая высокую чувствительность новоро-
жденного к респираторным вирусам особое внимание 
медицинскими сестрами уделяется профилактике сезон-
ного распространения ОРВИ и гриппа, новой коронави-
русной инфекции Сovid-19, чтобы избежать опасного 
осложнения – пневмонии. Поэтому при проведении па-
тронажа медицинские сестры  большое значение уделяют 
разъяснению важности соблюдения санитарно-гигиени-
ческих правил, режима дня, поддержке грудного 
вскармливания.

Иммунная система ребенка в период новорожденности, 
а именно первые 28 дней жизни, находится в состоянии 
физиологического угнетения, т. е. она не способна полно-
ценно выполнять свои функции и риск возникновения 
инфекционных заболеваний достаточно велик. Повышен-
ная проницаемость естественных анатомических барьеров 
(кожи и слизистых) увеличивает риск возникновения ви-
русных или бактериальных инфекций. Защитные свойства 
вырабатываемого интерферона невысоки, защитные ан-
титела- секреторные иммуноглобулины, а у новорожден-
ных отсутствуют и появляются только на втором месяце 
жизни. У новорожденных не остается иммунологической 
памяти после перенесенных инфекций. Поэтому основ-
ную защиту дети первого месяца жизни получают через 
грудное молоко. Кроме питательной функции грудное 
молоко поставляет так необходимые на первом месяце 
жизни иммунологические факторы:

- секреторный иммуноглобулин А, защищающий слизи-
стую оболочку желудочно-кишечного тракта от бактерий 
и вирусов;

- лизоцим,способствующий росту нормальной микро-
флоры кишечника;

- лактоферрин, обладающий противобактериальными, 
противовирусными и противогрибковыми свойствами;

- иммунные клетки (макрофаги,нейтрофилы, лимфоци-
ты), которые обеспечивают защиту от патогенных микро-
организмов  [6,7].

Одной из главных задач проведения патронажа на дому 
и является мотивация естественного вскармливания. Его 
роль в жизни ребенка бесценна. Очень важно в обстанов-

ке комфорта рассказать маме о значении грудного вскарм-
ливания, подчеркнуть уникальность его состава. Нужно 
помнить,что самочувствие ребенка в первую очередь за-
висит от мамы, успокоить  ее, необходимо оказать психо-
логическую поддержку.  Однако огромную роль в общей 
атмосфере семьи играю все ее члены. Задача медицинской 
сестры для достижения необходимого результата исполь-
зовать все возможные ресурсы, в том числе помощь и 
поддержку близких.

Еще одно важное направление,которому уделяется осо-
бое внимание при проведении патронажа к детям первого 
месяца жизни- это профилактика гнойно-септических 
заболеваний кожи и слизистых. К этой группе относятся 
гнойничковые сыпи, омфалит, флегмона,пузырчатка но-
ворожденных, дакриоцистит, вызываемые стафилококка-
ми, стрептококками, клебсиеллой, кишечной палочкой.

Везикулопустулёз – поверхностное гнойное поражение 
кожи новорожденных инфекционного генеза, процесс 
локализуется в устье потовых желез. Характерные эпидер-
мальные симптомы – везикулы и пустулы с просяное 
зерно или горошину, локализуются на коже головы, шеи, 
груди, на спине, в области ягодиц. Кожа младенца очень 
нежная, легко подвергается нарушению целостности. Воз-
никновению заболевания способствуют иммунологиче-
ская недостаточность, перегревание, повышенная потли-
вость. Вот почему при проведении первичного патронажа 
важно акцентировать внимание мамы на качественный 
уход за новорожденным, соблюдением температурного 
режима в помещении, где находится ребёнок  [1,2].Эпиде-
мическая пузырчатка новорожденных – это высококонта-
гиозное стафилококковое поражение кожи новорожден-
ных. Характерно появление разнообразной сыпи-пузыри, 
гнойники, эрозии, наслоение серозно-гнойных корок на 
туловище, конечностях, в крупных складках. Может рас-
пространяться на слизистые рта, носа,глаз,гениталий. 
Может сопровождаться повышением температуры, диаре-
ей, реактивными изменениями в клиническом анализе 
крови  и мочи.

Эксофолиативный дерматит (болезнь Риттера) – тяже-
лая форма эпидемической пузырчатки новорожденных, её 
контагиозность велика. Характеризуется покраснением 
кожи со множественными пузырями, обширными эрозив-
ными поверхностями, напоминающими ожог. Подобно 
пузырчатке новорожденных заболевание развивается на 
1-2 неделе жизни. Состояние ребенка резко нарушено, 
плохо сосет, заметно теряет в весе. Отмечается подъем 
температуры до 40°С, диарея, астенизация. Заболевание 
требует стационарного лечения [3,5].

Мокнутие пупка – одна из самых распространенных 
проблем у новорожденных. Причинами могут быть забо-
левания пупочной ранки, кожных покровов. Важным 
предрасполагающим фактором называют недостаточную 
гигиену младенца, поскольку загрязнение ранки мочой и 
каловыми массами провоцирует воспаление и мокнутие. 
Учитывая незрелость барьерных функций кожи, чаще 
всего омфалит может развиваться у недоношенных 
детей[4].
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Омфалит- бактериальное воспаление дна пупочной ран-
ки, пупочного кольца, подкожно-жировой клетчатки во-
круг пупочного кольца, пупочных сосудов.

Симптомы: клинические проявления возникают через 
10-14 дней после  рождения. Появляется прозрачное или 
мутное отделяемое  из пупка, отмечается покраснение, 
уплотнение и отечность кожи вокруг пупка, замедляется 
заживление пупочной ранки. Аппетит может быть сохра-
нен при неосложненных случаях, признаки интоксикации 
могут отсутствовать. Если присоединяется бактериальная 
инфекция, выделения становятся гнойными, приобрета-
ют неприятный запах, объем увеличивается. Пупочное 
кольцо уплотняется и увеличивается в размерах, появля-
ется «симптом тюбика». Ребенок плохо сосёт, срыгивает, 
плохо набирает вес. Серьезными осложнениями омфалита 
являются флегмона, гангрена пупка и сепсис, которые 
требуют незамедлительной госпитализации [3,4,5].

Заключение
Патронаж помогает на первом этапе родителям и ре-

бенку адаптироваться к новым условия жизни под при-
смотром специалистов. Благодаря патронажу, даже в 
неопытных родителей вселяется уверенность в собствен-
ных силах, что помогает заботиться о новом человеке 
максимально правильно,принимая грамотные решения,-

полностью осознавая ответственность за новую жизнь. 
Высокий профессионализм участковых медицинских се-
стёр позволяет предоставить полезную услугу высокого 
качества. Исходя из новых требований наши участковые 
медицинские сестры регулярно проходят обучение, по-
зволяющее повысить свой профессиональный уровень. 
Участвуют  в проведении конференций и вебинаров, 
позволяющих получать информацию о современных на-
правлениях в педиатрии. В нашем коллективе принята 
система наставничества, ведь весь опыт работы с населе-
нием нужно передавать молодым специалистам для до-
стижения высоких результатов в своей работе, в том 
числе и в проведении патронажа новорожденных на 
дому. Благодаря своевременной и грамотной консульта-
ции есть возможность избежать проблем, возникающих 
при некомпетентном уходе за ребенком, предупредить 
возникновение гнойно-септической инфекции у новоро-
жденных, а также предупредить распространение респи-
раторно-вирусных заболеваний среди детей первого ме-
сяца жизни.Проводимая медицинскими сестрами 
огромная просветительская работа среди населения по-
зволяет нам уверенно говорить о том, что ежегодно рас-
тет количество  детей, находящихся на грудном вскарм-
ливании. Для этого и был разработан универсальный 
алгоритм проведения патронажа.
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Сердечно-сосудистые заболевания являются одной из 
наиболее актуальных проблем современного здравоохране-
ния во всем мире. В аспекте здоровья детского населенияо-
собенно важное значение имеют врожденные пороки 
сердца, учитывая их негативный вклад в структуру младен-
ческой смертности. Смертность от врожденных пороков 
развития плода занимает первое место в структуре младен-
ческой смертности.В свою очередь доля смертей от 
врожденных пороков сердца в структуре смертности от 
всех пороков развития составляет до 42 %[1].

Учитывая специфику оказания помощи детям с врожден-
ными пороками сердца, а именно постулат «Болеет не 
сердце, а болеет ребенок», оптимальной базой для детского 
кардиохирургического отделения является многопрофиль-
ный детский стационар. В тоже время расположение кар-
диохирургического отделения вне крупного центра сердеч-
но-сосудистой хирургии накладывает определенные 
обязательства по формированию структуры подразделения 
и выстраиванию оптимальной и бесперебойной работы.По 
сути отделение детской кардиохирургии представляет со-
бой специализированный «мини центр» внутри многопро-
фильной больницы и включает в себя ряд подразделений, 
кабинетов и лабораторий. Оказание помощи детямс 
врожденными пороками сердца начинается с диагностики 
и не заканчивается хирургическим лечением, так как все 
дети с врожденными пороками сердца нуждаются в даль-
нейшем длительном катамнестическом наблюдении, а ряд 
детей в этапной коррекции или повторной операции в 
будущем[2].

Отделение экстренной кардиохирургии и интервенцион-
ной кардиологии Морозовской детской городской клини-
ческой больницы имеет сложную структуру и занимает 
значительную площадь на территории корпуса. Отделение 
включает в себя следующие подразделения и группы:

- Диагностическая служба (кабинет неинвазивной диа-
гностики врожденных пороков сердца,кабинет первичной 
диагностики и катамнеза, находящихся в функциональном 
подчинение и курируемые сотрудниками отделения)

- Коечный фонд по профилю сердечно-сосудистая хи-
рургия – 15 коек

- Коечный фонд по профилю детская кардиология- 15 
коек

- Блок реанимации и интенсивной терапии - 6 коек
- Лабораторный кабинет для экспресс-диагностики
- Кардиохирургическая операционная для выполнения 

открытых хирургических вмешательств на сердце
- Кабинет рентгенхирургических методов диагностики и 

лечения
- Кабинет хирургического лечения нарушения ритма 

сердца
- Кабинет пренатальной диагностики врожденных поро-

ков сердца
Общий штат отделения составляет 65 человек, из кото-

рых 27 врачей, 25 медицинских сестер, 13 – немедицин-
ский персонал.

В задачи старшей медицинской сестры входит большой 
объем работ  по обеспечению бесперебойной работы всего 
коллектива, соблюдению всех правил санитарно - эпиде-
миологического режима,ведение медицинской документа-
ции,  контроль за материально-техническим снабжением 
всех подразделений, необходимыми расходными материа-
лами, лекарственными препаратами и обеспечение взаимо-
действия между всеми участниками лечебного процесса. 
Материально-техническое снабжение является одной из 
наиболее сложных задач, так как оказание помощи детям с 
патологией сердечно-сосудистой системы и наличие вну-
три отделения кардиохирургической, рентгенхирургиче-
ской, аритмологической, реанимационной и кардиологи-
ческой служб требуют огромного количества расходных 
материалов, в свою очередь каждый из которых имеет до-
статочно широкий размерный ряд. Для примера – расход-
ные материалы для обеспечения годовой потребности 
оказания высокотехнологичной медицинской помощи 
включает в себя около 350 позиций общим количеством 
более 2000 изделий. Задачи старшей медицинской сестры, 
помимо контроля за своевременным поступлением расход-
ных материалов на медицинский склад входит обязанность 
по пополнению ежедневных запасов на базе отделения для 
обеспечения непрерывности хирургического, кардиологи-
ческого и реанимационного процессов. Важным аспектом 

Виленкина М.В.

ДЕТСКАЯ КАРДИОХИРУРГИЯ  
В МНОГОПРОФИЛЬНОМ СТАЦИОНАРЕ.  
РОЛЬ СТАРШЕЙ МЕДИЦИНСКОЙ СЕСТРЫ  
В КОМАНДНОЙ РАБОТЕ

Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы «Морозовская детская город-
ская клиническая больницаДепартамента здравоохранения города Москвы», Россия
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является контроль за списанием использованных материа-
лов на каждого пациента в соответствии с источником 
финансирования медицинской услуги.

С чего начинается день старшей медицинской сестры 
кардиохирургического отделения?

Степень ответственности подталкивает к желанию забла-
говременно приходить на рабочее место, чтобы до начала 
рабочего времени успеть пообщаться с дежурной сменой 
медицинских сестер, для ознакомления с прошедшим де-
журством и текущими проблемами. Рабочий день начина-
ется с общего врачебного и сестринского обхода пациентов 
находящихся в отделении реанимации кардиохирургии. 
Старшая медицинская сестра на основании решения заве-
дующего отделением,операционной бригады и врачей ане-
стезиологов-реаниматологов, определяет план сестринско-
го ухода за пациентом, а так же проводит распределение 
пациентов между медицинскими сестрами, в зависимости 
от тяжести состояния ребенка, проводимых ему процедур и 
опытности медицинских сестер. Блок интенсивной тера-
пии является одной из наиболее ответственных отраслей 
внутри отделения,составляет большую нагрузку по контро-
лю за своевременным обеспечением лекарственными пре-
паратами и расходными материалами. В своей практике мы 
постарались максимально оптимизировать хранение всех 
расходных материалов и лекарственных препаратов для 
быстрого доступа к ним медицинских сестер и врачей, осо-
бенно в случае экстренной необходимости. В двух палатах 
блока интенсивной терапии,рассчитанных каждая на 3 
койки имеются медицинские шкафы в которых находятся 
только предметы первой необходимости.Ежедневный кон-
троль за своевременным пополнением израсходованных за 
время дежурства материалов и лекарств, являются обязан-
ностью палатной медицинской сестры,заступившей на 
смену и контролируется старшей медицинской сестрой. 
Для обеспечения свободного пространства в реанимацион-
ных палатах и в тоже время быстрому доступу к необходи-
мым расходным материалам, в коридоре между двумя зала-
ми установлен стеллаж с подписанными выдвижными 
ящиками. Основная часть расходных материалов,растворов 
и перевязочных средств хранятся в трех складских 
комнатах.

Также на базе блока интенсивной терапии расположена 
экспресс лаборатория, требующая помимо контроля за 
обслуживанием оборудования, постоянное пополнение 
необходимыми реактивами.

Следуя по дальнейшему пути рабочего дня мы перемеща-
емся в отделение кардиологии, где проходит ежедневная 
конференция, начинающаяся с доклада дежурной бригады 
медицинских сестер о состоянии всех пациентов отделе-
ния, которую проводят заведующий отделением и старшая 
медицинская сестра. Далее проходит доклад хирургов о 
выполненных накануне операциях, и затем кардиологи 
докладывают о запланированных на текущий день опера-
циях. В задачи старшей медицинской сестры входит под-
робная запись операционного плана для обеспечения бри-
гады всеми необходимыми расходными материалами и 
лекарственными препаратами.Последующая текущая рабо-
та старшей медицинской сестры состоит из:

- составление графиков и табелей учета рабочего време-
ни сотрудников подразделений; 

- оформление установленной документации выписывае-
мых больных для отдела статистики;

- получение и выдача расходных материалов и лекар-
ственных препаратов; 

- совместный обход отделений с дежурной бригадой;
- контроль трудовой дисциплины и  работы медицинско-

го персонала, выполнение медицинскими сёстрами назна-
чений врача и гигиенического ухода за больными;

- контроль санитарного состояния палат и служебных 
помещений, соблюдение санитарно-эпидемиологического 
режима в отделении;

- ведение отчетной документации (списание расходных и 
лекарственных препаратов, заполнение журналов);

- проведение учебных мероприятий с медицинскими 
сестрами.

Заключение
Резюмируя вышесказанное, хотим отметить, что роль стар-

шей медицинской сестры в отделении хирургии врожденных 
пороков сердца требует помимо контроля за работой  сред-
него медицинского и немедицинского персонала отделения, 
также глубокие знания в специфике оказания помощи детям 
с патологией сердечно-сосудистой системы и особенности 
анатомии пороков и характер выполняемых хирургических 
вмешательств, обеспечение четкого и слаженного взаимо-
действия между всеми участниками команды является пре-
диктором успешного лечения ребенка. Наше стремление – 
объединение всех членов команды в единый сплоченный 
коллектив,посвятивший свою жизнь служению такой благо-
родной профессии как медицина.
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ды, спасают больного и его семью от паники, депрессии, 
ощущения обреченности» (Дурнов Л.А., 2004).

Материалы и методы.
Дети всех возрастных категорий госпитализируются в 

Государственное бюджетное учреждение здравоохране-
ния города Москвы «Научно-практический центр специ-
ализированной медицинской помощи детям имени В.Ф. 
Войно-Ясенецкого Департамента здравоохранения горо-
да Москвы» совместно с родителями, поскольку имеют 
статус «ребенок-инвалид». Дети получают персонифици-
рованное лечение на всех этапах специальной противоо-
пухолевой терапии. Основную роль в оказании помощи 
врачу в лечении и уходе за детьми с онкологическими 
заболеваниями играет квалифицированная медицинская 
сестра с большим опытом работы. Работа медицинских 
сестер строится на основании действующих норматив-
ных документов и утвержденной должностной 
инструкцией.

Медицинская сестра выполняет множество важных вза-
имосвязанных функций от введения лекарственных пре-
паратов до объяснения сложных медицинских тем. Как и 
все медицинские сотрудники, медицинские сестры рабо-
тают совместно с другими членами команды, осуществля-
ющей лечение и уход за пациентом. Медицинские сестры 
обычно работают посменно, по 24 часа; при этом они 
общаются друг с другом и обмениваются информацией, 
чтобы обеспечивать непрерывность ухода за пациентом 
при переходе от одной смены к другой.

