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ОТ РЕДАКЦИИ КОНГРЕСС-ХОЛЛ

Уважаемые коллеги!

Традиционно в преддверии очеред-
ного конгресса Российской ассоциа-
ции специалистов перинатальной 
медицины выходит номер газеты 
«Педиатрия сегодня». Ее материалы 
представляют огромный научно- 
практический интерес независимо 
от того, в каком учреждении здраво-
охранения и в какой должности рабо-
тает специалист. Того же принципа 
придерживаются организаторы кон-
гресса. 2019–2020 годы вой дут в исто-
рию мировой системы здравоохране-
ния как годы испытания, поиска 
путей борьбы с COVID-19. 

Есть достижения и успехи, но в целом 
ситуация все еще очень нестабильна 
и сложно прогнозируема. Ясно одно: 
требуется сплоченная работа всех, кто 
посвятил жизнь сохранению здоровья 
людей, и важно добиться понимания, 
а главное — исполнения всех профи-
лактических мероприятий, рекомен-
дованных специалистами по всему 
земному шару. Очевидно, что есть 
потери. Смертность в России на фоне 
пандемии по итогам 2020 года выросла 
на 18 %. Пандемия не обошла стороной 
и очень чувствительное направление 
современной медицины — пери-  
натологию.

Министр здравоохранения РФ 
М.А. Мурашко сообщил о новом исто-
рическом минимуме младенческой 
смертности в России в 2020 году.  
Она составила 4,5 % — на 12,0 % мень- 
ше, чем в 2019 году и на 8,5 % меньше 
прогноза. Цифры говорят за себя! Доро-
гие коллеги! Сердечно благодарю вас 
за сподвижничество и объединение 
усилий в крайне сложной ситуации — 
пандемии COVID-19. Уверен: в рамках 
конгресса мы сможем обсудить многие 
вопросы, поделиться свежими нара-
ботками в реализации основных поло-
жений клинических рекомендаций, 
предложить новые подходы по совер-
шенствованию оказания помощи  
с учетом новых технологий, разрабо - 
танных отечественными учеными-  
прак тиками и зарубежными пери- 
натологами.

Бесплатная подписка на газету     http://abvpress.ru/registration

Д.м.н., профессор, академик РАН,
руководитель отдела педиатрии  
ФБГУ «НМИЦ ДГОИ имени Дмитрия  
Рогачева» Минздрава России

Николай
Николаевич 
ВОЛОДИН

Приглашаю  
на шестнадцатилетие!
О новых тенденциях в образовательных мероприятиях рассказывает академик РАН, 
президент Российской ассоциации специалистов перинатальной медицины (РАСПМ) 
Николай Николаевич Володин.

— Николай Николаевич, хочу задать 
вам «ковидный» вопрос. Уже больше 
года некоторые из нас осваивают фор­
мат удаленки. Как это отразилось 
на образовательных мероприятиях 
РАСПМ?
— Мы используем «гибридный» формат 
мероприятий с 2017 года, так что прин-
ципиально для большинства участников 
наших конференций ничего не измени-
лось. Тренд остается прежним: аудитория 
мероприятий растет, хотя и не такими 
гигантскими темпами, как в начале пан-
демии. И происходит это в первую оче-
редь за счет прироста специалистов, 
работающих в команде с неонатоло-
гами,  — кардиологами, акушерами- 
гинекологами, эндокринологами и дру-
гими. И очень заметно по статистике, что 
педиатры стали гораздо активнее. 
На наших мероприятиях в среднем их 
25–30 процентов.

— Если мы заговорили о трендах 
и форматах в образовательных ме ­
роприятиях, что еще поменялось 
за последний год?

— Мероприятия стали более интерак-
тивными, врачи с удовольствием исполь-
зуют чат для общения с лекторами в пря-
мом эфире, да и лекторам это нравится, 
как мне кажется. При такой огромной 
аудитории, например, тот же конгресс 
РАСПМ собирает свыше 5 тысяч участни-
ков, доктор из любой точки страны 
может задать практический вопрос сто-
личному профессору и тут же получить 
на него ответ. Эта опция иногда без пре-
увеличения позволяет спасти жизни 
пациентам, которым трудно поставить 
диагноз или нужна корректировка тера-
пии. А лектор может в интерактивном 
режиме провести голосование среди 
нескольких тысяч врачей и понять, какие 
знания еще недостаточно усвоены ауди-
торией. Это совершенно фантастическая 
реальность, которую стимулировала 
именно пандемия.

— Николай Николаевич, РАСПМ объе­
диняет врачей 18 специальностей, так 
или иначе задействованных в ока     ­ 
зании медицинской помощи детям. 
При этом существует огромное ко­   

личество специализированных меро­
приятий. Например, мероприятия для 
детских реаниматологов, акушеров­ 
гинекологов, педиатров и другие. По­
чему врачи выбирают постдипломное 
образование именно на площадке 
вашей ассоциации?
— На мой взгляд, за последние годы жела-
ние получать новые знания у врачей 
только увеличилось и, конечно, участники 
вписывают наши мероприятия в свои 
планы наряду со специализированными 
конференциями. Может быть, докторов 
привлекает глобальная концепция нашей 
площадки — трансфер технологий. Напри-
мер, конференция «Сложный случай» 
прямо «заточена» на получение практиче-
ских знаний и навыков для командной 
работы врачей. Мы стремимся так выстро-
ить программу, чтобы те или иные схемы 
терапии или медицинские манипуляции 
можно было бы повторить в любом ЛПУ 
страны, а не только в ведущих медицин-
ских центрах России.

Потом, если вернуться к новым возмож-
ностям, мы активно развиваем форматы 
типа медицинских шоу. Я сейчас говорю 
о ежегодном телемосте между организа-
торами здравоохранения и медицинскими 
работниками «Рожденный раньше срока». 
Это всегда захватывающий диалог на тему 
болевых точек в здравоохранении с уча-
стием блестящих спикеров. В прошлом 
году одним из наших гостей стал Геннадий 
Григорьевич Онищенко, я очень советую 
посмотреть этот телемост в записи, вы ее 
найдете на нашем сайте. Посмотрите, 
получите громадное удовольствие.

— Спасибо, обязательно воспользуюсь 
советом. А есть, в принципе, такая тен­
денция у докторов — пересматривать 
видеозаписи с мероприятий? Я сейчас 
вспомнила о катастрофическом цейт­
ноте, в котором живут те же неонато­
логи или педиатры…
— Есть, но несколько специфическая. 
Конечно, врач не садится за компьютер 
и не начинает пересматривать целиком 

Мы стремимся так выстроить программу, чтобы те или 
иные схемы терапии или медицинские манипуляции
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симпозиум, пытаясь вспомнить детали, 
которые он упустил во время просмо-
тра. Могу привести пример. Каждый 
третий четверг каждого месяца года 
ровно в 16 часов по московскому вре-
мени мы проводим заседание секции 
неонатологов совместно с Департамен-
том здравоохранения Москвы. Сейчас 
эта секция стала уже всероссийской. 
Там очень активное ядро аудитории. Это 
прекрасно образованные специалисты, 
которые стремятся быть в курсе всех 
инноваций в своей области. И, несмотря 
на это, мы замечаем, что растет число 
просмотров некоторых старых видеоза-
писей, например двухлетней давности. 
Я это связываю с нестареющим контен-
том лекций (орфанная настороженность 
у неонатологов или вакцинация недо-
ношенных детей) и, конечно, с хариз-
мой лекторов. Например, есть абсо-
лютно блестящие лекции к. м. н. Натальи 
Петровны Вайнштейн, д. м. н. Дмитрия 
Юрьевича Овсянникова, акад. РАН 
Лейлы Сеймуровны Намазовой- Бара-
новой, проф. Ирины Анатольевны Беля-
евой и многих других. Важно отметить, 
что часовой пояс никак не  влияет 
на состав нашей аудитории, о чем сви-
детельствуют вопросы, которые посту-
пают онлайн из Калининграда, Екате-
ринбурга, Владивостока, Магадана. Нам 
очень приятно, что немало вопросов 
поступает от наших коллег из стран 
ближнего зарубежья.

— Николай Николаевич, я знаю, что 
сейчас горячая пора по подготовке 
крупнейшего мероприятия ассоциа­
ции — конгресса РАСПМ. Чего нам 
ожидать 5–6 октября? Какие заготов­
лены сюрпризы?
— Давайте поделим сюрпризы на меди-
цинскую и условно развлекательную 
части. Мы готовим, на наш взгляд, инте-
ресное пленарное заседание, главной 
темой которого будет неонатальный 
скрининг. И я благодарен главному гене-
тику Минздрава, президенту Ассоциации 
медицинских генетиков, член-корр. РАН 
Сергею Ивановичу Куцеву за участие 
в подготовке этого заседания.

РАСПМ в принципе, и это очень заметно 
на конгрессе, тесно сотрудничает с про-
фессиональными медицинскими ассоци-

ациями — это и Союз педиатров России, 
и Национальное общество детских гема-
тологов и онкологов, и Российское обще-
ство неонатологов, и многие другие.

Будут секции, которые готовят наши 
региональные коллеги. Я очень жду сим-
позиум специалистов из Екатеринбурга 
о программе подготовки клинических 

ординаторов и медицинских сестер 
в неонатологии.

Как вы знаете, в последнее время было 
несколько крупных скандалов, связанных 
с правовыми вопросами в работе врача. 
Мы подготовили отдельную секцию 
на эту тему. Что еще? Обсудим спорные 
и нерешенные вопросы современного 

акушерства и перинатальной охраны 
плода, поговорим о ведении недоношен-
ных детей в первый год жизни. Или вот 
еще, на мой взгляд, ожидаемая секция — 
«Прогностическое значение адекватной 
логистики для детей первого года жизни 
со сложной соматической патологией». 
Всего не перечислить на самом деле. У нас 
два дня будут работать три зала, поэтому 
научно- практическая часть программы 
очень насыщенная. Подробно все есть 
на сайте www.ormiz.ru/raspm.

Что касается развлекательных событий, 
то наши зрители смогут увидеть тради-
ционную церемонию награждения лау-
реатов премии «Первые лица». Кстати, 
в этом году определение победителей 
напрямую было связано с особенностями 
работы медицинской службы в панде-
мичный период.

Конгрессу РАСПМ в этом году — 16 лет! 
Если проводить параллели с человече-
ским возрастом, то мы уже официально 
получили ряд не только прав, но и обя-
занностей, конечно.

Так что давайте отметим этот день рожде-
ния вместе — я всех приглашаю на шест-
надцатилетие конгресса Российской ассо-
циации специалистов перинатальной 
медицины. Увидимся!

— Спасибо за приглашение и интер­
вью, Николай Николаевич! Удачного 
конгресса!  

Интервью провела Марина Сомова

Приглашаю  
на шестнадцатилетие!

Окончание, начало на стр. 1

КРАТКОЕ ОПИСАНИЕ ИЛАРИС®

Канакинумаб, лиофилизат для приготовления раствора для подкожного введения, 150 мг. РУ: ЛП-001414. Примечание: Перед назначением ознакомьтесь с инструкцией по медицинскому применению препарата, включая инструкцию по приготовлению раствора. 
Показания к применению 
Аутовоспалительные синдромы периодической лихорадки у взрослых и детей в возрасте 2 лет и старше: • криопирин-ассоциированный периодический синдром (CAPS) , включая: - семейный холодовой аутовоспалительный синдром (FCAS)/семейная холодовая 
крапивница (FCU); - синдром Макла-Уэльса (MWS); - младенческое мультисистемное воспалительное заболевание (NOMID)/хронический младенческий неврологический кожно-артикулярный синдром (CINCA). • Периодический синдром, ассоциированный с рецепторами к 
фактору некроза опухоли (TRAPS); • Гипер-IgD-синдром/синдром дефицита мевалонат-киназы (HIDS/MKD); • семейная средиземноморская лихорадка (FMF) в монотерапии при наличии противопоказаний к /непереносимости терапии колхицином или в комбинации с 
колхицином при отсутствии адекватного терапевтического ответа на монотерапию максимально переносимой дозой колхицина. Активная фаза болезни Стилла, в том числе болезни Стилла взрослых (БСВ) и системного ювенильного идиопатического артрита 
(сЮИА) у пациентов от 2 лет и старше при неадекватном ответе на терапию нестероидными противовоспалительными препаратами (НПВП) с системными кортикостероидными препаратами. Препарат Иларис® можно применять в монотерапии и в комбинации с 
метотрексатом. Острый подагрический артрит с целью лечения частых острых приступов подагрического артрита и предупреждения развития новых приступов при неэффективности, непереносимости или при наличии противопоказаний к применению нестероидных 
противовоспалительных препаратов и/или колхицина и при невозможности проведения терапии повторными курсами глюкокортикостероидов. 
Способ применения и дозы 
• CAPS: 150 мг для пациентов ≥4 лет с массой тела более 40 кг; 2 мг/кг для пациентов ≥4 лет с массой тела от 15 кг до 40 кг; 4 мг/кг для пациентов с массой тела ≥7,5 кг. Если при стартовой дозе 150 мг или 2 мг/кг не получен удовлетворительный клинический ответ в течение 
7 дней, возможно проведение второй инъекции препарата в дозе 150 мг (при массе тела >40 кг) и 2 мг/кг (при массе тела ≥15 кг и ≤40 кг). В последующем данным пациентам рекомендовано проводить поддерживающую терапию в дозе 300 мг (при массе тела >40 кг) или 
4 мг/кг с интервалом 8 недель (при массе тела ≥15 кг и ≤40 кг). Если удовлетворительный клинический эффект не наблюдается в течение 7 дней после повышения дозы, возможно проведение третьей инъекции препарата Иларис® в дозе 300 мг (при массе тела >40 кг) или 
4 мг/кг (при массе тела ≥15 кг и ≤40 кг). В последующем данным пациентам рекомендовано проводить поддерживающую терапию в дозе 600 мг (при массе тела >40 кг) или 8 мг/кг (при массе тела ≥15 кг и ≤40 кг) с интервалом 8 недель. Если при стартовой дозе 4 мг/кг 
удовлетворительный клинический эффект не наблюдается в течение 7 дней после первой инъекции, возможно проведение второй инъекции препарата Иларис® в дозе 4 мг/кг. При достижении в последующем полного клинического ответа данным пациентам рекомендуется 
поддерживающая терапия препаратом в дозе 8 мг/кг 1 инъекция с интервалом 8 недель. 
• TRAPS, HIDS/MKD, FMF: 150 мг у пациентов с массой тела >40 кг; 2 мг/кг у пациентов с массой тела ≤40 кг в виде п/к инъекции каждые 4 недели. При отсутствии удовлетворительного клинического ответа в течение 7 дней возможно проведение второй инъекции препарата 
в дозе 150 мг (при массе тела >40 кг) или 2 мг/кг (при массе тела ≤40 кг). В последующем данным пациентам рекомендовано проводить поддерживающую терапию в дозе 300 мг или 4 мг/кг каждые 4 недели в виде п/к инъекции.• БСВ и сЮИА: рекомендованная доза у 
пациентов с массой тела ≥7,5 кг составляет 4 мг/кг (с увеличением до 300 мг) каждые 4 недели в виде п/к инъекции. • Подагрический артрит - рекомендованная доза препарата у взрослых составляет 150 мг, препарат вводят п/к однократно во время обострения. Для 
достижения максимальной эффективности препарат необходимо вводить как можно раньше после начала приступа подагрического артрита. Пациентам с отсутствием терапевтического ответа на первую инъекцию не следует вводить препарат повторно. У пациентов с 
положительным ответом на терапию препаратом при необходимости продолжения лечения повторное введение препарата возможно не ранее чем через 12 недель после предыдущей инъекции. Противопоказания: • Подтвержденная повышенная чувствительность к 
действующему веществу или другим компонентам препарата в анамнезе. • Острые тяжелые инфекционные заболевания. . • Дети младше 2 лет (безопасность и эффективность для указанной категории пациентов изучены недостаточно). 
Особые указания 
• Инфекции. С осторожностью применять у пациентов с тяжелыми инфекциями, хроническими инфекциями, рецидивирующими инфекциями в анамнезе или состояниями, предрасполагающими к развитию инфекций. Лечение подагрического артрита, а также пациентов с 
CAPS, TRAPS, HIDS/FMF, БСВ и сЮИА не следует начинать и продолжать у пациентов с инфекционными заболеваниями в активной фазе. Препарат не рекомендуется применять одновременно с ингибиторами ФНО в связи с увеличением риска развития тяжелых инфекций. 
•Туберкулез и оппортунистические инфекции: может увеличивать риск реактивации туберкулеза или других оппортунистических инфекций; до, во время и после лечения следует наблюдать пациента с целью выявления активной или латентной туберкулезной инфекции. 
В связи с возможностью ложноположительного результата кожной туберкулиновой пробы следует рассмотреть возможность проведения альтернативного метода диагностики туберкулезной инфекции у пациентов с положительным результатом кожной туберкулиновой 
пробы. При выявлении туберкулезной инфекции лечение препаратом Иларис® не следует начинать или продолжать • Злокачественные новообразования: риск возникновения злокачественных новообразований на фоне применения анти-интерлейкина (ИЛ)-1 неизвестен. 
• Аллергические реакции: как и другие белки, применяемые в форме инъекций, канакинумаб может вызывать реакции гиперчувствительности; об анафилактоидных или анафилактических реакциях не сообщалось. • Вакцинации: не следует применять одновременно с 
живыми вакцинами. • Нейтропения: у пациентов с нейтропенией лечение канакинумабом начинать не следует. Перед применением следует определить число нейтрофилов. • Синдром активации макрофагов у пациентов с БСВ и сЮИА. Синдром активации макрофагов 
- известное жизнеугрожающее состояние, которое может развиваться у пациентов с ревматическими заболеваниями, в частности у пациентов с болезнью Стилла и требует интенсивной терапии. Врачу следует внимательно относиться к симптомам инфекции или ухудшению 
течения заболевания, известными как пусковой механизм для синдрома активации макрофагов. По данным клинических исследований препарат, не увеличивает риск развития синдрома активации макрофагов у пациентов с сЮИА, однако сделать окончательные выводы 
не представляется возможным. 
Беременность, период грудного вскармливания, пациенты и пациентки с сохраненным репродуктивным потенциалом: применение препарата у беременных пациенток или у пациенток, планирующих беременность, возможно только после тщательной оценки 
отношения польза-риск. Не рекомендовано применение живых вакцин у новорожденного, подвергшегося действию канакинумаба in utero, в течение 16 недель после получения матерью последней дозы канакинумаба до родов. Решение о грудном вскармливании на фоне 
терапии препаратом следует принимать только после тщательной оценки отношения польза-риск. 
Побочное действие 
Очень часто: инфекции (например, назофарингит, синусит, инфекции верхних дыхательных путей, тонзиллит, ринит, бронхит, инфекции мочевыводящих путей, инфекционные заболевания уха, гастроэнтерит, фарингит, пневмония, кандидозный вульвовагинит, вирусная 
инфекция, грипп), головокружение/вертиго, боль в верхней части живота, реакции в месте введения препарата. С полным перечнем нежелательных реакций можно ознакомиться в инструкции по медицинскому применению. Взаимодействия Субстраты изоферментов 
CYP450 с узким терапевтическим индексом: необходим терапевтический контроль эффективности или концентрации действующего вещества при инициировании терапии препаратом Иларис® и при необходимости проводить индивидуальную коррекцию дозы.

Ссылки: 1. Полная инструкция по применению лекарственного препарата Иларис® МЗ России (РУ: ЛП-001414). Полная версия инструкции к препарату на сайте Государственного реестра лекарственных средств https://grls.rosminzdrav.ru/Default.aspx. Актуально на 15.08.2020; 2. Laskari K, et al. J Rheumatol 2017; 44(1):102–109; 3. Kone-Paut I, et al. Pediatric 
Rheumatology 2017; 15(Suppl 2):P176; 4. Ozdogan H & Ugurlu S. Expert Rev Clin Immunol 2017; 13(5):393–404; 5. Ruperto N, et al. NEJM 2012; 367(25):2396–2406; 6. Horneff G, et al. PReS 2017; P307; 7. Feist E. et al. Clin Exp Rheumatol. 2018; 36(4):668-675. 8. Shenoi S, et al. Clin Exp Rheumatol 2018: 36(5): 920-928.
Использованные изображения не являются изображениями реальных пациентов.Только для медицинских и фармацевтических работников. Для распространения в местах проведения медицинских или фармацевтических выставок, семинаров, конференций и иных подобных мероприятий. 293981/ILA/0921/1Р
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Мероприятия стали более интерактивными, можно 
общаться в прямом эфире: доктор из любой точки 
страны может задать вопрос столичному профессору 
и тут же получить на него ответ. Иногда это позволяет 
спасти жизни пациентам, которым трудно поставить 
диагноз или нужна корректировка терапии

НОВОСТИ

Кишечная микрофлора влияет 
на развитие мозга
Глубоко недоношенные дети подвергаются высокому риску мозговых повреждений. 
Исследователи из Венского университета и Венского медицинского университета 
обнаружили возможные мишени для лечения этих повреждений за пределами 
головного мозга — ключевую роль в этом может сыграть кишечная микрофлора 
таких младенцев.

