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Глубокоуважаемые коллеги!

Предлагаем вашему вниманию очередной 
номер журнала, в котором отражены основные 
вопросы нашей ежедневной клинической 
практики: своевременной диагностики, вдум-
чивого клинического наблюдения, выбора 
обоснованной лечебной тактики и повышения 
качества жизни ребенка.

Материалы выпуска объединяет наш общий 
принцип — внимательное, индивидуальное от-
ношение к пациенту и умение распознавать 
клинические маски, когда за отдельным сим-
птомом вырисовывается целостная клиническая 
картина. В представленных статьях рассматри-
ваются современные возможности ультразвуко-
вой диагностики и наблюдения детей с бессим-
птомной холедохоэктазией, вопросы оценки 

боли и качества жизни после отохирургических вмешательств, критерии вы-
бора системной терапии при младенческих гемангиомах, а также современ-
ные представления о синдроме удлиненного интервала QT.

Особое место в номере занимают публикации, посвященные детям, 
нуждающимся в длительном наблюдении и междисциплинарном соп-
ровождении. Это касается пациентов, рожденных с экстремально низкой 
массой тела, детей с редкими заболеваниями легких и пациентов
с инфекцией мочевой системы, где этиологическая верификация во многом 
определяет дальнейшую тактику врача.

Безусловно, значимой остается тема питания детей грудного возраста. 
Вопросы введения первого прикорма могут показаться простыми только на 
первый взгляд: именно на этом этапе закладываются основы нутритивного 
благополучия, пищевого поведения и дальнейшего здоровья ребенка.

Уверены, уважаемые коллеги, что этот номер будет востребован и при-
несет пользу широкому кругу детских врачей, научных сотрудников, 
преподавателей и всех специалистов, для которых забота о здоровье детей 
является не только профессией, но и важной человеческой ответственностью.

С уважением и благодарностью за сотрудничество, И.М. Османов,
главный редактор, главный внештатный специалист педиатр 
Департамента здравоохранения города Москвы,
главный врач Детской городской клинической больницы
имени З.А. Башляевой Департамента здравоохранения города Москвы,
директор Университетской клиники педиатрии Российского 
национального исследовательского медицинского университета
имени Н.И. Пирогова, доктор медицинских наук, профессор
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Резюме. Дети с гемодинамикой Фонтена имеют высокий риск тромботических осложнений, что требует долгосрочной тромбопрофи-
лактики. Недостатки терапии ацетилсалициловой кислотой или антагонистами витамина К определяют интерес к прямым пероральным 
антикоагулянтам, прежде всего ривароксабану. Однако опыт его применения в данной группе остается ограниченным. Цель исследо-
вания – оценить предварительные клинико-лабораторные результаты безопасности и эффективности профилактического применения 
ривароксабана у детей с гемодинамикой Фонтена. Материалы и методы. В проспективное пилотное исследование включены 9 детей 
в возрасте 8–16 лет, перенесших операцию Фонтена. После исходной оценки плазменного гемостаза методом тромбодинамики всем 
пациентам с целью тромбопрофилактики назначен ривароксабан (Ривароксабан-СЗ производства НАО «Северная звезда», г. Санкт-
Петербург). Через несколько дней выполнялся контроль тромбодинамики. Безопасность определялась по частоте кровотечений и иных 
нежелательных явлений, эффективность – по отсутствию тромботических событий при дальнейшем наблюдении. Результаты. Исходно
6 пациентов получали ацетилсалициловую кислоту, 2 – варфарин. У одного ребенка тромбопрофилактика не проводилась. На этом фоне 
у всех пациентов выявлены признаки гиперкоагуляции в виде увеличения скоростей роста и размера фибринового сгустка, а у 5 детей 
(55,6%) – спонтанные сгустки. Через 2 (2–5) дня терапии ривароксабаном отмечено статистически значимое увеличение времени задерж-
ки роста сгустка, снижение скоростей роста и уменьшение его размера (p = 0,004), а также отсутствие спонтанных сгустков. За пять (4–10)
месяцев наблюдения зарегистрированы один эпизод клинически значимого небольшого и два малых кровотечения, не потребовавших 
отмены терапии. Большие кровотечения и клинически манифестные тромботические события отсутствовали. Выводы. Применение
ривароксабана характеризуется быстрым положительным изменением лабораторных данных в виде снижения коагуляционного потен-
циала, удовлетворительной переносимостью и высокой приверженностью пациентов к терапии. Это позволяет рассматривать данный 
препарат в качестве перспективного варианта долгосрочной тромбопрофилактики у детей с гемодинамикой Фонтена.