Это позволяет осуществлять комплексный и разносто-
ронний уход. Они оказывают психологическую и психо-
социальную помощь пациентам и родителям, обуслов-
ленную тяжестью заболевания, длительностью лечения и 
реабилитации. К аспектам работы медицинской сестры 
отделения онкологии следует отнести универсальность, 

1Дорошенко Д.Э., 1Чистякова Е.В., 1Казерова Е.В., 1Петриченко А.В., 1Иванова Н.М., 1,2,3Шароев Т.А.

ПРОФИЛАКТИКА ОСЛОЖНЕНИЙ ПРИ ПРОВЕДЕНИИ  
ХИМИОТЕРАПИИ В ОТДЕЛЕНИИ  
ДЕТСКОЙ ОНКОЛОГИИ

1ГБУЗ «Научно-практический центр специализированной медицинской помощи детям  
имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здравоохранения города Москвы», Россия
2Кафедра педиатрии ФУВ ГБУЗ МО «Московский областной научно-исследовательский клинический 
институт им. М. Ф. Владимирского»
3Кафедра детской онкологии им. академика Л.А. Дурнова ФГБОУ ДПО «Российская Медицинская  
Академия Непрерывного Профессионального Образования» МЗ РФ

Актуальность: дети и подростки, получающие химиоте-
рапию, представляют собой сложную, отличную от взрос-
лых, категорию пациентов.

Цель: повышение эффективности ухода и профилакти-
ки осложнений у детей, получающих химиотерапию.

Материалы и методы: основную роль в оказании помо-
щи врачу играет квалифицированная медицинская сестра 
с большим опытом работы. Работа медицинских сестер 
строится на основании действующих нормативных доку-
ментов и утвержденной должностной инструкции.

Заключение: работа врача-онколога в ходе лечения раз-
личных онкологических заболеваний детей и подростков 
не представляется возможной без участия опытной меди-
цинской сестры.

Ключевые слова: дети и подростки, химиотерапия, со-
лидные опухоли, саркомы костей, уход, профилактика, 
медицинская сестра, детская онкология.

Введение. 
Ежегодно примерно 4,5 тыс. детей и подростков в Рос-

сии заболевают онкологическими болезнями. Это – не 
только медицинская, но и большая государственная про-
блема. Опухолевые заболевания часто требуют длительно-
го лечения и имеют непредсказуемый прогноз. Медицин-
ские сестры, участвующие в лечении онкологических 
больных, находятся в особых условиях, причем данное 
положение касается не только детей, но и взрослых. Ког-
да течение злокачественного процесса – сверхтяжелое, 
родственникам больного ребенка тоже требуются помощь 
и поддержка. От постовой медицинской сестры во многом 
зависят взаимоотношения родителей малыша с другим 
медицинским персоналом, их настроение, благоприятный 
фон во время обследования и лечения, психологическая 
атмосфера, которая окружает ребенка. «Именно медицин-
ские сестры нередко вносят в нее дух оптимизма и надеж-
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индивидуальный подход к пациентам, умение работать в 
команде, квалификация и опыт, позволяющие применять 
инновационные методики в процессе лечения и ухода. 
Участие медицинской сестры в лечении пациентов явля-
ется неотъемлемой частью лечебного процесса. Посколь-
ку, данная группа пациентов является специфической, 
медсестра должна обладать определенными навыками 
для манипуляций, ухода и профилактики, а также уметь 
быстро находить контакт с ребенком и его родителями. 
Появление в семье ребенка с онкологической патологий, 
приводит родителей в крайне нестабильное психическое 
состояние. Даже после консультации c врачом-онкологом 
родители пребывают в тяжелом психоэмоциональном 
состоянии, в этот момент огромную помощь врачу ока-
зывает медицинская сестра. Она помогает расположить к 
себе родителей, успокоить их, вызвать доверительное от-
ношение. Медицинская сестра много времени проводит у 
постели больного, она раньше, чем врач, может обнару-
жить новые симптомы, изменения в его состоянии. Не-
редко она выполняет манипуляции первой доврачебной 
помощи, особенно при возникновении острых 
кровотечений.

Медицинские сестры ухаживают за пациентами и забо-
тятся об удовлетворении повседневных потребностей. Это 
включает в себя:

•Проверку основных показателей жизнедеятельности
•Кормление пациента
•Подготовку пациентов к лечению или хирургической 

операции
•Проведение химиотерапии и введение других лекар-

ственных препаратов
•Оценку состояния и осмотр пациента
•Взятие крови и других жидкостей для лабораторных 

исследований
•Введение препаратов крови при переливании или по-

тере крови
•Гигиенический уход
Наши маленькие пациенты проходят за период лечения 

несколько этапов это и сложнейшая высокодозная хими-
отерапия, и оперативный этап лечения. И во все эти пе-
риоды с ними бок о бок идут медицинские сестры. Паци-
енты находятся с нами достаточно долгий промежуток 
времени. Мы проживаем с ними эту маленькую жизнь, 
отмечаем дни рождения, переходим из класса в класс и 
даже первую любовь, которая тоже бывает в наших сте-
нах. Дети в отличие от взрослых стараются получить мак-
симально эмоций от жизни, в короткие периоды между 
проводимым лечением.

Медицинская сестра должна быть хорошим психологом, 
который умеет успокоить и настроить родителей на необ-
ходимую, часто болезненную, манипуляцию. Немаловаж-
но отметить роль родителей в данном процессе. Присут-
ствие родителей, а особенно матери в кабинете во время 
манипуляции, дает свой положительный результат в ходе 
лечения. Медицинская сестра четко и доступно отвечает 
на все вопросы родителей в объеме своих компетенций. 
Медицинская сестра должна объяснить и показать роди-

телям, как правильно ухаживать за ребенком в предопера-
ционном и послеоперационном периоде, а также во время 
проведения химиотерапии.

Химиотерапия представляет собой лекарственное лече-
ние опухолей, предусматривающее использование с ле-
чебной целью лекарственных форм, тормозящих проли-
ферацию опухолевых клеток (разрастание путем деления) 
или повреждающих их.В онкологическом отделении 
дети, получают лечение по современным протоколам и 
оригинальным программам. Инфузионная терапия про-
водится, как правило, в большом объеме – до 3 л/кв.м 
поверхности тела и более и в течение длительного про-
межутка времени – до 5 суток непрерывной инфузии. 
Весь объем жидкости вводится через инфузоматы, пер-
фузоры, лекарственные помпы. Каждая медсестра в со-
вершенстве владеет данным медицинским оборудовани-
ем. В связи с большим объёмом проводимых инфузий 
медицинская сестра ведёт строгий учет в листе интен-
сивного наблюдения объемов введенной и выведенной 
жидкости.

Детям устанавливаются центральные венозные 
порт-системы, позволяющие проводить не только инфу-
зию препаратов в больших объемах с низким риском 
инфекционных осложнений, но и проводить реабилита-
ционные мероприятия и уход с комфортом для 
ребенка.

При проведении пациенту химиотерапии может раз-
виться ряд побочных эффектов, таких, как потеря волос, 
утомляемость, язвенный стоматит и заболевания ротовой 
полости, кожные проявления интоксикации, тошнота и 
рвота, потеря веса.

Все побочные эффекты химиопрепаратов можно услов-
но разделить на две группы:

1. Заметные для пациента: выпадение волос, тошнота, 
рвота, диарея, стоматит.

2. Часто не замечаемые пациентом, выявляются лабора-
торными анализами: нейтропения, анемия, 
тромбоцитопения.

Не замечаемые требуют внимания, так как если их во-
время не обнаружить и не скорректировать, это может 
привести, например, к кровоточивости, повышению тем-
пературы тела и утомляемости.

Восполнение потерь жидкости – обязательный элемент 
сопутствующей терапии диареи. В зависимости от степе-
ни тяжести диареи объем жидкости должен быть увели-
чен, также могут быть добавлены специальные солевые 
растворы.

Из диеты важно исключить блюда, которые могут усугу-
блять проявления диареи: молочные продукты и напитки, 
жирную, жареную и острую пищу. 

Рекомендуются:
•бананы
•рис отварной
•яблоки в виде пюре и соков
•тосты
При легкой диарее эти продукты способствуют уплотне-

нию стула.
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Для профилактики стоматита необходимо поддерживать 
гигиену полости рта, исключить травматизацию, избегать 
слишком горячих и слишком холодных, а также острых 
продуктов. Пользоваться мягкой зубной щеткой после 
каждого приема пищи. Также рекомендованы частые по-
лоскания ротовой полости неспиртовыми антисептиче-
скими растворами: при пробуждении и как минимум 4 
раза в сутки.

Для профилактики кожных проявлений рекомендуют 
химическое, термическое и механическое щажение кожи:

•избегать слишком горячей или слишком холодной 
воды

•использовать увлажняющие кремы
•носить удобную одежду и обувь
Необходимо следить за температурой тела, измерять ее 

дважды в сутки. При температуре выше 38 градусов необ-
ходимо связаться с лечащим врачом. 

Для каждого пациента программа ухода формируется 
индивидуально. Оптимальное количество медицинского 
персонала, научная организация труда и распределения 
рабочего времени позволила нам рационально и равно-
мерно распределить нагрузку на медицинских сестер.

Незначительные ошибки и, как следствие, воспалитель-
ные явления могут остановить лечебный процесс. 

Заключение
Отношения между пациентом и медперсоналом законо-

мерно отражается на результатах лечения. Личность меди-
цинской сестры, методы работы, умение общаться с ма-
ленькими пациентами и другие ее качества сами по себе 
могут оказывать на больного положительное влияние. 
Детская онкология имеет свои особенности, которые тре-
буют от медицинской сестры определенных знаний, высо-
кого профессионализма, способности творчески мыслить, 
сопереживать, оказывать максимальную помощь больному 
ребенку и сотрудничать с его родственниками. Работа ме-
дицинской сестры в детском онкологическом отделении 
необычайно трудна, но она не должна терять веру, терпе-
ние и мужество в борьбе за жизнь ребенка. Необходимо 
использовать любой, даже самый маленький шанс. Источ-
ником силы в этой работе являются обнадеживающие 
успехи в лечении злокачественных новообразований у де-
тей, достигнутые в последние годы.

«Медсестра – это ноги безногого, глаза ослепшего, опо-
ра ребенку, источник знаний и уверенности для молодой 
матери, уста тех, кто слишком слаб или погружен в себя, 
чтобы говорить» – эти слова Вирджинии Хендерсон мож-
но считать классической метафорой, выразившей миссию, 
призвание медицинской сестры.
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Цель
Повышение качества правильного ухода за детьми с га-

стростомой, как профилактика осложнений; обучение за-
конных представителей элементам ухода за гастростомой 
на госпитальном этапе.

Материалы и методы: в исследование включены 3 паци-
ента, которым в результате комиссионного обследования 
при основном диагнозе было принято решение установки 
гастростомы. Основную роль в осуществлении правиль-
ного ухода за поставленной гастростомой играют квали-
фицированные медицинские сестры с большим опытом 
работы. Работа медицинского персонала строится на ос-
новании утвержденной должностной инструкцией, а так-
же действующих нормативных документов.

Результаты: осложнений при правильном уходе за га-
стростомой у детей не отмечалось. Благодаря ее установке 
проводилось правильное, дозированное питание, а также 
отмечалось улучшение общего состояния у всех пациен-
тов. У больных, перенесших постановку гастростомы, на-
блюдалась нормализация сна, бодрствования. 

Заключение: работа врача-хирурга, врача-гастроэнтеро-
лога в ходе постановки, наблюдения за гастростомой у 
детей невозможна без участия квалифицированной меди-
цинской сестры в оказании помощи ухода пациентам  на 
госпитальном этапе.

Введение 
В структуре заболеваемости детей в возрасте до 18 лет в 

Российской Федерации для постановки гастростомы пре-
обладают заболевания, при которых пациенты не способ-
ны питаться через ротовую полость, а гастростома обеспе-
чивает энтеральное питание. На первом месте в этой 
структуре преобладают злокачественные опухоли глотки, 
пищевода, средостения, желудка, а также дисфагия рото-
глоточная или пищеводная. За последнее десятилетие 
увеличилось количество детей на 20% с поражением нерв-
ной системы, у которых нарушен глотательный рефлекс 
(инсульт, миастении, органические поражения нервной 
системы). На 10% увеличилось количество детей в возрас-
те до одного года, характеризующееся тяжелой нутритив-
ной недостаточностью, особенно у пациентов с опухолями 
головы и шеи, что связано с анатомией опухоли[1]. Дети, 

которые госпитализируются совместно с родителями для 
постановки гастростомы в силу тяжести своего основного 
заболевания, имеют статус «ребенок-инвалид»[2]. В боль-
шинстве случаев согласно статье Федерального Закона 
«Об основах охраны здоровья граждан в Российской фе-
дерации» от 21.11.2011 № 323-ФЗ с согласия законных 
представителей и решением медицинского консилиума 
оформляется «паллиативный статус».[3]. Для определения 
паллиативного статуса существует четыре критерия: неиз-
лечимость заболевания, угроза жизни, сокращение жизни, 
тяжесть состояния.[4] Паллиативная помощь включает в 
себя поддержку семьи, а также полный уход за состояни-
ем ребенка с момента диагностирования болезни и про-
должается, несмотря на то, получает ли ребенок лечение 
или нет. [5]. 

Важным показателем здоровья можно считать функцио-
нальное состояние систем организма ребенка. Гастросто-
ма является способом доставки питания для пациентов. В 
силу тяжести основного заболевания при кормлении через 
рот имеется риск попадания пищи в легкие или удушье, а 
также при проблемах с глотательным рефлексом организм 
не получает необходимое количество витаминов и мине-
ралов, что приводит к ослаблению иммунитета и гипотро-
фии [6]. Для получения максимального эффекта ухода и 
профилактике осложнений при установке гастростомы 
участвует команда врачей, а также опытные, квалифици-
рованные медицинские сестры, что позволяет повысить 
качество жизни пациентов и качество оказываемой меди-
цинской помощи [7].

Материалы и методы
В исследование были включены 3 пациента, с установ-

ленной гастростомой в возрасте до одного года. ( Рис.1)
Всем детям перед оперативным вмешательством, были 

проведены консилиумы, в которых принимала участие 
команда врачей (невролог, анестезиолог, реаниматолог, 
хирург). Дети всех возрастных категорий госпитализиру-
ются в Государственное бюджетное учреждение здравоох-
ранения города Москвы «Научно-практический центр 
специализированной медицинской помощи детям имени 
В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здравоохранения 
города Москвы» и  получают комплексное консультиро-
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вание, лечение, наблюдение на всех этапах госпитализа-
ции. Основную роль в оказании ухода за гастростомой и 
профилактике осложнений играет квалифицированные 
медицинские сестры с опытом работы. Работа медицин-
ских сестер строится на основании действующих норма-
тивных документов и утвержденной должностной 
инструкцией

Медицинская сестра отделения оказывает круглосуточ-
ную квалифицированную помощь в уходе за гастросто-
мой и кормлении через нее. Также оказывает психологи-
ческую помощь родителям, обусловленную постановкой 
гастростомы. В своей работе медицинская сестра отделе-
ния использует индивидуальный подход к пациентам, 
квалификацию, опыт, позволяющие применять свои 
знания и умения на практике. Появление в семье ребен-
ка с установленной гастростомой, приводит родителей в 
эмоционально-подавленное психологическое состояние. 
Возникает у родителей страх ежедневного ухода за га-
стростомой, а самое главное кормление через нее. Меди-
цинская сестра помогает успокоить родителей, вызвать 
доверительное отношение и объясняет, показывает, как 
осуществлять уход и кормление через гастростому, на-
страивая их на предстоящие лечебные манипуляции 
(Рис.2)

Медицинская сестра должна следить за тем, чтобы труб-
ка не выпала, особенно в первые дни после операции, 
когда еще не сформирован канал. После выполненной по 
любой методике гастростомии в течение первых суток 
гастростомическая трубка держится открытой с целью 
контроля за эвакуационной функцией желудка. Конец 
гастростомической трубки для этого опускается в со-
суд-приёмник. Кормление через гастростому, как прави-
ло, начинают не ранее вторых суток после операции: од-
номоментно вводят в желудок до 100—150 мл жидкого 
энтерального питания каждые 2—3 часа. К 5–7-м суткам 
объём вводимой жидкой или кашицеобразной пищи уве-
личивают до 400–500 мл с кратностью введения 4–5 раз в 
сутки.

Кормление с помощью помп (энтероматов, шприцевых 
насосов) проводится по перечисленным выше правилам.

