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Резюме. Цель исследования – установить причины и частоту назначения длительной домашней кислородотера-
пии (ДДК) пациентам с различными хроническими заболеваниями легких (ХЗЛ) и проанализировать структуру 
этих пациентов в возрасте от 3 мес. до 18 лет. 
Материалы и методы. С 2007 по 2022 г. выполнено многоцентровое наблюдательное поперечное исследование с участи-
ем 267 детей, проходивших ДДК с использованием концентраторов кислорода. Оценивалась частота отдельных заболева-
ний в структуре показаний к ДДК и частота ее назначения наблюдавшимся авторами 1336 пациентам с различными ХЗЛ. 
Результаты. Самой частой причиной проведения ДДК в детском возрасте является бронхолегочная дисплазия 
(68,5%). В ДДК нуждаются также пациенты с нейроэндокринной клеточной гиперплазией младенцев (6,7%), об-
литерирующим бронхиолитом (6,4%), гепатопульмональным синдромом (2,6%), организующейся пневмонией 
(1,9%), врожденными пороками сердца (1,5%) и легких (0,7%), синдромом Эдвардса (1,1%), синдромом «мозг –
легкие – щитовидная железа» (1,1%), врожденными пороками развития легких (0,7%), дефицитом филамина А 
(0,7%), неуточненными интерстициальными заболеваниями легких (0,7%), муколипидозом (0,7%), синдромом 
Жена (0,7%), хроническим пневмонитом младенцев (0,7%), другими заболеваниями (6%). Частота назначения 
ДДК при различных ХЗЛ колеблется от 5,9% (первичная цилиарная дискинезия) до 100% (гепатопульмональный 
синдром, дефицит филамина А), составляя при бронхолегочной дисплазии 7,8%.
Заключение. Ведущей причиной ДДК у детей является бронхолегочная дисплазия. Вместе с тем другие ХЗЛ, пре-
жде всего интерстициальные генетические заболевания, тоже могут быть причинами ее назначения, что необходи-
мо учитывать при организации медицинской помощи детям, льготном обеспечении концентраторами кислорода.

Summary. The aim of the study was to establish the reasons for the appointment and the structure of patients aged 3 
months to 18 years receiving long-term home oxygen therapy (LTOT), and the frequency of its appointment to patients 
with various chronic lung diseases (CLD).
Materials and methods. Multicenter observational cross-sectional study. During the period from 2007 to 2022, 267 
children who received DDK using oxygen concentrators were monitored. The frequency of individual diseases in the 
structure of indications for DDC and the frequency of its administration to 1336 orbserved patients with various individ-
ual CLD were evaluated.
Results. The most common cause of DDC in childhood is bronchopulmonary dysplasia (68.5%). Analysis of the structure
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of patients receiving LTOT showed that patients with the following nosological units also need LTOT: neuroendocrine 
cellular hyperplasia of infants (6.7%), obliterating bronchiolitis (6.4%), hepatopulmonary syndrome (2.6%), organizing 
pneumonia (1.9%), congenital heart defects (1.5%) and lungs (0.7%), Edwards syndrome (1.1%), brain-lung-thyroid 
syndrome (1.1%), congenital malformations (0.7%), deficiency of filamin A (0.7%), unspecified interstitial lung diseases 
(0.7%), mucolipidosis (0.7%), Wife syndrome (0.7%), chronic pneumonitis of infants (0.7%), other diseases (6%). The 
frequency of LTOT prescribing in various CLD ranges from 5.9% (primary ciliary dyskinesia) to 100% (hepatopulmonary 
syndrome, filamin A deficiency), amounting to 7.8% in bronchopulmonary dysplasia.
Conclusion. The leading cause of LTOT in children is bronchopulmonary dysplasia. At the same time, other CLD, primar-
ily interstitial, genetic diseases may be the reasons for its appointment, which must be taken into account when organiz-
ing medical care for children, preferential provision of oxygen concentrators.
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ВВЕДЕНИЕ
Хроническая дыхательная недостаточность (ХДН) – 
одно из наиболее тяжелых осложнений заболеваний 
органов дыхания у детей. Лабораторными маркера-
ми ХДН являются гипоксемия и гиперкапния. Хро-
ническая гипоксемия у детей утяжеляет течение хро-
нических заболеваний легких и сердца, ряда других 
органов и систем, приводит к развитию легочной ги-
пертензии (ЛГ) и легочного сердца, нарушает рост и 
развитие, повышает риск летального исхода. Коррек-
ция гипоксемии с помощью длительной кислородот-
ерапии, в том числе в домашних условиях, представ-
ляет собой наиболее патогенетически обоснованный 
метод терапии данных расстройств, предотвращаю-
щий осложнения гипоксемии. 