Ученые обнаружили, что избыточное размножение Klebsiella в ЖКТ ассоциировано с повы-
шенным числом определенных иммунных клеток и неврологическими нарушениями у недо-
ношенных. Исследование опубликовано в журнале Cell Host & Microbe.

На ранних этапах развитие кишечника, мозга и иммунной системы тесно взаимосвязано — это 
явление назвали кишечно- иммунно-мозговой осью. Кишечная микрофлора взаимодействует 
с иммунной системой, которая «мониторит» бактерии кишечника и соответствующим образом 
на них реагирует; кроме того, кишечник «связывается» с мозгом при помощи блуждающего 
нерва, а также через иммунную систему. Исследователи выяснили, как эта ось влияет на раз-
витие мозга глубоко недоношенных детей. У здоровых людей микроорганизмы в составе 
кишечного микробиома — сотни жизненно необходимых видов бактерий, грибки, вирусы 
и другие микробы — находятся в равновесии. У глубоко недоношенных детей, иммунная 
система и микробиом которых не смогли развиться до конца, высока вероятность нарушения 
такого баланса, что может отрицательно сказаться на мозге. Ученым удалось выявить зако-
номерности между состоянием микробиома и работой иммунной системы, которые четко 
связаны с прогрессированием и тяжестью повреждения головного мозга, — важно, что эти 
паттерны можно проследить до изменений в мозге, то есть существует некий переломный 
момент, когда можно предотвратить их или избежать дальнейшего прогрессирования.

Отправной точкой для разработки соответствующей терапии стали биомаркеры, которые 
удалось выявить междисциплинарному научному коллективу: усугубить повреждение мозга 
могут избыточный рост Klebsiella и высокие уровни γδ- T-клеток. В ходе исследования 60 недо-
ношенных младенцев, рожденных до наступления 28-й недели гестации и весящих менее 
килограмма, наблюдали в течение нескольких недель или даже месяцев. Команда использовала 
секвенирование гена 16S рРНК, анализ образцов крови и стула, аЭЭГ и МРТ-снимки мозга 
младенцев. Эта работа положит начало исследовательскому проекту по более глубокому 
изучению микробиома и его роли в неврологическом развитии недоношенных детей; кроме 
того, ученые продолжат наблюдать за детьми из первоначального исследования, чтобы понять 
долгосрочные последствия самых ранних этапов развития кишечно- иммунно-мозговой оси.

Источник: medicalxpress.com
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ПЕРСПЕКТИВНОЕ НАПРАВЛЕНИЕ

Иммунитет и модуляция 
предшественников миелопоэза
За последние 50 лет удалось многое узнать о физиологии нейтрофилов — их больше не рассматривают как корот-
коживущие, неизбирательные фагоциты иммунной системы, а относят к ее незаменимым компонентам. Физи-
ологически плод сильно отличается от взрослого человека, поэтому фенотипические и функциональные харак-
теристики гранулоцитов новорожденных могут иметь жизненно важное значение.

Нейтрофилы — жизненно важный ком-
понент врожденного иммунитета, 
поскольку они одними из первых реаги-
руют на инвазию патогенных микроор-
ганизмов и обеспечивают защиту от бак-
териальных, вирусных и  грибковых 
инфекций. Неонатальные нейтрофилы 
адаптированы к внутриутробным усло-
виям, что позволяет избегать нежела-
тельных провоспалительных реакций. 
Подавление функции нейтрофилов необ-
ходимо для создания здорового микро-
биома в послеродовом периоде, однако 
одновременно это может помешать раз-
витию достаточного ответа при воздей-
ствии патогенных организмов.

Беременность уникальна с точки зрения 
адаптации иммунной системы матери 
и плода, так как, несмотря на обмен алло-
антигенами, в норме между ними не про-
исходит иммунологического конфликта. 
Сегодня известно, что состояние иммуно-
логической толерантности обеспечива-
ется не только иммуносупрессивными 
механизмами, активирующимися в орга-
низме материи, но  и  особенностями 
эмбрионального и фетального развития 
иммунной системы плода. Иммунная 
система матери должна обеспечивать пер-
вичную защиту развивающегося плода 
от внутриутробных инфекций, а также 
осуществлять иммунологическую протек-
цию новорожденного в течение первых 
месяцев жизни. Эта защита достигается 
не  только за  счет плацентарного 
транспорта материнских иммуноглобули-
нов в последний триместр беременности, 
но и через грудное молоко, богатое анти-
микробными белками, олигосахаридами 
и  иммуноглобулинами. Однако такой 
защиты может оказаться недостаточно, 
поэтому иммунная система плода и ново-
рожденного должна уметь самостоя-
тельно реагировать на внутриутробную 
инфекцию. В норме плод развивается 
в  условно стерильной среде, поэтому 
адаптивные иммунные реакции новоро-
жденных наивны из-за отсутствия долж-
ного уровня антигенной стимуляции 
и  иммуносупрессивных механизмов, 
сдерживающих ответ на материнские 
аллоантигены. Следовательно в раннем 
неонатальном периоде младенцев долж-  
ны полагаться на систему врожденного 
иммунитета, где жизненно важная роль 

отводится нейтрофилам, первым цирку-
лирующим иммунным клеткам, реагиру-
ющим на различные инфекции. Однако 
нейтрофилы новорожденного и взрос-
лого фенотипически и функционально 
отличаются. Выраженность этих измене-
ний обратно пропорциональна гестаци-
онному возрасту, что говорит о динамиче-
ском развитии этих клеток в течение всей 
беременности — от самых ранних кле-
ток-предшественников гемопоэза в жел-
точном мешке до  миелоидных кле-
ток-предшественников в костном мозге 
на седьмом месяце беременности. По -
этому нельзя исключать, что крайне высо-
кий риск развития неонатальных инфек-
ций и сепсиса у недоношенных в том 
числе связан с функциональной недоста-
точностью нейтрофилов. Кроме того, 
на  фенотип и  функцию нейтрофилов 
напрямую влияют факторы иммунологи-
ческого окружения, которые зна чительно 
различаются у  плода и  новорожден- 
ного. Роды — ключевое событие для 
иммунной системы плода, так как ново-
рожденный за короткий период подвер-

гается воздействию огромного числа 
антигенов различных микроорганизмов, 
большая часть которых позже станет важ-
ным компонентом его здорового микро-
биома. Сразу после разрыва плодных  
оболочек новорожденный впервые стал-
кивается с колоссальным количеством 
микроорганизмов в составе нормальной 
микробиоты матери — тогда толерант-
ность нейтрофилов новорожденного 
к антигенам необходима, чтобы не допу-
стить развитие неадекватных провоспа-
лительных реакций. После установления 
симбиотических отношений между 
микробиотой и макроорганизмом функ   - 
ция нейтрофилов должна вернуться 
к  обеспечению иммунологической 
защиты. Вмешательства, препятствую-
щие естественному обсеменению но-  

ворожденного (кесарево сечение или 
антибиотики во время родов или в после- 
родовой период), могут нарушить этот 
баланс и подвергнуть ребенка повышен-
ному риску позднего неонатального 
сепсиса, некротического энтероколита 
и других инфекционных осложнений. 
Кроме того, естественные роды сопрово-
ждаются высвобождением гормонов, кор-
тизола и катехоламинов, также влияю-
щих на  фенотип и  функцию клеток 
иммунной системы, в том числе нейтро-
филов, моноцитов и NK-клеток. Чрезмер-
ное использование антибиотиков в нео-

натальном периоде чревато нарушениями 
микробиома с долгосрочными послед-
ствиями: известно, что макролидные 
антибиотики ингибируют нормальную 
активацию и рекрутинг нейтрофилов, 
а такие изменения во взаимодействии 
микробиоты и иммунной системы могут 
значительно влиять на  неонатальную 
заболеваемость и смертность. У недоно-
шенных с ОНМТ изменения в составе 
микробиома предшествуют возник-   
новению некротического энтероколита. 
Нарушения кишечного микробиома 
могут способствовать развитию неона-
тального сепсиса.

На  нейтрофилы влияют компоненты 
и  метаболиты как резидентной, так 
и патогенной микробиоты. Микрофлора 

кишечника может влиять на продукцию 
нейтрофилов посредством модуляции 
миелопоэза в костном мозге. Кроме того, 
истощение нормальной микробиоты 
у новорож денных повышает их воспри-
имчивость к инфекциям, предположи-
тельно, из-за развития нейтропении. 
Микрофлора индуцирует выработку 
специфических медиаторов, таких как 
IL-17, IL-7, IL-6, и тромбопоэтина, которые 
влияют на высвобождение ГКСФ. Экспе-
рименты на животной модели показали, 
что микробиота новорожденных мышей 
индуцирует выработку IL-17 лимфоид-
ными клетками в кишечнике, что увели-
чивает выработку ГКСФ и,  следова-
тельно, продукцию нейтрофилов. 
У взрослых мышей это взаимодействие 
также увеличивает количество зрелых 
форм нейтрофилов в циркуляторном 
пуле, характеризующихся повышенным 
уровнем экспрессии интегрина αMB2 
и более выраженной продукцией NET 
при воспалении. Кроме того, изменения 
микробиома на фоне диеты с высоким 
содержанием жиров также влияют 
на гемопоэз в целом. Помимо воздей-
ствия на  продукцию нейтрофилов, 
микробиота регулирует и их функцию. 
Короткоцепочечные жирные кислоты 
в качестве метаболитов, происходящих 
из микробиома кишечника, подавляют 
миграцию и активацию нейтрофилов, 
а также способствуют разрешению вос-
паления за счет индукции апоптоза ней-
трофилов и эффероцитоза апоптотиче-
ских клеток макрофагами. Микробиота 
кишечника регулирует метаболизм желч-
ных кислот, которые влияют на функ-
цию клеток иммунной системы. Так, 
TUDCA напрямую подавляет активацию 
нейтрофилов и их привлечение к воспа-
ленной ткани.

Перекрестное взаимодействие между 
микробиотой и иммунными клетками 
также может осуществляться через экзо-
сомы. Состав бактериальных мембран-
ных везикул (MV), как и эукариотических 
внеклеточных везикул (EV), зависит 
от клеточного компонента, из которого 
они происходят. Внеклеточные везикулы 
могут содержать множество компонентов, 
включая белки, сигнальные молекулы, 
рецепторы, метаболиты и малые РНК. MV 
используются бактериями для межкле-
точной коммуникации и горизонтальной 

Д.м.н., профессор кафедры педиатрии  
и организации здравоохранения «НМИЦ 
детской гематологии, онкологии и иммунологии 
имени Дмитрия Рогачева», руководитель 
научно-клинического центра ГБУЗ «ГКБ № 67 
имени Л.А. Ворохобова ДЗМ»

Людмила  
Леонидовна 
ПАНКРАТЬЕВА

Продолжение на стр. 5

Сегодня известно, что состояние иммунологической 
толерантности обеспечивается не только 
иммуносупрессивными механизмами, 
активирующимися в организме матери, 
но и особенностями эмбрионального и фетального 
развития иммунной системы плода, где жизненно 
важная роль отводится нейтрофилам
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Болезнь Виллебранда: 
верхушка айсберга
Болезнь Виллебранда (БВ) — наиболее распространенная наследственная  геморрагическая коагулопатия, обуслов-
ленная снижением количества или нарушением функции фактора Виллебранда. Какие современные возможности 
существуют для выявления этой патологии? Как работать с такими пациентами? Где брать актуальную информацию 
о заболевании? На самые животрепещущие для практикующих врачей вопросы ответил эксперт — ведущий детский 
гематолог, заведующий отделом патологии гемостаза ФГБУ «НМИЦ ДГОИ имени Дмитрия Рогачева» Минздрава 
России д.м.н. Павел Александрович Жарков.

— Павел Александрович, какова рас­
пространенность наследственных коа­
гулопатий в России?
— Сложно однозначно ответить на этот 
вопрос. В нашей стране нет единого  
регистра всех геморрагических заболева-
ний. В отношении пациентов, нуждаю-
щихся в заместительной терапии, мы 
ориентируемся на данные федерального 
регистра: в нем, если брать гемофилии А  
и В и болезнь Виллебранда, состоит около 
10 тысяч больных, в основном с тяже-
лыми формами заболеваний. Неясным 
остается число пациентов, в частности 
детей, с легкими и среднетяжелыми фор-
мами, не нуждающимися в проведении 
заместительной терапии. Ведь у взрослого 
пациента в  течение жизни гораздо 
больше шансов попасть в ситуацию, когда 
проявится кровоточивость, чем у ребенка 

5–6 лет. По наблюдениям, БВ — самая рас-
пространенная геморрагическая коагу-
лопатия во всем мире. Те или иные мута-
ции в гене фактора Виллебранда могут 
встречаться, по некоторым данным, 
у каждого сотого жителя земного шара. 
Конечно, далеко не все они приводят 
к кровоточивости. Клинически значимые 
формы, по  информации европей-       
ских коллег, встречаются с частотой 
1:10 000 человек. В России официально 
в упомянутом выше регистре состоит 
около 2 тысяч пациентов с БВ, одна - 
ко, учитывая, что в стране проживают 
145 миллионов человек, на самом деле 
расчетное количество таких больных 
может составлять около 14 тысяч.

— С чем связана гиподиагностика, 
и на каком уровне сегодня находится 

диагностика болезни Виллебранда? 
В какой момент эти пациенты попа­
дают в поле зрения гематолога?
— Большую роль играют социокультурные 
особенности: в некоторых закрытых сооб-
ществах вообще не  принято гово-  
рить о проблемах со здоровьем, многие 
пациентки предпочитают не сообщать 
об обильных менструальных кровотече-
ниях, в семьях с наследственной БВ крово-
точивость воспринимается как некий 
вариант нормы и не считается патологией, 
если, конечно, течение болезни не тяжелое. 
Трудностей с диагностикой тяжелых форм, 
как правило, не возникает. Разумеется, 
регионы нашей страны располагают раз-
ными возможностями, но пропустить 
тяжелую БВ или тяжелый дефицит  ка-  
кого-либо другого фактора свертывания 
очень сложно благодаря маршрутизации 
пациентов в центры с более высоким уров-
нем оснащенности. При менее тяжелых 
формах диагностический поиск может 
занять время: часто таких пациентов дли-
тельно наблюдают врачи смежных специ-
альностей, которые не имеют достаточных 
мощностей для диагнос тики болезни 
и не проявляют настороженности. В резуль-
тате около 75 % пациентов могут не иметь 
диагноза БВ. В этом смысле очень полезен 
проект Всероссийского общества гемофи-
лии, запущенный 2 года назад: доктора 
из регионов могут направлять образцы 
крови пациентов гематологу, который кон-
тролирует весь комплекс исследований 
на предмет БВ. Мы уже видим результаты: 
только через наш центр прошли более двух-
сот образцов, направленных из 25 регио-
нов, и более чем у 30 % пациентов выявили 
ту или иную патологию свертывающей 
сис темы — БВ или гемофилию А.

— На что обращать внима  ние педиатру 
при работе с такими пациентами?
— В первую очередь на сбор анамнеза, 
причем не только личного, но и се-  

мейного. В гематологии принято соби-
рать семейный анамнез до третьего 
поколения и третьей степени родства, 
чтобы выяснить, есть ли случаи повы-
шенной кровоточивости. Нужно уточ-
нить, есть ли такие проявления гемор-
рагического синдрома, как легкое 
появление экхимозов или их избыточ-
ное количество (более трех на одной 
анатомической локализации), гематомы 
при легких травмах, обильные кровоте-
чения при смене или удалении зубов. 
Для БВ в целом характерны именно кро-
вотечения из слизистых оболочек. Если 
у здоровых детей кровотечение при  
удалении молочного зуба легко остано-
вить непродолжительной компрессией, 
то при БВ кровотечения длительные 
(более 20–30 минут) и не прекращаются 
при применении рутинных методов, 
рецидивируют и могут даже требовать 
неотложной медицинской помощи. При 
патологии свертывающей системы могут 
спонтанно возникать и длиться более 
15 минут носовые кровотечения, вне 
неврологической или ЛОР-патологии, 
что также не соответствует норме. Харак-
терна кровоточивость после хирургиче-
ских операций даже при минимальной 
травматизации тканей. У  девочек- 
подростков гинеколог может отметить, 
что менструальные кровотечения нефи-
зиологичны при отсутствии профильной 
патологии: длятся семь и более дней, 
замена прокладки или тампона требу-
ется каждые 2 часа, имеются сгустки 
крови размером с одноруб левую монету. 
При наличии подозрений на патологию 
гемостаза педиатру нужно направить 
пациента к гематологу. Пациенты или 
их родственники могут также само - 
стоятельно пройти опрос на опреде- 
ле ние повышенной кровоточивости 
на интернет- странице willebrandinfo.ru/opros 
и, в случае необходимости, узнать, куда 
им обращаться.Р
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По наблюдениям, 
болезнь Виллебранда —  
самая распространенная 
геморрагическая 
коагулопатия во всем мире. 
Те или иные мутации в гене 
фактора Виллебранда могут 
встречаться, по некоторым 
данным, у каждого сотого 
жителя земного шара 
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передачи генов (например, генов устойчи-
вости к антибиотикам). Бактериальные 
MV микробиоты могут влиять и на клетки 
хозяина. Показано, что малые РНК 
в составе MV P. aeruginosa могут способ-
ствовать снижению иммунного ответа, 
сокращая ЛПС-индуцированную секре-
цию IL-8 культивированными первич-
ными эпителиальными клетками дыха-
тельных путей человека, а также акти- 
вацию нейтрофилов в легких мыши. MV 
из S. aureus оказывают провоспалительное 
действие на  эндотелиальные клетки, 
повышая экспрессию E-селектина, 
VCAM-1, ICAM-1 и IL-6.

Так как микробиота способна напрямую 
влиять на функцию нейтрофилов, пре- 
или пробиотики могут выступать иммуно-
модуляторами (особенно у недоношенных 
детей с  большим риском нарушения 
микрофлоры кишечника) — неоднократно 
обсуждалось, что их можно использовать 
в неонатальной практике для улучшения 
состава микробиоты и иммунологической 
регуляции. В рамках двой ного слепого 
РКИ, где изучали влияние B. longum BB536 
(BB536) на состав кишечной микробиоты 
и иммунный ответ у доношенных детей 
(n = 256), выявили рост числа IFN-γ — секре-
тирующих клеток и соотношения IFN-γ 
и IL-4, а также более высокие показатели 
отношения бифидобактерий и энтеробак-
терий, что, по-видимому, связано с уси- 
лением Th1-ответа. На взрослой популяции 

было показано, что пробиотики улучшают 
функцию нейтрофилов и  цито- 
киновый ответ у пациентов с алкогольным 
циррозом печени. В животной модели про-
демонстрировано, что Lactobacillus rhamnosus 
подавляют образование NET (экстракле-
точные нейтрофильные ловушки) 
у мышей. Однако конкретных сообщений 
о влиянии пробиотиков на нейтрофилы 
у новорожденных нет. Согласно анализу 
EV из пробиотических штаммов, первые 
обладают противовоспалительным дей-
ствием и способствуют иммунологической 
регуляции. Таким образом, преимущество 
клинического применения EV перед непо-
средственным использованием пробиоти-
ческих микроорганизмов заключается 
в их лучшей биобезопасности, а также 
стандартизации при производстве и менее 
требовательных условиях хранения, хотя 
пока клинических испытаний в  этом 
направлении нет.

Недавно появилась новая концепция 
«микробиологической памяти», цель 
которой — объяснить роль микробиома 
в эпигенетической регуляции клеток 
иммунной системы. Несмотря на корот-
кую жизнь зрелых нейтрофилов, эпи-
генетическая регуляция может быть  
реализована через ГСК и миелоидные 
клетки-предшественники в  костном 
мозге. Кроме того, на животной модели 
было показано, что введение β-глюкана 
мышам индуцировало в миелоидных 
ГСК повышенную транскрипцию генов, 
связанных с клеточным циклом и диф-
ференцировкой, что было связано с уси-
лением передачи сигналов медиаторами 
врожденного иммунитета, такими как 
IL-1β, ГМ-КСФ, а также с адаптацией мета-
болизма глюкозы и биосинтеза холесте-
рина. Такая стимуляция миелопоэза 

усиливала ответ на вторичную стимуля-
цию ЛПС и снижала эффект индуциро-
ванной химиотерапией миелосупрессии. 
Выяснилось, что эти эффекты тесно свя-
заны с метаболическими изменениями, 
обычно обусловленными эпигенетиче-
скими перестройками. Известно, что 
сепсис сопровождается метаболиче-
скими нарушениями в сторону аэроб-
ного гликолиза. В то же время продукты 
промежуточного метаболизма могут спо-
собствовать как индукции иммунного 
ответа, так и развитию иммунологиче-
ской толерантности, оказывая влияние 
на  ключевые функции нейтрофилов. 
Таким образом, праймирование миело-
идных предшественников в  костном 
мозге — неотъемлемый компонент раз-
вития врожденного иммунитета, кото-
рый до настоящего времени считался 
связанным исключительно с функцио-
нальными изменениями зрелых миело-
идных клеток на  периферии. Тогда 
микробиоту можно рассматривать в ка  - 

честве ключевого праймера, так как она 
непрерывно воздействует на все звенья 
врожденного иммунитета (рис.). Воздей-
ствие патоген- ассоциированных мо     ле-  
кулярных паттернов (PAMP) на  сис- 
тему врожденного иммунитета способст-
вует эпигенетическим изменениям  
и метаболическому перепрограммирова-
нию, что приводит к развитию длитель-
ной адаптации, проявляющемуся в повы-
шении или понижении реактивности 
иммунных клеток.