Кормление любым способом должно длиться не менее 
15–20 минут, это физиологично и является профилакти-
кой заброса содержимого желудка в пищевод и лёгкие. Ни 
в коем случае медицинская сестра не оставляет ребёнка 
без внимания во время кормления, слушает его и разгова-
ривает с ним. Если во время кормления появляются ка-
шель или абдоминальный дискомфорт — необходимо 
остановить кормление и сообщить врачу. Поскольку уста-
новка гастростомы является необходимым, трудным, не-
знакомым этапом в жизни родителей таких пациентов, то 
медицинская сестра должна обладать состраданием, 
стрессоустойчивостью. Она должна выполнять свою рабо-
ту так, чтобы у родителей не осталось невыясненных во-
просов перед выпиской из стационара. Немаловажную 
роль должны иметь и  родители в данном процессе. Они 
должны не бояться проводить те же манипуляции, что и 
медицинская сестра под ее наблюдением. Родители могут 
задавать интересующие их вопросы по уходу за гастросто-
мой и кормлением через нее, а медицинская сестра долж-
на ответить на все вопросы родителей в объеме своей 
должностной инструкции и своих знаний. Медсестра 
должна объяснить и показать родителям, как правильно 
ухаживать за гастростомой. Ежедневно промывать  кожу 
вокруг стомы (гастростомического отверстия) и под 
устройством внешней фиксации, либо крышку трубки 
(если это низкопрофильная гастростома) теплой водой с 
мылом. Можно также принимать обычную ванну, но но-
вую трубку нельзя погружать в воду в течение трех недель 
после операции. После проведения гигиенических проце-
дур ребенку необходимо убедиться, что область вокруг 
стомы тщательно высушена. Не присыпать её тальковой 
пудрой. По назначению врача помимо обработки водой с 
мылом можно использовать раствор бесспиртового анти-
септика (например, мирамистин, октинесепт, пр.).Чтобы 
предотвратить закупорку, гастростомическую трубку сле-
дует промывать водой до и после каждого кормления и 
введения лекарств. Промывать трубку водой болюсно в 
количестве как минимум 20-40 мл (если нет ограничения 
приема жидкости, у новорожденных – 10 мл).После пол-
ного формирования стомы, каждый день поворачивать 

Рис. 1. Установленная гастростома пациенту отделения 
в возрасте 9 мес

Рис. 2. Кормление пациента отделения 
через гастростому
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гастростомическую трубку на 360 градусов, чтобы избе-
жать нарастания грануляционной ткани вокруг стомы. 
Для каждого пациента индивидуальный подход. 

Если у медицинской сестры будет отсутствовать необхо-
димая  квалификация, то возникнет много проблем: от 
возникших нежелательных осложнений вследствие отсут-
ствия должного ухода за гастростомой до постоянного 
беспокойства родителей и  пациентов, Именно в это вре-
мя важно осуществлять квалифицированный уход за га-
стростомой. Обязательно медицинская сестра расскажет, 
как проводить гигиенические мероприятия таким пациен-
там и ответит на все вопросы родителей. В нашем центре 
оказывают высококвалифицированную медицинскую по-
мощь специалисты разных медицинских специальностей, 
а также добрые, отзывчивые квалифицированные меди-
цинские сестры.

Результаты
После установки гастростомы организм ребенка полу-

чает необходимое количество питания с сбалансирован-
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ным количеством витаминов и минералов по установлен-
ному режиму, что приводит к нарастанию мышечной 
массы, развитию органов и систем, установки режима сна 
и бодрствования. Эти моменты в свою очередь приводят к 
психологическому спокойствию родителей.

Заключение
Применение гастростомы позволяет обеспечить потреб-

ность ребенка в питании, в применении лекарственных 
средств при отсутствии глотательного рефлекса. Развитие 
осложнений напрямую зависит от соблюдения родителя-
ми всех рекомендаций по уходу, а успех лечения осложне-
ний – от своевременного обращения за помощью и вы-
полнением всех назначений врача. Отсутствие осложнений 
при уходе за гастростомой – это результат квалифициро-
ванной работы медицинского персонала и родителей. 
Родители нуждаются в регулярном обучении и контроле, 
т.к. при нахождении на дому ежедневный уход за гастро-
стомой, кормление и введение лекарств, прочие манипу-
ляции ложатся на плечи семьи. 
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ния был расчет индекса мочеточникового транзита мочи 
(МТМ). Данный индекс отражает разницу между количе-
ством радиафармпрепарата, покинувшего мочеточник на 
уровне нижней трети радиофармпрепарата, и количеством 
препарата, прошедшего через верхнюю треть мочеточника 
(вход), выраженный в условных единицах. При сохранной 
транзитной функции мочеточника (контрольная группа) 
показатели МТМ были близки к нулю, при наличии об-
струкции – отрицательные значения.

Результаты
На основании 30 проведенных исследований нами выяв-

лена стойкая тенденция к снижению скорости прохожде-
ния мочи по мочеточнику у детей с обструктивными уро-
патиями пузырно-мочеточникового сегмента: при 
обструктивном мегауретере – в первые минуты исследова-
ния и преимущественно в нижней трети мочеточника, при 
рефлюксирующем мегауретере – во второй половине ис-
следования, что связано с сочетанной патологией пузыр-
но-мочеточникового сегмента (нарушение запирательной 
и эвакуаторной функций).

Заключение
Предложенный алгоритм обследования пациентов с об-

структивными уропатиями позволяет объективно оцени-
вать наличие и выраженность обструкции в пред- и посто-
перационном периоде, опираясь на результаты 
радионуклидной оценки функциональной уродинамики, 
выраженные в виде индекса мочеточникового транзита 
мочи (МТМ). 

1Буркин А.Г., 2Яцык С.П., 3Фомин Д.К.

ОЦЕНКА ТРАНСПОРТА МОЧИ ПО МОЧЕТОЧНИКУ  
С ИСПОЛЬЗОВАНИЕМ РАДИОНУКЛИДНЫХ  
МЕТОДОВ ИССЛЕДОВАНИЯ

1 ГБУЗ «Детская городская клиническая больница имени З.А. Башляевой ДЗМ» 
2 ФГАУ «Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей»
3 ФГБУ «Российский научный центр рентгенорадиологии» Минздрава России

Актуальность
Основной целью лечения обструктивных уропатий у де-

тей является восстановление нормальной уродинамики. 
Методики, применяемые для оценки степени нарушения 
пассажа мочи по мочеточникам в до– и послеоперацион-
ном периоде, основаны на визуальной оценке специали-
стом выраженности супрастенотической диллатации моче-
вых путей без оценки их функционального состояния, то 
есть способности проводить мочу. Данный недостаток ме-
тодик, являющихся сегодня «золотым стандартом» диагно-
стики, диктует необходимость разработки методики, по-
зволяющей оценивать состояние верхних мочевых путей, 
опираясь на функциональную уродинамику.

Цель исследования
На основе изучения уродинамики с помощью радиону-

клидного метода количественно оценить транспорт мочи 
по мочеточникам у детей с обструктивными уропатиями.

Пациенты и методы
В исследуемую группу было включено 30 детей с органи-

ческой и функциональной обструкцией пузырно-мочеточ-
никового сегмента, контрольная группа состояла из 10 па-
циентов. Всем пациентам была проведена оценка 
активности течения микробно-воспалительного процесса 
(по данным лабораторного обследования) и уродинамики 
по данным сонографического и рентгенологических мето-
дов исследования. Функциональная способность мочеточ-
ников к транспорту мочи оценивалась в ходе динамической 
нефросцинтиграфии. Особенностью протокола исследова-
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Цель исследования
Оценить подход и методики эндовидеохирургических 

методов лечения у детей с диагнозом дивертикул мочевого 
пузыря.

Введение
Дивертикулы мочевого пузыря представляют собой вы-

пячивания уротелия и слизистой оболочки мочевого пу-
зыря через мышечные волокна стенки мочевого пузыря 
(musculis propria), в результате чего образуется тонкостен-
ная структура, сообщающаяся с просветом мочевого пу-
зыря и плохо опорожняющаяся при мочеиспускании. Как 
правило, дивертикул мочевого пузыря располагается на 
заднебоковой стенке. Частота встречаемости данного за-
болевания составляет 1,7% от всех пороков развития мо-
чевых путей. В педиатрии встречаются врожденные (пер-
вичные) дивертикулы, строение стенок  которых 
аналогично строению мочевого пузыря. При параурете-
ральных дивертикулах мочевого пузыря возможно форми-
рование обструктивной уропатии. Приобретенные (вто-
ричные) дивертикулы возникают при инфравезикальной 
обструкции или нейрогенной дисфункции мочевого пузы-
ря. По сравнению с взрослыми, у которых почти всегда 
присутствует сопутствующее нейрогенное расстройство 
мочевыводящих путей, в детском возрасте причиной 
врожденного дивертикула мочевого пузыря часто является 
слабость детрузора в месте уретеровезикального соустья. 

Материалы и методы
Впериод с 2020 по 2022 гг.в хирургическом отделении 

«НПЦ спец.мед.помощи детям ДЗМ» прошли обследование 
и оперативное лечение 5 пациентов, которым было выполне-
но хирургическое вмешательство в объеме резекция патоло-
гического образования. Троим пациентам произведена пнев-
мовезикоскопическая дивертикулэктомия и двоим 
пациентам – лапароскопическая дивертикулэктомия. Паци-
енты были направлены на обследование, в связи с инфекци-
ей мочевых путей и/или дизурическими явлениями. Обсле-
дование пациентов включало в себя: ультразвуковое 
исследование почек и мочевого пузыря, цистоуретрографию 
в позиции 3/4, окончательный диагноз был установлен после 
выполнения диагностической цистоскопии. У всех пациен-

тов с учетом клинических проявлений заболевания были 
выполнены оперативные вмешательства с применением ра-
дикальной, малоинвазивной эндовидеохирургии с резекцией 
дивертикула и ушиванием дефекта полого органа. В некото-
рых случаях потребовалось одномоментное выполнение ре-
имплантации мочеточника. Размеры дивертикулов в среднем 
составляли от 2 см в диаметре и более. В послеоперационном 
периоде проводилась стандартная терапия, включающая в 
себя антибактериальную, инфузионную и анальгетическую 
терапию. Среднее время операции составило 90 +20 минут. 
Среднее время пребывания в стационаре после операции – 5 
суток. Уретральный катетер был удален на 4-5сутки после 
операции. Выписка осуществлялась на 5–6 сутки после опе-
ративного лечения. 

Результаты
При амбулаторном наблюдении в течение 6–12 месяцев 

отмечена нормализация лабораторных показателей, купи-
рование дизурических симптомов. По данным контроль-
ных ультразвуковых исследований, данных за нарушения 
уродинамики верхних мочевых путей не обнаружено.

Вывод
Дивертикулэктомия с использованием эндовидеохирур-

гических методов лечения является безопасной и эффек-
тивной операцией и может рассматриваться как достойная 
альтернатива открытым методам операции. Выбор в поль-
зу лапароскопического или пневмовезикоскопического 
доступа зависел от размеров, локализации патологическо-
го образования, объема мочевого пузыря, а также возраста 
ребенка. Выполнение одномоментной реимпланатации и 
дивертикулэктомии зависело от анатомических особенно-
стей, а именно от наличия общей стенки дивертикула и 
мочеточника. 
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Введение
Реимплантация мочеточника при первичном обструк-

тивном мегауретере (ПОМ) является общепринятым ме-
тодом лечения, который позволяет сохранить функцию 
почек и устранить рецидивирующие инфекции мочевы-
водящих путей [1,2]. Суть его заключается в отсечении 
дистального отдела мочеточника от мочевого пузыря и 
создании цистоуретероанастомоза с формированием ан-
тирефлюксного подслизистого тоннеля [3,4]. 

В настоящее время используют различные виды хирур-
гических доступов, однако открытая реимплантация мо-
четочника с высоким показателем успеха (около 90%) 
остается золотым стандартом лечения ПОМ и является 
методом выбора при необходимости повторного вмеша-
тельства [2,3,4]. Лапароскопические и везикоскопические 
технологии требуют специального дорогостоящего обору-
дования и определенных навыков, поэтому не могут быть 
рекомендованы в качестве рутинных процедур [5,6,7,8]. 

Применение любого из перечисленных видов вмеша-
тельств не лишено вероятности возникновения послеопе-
рационных осложнений. Публикаций, посвященных ис-
следованию причин и способов их устранения в 
педиатрической практике, в настоящее время 
недостаточно.

Цель
Оценить эффективность открытой экстравезикальной, 

лапароскопической, пневмовезикоскопической реим-
плантации мочеточника при ПОМ у детей и проанализи-
ровать причины и методы коррекции осложнений, воз-
никших после проведенного хирургического лечения.

Материалы и методы
По поводу обструктивного мегауретера в период с 2018 

по 2022 гг. в ГБУЗ ДГКБ № 9 им. Г.Н. Сперанского ДЗМ 
проведена реимплантация мочеточника 32 пациентам (36 
мочеточников) с односторонним (n=28) и двусторонним 
(n=4) поражением. Возраст пациентов составил 1 мес. – 9 
лет (средний возраст 56±10 мес). В большинстве случаев 

(82%) была выполнена открытая экстравезикальная реим-
плантация по методике Barry. Пневмовезикоскопический 
доступ был использован при одностороннем ПОМ у 4 
пациентов (12%), лапароскопический – у 2 (6%).

Осложнения после проведенного лечения отмечены у 
четырех пациентов с односторонним мегауретером и у 
одного – с двусторонним, но с поражением одного из 
реимплантированных мочеточников (14%). У 2 больных в 
раннем послеоперационном периоде были отмечены ми-
кробная контаминация и обострение пиелонефрита (класс 
II по классификации хирургических осложнений Clavien-
Dindo [9]) (5,5%), у 1 пациента – пузырно-мочеточнико-
вый рефлюкс (ПМР) (класс IIIB) (3%) и в 2 случаях – 
рецидив обструкции (класс IIIB) (1 – в раннем 
послеоперационном периоде и 1 – через год после прове-
денного вмешательства) (5,5%). Кроме того, в клинике на 
лечении находилось 2 пациента, оперированных в других 
медицинских учреждениях, у одного из которых была 
диагностирована обструкция, у другого – ПМР через год 
после проведения первичных хирургических 
вмешательств.

Результаты
Послеоперационные осложнения в виде обострения 

пиелонефрита в результате бактериальной колонизации 
дренажа были купированы в течение 7-10 суток после 
пересмотра вида и дозы противомикробных препаратов, 
дополненных инфузионной терапией. Послеоперацион-
ный ПМР в одном случае потребовал повторной реим-
плантации (первичное вмешательство – лапароскопиче-
ская поперечная реимплантация мочеточника, 
проведенная в другой клинике, повторное – открытый 
экстравезикальный уретероцистоанастомоз), другому па-
циенту была выполнена эндопластика неоустья стабиль-
ным уроимплантом по методике double HIT.

Обструкция в раннем послеоперационном периоде воз-
никла у одного пациента на третьи сутки послеопераци-
онного периода, купирована установкой стента (извлечен 
через 14 суток, в отсроченном периоде нарушений уроди-
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намики не отмечено). Отсроченная обструкция в двух 
случаях была обусловлена избыточной длиной подслизи-
стого тоннеля. Одному больному потребовалась повтор-
ная реимплантация, а второму выполнено трансуретраль-
ное укорочение интрамуральной части мочеточника с 
помощью монополярного Hook-электрода.

Заключение
Реимплантация мочеточника при ПОМ является дока-

занным эффективным методом лечения с высоким пока-
зателем успешности (более 89%). Невысокий процент ос-

ложнений после проведенного оперативного лечения в 
нашей клинике не определялся выбором хирургического 
доступа. Создание подслизистого тоннеля адекватной 
длины, интраоперационная установка дренажа, интубиру-
ющего зону уретероцистоанастомоза, рациональная анти-
бактериальная терапия помогают избежать большинства 
осложнений. Однако в случае их возникновения, различ-
ные варианты коррекции в большинстве случаев приводят 
к восстановлению уродинамики, устранению клинико-ла-
бораторных проявлений вторичного пиелонефрита и по-
зволяют сохранить почечную функцию.
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Введение
Для улучшения качества жизни у пациентов, нуждаю-

щихся в энтеральном питании, в настоящее время широко 
используются гастростомические трубки, изготовленные 
из гипоаллергенных материалов и имеющие очень низких 
процент осложнений. Чрескожная эндоскопическая га-
стростома (ЧЭГ) является золотым стандартом при необ-
ходимости осуществления длительного (более четырех 
недель) энтерального зондового питания или декомпрес-
сии желудка. 

Энтеральное питание является предпочтительным спо-
собом в сравнении с парентеральным (более физиологич-
но, в несколько раз дешевле, не требует строгих стериль-
ных условий, снижая риск бактериальной транслокации и 
бактериемии) [3, 4]. 

Доступ к пищеварительному тракту пациента для энте-
рального питания возможен с сохранением анатомической 
целостности (использование назогастральных или назоэн-
теральных зондов) или с проведением специальных хирур-
гических вмешательств – наложением различных гастро-
стом [5, 6]. Назогастральные, назодуоденальные или 
назоеюнальные зонды могут применяться кратковременно 
– до 30 суток, так как при их длительном использовании 
повышается риск осложнений (пролежни пищевода, трахе-
опищеводные свищи, кровотечения, аспирационные пнев-
монии) [7]. 

Показаниями для ЧЭГ являются: умеренная и тяжелая 
степень недоедания у пациентов, которые находятся на 
зондовом питании в течение 3–4 недель; для обеспече-
ния питательной поддержки с целью удовлетворения 
метаболических потребностей у пациентов с неадекват-
ным пероральным приемом пищи, у пациентов с тя-
жёлым диабетом, тяжёлой деменцией и декомпрессия 
желудка [5, 6, 8, 9]. 

Цель исследования
Обобщение данных литературы и собственного опыта 

выполнения чрескожной эндоскопической гастростомии

Материал и методы
В ФГБУ ОБП с 2012 по 2021 г. ЧЭГ была выполнена у 

47 пациентов. В группе исследования было 29 мужчин (62 
%) и 18 женщин (38%), средний возраст составил 74 года.

Показаниями для установки ЧЭГ у этих пациентов яв-
лялись неврологические заболевания, повлекшие за со-
бою нарушения глотания (острое нарушение мозгового 
кровообращения); парез голосовых связок; анорексия; 
опухоль нижней трети пищевода с переходом на карди-
альный отдел и верхнюю треть желудка; опухоль глотки, 
невозможность полноценного самостоятельного питания. 