Summary. Children with Fontan circulation are at high risk of thrombotic complications, requiring long-term thromboprophylaxis. The limitations
of therapy with aspirin or vitamin K antagonists have led to interest in direct oral anticoagulants, primarily rivaroxaban. However, experience with its 
use in this group remains limited. The aim of the study was to evaluate preliminary clinical and laboratory results on the safety and efficacy of prophy-
lactic rivaroxaban in children with Fontan circulation. Materials and Methods. This prospective pilot study enrolled nine children aged 8–16 years who 
had undergone the Fontan procedure. Following a baseline assessment of plasma hemostasis using the thrombodynamics method, all patients were 
prescribed rivaroxaban (Rivaroxaban-SZ, manufactured by «Severnaya Zvezda» NAO, St. Petersburg) for thromboprophylaxis. A follow-up throm-
bodynamics assessment was performed after several days. Safety was evaluated based on the incidence of bleeding and other adverse events, while 
efficacy was assessed by the absence of thrombotic events during subsequent follow-up. Results. At baseline, 6 patients received acetylsalicylic acid, 
and two received warfarin. One child did not receive thromboprophylaxis. All patients showed signs of hypercoagulability, including increased fibrin 
clot growth rate and size, and 5 children (55,6%) developed spontaneous clots. After 2 (2–5) days of rivaroxaban therapy, a statistically significant 
increase in clot growth delay time, a decrease in growth rate, and a reduction in clot size (p = 0,004) were observed, along with the absence of spon-
taneous clots. Over 5 (4–10) months of observation, one clinically significant minor and two minor bleeding episodes were recorded, which did not 
require discontinuation of therapy. There were no major bleeding or clinically manifest thrombotic events. Conclusions. Rivaroxaban is characterized 
by rapid positive changes in laboratory data, including a reduction in coagulation potential, satisfactory tolerability, and high patient compliance. This 
allows this drug may be a promising option for long-term thromboprophylaxis in children with Fontan circulation.

Для цитирования: Опыт применения ривароксабана с целью профилактики тромботических осложнений у детей с гемодинамикой Фонтена / 
И.В. Журавлева, И.И. Трунина, А.С. Шарыкин [и др.] // Практика педиатра. 2026. № 2. С. 4–10.
For citation: Experience with rivaroxaban for the prevention of thrombotic complications in children with Fontan circulation / I.V. Zhuravleva, I.I. Trunina, 
A.S. Sharykin [et al.] // Pediatrician's Practice. 2026;(2): 4–10. (In Russ.)

ВВЕДЕНИЕ
Врожденные пороки сердца (ВПС) с функционально 
единственным желудочком – гетерогенная группа тяже-
лых аномалий развития, встречающихся с частотой 0,08–

0,4 случая на 1000 живорожденных детей [1]. Естествен-
ное течение таких пороков сопровождается высокой 
летальностью в младенческом или раннем детском воз-
расте [1, 2].
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Хирургическая тактика при функционально един-
ственном желудочке сердца основана на гемодинамиче-
ской коррекции, заключительным этапом которой явля-
ется операция Фонтена. Современные ее модификации 
предусматривают создание тотального кавапульмональ-
ного анастомоза, через который системный венозный 
возврат направляется непосредственно в легочные арте-
рии, обеспечивая полное разобщение большого и малого 
кругов кровообращения [1–3]. Однако помимо улучше-
ния ранних результатов кардиохирургического лечения 
и повышения выживаемости пациентов, наличие гемоди-
намики Фонтена предрасполагает к целому ряду осложне-
ний, наиболее распространенными из которых являются 
тромботические события [3–5]. 