Длительная домашняя кислородотерапия (ДДК) – 
это снабжение пациентов с хронической гипоксемией 
кислородом в бóльших концентрациях, чем в окру-
жающем воздухе, в течение длительного времени вне 
стационара. Кислородно-воздушную смесь, генери-
руемую с помощью концентраторов кислорода, пода-
ют через назальные канюли (предпочтительно) или 
маску [1, 2]. Кислородотерапия показана при II степе-
ни ХДН, характеризующейся уровнем парциального 
напряжения кислорода в артериальной крови (РаО2) 
40–59 мм рт. ст. и уровнем периферического насыще-
ния крови кислородом (SpO2) 75–89% [3]. У пациен-
тов детского возраста кислородотерапия может на-
значаться и при значениях SpО2 91–94%, то есть при 
ХДН I степени, в особенности при наличии ЛГ или 
подозрении на ее развитие [4, 5]. Назначение кисло-
рода позволяет обеспечить адекватную оксигенацию 
тканей организма без токсических явлений. ДДК у 
детей с ХДН проводят с целью снижения выражен-
ности ЛГ или предотвращения ее развития, сокраще-
ния числа эпизодов десатурации, уменьшения сопро-

тивления дыхательных путей и улучшения процессов 
роста, адекватного развития нервной системы, ми-
нимизации риска внезапной младенческой смерти 
[2, 5]. При этом ДДК предпочтительнее длительно-
го пребывания в стационаре. Несмотря на высокий 
риск повторной госпитализации в связи с тяжестью 
состояния выписанных пациентов, она улучшает ка-
чество жизни и обеспечивает психологический ком-
форт ребенка и его родителей, позволяет раньше вы-
писать ребенка из стационара [4, 6, 7]. В настоящее 
время разработаны критерии назначения и клиниче-
ские рекомендации по проведению ДДК как у взрос-
лых [1, 8, 9], так и у детей [5, 6, 10, 11]. 

Цель данного исследования – установить при-
чины и частоту назначения длительной домашней 
кислородотерапии (ДДК) пациентам с различными 
хроническими заболеваниями легких (ХЗЛ) и проа-
нализировать структуру этих пациентов в возрасте 
от 3 мес. до 18 лет.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Проведено клиническое обследование пациентов, 
находившихся под наблюдением с января 2007 г. по 
март 2022 г., в том числе выполнен анализ архив-
ных данных кафедры педиатрии Медицинского ин-
ститута Российского университета дружбы наро-
дов. Пациенты наблюдались в Морозовской детской 
городской клинической больнице, Детской инфек-
ционной клинической больнице № 6, Детской го-
родской клинической больнице № 9 им. Г.Н. Спе-
ранского, Детской городской клинической больнице 
им. З.А. Башляевой Департамента здравоохранения 
г. Москвы, Королевской городской больнице, Ка-
лужской областной клинической больнице. При вы-
писке из данных учреждений была рекомендована 
ДДК. Бóльшая часть пациентов наблюдалась в кон-
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сультативно-диагностическом центре Детской ин-
фекционной клинической больницы № 6 Департа-
мента здравоохранения г. Москвы.

Под наблюдением находились дети с установлен-
ными диагнозами: 
• бронхолегочная дисплазия (БЛД), 
• нейроэндокринная клеточная гиперплазия мла-

денцев (НЭКГМ), 
• облитерирующий бронхиолит, 
• гепатопульмональный синдром (ГПС), 
• организующаяся пневмония, 
• осложненный ЛГ врожденный порок сердца, 
• синдром Эдвардса, 
• врожденный порок развития легких, 
• врожденный дефицит филамина А, 
• муколипидоз, 
• торакоасфиктическая дистрофия (синдром 

Жена), 
• хронический пневмонит младенцев, 
• десквамативная и неспецифическая интерстици-