В ходе исследования применялась гастростомическая 
трубка фирм « NUTRICIA», «Kangaroo» и «COOK» (диа-
метр трубки – от 18 до 24 Fr). При установке применялась 
методика «на себя» (pull-through) по Gauderer-Ponsky.

Наложение гастростомы выполнялось двумя врачами: 
хирургом и эндоскопистом. Больному с целью достиже-
ния седативного эффекта внутривенно вводился Пропо-
фол. Первым этапом была проведена видеоэзофагогастро-
дуоденоскопия (для оценки состояния слизистой оболочки 
– наличие эрозивно-язвенных изменений в области нало-
жения гастростомы). При осмотре желудка, проводилась 
диафаноскопия передней брюшной стенки, в результате 
которой была выявлена и отмечена наиболее яркая точка, 
что соответствовало месту непосредственного прилежания 
передней стенки желудка к передней брюшной стенке. 
Далее был проведен второй тест – в отмеченном месте 
проводили пальпацию передней брюшной стенки под 
контролем эндоскопа, при которой в желудке должно 
определяли четко выраженное вдавление, образуемое 
пальцем. Затем передняя брюшная стенка обрабатывалась 
антисептическими растворами и обкладывалась стериль-
ным материалом, и приступали к следующему этапу – 
производили разрез кожи длиной 0,5–1,0 см. Под эндо-
скопическим контролем с помощью иглы с мандреном 
хирургом производилась пункция стенки желудка через 
кожу. Затем мандрен удалялся. Через иглу в желудок вво-
дилась петля-проводник, которая захватывалась эндоско-
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пической петлей и вместе с эндоскопом была извлечена 
через рот наружу.  Нить, после извлечения из ротовой 
полости, обрабатывалась стерильной салфеткой, к ней 
фиксировали гастростомическую трубку, имеющую на 
одном конце диск для внутренней фиксации. Далее про-
изводили тракцию за нить со стороны брюшной полости, 
и через пункционное отверстие желудка на переднюю 
брюшную стенку выводили гастростомическую трубку 
так, чтобы его конус упёрся в канюлю троакара. Гастро-
стомический зонд фиксировался к стенке желудка. Для 
контроля плотного прилегания внутренней фиксации 
диска гастростомы выполнялась контрольная видеоэзофа-
гогастродуоденоскопия. Следующим этапом на гастросто-
мическую трубку накладывали наружное удерживающее 
кольцо, клапан гастростомы и коннектор для соединения 
со шприцом или системой.

Длительность эндоскопического вмешательства в пери-
од освоения методики составляла в среднем до 30 мин, в 
дальнейшем среднее время проведения операции сокра-
тилось до 10-15 мин.

Результаты и обсуждение
Первая чрескожная эндоскопическая гастростомия 

была проведена в 1980 году [1, 11] и стала методом выбора 
для пациентов, которые требуют долгосрочного энтераль-
ного питания. Данная методика стала альтернативой хи-
рургической лапаротомной гастростомии [6, 11,12], так 
как обеспечивает более простой и безопасный доступ к 
желудочно-кишечной системе пациента в сравнении с 
хирургическими методами. 

ЧЭГ имеет ряд преимуществ: возможность выполнения 
у пациентов с высоким операционным риском; проведе-
ние в условиях отделения реанимации или палаты; мини-
мальная седация (нет необходимости в общем наркозе, 
что является важным фактором у ослабленных, истощён-
ных, коморбидных больных); небольшая длительность 
операции. Кроме этого, уход за гастростомой не требует 
никаких дополнительных мероприятий, прост и безопа-
сен для пациента [1, 2].

Перед выполнением ЧЭГ должны быть четко опреде-
лены показания и противопоказания. Противопоказа-
ния к ЧЭГ делятся на абсолютные и относительные [4, 
7, 8]. Абсолютные противопоказания: фарингеальная 
или эзофагеальная непроходимость, не позволяющая 
проводить гастроскопию; непроходимость желудка или 
кишечника, не позволяющая применить энтеральное 
питание; противопоказания для энтерального питания 
(анурия, острый тяжелый панкреатит); коагулопатия 
(риск значительной кровопотери); выраженный асцит; 
терминальные состояния. Относительные противопо-
казания: осложненные язвы желудка и двенадцатипер-
стной кишки; субтотальная резекция желудка; вен-
тральные грыжи; выраженная портальная гипертензия 
(выраженная гепатомегалия, спленомегалия); ожирение 

высокой степени; перитониальный диализ. В ходе на-
шего исследования показаниями для ЧЭГ являлись: 
длительные нарушения глотания, обусловленные не-
врологической патологией; анорексия; пациенты с ра-
ком пищевода и выраженным интоксикационным 
синдромом, при условии возможности проведения га-
строскопии [3, 7]. 

Несмотря на то, что гастростомия считается безопас-
ной процедурой, она может сопровождаться рядом ос-
ложнений, которые могут быть связаны с погрешностя-
ми в техническом исполнении гастростомии, с 
неправильным уходом за гастростомой [2, 6, 8]. В лите-
ратуре описаны следующие осложнения ЧЭГ: интрао-
перационные (до 2,5 %): кровотечение, перфорация, 
аспирация; послеоперационные (до 3,0 %): гастро-ко-
лоно-кожные свищи, толстокишечная непроходимость 
или перитонит, развивающиеся при случайной пунк-
ции ободочной кишки, перистомальные инфекции, 
травматические эрозиии или язвы на противоположной 
от гастростомы стенке и под диском внутренней фик-
сации. Осложнения, развивающиеся вследствие непра-
вильного ухода за гастростомой (4%) [5, 6]: непроходи-
мость зонда (закупорка), из-за введения густой смеси 
или лекарственных веществ; «бампер»-синдром – раз-
растание слизистой оболочки над диском для внутрен-
ней фиксации с полной закупоркой внутреннего отвер-
стия зонда, преждевременное удаление гастростомы, 
повреждение или разрушение гастростомической труб-
ки [4, 6]. Несмотря на это, ЧЭГ находит все большее 
место в хирургической практике и все чаще применяет-
ся для оказания паллиативной помощи.

В ходе проведенного наблюдения неудачных попыток 
установки ЧЭГ зарегистрировано не было. Сроки нахож-
дения ЧЭГ составили от 3 до 18 месяцев. Всего было от-
мечено 3 осложнения и  составило 6,3 %, что сопоставимо 
с литературными данными, где по разным источникам 
частота осложнений колеблется от 3,7 до 35% [1, 2, 3, 6, 7, 
8]. Мы объясняем это тщательным отбором и подготовкой 
пациентов к процедуре, строгим соблюдением техниче-
ских приёмов ее выполнения, адекватным ведением по-
слеоперационного периода. Необходимо отметить, что 
гастростома удалена 28 пациентам после полного восста-
новления функции глотания.

Заключение 
Эндоскопическая чрескожная гастростомия является 

доступным миниинвазивным и малотравматичным мето-
дом, технически простым и непродолжительным вмеша-
тельством и сопровождается минимальными послеопера-
ционными осложнениями. ЧЭГ создает возможности для 
более раннего начала питания и не требует повторной 
операции для закрытия гастростомы, что определяет её 
преимущества перед традиционными хирургическими 
методами доступа для проведения энтерального питания.
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Введение
В настоящее время пузырно-мочеточниковый рефлюкс 

(ПМР) является одной из самых часто выявляемых патоло-
гий верхних мочевыводящих путей (ВМП) у детей [1]. Ис-
пользование современных объемообразующих препаратов 
разного состава и плотности позволяют достаточно успеш-
но корригировать состояние, ограничиваясь малотравма-
тичными методами эндопластики устьев мочеточников. 
Однако выбранный метод имеет ограниченную эффектив-
ность, а также может приводить к осложнениям [2].

Цель работы
На основании анализа клинических данных выявить 

возможные варианты обструктивных осложнений эндо-
скопической коррекции пузырно-мочеточникового реф-
люкса и рассмотреть эффективные пути их разрешения. 

Материалы и методы  
По данным ряда источников вероятность обструктив-

ных осложнений при использовании объемообразующих 
препаратов составляет от 2 до 5%, в то время как оценка 
эффективности метода колеблется от 50 до 90% [3.4]. За 
период с 2018 по 2022 годы в детском уроандрологическом 
отделении ДГКБ св. Владимира ДЗМ было выполнено 770 
эндопластик устьев мочеточников объемообразующими 
препаратами Коллаген 46 (6%), Urodex 493 (64%), Vantris 
231 (30%). Общее количество пациентов составило 574 
детей в возрасте от 1,5 мес до 16,5 лет. Односторонний 
ПМР отмечался в 378 (65,8%) случаях, двусторонний у 196 
(34,2%) пациентов. Эффективность метода составила 71% 
при ограниченной контрольной выборке – 482 (84%) па-
циента, приехавших на контрольное обследование. Кри-
терием эффективности считалось исчезновение или сни-
жение ПМР до 0-1 степени со стойкой ремиссией ИМВП 
в течение 2х лет.

Зафиксированные острые обструктивные осложнения в 
виде блока почки, сопровождавшиеся почечной коликой, 
подъемом температуры тела, рвотой потребовавшие экс-
тренного оперативного вмешательства, были получены в 3 

случаях (0,4%). В 1 (33,3%) случае блок почки был разре-
шен путем эндоскопического бужирования устья, стенти-
рования мочеточника на срок 1,5 мес. После удаления 
стента и при отсроченном обследовании нарастание раз-
меров чашечно-лоханочного комплекса (ЧЛК) и диаметра 
мочеточника не зафиксировано, снижение почечной 
функции по данным статической нефросцинтиграфии 
(СНСГ) не выявлено, однако отмечался рецидив ПМР. В 
2 (66,6%) случаях выполнена уретероцистонеоимпланта-
ция (УЦНИ) по Коэну. При контрольном обследовании 
явления обструкции не установлены – нарастания дила-
тации ВМП, снижения индекса интегрального захвата не 
выявлено, однако в 1 случае (50%) отмечался рецидив 
ПМР со снижением степени и возникновение ПМР с 
контрлатеральной стороны.

Отсроченное нарастание размеров собирательной си-
стемы с зафиксированным снижением почечной функции 
по данным статической нефросцинтиграфии отмечалось в 
3 случаях (0,4%). Всем пациентам были выполнены УЦНИ 
без осложнений при контрольном обследовании.

Заключение
Ввиду малой травматичности, относительной простоты 

техники исполнения и высокой эффективности, эндоско-
пическая коррекция пузырно-мочеточникового рефлюкса 
является основным методом лечения ПМР. Для улучше-
ния эффективности лечения и предотвращения осложне-
ний методика требует качественной сортировки пациен-
тов: ограничено применима в случаях нейрогенной 
дисфункции мочевого пузыря и абсолютно противопока-
зана пациентам с клиникой рефлюкс-стеноза и ИМВП 
вне стойкой ремиссии [5].

Список сокращений:
Пузырно-мочеточниковый рефлюкс – ПМР
Чашечно-лоханочный комплекс – ЧЛК
Верхние мочевыводящие пути – ВМП
Статическая нефросцинтиграфия – СНСГ
Уретероцистонеоимплантация – УЦНИ
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Цель
Определить причины повторных операций при мегауре-

тере у детей и меры их профилактики.

Материалы и методы 
За период с 2014-2022 гг. в детском отделении НИИ уро-

логии были оперированы 62 ребенка, всем им выполнена 
пневмовезикоскопическая реимплантация мочеточника по 
Коэну. Возрастная медиана составила 2,5 года. Первичных 
больных было 46, повторные операции выполнены 16 
больным.   Основным показанием для пневмовезикоско-
пического уретероцистоанастомоза служило наличие мега-
уретера - 39 детей. Внутрипузырное продольное обужива-
ние (пликация) мочеточника проведено 14 пациентам. 
Реимплантация при пузырно-мочеточниковом рефлюксе 
(ПМР) 3-5-й степеней выполнена 16 пациентам, после 
неэффективной его коррекции объемобразующим веще-
ством. У 6 пациентов требовалось выполнения реимплан-
тации в связи со вторичным обструктивным мегауретором 
после эндопластики устья мочеточника. Уретероцистоана-
стомоз в сочетании с иссечением дивертикула мочевого 
пузыря был у 3 пациентов, с иссечением уретероцеле –у 3 
детей. [1]. Признаки нейрогенного мочевого пузыря на-
блюдались у 3 пациентов. Нами использовалась оригиналь-
ная методика фиксации стандартных троакаров (5 мм оп-
тический, 3 мм рабочие) при выполнении 
пневмовезикоскопического доступа [2,3]. Конверсия по-
требовалась 2 пациентам на этапе освоения методики по-
становки троакаров и была связана с потерей визуализиру-
ющего порта. Предложена и внедрена оригинальная 
методика фиксации мобилизованного расширенного моче-
точника петлей лигатуры к стенке мочевого пузыря в обла-
сти шейки для упрощения процедуры его внутрипузырного 
обуживания по методике Starr [4]. Расширение мочеточни-
ка, после его выделения, более 2.5 см являлось показанием 
для выполнения пликации. Всем пациентам в завершении 
операции устанавливался транскутанно наружный моче-
точниковый стент [5]. Ретроспективно проведен анализ 
историй болезней для выявления причин повторных опе-
раций при мегауретере у детей и меры их профилактики.

 Отдаленные результаты пневмовезикоскопической ре-
имплантации мочеточников с или без внутрипузырным 
обуживанием (плицированием) мочеточников оценивалось 

по результатам ультразвукового исследования, которое 
проводилось на 3-6-12 мес после операции, - определялось 
уменьшение размеров чашечно-лоханочной системы и мо-
четочника. Признаков обструкции выявлено не было. По 
данным микционной цистографии рефлюкс был обнару-
жен у пяти из шестидесяти двух пациентов (8%). Эндоско-
пическая коррекция рефлюкса была успешна. 

Обсуждение
Анализ причин повторных хирургических вмешательств 

при коррекции мегауретера    выявил общие нарушения 
дренирования мочеточника или хирургические погрешно-
сти методики    реимплантации, а также определил ряд 
осложняющих факторов, влияющих на качество форми-
рования уретероцистоанастомоза. Можно выделить следу-
ющие причины повторных операций: 

1. коррекция погрешностей дренирования (повторная 
установка мочеточникового стента пункционным методом 
после реимплантации мочеточника по методики Коэна [6]); 

2. анатомические особенности, ставшие причиной за-
труднения выполнения этапов реимплантации мочеточ-
ника с антирефлюксной защитой,

- Короткий мочеточник (уретерокутанеостома)
- Микроцистис (двустороння уретерокутанеостома, тер-

минальная уретерокутанеостома) 
- Огромный диаметр мочеточника в дистальном отделе 

(без обуживания мочеточника)
- обструктивный мегауретер после коррекции объе-

мобразующим веществом.
3. погрешности выполнения этапов реимплантации 

мочеточника.
- недостаточный подслизистый туннель.
- отсутствие обуживания мочеточника при огромном 

диаметре дистального отдела, более 2см.
- недостаточная фиксация мочеточника в области входа 

в мочевой пузырь и в месте формирования неоустья.  

 Заключение

Понимание причин возможных осложнений реимплан-
тации мочеточника, позволяет  более тщательно прово-
дить этапы операции, обращать внимание на ключевые 
моменты и улучшать результаты коррекции мегауретера  

Рудин Ю.Э., Галицкая Д.А.

ПРИЧИНЫ ПОВТОРНЫХ ОПЕРАЦИЙ 
ПРИ МЕГАУРЕТЕРЕ У ДЕТЕЙ 
И МЕРЫ ИХ ПРОФИЛАКТИКИ
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Цель исследования
Поделиться опытом замещения протяженной стриктуры 

средней трети правого мочеточника червеобразным от-
ростком у ребенка 12 лет.

Материалы и методы
В 2019 году в нашу клинику обратился пациент с протя-

женной стриктурой правого мочеточника. Ранее девочке в 
связи с блоком правой почки вследствие окклюзии моче-
точника конкрементами в средней трети выполнена кон-
тактная литотрипсия с установкой стента внутреннего 
дренирования. После удаления стента через 2 месяца от-
мечено критическое нарастание расширения коллектор-
ной системы почки, что потребовало наложения нефро-
стомы и повторной установки стента. По данным 
проведенного обследования (антеградной и ретроградной 
пиелографии) заподозрена протяженная (7 см) стриктура 
правого мочеточника. В марте 2019 года в НПЦ спец.мед.
помощи детям выполнена реконструктивная операция – 
наложение уретероцистоанастомоза с резекцией стенози-
рованного мочеточника по методике psoas-hitch. Послео-
перационный период протекал без осложнений, стент 
удален через 1.5 месяца. По данным УЗИ сохранялось 
расширение верхних мочевых путей, в связи с чем от уда-
ления нефростомы решено воздержаться. Проводилась 
консервативная терапия, направленная на улучшение 
уродинамики, положительного эффекта не отмечено. В 
июле 2019 года проведена уретероскопия, по результатам 
которой на расстоянии 5 см от неоустья имелось сужение 
просвета до точечного. Выполнено бужирование и стенти-
рование с последующей заменой стента через 3 месяца. 
Общая длительность шинирования верхних мочевых пу-
тей составила 6 месяцев. При контрольном рентген-уро-
логическом обследовании выявлено нарушение проходи-

мости мочеточника справа на уровне подвздошных 
сосудов. Принято решение о лапароскопической ревизии 
правого мочеточника с определением варианта восстанов-
ления проходимости интраоперационно.