Согласно литературным данным частота тромбозов
и тромбоэмболий у пациентов после операции Фонтена ва-
рьирует от 2 до 33%, а связанная с ними летальность дости-
гает 38% [1, 4–7]. Механизм тромбообразования в данной 
группе прежде всего обусловлен сочетанием пассивного ле-
гочного кровотока, повышения центрального венозного 
давления, эндотелиальной дисфункции и вторичных нару-
шений гемостаза [4, 6–9]. Риск тромботических осложнений 
у таких пациентов сохраняется на протяжении всей жизни, 
что определяет необходимость долгосрочной тромбопро-
филактики [5–8]. Однако стандартные подходы, включаю-
щие применение ацетилсалициловой кислоты и/или анта-
гонистов витамина К, имеют значимые ограничения [6–8]. 
К основным из них относятся индивидуальная вариабель-
ность эффекта ацетилсалициловой кислоты [10, 11], а так-
же узкое терапевтическое окно, необходимость регулярного 
контроля международного нормализованного отношения 
(МНО), множественные пищевые и лекарственные взаи-
модействия при терапии антагонистами витамина К [6, 9, 
12, 13]. Прямые пероральные антикоагулянты (ПОАК) яв-
ляются современной альтернативной группой препаратов, 
имеют более предсказуемую фармакокинетику и не требу-
ют лабораторного мониторинга [8, 14–16]. 

Ривароксабан – первый ПОАК из класса селектив-
ных ингибиторов фактора Xa, получивший одобрение 
Европейского агентства по лекарственным средствам 
и Управления по контролю качества пищевых продук-
тов и лекарственных средств США (FDA – Food and Drug 
Administration) для лечения и профилактики тромботи-
ческих осложнений у детей [14, 15]. Препарат также заре-
гистрирован для педиатрической практики в Российской 
Федерации. Возможность его применения для тромбо-
профилактики у детей после операции Фонтена впервые 
была изучена в международном рандомизированном ис-
следовании UNIVERSE. Полученные результаты проде-
монстрировали сопоставимую безопасность и меньшую 
частоту тромботических событий в группе ривароксаба-
на по сравнению с группой ацетилсалициловой кислоты 
(2% против 9%) [17]. Вместе с тем клинический опыт при-
менения ривароксабана в данной группе пациентов оста-
ется ограниченным, что существенно затрудняет разра-
ботку эффективных профилактических подходов. 

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Оценить предварительные клинико-лабораторные ре-
зультаты безопасности и эффективности профилактиче-
ского применения ривароксабана у детей с гемодинами-
кой Фонтена.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Проспективное пилотное исследование с участием 9 де-
тей в возрасте от 8 до 16 лет, наблюдавшихся в отдален-
ном периоде после операции Фонтена на базе отделе-
ния кардиологии ГБУЗ «ДГКБ им. З.А. Башляевой ДЗМ»
в 2024–2026 гг. 

Критериями включения в исследование являлись на-
личие ВПС с функционально единственным желудочком 
с давностью выполнения операции Фонтена 12 месяцев и 
более, наличие клинико-лабораторных показаний к назна-
чению ривароксабана с целью тромбопрофилактики. Кри-
териями исключения служили противопоказания к про-
филактическому применению ривароксабана, в том числе 
наличие механических протезов клапанов сердца, наруше-
ние функции печени, почечная недостаточность со скоро-
стью клубочковой фильтрации менее 30 мл/мин/1,73м2, ак-
тивное кровотечение и острое тромботическое событие.

На момент включения 8 детей получали профилак-
тическую антитромботическую монотерапию: ацетил-
салициловую кислоту в дозе 50–100 мг/сутки (n = 6) или 
варфарин с целевым диапазоном МНО 2,0–3,0 (n = 2).
У одного ребенка тромбопрофилактика не проводилась. 
После анализа анамнестических данных, а также клинико-
инструментального и лабораторного обследований всем 
детям был назначен ривароксабан с целью тромбопрофи-
лактики – в рамках перевода с предшествующей терапии 
(n = 8) или первично (n = 1).