Таким образом, микробиом — пластич-
ная система, поэтому в  перспективе 
можно подобраться к рычагам управле-
ния эпигенетическими модификациями, 
минимизировать действие неблагоприят-
ных факторов и обеспечить оптимальные 
условия для клеток иммунной системы. 
Уже сегодня становится ясно, что откры-
тия в области эпигенетики в скором вре-
мени поднимут биологическую науку 
на качественно новый уровень. 

— А для врачей существуют специа­
лизированные опросники?
— Конечно.  Опр осник на   сайте 
willebrandinfo.ru создан на основе опросника 
кровоточивости для взрослых ISTH, кото-
рый применяют врачи. Также есть опро-
сник PBQ для детей. Кстати, детскому 
варианту посвящена наша с коллегами 
статья в третьем номере журнала «Педиа-
трия имени Г.Н. Сперанского» за текущий 
год. Мы апробировали опросник и при-
шли к выводу, что PBQ — удобное допол-
нение для клиницистов, с его помощью 
легко собирать анамнез кровоточивости, 
оценивать тяжесть кровотечений, но для 
отбора детей, нуждающихся в дополни-
тельной диагностике, он не подходит 
в силу невысокой чувствительности 
и специфичности в отношении легких 

тромбоцитопатий и БВ. Тем не менее, при-
меняя этот опросник, можно правильно 
заподозрить тяжелое нарушение системы 
гемостаза практически в 100 % случаев.

— Каков обязательный лабораторный 
минимум при обследовании? Какие 
анализы можно сдать по месту житель­
ства, чтобы заподозрить патологию 
системы гемостаза?
— Для скрининговой диагностики тяже-
лой и среднетяжелой патологии сверты-
вающей системы крови в большинстве 
случаев достаточно 3–4 стандартных 
тестов. Это общий анализ крови с мазком, 
АЧТВ, протромбиновое время или его 
дериваты (МНО или протромбиновый 
индекс) и активность фибриногена — эти 
тесты позволяют оценить, насколько 
эффективно происходит свертывание 
крови, но не дают информации о самом 
факторе Виллебранда. Для оценки актив-
ности и концен трации фактора Вилле-
бранда существуют отдельные лаборатор-
ные исследования. Тест для оценки 
концентрации (или тест на антиген 

фактора Виллебранда) более широко при-
меняется, он дешевле, однако не всегда 
позволяет диагностировать БВ второго 
типа, так как при этом варианте заболе-
вания фактора Виллебранда в крови 
может быть достаточно, но его активность 
нарушена. И единственный способ опре-
делить этот вид коагулопатии — одномо-
ментно провести исследование активно-
сти и антигена фактора Виллебранда. 
Кстати, в рамках проекта Всероссийско- 
г  о общества гемофилии используется 
именно анализ на активность фактора 
Виллебранда.

— Откуда педиатры могут черпать ин­
формацию о болезни Виллебранда?
— Врачи любых специальностей могут 
узнать больше о  БВ из  материалов 
на сайте willebrandinfo.ru. На этом пор-
тале представлены не только информа-
ционные статьи, но и тренажеры с кли-
ническими задачами. Еще один полезный 
ресурс — интернет- страничка Всероссий-
ского общества гемофилии hemophilia.
ru. Также я рекомендую читать оте-  

чественные и зарубежные научные 
публикации, слушать лекции и вебинары 
для врачей первичного звена.

— О чем важно помнить пациентам 
с болезнью Виллебранда и  (или)  
их родителям?
— Прежде всего нужно помнить о нали-
чии заболевания и понимать его особен-
ности. Надо учитывать риск кровоте- 
чений — как индуцированных, так 
и спонтанных (в случаях тяжелых форм 
заболевания). Это важно, особенно если 
ребенку предстоит инвазивное вмеша-
тельство или он перенес травму. Необ-
ходимо знать, как обратиться к гемато-
логу планово и где получать неотложную 
помощь. Нужно следить за общим здо-
ровьем, чтобы не возникало проблем 
со стороны стоматологии, желудочно- 
кишечного тракта и т. д. Большинство 
вмешательств, создающих риск крово-
течения, можно предупредить путем 
своевременного диспансерного наблю-
дения. И, разумеется, нужно соблюдать 
все рекомендации лечащего врача. 

Иммунитет 
и модуляция 
предшественников 
миелопоэза

Окончание, начало на стр. 3

При патологии 
свертывающей системы 
кровотечения могут 
возникать спонтанно

ПЕРСПЕКТИВНОЕ НАПРАВЛЕНИЕ

Воздействие патоген- ассоциированных молекулярных 
паттернов на систему врожденного иммунитета 
способствует эпигенетическим изменениям 
и метаболическому перепрограммированию,  
что приводит к развитию длительной адаптации, 
проявляющейся в повышении или понижении 
реактивности иммунных клеток

Рисунок. Схема механизмов прайминга системы врожденного иммунитета  
в перинатальный период

ИММУННАЯ  
СИСТЕМА

МИКРОБИОМ

PAMP/DAMP

Эпигеника

Праймирование Адаптация 
(иммунный ответ или толерантность)

Метаболизм

Регуляция 
системы 

врожденного 
иммунитета
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Визуализация в педиатрии: 
современные подходы
Мы стремимся к тому, чтобы как можно раньше, еще до развития симптомокомплекса, диагностировать пато-
логии, в том числе детям первых месяцев жизни. Важно определять структурные изменения органов при пато-
логических процессах у маленьких детей на самых ранних сроках — только так мы сможем провести эффек-
тивную терапию и предотвратить более поздние осложнения. В этом нам помогают современные методы лучевой 
диагностики, а также исследования во внутриутробном периоде.

Лучевая диагностика — относительно моло-
дая отрасль (первый рентгеновский сни-
мок получили в декабре 1895 года), однако 
переценить ее роль в современной меди-
цине невозможно. В период ее становления 
происходили научные события, по важно-
сти сравнимые с открытием рентгеновских 
лучей, давших начало новым методикам — 
ультразвуковой диагностике (УЗИ), ком-
пьютерной и магнитно- резонансной томо-
графии (КТ и МРТ), фотоэмиссионной 
и позитронно- эмиссионной томографии 
(ПЭТ) и интервенционной радиологии — 
все они продолжают совершенствоваться. 
Сегодня лучевые методы позволяют 
не только вовремя ставить диагноз, 
но и заниматься научными исследовани-
ями в различных областях медицины.

Врачи-клиницисты и лучевые диагносты 
должны понимать возможности и ограни-
чения всех этих методик. Повысить эффек-
тивность работы с дорогостоящим обору-
дованием и укорить постановку диагноза 
можно при помощи диагностических алго-
ритмов, например в обязательном порядке 
проводить комплексное лучевое обследо-
вание детей при остром нарушении моз-
гового кровообращения.

УЗИ
УЗИ головного мозга — самый доступный 
современный метод нейровизуализации: 
для него не нужно анестезиологическое 
пособие, при его проведении не исполь-  

зуется ионизирующее излучение, оно 
не имеет противопоказаний, поэтому 
может проводиться без ограничений даже 
в условиях реанимации. Так что лучевое 
обследование новорожденных с подозре-
нием на инсульт следует начинать с ней-
росонографии, а также использовать ее 
при динамическом наблюдении.

Следует учитывать, что диагностические 
возможности УЗИ в значительной степени 
зависят от оборудования и опыта врача, 
проводившего исследование. Например, 
в случае ОНМК чувствительность ультраз-
вукового метода при работе с современной 
диагностической техникой достигает 
80–95 %. Этого удалось добиться благодаря 
ультразвуковой доплерографии, приме-
нение которой позволяет определить 
состояние кровотока как в сосудистом 
бассейне, так и в отдельном сосуде (рис. 1).

Однако выявляемость ОНМК головного 
мозга значительно улучшилась с совер-
шенствованием КТ и МРТ. При подозре-
нии на ОНМК у детей необходимо про-
вести в срочном порядке одну из этих 
процедур.

МРТ И КТ
Эти методы адекватно чувствительны 
в диагностике интрапаренхиматозной 
крови: МРТ позволяет выявить сосуди-
стые мальформации без радиологической 
нагрузки, а КТ предпочтительна, когда 
ребенок нуждается в срочной нейрохи-
рургической операции. Если бесконтраст-
ная КТ показала кровоизлияние, необхо-
димо выполнить ангиографическое 
исследование, подобрав метод в зависи-
мости от сроков его проведения. Если 
период от начала заболевания не превы-
шает 14 суток, лучше обратиться к МР-ан-
гиографии, так как в это время гематома 
на КТ имеет повышенную плотность 
и может помешать адекватной диагно-
стике сосудистой системы в области кро-
воизлияния. После 14 суток, напротив, 
необходимо использовать КТ-ангиогра-
фию, так как в этом случае плотность 
гематомы на КТ понижается, а на МРТ 
внеклеточный метгемоглобин, преобла-
дающий в этот период, не позволяет адек-
ватно визуализировать сосудистое русло.

Чтобы исключить артериопатии, можно 
прибегнуть к дополнительным програм-
мам для исследования стенок интракра-
ниальных сосудов: аксиальные, коронар-
ные пре- и постконтрастные Т1-ВИ при 
подозрении на васкулиты (рис. 2) или 
Т1-FatSat — режимы при подозрении 
на диссекцию — это поможет исключить 
либо подтвердить интрамуральные гема-
томы (рис. 3).

На рисунках 4 и 5 представлены схемы 
алгоритмов проведения КТ и МРТ при 

остром нарушении мозгового крово  - 
обращения.

Сегодня к самому перспективному методу 
диагностики артериовенозных мальфор-
маций можно отнести МРТ, которая благо-
даря высокой контрастности изображения 
тканей и полипроекционности позволяет 
выявлять и точно локализовать мельчай-
шие очаги поражения головного мозга, 
а также визуализировать сосудистые струк-
туры без дополнительного введения кон-
трастирующих веществ. Однако в «золотой 
стандарт» диагностики АВМ входит селек-
тивная церебральная ангиография (ЦАГ).

ЦАГ
Этот метод позволяет визуализировать раз-
личные отделы сосудистой системы голов-
ного мозга путем получения рентгеновских 

изображений контрастного вещества, вве-
денного в кровеносный сосуд через кате-
тер, а также оценить поток крови.

Как правило, чтобы определить хирурги-
ческую тактику, нужно провести субтрак-
ционную селективную ЦАГ. Она позволяет 
определить приводящие и дре нирующие 
сосуды, объем мальформации, а также 
сопутствующую сосудистую патологию 
в виде аневризм, расположенных на при-
водящих сосудах или интранодулярно 
(рис. 6).

Таким образом, чтобы как можно быстрее 
поставить правильный диагноз и начать 
адекватное лечение, нужно уверенно ори-
ентироваться в возможностях различных 
методик визуализации и уметь рациональ-  
но применять их. 

К.м.н., заведующая отделением лучевой 
диагностики ГБУЗ «Морозовская ДГКБ ДЗМ»

Ксения  
Андреевна
ХАСАНОВА

Д.м.н., профессор кафедры неонатологии 
ФГБОУ ВО «РНИМУ имени Н.И. Пирогова» 
Минздрава России, профессор кафедры  
доказательной медицины ФГАОУ ВО «РУДН», 
рентгенолог-консультант ГБУЗ «Морозовская 
ДГКБ ДЗМ»

Александр 
Валентинович
ГОРБУНОВ

главный внештатный специалист по рентгенэн-
доваскулярным методам диагностики и лечения 
Департамента Здравоохранения Владимирской 
области, заведующий отделением рентгенхи-
рургических методов диагностики и лечения 
Областной клинической больницы г. Владимир

Алексей 
Анатольевич
УСАЧЕВ

Рисунок 1. Дебют перинатального артериального ишемического инсульта. Ребенок Р., 
39 недель гестации, оценка по шкале Апгар 8/9 баллов, 2-е сутки жизни. А — в режиме 
цветового доплеровского картирования в паренхиме левого полушария определяются 
множественные расширенные сосуды. Б — при импульсной доплерографии в этих 
сосудах определяется артериальный кровоток с низким периферическим 
сопротивлением

БА

Рисунок 2. МРТ-признаки артериопатии левой внутренней сонной артерии (уровень 
каменистой части). Указано белой стрелкой: Т1-ВИ в аксиальной проекции с подавлени-
ем МР-сигнала от жира до (А) и после (Б) внутривенного введения контрастного веще-
ства. Утолщение стенки сосуда (А) с накоплением контрастного препарата (Б) 

БА

Рисунок 3. МРТ-признаки диссекции левой внутренней сонной артерии. В режимах Т1 
с подавлением сигнала от жира (Т1-FatSat) и 3D TOF-ангиографии в аксиальной 
проекции определяется интрамуральная гематома (указано стрелкой) повышенного 
сигнала в стенке левой ВСА, просвет сосуда сужен

T1 FatSat 3DTOF
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симоктоког альфа

• Первый в России1 рекомбинантный фактор свертывания 
крови VIII 4-го поколения2, полученный из клеточной 
линии человека

• У 85% пациентов при индивидуально подобранном режиме 
профилактики частота инфузий составила 2 раза в неделю 
или реже3,4

• Может применяться у всех возрастных групп3

1. Государственный реестр лекарственных средств https://grls.rosminzdrav.ru/Default.aspx 2. Меморандум FDA (STN 125555\0), 9 октября 2014 г. 3. Инструкция по медицинскому применению лекарственного препарата Нувик, РФ 2021. 
4. Данные клнического исследования GENA-21. Промежуточный отчет, август 2019 г.

Представительство в России: Представительство АOOO Октафарма Нордик АБ, Швеция 
119002 Москва, Денежный пер., 11, стр. 1
Тел.: +7 (495) 785 45 55, факс: +7 (495) 785 45 58, www.octapharmaru.com

Перед назначением препарата Нувик, пожалуйста, ознакомьтесь 
с действующей версией подробной инструкции 

по медицинскому применению, утвержденной в РФ

Реклама

Рисунок 4. Схема алгоритма МРТ/КТ исследования пациентов с ОНМК 

Рисунок 6. Примеры аневризм церебральных артерий различной локализации и разме-
ров: А — мешотчатая аневризма передней соединительной артерии размерами  
6,0 × 5,0 × 6,5 мм (передне-задняя проекция); Б — гигантская (более 30 мм) фузиформ-
ная аневризма V4-сегмента левой позвоночной артерии (изображение получено путем 
наложения ангиограмм правой и левой позвоночных артерий) (передне-задняя проек-
ция); В — мешотчатая аневризма М2-сегмента левой средней мозговой артерии 
размерами 3,5 × 4,0 × 3,5 мм (передне-задняя проекция); Г — милиарная (менее 2 мм) 
мешотчатая аневризма бифуркации правой внутренней сонной артерии (боковая 
проекция)

* В остром периоде геморрагического инсульта (до 14 дней) предпочтительнее проводить МР-ангиогра-
фию, так как тогда гематома на КТ имеет повышенную плотность и может помешать адекватной диа-
гностике сосудистой системы при КТ-А в области кровоизлияния. При венозном инфаркте необходимо 
включить в исследование КТ- или МР-веносинусографию. Для определения тактики ведения пациентов 
с кровоизлиянием в головной мозг необходимо измерять объем гематомы. 

Рисунок 5. Схема алгоритма МРТ исследования пациентов с ОНМК
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НОВОСТИ

Неонатальный скрининг расширят 
с 5 до 36 заболеваний

Первого июня 2021 года в НМИЦ аку-
шерства, гинекологии и перинатологии 
имени академика В.И. Кулакова прошло 
совещание, по итогам которого предсе-
датель Правительства Михаил Мишу-
стин распорядился расширить про-
грамму неонатального скрининга 
в России — вместо пяти заболеваний 
в него предлагают включить 36.

За последнее время удалось добиться определенных успехов в снижении младенческой 
смертности благодаря открытию новых перинатальных центров, введению регулярных 
профилактических осмотров и общему совершенствованию медицинской помощи, оказы-
ваемой беременным, молодым матерям и самим малышам. Тем не менее работы еще много. 
Отдельного внимания заслуживают наследственные заболевания, ранняя диагностика 
и лечение которых часто помогают избежать не только гибели, но и инвалидности ребенка, 
и обеспечить ему должный уровень качества жизни. Сегодня обязательный неонатальный 
генетический скрининг новорожденных включает пять нозологий: фенилкетонурия, муко-
висцидоз, врожденный гипотиреоз, адреногенитальный синдром, галактоземия. 

По данным Минздрава, благодаря этому за 10 лет число детей- инвалидов сократилось 
на 30 %. В новый перечень предлагают внести 36 заболеваний, причем отдельное пору-
чение касается спинально- мышечной атрофии. По словам Д.Ю. Трофимова, директора 
Института репродуктивной генетики НМИЦ АГП имени В.И. Кулакова, это позволит снизить 
младенческую смертность по крайней мере на 15 %. Кроме того, рассматривается вопрос 
реализации пилотного проекта по генетическому тестированию беременных на выявление 
наследственных и врожденных заболеваний.

Подробнее о расширении неонатального скрининга читайте в статье «Новая эра скрининга 
новорожденных» (стр. 15).

А Б В Г
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Абилитация и ведение  
недоношенных детей:  
поможет новая служба

В последнее десятилетие неонатологическая служба в нашей стране претерпевает стремительные изменения. 
Организация отделений реанимации и интенсивной терапии новорожденных, широкое внедрение ИВЛ, привле-
чение в неонатологию специалистов- реаниматологов, освоение множества новых методик, связанных с выха-
живанием глубоко недоношенных детей, — все это позволило снизить раннюю неонатальную смертность. Однако 
сегодня задача медицины и науки — не просто помочь сложным младенцам выжить, а сделать их жизнь 
полноценной.

В существующей системе здравоохранения 
столь сложный ребенок с колоссально 
высоким риском декомпенсации и леталь-
ного исхода или развития инвалидизиру-
ющих состояний попадает под наблюде-
ние в общую амбулаторно- поли  клини- 
ческую сеть. Мы про ана лизировали амбу-
латорные карты наблюдения в различных 
регионах страны за 2 года и убедились, 
что эти дети вызывают большую тревогу 
участковых врачей: они, особенно с уче-
том возложенных на них обязанностей 
и нагрузок, не могут полноценно помочь 
таким детям и, к сожалению, недоста-
точно осведомлены о методологии наблю-
дения и особенностях их роста и развития, 
оценках рисков неблагополучия и т. д. Тут 
появляется два варианта развития со -
бытий: чрезмерно беспечная либо, напро-
тив, излишне суетливая тактика врача при 
оценке развития и составлении прогноза. 
В первом случае такое бла годушно- 
спокойное отношение к ма  ленькому 
ребенку, который отстает от сверстников, 
может привести к поздней диагностике 
грубого нарушения развития и лечению 
уже в запущенной стадии, мало поддаю-
щейся коррекции. Второй, более распро-
страненный путь, — утрирование невро-
логической патологии, гипер диагностика 
патологических состояний и задержки 
развития.

Кроме того, такие дети, помимо педиа-
тра, могут наблюдаться и у других спе-
циалистов (неврологов, гастро энте-
рологов, нефрологов и т. д.), в итоге 
им назначают массу препаратов, иногда 
антагонистического действия. Иногда 
мы находили более 15 препаратов, кото-
рые ребенку надо было принимать прак-
тически одномоментно: выписывая 
лекарства, врачи не интересовались 
назначениями других специалистов. 
Вообразите отчаяние семьи, которая 
не понимала, как вообще провести такое 
«лечение», и состояние малыша, кото-
рому надо все это усвоить!

Нельзя забывать, что благоприятный 
исход развития и максимальная ком-
пенсация ребенка во многом зависят 
от психологического статуса в семье, 
надежды и уверенности родителей, их 
взаимопонимания и поддержки. Иногда 
врач сам не очень уверен в своей стра-      
тегии, склонен к «утяжелению» патоло-
гии малыша, недостаточно опытен в на  -
блюдении за такими детьми — при по-
стоянном контакте с таким доктором 
у родителей формируются неуверенность, 

отчаяние, депрессия, начинаются слож-
ности в отношениях, что может даже 
привести к отторжению ребенка как 
источника всех бед. Все это почти полно-
стью сводит усилия врачей на нет.