альная пневмония, 
• синдром «мозг – легкие – щитовидная железа», 
• аллергический бронхолегочный аспергиллез, 
• тяжелая неконтролируемая осложнившаяся пла-

стическим бронхитом бронхиальная астма, 
• гемоглобинопатия, 
• гистиоцитоз из клеток Лангерганса, 
• дефицит сурфактантного протеина С, 
• диафрагмальная грыжа, 
• мукополисахаридоз 4-го типа, 
• неспецифическая интерстициальная пневмония, 
• первичная (изолированная) ЛГ, 
• первичная цилиарная дискинезия, 
• синдром аспирации мекония, 
• синдром Вильямса – Кемпбелла, 
• синдром Вильсона –Микити, 
• хондродисплазия. 

Диагнозы ХЗЛ устанавливались по диагностиче-
ским критериям, представленным в согласительных 
документах [12–14]. Наличие ГПС констатировали 
при выявлении клинической триады, включающей 
снижение PaO2 до 70 мм рт. ст. и менее при отсут-
ствии кардиореспираторных заболеваний, расшире-
ние внутрилегочных кровеносных сосудов по данным 
компьютерной томографии (КТ) органов грудной по-
лости (ОГП) и печеночную патологию, у ряда детей 
подтвержденную при биопсии легких [15]. Диагноз 
организующейся пневмонии устанавливали при за-
тяжном течении пневмонии и наличии субплевраль-
ных трапециевидных затенений по данным КТ ОКП, 
разрешающихся на фоне терапии системными глюко-
кортикостероидами [16]. ЛГ диагностировали на ос-
новании повышения систолического давления в ле-
гочной артерии (ДЛА) >35 мм рт. ст. по скорости 
трикуспидальной регургитации при проведении эхо-

кардиографии и/или на основании повышения сред-
него ДЛА >25 мм рт. ст. при катетеризации правых 
отделов сердца [17]. Синдром Эдвардса верифици-
ровали при выявлении трисомии по 18-й хромосо-
ме по результатам цитогенетического исследования. 
Дефицит филамина А, сурфактантного протеина С, 
синдром «мозг – легкие – щитовидная железа», муко-
липидоз, мукополисахаридоз 4-го типа, гемоглобино-
патию подтверждали при обнаружении патогенных 
мутаций в соответствующих генах (FLNA, SFTPC, 
NKX2.1, GNPTAB и др.) по результатам генетическо-
го исследования [18–21]. Хондродисплазию, вклю-
чая синдром Жена, диагностировали по совокупно-
сти клинико-инструментальных данных, таких как 
отставание показателей роста и окружности грудной 
клетки от нормальных величин, укорочение конечно-
стей, ХДН, изменения на рентгенограммах и КТ ОГП 
[22]. Диагнозы хронического пневмонита младенцев, 
десквамативной и неспецифической интерстициаль-
ной пневмонии, гистиоцитоза из клеток Лангерган-
са подтверждали на основании наличия морфологи-
ческих критериев после проведения КТ ОГП [23–25]. 
Врожденный порок развития бронхов и легких диа-
гностировали по данным КТ ОГП и бронхоскопии 
[26]. Диагноз НЭКГМ устанавливали на основании 
наличия клинико-анамнестических признаков, ре-
зультатов КТ и в 2 случаях – биопсии легких [27, 28].

В соответствии с рекомендациями ДДК прово-
дилась при ХДН II степени (SpO2 <90%) и при SpO2 
92–94% в случае верификации первичной или вто-
ричной ЛГ на фоне ХЗЛ. Для ДДК в большинстве 
случаев использовали назальные канюли и концен-
траторы кислорода [5, 17, 25]. Минимальная продол-
жительность ДДК составляла 2 нед. после выписки 
из стационара. Пациенты, проходившие ДДК, ре-
гулярно наблюдались у пульмонолога. Проведения 
ДДК контролировали с помощью пролонгирован-
ной пульсоксиметрии (минимум 6 ч, включая вре-
мя сна) в стационарных или домашних условиях (в 
зависимости от возможностей пульсоксиметра). По 
ее результатам принималось решение о назначении, 
продолжении или прекращении данной терапии.