Доза и режим приема ривароксабана определялись
в зависимости от массы тела пациентов на основании схе-
мы тромбопрофилактики, разработанной в исследования 
UNIVERSE для детей в возрасте 2–8 лет [17], а также ре-
зультатов последующей модельно-ориентированной экс-
траполяции режима дозирования для детей в возрасте
9 лет и старше [18]. Масса тела включенных пациентов
варьировала от 20,0 до 71,5 кг. Ривароксабан применялся 
в таблетированной форме (Ривароксабан-СЗ производ-
ства НАО «Северная звезда», г. Санкт-Петербург) по сле-
дующей схеме: при массе тела от 20 до <30 кг – по 2,5 мг 
два раза в сутки; от 30 до <50 кг – 7,5 мг один раз в сутки; 
при массе тела ≥50 кг – 10 мг один раз в сутки. Инициация 
терапии ривароксабаном проводилась в условиях кругло-
суточного стационара. В дальнейшем пациенты находи-
лись под амбулаторным наблюдением. 

Всем детям проводилась интегральная оценка плаз-
менного гемостаза методом тромбодинамики с приме-
нением диагностической системы «Регистратор тромбо-
динамики Т-2» согласно рекомендациям производителя 
(рис. 1) [19]. Исследование выполнялось до (на фоне ис-
ходной терапии при ее наличии) и через 2–6 дней после 
начала терапии ривароксабаном. 
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 Безопасность терапии оценивалась по частоте и ха-
рактеру геморрагических осложнений, а также иных не-
желательных явлений, потребовавших отмены терапии. 
Кровотечения классифицировались по критериям Меж-
дународного общества по тромбозу и гемостазу (ISTH –
International Society on Th rombosis and Haemostasis) на 
большие, клинически значимые небольшие и малые [20]. 
Большими считались кровотечения, сопровождавшиеся 
летальным исходом, кровоизлиянием в жизненно важные 
органы, снижением уровня гемоглобина не менее чем на 
20 г/л или потребностью в двух и более гемотрансфузиях. 
Клинически значимыми небольшими считались кровоте-
чения, не соответствовавшие критериям больших, но тре-
бовавшие медицинской помощи или временного прекра-
щения антикоагулянтной терапии. В остальных случаях 
кровотечения расценивались как малые. Эффективность 
терапии определялась по отсутствию тромботических
событий, зарегистрированных за период наблюдения.

Для статистического анализа применялись непараме-
трические методы. Количественные переменные пред-
ставлены в виде медианы и межквартильного интервала 
(Me (Q1–Q3)), качественные – в виде абсолютных значе-
ний и процентов. Для парных сравнений количественных 
переменных использовался двусторонний критерий Вил-
коксона. Различия считались статистически значимыми 
при p < 0,05. 

Исследование одобрено локальным этическим коми-
тетом ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова Минздра-
ва России (протокол № 246). Получено информированное 
согласие пациентов или их законных представителей на 
участие.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Обследованы 9 детей с ВПС, перенесших операцию Фон-
тена. Из них 6 мальчиков (66,7%) и 3 девочки (33,3%).
Медиана возраста пациентов составила 13 (11–14) лет, 
массы тела – 46 (35–58,7) кг, роста – 152 (140–162,1) см. 

ВПС с морфологически левым функционально един-
ственным желудочком имели 5 пациентов (55,6%), пра-
вым – 4 (44,4%). Всем детям была выполнена операция 
Фонтена в модификации экстракардиального кондуита. 
На момент включения в исследование пациенты находи-
лись в отдаленном послеоперационном периоде, медиа-
на продолжительности которого составила 96 (91–118) 
месяцев. 

Тромботические осложнения в анамнезе отмечались 
у 3 (33,3%) из 9 детей. Всего зарегистрировано 6 тромбо-
тических эпизодов, из которых 5 (83,3%) имели венозную 
локализацию: 2 случая тромбоза проксимальных отделов 
глубоких вен нижних конечностей, 2 – периферических 
вен верхних конечностей и 1 – пристеночного тромбоза 
экстракардиального кондуита. Один эпизод (16,7%) имел 
артериальную локализацию и был представлен ишемиче-
ским инсультом.

На момент включения у всех пациентов отмечалось 
компенсированное течение хронической сердечной не-
достаточности. Функциональному классу I по класси-
фикации Нью-Йоркской кардиологической ассоциации 
(NYHA – New York Heart Association) соответствовали
5 (55,6%) пациентов, II – 4 (44,4%).