ЧТО ЕСТЬ СЕЙЧАС?
Проблемы реальны, и их нужно решать, 
а для этого необходима спе циа лизи-
рованная служба наблюдения за детьми, 
рожденными недоношенными, а также 
перенесшими тяжелую пери натальную 
патологию. Сегодня осталась некая руди-
ментарная форма так называемых отде-     
лений катамнеза, которые были созданы 
в основном для оценки пока зателей здо-
ровья недо ношенных детей с состояни-
ями и за  болеваниями нео натального 
периода различной тяжести к 12 месяцам 
жизни. К сожалению, свою задачу они 
не вы  полнили: спустя 20 лет так и не уда-
лось добиться четких ре  зультатов. В ряде 
регионов, при знающих сложную си -
туацию с недо ношенными детьми после 
выписки из неонатального ста ционара, 
пытаются создать такую организацию 
снизу, но нет общей методологии, систем-
ности, юридических и фи нансовых обо-
сно ваний, а значит, и пер спектив ее 
развития.

ЧТО МЫ ПРЕДЛАГАЕМ?
Мы более 30 лет работаем в созданном 
в НИИ педиатрии (сейчас НИКИ пе  диатрии 
им Ю.Е Вельтищева) Центре коррекции 
развития недоношенных детей и уверены, 
что отделения, пред назначенные для пост-
неонатальной абилитации (то есть кон-
троля, на  блюдения, ранней диагностики, 
лечения), должны стать новой организаци-
онной формой в рамках общей системы 
ока зания неонатальной помощи — третьим 
амбулаторно- госпитальным эта  пом лече-
ния недоношенных детей. Мы говорим 
об отделениях, которые в корне отлича-
ются от имевшегося ранее в нашей стране 
третьего этапа, то есть перевода детей 
в неврологические стациона  ры сразу же 
после второго этапа вы     хаживания.

Согласно клиническому опыту и данным 
литературы, лишь у 10–15 % больных 
новорожденных и недоношенных детей 
неврологическая патология уже в нео -
натальном периоде настолько серьезна 
(декомпенсированная гидроцефалия, 
атрофия мозга, пороки развития, неку-
пирующийся судорожный синдром), что 
требуется неотложное лечение в специа-
лизированном неврологическом ста-   
ционаре, а неблагоприятный исход 

и инвалидность можно установить уже 
на этом этапе. У остальных детей, при их 
соматической адаптации, должна быть 
возможность получать уход дома. Для них 
характерен весь комплекс сложностей 
морфофункциональной незрелости, вну-
триутробных и постнатальных патологи-
ческих влияний, а нарушение нервной 
регуляции и формирование нервной 
деятельности — только одна из проблем. 
И все же, несмотря на вы  сокие риски, 
именно у таких детей заложены резервы 
снижения после дующей инвалидности 
и формирования здоровой, социально 
адаптированной личности.

Отделения «последующего наблю де-
ния» — это прежде всего амбулаторное 
звено, позволяющее ребенку находиться 
в психологически комфортных домаш-
них условиях с ранней выпиской из ста-
ционаров второго этапа при условии 
высокой вовлеченности специалистов 
третьего этапа. Еще такие отделения 
могут решать задачи общественного 
здравоохранения: создавать регистры 
недоношенных детей и осуществлять 
пролонгированное наблюдение для 
выявления частоты, форм и сроков 
появления возможных отклонений 
в состоянии соматического, невро-
логического, психического здоровья. 
Так мы могли бы проследить истинное 
влияние глубокой недоношенности 
и различных форм перинатальной пато-
логии на формирование личности, спо-
собности к  обучению, интеграции 
в общество, дальнейшее репродуктив-
ное здоровье и т. д.

Идея создания системы «последующего 
наблюдения» за детьми, перенесшими 
перинатальные патологии, совсем 
не нова — это естественное продолжение 
развития неонатологической науки. Так 
называемые отделения follow-up, по ана-
логии с которыми мы и предлагаем назвать 
свои структуры, успешно функционируют 
на Западе. Работа этих отделений позво-
лила значительно уменьшить процент 
инвалидности среди этих детей: ранняя 
и комплексная коррекция неврологиче-
ских нарушений снизила тяжесть развития 
ДЦП при гипоксически- ише мических 
повреж дениях; благодаря четкому кон-
тролю за кислородным гомеостазом сокра-
тилась частота бронхиальной астмы 
у детей с бронхо- легочной дисплазией; 
хирур гическое и терапевтическое лечение 
позволило сохранить зрение у детей с рети-
нопатией; своевременная диа гностика дала 
возможность кор ригировать тугоухость 
и нарушения развития. Согласно данным 
американских авторов и результатам, пред-
ставленным на ежегодном заседании Аме-
риканской ассоциации врачей развития, 
работа служб «последующего наблюдения» 
позволила сохранить социальное качество 
жизни у 75 % детей, рожденных с массой 
тела менее 1000 г.

При организации отделений «последую-
щего наблюдения» необходимо опреде-
литься с методологическими принципами 
наблюдения и лечения таких детей, чтобы 
новая структура не стала простым повто-
рением поликлиник или неврологических 

Д.м.н., профессор; руководитель научного 
отдела неонатологии и патологии детей раннего 
возраста и Центра коррекции развития детей 
раннего возраста ОСП «НИКИ педиатрии имени 
Ю.Е. Вельтищева» ФГАОУ ВО «РНИМУ имени 
Н.И. Пирогова» Минздрава России; главный 
педиатр АО «Ильинская больница»

Елена  
Соломоновна 
КЕШИШЯН

Отделения 
«последующего 
наблюдения»  — прежде 
всего амбулаторное
звено, позволяющее 
ребенку находиться  
в психологически 
комфортных домашних 
условиях с ранней 
выпиской из стационаров 
второго этапа
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стационаров. Для этого необходимо отве-
тить на три вопроса: кто будет проводить 
наблюдение и лечение, как оно будет про-
водиться, и каковы критерии нормы или 
патологии. Мы привели три основных 
спорных момента, касающихся именно 
медицинской стороны вопроса, и предла-
гаем обсудить наши решения, хотя, 
конечно, признаем, что их нельзя рассма-
тривать в отрыве от экономической 
составляющей.

ВОПРОС ПЕРВЫЙ: КТО ЛЕЧИТ?
Комплекс проблем, присущих недоно-
шенному ребенку, охватывает практи-
чески все органы и системы, поэтому 
важно, чтобы его, при необходимости, 
могли проконсультировать различные 
специалисты с достаточным набо  ром 
диагностической аппаратуры. Все спе-
циалисты- консультанты должны разби-
раться в проблемах недоношенности 
и методиках лечения заболеваний нео-
натального периода.

По нашему мнению, принципиально 
важно, чтобы главная роль отводилась 
основному лечащему врачу: он принимает 
окончательное решение; выбирает перво-
очередную проблему, подлежащую кор-
рекционному лечению; оценивает резуль-
таты обследования, проведенного любым 
специалистом- консультантом. Врач «но -
вого формата» должен хорошо ориенти-
роваться в неонатологии, знать систему 
выхаживания и оказания реанимацион-
ной помощи или иметь опыт работы 
на первом и втором этапах, знать анатомо- 
физиологические особенности функцио-
нального созревания ребенка, внутри-
утробные и постнатальные патологии, 
разбираться в вопросах постнатального 
развития и становления психических 
и моторных функций, уметь оценить 
неврологический статус ребенка и зако-
номерности формирования нервно- 
мышечных взаимоотношений; он должен 
иметь достаточно знаний для полноцен-
ного контроля за питанием недоношен-
ного ребенка и его физическим разви-
тием, вакцинопрофилактикой — в общем, 
быть высококвалифицированным специ-
алистом, для которого пока даже не при-
думали термин. На Западе в клиниках 
«последующего наблюдения» работают 
неонатологи и «врачи (педиатры) разви-
тия» и занимаются как раз тем, что мы 
упомянули выше. К сожалению, в нашей 
системе такая специальность не предусмо-
трена, поэтому заниматься проблемами 
недоношенных детей, по-видимому, лучше 
всего смогут неонатологи или педиатры, 
прошедшие профессиональную перепод-
готовку. Опыт показывает, что проще 
и эффективнее обучить основам проблем 
развития, а также динамическому кон-
тролю патологий, возникающих в неона-
тальном периоде, неона   толога с базовым 
педиатрическим образованием, а не педи-
атра — проблемам неонатологии. Врач, 
начинающий вести недоношенного 
ребенка после выписки из отделений вто-
рого этапа, должен ясно представлять все, 
что происходило с ним в реанимации 
и при его дальнейшем выхаживании. 
Педиатр, который не прошел стажировку 
в роддоме, реанимации и на втором этапе 
выхаживания, вряд ли сможет понять все 
тонкости клинического состояния ре-
бенка. К сожалению, большинство педи-
атров имеют очень слабое представление 
о бронхо- легочной дисплазии, послед-
ствиях продленной ИВЛ, не разделяют 
по клинической тяжести внутрижелудоч-
ковые кровоизлияния, плохо представ-
ляют себе динамику созревания тонуса 
и рефлексов и т. д. Все это затрудняет 

оценку ребенка, искажает предположения 
о прогнозе, приводит к необоснованному 
назначению множества препаратов и т. п.

Описанная идеальная картина сегодня 
практически неосуществима из-за разде-
ления специальностей — для перехода 
неонатолога в педиатрию потребуется при-
обрести педиатрическую специализацию 
и т. д. Кроме того, нужны специальные 
обучающие циклы в рамках программ уни-
верситетов и постдипломного, а также 
непрерывного образования для обучения 
специалистов всему кругу вышеописанных 
проблем. Без обозначения специализации 
и ее утверждения мы столкнемся с серьез-
ными юридическими ограничениями.

ВОПРОС ВТОРОЙ: КАК ЛЕЧИТЬ?
Для ответа необходимо определить сроки 
осмотров, кратность и длительность наблю-
дения и методологию оценки состояния 
ребенка с учетом его срока гестации при 
рождении, а также найти и научно обосно-
вать эти критерии. Так можно объекти - 
визировать контроль и уменьшить меди-
каментозную нагрузку при желании врача 
«как можно быстрее вывести ребенка 
из состояния недоношенности» (цитата 
от опрошенных врачей). При создании 
«отделений последующего наблюдения» 
необходимо понять, где лучше всего их 
располагать и какими полномочиями они 
обладают. Они могут быть частью структур 
перинатального центра, располагаться 
на базе поликлиник или детской боль-
ницы. У всех вариантов есть плюсы 
и минусы, которые во многом зависят 
от структуры работы региона в целом. 
Кроме того, необходимо уделить внимание 
юридическому аспекту работы таких 
отделений- центров и их статусу по отно-
шению к детской поликлинике, к которой 
прикреплен ребенок: как взаимодействуют 
врачи, если обе формы являются амбула-
торными; чьи рекомендации и лечение 
более значимы с точки зрения закона и т. п.

Если удастся централизовать «отделения 
последующего наблюдения», чтобы 
добиться оптимального оснащения соот-
ветствующей диагностической и лечебной 
аппаратурой, привлечь специалистов, 
создать достаточный поток па    циентов, 
проводить научную и кон сультатив- 
но- методическую работу, нужно учитывать 
и их расположение. На амбулаторном этапе 
недоношенным детям важны постоянные 

занятия, где они могли бы развивать мотор-
ную, когнитивную и речевую функции; 
чтобы ребенок не уставал перед занятиями, 
их следует проводить как можно ближе 
к дому. Подчеркнем, что госпитализации 
для проведения курсов значительно менее 
эффективны, вызывают стресс для ребенка 
и семьи и увеличивают риск вирусных 
инфекций. Оптимальное решение — 
использовать отделения восстановитель-
ного лечения поликлиник и обучать специ-
алистов современным методикам массажа 
(техники Вой та, Бобот, методологии Фель-
денкрайза и кинезиотерапии).

ВОПРОС ТРЕТИЙ: КАКОВЫ КРИТЕРИИ 
НОРМЫ И ПАТОЛОГИИ?
Оценивая состояние здоровья пациента, 
врач всегда соотносит результаты с усред-
ненными нормативами. Для недоношен-
ных детей, особенно родившихся на малых 
сроках гестации, условные нормативы еще 
не установлены. Исходя из теории эволю-
ционной неврологии можно предполо-
жить, что появление различных функций 
у недоношенных соответствует этапам 
развития доношенных детей, но сроки их 
появления подчинены другим закономер-
ностям. Поэтому автоматическое сравни-
вание показателей развития с доношен-
ными детьми приводит к гипердиаг   - 
ностике, «лечению» и психологической 
нагрузке на семью. С другой стороны, 
известно, что основной показатель здоро-
вья развивающегося организма — поступа-
тельное становление его психомоторных 
функций. Поэтому психомоторное разви-
тие может служить необходимым инте-
гральным показателем, а любое неблаго-
получие будет вызывать нарушение того 
или иного звена развития. Правильная 
трактовка нарушений прироста навыков 

в соотношении с динамикой прироста 
и скорригированным возрастом должна 
нацелить врача на диагностику патологии, 
которая может быть связана не только 
непосредственно с нарушением функцио-
нирования нервной системы, но и прояв-
лением генетического заболевания, ней-
росенсорного нарушения и даже сома  - 
тического неблагополучия. Все это опреде-
ляет разные подходы к лечению и воз-
можность достичь наиболее полной 
компенсации.

Таким образом, мы считаем, что рацио-
нальнее всего организовать центры «после-
дующего наблюдения» на базе крупных 
лечебных организаций, преимущественно 
перинатальных центров, и наделить  
их функциями практических, научно- 
методических, коммуникативных струк-
тур. Они будут заниматься общим контро-
лем состояния и развития недоношенных 
детей, предоставлять возможность консуль-
тации специалистов при необходимости 
госпитализации ребенка по тем или иным 
причинам и обладать преимущественным 
правом определения тактики ведения 
ребенка. Система амбулаторного сопрово-
ждения недоношенных детей хотя бы 
в первые 24 месяца их жизни поможет 
заметно снизить частоту и тяжесть инва-
лидизации и в итоге значительно сокра-
тить расходы на ведение таких пациентов. 
А вот реабилитационные центры, где про-
водятся пролонгированные коррекцион-
ные занятия, а педиатр и реабилитолог 
работают совместно, формируя программы 
реабилитации, могут существовать в рам-
ках имеющихся поликлинических отделе-
ний или специализированных центров, 
которые рассредоточены в шаговой доступ-
ности ребенка. 



10 Педиатрия сегодня  № 4 (16) 2021

ЛУЧШЕЕ НАЧАЛО ЖИЗНИ — ГРУДНОЕ ВСКАРМЛИВАНИЕ

Заменяем грудное 
молоко с умом
Грудное вскармливание играет важнейшую роль в становлении детского здоровья, 
однако им часто пренебрегают, поддавшись агрессивной рекламе искусственных 
смесей. Для борьбы с некорректным продвижением был создан Международный 
свод правил по сбыту заменителей грудного молока, который регулярно 
обновляется.

Международный свод правил по сбыту 
заменителей грудного молока приняли 
на 34-й сессии Всемирной ассамблеи 
здравоохранения (ВАЗ) в 1981 году. 
Он ознаменовал политику в сфере здра-
воохранения, рекомендующую ограни-
чить рекламу смесей для искусственного 
вскармливания (заменителей грудного 
молока), чтобы не подрывать намерение 
женщин кормить грудью, а пропаганди-
ровать полноценное питание младенцев 
и  продвигать достоверные данные 
об употреблении заменителей при 
необходимости.

Ограничения коснулись не только рекламы 
искусственных смесей, но и бутылок 
и сосок для вскармливания. Следующие 
документы Всемирной ассамблеи здраво-
охранения прояснили и расширили свод 
правил: при необходимости, если грудное 
питание невозможно, заменители грудного 
молока должны быть в наличии, но стиму-
лировать их продажу нельзя.

Важно, чтобы производство, распреде-
ление и реклама детского питания под-
чинялись национальному законодатель-
ству или соответствующим правилам, 
информация о питании младенцев нахо-
дилась в свободном доступе, а продук-
ция соответствовала международным 
стандартам качества и внешнего вида 
с непременным упоминанием превос-
ходства грудного вскармливания перед 
искусственным. К сожалению, полно-

стью соблюдать эти принципы удается 
немногим странам (рис.).

Цели свода созвучны многие статьи Кон-
венции ООН о правах ребенка: например, 
упоминается право детей на наивысший 
достижимый уровень здоровья, в частно-
сти за счет снижения смертности младен-
цев благодаря увеличению распростра-
ненности грудного вскармливания.

Исследования, говорящие в пользу груд-
ного вскармливания, проводились еще 
в СССР, до одобрения кодекса ВОЗ, хотя 

сегодня некоторые его положения совсем 
непросто внедрить в национальное зако-
нодательство. Как же соблюсти требова-
ния свода правил и соответствующих 
резолюций?

ЧТОБЫ СОБЛЮСТИ СВОД ПРАВИЛ 
ПО СБЫТУ ЗАМЕНИТЕЛЕЙ ГРУДНОГО 
МОЛОКА, НУЖНО:
• письменно сформулировать в меди-
цинской организации политику кормле-
ния детей грудного возраста и регулярно 
доводить ее до сведения персонала и ро-
дителей;

• самостоятельно закупать в  меди-
цинское учреждение все детские смеси, 
бутылочки и соски для кормления, от-
казавшись от бесплатной или субсиди-
рованной продукции и  ее образцов, 
которые предлагают компании, — 
не  пропагандировать в  медицинской 
организации пищевые или бытовые 
продукты с названиями или логотипа-
ми компаний- производителей замени-
телей грудного молока, бутылочек и со-
сок для кормления — убедиться, что 
по  крайней мере 80  % медицинских 
работников, оказывающих дородовую 

Директор департамента международного 
сотрудничества и связей с общественностью 
Минздрава России

Сергей  
Михайлович  
МУРАВЬЕВ

К.м.н., руководитель Национального координи-
рующего центра по поддержке грудного вскарм-
ливания ФГБУ «Национальный медицинский 
исследовательский центр акушерства, гинеко-
логии и перинатологии имени академика  
В.И. Кулакова» Минздрава России

Ольга 
Борисовна 
ЛАДОДО

К.м.н., доцент, руководитель лаборатории 
возрастной нутрициологии ФГБУН «Федераль-
ный исследовательский центр питания, биотех-
нологии и безопасности пищи»

Екатерина  
Анатольевна 
ПЫРЬЕВА

Д.м.н., ведущий научный сотрудник лаборато-
рии возрастной нутрициологии ФГБУН «Феде-
ральный исследовательский центр питания, 
биотехнологии и безопасности пищи»

Мария Владимировна  
ГМОШИНСКАЯ

Специалист по связям с общественностью 
ФГАОУ ВО «Российский национальный исследо-
вательский медицинский университет имени 
Н.И. Пирогова» Минздрава России

Дарья Алексеевна  
ХУХРЕВА

Советник департамента международного 
сотрудничества и связей с общественностью 
Минздрава России

Наталья Алексеевна  
МОШКИНА

Цель свода правил — безопасное и достаточное 
питание детей грудного и раннего возраста, 
поощрение грудного вскармливания и правильного 
использования заменителей грудного молока  
при необходимости

Вместе с тем отдельные положения кодекса ВОЗ 
все же вошли в состав документов различных 
уровней, к которым можно обращаться  
при затруднениях

Федеральный закон № 38-ФЗ от 13 марта 2006 года «О рекламе» с изме-
нениями, внесенными Федеральным законом № 347-ФЗ от 02.07.2021 
(статья 25.2)

Федеральный закон № 323-ФЗ от 21 ноября 2011 года «Об основах 
охраны здоровья граждан в Российской Федерации» (статья 28)

Нормативные документы, регламентирующие смеси для искусственного 
вскармливания детей в Российской Федерации: ТР ТС 021/2011 «О без-
опасности пищевой продукции», ТР ТС 022/2011 «Пищевая продукция 
в части ее маркировки», ТР ТС 027/2012 «О безопасности отдельных 
видов специализированной пищевой продукции, в том числе диетиче-
ского лечебного и диетического профилактического питания», ТР ТС 
033/2013 «О безопасности молока и молочной продукции» и Единые 
санитарно- эпидемиологические и гигиенические требования к товарам, 
подлежащим санитарно- эпидемиологическому надзору (контролю), утв. 
решением комиссии Таможенного союза № 299 от 28 мая 2010 года

Методическое письмо № 15–4/10/2–6796 от 13 июля 2011 года «Об орга-
низации службы родовспоможения в условиях внедрения современ-
ных перинатальных технологий»
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Рисунок. Как следуют своду в разных странах

Законодательство 
в значительной стпепени 
приведено в соответствие 
со сводом правил

В законодательство 
включены некоторые 
положения свода правил

Законодательство частично 
приведено в соответствие 
со сводом правил

Такие положения 
в законодательстве 
отсутствуют
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помощь, помощь при родах и  (или) 
новорожденным, могут объяснить как 
минимум два элемента кодекса и ком-
петентны в вопросах грудного вскарм-
ливания;
• создать протокол непрерывного мо-
ниторинга и систему управления данны-
ми, чтобы соблюсти восемь ключевых 
клинических практик;
• хотя бы раз в полгода проводить сове-
щания по практическому состоянию дел.