Для определения частоты назначения ДДК при раз-
личных ХЗЛ авторы использовали собственный опыт 
наблюдения за когортами пациентов с теми или ины-
ми ХЗЛ, включая пациентов с БЛД (n = 1200), НЭКГМ 
(n = 83), ГПС (n = 7), синдромом «мозг – легкие – щито-
видная железа» (n = 4), дефицитом филамина А (n = 2), 
первичной цилиарной дискинезией (n = 17), синдромом 
Жена (n = 7), синдромом Вильсона – Микити (n = 16). 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
Под нашим наблюдением находилось 267 детей, 
нуждавшихся в проведении ДДК. Среди кислоро-
дозависимых детей большинство составляли дети с 
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БЛД (68,5%), на втором месте находились пациенты 
с НЭКГМ (6,7%), на третьем – c облитерирующим 
бронхиолитом (6,4%). Остальные заболевания ста-
новились показанием к ДДК реже (табл. 1).

Интересно сопоставить наши данные с зарубеж-
ными. Согласно базе данных CHORD (Children’s 

Home Oxygen Record Database), из 888 детей, прохо-
дивших ДДК с 2006 по 2008 г. в Уэльсе и Англии, у 
68% была БЛД (эта частота полностью совпадает с 
нашими цифрами), у 7% – неврологические наруше-
ния, у 6% – болезни сердца, у 3% – интерстициаль-
ные заболевания легких (ИЗЛ), у 3% – нервно-мы-
шечные заболевания [29]. Таким образом, если у 
взрослых самой частой причиной назначения ДДК 
является хроническая обструктивная болезнь лег-
ких (ХОБЛ), то у детей – БЛД, которую не случай-
но расценивают иногда как аналог ХОБЛ взрослых, 
только не в конце, а в начале жизни. БЛД и ХОБЛ 
схожи не только потребностью в ДДК, но и патоге-
незом (хронический нейтрофильно-лимфоцитар-
ный бронхит, эмфизема легких, необратимая или ча-
стично обратимая обструкция дыхательных путей); 
кроме того, взрослых пациентов с БЛД в анамнезе 
относят к группе риска раннего развития ХОБЛ. В 
отличие от пациентов с ХОБЛ, больных БЛД удается 
постепенно отлучить от ДДК. Сопоставляя особен-
ности ДДК у взрослых и детей, следует акцентиро-
вать внимание на ее продолжительности в течение 
суток при данных заболеваниях. У взрослых она 
может ограничиваться 15 ч, в то время как у детей 
должна быть 24-часовой [1, 5, 25]. 

Согласно полученным нами данным, доля детей 
с ИЗЛ, исключая больных БЛД, оказалась больше, 
чем в базе данных CHORD. Если отнести к группе 
детей с ИЗЛ наблюдавшихся нами пациентов с об-
литерирующим бронхиолитом, НЭКГМ, органи-
зующейся пневмонией, синдромом «мозг – легкие 
– щитовидная железа», синдромом Эдвардса, де-
фицитом филамина А, неуточненным ИЗЛ, хрони-
ческим пневмонитом младенцев, гистиоцитозом из 
клеток Лангерганса, десквамативной и неспецифи-
ческой интерстициальной пневмонией, дефицитом 
сурфактантного протеина С, синдромом Вильсона – 
Микити, то частота ИЗЛ среди кислородозависимых 
детей, проходивших ДДК, составит 21% (56 из 267 
детей). Такой сравнительно высокий процент мо-
жет быть отражением прогресса в диагностике ИЗЛ 
у детей и верификации потребности в ДДК, прежде 
всего, на основании пролонгированной пульсокси-
метрии. Необходимо также учитывать, что неред-
ким осложнением БЛД, ИЗЛ и других ХЗЛ выступа-
ет ЛГ, при наличии которой необходимость дотации 
кислорода возникает при более высоких показате-
лях SpO2, и ДДК является терапией первой линии 
[5, 17, 21, 25]. 