По результатам эхокардиографии систолическая 
функция системного желудочка была сохранена у всех 
детей. У пациентов с морфологически правым систем-

Рис. 1. Показатели исследования тромбодинамики и интерпретация снимков роста фибринового сгустка

Снимки

Активатор

Фибриновый
сгусток

Спонтанные
сгустки

Плазма

Tlag – задержка роста сгустка
(N: 0,6–1,5 мин)
Vi – начальная скорость роста сгустка
(N: 38–56 мкн/мин)
Vst – стационарная скорость роста
сгустка (N: 20–29 мкн/мин)

Cs – размер сгустка через 30 мин
(N: 800–1200 мкм)
Tsp – время появления спонтанных 
сгустков (N: отсутствуют)
D – плотность сгустка
(N: 15000–32000 мкн/мин)

 5 мин  15 мин 30 мин
100

90

80

70

60

50

40

30

20

10

0

2000

1500

1000

500

0

Размер сгустка, мкм Площадь спонтанных сгустков, %

Время, мин

 0 5 10 15 20 25 30

β

α Vi = tgα

Tlag Tsp

5%

CS

V = Vst = tgβ



КАРДИОЛОГИЯ

№ 2 • 2026

7

ным желудочком (n = 4) медиана фракционного измене-
ния площади (FAC – fractional area change) составила 44,5 
(43,8–45,8) %, у детей с морфологически левым систем-
ным желудочком (n = 5) медиана фракции выброса –
63 (60–65) %. Гемодинамически значимых нарушений 
кровотока в анастомозах и визуализируемых отделах 
контура Фонтена, а также эхокардиографических при-
знаков тромбоза не выявлено. У 4 (44,4%) из 9 пациентов 
определялась функционирующая фенестрация экстра-
кардиального кондуита. У этих же пациентов отмеча-

лась артериальная гипоксемия с насыщением кислоро-
дом, по данным анализа газового состава капиллярной 
крови – 89,5 (86,8–90,9) %. 

По результатам исходного исследования тромбодина-
мики у всех пациентов были выявлены признаки гипер-
коагуляции в виде повышения стационарной и начальной 
скоростей роста сгустка, а также увеличения его размера 
через 30 минут исследования. У 5 (55,6%) пациентов до-
полнительно регистрировались спонтанные сгустки, ви-
зуализирующиеся на 24,9 (22,2–26,6) минуте исследова-

Таблица 1. Сравнительный анализ результатов исследования тромбодинамики до и после назначения 
ривароксабана (n = 9)

Показатель Референсный
интервал

До назначения
ривароксабана

Me (Q1–Q3)

2 (2–5) дня терапии
ривароксабаном

Me (Q1–Q3)
p

Задержка роста сгустка, мин 0,6–1,5 1,1 (0,9–1,2) 2,1 (1,8–2,8) 0,004

Начальная скорость роста сгустка,
мкм/мин 38–56 59,3 (58,1–61,5) 51,6 (51,4–52,8) 0,004

Стационарная скорость роста
сгустка, мкм/мин 20–29 36,8 (32,2–42,4) 27,4 (26,9–28,8) 0,004

Размер сгустка через 30 мин, мкм 800–1200 1373 (1270–1442) 1069 (1050–1092) 0,004

Плотность сгустка, усл. ед. 15000–32000 21604 (20253–21863) 21953 (20328–22358) 0,734

Рис. 2. Результаты исследования тромбодинамики у мальчика 11 лет с гемодинамикой Фонтена при переходе с терапии ацетилсалициловой 

кислотой на ривароксабан

2А – исследование на фоне терапии ацетилсалициловой кислотой в дозе 75 мг/сут: повышение скоростей роста и размера фибринового 

сгустка, образование множественных спонтанных сгустков; 

2Б – 4-й день терапии ривароксабаном в дозе 10 мг/сут: снижение скоростей роста и размера сгустка, увеличение времени задержки его 

роста и отсутствие спонтанных сгустков
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ния (рис. 2А). Показатели плотности и времени задержки 
роста сгустка находились в пределах референсных значе-
ний у всех пациентов. 