Результаты
При ревизии выявлено, что мочеточник в месте пере-

креста с подвздошными сосудамистенозирован и имеет 
вид рубцового тяжа на протяжении 2 см. После резекции 
пораженного участка, диастаз между концами составил 
4.5 см. Ребенку выполнено лапароскопическое замещение 
протяженной стриктуры средней трети правого мочеточ-
ника аппендиксом. Операция длилась 320 минут. Крово-
потеря была минимальной.В послеоперационном периоде 
отмечались явления лимфостаза в правой ноге, которые 
разрешились на фоне физиотерапии и ЛФК. На 7-ые по-
слеоперационные сутки в связи с дислокацией мочеточ-
никового интубатора выполнено стентирование. На 11-ые 
послеоперационные сутки ребенок выписан домой. Стент 
удален через 2.5 месяца после операции. По данным кон-
трольного обследования отмечено улучшение уродинами-
ки верхних мочевых путей. Катамнестическое наблюдение 
составило 3 месяца.

Заключение
Замещение мочеточника как способ лечения протяжен-

ных стриктур мочеточника при невозможности наложе-
ния анастомоза конец в конецявляется сложной задачей и 
встречается крайне редко в педиатрической практике. Нет 
единого мнения о хирургическом подходе у пациентов с 
подобной патологией. Лапароскопический доступ являет-
ся наиболее обоснованным и дает возможность выбора 
реконструктивной методики во время операции. Отдален-
ные результаты еще предстоит проанализировать.

Врублевский А.С., Врублевская Е.Н., Оганисян А.А., Валиев Р.Ю., Врублевский С.Г.
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наложена марлевая повязка. При осмотре через 2 часа 
ребенок жалоб не предъявлял, мочеиспускание не нару-
шено, головка полового члена розового цвета. 

Через 12 часов после операции отмечалось изменение 
цвета головки полового члена с появлением множествен-
ных участков темного цвета, без явлений приапизма. Об-
щее состояние не нарушено, мочеиспускание самостоя-
тельное с умеренной болезненностью. С целью исключения 
тромбоза ребенку выполнено ультразвуковое исследова-
ние полового члена. В анализе свертывающей системы 
крови признаков нарушения гемостаза не выявлено. С 
целью купирования микроциркуляторных нарушений на-
значена терапия направленная на улучшение реологиче-
ских свойств крови, антибактериальная терапия, симпто-
матическое лечение, а так же местное лечение.

Терапия проводилась на фоне ежедневного контроля 
показателей активированного частичного тромбопласти-
нового времени (АЧТВ) и протромбина. 

Результаты. В ходе проведенной терапии достигнут по-
ложительный результат в виде нормализации цвета голов-
ки стал отмечаться на вторые послеоперационные сутки. 
На 6 сутки после операции мальчик выписан домой в 
удовлетворительном состоянии. 

Контрольный осмотр проведен через 2 недели и 1 ме-
сяц. Ишемических нарушений кожи и головки полового 
члена нет, заживление первичным натяжением, меаталь-
ное отверстие не сужено, мочеиспускание широкой 
струей.

Заключение: при своевременно выявленных гемодина-
мических нарушениях в области головки полового члена, 
рациональная консервативная терапия позволяет избе-
жать тяжелых ишемических осложнений.

1Валиев Р.Ю., 1,2Врублевский С.Г., 1,2Врублевская Е.Н., 1Врублевский А.С., 1Оганисян А.А.

РЕДКИЙ СЛУЧАЙ ПОСЛЕОПЕРАЦИОННОГО  
ОСЛОЖНЕНИЯ ЦИРКУМЦИЗИО.  
КЛИНИЧЕСКОЕ НАБЛЮДЕНИЕ

1 ГБУЗ «Научно-практический центр специализированной медицинской помощи детям им. В.Ф. Войно-Я-
сенецкого» ДЗ г. Москва
2 ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова Минздрава России, кафедра детской хирургии

УРОЛОГИЯ

Согласно данным зарубежной литературы частота ише-
мических нарушений головки полового члена после кру-
гового обрезания крайней плоти с выполнением пинеаль-
ной блокады не превышает 0,18%. Причины и выбор 
метода лечения при ишемии и некрозе головки полового 
члена до сих пор не установлены. 

Цельисследования: представить собственный опыт так-
тики лечения ребенка с редким видом послеоперационно-
го осложнения после кругового обрезания крайней плоти 
полового члена. 

Материалы и методы
История болезни мальчика 12 лет, без отягощенного анам-

неза, с рубцовым фимозом, находившемся на лечении в хи-
рургическом отделении НПЦ специализированной меди-
цинской помощи детям им. В.Ф. Войно-Ясенецкого. 

Ребенок поступил на плановое оперативное лечение. 
При физикальном осмотре отмечались рубцовые измене-
ние крайней плоти с невозможностью выведения головки 
полового члена. Мочеиспускание не нарушено. Непо-
средственно перед операцией выполнена дорсальная пи-
неальная блокада раствором наропина 0.2% 20 мл без ис-
пользования адреналина под ультразвуковым контролем. 
В ходе оперативного вмешательства выполнено классиче-
ское обрезание крайней плоти с использованием монопо-
лярной электрокоагуляции мощностью 12 Вт. Наложено 
12 узловых швов Vicril 4/0. Интраоперационных измене-
ний головки и кожи полового члена не отмечалось. По-
слеоперационная область обработана раствором бетадина, 
циркулярная повязка не накладывалась. 

В раннем послеоперационном периоде отмечалось диа-
педезное кровотечение, в условиях перевязочной была 
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ЧЕЛЮСТНО-ЛИЦЕВАЯ ХИРУРГИЯ 

Цель
Создание рекомендаций по выбору методу реконструк-

ции нижней челюсти у детей с пострезекционными 
дефектами.

Материалы и методы:
С 2015 года на базе отделения детской хирургии и онко-

логии МНИЦ ДГОИ им. Д.Рогачева было выполнено бо-
лее 60 полнослойных (с нарушением анатомической не-
прерывности) резекций нижней челюсти у детей в связи с 
новообразованиями челюстно-лицевой области, во всех 
случаях операции сопровождались  реконструкцией сво-
бодным реваскуляризованным лоскутом или титановой 
металлоконструкцией, в том числе раздвижными индиви-
дуальными эндопротезами. Период послеоперационного 
наблюдения составил от 3 месяцев до 6 лет, что позволило 
оценить эстетические и функциональные результаты про-
веденного лечения.

Обсуждение
Одной из важных задач хирургического лечения детей с 

опухолями нижней челюсти является радикальное удале-
ние новообразований, которое обеспечивает дальнейшее 
безрецедивное течение заболевания и лучший прогноз. В 
случае обширных поражений такое лечение приводит к 
сквозным смешанным дефектам нижней челюсти, требую-
щим реконструкции и дальнейшей реабилитации ребенка. 
Сложность выбора метода реконструкции обусловлена в 
том числе необходимостью закрытия обширных смешан-
ных дефектов и восстановлением функциональной полно-
ценности челюстного аппарата у детей разного возраста, а 
следовательно – с различным потенциалом к дальнейшему 
росту. Также  уже на этапе резекции необходимо учитывать 
дальнейшие этапы полного цикла реабилитации, в том 
числе ортодонтической, и последующего зубного протези-
рования. Появление новых технологий и материалов, а 

также способов планирования резекции и реабилитации, 
позволяет разработать алгоритм этапной реконструкции 
нижней челюсти у детей с достижением анатомической 
целостности нижней челюсти, и впоследствии – оптималь-
ного эстетического и функционального результата, вплоть 
до зубного протезирования и нормализации прикуса.

К наиболее используемым вариантам реконструкции у 
детей можно отнести реконструкцию статичными титано-
выми эндопротезами (в  том числе, индивидуальными), 
индивидуальными эндопротезами с потенциалом роста, 
свободными лоскутами (реваскуляризованными аутотран-
сплантатами) с костной частью (наиболее часто использу-
емый – малоберцовый лоскут). Каждый из этих вариантов 
имеет свои преимущества и недостатки, в ряде случаев 
требуется этапные хирургические вмешательства, в ходе 
производится комбинация вышеупомянутых методов. Оп-
тимальные косметические и функциональные результаты 
с учетом катамнеза наблюдались у детей младшего возрас-
та с установленными эндопротезами с потенциалом роста, 
у детей старшего возраста предпочтительным представля-
ется вариант микрохирургической реконструкцией сво-
бодным малоберцовым лоскутом, позволяющим выпол-
нить полную реабилитацию пациента, включая постоянное 
зубное протезирование. 

Заключение
На основании имеющегося опыта резекции и рекон-

струкции нижней челюсти у детей разного возраста был 
выработан ряд  рекомендаций, позволяющих определить 
оптимальный вариант реконструкции нижней челюсти в 
каждом конкретном случае. К основным критериям отно-
сятся: объем дефекта нижней челюсти, возраст и антропо-
метрические показатели ребенка, морфологическая струк-
тура удаленной опухоли, предшествующее лечение и 
прогноз. 

Грачев Н.С., Бабаскина Н.В., Марков Н.М., Ворожцов И.Н.

ВЫБОР МЕТОДА РЕКОНСТРУКЦИИ  
ПОСТРЕЗЕКЦИОННЫХ ДЕФЕКТОВ  
НИЖНЕЙ ЧЕЛЮСТИ У ДЕТЕЙ
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Врожденная расщелина верхней губы и нёба относится 
к одним из самых распространенных пороков развития 
человека и занимает второе место в структуре антенаталь-
ной патологии. Согласно статистическим данным разных 
стран, частота рождения ребенка с расщелиной составляет 
1:1000 новорожденных, по разным географическим регио-
нам может варьировать от 1:500 до 1:2000. В последние 
десятилетия отмечена тенденция к возрастанию частоты 
расщелин верхней губы и неба, так и в целом врожденных 
пороков развития.

По настоящее время дефекты нёба остаются в числе 
самых распространенных осложнений уранопластики. Их 
частота по данных различных авторов составляет 35-59%. 

Выбор метода устранения послеоперационного дефекта 
зависит от его размера, локализации, состояния тканей 
вокруг дефекта. При локализации дефекта в области рас-
щелины, применяют методики основанные на существую-
щих способах пластики нёба. При невозможности закрытия 
дефекта местными тканями многие хирурги применяют 
лоскуты на питающих ножках: из верхнего свода преддве-
рия полости рта, носогубные лоскуты с питающей ножкой 
в области носогубной складки, слизисто – мышечные ло-
скуты со щеки. В ряде случаев, при обширных дефектах 
некоторые хирурги отдавали предпочтение использованию 
стебельчатого лоскута. Также применяются лоскуты на 
микрососудистой технике, но это тоже единичные клини-
ческие случаи. Все эти методы имеют ряд недостатков: де-
формируют верхний свод преддверия полости рта, оставля-
ют видимый рубец в области носогубной борозды, 
многоэтапность и длительность лечения, при котором 
остаются обезображивающие рубцы в разных отделах тела.

Мы считаем, что одним из перспективных методик за-
крытия дефектов нёба, является использование лоскута с 
языка. История их применения началась много лет назад, 
еще в 1972г. Кручинский и Jackson предложили использо-
вать слизисто-мышечный лоскут со спинки языка на пе-
редней питающей ножке у пациентов с остаточными де-
фектами нёба после уранопластики.

В последние годы данная методика широко применяет-
ся на нашей кафедре. Результаты собственных клиниче-
ских исследований свидетельствуют о значительных ана-
томических преимуществах данного донорского участка. 
Основываясь на своем опыте мы предлагаем использова-

ние только слизистого лоскута без мышечного слоя, это 
позволяет замещать разнообразные по локализации и по 
размерам дефекты. Применение слизистого лоскута с 
языка позволяет закрывать любые дефекты нёба при этом 
при полном отсутствии неблагоприятных последствий со 
стороны донорской области.

С 2018 по 2022 год в стационаре кафедры детской че-
люстно-лицевой хирургии МГМСУ находилось на лече-
нии 78 больных с различными остаточными дефектами 
нёба. Из них 17 пациентов прооперированы с использова-
нием слизистого лоскута с языка, из них 13 с двухсторон-
ней расщелиной и 4 с односторонней расщелиной. 

Операция проводилась в 2 этапа. 1 этап: операцию на-
чинали с создания ложа на нёбе для фиксации лоскута, 
для этого применялись различные техники выкраивания 
лоскутов с краев дефекта. Далее намечали размеры лоску-
та на языке, чуть больше размера дефекта с учетом сокра-
щения лоскута. Выкраивали тонкий слизистый лоскут с 
питающей ножкой на кончике языка, края раны на языке 
ушивали. Лоскут фиксировали к краям заранее приготов-
ленного воспринимающего ложа. Чтобы ограничить под-
вижность языка фиксируем его к слизистой верхнего 
свода преддверия несколькими швами. 2 этап проводится 
через 16 суток. Питающую ножку в области кончика язы-
ка отсекали и после освежения краев дефекта в задних 
отделах фиксировали лоскут. Рану на языке ушивали. 

Оценивали ближайшие и отдаленные результаты лече-
ния. При оценке ближайших результатов у 1 больного 
произошел частичный некроз лоскута, но, учитывая, что 
удалось сформировать хорошую внутреннюю выстилку, 
оставшейся части лоскута хватило для закрытия дефекта. 

Отдаленные результаты у 3 пациентов отмечено нали-
чие остаточных щелевидных дефектов, не причинявших 
пациентам беспокойств.

Метод закрытия дефектов нёба с использованием сли-
зистого лоскута с языка является надежным способом 
устранения дефектов данной локализации. Он жизнеспо-
собен, особенности его формирования обеспечивают 
умеренную подвижность языка, что важно для детей. 
Внешний вид и функция языка при этом не страдают. 
Данный лоскут эффективен особенно при закрытии об-
ширных дефектов нёба, что позволяет исключить приме-
нение стебельчатого лоскута. 

Яковлев С.В., Топольницкий О.З., Федотов Р.Н., Першина М.А., Гургенадзе А.П., Макеев А.В., Афаунова О.А., Саидасанов С.Ш.

ИСПОЛЬЗОВАНИЕ ЛОСКУТА С ЯЗЫКА  
ДЛЯ ЗАКРЫТИЯ ДЕФЕКТОВ НЁБА
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Актуальность проблемы 
«Детская челюстно-лицевая хирургия является неотъем-

лемой частью детской хирургии в многопрофильной дет-
ской больнице», где имеются специалисты различного 
профиля, готовые в любой момент оказать помощь и со-
действие в устранении возникающих различных проблем. 
Лечение детей с расщелиной губы и неба в детской боль-
нице, пожалуй, та сфера, куда маленькие пациенты посту-
пают со дня рождения после родильных домов, прена-
тальных Центров России. Помощь таким детям 
оказывается со дня рождения и до 18 лет усилиями врачей 
самого разного профиля, что приводит к улучшению ка-
чества жизни. Лечение в многопрофильной детской кли-
нической больнице № 9 им. Г.Н. Сперанского ДЗМ ока-
зывается не только штатными сотрудниками больницы, 
но и с участием сотрудников кафедры детской, профилак-
тической стоматологии и ортодонтииИнститута стомато-
логии им. Е.В. Боровского Первого МГМУ им. И.М. Се-
ченова Минздрава РФ (Сеченовский университет). 

С 2011 года в России профессором Мамедовым Ад.А. со-
здана «Система оказания помощи детям с расщелиной губы 
и неба в периоде новорожденности (от 0 до 29 дней жизни)», 
на основе междисциплинарного участия специалистов.

Протокол лечения в периоде новорожденности начинается 
с УЗИ диагностики плода в периоде беременности. В 16-20 
недель беременности определяется патология челюстно-ли-
цевой области. В это время у плода беременной идет форми-
рование органов челюстно-лицевой области.В течение всей 
беременности и до родов идет постоянная психологическая 
поддержка будущей мамочки. После благополучных родов, 
при отсутствии сочетанной патологии и противопоказаний к 
операции ребенок с мамой переводится в отделение новоро-
жденныхГБУЗ ДГКБ 9 им. Г.Н. Сперанского ДЗМ. Сразу же 
ребенка осматривает неонатолог, анестезиолог, челюст-
но-лицевой хирург, врач-ортодонт. Определяется тактика и 
протокол этапного лечения.

Цель
Целью исследования явилось повышение эффективно-

сти лечения пациентов с расщелиной губы и неба в пери-

оде новорожденности, за счет междисциплинарного 
подхода. 

В случае если анатомический дефект альвеолярного 
отростка (диастаз) составляет 5 мм ребенок без орто-
донтической подготовки сразу идет на операцию пер-
вичную хейлопластика. В тех случаях, когда диастаз 
превышает 10–15 мм пациентам с односторонней пол-
ной расщелиной губы и неба проводится предхирурги-
ческая ортодонтическая подготовка с применением 
имплантатов с резиновой тягой с регулируемым натя-
жением. Через две недели, когда диастаз расщелины 
альвеолярного отростка уменьшается до 5-6 мм, произ-
водится операция первичная хейлопластика, 
хейлоринопластика.

Результаты
Объединение усилий специалистов различного профи-

ля: УЗИ – диагностика, врач-неонатолог, врач-педиатр, 
врач-ортодонт, челюстно-лицевой хирург, оториноларин-
голог, логопед, врач-генетик, последовательная схема 
ранней реабилитации, начиная с пренатального периода, 
постоянный клинический и рентгенологический кон-
троль – позволяют получить хорошие анатомические, 
функциональные и эстетические результаты, значительно 
сокращаются сроки реабилитации.

Пренатальный и период новорожденности являются 
оптимальными начала реабилитации для достижения по-
вышения качества жизни детей - инвалидов и повышения 
уровня их психосоматических возможностей, сокращения 
сроков инвалидизации.