Определение структуры диагнозов пациентов, 
нуждающихся в ДДК, важно для правильной орга-
низации медицинской помощи детям и обеспече-
ния ресурсами здравоохранения. Согласно прика-
зу Департамента здравоохранения г. Москвы от 25 
ноября 2016 г. № 949 «Об организации обеспечения 

Таблица 1. Частота различных диагнозов
у детей, нуждавшихся в длительной 
домашней кислородотерапии, n = 267

Диагноз Число пациентов,
абс. (%)

Бронхолегочная
дисплазия 183 (68,5)

Нейроэндокринная клеточ-
ная гиперплазия младенцев 18 (6,7)

Облитерирующий
бронхиолит 17 (6,4)

Гепатопульмональный син-
дром 7 (2,6)

Организующаяся
пневмония 5 (1,9)

Врожденный порок сердца 4 (1,5)

Синдром «мозг – легкие – 
щитовидная железа» 3 (1,1)

Синдром Эдвардса 3 (1,1)

Врожденный порок
развития легких 2 (0,7)

Дефицит филамина А 2 (0,7)

Интерстициальное 
заболевание легких 
(неуточненное)

2 (0,7)

Муколипидоз 2 (0,7)

Синдром Жена 2 (0,7)

Хронический пневмонит 
младенцев 2 (0,7)

Другие* 15 (6,0)

* Другие: аллергический бронхолегочный аспергиллез, брон-

хиальная астма, гемоглобинопатия, гистиоцитоз из клеток 

Лангерганса, десквамативная интерстициальная пневмония, 

дефицит сурфактантного протеина С, диафрагмальная гры-

жа, мукополисахаридоз 4-го типа, неспецифическая интерсти-

циальная пневмония, первичная легочная гипертензия, пер-

вичная цилиарная дискинезия, синдром аспирации мекония, 

синдром Вильямса – Кемпбелла, синдром Вильсона – Микити, 

хондродисплазия – по 1 пациенту.
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отдельных категорий граждан техническими сред-
ствами реабилитации медицинского назначения, 
медицинскими изделиями в медицинских органи-
зациях государственной системы здравоохранения 
города Москвы», кислородозависимые пациенты, 
проходящие лечение на дому, нуждаются в оформ-
лении инвалидности для льготного обеспечения 
концентраторами кислорода и пульсоксиметрами 
[30]. К сожалению, данный положительный опыт до 
сих пор не распространен широко на другие реги-
оны Российской Федерации, в которых для получе-
ния концентраторов кислорода с целью проведения 
ДДК требуется оформление паллиативного статуса, 
а не инвалидности либо обеспечение концентрато-
рами кислорода происходит за счет средств благо-
творительных фондов [31]. В ряде случаев присво-
ение паллиативного статуса только ради льготного 
обеспечения ДДК избыточно. Между тем в струк-
туре причин инвалидности детского населения Рос-
сийской Федерации (по состоянию на 01.01.2019) на 
заболевания органов дыхания приходится 3,2% (они 
имеются у 22 887 детей) [32]. Именно ХДН II степе-
ни является основанием для присвоения статуса ре-
бенка-инвалида [31].

Кроме изучения структуры пациентов, нуждаю-
щихся в ДДК, оценивали число кислородозависи-
мых пациентов, проходящих лечение на дому, среди 
пациентов с отдельными ХЗЛ. Такой анализ выпол-
нен с использованием сведений о находившихся под 
нашим наблюдением пациентах, которые мы опу-
бликовали ранее (табл. 2).

Можно видеть, что частота назначения ДДК при 
различных ХЗЛ колеблется от 5,9 до 100%, что, оче-
видно, зависит от формы и тяжести заболевания. 
Например, ДДК назначалась 7,8% больных с БЛД 
после выписки из стационара в период с 2005 по 
2019 г., по сведениям консультативно-диагности-
ческого отделения Детской инфекционной клини-
ческой больницы № 6 Департамента здравоохране-
ния г. Москвы. По нашим данным, в 1999–2009 гг. 
в Москве частота назначения ДДК больным с БЛД 
(n = 272) составляла 4% [35], т. е. речь может идти 
о двукратном росте числа пациентов с БЛД, нужда-
ющихся в ДДК. Вместе с тем данный показатель го-
раздо ниже, чем в зарубежных странах, что может 
быть связано с недостаточной доступностью кон-
центраторов кислорода, отсутствием опыта выпи-
ски кислородозависимых детей с БЛД из отделений 
патологии новорожденных и их последующего на-
блюдения, для чего необходимы специалисты, ре-
сурсы, организованная система в рамках оказания 
паллиативной медицинской помощи (ПМП) детям 
[36]. Так, в исследовании J.M. Lagatta и соавт. были 
проанализированы данные о 48 877 младенцах, вы-
писанных из отделений реанимации и интенсивной 
терапии. Частота назначения ДДК глубоко недо-
ношенным новорожденным составила 28% (722 из 
2621 ребенка) [37]. Согласно другим источникам, в 
США дополнительную оксигенацию получают 66% 
выписанных детей с БЛД в гестационном возрасте 
<32 нед., на ИВЛ находятся 4% выписанных детей, а 
5% имели трахеостому [38]. 