В 2016 году Управление Верховного комис-
сара ООН по правам человека признало 
проблему низких показателей грудного 
вскармливания, призвав к незамедлитель-
ным действиям в отношении молочных 
смесей.

Необходимо отметить, что Россия была 
одним из главных инициаторов резолю-
ции WHA 71.9 «О приверженности пра-
вильному питанию во время беременно-
сти и кормления грудью, грудному 
вскармливанию и надлежащему рациону 
детей грудного и раннего возраста», при-
нятой 26 мая 2018 г. 

Резолюция настоятельно призывает уве-
личить объём инвестиций для защиты и 
поощрения грудного вскармливания, 
активизировать инициативу «Больница, 
доброжелательная к ребенку», усилить 
меры по осуществлению Международного 
свода правил сбыта заменителей грудного 
молока, поощрять своевременный и раци-
ональный прикорм, прекратить ненад-
лежащие формы продвижения сбыта  
продуктов питания для детей грудного 
и раннего возраста, обеспечить надлежа-
щую практику кормления детей при чрез-
вычайных ситуациях и многое другое. 

Основные пункты указанной резолю-
ции обязуют поощрять, поддерживать 

и защищать идею кормления грудью 
на государственном уровне, а также 
ограничивать рекламу смесей, которые 
могут негативно влиять на здоровье 
детей. Ее приняло абсолютное боль-
шинство стран-членов ВОЗ, и РФ —  
не исключение: в нашей стране также 
проводится последовательная полити-    
ка продвижения грудного вскарм    ли- 
вания. 

В числе эффективных мероприятий — 
внесение в национальное законодатель-
ство изменений в пользу всецелой под-
держки реализации Международного 
свода правил сбыта заменителей грудного 
молока путем принятия более строгих 
мер с обеспечением их реализации и про-
ведение комплексного мониторинга 
с помощью организаций, не затронутых 
конфликтом интересов. 

Важная инициатива — разработка сети 
NetCode, призванной помочь странам-чле-
нам ВОЗ и гражданскому обществу уси-
лить свой потенциал в области монито-
ринга и исполнения Международного 
свода правил по сбыту заменителей груд-
ного молока и соответствующих резолю-
ций Всемирной ассамблеи здравоохране-
ния, а также эффективно следовать 
национальным юридическим кодексам 
и нормативным актам и следить за их 
обновлениями. Россия также занимается 
ее внедрением. 

Нельзя забывать, что искусственное 
вскармливание — не легкая альтерна-
тива кормлению грудью, а вынужден-
ная мера, к которой нужно прибегать 
только в крайних случаях, когда иного 
выхода действительно не остается. 
Важно, чтобы это было понятно не 
только медицинским работникам, 
но и широкой общественности. 

ЛУЧШЕЕ НАЧАЛО ЖИЗНИ — ГРУДНОЕ ВСКАРМЛИВАНИЕ
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Реклама

Методическое письмо 
от 13 июля 2011 г. № 15-4/10/2-6796  
«Об организации службы родовспоможения 
в условиях внедрения современных 
перинатальных технологий» 

«В женских консультациях, акушерских стационарах и детских поликлиниках 
не допускается реклама заменителей грудного молока и групповой инструктаж 
женщин по искусственному кормлению.

В соответствии с Международным Сводом правил сбыта заменителей грудного 
молока, рекомендованных Всемирной организацией здравоохранения, образцы 
детских смесей могут быть предоставлены работникам здравоохранения лишь 
в тех случаях, когда это необходимо для профессиональной оценки или научных 
исследований на уровне учреждения.

Работники здравоохранения не должны предоставлять образцы детских пита-
тельных смесей беременным женщинам, матерям младенцев и детей раннего 
возраста или членам их семей.

Поставка и использование в качестве заменителей грудного молока, переданных 
в виде дара или продажи по низким ценам учреждениям или организациям дет-
ских смесей, допускается только в тех случаях, когда имеются противопоказания 
к грудному вскармливанию ребенка (наличие ВИЧ-инфекции, открытая форма 
туберкулеза у матери, прием лекарственных средств матерью, противопоказанных 
ребенку (цитостатики, гипотензивные средства, некоторые антибактериальные 
препараты), тяжелое состояние матери).

При этом работники здравоохранения и члены их семей не должны принимать 
вознаграждение в денежной или  какой-либо иной форме за продвижение пере-
данной или проданной по низкой цене продукции».

ОСНОВНЫЕ ПРЕИМУЩЕСТВА ГРУДНОГО ВСКАРМЛИВАНИЯ

НАДЕЖНАЯ 
ЗАЩИТА  
ОТ ИНФЕКЦИЙ

ГАРАНТИРОВАННОЕ
БЕЗОПАСНОЕ
ПИТАНИЕ

ОТСУТСТВИЕ  
ФИНАНСОВЫХ  
ЗАТРАТ

СНИЖЕНИЕ РИСКА  
СЕРЬЕЗНЫХ  
ЗАБОЛЕВАНИЙ  
ДЛЯ ЖЕНЩИН

НЕОСПОРИМАЯ ПОЛЬЗА 
ДЛЯ ЗДОРОВЬЯ,  
СПОКОЙСТВИЯ  
И ИНТЕЛЛЕКТУАЛЬНОГО 
РАЗВИТИЯ РЕБЕНКА
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Пренатальная 
коррекция Spina bifida 
и ее исходы
Миеломенингоцеле — самая распространенная и тяжелая форма spina bifida, врожден-
ного порока развития ЦНС, связанного с нарушениями формирования нервной трубки. 
Эта патология сопровождается серьезными неврологическими нарушениями, несо-
вместимыми с нормальной жизнью ребенка. Пренатальная коррекция дефекта у плода 
позволяет существенно снизить риск развития тяжелых патологий и повысить качество 
жизни малышей.

Spina bifida (SB) — это наиболее часто встре-
чающийся врожденный порок развития 
центральной нервной системы (ЦНС), обу-
словленный дефектом закрытия нервной 
трубки на четвертой неделе эмбриональ-
ного развития. Позвонки на уровне пора-
жения полностью или частично не имеют 
дуги, поэтому неполноценны — это при-
водит к грыжевому выпячиванию. К са -
мой распространенной и тяжелой форме 
SB относится миеломенингоцеле (ММЦ), 
при котором мозговое вещество и мозго-
вые оболочки выходят в грыжевой мешок 
(рис. 1).

При постнатальном хирургическом лече-
нии детей с ММЦ с открытым дефектом 
нервной трубки и/или ликвореей опера- 
ции проводят в первые 24–48 часов жизни 
ребенка. В отличие от внутриутробных 
операций основная цель таких хирургиче-
ских вмешательств — предотвратить раз-

витие менингита и стабилизировать 
неврологический дефицит на исходном 
уровне, при этом патологические невро-
логические симптомы не ослабевают. 
Пациенты с ММЦ страдают моторными 
и сенсорными неврологическими наруше-
ниями различной степени, которая зави-
сит от уровня поражения. Клинически это 
проявляется нижним вялым парапарезом 
(слабость или паралич нижних конечно-
стей), нарушением функции тазовых орга-
нов (недержание мочи и кала, задержка 
мочеиспу скания, запоры), нарушением чув  ст-  
вительности ног, промежности, деформа-
циями ног, стоп. Для 65–85 % таких паци-
ентов характерна врожденная вентрику-
ломегалия. Более чем в половине случаев 
вентрикуломегалию купируют при по-
мощи вентрикуло- перитонеального шун-
тирования (ВПШ). У 90 % пациентов с ММЦ 
наблюдается мальформация Арнольда — 
Киари II типа, при которой структуры зад-
ней черепной ямки смещаются в большое 
затылочное отверстие, что усугубляет тече-
ние заболевания. У больных встречаются 
ортопедические аномалии, требующие 
консервативного или оперативного ле- 

чения: косолапость, контрактуры, вывих 
бедра, сколиоз и кифоз.

ДИАГНОСТИКА
Начиная с третьего триместра беремен-
ности аномалию можно диагностировать 
при помощи УЗИ. Определяют уровень 
дефекта дужек позвонков, наличие или 
отсутствие ММЦ при измерении в трех 
плоскостях, наличие или отсутствие вен-
трикуломегалии с измерениями боковых, 
третьего и четвертого желудочков, кау-
дальное смещение мозжечка плода, 
а также выраженность сколиоза или 
кифоза с измерением угла в случаях 
последнего, наличие или отсутствие косо-
лапости и движения в нижних конечно-
стях (рис. 2).

Уточнить уровень дефекта и степень сме-
щения мозжечка позволяет магнитно- 
резонансная томография (МРТ) (рис. 3).

РЕЗУЛЬТАТЫ ВНУТРИУТРОБНОЙ 
ХИРУРГИЧЕСКОЙ КОРРЕКЦИИ  
SPINA BIFIDA
В РФ внутриутробную хирургическую 
коррекцию Spina bifida (ММЦ) впер-   
вые провели в клиническом госпита    - 
ле «Лапино» группы компаний «Мать 
и дитя»: операция была проведена сила-
 ми мультидисциплинарной бригады 
врачей совместно с нейрохирургами ГБУ 
«Научно- практического центра специа-
лизированной медицинской помощи 
детям имени В.Ф. Вой но- Ясенецкого» 
Департамента здравоохранения горо-     
да Москвы.

С февраля 2016 по август 2021 года в кли-
ническом госпитале (КГ) «Лапино» для 
устранения ММЦ у плода провели 21 от- 
крытое внутриутробное вмешательство — 
на свет уже появился 21 малыш.

Группа включения: пациентки с диаг-
нос тированным ММЦ у плода, верхняя 
граница уровня дефекта не выше Th1 

и не ниже S1, аномалия Арнольда — 
Киари II, срок гестации от 19 недель 
0 дней до 25 недель 6 дней, нормальный 
кариотип, одноплодная беременность, 
возможность регулярного посещения 
госпиталя для наблюдения, а также по-
нимание па циенткой всех особенностей 
лечения, готовность соблюдать все необ-
ходимые требования.

Группа исключения: наличие других 
пороков развития плода, кифоз у плода 
более 30 градусов, инсулин- зависимый 
сахарный диабет у матери, истмико- 
цервикальная недостаточность, швы 
на шейке матки, предлежание плаценты, 
ВИЧ-инфицирование, гепатит В или С, 
резус- сенсибилизация, аномалии раз-
вития матки, заболевания матери, явля-
ющиеся противопоказанием к операции 
или общей анестезии.

Методика внутриутробной операции,  
анестезиологического пособия, про­
лонгирования беременности, родораз­
решения пациенток после внутри­
утробной коррекции ММЦ. Накануне 
операции пациентки проходят предопе-
рационную подготовку и профилактиче-
скую токолитическую терапию. Оператив-
ное вмешательство проводят на фоне 
общей комбинированной анестезии, при 
этом особое внимание уделяют обезболи-
ванию плода. После выполнения средин-
ной или нижнесрединной лапаротомии 
брюшную полость вскрывают, матку выво-
дят в разрез. Выбранное место разреза 
на матке фиксируют отдельными викри-
ловыми швами на одном уровне для ком-
прессии краев разреза. В промежутке 
между швами производят вскрытие поло-
сти матки при помощи коагуляции. 

Академик РАН, генеральный директор Группы 
компаний «Мать и дитя», профессор, заведующий 
кафедрой «Акушерства и гинекологии»  
педиатрического факультета  
ФГАОУ ВО «Российский национальный исследо-
вательский медицинский университет  
имени Н.И. Пирогова» Минздрава России

Марк  
Аркадьевич  
КУРЦЕР

Профессор, заведующий кафедрой челюст-
но-лицевой хирургии и стоматологии педиатри-
ческого факультета ФГАОУ ВО РНИМУ  
им. Н.И. Пирогова, директор Государственного 
бюджетного учреждения здравоохранения 
города Москвы «Научно-практический центр 
специализированной медицинской помощи 
детям имени В.Ф. Войно-Ясенецкого» Департа-
мента здравоохранения города Москвы, 
заслуженный врач РФ

Андрей  
Георгиевич  
ПРИТЫКО

К.м.н., главный врач ООО «ХАВЕН» (клиниче-
ский госпиталь «Лапино») группы компаний 
«Мать и дитя», врач акушер-гинеколог,  
заслуженный врач РФ

Елена Игоревна  
СПИРИДОНОВА

К.м.н., заведующая акушерским отделением 
патологии беременности, врач акушер-гинеко-
лог ООО «ХАВЕН» (клинический госпиталь  
«Лапино») группы компаний «Мать и дитя»

К.м.н., заместитель главного врача по педиатри-
ческой помощи, заведующая отделением 
реанимации и интенсивной терапии новоро-
жденных, врач анестезиолог-реаниматолог  
ООО «ХАВЕН» (клинический госпиталь 
«Лапино») группы компаний «Мать и дитя»

К.м.н., врач-нейрохирург онкологического 
отделения Государственного бюджетного 
учреждения здравоохранения города Москвы 
«Научно-практический центр специализирован-
ной медицинской помощи детям имени  
В.Ф. Войно-Ясенецкого» Департамента  
здравоохранения города Москвы

К.м.н., заместитель главного врача по педиа-
трии, заведующая детским поликлиническим  
отделением, врач-педиатр ООО «ХАВЕН» 
(клинический госпиталь «Лапино»)

К.м.н., медицинский директор группы компаний 
«Мать и дитя» по организационной  
и научно-образовательной работе

Заместитель главного врача по анестезиоло- 
гии-реанимации, врач анестезиолог-реанимато-
лог ООО «ХАВЕН» (клинический госпиталь  
«Лапино») группы компаний «Мать и дитя»

Врач акушер-гинеколог ООО «ХАВЕН»  
(клинический госпиталь «Лапино») группы 
компаний «Мать и дитя»

Александра Владимировна   
ЗВЕРЕВА

Юлия Валерьевна   
СОКОЛОВСКАЯ

Руслан Низами-оглы   
АСАДОВ

Ольга Владиславовна    
ПОЛЯКОВА

Юлия Юрьевна    
КУТАКОВА

Петрос Мартиросович     
БАГДАСАРЯН

Екатерина Александровна    
БАРАНОВА

Рисунок 1. Формы Spina bifida

Spina bifida  
occulta

Meningocele
Myelo- 

meningocele

Рисунок 2. Визуализация ММЦ  
при УЗИ

Рисунок 3. Визуализация ММЦ  
при МРТ
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Специализированным степлером произ-
водят утеротомию. Плод выводят спинкой 
с участком ММЦ в разрез. Далее начинается 
нейрохирургический этап. После резекции 
измененных или избыточных кожных 
покровов спинно- мозговой грыжи нервная 
плакода и корешки спинно- мозговых 
нервов деликатно отделяются от стенок 
грыжевого мешка. Выполняют пластику 
дурального мешка с его герметичным уши-
ванием. Пластику дефекта задней стенки 
позвоночного канала проводят встреч-

ными мышечно- фасциальными лоскутами. 
Затем плод погружается обратно в полость 
матки. После восстановления целостности 
стенки матки брюшную стенку ушивают 
послойно.

В течение 2–3 недель после операции паци-
ентки проходят токолитическую и профи-
лактическую антибактериальную терапию. 
После выписки из стационара состояние 
плода оценивают при помощи КТГ и УЗИ.

Пациентки родоразрешаются путем опе-
рации кесарева сечения в плановом 
порядке в сроке 37 недель беременности. 
В ходе оперативного вмешательства обяза-
тельно проводят метропластику: рубец 
на матке иссекают в пределах здоровых 
тканей и ушивают 3-рядным швом (рис. 4).

Наблюдение, лечение и реабилитация 
детей, рожденных после внутриутроб­
ной коррекции ММЦ. В КГ «Лапино» раз-
работали систему поэтапного наблюдения 
новорожденных, перенесших внутри-
утробную коррекцию ММЦ. Сразу после 
рождения дети поступают в отделение 
реанимации и интенсивной терапии, где 
они получают респираторную поддержку 
и медикаментозное лечение, а также под-
вергаются коррекции выявленных нару-
шений. Для детей после внутриутробной 
коррекции ММЦ разработали персонифи-
цированную программу наблюдения, лече-
ния и реабилитации после выписки из ста-
ционара — в нее входят ежемесячный 
контроль за развитием, здоровьем ребенка, 
осмотры в составе консилиумов и клинико- 
лабораторное обследование. Каждые три 

месяца жизни пациенты проходят двухне-
дельный реабилитационный курс, кото-
рый включает массаж, лечебное плавание, 
электромиостимуляцию, низкоинтенсив-
ную магнитотерапию, иглорефлексотера-
пию и фармакопунктуру (рис. 5).

РЕЗУЛЬТАТЫ ВНУТРИУТРОБНОЙ 
КОРРЕКЦИИ ММЦ У ПЛОДА
У исследуемых пациенток не наблюда-
лось таких осложнений, как хориоамни-
онит, преждевременная отслойка нор-
мально расположенной плаценты, отек 
легких и преэклампсия. Важно отметить, 
что ни у одной из них не произошло раз-
рыва матки во время беременности. При 
визуализации рубца во время операции 
кесарева сечения в большинстве наблю-
дений (12 из 21) рубец оценивали как 
состоятельный. Также удалось избежать 
перинатальных потерь.

При рождении у большинства детей  
(11 из 21) движения в нижних конечно-
стях были сохранены в полном объеме, 
у 5 — снижены, у 4 — отсутствовали. Реф-
лексы на нижних конечностях вызы-
вались у 7 из 21 детей, были снижены 
у 3 детей, отсутствовали у 10. Частота 
вентрикулоперитонеального шунтиро-
вания (ВПШ) у детей к 12 месяцам жиз-
ни была значительно ниже в группе 
пре  натального лечения, чем у опериро-
ванных после рождения (21 % против 
82 %). Более половины детей после вну-
триутробной операции оказались спо-
собны вставать у кроватки, а первые 
шаги делают к 12 месяцам жизни. Их  
психоэмоцио нальное развитие в воз-
расте 6 и 12 месяцев приближено к воз-
растным нормам.

ВНУТРИУТРОБНАЯ ОПЕРАЦИЯ  
ПРИ ММЦ — МЕТОД ВЫБОРА
При беременности, осложненной поро-
ком развития плода ММЦ, предпочтение 
следует отдавать внутриутробной опера-
ции: в группе пренатального лечения 
частота ВПШ к 12 месяцам жизни ниже 
(29 % против 82 %, р <0,001). Более поло-
вины детей к 12 месяцам жизни спо-
собны передвигаться самостоятель  - 
но, а психоэмоциональное развитие в 6  
и 12 месяцев приближено к возрастным 
нормам. Все это говорит о многообеща-
ющих перспективах пренатальной кор-
рекции ММЦ. Дальнейшие исследования 
следует направить на совершенствова-
ние техники внутриутробной операции 
и оттачивание мультидисциплинарного 
подхода к лечению и реабилитации 
детей после рождения, чтобы добиться 
наиболее высоких результатов. 

Рисунок 4. А – интраоперационный снимок до операции, в центре грыжевого образова-
ния визуализируется узкая нервная плакода; б – интраоперационный снимок после 
нейрохирургического этапа, кожный дефект линейно ушит; в – фотография спины 
пациента сразу после рождения

Б ВА

Рисунок 6. Визуализационные исследования: а — УЗИ до операции; б — УЗИ на 5-е 
сутки после операции; в — МРТ после рождения

Б ВА

Рисунок 5. Плавание — важная часть 
реабилитационной программы

Рисунок 7. Пациенты: а — возраст 3 г. 
4 мес.; б — возраст 2 г. 1 мес.
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• Удобный функционал: возможность чтения off-line.

МОБИЛЬНОЕ ПРИЛОЖЕНИЕ
  «АБВ-ПРЕСС»

СПЕЦИАЛИЗИРОВАННЫЕ МЕДИЦИНСКИЕ ИЗДАНИЯ

Бесплатно —  
для смартфонов и планшетов  

iOS и Android.

СОВРЕМЕННЫЙ И УДОБНЫЙ СПОСОБ ЧТЕНИЯ — ИНФОРМАЦИЯ ВСЕГДА ПОД РУКОЙ!Реклама
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Обеспеченность витаминами – 
фактор здоровья 
Витамины — обязательные компоненты пищи, которые для нормального функционирования всех органов и тка-
ней должны поступать в организм в достаточном количестве. Как добиться максимально здорового витаминного 
статуса? Рассказываем в статье.