Выводы
Разработка и внедрение последовательного протокола 

междисциплинарной помощи, начиная с УЗИ диагности-
ки пренатального периода и периода новорожденности, 
при наличии междисциплинарного подхода с определени-
ем оптимальных сроков и этапов лечения является одним 
из главных факторов в получении успешных результатов 
лечения и социальной адаптации пациентов с расщели-
ной губы и неба.

1 Мамедов Ад.А., 1 Волков Ю.О., 1 Паршикова С.А., 1,2 Мазурина Л.А.

ПРОТОКОЛ МЕЖДИСЦИПЛИНАРНОГО ЛЕЧЕНИЯ  
В ХИРУРГИИ НОВОРОЖДЕННЫХ С РАСЩЕЛИНОЙ  
ГУБЫ И НЕБА

1ГБУЗ Детская городская клиническая больница №9 им. Г.Н. Сперанского ДЗМ
2Кафедра детской, профилактической стоматологии и ортодонтии Института стоматологии  
им. Е.В. Боровского Первого МГМУ им. И.М. Сеченова Минздрава РФ (Сеченовский университет)
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Расщелина губы и неба является одним из наиболее 
распространенных пороков развития челюстно-лицевой 
области с тенденцией к увеличению. Занимая 3–4 место в 
структуре врожденных аномалий, она остается на одном 
из первых мест по тяжести анатомических и функцио-
нальных нарушений [1]. Самой тяжелой формой является 
двусторонняя расщелины губы и неба, которая встречает-
ся сравнительно реже (15-25%), чем другие формы [2].

В последние годы для репозиции межчелюстной кости 
и расширения боковых фрагментов альвеолярного отрост-
ка у детей с расщелиной губы и неба во многих зарубеж-
ных странах стали применять несъемные аппараты с вну-
трикостной фиксацией [3]. В настоящее время становится 
все более и более важным выполнение первичной опера-
ции на ранних стадиях развития ребенка. Это требует 
междисциплинарного подхода. Кроме того, в связи с 
прогрессом ортодонтических технологий, становится воз-
можным выполнить успешную операцию ребенку на ран-
них стадиях его жизни с проведением ортодонтической 
подготовки.

Цель
Повышение эффективности лечения новорожденных с 

расщелиной губы и расщелиной нёба за счет междисци-
плинарного взаимодействия.

Материал и методы
В отделении челюстно-лицевой хирургии ГБУЗ «Дет-

ская городская клиническая больница №9 им. Г.Н. Спе-
ранского ДЗМ» проведено лечение 64 новорожденных с 
двусторонней расщелиной губы и нёба.

До операции первичной хейлопластики, под общим 
обезболиванием был зафиксирован модифицированный 
ортодонтический аппарат типа Lantham. Главной отличи-
тельной особенностью лечения была частичная остеото-
мия сошника, которая проводилась одномоментно с 
фиксацией аппарата.

Необходимо отметить, что в межчелюстную кость вме-
сто планируемой каппы с крючками применяли ми-
ни-винты (до 8-10 мм в длину).

В течение двух недель проводилась тяга межчелюст-
ной кости в сторону фиксированного аппарата (ретру-
зия), а на самом аппарате движение было в сторону 
боковых фрагментов альвеолярного отростка за счет 
раскручивания винта.

Через две недели проводилось снятие начелюстного 
ортодонтического аппарата и удаление мини-винтов. 
После чего проводилась операция первичная хейло- 
пластика.

Ортодонтический протокол
У всех 64 пациентов с двусторонней расщелиной губы 

и нёба при первом обращении изучали диагностиче-
ские модели по общепринятым методикам (Долгополо-
ва Г.В., 2003). Маркером, на гипсовой модели, конту-
рировали границы фрагментов альвеолярного отростка, 
межчелюстной кости и сошника, наносили референт-
ные точки. Модель фотографировали цифровой фото-
камерой в стандартной позиции. Полученный снимок 
заносили в компьютер, где с помощью программы 
AUTOCAD получали графическую форму фрагментов 
альвеолярного отростка, межчелюстной кости и сош-
ника, где наносили референтные точки, между которы-
ми производились линейные и угловые измерения. На 
графическом изображении изучались площадь всех трех 
фрагментов (площадь боковых фрагментов и площадь 
межчелюстной кости), длина альвеолярных отростков, 
ширина расщелины неба на всем протяжении, про-
дольные размеры расщелины, положение фрагментов 
верхней челюсти по сагиттали. Полученные результаты 
заносились в специально разработанную электронную 
карту пациента.

В ортодонтический протокол входило снятие оттиска, 
изготовление гипсовой модели (одновременно изготав-
ливали контрольную модель для дальнейшего изучения 
и измерения), изготовление индивидуальной ложки, 
повторное снятие оттиска и отливание гипсовой моде-
ли для изготовления индивидуального ортодотонтиче-
ского аппарата с расширяющим винтом и каппы с за-
цепными винтами на межчелюстную кость.

1Мамедов Ад.А., 1Волков Ю.О., 1Паршикова С.А., 1,2Мазурина Л.А., 2Дудник О.В.

МЕЖДИСЦИПЛИНАРНОЕ ЛЕЧЕНИЕ ДЕТЕЙ  
С РАСЩЕЛИНОЙ ГУБЫ И НЕБА В ПЕРИОДЕ  
НОВОРОЖДЕННОСТИ

1ГБУЗ «Детская городская клиническая больница №9 им. Г. Н. Сперанского ДЗМ»
2ФГАОУ ВО Первый Московский государственный медицинский университет им. И.М. Сеченова  
Минздрава России (Сеченовский Университет)



77
«QUANTUM SATIS»
2023•ТОМ VI•№2

ЧЕЛЮСТНО-ЛИЦЕВАЯ ХИРУРГИЯ 

Хирургический протокол
Перед началом хирургического лечения фиксировали 

мини-винтами ортодонтическую конструкцию на боко-
вые фрагменты альвеолярного отростка. На межче-
люстную кость фиксировали с обеих сторон мини- 
имплантаты.

Главной отличительной особенностью разработанного 
подхода являлось то, что перед установкой ортодонтиче-
ской конструкции производили частичную остеотомию 
сошника. Это позволяло сократить сроки подготовки к 
первичной хейлопластике.

Мини-имплантаты соединяли с основной конструкцией 
пружинными тягами. Через две недели, при достижении 
оптимального состояния межчелюстной кости и боковых 
фрагментов под общим наркозом проводили операцию 
первичную хейлопластику.

Клиническими и биометрическими исследованиями 
моделей челюстей 64 детей с двусторонней расщелиной 
губы и нёба в дооперационном периоде и послеопераци-
онном периоде, нормализация соотношения межчелюст-

ной кости и боковых фрагментов наблюдалась у всех 
пациентов.

Заключение
Таким образом, современная технология ортодонтической 

подготовки к операции с применением конструкции аппара-
тов, их модификаций, мини-имплантатов позволяет сокра-
тить предхирургическую ортодонтическую подготовку, вво-
дить в конструкцию активные элементы, нормализовать 
положение межчелюстной кости и форму верхней челюсти с 
последующим проведением первичной хейлопластики.

Для успешной ранней ортодонтической подготовки не-
обходимо обеспечить надежную фиксацию аппарата. Это 
сокращает сроки лечения, создает благоприятные условия 
для проведения первичной хейлопластики, течения по-
слеоперационного периода, предупреждает развитие вто-
ричных деформаций челюстно-лицевой области, значи-
тельно сократив сроки реабилитации пациентов 
двусторонней расщелиной губы и нёба с хорошими эсте-
тическими результатами.

1. Егорова М. В. Ортодонтическое лечение детей раннего возраста с односторонней расщелиной верхней губы и нёба с исполüзованием в 

аппарате устройства из металла с памятüю формы. Автореф. дис. .канд. мед. наук, Москва, 2010. – С.24.

2. Катасонова Е.С. Применение микроимплантатов в комплексном лечении детей с врожденной расщелиной губы и неба, Автореф. ...к.м.н., 

Алматы, 2011. – 27С.

3. Супиев Т.К., Мамедов А.А., Негаметзянов Н.Г. Врожденная расщелина верхней губы и неба, Алматы, КазНМУ 2013. – 496 с.
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Синдром Беквита-Видемана (СБВ) – комплексное, 
мультигенное заболевание, вызванное рядом различных 
генетических причин (последовательность ДНК) и эпи-
генетических (метилирование ДНК, модификации ги-
стонов) изменений, которые приводят к нарушению ре-
гуляции транскрипции генов регуляции роста на 
хромосоме 11p15. Иногда можно встретить другое назва-
ние – EMG-синдром, включающий название основных 
признаков синдрома – экзомфалия, макроглоссия и ги-
гантизм. Частота встречаемости в популяции – 0.72 на 
10000 родов.

Цель
Устранения макроглоссии пациентам с синдромом 

Беквита Видемана в период грудного возраста с целью 
профилактики тяжелых зубочелюстных деформаций.

Этиология СБВ, как и других болезней импритинга 
сложная и до конца не изученная. Преимущественно эпи-
генетические мутации группы тесно взаимосвязанных ге-
нов, влияющих на цикл развития клетки, иногда в сочета-
нии с генетическими повреждениями и неблагоприятными 
влияниями окружающей среды. Последнее наглядно 
проявляется в осложнениях, подобных данному синдро-
му, возникающих при использовании вспомогательных 
репродуктивных технологий (ЭКО и ИКСИ) и составляет 
примерно 1 ребенок на 1100 живорождений (1-3). Среди 
всех пациентов с СБВ основной контингент (83-85%) 
представляют единичные случаи в семье, когда нет види-
мого повреждения хромосом, кариотип нормальный, и 
среди родственников не было подобных заболеваний. На 
долю семейных заболеваний приходится 10–15% всех па-
циентов (4).

В основе современной тактики полноценной реабили-
тации детей с СБВ необходим комплексный подход с 
привлечением специалистов различного профиля. Акту-
альной проблемой для челюстно-лицевых хирургов в 
рамках синдрома является макроглоссия, которая встре-
чается у 90% пациентов и в 40-60% случаев требует хирур-
гического лечения (5). Стандартные клинические реко-
мендации по ведению таких пациентов не охватывают 

всех проблем, возникающих в связи с макроглоссией. В 
отечественных и зарубежных литературных источниках 
нет четкого алгоритма объема и сроков оказания хирурги-
ческого пособия для полноценной реабилитации пациен-
тов данной категории и профилактики большинства ос-
ложнений, свойственных макроглоссии. Учитывая 
редкость синдрома, малые выборки и единичные публи-
кации, выводы и результаты исследований бывают совсем 
не однозначны и порой противоположны. Ряд авторов 
считает, что макроглоссия не вызывает нарушений прику-
са, и нарушение роста нижней челюсти есть признак са-
мого синдрома (6).

Макроглоссия – клинико-анатомический синдром, со-
провождающийся нарушением внешнего вида и функции 
языка, его биомеханики. Но проблема макроглоссии не 
ограничивается одним органом. Хотя роль языка в фор-
мировании нарушений прикуса не была фактически дока-
зана, большинство авторов отмечают корреляцию разме-
ров зубной дуги с объемом языка: размер, форма и 
положение языка являются главными факторами в фор-
мировании зубных дуг. Положение нижней челюсти нахо-
дится  в прямой зависимости от величины языка. Нару-
шение нормальных соотношений и формы зубных дуг, 
угла, височно-нижнечелюстных суставов  при макроглос-
сии обусловлено компенсаторным выдвижением нижней 
челюсти из-за ее смещения языком вперед. Под влиянием 
давления передняя часть нижней челюсти начинает уси-
ленно расти с образованием патологического прикуса. 
Сведений о состоянии височно-нижнечелюстных суста-
вов при макроглоссии в литературе немного. Некоторые 
авторы пишут, что под давлением чрезмерно увеличенно-
го языка суставные связки могут растягиваться, что спо-
собствует вывиху нижней челюсти и развитии артропатий. 
Есть данные о влиянии макроглоссии на работу слюнные 
железы, сердца, эндокринных желез (7).

Необходимость хирургического вмешательства и сроки 
его проведения зависят от клинического состояния пациен-
та. Наиболее распространенные показания к операции 
включают проблемы с дыханием, обструктивное  апноэ во 
сне, трудности с кормлением, постоянное слюнотечение, 

1,2 Молодцова Н.А., 1,2Притыко А.Г., 1,2Сулейманов А.Б., 1,2Саидова Г.Б., 1,2 Китаева Э.Б., 1Дробкова М.А. 

СИНДРОМ БЕКВИТА ВИДЕМАНА,  
РАННЕЕ УСТРАНЕНИЕ МАКРОГЛОССИИ,  
КАК ПРОФИЛАКТИКА ФОРМИРОВАНИЯ  
ТЯЖЕЛЫХ ЗУБОЧЕЛЮСТНЫХ ДЕФОРМАЦИЙ

1ГБУЗ «НПЦ специализированной медицинской помощи детям им. В.Ф. Войно-Ясенецкого ДЗМ»
2Кафедра челюстно-лицевой хирургии и стоматологии педиатрического факультета 
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проблемы с речью и артикуляцией, а также ортодонтиче-
ские и эстетические проблемы (8). Хирургические вмеша-
тельства на более ранних стадиях неонатального периода 
проводятся, как правило, по жизненным показаниям, если 
есть проблемы с дыханием и кормлением (9,10). Но в тоже 
время исследования показывают, что пациенты перенесшие 
операцию до 2–3 лет, имеют хорошие исходы с благоприят-
ными результатами, включая эстетический вид, адекватную 
подвижность языка, отсутствие существенного влияния на 
вкус (5, 11). Есть публикации результаты наблюдения за 
детьми с выраженным эффектом уменьшения открытого 
прикуса после частичной резекции языка (12), а также от-
мечено, что рост челюсти у детей иногда нормализуется 
после восстановления нормальных размеров языка (13). 

Материалы и методы исследования
За период с 2012 по 2022 год проходили стационарное 

лечение с целью хирургической коррекции макроглоссии 
7 пациентов с клиническим диагнозом синдром Беквита 
Видемана: 2 ребенка до года – 6 и 7 месяцев, 2 ребенка 1 
года и 1год 9 месяцев и 3 ребенка 10,11 и 14 лет соответ-
ственно. В старшей возрастной группе у всех пациентов 
кроме макроглоссии были отмечены патологические при-
знаки: увеличение передне-нижней высоты лица, сглажи-
вание супраментальной складки, полуоткрытый рот, при 
смыкании губ отмечалась их напряженность, имелось на-
рушение произношения отдельных звуков и патологиче-
ский прикус (открытая дизокклюзия), при глотании язык 
прокладывался между передними зубами. Всем пациентам 

операция по устранению макроглоссии проводилась пер-
вично в объеме клиновидной резекции языка по Келе.

У одного пациента устранение больших размеров языка 
было проведено в 2 этапа. Первый этап был проведен в 6 
месяцев, в ранний послеоперационный период был отме-
чен осложнением в виде обструктивной дыхательной не-
достаточности, потребовавшей наложения трахеостомы. 
Ребенок выписан на 20-е сутки после декануляции в 
удовлетворительном состоянии. Второй этап операции 
проведен в 1 год 9 месяцев, макроглоссия устранена.

У остальных 6 пациентов осложнений в послеопераци-
онном периоде не наблюдалось. При наблюдении в ка-
тамнезе (от 1 до 3-х лет) – у пациентов с устранением 
макроглоссии в возрасте до 2–х лет – нарушения развития 
молочного прикуса не отмечалось, в старшей возрастной 
группе пациентам результатом проведенного оперативно-
го вмешательства стала возможность проведения адекват-
ного ортодонтического лечения. 

Заключение
С целью профилактики тяжелых зубочелюстных дефор-

маций, рекомендован индивидуальный подход к пациен-
ту, с рассмотрением сроков хирургического лечения в 
более ранние сроки, при отсутствии абсолютных противо-
показаний для оперативного лечения. Раннее хирургиче-
ское лечение макроглоссии предотвращает патологиче-
ское формирование структур лица и зубочелюстной 
системы, способствует достижению хороших косметиче-
ских и функциональныхрезультатов.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Врожденные пороки развития челюстно-лицевой обла-

сти у детей с тяжелой сопутствующей патологией являют-
ся не только медицинской, но и социальной проблемой. 

Множественный врожденный порок развития (МВПР) –  
это нарушение развития нескольких органов и систем. 
Причиной их появления являются различные тератогенные 
факторы, приводящие к генетической мутации, а наруше-
ние функционирования нескольких органов или систем 
приводит к тяжелым нарушениям жизнедеятельности орга-
низма. При рождении примерно 11% детей с врожденной 
расщелиной губы и нёба ставится диагноз: синдром множе-
ственных врожденных пороков развития. У пациентов с 
ВРГН в 20–30% случаев выявляют другие врожденные 
аномалиями развития [1]. С момента рождения такие дети 
нуждаются в длительном комплексном специализирован-
ном лечении, особом уходе и воспитании. Хирургическое 
лечение врожденного порока челюстно-лицевой области на 
фоне множественных пороков развития является сложной-
проблемой и требует комплекса мероприятий с участием 
многих специалистов. Устранение врожденных анатомиче-
ских и функциональных нарушений позволяет, улучшить 
качество жизни, социализировать ребёнка.Сроки оператив-
ного лечения у таких детей определяется индивидуально и 
зависят от необходимости хирургической или медикамен-
тозной коррекции со стороны других органов и систем.