Таблица 2. Число детей с хроническими заболеваниями легких, получающих длительную 
домашнюю терапию, по разным данным

Заболевание Число пациентов,
абс. (%) Источник данных

Бронхолегочная дисплазия 94/1200* (7,8) [31]

Нейроэндокринная клеточная гиперпла-
зия младенцев 18/83 (21,6) [28]

Гепатопульмональный синдром 7/7 (100,0) [15]

Синдром «мозг – легкие – щитовидная
железа» 3/4 (75,0) [20]

Дефицит филамина А 2/2 (100,0) [18]

Синдром Жена 2/7 (28,6) [22]

Первичная цилиарная дискинезия 1/17 (5,9) [33]

Синдром Вильсона – Микити 1/16 (6,3) [34]

* В числителе дроби – число пациентов, проходивших длительную домашнюю кислородотерапию, в знаменателе – число пациентов 

с указанным диагнозом.



ПУЛЬМОНОЛОГИЯ

№ 4 • 2022

27

Имеются ограниченные данные о частоте прове-
дения ДДК при других ХЗЛ. По данным A. Clement, 
из всех детей с ИЗЛ у 26% проводилась ДДК, в том 
числе ИВЛ, а 55% из них кислородотерапия была не-
обходима до достижения двухлетнего возраста [39]. 
В нашей собственной серии наблюдений за 76 деть-
ми с ИЗЛ первых 2 лет жизни ДДК проводилась в 
15,8% случаев [34]. Еще одним заболеванием, при 
котором проводится ДДК с частотой 38%, являет-
ся ГПС. У ряда пациентов, описанных в литературе, 
как и у наблюдавшихся нами, на фоне ДДК состоя-
ние улучшается [15, 40]. 

К сожалению, до настоящего времени не до кон-
ца разрешенной медико-социальной проблемой 
отечественного здравоохранения остается орга-
низация обеспечения пациентов с тяжелой ХДН 
источниками кислорода, прежде всего концентра-
торами кислорода. Для кислородозависимых паци-
ентов, нуждающихся в медико-социальной экспер-
тизе, оформлении инвалидности и (в ряде случаев) 
в оформлении паллиативного статуса, жизненно не-
обходимо бесплатное льготное обеспечение указан-
ными приборами, а также пульсоксиметрами [5, 31, 
42]. Показания к ДДК в детском возрасте, как свиде-
тельствуют результаты исследования, чрезвычайно 
гетерогенны. В соответствии с российским законо-
дательством, определяющим получателей ПМП, ряд 
приведенных в табл. 1 диагнозов, по поводу которых 
назначалась ДДК, может быть отнесен к заболевани-
ям, угрожающим жизни (существует высокий риск 
летального исхода, радикальное лечение может 
быть эффективным, но часто не дает результатов), 
либо к заболеваниям, сокращающим продолжи-
тельность жизни (прогнозируется преждевремен-
ная смерть, так как нет обоснованной надежды на 
излечение) [41]. В соответствии с данной классифи-
кацией к заболеваниям первой группы можно отне-
сти БЛД, ГПС, тяжелый облитерирующий бронхи-
олит, врожденный порок развития, к заболеваниям 
второй группы – синдром Эдвардса, муколипидоз, 
синдром Жена, дефицит сурфактантного протеи-
на С, мукополисахаридоз 4-го типа, первичную ЛГ. 
Именно в случае этих заболеваний, угрожающих 
жизни или сокращающих ее продолжительность, 
может быть рекомендовано присвоение пациенту 
паллиативного статуса. При оценке соответствия 
пациента критериям паллиативного статуса необ-
ходимо учитывать формирование ХЗЛ у детей на 
фоне продолжающегося в большинстве случаев (до 
21 года) роста легких, объясняющего возможность 
«перерастания» кислородозависимости; исключе-
ниями могут быть синдром Жена и другие варианты 
нарушений роста и развития легких, сопровождаю-
щиеся легочной гипоплазией, с неблагоприятным 
прогнозом, например синдром Эдвардса [22, 25, 34, 