Выдающийся отечественный витаминолог 
профессор В.Б. Спиричев сформулировал 
основные роли витаминов, которые сво-
дятся к следующему:
• ни  один витамин не  осуществляет 
свою функцию в  том виде, в  котором 
поступает из пищи или БАД — в организ-
ме он должен превратиться в свою мета-
болически активную форму;
• каждый витамин в организме (чаще 
всего в  форме своих коферментов) вы-
полняет присущую только ему роль, 
нельзя заменить один другим;
• недостаток одного или нескольких 
витаминов может нарушить превраще-
ние других витаминов в свои биологиче-
ски активные формы, вызвав их функ-
циональный дефицит;
• недостаток одного или сразу несколь-
ких витаминов приводит к нарушению 
многих функций, в  которых участвует 
тот или иной витамин.

Дефициты сразу нескольких микронутри-
ентов повышают риск развития заболева-
ний, так как многие алиментарно- зави-
симые нарушения (ССЗ, остеопороз, ане-      
мия, сахарный диабет и др.) носят много-
факторный характер. По данным Росстата 
и обследований питания, большинству 
детей и взрослых по всей России в рационе 
круглогодично недостает сразу нескольких 
витаминов, например кальция, магния, 
цинка, йода и других минеральных ве-
ществ. Недостаточное потребление йода 

и витамина D носит настолько массовый 
характер, что выступает своеобразным 
фоном, на котором развивается недостаток 
других микронутриентов.

Многие люди, и медицинские работники 
не исключение, ошибочно считают, что 
основной источник витаминов — свежие 
овощи и фрукты. Это заблуждение тира-
жируется во всех фильмах и сериалах: 
почти ни одна сцена в палате больницы 
не обходится без врученных больному 
яблок или апельсинов, чтобы тот «ел вита-
мины и поправлялся». Хотя в этих фруктах 
содержится разве что витамин С. Витамин-
ную ценность любого продукта оценивают 
с точки зрения его реального вклада в обе-
спечение физиологической потребности 
организма. Одна порция (150 г) плодовых 
или ягодных культур с лихвой покрывает 
нужду в витамине С, а в витаминах В1, В2 
и Е — лишь на 6 %. Витамины группы 
В главным образом содержатся в мясных 
и молочных продуктах, яйцах, хлебобу-
лочных изделиях и крупах (табл.). Вита-
мина В12 в продуктах растительного про-
исхождения нет. Витамин D можно по   - 
лучить из продуктов животного происхож-
дения: морской жирной рыбы, яиц, мо -
лока, мяса, причем в последнем от 30 
до 50 % всего этого витамина находится 
в более выигрышной для человека форме. 
Таким образом, совершенно очевидно, что 
исключение из рациона любого про-
дукта — источника того или иного ви -
тамина — неизбежно приведет к его 
нехватке в организме, что чревато непри-
ятными последствиями.

ОБЕСПЕЧЕННОСТЬ ВИТАМИНАМИ 
РАЗЛИЧНЫХ ГРУПП НАСЕЛЕНИЯ
В нашей стране у детей и взрослых чаще 
всего встречаются дефициты витамина 
D, витаминов группы В и провитамина 
А — бета-каротина. Недавние обследова-
ния показали, что одновременный дефи-
цит 3 витаминов имела каждая десятая 
беременная женщина (рис. 1). У 20–26 % 
беременных наблюдают парный дефи-
цит витаминов D и В2, В2 и бета-каротина 
или витамина D и бета-каротина. Про   - 

блемы с витамином С встречаются 
гораздо реже. На рис. 2 представлены 
результаты исследований обеспеченно-
сти витаминами С, В1, В2 и В6 практиче-
ски здоровых детей обоего пола 3–16 лет 
(всего 220 детей) в Москве, Подмосковье 
и Екатеринбурге.

Оказалось, что в достаточной мере обе-
спечены всеми исследованными витами-
нами только 14 % взрослых и около 17 % 

детей старше 4 лет. Тревожные данные — 
одновременный недостаток 3 и более 
витаминов (полигиповитаминоз, или 
множественная витаминная недостаточ-
ность) свой ственен более 20 % взрослых 
и около 40 % детей. Множественный одно-
временный дефицит нескольких микро-
нутриентов (витаминов, йода, железа, 
цинка и др.) — серьезная проблема, осо-
бенно среди лиц, соблюдающих всевоз-
можные диеты, ограничивающих энер-
гетическую ценность рациона, потреб  - 
ление мяса и/или молока. Такие состоя-
ния особенно опасны для беременных 
и кормящих женщин (см. рис. 3).

КАК УЛУЧШИТЬ ВИТАМИННЫЙ 
СТАТУС?
Расширять свой рацион традиционными 
«витаминными» продуктами — не лучшая 
затея, ведь тогда человек начинает есть 
больше обычного, а это в будущем может 
привести к увеличению массы тела и даже 
ожирению. Поэтому мы предлагаем не- 
сколько вариантов:
• принимать витаминные или витамин- 
но- минеральные комплексы, биологиче-
ски активные добавки (проконсультиро-
вавшись с врачом);
• включить в  рацион обогащенные 
микронутриентами продукты массового 
потребления;

• включить в  рацион специализиро-
ванные обогащенные витаминами про-
дукты для различных групп населения.

ОБОГАЩЕННЫЕ  
МИКРОНУТРИЕНТАМИ  
ПИЩЕВЫЕ ПРОДУКТЫ
Обогащенными (витаминизированными) 
пищевыми продуктами считаются те, 
в которые в ходе технологического про-
цесса были добавлены микронутриенты 
с таким расчетом, чтобы суточная порция 
(100 г / 100 мл или на 100 ккал для продук-
тов с энергетической ценностью более 
350 ккал на 100 г) или одна упаковка про-
дукта (1 порция) содержала не менее 15 
и не более 50 % от рекомендуемой нормы 
потребления (РНП). Обогащение пшенич-
ной муки в Канаде обязательно с 1933 г., 

Доктор биологических наук, профессор,  
главный научный сотрудник лаборатории 
витаминов и минеральных веществ «ФИЦ 
питания, биотехнологии и безопасности пищи»

Вера  
Митрофановна   
КОДЕНЦОВА

Кандидат биологических наук, ведущий науч-
ный сотрудник кафедры биофизики биологиче-
ского факультета Московского государственно-
го университета имени М.В. Ломоносова

Дмитрий  
Владимирович   
РИСНИК

К.м.н., руководитель «Национального координи-
рующего центра по поддержке грудного  
вскармливания» в «НМИЦ акушерства, 
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академика В.И. Кулакова» Министерства 
здравоохранения РФ

Ольга  
Борисовна   
ЛАДОДО

Таблица. Пищевые продукты — основные источники витаминов

Пищевой продукт В1 В2 С А Е

Хлеб 22% 30%

Крупы 16% 9%

Картофель 8% 20%

Овощи 24%

Фрукты 45%

Мясо 13% 17% 7%

Молоко 8% 39% 17%

Яйца, сыр 12% 23%

Сливочное масло 21%

Растительное масло 30%

Рисунок 1. Самые частые сочетания 
дефицитных витаминов у беременных 
женщин
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Рисунок 2. Относительное количество детей, обеспеченных водорастворимыми 
витаминами, с недостаточностью 1–2 витаминов и сочетанной недостаточностью  
3–4 витаминов
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в США — с 1941 г., в Чили — с 1954-го, 
а также с недавних пор в Узбекистане 
(2005 г.), Туркмении (2006 г.), Казахстане 
и Кыргызстане (2009 г.), Молдове (2012 г). 
В последние годы в Канаде, США и Фин-
ляндии в обязательном порядке питьевое 
молоко обогащают витамином D. В России 
обогащение пищевой продукции произ-
водится по инициативе изготовителей, 
поэтому такие товары есть на рынке, 
однако в недостаточном количестве.

ВМК
Доказано, что эффективно решить про-
блему дефицита витаминов можно при 
помощи многокомпонентных ВМК. Опти-
мизация витаминного статуса кормящей 
женщины и, следовательно, выделяемого 
молока — естественный и безопасный 
способ, позволяющий максимально сохра-
нить преимущества грудного вскармли-
вания и улучшить витаминный статус 
грудных детей. Клинические проявления 
дефицита даже отдельных витаминов 
не проходят моментально. Еще труднее 
ликвидировать одновременный дефицит 
нескольких витаминов. Отмена дополни-

тельного приема водорастворимых вита-
минов приводит к их быстрому «вымыва-
нию» из организма и, соответственно, 
снижению содержания витаминов в груд-
ном молоке до фонового уровня. Поэтому 
необходимо применять ВМК с преграви-
дарного периода, а затем продолжать  
без перерывов в период беременности 
и в течение всей лактации. Прием ВМК, 
специально предназначенных для бере-
менных и кормящих женщин, улучшает 
витаминный статус беременных (среди 
женщин, постоянно принимающих поли-
витаминные комплексы, дефицит вита-
минов выявляется реже или не обнаружи-
вается вовсе), повышает количество 
и качество грудного молока (содержание 
витаминов, йода и селена) и, как след-
ствие, обеспеченность ребенка эссенци-
альными нутриентами. К сожалению, 
кормящие мамы часто не владеют досто-
верными данными по питанию в период 
лактации — важно доносить до них эти 
сведения.

ОБ ЭФФЕКТИВНОСТИ ПРИЕМА ВМК
Положительный эффект дополнитель-
ного приема витаминов и минеральных 
веществ проявляется только в том случае, 
если перед началом курса наблюдался их 
дефицит, а активность соответствующих 

витаминзависимых ферментов была сни-
жена из-за недостатка коферментных 
форм витамина. Соответственно, клини-
ческие проявления исчезают только в том 
случае, если они были вызваны недостат-
ком витаминов. Классический пример 
среди беременных — снижение риска 
дефектов нервной трубки и рахита у ре- 
бенка при устранении дефицита фолата 
и/или витамина D. Другими словами, при-
нимать витамины нужно, если доказан 
их дефицит.

В последние годы развернулась дискуссия 
о том, надо ли принимать витамины 
во время беременности и кормления гру-
дью. Когда мы говорим о необходимости 
приема витаминов в физиологических 
дозах, то прежде всего подразумеваем 
не  какой-либо фармацевтический эф- 
фект, а ликвидацию существующего недо-
статка этих микронутриентов в рационе 
женщин, что позволит избавить их 
от риска неблагоприятных исходов бере-
менности, обусловленного нехваткой 
витаминов. В современной же литературе 
при оцен  ке эффективности ВМК акцент 

сместил  ся именно на исходы беременно-
сти или превентивный эф фект, при этом 
оценку исходной обеспеченности жен-
щин и младенцев проводят чрезвычайно 
редко. Таким образом, нарушается основ-
ной принцип доказательной медици  ны — 
подтверждение причинно- след ственной 
связи, хотя опубликовано мно  жество 
систематических обзоров с использова-
нием метаанализа. Хотя совершенно  
очевидно, что исходы родов зависят 
не только от обеспеченности беременных 
витаминами, но и от целого ряда других 
факторов. «Сеть причин ности» включает 
не только прямые, но и вмешивающиеся 
косвенные факторы (социальные, эколо-
гические и др.).

Противоречивые данные описанных 
в научной литературе результатов приема 
ВМК обусловлены целым рядом причин, 
так как зачастую содержат много неопре-
деленностей и допущений. Большинство 
исследований основаны только на опросе 
участников. К числу неопределенностей 
следует отнести: состав и дозы микрону-
триентов в используемых ВМК; отсут-
ствие данных о приеме ЛС; допущение 
того, что в случае беременных все прена-
тальные мультивитаминные комплексы 
эквивалентны по составу и содержанию 

микронутриентов; объединение в одну 
группу участников, принимавших разные 
по композиционному составу и дозам 
ВМК. Объективный контроль за приемом 
ВМК не осуществляют. Эффективность 
ВМК зависит от исходного витаминного 
статуса организма. Если недостаток 
 какого-либо одного витамина устранить 
достаточно просто, то вернуть организм 
к адекватному витаминному статусу 
из состояния полигиповитаминоза зна-
чительно сложнее.

По собственным наблюдениям, бере- 
менные и кормящие женщины, дети 
дошкольного и школьного возраста, при-
нимавшие витамины, обеспечены ими 
лучше, чем лица, не принимавшие вита-
мины. Концентрации витаминов в крови 
у них выше, а частота сочетанного дефи-
цита — ниже. Качество грудного молока 
по содержанию витаминов и его количе-
ство выше, чем у кормящих женщин, 
не принимавших ВМК.

ВИТАМИНЫ — БАД ИЛИ ЛЕКАРСТВА?
Хотя дефицит того или иного витамина 
вызывает болезни недостаточности, 
витамины излечивают только те состо-
яния, которые вызваны их недостатком. 
Самый известный пример — витамином 
D лечат рахит. ВМК могут быть офици-
ально зарегистрированы либо в качестве 

БАД к пище, либо в качестве ЛС. Это обу-
словлено различиями в композицион-
ном составе, а именно определяется 
дозами витаминов, их формами и входя-
щими в состав вспомогательными ком-
понентами. Содержание витаминов 
в БАД строго регламентируется «Еди-
ными санитарно- эпидемиологическими 
и гигиеническими требованиями к това-
рам, подлежащим санитарно- эпиде-
миологическому надзору (контролю)» 
Таможенного союза Евразийского эко-
номического союза, использование вспо-
могательных компонентов — техниче-
ским регламентом Таможенного союза 
ТР ТС 029/2012 «Требования безопас-
нос ти пищевых добавок, ароматизато ров 
и технологических вспомогательных 
средств». Суточная доза витаминов и ми-    

неральных веществ в составе БАД к пище 
(в % от суточной физиологической потреб-
ности) для детей старше 3 лет не должна 
превышать для витаминов А, D, мине-
ральных веществ (селен, медь, цинк, йод, 
железо) — 100 %, для водорастворимых 
витаминов и других жирорастворимых 
витаминов и других минеральных ве-
ществ — 200 %. Суточная доза в составе 
БАД для детей от 1,5 до 3 лет не должна 
превышать 50 % от РНП. Суточная доза 
витаминов (за исключением витаминов 
С и Е) в БАД для взрослых не должна пре-
вышать 300 % от РНП.

Достоверная информация (сведения 
об области и способе применения, дози-
ровке, противопоказаниях) об официально 
зарегистрированных и разрешенных 
к ввозу и обороту на территории РФ ВМК 
(БАД к пище) размещена на официальном 
сайте Роспотребнадзора (http://fp.crc.ru/).

Комплексы, которые не соответствуют 
требованиям, предъявляемым к БАД, 
регистрируют в качестве ЛС. Дозы вита-
минов в них могут быть значительно 
выше, принимают их по назначению 
и под контролем врача.

Рекомендуемая универсальная схема при-
ема ВМК сводится к следующему. Крат-
ковременный прием ВМК с высокой 
дозой витаминов (100–300 % от РНП) 
позволяет достигнуть оптимальной обе-
спеченности организма витаминами, 
затем можно перейти на поддерживаю-
щий уровень и использовать ВМК с более 
низким содержанием витаминов (30–50 % 
от РНП), которые можно и нужно прини-
мать постоянно.

Для значительного количества детей 
и взрослых характерна мультимикро- 
нутриентная недостаточность витами- 
нов D, группы В, а также минеральных 
веществ (Са, Мg, Zn и I). Витамины в орга-
низме взаимодействуют между собой, 
поэтому их необходимо применять 
не индивидуально, а именно в форме 
ВМК для их синергетического действия. 
Выбирать ВМК следует исходя из соответ-
ствия дозы микронутриента возрастным 
потребностям ребенка и потребностям 
женщин в период прегравидарной под-

готовки, беременности или кормления 
грудью, а также набора витаминов и ми-
неральных веществ в их составе: обяза-
тельными компонентами должны быть 
витамин D, все витамины группы В, каль-
ций, магний, цинк, йод. Использование 
ВМК, обогащенных микронутриентами 
(витаминизированных) пищевых продук-
тов массового по  требления или специа-
лизированных пи   щевых продуктов для 
различных групп населения, обогащен-
ных витаминами и минеральными веще-
ствами, позволяет восполнить недоста-
точное содержание микронутриен    тов 
в обычном рационе до адекватного 
уровня, покрывающего потребности орга-    
низма, и тем самым исключить один 
из фак  торов, негативно влияющих на здо-
ровье на всех этапах жизни. 

Рисунок 3. Классификация микронутриентов грудного молока по следствиям приема 
витаминно-минеральных комплексов (ВМК) или обогащенных пищевых продуктов 

Концентрация микронутриентов в грудном молоке
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Рисунок 4. Рекомендуемая схема приема витаминно-минеральных комплексов
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Пренатальное тестирование:  
от материнского возраста к ДНК плода
В последнее десятилетие высоконадежное внутриутробное тестирование произвело революцию в пренатальной 
диагностике, начало которой 50 лет назад положил амниоцетез. С новыми возможностями появились и неиз-
вестные ранее вызовы, связанные с консультированием, этическими нюансами и рентабельностью.

Генетика играет первостепенную роль 
в прогнозе и выявлении рисков у пациен-
тов, планирующих стать родителями, ведь 
любая генетическая или хромосомная 
аномалия может привести к нарушению 
функций организма и в конечном счете 
к заболеванию. Прогресс в области гене-
тики крайне важен в клинической меди-
цине — чем современнее диагностические 
методы и глубже познания врача, тем 
больше шансов обнаружить генетические 
нарушения, лежащие в основе большин-
ства болезней у детей и взрослых.

В норме человеческий геном содержит 
23 пары 46 хромосом. Если в процессе деле-
ния клетки происходит ошибка, особенно 
на этапе формирования хроматиды, теря-
ется целая хромосома — геном лишается 
генов этой хромосомы и соответствующих 
белков и, следовательно, теряет фенотип. 
Это приводит к функциональным потерям 
в развитии организма, соответствующим 
утраченным генам. Аналогично может слу-
читься так, что гаметы, сперматозоиды 
у мужчин и яйцеклетки у женщин, обра-
зуются в развивающемся плоде или после 

рождения, из-за чего появляются лишние 
хромосомы или исчезают необходимые — 
развивается анеуплоидия.

Анеуплоидия чаще всего встречается 
в виде трисомии, когда к 46 хромосомам 
прибавляется еще одна. Типичный при-
мер — синдром Дауна с дополнительной 
хромосомой в 21-й паре и геномным набо-
ром из 47 хромосом. Человек с трисомией 
демонстрирует задержку развития 
и умственную отсталость с нарушениями 
физического развития и типичным изме-
нением черт лица. Также анеуплоидия 
нередко наблюдается в виде моносомии, 
то есть потери одной хромосомы из пары, 
из-за чего общее число хромосом снижа-
ется до 45. Например, она лежит в основе 
синдрома Тернера, характеризующегося 
потерей одной Х-хромосомы из пары 
половых хромосом, что приводит к низ-
кому росту, недоразвитию вторичных 
половых признаков и  умственной 
отсталости.

Пренатальная диагностика анеуплоидий 
плода требует инвазивного тестирования 
путем забора ворсинок хориона (хорион-
биопсии) на 10–15-й неделе беременности 
или забора околоплодных вод (амниоцен-
теза) с 16-й недели. Однако это дорогосто-
ящие исследования, которые примерно 
в 1 % случаев заканчиваются потерей 
беременности, поэтому инвазивная пре-
натальная диагностика показана только 
тем пациентам, которых при пренаталь-
ном скрининге отнесли к группе высо-
кого риска анеуплоидий.

За последние 50 лет пренатальный скри-
нинг на наличие анеуплоидий был сосре-
доточен на трисомии 21. Начинали в 1970-х 
годах, связывая возраст матери с частотой 
выявления (ЧВ) 30 % и ложноположитель-
ной частотой (ЛПЧ) 5 %, затем перешли 
к комбинированному тесту на возраст 
матери и биохимии сыворотки крови 
во II триместре в 1980-х и 1990-х годах 
с ЧВ 60–70 % и ЛПЧ 5 %. В последние 20 лет 
удалось дойти до комбинированного иссле-
дования возраста матери, определения 
на УЗИ толщины воротникового простран-
ства (ТВП) плода и анализа сывороточных 
белков — свободного β-хорионического 
гонадотропина человека (β- ХГЧ) и связан-
ного с беременностью белка плазмы- A 
(PAPP-A) в I триместре с ЧВ 90 % и ЛПЧ 5 %.

Самым распространенным тестом оста-
ется комбинированный пренатальный 
скрининг, который проводится в I три-
местре на трисомии 21, 18 и 13 и рассчи-
тывается на основании комбинации  
возраста матери, ТВП, ЧСС плода и сыво-
роточных белков крови (β- ХГЧ и PAPP-A). 
Так удается выявить около 90 % случаев 
трисомии 21 и 95 % — трисомий 18 и 13 
при ЛПЧ около 5 % (то же для инвазивных 
тестов). Можно добиться и большей 
эффективности, например расширить 
комбинированный тест, включив в него 

другие сонографические маркеры I три-
местра — наличие или отсутствие носо-
вой кости плода, измерение пульсацион-
ного индекса венозного протока плода 
(ВП-ПИ) и наличие или отсутствие регур-
гитации потока через трикуспидальный 
клапан; так можно повысить уровень 
обнаружения анеуплоидий до более чем 
95 % и снизить ЛПЧ до 3 %.