ЦЕЛЬ
Устранение врожденногоанатомического дефектаче-

люстно-лицевой области у детей с МВПР,улучшить каче-
ства жизнии ухода заними.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Клинические примеры пациентов с МВПР их состоя-

ние и качество ухода после устранения врожденного по-
рока верхней губы и нёба. 

1. Синдром Кабуки – редко встречающееся генетическое 
заболевание, для него характерно: своеобразные феноти-
пическими признаками (миндалевидный разрез глаз, 
страбизм, арочные брови, широкую переносицу, низко 

посаженные оттопыренные уши, расщелина нёба, 
врожденная алопеция и др.), поражение центральной 
нервной системы, сердечно-сосудистой системы, кост-
но-мышечной системы, желудочно-кишечного тракта, 
мочеполовых органов, нарушение интеллекта. Синдром 
маски Кабуки получил свое название по внешнему виду и 
выражению лица больных, придающих им сходство с пер-
сонажами одноименного японского театра (рис.1) [2]. 
Диагностика основывается на клинических критериях, 
подтвержденных генетическими анализами. Лечение сво-
дится к коррекции врожденных аномалий, угрожающих 
жизни и здоровью ребёнка, терапии сопутствующих забо-
леваний. Синдром относится к категории орфанных забо-
леваний.В Японии его частота составляет 1:32000, на За-
паде – 1:86000. На сегодняшний день описано порядка 
350 случаев заболевания. 

Пациент М., ребёнок от VI беременности III естествен-
ных родов. Родился на 39 недели, весом 2750 граммов, 

1,2Саидова Г.Б., 1,2Притыко А.Г., 1,2Сулейманов А.Б., 1,2Молодцова Н.А., 1,2Китаева Э.Б., 1Дробкова М.А

ЦЕЛИ И ЗАДАЧИ ПРИ УСТРАНЕНИИ ВРОЖДЕННЫХ 
ПОРОКОВ ЧЕЛЮСТНО-ЛИЦЕВОЙ ОБЛАСТИ  
У ДЕТЕЙ С ТЯЖЕЛОЙ СОПУТСТВУЮЩЕЙ  
ПАТОЛОГИЕЙ

1ГБУЗ «НПЦ специализированной медицинской помощи детям им. В.Ф. Войно-Ясенецкого ДЗМ»
2Кафедра челюстно-лицевой хирургии и стоматологии педиатрического факультета 

Рис. 1. Внешней вид синдром маски- Кабуки
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длина 43 см. В родовом зале оказаны реанимационные 
мероприятия, в течение 2 недель ребёнок находился на 
ИВЛ. При рождении у ребёнка диагностирован: Множе-
ственные пороки развития: врожденная изолированная 
расщелина нёба; врожденный порок сердца: дефект 
межпредсердной перегородки, клапанный стеноз легочной 
артерии с пиковым градиентом 60 мм.рт.ст, открытый ар-
териальный проток, умеренная объемно-диастолическая 
перегрузка правых отделов сердца, НК I степени; врожден-
ный вывих тазобедренного сустава. С рождения ребёнок 
находился под наблюдением следующих специалистов: 
врача кардиолога детского, врача невролога, врача ортопе-
да травматолога, врача челюстно-лицевого хирурга. В связи 
с поражением центральной нервной систем (перинатальная 
энцефалопатия гипоксическиишемического генеза, син-
дром тонусных нарушений, задержкой психомоторного 
развития) ребёнок находился на зондовом кормлении. 
После коррекции со стороны сердечно-сосудистой и цен-
тральной нервной систем ребёнку в возрасте 1 год выпол-
нена операция уранопластика. Устранение врожденного 
дефекта нёба позволило в течение одного месяца полно-
стью снять пациента с зондового кормления, что улучшило 
качество жизни данного ребёнка (рис.2). 

2. Синдром Патау –  хромосомное заболевание, обу-
словленное наличием дополнительной копии 13 й хромо-
сомы (трисомия по 13 й хромосоме). В структуру синдро-
ма Патау входят множественные дефекты органов и 
систем: нервной системы (микроцефалия, голопрозэнце-
фалия), глаз (микрофтальмия, катаракта), костно-мышеч-
ной системы (полидактилия, расщелины губы и нёба, 
омфалоцеле), сердца, урогенитальной системы, психоло-
гические расстройства (тяжёлой формой идиотии) и др. 
При данном синдроме высокий уровень смертность, в 

первый год жизни составляет порядка 90–95%. При над-
лежащем медицинском уходе и своевременной симптома-
тической коррекции менее 0,5% детей доживают до 10 
летнего возраста. Частота 1/6000–1/15000 новорожденных 
[3]. Пациентка М., 18.09.2011 г.р. ребёнок от 2 беременно-
сти, роды 2 оперативные, родилась с массой 2600, длиной 
47 см, по Апгар 5/7 б. При рождении установлен диагноз: 
Q91.7 синдром Патау. Врожденная двусторонняя расще-
лина верхней губы и нёба, протрузия межчелюстного 
фрагмента. Полидактилия пальцев кистей. OU: Дакрио-
цистит. OU: Микрофтальм. OU: Анаридия. OU: Помутне-
ние роговицы. Неполное удвоение обеих почек. Послед-
ствия паренхиматозного кровоизлияния головного мозга. 
Аффективно-респираторные пароксизмы. Пациентка по-
этапно оперирована в ГБУЗ НПЦ спец.мед.помощи детям 
им. В.Ф. Войно-Ясенецкого ДЗМ: –  первичная двусто-
ронняя хейлоринопластика выполнена в возрасте 5 меся-
цев; –  пластика нёба в возрасте 1,5 года; – пластика де-
фекта переднего отдела твердого нёба и пластика 
ротоносового соустья выполнена в возрасте 3 года. В на-
стоящее время девочке уже 11 лет, он страдает тяжёлой 
формой идиотии, постоянно нуждается посторонней по-
мощи. Устранение врожденного порока челюстно-лице-
вой области позволило улучшить качество жизни ребёнка 
и облегчить уход за ним(рис.3).

Еще один клинический случай, пациент мальчик с син-
дромом Патау. Редкий случай, так, как большинство 
мальчиков по данным литературы, родившиеся с синдро-
мом Патау погибают в течение нескольких часов, или в 
течение 3 суток, крайне редко доживают до 7 дней. Паци-
ент с рождения наблюдается в нашем Центре. Госпитали-
зирован в ГБУЗ НПЦ спец.мед.помощи детям в возрасте 
2 года с диагнозом: сидром Потау; врожденная изолиро-

Рис. 2. Синдром Кабуки а) новорожденныйребёнок, б) 6 месяцев после пластики неба

Рис. 2 а. Рис. 2 б.
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ванная расщелина нёба III б степени; дисгенезия мозоли-
стого тела; симптоматическая эпилепсия; грубая задержка 
психомоторного развития, двусторонняя пиелоэктазия; 
левосторонний мегауретер; открытое овальное окно 3 мм; 
OU – микрофтальм, микрокорнеа, киста в области зри-
тельного нерва; OD –  афакия; пневмосклероз в области 
верхушки правого легкого; хронический аспирационный 
синдром; хроническая пневмония; глухота двусторонняя; 
двусторонний средний катаральный отит. Из анамнеза 
известно, что мальчик от IV-й беременности (1, 2 бере-
менность разрешились срочными родами, 3 м/а), проте-
кавшей на фоне угрозы прерывания на первом триместре, 
ОРВИ. Роды III срочные самостоятельные на 40 недели в 
головном предлежании. Масса при рождении 3170 гр, 
рост 51 см, оценка по шкале Апгар 8/9. В раннем неона-
тальном периоде отмечалась гипоглекимия 1,3 г/л, состо-
яние расценивалось как среднетяжелое за счет церебраль-
ной ишемии на фоне МВПР. Со 2 суток конъюгационная 
желтуха, получал фототерапию. Консультирован генети-
ком – Синдром Патау (трисомия 13 хромосомы). Перене-
сенные заболевания: ОРВИ, язвенно-некротический эн-
тероколит. Перенесенные операции: 06.11.2011 резекция 
участка подвздошной кишки, выведение илеостомы; 
01.03.2012 наложение межкишечного анатамоза. Опера-
тивное лечение пластика нёба выполнено в возрасте 2 
года. Все это время с момента рождения ребёнок находил-
ся на зондовом кормлении, в течение недели после опера-
тивного лечения удалость ребёнка частично снят с зондо-
вого кормления. В настоящее время ребёнку 11 лет.

3. Синдром Вольфа – Хиршхорна (синдром 4p делеции 
МКБ-10: Q93.3) представляет собой наследственное забо-
левание, которое характеризуется черепно-лицевым дис-
морфизмом. Симптомы характерные для данного синдро-
ма: «шлем греческого воина» (широко расставленные 
глаза, уменьшенное расстояния между носом и верхней 

губой, расщелина  неба, опущенные углы рта, маленький 
подбородок, изменения в форме). замедленное развитие и 
рост, умственная отсталость, эпилептические приступы и 
т. д. Заболевание проявляется еще до рождения и проте-
кает тяжело. Медицинское вмешательство большинство 
случаев сводится к поддерживающей терапии. Синдром 
Вольфа – Хиршхорна по данным литературы встречается 
у 1 из 50 тыс. новорожденных. У девочек встречается 
чаще, чем у мальчиков в соотношении 2:1. Средняя про-
должительность жизни примерно до 30 лет, при тяжёлых 
пороках сердца, почек, продолжительность жизни может 
составлять не более одного года. 

Под наблюдением в нашем Центре находится 8 пациен-
тов (мальчиков 1, девочек 7) с данным синдромом. 
Врожденная расщелина небау 7 пациентов, у одной паци-
ентки расщелина губы и неба слева. Оперировано 7 паци-
ентов, 1 пациенту противопоказано хирургическом лече-
ние под общей анестезией из-за риска развития острой 
почечной недостаточности. Все 7 пациентов удалось снять 
с зондового кормления, в настоящее время они питаются 
самостоятельно, развитие с грубой задержкой. Фото паци-
ентов с синдромом Вольфа-Хиршхорна. 

4. Синдромы хромосомных делеций – группа наслед-
ственных заболеваний в следствии потери хромосомного 
сегмента (делеции). Данная группа заболеваний характе-
ризуется проявлением тяжелых врожденных аномалий, 
отставание в умственном и физическом развитии. Паци-
ентка П., с синдром делеции длинного плеча 5 хромосомы 
имела множественные пороками развития: расщелина 
нёба; врожденный порок сердца: дефект межжелудочко-
вой перегородки, открытый артериальный проток; пузыр-
но-мочеточниковый рефлюкс; гипоплазия мозолистого 
тела. В возрасте 1 месяц выполнена эндоскопическая 
коррекция пузырно-мочеточникового рефлюкса слева, в 
возрасте 3 месяца выполнена паховое грыжесечение сле-

Рис. 3. Синдром Патау: а) 3 месяца; б) после этапного хирургического лечения ребёнку 6 лет.

Рис. 2 а. Рис. 2 б.
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ва. После проведенного комплексного дообследования и 
коррекции со стоны сердечно-сосудистой системы, уроге-
нитальной системы, в возрасте 11 месяцев выполнена 
одноэтапная пластика нёба. В настоящее время ребёнку 9 
лет, учится в коррекционной школе.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, сроки хирургического лечения врожден-

ной расщелины губы и нёба у детей с множественными 

пороками развития индивидуальны и зависят от тяжести 
сопутствующей патологии, сроков коррекции со стороны 
других органов и систем. На примере, вышеописанных 
клинических случаев можно утверждать, что раннее устра-
нение врожденного порока челюстно-лицевой области де-
тям с тяжелой сопутствующей патологией позволяет устра-
нить аспирационный синдром, снизить риск развития 
воспалительных заболеваний, что улучило качество жизни 
и облегчило уход за такими детьми. 
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Врожденные расщелины верхней губы и неба (ВРГН) – 
один из часто встречаемых пороков [1,2,4,6]. Анато-
мо-функциональные нарушения, которыми сопровожда-
ются ВРГН являются причиной развития сопутствующей 
патологией, нарушения развития ребенка, что приводит к 
инвалидизации, ухудшения качества жизни с момента 
рождения [1,2,5,4,6]. 

Цель 
Снижение сроков инвалидизации пациентов с ВРГН, 

улучшения качества жизни с момента рождения.

Материалы и методы исследования 
Хирургическое лечение в неонатальный период прово-

дится с 2015 года, прооперировано 29 детей: 19 (65,5%) 
мальчиков, 10 (34,5%) девочек. 

Первичная хейлоринопластика проводилась в следую-
щий возрастной период: до 10 суток жизни – 5 человек 
(17,2%); от 11 до 20 суток жизни – 17 человек (58,6%); от 
21 до 30 суток жизни – 7 (24,1%). Изолированные од-
носторонние расщелины верхней губы были у 10 человек 
(34,5%), односторонние врожденные расщелины верхней 
губы сочетались с врожденным дефектом неба у 9 человек 
(31%), двусторонние расщелины губы и неба были у 10 
человек (34,5%).Одномоментная щадящая уранопастика с 
6 до 12 месяцев проведена 51 пациенту.

В Центре разработан и реализуется программа реабили-
тации детей с ВРГН.

В пренатальный период проводится консультативно-ди-
агностическая помощь беременным при выявлении ВРГН. 
В этот период формируется предварительный план лече-
ния и реабилитации.

Период новорожденности (0 до 1 месяц) на базе отде-
ления патологии новорожденных и недоношенных де-
тейпроводится второй этап выхаживания ребенка. 
Устраняются функциональные нарушения, проводится 
дообследование ребенка, при отсутствии противопока-

заний проводится первый этап хирургического лечения 
– первичная хейлоринопластика. 

В период грудного возраста (от 1 месяца до 1 года) по-
сле коррекции соматического статуса ребенка, лечения 
сопутствующих пороков и сопутствующих заболеваний 
проводится хирургическое лечение: первичная хейлори-
нопластика детям (2– 3 месяца), с 6 метод щадящей ура-
нопластики. К году основной объем операций по устране-
нию врожденного дефекта губы и неба завершен. 

В ясельныйпериод (от 1 года до 3 лет) проводится устра-
нение остаточных дефектов неба, альвеолярного отростка 
верхней челюсти, с двух лет в нашем Центре активно 
проводится ортодонтическое лечение на съемной 
аппаратуре. 

В дошкольном возрасте(с 3 лет до 6 лет) проводятся 
корригирующие операции, направленные на устранения 
остаточных деформаций носа и верхней губыс целью со-
здание условий для лучшей адаптации ребенка в коллек-
тиве. Ребенок проходит логопедическое обучение, прохо-
дит лечение у врача стоматолога ортодонта.

В период младшего школьного возраста (с 6 лет до 11 
лет) проводится ортодонтическое лечение с использова-
ние съемной ортодонтической аппаратуры. По заверше-
нию этапа ортодонтического лечения проводится восста-
новление целостности костной ткани в области 
врожденного дефекта альвеолярного отростка с использо-
ванием различных остеопластических материалов и 
мембран. 

В старшем школьном возрасте(с 11 лет до 18 лет) ос-
новным направлением реабилитации является оптими-
зация психологического статуса подростков, его луч-
шую социальную адаптация. В этот возрастной период 
проводимое хирургическое лечение направлено на 
устранение эстетических недостатков (вторичная хей-
лоринопластика), продолжается ортодонтическое лече-
ние с применением несъемной ортодонтической 
техники.

1,2Сулейманов А.Б., 1,2Притыко А.Г., 1,2Саидова Г.Б., 1,2Молодцова Н.А., 1,2Китаева Э.Б., 1Дробкова М.А.
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Заключение
Ранее лечение и реабилитация детей с врожденными 

расщелинами верхней губы и неба позволяет в более ран-
ние сроки: 

1. устранить функциональные нарушения (кормления, 
дыхания);

2. устранить деформирующий факторы на среднюю 
зону лица и нормализовать формирование и развитие ли-
цевого скелета;

3. улучшить психоэмоциональное состояние в семье.

Выводы
Комплекс лечебно-профилактических мероприятий в раз-

личные возрастные периоды реализуемый в «Научно-прак-
тическом центре специализированной медицинской помо-
щи детям им. В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента 
здравоохранения города Москвы», позволяет снизить сроки 
инвалидизации пациентов, улучшить качество жизни.
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Введение
ДЦП является патологией, которая может поразить го-

ловной мозг ребенка в пренатальном, родовом и послеро-
довом периодах и представляет собой важную неврологи-
ческую патологию. ДЦП достаточно распространено 
(0,5-0,6% среди новорожденных) и требует специального 
лечения для детей, страдающих от него, включая пробле-
мы социализации. Для достижения максимального эф-
фекта при лечении детей с ДЦП необходимо посещать 
стоматолога не менее чем раз в три месяца, а также посе-
щать специализированные диспансеры и реабилитацион-
ные центры, оборудованные стоматологическими кабине-
тами и анестезиологическим обеспечением, а также 
использование специальных методик, основанных на 
знаниях из различных областей медицины.

В данной статье освещается вопрос нарушения минера-
лизации твердых тканей зубов у детей с детским цере-
бральным параличом, которое может привести к развитию 
зубочелюстных аномалий, в частности кариеса.

Цель. Изучение особенностей минерализации зубных 
твердых тканей у детей с детским церебральным параличом.

Материалы и методы
Исследование проведено на базе ГБУЗ г. Москвы «На-

учно-практический центр специализированной медицин-
ской помощи детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Де-
партамента здравоохранения города Москвы» и в частной 
стоматологической клинике Департамента Здравоохране-
ния города Москвы.В рамках эмпирического исследова-
ния было проанализировано изменение скорости слюно-
отделения в течение 10 минут у 92 детей с ДЦП в возрасте 
от 3 до 12 лет, имеющих различные типы прикуса: вре-
менный (65 детей), сменный (24 детей) и постоянный (3 
детей).