Гиперкоагуляционные изменения, включавшие повы-
шение скоростей роста и увеличение размера фибриново-
го сгустка, выявлялись также у 2 пациентов, получавших 
варфарин. На момент исследования значения МНО у этих 
детей были ниже целевого диапазона (2,0–3,0) и состав-
ляли 1,13 и 1,56 соответственно. По данным анамнеза, на 
протяжении терапии варфарином оба пациента сталки-
вались с трудностями регулярного контроля МНО и свое-
временной коррекции дозы.

Учитывая результаты исходного исследования тром-
бодинамики, индивидуальные факторы тромботического 
риска, а также отсутствие противопоказаний всем паци-
ентам был назначен ривароксабан для дальнейшей тром-
бопрофилактики. В период стационарного наблюдения 
переносимость терапии была удовлетворительной, ге-
моррагические осложнения не зарегистрированы. Через 
2 (2–5) дня после начала терапии ривароксабаном всем 
детям повторно выполнено исследование тромбодинами-
ки, продемонстрировавшее снижение глобального коагу-
ляционного потенциала плазмы (табл. 1). 

После начала терапии ривароксабаном у всех пациен-
тов отмечено статистически значимое увеличение време-
ни задержки роста сгустка до 2,1 (1,8–2,8) минут, а так-
же снижение начальной и стационарной скоростей роста 
сгустка и уменьшение его размера через 30 минут иссле-
дования (p = 0,004). Пример изменения показателей теста 
тромбодинамики после назначения ривароксабана пред-
ставлен на рисунке 2Б. Спонтанные сгустки отсутство-
вали у всех пациентов. Плотность сгустка статистически 
значимо не менялась. 

Медиана продолжительности последующего на-
блюдения на фоне терапии ривароксабаном составила
5 (4–10) месяцев. Все пациенты получали препарат в на-
значенной дозе без нарушений рекомендованного режи-
ма приема. Геморрагические осложнения зарегистриро-
ваны у 2 детей (22,2%). У мальчика 16 лет, получавшего 
ривароксабан в дозе 10 мг один раз в сутки, отмечены 
два эпизода малых носовых кровотечений. У девочки
9 лет, принимавшей ривароксабан в дозе 2,5 мг 2 раза
в сутки, на фоне острого назофарингита зарегистри-
рован один эпизод клинически значимого небольшого 
носового кровотечения, потребовавший обращения за 
медицинской помощью. Однако у обоих пациентов кро-
вотечения не сопровождались снижением дозы или от-
меной терапии ривароксабаном. Большие кровотечения 
или иные нежелательные явления, а также клинически 
манифестные тромботические события не зарегистри-
рованы за все время наблюдения. 

ОБСУЖДЕНИЕ
Консенсус относительно оптимальной стратегии долго-
срочной тромбопрофилактики у детей после операции 
Фонтена к настоящему времени не достигнут, поэтому 

выбор предпочтительного подхода должен основывать-
ся на комплексной оценке индивидуального тромботиче-
ского риска [6–8]. 

В обследованной нами выборке дополнительные фак-
торы риска тромбообразования [4–6, 9] в виде функцио-
нирующей фенестрации экстракардиального кондуита и 
гипоксемии имелись у 4 (44,4%) пациентов, а предшеству-
ющий анамнез тромботических событий – у 3 (33,3%). 
Однако признаки гиперкоагуляции, выявленные мето-
дом тромбодинамики (увеличение скоростей роста и 
размера фибринового сгустка), отмечались у всех детей.
У 5 (55,6%) пациентов также регистрировались спонтан-
ные сгустки, что в совокупности с вышеуказанными из-
менениями свидетельствует о выраженной активации 
плазменного гемостаза [19]. Полученные результаты со-
гласуются с литературными сведениями о характерных 
для таких пациентов протромботических особенностях 
коагуляции, среди которых дефицит протеинов C и S,
угнетение фибринолиза, а также повышение уровня фак-
тора VIII и усиление генерации тромбина [6, 7, 9, 21, 22]. 
В дополнение к этому наши наблюдения демонстрируют 
повышение глобального коагуляционного потенциала у 
детей с гемодинамикой Фонтена даже на фоне клиниче-
ски компенсированного состояния и проводимой анти-
тромботической терапии, которую получали 8 (88,9%)
из 9 обследованных пациентов. 