В конце 1990-х два независимых исследо-
вателя из России и Китая, работавшие 
в Оксфорде, описали ДНК плода, цирку-
лирующую в материнской крови на ран-
них сроках беременности. Провести пря-
мой анализ эмбриональных клеток, 
выявленных в материнском кровообра-
щении, было сложно главным обра зом 
из-за недостаточного их количества  
(1 : 10 000 – 1 : 1 000 000). Акцент сместился 
на анализ внеклеточной ДНК плода 
(вкДНК) с концентрацией почти в 25 раз 
выше, чем у ядерных кровяных клеток 
в аналогичном объеме цельной материн-
ской крови. В начале этого десятилетия 
появилась возможность диагностировать 
некоторые хромосомные аномалии плода, 
фактически используя свободную ДНК 
плода из крови матери. Тест состоит 
из простого забора примерно 10 мл крови 
у женщины после 10-й недели беременно-
сти, выделения ДНК и определения коли-
чества хромосом. Особое внимание уде-
ляют трисомиям 13, 18 и 21 и половым 
хромосомам, числовые аномалии которых 
могут указывать на синдром Тернера или 

Клайнфельтера. Результаты обычно 
готовы уже через неделю. Анализ вкДНК 
в материнской крови может выявить 
около 99 % случаев трисомии 21, 97 % три-
сомии 18 и 92 % трисомии 13 с соответ-
ствующими ЛПЧ 0,08, 0,15 и 0,20 %.

В материнской крови с 4–5-й недели бере-
менности циркулирует фракция феталь-
ной ДНК в количестве от 3 до 12 %, в за -
висимости от гестационного срока. 
Неинвазивное пренатальное тестирова-
ние (НИПТ) заключается в выделении 
вкДНК и  последующей оценке при 
помощи секвенирования, ПЦР или 
микроматричного анализа. Однако тест 
будет действительным только при доста-
точном количестве ДНК плода (не менее 
4 % материнской крови). На фоне других 
тестов НИПТ выгодно выделяется очень 
высокой точностью в определении чис-
ловых изменений хромосом — его ЛПЧ 
составляет менее 0,1 %, что позволяет 
отказываться от инвазивных тестов. 
НИПТ быстро интегрировался в акушер-
скую практику во многих странах мира 
(в Голландии и Бельгии он предлагается 
бесплатно) и позволил определять даль-
нейшие патологии плода, например 
микроделеции и редкие аутосомные три-
сомии. Однако при планировании теста 
и оценке его результатов важно внима-
тельно проконсультировать пациентку, 
так как технические возможности теста 
не всегда соответствуют клинической 
пользе.

Первые исследования оказались столь 
успешными, что появилась надежда отка-
заться от хорионбиопсии и амниоцен-
теза, чреватых потерей беременности. 
Из более крупных последующих исследо-
ваний известно, что положительный 
результат НИПТ на трисомию 21 говорит 
о поражении плода в большинстве слу-
чаев, но  не  всегда. Поэтому, если 
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женщина решает сохранить беремен-
ность, необходимо подтвердить резуль-
таты инвазивным путем. Тест в рамках 
программы скрининга должен иметь 
высокую ЧВ аномалий и низкую ЛПЧ.

Есть два основных метода пренатального 
тестирования вкДНК — таргетный и пол-
ногеномный. Таргетный основан на за- 
хвате и амплификации конкретных фраг-
ментов вкДНК из хромосом или областей, 
представляющих клинический интерес; 
обычно определяются аномалии хромо-
сом 13, 18, 21, X и Y. Полногеномный (ПГ) 
тест основан на методе массового парал-
лельного секвенирования фрагментов 
вкДНК материнской плазмы и применя-
ется для обнаружения всех видов анеу-
плоидий, делеций и дупликаций раз-
мером более 7–10 Мб. Так можно иден-      
тифицировать беременность с риском 
мозаичной и немозаичной редкой ауто-
сомной трисомии.

Фетальная вкДНК в материнском крово-
токе ошибочно называется «фетальной», 
поскольку в основном происходит из пла-
центарной ткани, поэтому не всегда отра-
жает генетический статус плода. Любое 

состояние, обнаруженное с помощью 
вкДНК-ПГ, нужно подтвердить инвазив-
ным диагностическим тестом (хорион-
биопсией или амниоцентезом). Тестиро-
вание вкДНК используют по всему миру, 
и ПГ-метод предлагается чаще, чем тар-
гетный, ограничивающийся скринингом 
трех основных трисомий. ПГ-тест вкДНК 
позволяет обнаружить другие хромосом-
ные аберрации плода, в чем и состоит его 
преимущество, хотя на другой чаше весов 
находятся риск ложноположительных 
результатов, беспокойство родителей, 
рост числа инвазивных диагностических 
процедур и проблемы консультирования. 
Поэтому важно с осторожностью подхо-
дить к определению диагностических 
запросов с помощью теста, выявляющего 
редкие генетические состояния.

Однако все еще недостаточно изучены 
общая эффективность (чувствитель-
ность, специфичность и прогностиче-
ская ценность положительного резуль-
тата), а также клиническое применение 
и валидность для выявления редких 
аутосомных анеуплоидий и микроделе-
ций с помощью скрининга вкДНК в мас-
штабе всего генома. Например, боль- 

шинство микроделеций относительно 
редки, с распространенностью обычно 
от 1 : 10 000 до 1 : 50 000. Чаще всего они 
представлены синдромом делеции 
22q11.2 (синдром Ди Джорджи или вело-
кардиофациальный синдром) — мульти-
системным заболеванием, вызванным 
субмикроскопической делецией на длин-
ном плече хромосомы 22. Согласно 
недавним публикациям, его распростра-
ненность не превышает 1 : 1000. В целом 
это вторая по распространенности гене-
тическая причина за держки развития 
плода и врожденного порока сердца 
плода после трисомии 21, и встречается 
она чаще, чем трисомии 18 и 13 вместе 
взятые. Фенотипические признаки 
варьируют: чаще всего это умственная 
отсталость, задержка психомоторного 
развития, задержка роста, мышечная 
гипотония, врожденные пороки сердца, 
расщелина неба, типичные черты лица 
и иммунодефицит. У большинства носи-
телей (85 %) есть делеция 3 Мb с при-
мерно 45 функциональными генами, 
а оставшиеся 15 % — «атипичные» деле-
ции, обычно в области 3 Mb. Только  
10 % людей наследуют хромосомный 
дефект от родителя, и, более того, за- 

частую родитель может иметь умерен-
ный фенотип, нераспознаваемый даже 
специалистами в этой области. Поэтому 
пользу скрининга на синдром 22q11.2 
с помощью тестирования вкДНК сложно 
переоценить.

Сегодня тестирование вкДНК — дорогосто-
ящий метод, поэтому нецелесообразно 
использовать его в качестве первой линии 
диагностики. Его нужно назначать выбо-
рочно, в качестве дополнительного иссле-
дования после проведения комбинирован-
ного скрининга I триместра, который 
позволит точно определить срок беремен-
ности, своевременно выявить многие 
серьезные дефекты плода и предвидеть 
широкий спектр осложнений беременно-
сти, включая преждевременные роды 
и преэклампсию.

Более чем за пять десятилетий точность 
и безопасность программ скрининга 
и диагностики многократно улучши-
лись и появился близкий к идеальному 
НИПТ, хотя решение врач и пациентка 
должны принимать взвешенно и об - 
думанно, учитывая не только плюсы, 
но и ограничения. 

НОВОСТИ

Эффективность ингаляционных 
стероидов у астматиков  
с избыточным весом и ожирением
Дети-астматики хуже реагируют на лечение ингаляционными стероидами, если 
у них есть лишний вес или ожирение, из-за этого приступы астмы происходят 
чаще. Такую мысль высказали на виртуальном международном конгрессе Евро-
пейского респираторного общества.
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В этом международном исследовании впервые обратились к информации 
об ИМТ-ассоциированных генетических аллелях, чтобы выяснить, связан ли 
слабый ответ на ингаляционные кортикостероиды (ИКС) с лишним весом 
или другими факторами, такими как проживание в местах с низким качеством 
воздуха или воздействие табачного дыма. Известно, что дети с астмой, чьи 
симптомы плохо поддаются коррекции, склонны к набору веса, что, возможно, 
связано с недостаточной физической активностью, с другой стороны, у детей- 
астматиков с избыточным весом или ожирением болезнь чаще протекает 
тяжелее, несмотря на лечение ИКС, из-за чего сложно не только сбросить 
вес, но и повысить качество жизни в целом. В клинических рекомендациям 
детям- астматикам с ИМТ выше нормы показано лечение стероидами, однако, 
по мнению ученых, использование ингаляционных стероидов в качестве 
первой линии лечения, особенно у детей с лишним весом, требует 
пересмотра.

Ученые изучили данные 1511 детей с астмой в возрасте от 2 до 16 лет, собран-
ные в пяти исследованиях. Все дети находились на ИКС, а под слабым ответом 
подразумевали необходимость в неотложной помощи и (или) курсе оральных 
кортикостероидов, которая возникала при одном и более приступах астмы. 

Исследователи собрали информацию о поле и возрасте испытуемых, диагнозе 
и особенностях их астмы (например, лекарства и недавние обострения), ИМТ, 
аллергиях, неблагоприятных средовых факторах вроде курения и генетических 
аллелях, связанных с ИМТ, которые определили благодаря ДНК, выделенной 
из крови, слюны или мазков из носа. Они разработали шкалу риска, где риск 
был прямо пропорционален числу ИМТ-ассоциированных аллелей. Для про-
гнозирования роста и снижения z-показателя ИМТ, который демонстрирует, 
в каком направлении ИМТ каждого ребенка отклоняется от среднего нор-
мального значения, они использовали шкалу генетического риска. Z-показа-
тель, равный 1, указывает на риск лишнего веса, больше 2 — на лишний вес, 
больше 3 — на ожирение. У 1511 детей- астматиков на ИКС в среднем z-по-
казатель ИМТ был равен 0,69, и 318 (21 %) детей страдали ожирением. Несмо-
тря на то что доля слабого ответа на лечение в пяти исследованиях варьиро-
вала от 20 до 80 %, число детей с такой реакцией на ИКС с каждым пунктом 
z-показателя увеличивалось более чем в два раза. И хотя это исследование 
не лишено ограничений, оно указывает на необходимость разработки более 
персонализированного подхода к лечению астмы у детей с избыточным весом 
и ожирением.

Источник: medicalxpress.com
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Первая декада отечественной 
паллиативной помощи детям
Паллиативная медицинская помощь была впервые обозначена в российском законодательстве как самостоятель-
ный вид медицинской помощи почти десять лет назад, в ноябре 2011 года (Федеральный закон № 323 от 21 ноября 
2011 года). Сегодня практически не существует детских врачей, не сталкивающихся с оказанием первичной пал-
лиативной медицинской помощи неизлечимо больному ребенку — о ее нормативной базе узнаем в статье.

НОРМАТИВНО-ПРАВОВЫЕ ОСНОВЫ
Паллиативная медицинская помощь 
(ПМП) — самый молодой вид медицин-
ской помощи в РФ. Ее определение содер-
жится в статье 36 Федерального закона 
№ 323-ФЗ от 21 ноября 2011 года (в ре-  
дакции Федерального закона № 18-ФЗ 
от 06.03.2019): «Паллиативная медицин-
ская помощь представляет собой ком-
плекс мероприятий, включающих меди-
цинские вмешательства, мероприятия 
психологического характера и уход, осу-
ществляемые в целях улучшения каче-
ства жизни неизлечимо больных граж-
дан и направленные на облегчение боли, 
других тяжелых проявлений заболева-
ния». Принципиально новым с 2019 года 
является подразделение паллиативной 
медицинской помощи на паллиативную 
первичную медицинскую помощь, в том 
числе доврачебную и врачебную, и пал-
лиативную специализированную меди-
цинскую помощь, введенное Федераль-
ным законом №  18-ФЗ от  06.03.2019. 
Выделение первичной и специализиро-
ванной ПМП способствует интеграции 
паллиативной медицинской помощи 
в сложившуюся инфраструктуру россий-
ского здравоохранения, пронизывая ее 
на различных уровнях. Помимо этого, 
первичная ПМП позволяет сделать этот 
вид помощи более доступным для паци-
ентов, так как структуры специализиро-
ванной ПМП создаются и развиваются 
в различных регионах с разной интен-
сивностью и скоростью. Инфраструктура 
ПМП интенсивно развивается. Паллиа-
тивная первичная доврачебная медицин-
ская помощь оказывается фельдшерами 
с функциями лечащего врача и иными 
медицинскими работниками со средним 
медицинским образованием от органи-
заций, оказывающих первичную довра-
чебную медико- санитарную помощь. 
Паллиативная первичная врачебная ме-
дицинская помощь оказывается вра-
чами- тера певтами, врачами-терапевтами 
участковыми, врачами- педиатрами, 
врачами- педиатрами участковыми,  
врачами общей практики (семейными 
врачами), врачами — специалистами 
медицинских организаций, оказываю-
щих первичную медико- санитарную 
помощь, специализированную медицин-
скую помощь. Кроме того, первичную 
ПМП должны уметь оказывать и узкие 
спе циалисты.

ОСНОВНЫЕ МЕРОПРИЯТИЯ ПМП*
• выявление пациентов с хронически-
ми неизлечимыми прогрессирующими 
заболеваниями или состояниями, нужда-
ющихся в оказании ПМП, и их активное 
динамическое наблюдение исходя из ре-
комендаций врачей- специалистов;
• лечение болевого синдрома и других 
тяжелых проявлений заболевания, на-
значение мероприятий по уходу и ЛС;
• информирование пациента (и иных 
лиц, ухаживающих за  пациентом, род-
ственников) об  особенностях заболева-
ния, обучение правилам ухода.
 
Как показывает практика, для внедрения 
столь обширного круга задач требуется 
много времени и сил. Важно, чтобы врачи 
воспринимали ПМП как систему, объеди-
няющую первичный и специализирован-
ный уровни ее оказания, а не сферу узких 
компетенций для избранных.

Сейчас ее оказывают детям специалисты 
с должностью врача по ПМП, иные врачи- 
специалисты, медработники со средним 
профессиональным образованием в отде-
лениях (бригадах) выездной патронажной 
ПМП детям, отделениях (койках) ПМП 
детям, хосписах для детей, дневных стаци-
онарах ПМП детям. Специализированная 
ПМП детям может оказываться в дневных 

стационарах, которые пока не функциони-
руют, так как еще не разработаны лицен-
зионные требования к  открытию, 
и в амбулаторных условиях.

По российским законам ПМП «…оказыва-
ется детям с неизлечимыми заболевани-
ями или состояниями, угрожающими 
жизни или сокращающими ее продол  - 
жительность, в стадии, когда отсутствуют 
или исчерпаны возможности этиопатоге-
нетического лечения, по медицинским 
показаниям с учетом тяжести, функцио-
нального состояния и прогноза основного 
заболевания».

Необходимо пояснить, чем «заболевание, 
угрожающее жизни» отличается от «забо-
левания, сокращающего продолжитель-
ность жизни». В международной прак-
тике заболевание, угрожающее жизни 
(life-threatening condition), трактуется 
как заболевание (состояние) с высоким 
риском летального исхода; радикаль - 

ное лечение может быть эффективно, 
но часто не дает результатов: это, напри-
мер, злокачественные новообразования 
высокой группы риска, некоторые 
врожденные пороки развития, требую-
щие хирургической коррекции. Заболе-
вание, сокращающее продолжитель-
ность жизни (life-limiting condition), 
обычно относится к заболеваниям (состо-
яниям), при которых прогнозируется 
преждевременная смерть, так как нет 
обоснованной надежды на излечение, 
например адренолейкодистрофия, муко-
висцидоз, миопатия Дюшенна и другие. 
Подробнее о заболеваниях, при кото  - 
рых детям показана ПМП, см. в приказе  
Мин здрава России, Минтруда России 
№ 345н/372н от 31 мая 2019 года. 

Медицинское заключение о наличии 
медицинских показаний для оказания 
ПМП детям выдает врачебная комиссия 
(ВК) медицинской организации, где 
наблюдается и лечится ребенок. Однако 
ВК может выдать такое заключение, 
даже если в учреждении нет подразде-
лений, оказывающих ПМП детям. В ее 
состав рекомендуется включать руково-
дителя медицинской организации или 
его заместителя, заведующего структур-
ным подразделением медицинской 
организации, врачей по профилю забо-

левания ребенка, ПМП и медицинской 
реабилитации. При необходимости двух 
последних врачей можно привлекать 
из иных медицинских организаций.

Потребность в  специализированной 
ПМП детям в федеральных округах РФ 
была впервые определена в 2015 году 
в результате совместного исследования 
ФБГНУ «Научный центр здоровья детей», 
благотворительного фонда «Детский пал-
лиатив» и московского центра паллиа-
тивной помощи детям «НПЦ медпомощи 
детям ДЗМ». По оценкам, такая помощь 

требовалась более 80  тысячам детей, 
в  среднем 30,67 на  10  тысяч детей. 
По данным мониторинга системы ока-
зания ПМП в РФ, в 2020 году ПМП полу-
чили 18 916 детей. Общее количество 
паллиативных коек для детей составило 
1006, выездных патронажных бригад 
ПМП — 189.

Важнейший компонент ПМП детям — 
возможность передачи на дом медицин-
ских изделий законным представителям 
ребенка для поддержания функций орга-
нов и систем организма человека. Под-
робнее об этих изделиях см. в прика-    
зе Минздрава РФ №  348н от  31  мая 
2019 года. Развитие современного здра-
воохранения определяет пациентоори-
ентированность, в основе которой лежат 
принципы уважения потребительских 
ценностей, потребностей и предпочте-
ний, преемственность лечебно- диа-
гностического процесса, информирован-
ность пациента, создание условий для 
его общения с ближайшим микроокру-
жением, обеспечение доступности меди-
цинской помощи. Инициатива передачи 
медицинских изделий семьям для ПМП 
на дому полностью соответствует этим 
принципам.

Эффективная ПМП носит междисципли-
нарный характер. В  ней участвуют 
не  только медицинские организации, 
но и организации социального обслужива-
ния населения, некоммерческие организа-
ции в сфере охраны здоровья, религиоз-
ные, общественные, волонтерские, 
образовательные организации и объеди - 
нения.

Важнейший показатель качества ПМП — 
удовлетворенность родителей (законных 
представителей) ребенка оказанной ему 
помощью. Пути и методы оценки удов-
летворенности качеством ПМП активно 
разрабатываются и определенно будут 
способствовать развитию этого вида 
медицинской помощи в нашей стране.

ПЕРСПЕКТИВЫ РАЗВИТИЯ  
ПЕРИНАТАЛЬНОЙ ПАЛЛИАТИВНОЙ 
ПОМОЩИ
Если неизлечимо больной ребенок поги-
бает внутриутробно или вскоре после 
рождения, сложившаяся отечественная 
медицинская практика не связывает дан-
ное событие с работой служб ПМП детям. 
В большинстве стран Европы, в США 
и Канаде сформирована система перина-
тальной паллиативной помощи. В США 
действуют 226 региональных ПМП и еще 
57 международных программ. В основе 
помощи лежат физические, психологи-
ческие, социальные и духовные виды 
поддержки инку рабельного пациента 
(рожденного и не рожденного), его семьи 
и  вовле ченных профессионалов. На -
пример, согласно докладу Британской  
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Эффективная ПМП междисциплинарна.  
В ней участвуют медицинские организации,
организации социального обслуживания населения, 
некоммерческие организации в сфере охраны 
здоровья, религиозные, общественные, волонтерские, 
образовательные объединения

Продолжение на стр. 20

* Полную версию см. в приказе Минздрава России, Минтруда 

России № 345н/372н от 31 мая 2019 года, г. Москва.
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Новая эра скрининга 
новорожденных
Скрининг — одно из важнейших профилактических мероприятий в сфере здравоохранения. В последние годы, 
прежде всего благодаря технологии тандемной масс-спектрометрии (ТМС), возможности неонатального скри-
нинга расширились на десятки заболеваний. В России вопрос о поэтапном расширении скрининга новорожден-
ных вошел в перечень поручений председателя Правительства РФ М.В. Мишустина от 15 июля 2021 года.

Согласно одному из определений, «скри-
нинг включает клинические и лаборатор-
ные обследования индивидуумов, у кото-
рых на момент обследования нет проблем 
со здоровьем, с целью выявления заболе-
вания, предрасположенности к болезни 
или факторов риска, которые повышают 
риск развития заболевания». Очень важно 
иметь четкий перечень болезней, на кото-
рые проводится массовое обследование.