Результаты
Для оказания эффективной стоматологической помощи 

детям с детским церебральным параличом, которые гораз-
до чаще, чем здоровые дети, имеют нарушения речи, 
контрактуры суставов, а также стоматологические патоло-
гии, может потребоваться междисциплинарное понима-

ние и профессиональные навыки, а также дополнительное 
привлечение специалистов, например, невролога, психо-
терапевта, педиатра, физиотерапевта, ортопеда или ане-
стезиолога. При необходимости может быть использован 
общий или проводниковый наркоз. Заболеваемость по 
показателю КПУ+КП составляет примерно 5,4.

Дети с ДЦП часто имеют нарушения минерализации 
зубов, что может привести к более серьезным проблемам, 
таким как кариес. Для профилактики стоматологических 
проблем у детей с ДЦП ключевой значение имеет минера-
лизация твердых тканей зубов, включающая в себя эмаль, 
дентин и цемент. Эмаль зубов обладает высокой проница-
емостью и способностью к минерализации, деминерали-
зации и реминерализации.

Процесс физиологической минерализации твердых тка-
ней зубов происходит естественным путем, когда мине-
ральные компоненты вступают в эмаль зуба в виде резуль-
тата его этногенеза. 

Исследования [1-3] показывают, что у детей с ДЦП ре-
гулярно обнаруживается статистически значимое разли-
чие в уровне минерализации зубов, которое может быть 
связано с ранее указанными факторами.

Наше исследование позволило определить характери-
стики минерализации твердых тканей зубов у детей с 
ДЦП и факторы, влияющие на этот процесс.Из 84 иссле-
дованных пациентов у 91,3% было выявлено системное 
гипоплазирование эмали зубов, а у 60,9% из них был 
зубной камень. Значение молярного соотношения каль-
ция/фосфорного коэффициента составило 1,45±0,28, что 
превышает нижнюю границу нормы в 41,3% случаев. Эти 
результаты указывают на низкую стойкость эмали зубов к 
кислотам, которые могут привести к истощению запасов 
кальция и разрушению кристаллов гидроксиапатита.

Резкое снижение слюноотделения у обследованных де-
тей до 0,3±0,05 мл за 10 минут, что ниже возрастной 
нормы 2,3±0,5 мл, может привести к неблагоприятным 
последствиям для минерализации зубов.

Кариесрезистентные пациенты подвергаются значи-
тельному риску деминерализации зубов, поскольку рН 
ротовой жидкости у них значительно ниже нормы и со-
ставляет 6,14±0,34.

1Яцкевич Е.Е., 2Шевченко Н.С.

НАРУШЕНИЕ МИНЕРАЛИЗАЦИИ ТВЕРДЫХ  
ТКАНЕЙ ЗУБОВ У ДЕТЕЙ С ДЦП

1Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы «Научно-практический центр 
специализированной медицинской помощи детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здраво-
охранения города Москвы»
2ООО «Щелкунчик 8», г. Москва
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У 86 детей (93,5%) была выявлена повышенная активность 
фосфолипазы С, что приводит к разрешению фосфолипидов 
клеточных мембран и значительному увеличению активно-
сти щелочной фосфатазы (27,5±0,5 ммоль/л*мин против 
нормального значения 16±1,5 ммоль/л*мин).

Пациентам детского возраста с ДЦП в слюне отмечает-
ся увеличенное содержание лактата и значительно превы-
шающее норму количество пирувата, что свидетельствует 
о нарушениях в окислительно-восстановительных про-
цессах в полости рта.

Исследование показало, что у детей, прошедших обсле-
дование, содержание кальция в слюне оказалось ниже 
нормы (0,029±0,015 г/л против 0,04—0,08 г/л), а уровень 
неорганического фосфора был ниже нормы, предусмо-
тренной для кариесрезистентных пациентов (0,054±0,022 
г/л против 0,19 г/л).

Было выявлено, что у детей с ДЦП уровень нарушений 
минерализации твердых тканей зубов высок и увеличива-
ется с возрастом, возможно, вследствие проблем с гигие-
ной полости рта и питанием. Также было обнаружено, что 
дети в сменном и постоянном прикусе имеют меньшую 
резистентность зубной эмали, чем дети во временном 
прикусе (U=45,5; p<0,01).

Необходимо учитывать специфические особенности 
при предоставлении медицинской помощи и проведении 
профилактических действий.При диагностике и лечении 
детей с ДЦП необходимо разработать индивидуальную и 
общую стратегию и тактику, отражающую состояние 
твердых тканей зубов. Кроме того, профилактические 
меры должны включать поддержание гигиены полости рта 
и коррекцию режима и привычек питания.

Исследование [4] показывает возможность использова-
ния специальных жевательных комплексов для предот-
вращения кариеса, основанного на влиянии на минерали-
зацию твердых тканей зубов.Для предотвращения 
минерализации твердых тканей зубов у детей с ДЦП реко-
мендуется регулярно использовать специальные порта-
тивные ирригаторы.

Наши наблюдения по пациентам, в которых использовал-
ся ирригатор для гигиенических процедур по уходу за поло-
стью рта, показали значительное улучшение резистентности 
эмали на 38,5±4,25% и гигиенического состояния на 42,2%—
59,7% (Т=0,0; p<0,01). Это должно положительно повлиять 
на минерализацию твердых тканей зубов у детей с ДЦП.

Обсуждение
Для детей с ДЦП необходимо активно использовать 

информацию о минерализации их зубов для индивидуали-
зации стоматологического сопровождения. Кариозные 
заболевания и их осложнения, связанные с нарушениями 
минерального состава, должны быть учтены при проекти-
ровании профилактических и лечебных мероприятий. В 
целях предотвращения таких заболеваний и поддержания 
минерализации твердых тканей зубов может быть реко-
мендована гигиеническая чистка под анестезией.

Для реминерализации твердых тканей зубов у детей с 
ДЦП в специализированном стоматологическом кабинете 

могут быть предложены процедуры, такие как глубокое 
фторирование зубов и аппликации с минералами, такими 
как фтор и кальций.

Для детей с ДЦП, профилактические посещения стома-
толога становятся крайне важными для предотвращения 
проблем с гигиеной полости рта, дисфагии и деструктив-
ных последствий непродуктивных нутритивных установок 
и вредных привычек. Для улучшения здоровья зубов сле-
дует использовать специальные жевательные комплексы, 
содержащие экстракт шалфея, пчелиный воск и другие 
ингредиенты.

Родителями (опекунами) и другими лицами, осущест-
вляющими уход за детьми с ДЦП, должны быть приняты 
соответствующие меры самоконтроля для обеспечения 
надлежащего режима питания и диеты. Однако при пере-
воде на амбулаторное лечение могут быть нарушены стро-
гие ограничения в рационе питания или даже приведено 
к необоснованному потреблению вкусных, но вредных 
блюд. Такое нарушение питания может привести к нега-
тивным последствиям для здоровья детей с ДЦП, в том 
числе к нарушению минерализации твердых тканей 
зубов.

Для достижения максимального эффекта в гигиене по-
лости рта у детей с ДЦП рекомендуется использовать 
портативные ирригаторы с автономным питанием и раз-
личными насадками. Однако, необходимо помнить, что 
использование ирригатора не заменяет процедуры гигие-
ны полости рта, такие как профилактическая чистка зу-
бов. Поэтому использование ирригатора должно быть под 
постоянным контролем родителей и, при возможности, 
проводиться ими.

Для повышения эффективности использования специ-
альных приборов у пациентов с ДЦП, родные, близкие и 
иные лица, ухаживающие за ними, должны выбирать 
жидкость для ирригатора в соответствии с уровнем мине-
рализации тканей конкретного пациента, а также контро-
лировать процедуры, которые может выполнять сам боль-
ной, периодически менять жидкость в ирригаторе и 
т.д.Обеспечение гигиены полости рта и профилактика 
стоматологических заболеваний у детей с ДЦП является 
неотъемлемой частью поддержания минерализации твёр-
дых тканей зубов и предотвращения их патологий.

Заключение
Оценка минерализации твердых тканей зубов у детей с 

ДЦП представляет собой важный шаг в процессе разра-
ботки инструментов и методов профилактики и лечения 
стоматологических патологий у детей с ДЦП. На данный 
момент имеется достаточно информации о причинах воз-
никновения типичных проблем минерализации твердых 
тканей зубов у детей с ДЦП, которые могут быть вызваны 
механическими и психическими дисфункциями, наруше-
ниями метаболизма, вредными практиками в питании и 
проблемами доступа к гигиене ротовой полости. Эта ин-
формация позволяет диагностировать причины их появ-
ления, а также разработать стратегию и тактику реминера-
лизации зубов.
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Цель 
Проведение эпидемиологического обследования для 

комплексного исследования стоматологического статуса у 
детей с расстройством аутистического спектра для уточне-
ния направлений медико-социальной работы и потенци-
альных объемов стоматологического вмешательства

Материалы и методы
В ходе эмпирического исследования было обследовано 

98 детей с РАС в возрасте от 3 до 7 лет, из них 69 с вре-
менным и 29 с переменным прикусом. Исследование 
проведено на базе ГБУЗ г. Москвы «Научно-практиче-
ский центр специализированной медицинской помощи 
детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здра-
воохранения города Москвы» и в частной стоматологии 
Департамента здравоохранения города Москвы. В ходе 
эпидемиологического обследования проведены стомато-
логическое обследование, включавшее анализ анамнеза и 
объективных данных с приема (результаты осмотра поло-
сти рта ребенка). Оценивались и анализировались универ-
сальные и простые (с учетом состояния здоровья пациен-
тов) показатели стоматологического статуса, такие как 
индекс Фёдорова-Володкиной (характеризующий состоя-
ние гигиены полости рта), индексы КПУ+кп и кп (рас-
пространенности и интенсивности кариеса), и папилляр-
но-маргинально-альвеолярный индекс РМА (для оценки 
тяжести изменений пародонта, обусловленных воспали-
тельными процессами). В число методов исследования 
входили: аналитический, клинико-инструментальный, а 
также статистический.

Обсуждение
Поддержание здоровья и обеспечение качественного и 

результативного лечения заболеваний, в том числе стома-
тологических, у детей с расстройством аутистического 
спектра (РАС) является сложной медико-социальной за-
дачей. Заболевание рассматривается в качестве невроло-
гического, основной его причиной выступает поражение 
головного мозга. Симптомы заболевания манифестируют 

до возраста 3 лет. Распространенность РАС у детей со-
ставляет ориентировочно 3 на 10 тыс. новорожденных, 
при этом заболевание встречается среди мальчиков на-
много чаще (в 3,5–4 раза), чем у девочек [1]. Дети с диа-
гнозом РАС нуждаются в комплексной медико-социаль-
ной помощи, в том числе, в реабилитации. Как и другим 
категориям пациентов, детям с РАС оказывается стома-
тологическая помощь. Основные отличия у детей с РАС 
от других категорий стоматологических пациентов за-
ключаются, преимущественно, в особенностях приема и 
применяемых методов лечения. Лучшие результаты в 
обеспечении здоровья и полости рта достигаются путем 
создания условий для комфортного ухода в бытовых ус-
ловиях [2]. 

Данные о стоматологическом статусе детей с РАС срав-
нительно немногочисленные. Проблема накопления све-
дений в немалой степени имеет социальный характер, и 
связана с особенностями решений, принимаемых родите-
лями, по поводу необходимости и тактики реабилитаци-
онной работы. Известно [3–5], что у детей с РАС наиболее 
распространены такие стоматологические заболевания, 
как кариес (в том числе осложненный), аномалии зубоче-
люстные и пародонта, системная гипоплазия эмали. Так-
же может иметь место задержка прорезывания зубов по-
стоянного прикуса в сравнении с детьми в норме.

Уточнение особенностей проявления стоматологиче-
ского статуса у детей с РАС призвано содействовать пла-
нированию работы стоматологической службы реабилита-
ционных организаций, включая объемы 
стоматологического вмешательства, совершенствованию 
технологии оказания стоматологической помощи.

Согласно полученным данным в ходе настоящего кли-
нического исследования, была выявлена следующая кар-
тина, характеризующая стоматологический статус детей 
данной категории (Таблица 1).

В целом, выявлено, что уровень гигиены полости рта у 
детей с РАС остается на неудовлетворительном уровне, в 
среднем 9 из 10 пациентов нуждаются как в квалифици-
рованной помощи стоматолога-терапевта, так и в одно-

ОСОБЕННОСТИ ПРОЯВЛЕНИЯ  
СТОМАТОЛОГИЧЕСКОГО СТАТУСА У ДЕТЕЙ  
С РАССТРОЙСТВОМ АУТИСТИЧЕСКОГО СПЕКТРА

1Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы «Научно-практический центр 
специализированной медицинской помощи детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого Департамента здраво-
охранения города Москвы»
2ООО «Щелкунчик 8»
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временном укреплении профилактической работы. Полу-
ченные данные указывают на высокую распространенность 
кариеса молочных зубов на фоне высокой интенсивности 
кариетической патологии у детей с расстройствами аути-
стического спектра. Наиболее распространенная локали-
зация кариетических дефектов – на передних молочных 
зубах и молярах. При этом порядка ¾ зубов, пораженных 
кариесом, не пломбированы. Состояние тканей пародонта 
у обследованных пациентов также вызывает значительные 
опасения. В то время как индекс РМА находится в целом 
на удовлетворительном уровне (соответствовал легкой 
степени воспаления), наблюдается высокая распростра-
ненность катарального гингивита. Лишь у 7,14% всех об-
следованных детей с РАС был диагностирован здоровый 
пародонт. Ключевой причиной стоматологических забо-
леваний у детей 3–7 лет выступает плохая гигиена полости 
рта, что также подтверждается другими исследованиями, 
например[6]. С учетом специфики основного заболева-
ния, проблему обусловливает низкая мотивация детей как 
к выработке, так и к практическому применению навыков 
чистки зубов. Результативному стоматологическому лече-
нию также препятствуют специфические реакции у паци-
ентов с РАС. 

Базовые рекомендации по снижению рисков нарушения 
нормального стоматологического статуса у детей с РАС 
касаются усиления мотивационного потенциала к личной 

гигиене, включая активную поддержку окружения, пере-
вод мануальных действий в игровую форму с использова-
нием средств и предметов, оформленных ярко и красочно, 
в том числе в соответствии с увлечениями ребенка (в 
стилистике любимых героев и др.). Активную поддержку 
может оказать применение психологических программ, 
ориентированных на модификацию поведения, включая 
бытовые навыки и привычки, детей с РАС. Успех может 
обеспечить использование современных гаджетов (напри-
мер, электрической зубной щетки, подключенной к мо-
бильному приложению [7]). В частности, для повышения 
эффективности гигиенических процедур также может 
быть рекомендовано использование оральных ирригато-
ров, специально адаптированных под детей. Ввиду необ-
ходимости повышения резистентности твердых тканей 
рекомендуется усиление патогенетической терапии с 
ежедневным использованием реминерализующих препа-
ратов. Для профилактики гипотонии мышц может быть 
рекомендовано получение консультаций у врача-логопеда 
насчет применения приемов (программ) специальной ле-
чебной физической культуры.С учетом специфики основ-
ного заболевания и негативных воздействий на стомато-
логический статус, периодичность наблюдения у 
стоматолога и проведения соответствующих профилакти-
ческих мероприятий в сравнении с детьми в норме должна 
быть увеличена.

Таблица 1. Сводные результаты эпидемиологического обследования

Группа показателей Показатель Ед. изм. Значение

Состояние гигиены полости рта Уровень гигиены (индекс Федорова-Володкиной):
1) хороший
2) удовлетворительный
3) неудовлетворительный
4) плохой

Ед.  
1) 0
2) 1,6±0,4
3) 2,4±-0,3
4) 3,8±0,2

Нуждаемость в санации полости рта % 85±6

Кариетические дефекты Распространенность кариеса у детей с РАС % 78,6

Доля компонента «к» в общей структуре интенсивности кариеса % 81±3,11

Доля компонента «п» в общей структуре интенсивности кариеса % 19±2,98

Доля пломбированных зубов в структуре индекса КПУ+кп % 72,5±7,81

Распространенность кариеса по формам:
1) компенсированная 
2) субкомпенсированная
3) декомпенсированная

%  
1) 75,5
2) 20,4
3) 4,1

Состояние тканей пародонта РМА % 7,5±2,7

Распространенность катарального гингивита % 61

Доля детей со здоровым пародонтом % 7,14

Зубной камень баллы 0,08±0,03

Кровоточивость баллы 0,45±0,06
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ЧЕЛЮСТНО-ЛИЦЕВАЯ ХИРУРГИЯ 

Заключение
По результатам исследования уточнены характери-

стики стоматологического здоровья у детей в возрасте 
3–7 лет с расстройством аутистического спектра.Выяв-
лен, в целом, уровень стоматологического здоровья, 
значительно отклоняющийся от нормы, предопределя-
ющий необходимость оказания детям с РАС квалифи-
цированной стоматологической помощи и ее суще-

ственные объемы. В комплекс рекомендуемых 
лечебно-профилактических мер входят, помимо проче-
го, укрепление гигиены полости рта с особым учетом 
специфических характеристик основного заболевания 
(упор на мотивационный фактор, перевод мануальных 
действий в игровой формат) в сочетании с регулярны-
ми осмотрами у стоматолога и повышением интенсив-
ности профилактических мероприятий.