На момент включения в исследование 6 (66,7%) детей 
принимали ацетилсалициловую кислоту. Метод тромбо-
динамики не чувствителен к эффекту антиагрегантной 
терапии [19]. Однако выявление гиперкоагуляции позво-
ляет предположить, что изолированное воздействие на 
тромбоцитарное звено гемостаза может быть недостаточ-
ным для эффективной тромбопрофилактики в данной 
группе пациентов. В обзоре J.F. Heidendael и соавт. также 
подчеркивается тенденция к возрастанию тромботиче-
ского риска в отдаленные сроки после операции Фонтена, 
что определяет целесообразность перехода на антико-
агулянтную терапию [6]. Вместе с тем результаты наше-
го исследования показали сохранение гиперкоагуляции и
у 2 (22,2%) детей, принимавших варфарин. При этом в 
обоих случаях отмечались субтерапевтические значе-
ния МНО. Сложности длительной терапии антагониста-
ми витамина К подтверждаются и результатами работы
S. Jones и соавт., в которой доля времени поддержания це-
левого диапазона МНО у 164 детей, получавших варфа-
рин, составила лишь 67,1% за 12 месяцев наблюдения [14]. 

Ривароксабан является единственным представителем 
класса ПОАК, имеющим официально одобренное FDA по-
казание для профилактики тромботических осложнений 
у детей в возрасте 2 лет и старше после операции Фонтена 
[23]. В исследовании UNIVERSE, результаты которого лег-
ли в основу данного одобрения, ривароксабан применял-
ся в форме пероральной суспензии (1 мг/мл) у детей в воз-
расте 2–8 лет, включенных не позднее чем через 4 месяца 
после операции Фонтена [18]. В настоящей работе исполь-
зовался таблетированный препарат Ривароксабан-СЗ 
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(производства НАО «Северная звезда», г. Санкт-Петер-
бург) у пациентов в возрасте 8–16 лет в отдаленном после-
операционном периоде (медиана 96 месяцев). 

Применение ривароксабана сопровождалось досто-
верным снижением коагуляционного потенциала плаз-
мы у всех пациентов, что характеризовалось увеличением 
времени задержки и снижением скоростей роста фибри-
нового сгустка, уменьшением его размера, а также отсут-
ствием спонтанных сгустков уже через несколько дней 
после начала терапии. Выявленные изменения соответ-
ствуют механизму действия ривароксабана. Подавление 
активности как свободного, так и участвующего в обра-
зовании протромбиназного комплекса фактора Xa, огра-
ничивает генерацию тромбина и последующее образова-
ние фибрина, что приводит к замедлению формирования 
и распространения фибринового сгустка [14, 16, 23].
Отсутствие значимого влияния на плотность сгустка мо-
жет быть обусловлено преимущественной зависимостью 
данного показателя от концентрации фибриногена и ак-
тивности фактора XIII, не являющихся непосредственны-
ми мишенями действия ривароксабана [16, 19].

Результаты последующего наблюдения медианной 
продолжительностью 5 месяцев свидетельствовали о вы-
сокой приверженности пациентов к терапии. На этом 
фоне отмечены отсутствие больших кровотечений и не-
высокая частота клинически значимых небольших и ма-
лых кровотечений (1 и 2 случая соответственно), не по-
требовавших отмены или коррекции дозы препарата. 
Полученные данные в целом согласуются с результата-
ми исследования UNIVERSE [17], показавшими, что при 
наблюдении в течение 12 месяцев в группе ривароксаба-
на (n = 66) был зарегистрирован лишь один эпизод боль-
шого кровотечения, а клинически значимые небольшие и 
малые кровотечения наблюдались у 6% и 33% пациентов 
соответственно. Кроме того, в указанной работе частота 
тромботических событий на фоне приема ривароксаба-
на составила 2%, тогда как в нашем исследовании клини-
чески манифестные тромбозы в течение периода наблю-
дения не регистрировались. Однако непосредственное 
сравнение этих результатов ограничено различиями
в численности и характере выборок, а также сроков на-
блюдения. При этом данные сетевого метаанализа J. Van 
den Eynde и соавт., основанного на результатах 21 иссле-
дования, также свидетельствуют о благоприятном соот-
ношении эффективности и безопасности ПОАК, вклю-
чая ривароксабан, при профилактике тромботических 
осложнений у пациентов после операции Фонтена [12]. 
Вместе с тем ввиду немногочисленности данной когорты 
подчеркивается необходимость дальнейших рандомизи-
рованных исследований. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Профилактика тромботических осложнений является 
важной задачей ведения детей после операции Фонтена. 
Сохранение признаков активации плазменного звена ге-
мостаза на фоне терапии ацетилсалициловой кислотой 