В 1968 году Уилсон и Джангнер опублико-
вали монографию «Принципы и практика 
скрининга на выявление заболеваний». 
Этот труд заложил организационно- 
методические основы для проведения 
скрининговых мероприятий. Критерии, 
предложенные Уилсоном и Джангнером, 
были впоследствии рассмотрены и допол-
нены многими экспертами и органи-     
     за циями, в том числе Советом Европы, 
и сегодня выглядят так:
• заболевание, на  которое нацелена 
программа скрининга, должно быть важ-
ной медико- социальной проблемой 
вследствие высокого уровня смертности 
при данной болезни, тяжести ее тече-
ния, экономических или социальных 
издержек государства;
• патогенез болезни должен быть хо-
рошо изучен, у заболевания должен быть 
начальный скрытый период, либо долж-
ны быть определены факторы риска, 
которые можно было бы выявить с ис-
пользованием диагностических тестов. 
Тесты должны быть высокочувствитель-
ными и специфичными по отношению 
к данному заболеванию, а также прием-
лемыми для обследуемого индивидуума;
• обязательным условием скрининга 
является возможность адекватного лече-

Д.м.н., член-корреспондент РАН, главный 
внештатный специалист по медицинской генети-
ке Минздрава РФ, председатель этического 
комитета Минздрава РФ, президент Ассоциации 
медицинских генетиков России, директор 
ФГБНУ «Медико- генетический научный центр 
имени академика Н.П. Бочкова»

Сергей 
Иванович  
КУЦЕВ

Д.м.н., заведующая лабораторией наследствен-
ных болезней обмена веществ ФГБНУ «Медико- 
генетический научный центр имени академика 
Н.П. Бочкова», председатель экспертного 
совета Всероссийского общества орфанных 
заболеваний

Екатерина  
Юрьевна  
ЗАХАРОВА

ЗАГЛЯДЫВАЯ В БУДУЩЕЕ

Продолжение на стр. 20

Таблица 1. Рекомендации Американской коллегии медицинских генетиков по программе расширения массового скрининга 
новорожденных

Основная панель Дополнительная панель

1. Пропионовая ацидемия Метилмалоновая ацидурия с гомоцистинурией

2. Метилмалоновая ацидемия (недостаточность 
метилмалонил- КоА мутазы) Малоновая ацидемия

3. Метилмалоновая ацидемия (нарушения обмена  
кобаламина) Изобутирилглицинурия

4. Изовалериановая ацидурия 2-метилбутирилглицинурия

5. Недостаточность 3-метилкротонил- КоА карбоксилазы 3-метилглутаконовая ацидурия

6. 3-гидрокси-3 метилглутаровая ацидурия 2-метил-3-гидроксимасляная ацидурия

7. Недостаточность синтетазы холокарбоксилаз Недостаточность короткоцепочечной  
ацил- КоА дегидрогеназы жирных кислот

8. Недостаточность ß-кетотиолазы Недостаточность средне-, короткоцепочечной 3-гидроксиацил- КоА 
дегидрогеназы жирных кислот

9. Глутаровая ацидемия (тип I) Глутаровая ацидурия (тип II)

10. Нарушения транспорта карнитина Недостаточность среднецепочечной  
кетоацил- КоА тиолазы

11. Недостаточность среднецепочечной ацил- КоА 
 дегидрогеназы жирных кислот Недостаточность 2,4-диеноил- КоА редуктазы

12. Недостаточность очень длинноцепочечной ацил- КоА 
дегидрогеназы жирных кислот

Недостаточность карнитин- пальмитоил  
трансферазы (тип I)

13. Недостаточность длинноцепочечной 3-гидроксиацил- КоА 
дегидрогеназы жирных кислот Недостаточность карнитин- пальмитоилтрансферазы недостаточность (тип II)

14. Недостаточность митохондриального  
трифункционального белка

Недостаточность карнитин- ацилкарнитин  
транслоказы

15. Аргинин- янтарная ацидурия Аргининемия

16. Цитруллинемия (тип I) Цитруллинемия (тип II)

17. Болезнь «кленового сиропа» (лейциноз) Гиперметионинемия

18. Гомоцистинурия Гиперфенилаланинемия

19. Классическая фенилкетонурия Нарушения биосинтеза биоптерина

20. Тирозинемия (тип I) Нарушения регенерации биоптерина

21. Врожденный гипотиреоз Тирозинемия (тип II)

22. Врожденная гиперплазия коры надпочечников Тирозинемия (тип III)

23. Серповидноклеточная анемия Другие гемоглобинопатии

24. Бета-талассемия Недостаточность галактоэпимеразы

25. Болезнь гемоглобина S-C Недостаточность галактокиназы

26. Недостаточность биотинидазы

27. Муковисцидоз

28. Классическая галактоземия

29. Врожденная тугоухость
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КАЧЕСТВО ЖИЗНИ

ассоциации перинатальной медицины 
 2010 го да под названием «Паллиативная 
по мощь (поддерживающая помощь и по-
мощь в конце жизни). Основы клини-
ческой практики в перинатальной ме -
дицине». Перинатальная паллиативная 
по   мощь — это планирование и обеспече-
ние поддерживающего прижизненного 
лечения и помощь в конце жизни плода, 
новорожденного или младенца, а также 
его семьи при ведении кандидата с соот-
ветствующим заболеванием. В  этом 
докладе также можно найти показания 
к перинатальной ПМП, ее план и этапы. 
За рубежом ПМП оказывают акушеры, 
перинатологи, анестезиологи, неонато-
логи, медсестры отделений интенсивной 
терапии и реанимации новорожденных, 
психологи и  сотрудники социальных 
служб, а также конфессиональные лица. 
Усилия команды перинатальной ПМП 
направлены на то, чтобы женщина и ее 
семья, сделавшие свой репродуктивный 
выбор в  пользу родов, а  не  прерыва- 
ния беременности, встретили жизнь 
и смерть их ребенка в удобной и благо-
приятной среде.

К  перинатальным утратам относят 
не  только смерть новорожденного. 
В широком понимании к ним относятся 
антенатальная и интранатальная гибель 
плода, гибель одного из плодов при мно-
гоплодной беременности, невынашива-
ние беременности. Многие авторы счи-
тают перинатальной утратой также 
некурабельное бесплодие, аборт, внема-
точную беременность, неудачу при 

экстракорпоральном оплодотворении. 
Перинатальная утрата — психическая 
травма, на преодоление которой всем 
членам семьи нужно время: от  того, 
насколько успешно удастся справиться 
с ней, зависят качество жизни семьи 
и дальнейшее репродуктивное поведе-
ние родителей.

По  инициативе благотворительных 
фондов «Вера» и «Детский паллиатив» 
Департаментом здравоохранения 
Москвы в 2018 году был начат пилот-
ный проект по  перинатальной ПМП 
в городе Москве (приказ ДЗМ № 577 
от  21.08.2018 «О  создании рабочей 
группы по мониторингу организации 
оказания перинатальной паллиативной 
медицинской помощи при тяжелых 
пороках развития плода»). В задачи про-
екта входили анализ по требности 
в перинатальной ПМП в Москве, обуче-
ние специалистов (медперсонала, пси-
хологов, социальных работников), 
а также разработка алгоритма преем-
ственности при оказании перинаталь-
ной ПМП. В качестве базовых медицин-
ских организаций проекта определены 
ГБУЗ «Городская клиническая больница 
имени С.С. Юдина ДЗМ» и  ГБУЗ «ГКБ 
№ 24 ДЗМ». В настоящее время данный 
проект завершен, однако продолжается 
поиск методических подходов к раз- 
витию паллиативной перинатальной 
помощи.

Смерть ребенка — одно из самых трав-
мирующих событий в  жизни семьи. 
Каким бы ни был возраст утраченного 
сына или дочери, детская смерть остав-
ляет длительный, чаще пожизненный 
след в  жизни родителей, братьев 
и сестер, а также других родственников. 
Важно, чтобы возможности паллиатив-
ной помощи позволяли максимально 
облегчить заботы семьи. 

Реклама

ния или иного вмешательства. Адекват-
ность лечения определяется доказанной 
клинической эффективностью, этиче-
ской и правовой приемлемостью;
• скрининг с  последующим проведе-
нием медицинского вмешательства 
на  ранней стадии болезни должен обе-
спечивать лучший прогноз для больного, 
чем его лечение при появлении симпто-
мов болезни.

Экспертная группа Американской колле-
гии медицинской генетики (ACMG) опи-
сала процесс определения перечня забо-
леваний для универсальной и единой 
программы скрининга новорожденных 
(табл. 1). ACMG выделила 29 заболева-
ний — список, называемый основной 
панелью. В первую группу включены: три 
формы гемоглобинопатий; шесть — ами-
ноацидурий; пять — нарушений окисле-
ния жирных кислот; девять — органиче-
ских ацидурий; и еще шесть различных 
состояний — врожденный гипотиреоз, 
муковисцидоз, галактоземия, адреногени-
тальный синдром, дефицит биотинидазы 
и врожденная тугоухость. Двадцать из этих 
состояний выявляются МС/МС-анализом 
аминокислот и ацилкарнитинов. Кроме 

29 обязательных заболеваний, ACMG  
сформировала дополнительную панель 
из 25 позиций, для которых клиническая 
целесообразность скрининга не столь  
очевидна. Тем не менее, особенно в тех 
случаях, когда заболевание выявляется 
в результате одного и того же исследова-
ния методом ТМС, включение дополни-
тельных заболеваний в основную панель 
возможно. Появление новых препаратов 
патогенетического действия для лечения 
наследственных болезней обмена делает 
это вполне обоснованным.

Неонатальный скрининг методом ТМС, 
как и любой другой скрининг, состоит 
из трех этапов — преаналитического, 
аналитического и постаналитического. 
Крайне важно придерживаться сроков 
забора капиллярной крови: при методе 
ТМС он осуществляется через 48 часов 
после рождения ребенка, что, учитывая 
современную тенденцию к ранней выпи-
ске рожениц, выгодно выделяет эту тех-
нику на фоне других. Для забора исполь-
зуют специальные фильтровальные бу-    
мажные тест-бланки Whatman 903, кото-
рые можно получить в государственном 
или муниципальном учреждении здра-
воохранения. Тест-бланк высушивают 
в горизонтальном положении на чистой 
обезжиренной поверхности не менее 
2 часов и отправляют в центр скрининга. 

ЗАГЛЯДЫВАЯ В БУДУЩЕЕ

Новая эра скрининга 
новорожденных

Окончание, начало на стр. 19

Первая декада 
отечественной 
паллиативной помощи 
детям

Окончание, начало на стр. 18

Рисунок. Общий алгоритм скрининга

Скрининг завершен,
дополнительных исследований

не требуется

Скрининг завершен,
дополнительных исследований

не требуется

Первичный тест

Повторный тест

Умеренное  
повышение 
метаболита 

 («серая» зона)

Связаться с лечащим 
врачом (поликлини-
кой, роддомом) для 
проведения ретеста

Связаться  
с генетическим 

(орфанным) центром

Подтверждающая 
диагностика

Резкое 
повышение 
метаболита 

 («красная» зона)

Связаться  
с лечащим врачом

отрицательный

отрицательный

положительный

положительный

Продолжение на стр. 21
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Доставка тест-бланка с высушенными 
пятнами крови не требует определенных 
условий хранения и, если исследование 
не требует срочности, бланк можно 
доставить почтой. Общий алгоритм ана-
литического этапа скрининга методом 
ТМС представлен на рисунке.

Постаналитический этап включает под-
тверждающую диагностику и медико- 
генетическое консультирование семей, 
в которых выявлен ребенок с наследствен-
ным заболеванием. Программы скрининга 
позволяют только предположительно выя-
вить больных НБО, поэтому диагноз нужно 
обязательно подтвердить. Современные 
методы хроматографии и ферментной диа-
гностики уже много лет применяются для 
верификации многих наследственных 
болезней обмена, включенных в про-
граммы неонатального скрининга. Но, по- 
жалуй, наибольшее значение для под-
тверждения диагноза сейчас приобрели 
методы молекулярной генетики. На се- 
годняшний день картированы гены боль- 
шинства НБО, и в ряде случае трудоемкие 

и дорогостоящие методы энзимодиагно-
стики с успехом можно заменять более 
дешевыми молекулярно- генетическими 
методами. Кроме того, ДНК-диагностика 
незаменима для установления носитель-
ства в отягощенных семьях. Методы под-
тверждающей диагностики нарушений, 
выявляемых техникой МС/МС, представ-
лены в таблице 2.

Массовый скрининг, проводимый во мно-
гих странах мира десятилетиями, показал 
высокую эффективность. Однако число 
скринируемых заболеваний среди ново-
рожденных широко варьирует в различ-
ных странах — от 2 до 50 и более. В пере-
чень редких болезней для расширенного 
неонатального скрининга в РФ в основном 
предлагают включить заболевания, кото-
рые главным образом лечатся примене-
нием специализированных продуктов 
лечебного питания. Важно отметить, что 

для большей части представленных нозо-
логий используются одни и те же про-
дукты лечебного питания, что позволяет 
сократить финансовые затраты го судар-
ства на эффективную терапию па  циентов. 
Мы считаем, что в рамках го     сударственной 
программы импортозамещения полезно 
рассмотреть вопрос о расширении произ-
водства отечественных специализирован-
ных смесей и ЛС, включив туда продукты 
для лечения вновь выявленных скринин-
гом болезней. Для некоторых нозологий 
есть аналоги продуктов лечебного пита-
ния российского производства. В РФ ряд 
специализированных продуктов лечеб-
ного питания и не  которых ЛС для лечения 
скринируемых заболеваний пока нахо-
дятся в процессе регистрации. С учетом 
невысокой стоимости и небольшого 
перечня незарегистрированных препара-
тов, предлагается рассмотреть возмож-
ность их ввоза в Россию согласно приня-
тому порядку.

Благодаря расширенному скринин   - 
гу ежегодно можно выявить более 
900 дополнительных курабельных паци-
ентов, тогда каждый год получится обна-
ружить почти 2 тыс. детей с наруше-
ниями обмена веществ, для которых 
су   ществует патогенетическое лечение. 

Это позволит снизить младенческую 
смертность и увеличить среднюю про-
должительность жизни в РФ.

Расширенный неонатальный скрининг 
целесообразнее проводить в окружных 
межрегиональных медико- генетических 
центрах с необходимым медицинским 
оборудованием, учитывая численность 
населения и планируемое число новоро-
жденных. Должно быть предусмотрено 
создание центра, который занимался бы: 
контролем качества неонатального скри-
нинга методом ТМС и молекулярно- 
генетических исследований; проведением 
подтверждающей диагностики биохими-
ческими и молекулярно- генетическими 
методами; обучением врачей- генетиков, 
врачей —лабораторных генетиков, лабо-
раторных техников по проведению скри-
нинга и подтверждающей диагностики, 
а также ме  дико- генетического консуль- 

тирования; разработкой стандартных опе-
рационных процедур по проведению 
скрининга и клинических рекомендаций 
и стандартов по диагностике и лечению 
скринируемых заболеваний. Также необ-
ходим методический центр организации 
лечения и реабилитации пациентов 
с наследственными заболеваниями, выяв-
ленных в результате скрининга. Там бы 
занимались: разработкой клинических 
рекомендаций по диагностике и лечению 
наследственных за  болеваний, выявляе-
мых в результате скрининга; разработкой 
стандартов оказания медицинской по-
мощи выявленным пациентам; контролем 
качества оказания медицинской помощи 
пациентам, выявленным в ре зультате 
скрининга; оказанием медицинской 
помощи в стационарных условиях; про-
ведением телемедицинских консульта- 
ций по коррекции лечения выявленных 
пациентов.

Скрининг на наследственные болезни 
требует дополнительных затрат от госу-
дарства, но при этом во многих случаях 
может быть эффективным, с точки зрения 
здравоохранения. Расчеты экономиче-
ского эффекта от скрининга новорожден-
ных включают денежный эквивалент 
предотвращенных случаев смерти и сни-

жение затрат на лечение осложнений, 
связанных с поздней диагностикой, за вы- 
четом дополнительных затрат на скри-
нинг, диагностику и лечение. Также, чем 
ниже распространенность болезни, тем 
выше стоимость выявленного случая, что 
отражается на эконо мической эффектив-
ности скрининга. По этой причине муль-
типлексное тестирование, например 
ТМС, — оптимальная стратегия по  выше- 
ния рентабельности скрининга для забо-
леваний с низкой распро  страненностью.

Выводы, сделанные из исследований, про-
веденных в разных странах Европы и США, 
показывают, что скрининг, например, 
на дефицит среднецепочечной ацил- КоА- 
дегидрогеназы жирных кислот (MCAD) 
с использованием ТМС является экономи-
чески эффективным. В Великобритании 
экономическая выгода от проведения скри-
нинга методом ТМС только на ФКУ и MCAD 

составляет 23 312 фунтов на 100 тыс. обсле-
дованных новорожденных.

В штате Вашингтон (США) анализ внедре-
ния скрининга на MCAD прогнозировал 
соотношение «выгоды/затраты» 3,4 : 1 ис- 
ходя из предположений о снижении мла-
денческой смертности при этом заболе-
вании на 20,0 % и снижении серьезной 
инвалидизации на 13,9 %. 

При анализе соотношения «затраты/эффек-
тивность» были показаны затраты 48 тыс. 
долл. США на год сохраненной жизни.

Также были проведены исследования для 
глутаровой ацидурии типа 1 (GA-I). В тече-
ние 20-летнего горизонта скрининг на GA-I 
снижает на 3,7 DALY (95 % ДИ: 2,9–4,5) 
и сохраняет приблизительно год жизни 
(95 % ДИ: 0,7–1,4) на 100 тыс. новорожден-
ных, прошедших скрининг. Кроме того, 
программа скрининга экономит в общей 
сложности около 30 682 евро (95  % 
ДИ: 14 343–49 176 евро) на 100 тыс. обсле-
дованных новорожденных за 20-летний 
период.

В некоторых странах была проведена 
оценка эффективности ТМС для множе-
ства болезней. Так, в Австралии общая 
стоимость тестирования (без учета затрат 
на лечение) оценивалась в 218 тыс. австра-
лийских долл. на 100 тыс. новорожденных. 
Стоимость предотвращенного случая 
смерти составила 472 913 австралийских 
долл., а стоимость года сохраненной 
жизни — 10 779 австралийских долл.; эти 
данные сопоставимы с существующими 
стандартами экономической эффектив-
ности медицинских технологий. 

Проведенное в Канаде исследование 
показало, что для большинства болез- 
ней при скринировании методом ТМС 
на одно заболевание вычисленный ICER 
(инкрементальный коэффициент «за  -
траты/эффективность») составил около 
100  тыс. долл. на  год сохраненной 
жизни (LYG). При скрининге на группу 
из 14 НБО, включая ФКУ, — менее 70 тыс. 
долл. на LYG. Учитывая, что в некоторых 
регионах РФ может также наблюдаться 
высокая частота отдельных заболеваний 
благодаря высокой инбредности попу-
ляций, провести до начала исследова-
ний фармакоэкономический анализ для 
всей РФ довольно затруднительно.

Расширение неонатального скрининга 
и добавление в его программу новых 
наследственных заболеваний, для которых 
существует современное патогенетическое 
лечение, очень важно: только так можно 
выявить болезнь на раннем этапе и своев-
ременно начать терапию. Внедрение 
в практику метода ТМС и расширение про-
граммы скрининга до 39 заболеваний — 
в идеале первый очевидный этап расши-
рения скрининга. В последующем не- 
обходимо обсуждать и продвигаться к вне-
дрению скрининга на наследственные 
иммунодефициты, лизосомные болезни 
накопления, спинальную мышечную атро-
фию и другие заболевания. 

Таблица 2. Методы подтверждающей диагностики нарушений, выявляемых при МС/МС

Изменения при МС/МС Группа заболеваний Методы подтверждающей диагностики

Изменение концентрации ацилкарнитинов,  
относящихся к органических кислотам, 
свободного карнитина

Органические ацидурии

Органические кислоты мочи 
Профиль ацилкарнитинов плазмы
Карнитин плазмы 
Аминокислоты плазмы
Активность ферментов в лимфоцитах 
и фибробластах
ДНК-диагностика

Изменение концентрации ацилкарнитинов, 
относящихся к нарушениям β-окисления, 
свободного карнитина

Нарушения β-окисления

Органические кислоты мочи
Ацилглицины мочи
Профиль ацилкарнитинов плазмы
Карнитин плазмы
ДНК-диагностика

Изменение концентрации аминокислот Аминоацидопатии

Аминокислоты плазмы
Оротовая кислота
Аммоний
Органические кислоты мочи
ДНК-диагностика

Новая эра скрининга 
новорожденных

Окончание, начало на стр. 19