35]. Наконец, при некоторых заболеваниях, напри-
мер НЭКГМ, прогноз благоприятен и единственным 
методом терапии остается ДДК. Такие пациенты в 
присвоении паллиативного статуса не нуждаются 
[27, 28]. Не требуется он, на наш взгляд, и пациен-
там с организующейся пневмонией ввиду того, что у 
них наблюдается достаточный ответ на терапию си-
стемными глюкокортикостероидами [16].

Дети, признанные нуждающимися в оказании 
ПМП и респираторной поддержке в домашних ус-
ловиях, в нашей стране обеспечиваются медицин-
скими изделиями для ее проведения на средства го-
сударственной системы здравоохранения. Перечень 
медицинских изделий, предназначенных для респи-
раторной поддержки, в рамках приказа Минздрава 
России от 31.05.2019 № 348н «Об утверждении пе-
речня медицинских изделий, предназначенных для 
поддержания функций органов и систем организ-
ма человека, предоставляемых для использования 
на дому» включает стационарный концентратор 
кислорода, лицевую маску, респираторные канюли, 
пульсоксиметр, однако в данном перечне отсутству-
ет портативный концентратор кислорода, необходи-
мый при транспортировке пациентов, а также пуль-
соксиметр для пролонгированной пульсоксиметрии 
[43]. Обычно портативными концентраторами кис-
лорода дети обеспечиваются за счет средств благо-
творительных фондов или родителей, а пролонгиро-
ванная пульсоксиметрия проводится в стационаре. 

Пожалуй, нельзя не согласиться с мнением
Е.В. Полевиченко о том, что «российская система 
ПМП детям находится в периоде активного станов-
ления и изучения международного опыта… Опре-
деление показаний к ПМП у ребенка почти всегда 
неоднозначно и связано с организационными и био-
этическими сложностями, так как базируется на ве-
роятностном прогнозе и неравной доступности для 
пациентов полного объема современных стандартов 
лечения… Доступную и качественную паллиатив-
ную помощь детям возможно обеспечить, объеди-
няя меры государственной поддержки с развити-
ем профессионализма медицинских работников и 
инициативами гражданского сообщества (благотво-
рительными фондами, волонтерскими объедине-
ниями, социально ориентированными некоммерче-
скими организациями)» [44].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
ДДК – важная стационарзамещающая технология, 
показанная пациентам с ХДН II степени либо, в слу-
чае наличия ЛГ, с ХДН I степени. По сравнению с 
ИВЛ на дому, используемой при гиперкапнической 
ХДН, ДДК требует меньших затрат технических, ор-
ганизационных и интеллектуальных ресурсов. Са-
мым частым показанием к ДДК как в нашей стране, 
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так и в мире, является БЛД (68,5%), на втором месте 
после нее – ИЗЛ (21%). Частота назначения ДДК при 
различных ХЗЛ зависит от нозологической формы и 
колеблется от 5,9% (первичная цилиарная дискине-
зия) до 100% (ГПС, дефицит филамина А), составляя 
при БЛД 7,8%. Большинство педиатров сталкивает-
ся с дефицитом информации о показаниях к ДДК, 
ее возможностях и эффектах в детском возрасте и 
поэтому не имеет опыта ее проведения. Необходи-
ма четкая лабораторная (на основании SpO2) вери-
фикация степени ХДН, а также верификация ЛГ у 
детей с ХЗЛ для своевременного назначения ДДК. 
Если педиатр лечит ребенка, имеющего заболева-
ние из перечня, представленного в табл. 1, особен-
но если это заболевание осложнено ЛГ, необходимо 
своевременно решить, не нуждается данный паци-
ент в ДДК. Целесообразно также дальнейшее со-
вершенствование организации ПМП детям, нуж-
дающимся в ДДК, повышение доступности этого 
высокоэффективного и безопасного метода респи-
раторной терапии в разных регионах России. 
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