или нестабильности антикоагулянтного эффекта варфа-
рина, указывают на необходимость индивидуализирован-
ной переоценки используемых подходов.

Применение ривароксабана характеризуется значи-
мым снижением коагуляционного потенциала плазмы 
в ранние сроки, а также отсутствием больших кровоте-
чений и клинически манифестных тромботических со-
бытий при последующем наблюдении на фоне высокой 
приверженности пациентов к терапии. Полученные ре-
зультаты позволяют рассматривать данный препарат
в качестве перспективного варианта тромбопрофилак-
тики у детей с гемодинамикой Фонтена и обосновывают 
целесообразность дальнейших многоцентровых исследо-
ваний для подтверждения его долгосрочной эффективно-
сти и безопасности. 

Конфликт интересов
Авторы данной статьи подтвердили отсутствие кон-
фликта интересов и финансовой поддержки, о которых 
необходимо сообщить.
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Резюме. Рассматриваются уропатогенные свойства возбудителей ИМС, противодействующие протективным факторам, трудности ве-
рификации этиологии заболевания, а также механизмы острого воспаления и его трансформации в разновидности иммунопатологии. 
Обращается внимание на формирование в лечении ИМС этиотропной терапии в то время, как упускается необходимость комплексно-
го подхода. Делается вывод, что антибиотикозависимость может быть минимизирована при легких мочевых инфекциях альтернатив-
ными мероприятиями, которые в случае прогрессирующих ИМС оказывают потенцирующий эффект.

Summary. The article discusses the uropathogenic properties of UTI pathogens, the counteracting protective factors, the difficulties in verifying 
the etiology of the disease, as well as the mechanisms of acute inflammation and its transformation into various types of immunopathology. The 
article also highlights the importance of etiotropic therapy in the treatment of UTI, while neglecting the need for a comprehensive approach. 
The article concludes that antibiotic dependence can be minimized in cases of mild urinary infections through non-antibiotic strategies, which can 
have a potent effect in cases of progressive UTI.
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Широкое распространение в общей клинической прак-
тике инфекций мочевой системы (ИМС), являющих-

ся наиболее частой причиной назначения антибиотиков, 
представляет собой общепедиатрическую проблему, ре-
шение которой предполагает расширение представлений о 
механизмах реализации и пролонгирования воспалитель-
ного процесса. Наряду с легкими ее проявлениями, нару-
шающими качество жизни, большую опасность представ-
ляют случаи ренального воспаления, чреватые развитием 
хронической болезни почек с возможным исходом в тер-
минальную почечную недостаточность.

Известная микробная детерминированность ИМ тем 
не менее требует дальнейшего изучения в направлении 
верификации возбудителя, дальнейшего раскрытия ме-
ханизмов уровирулентности, а также причинных факто-
ров со стороны хозяина, способствующих проявлению па-
тогенных свойств микроорганизмов. Прогресс в лечении 
ИМС может быть достигнут только с учетом указанной 
необходимости в целях влияния на все стороны взаимо-
действия микро- и макроорганизма. 

НОМЕНКЛАТУРА ВОЗБУДИТЕЛЕЙ
Наиболее часто встречающимися возбудителями ИМС счи-
таются представители порядка Enterobacterales (90%), основ-
ным из которых является Escherichia coli и Klebsiella pneumonia 
[1]. Некокковая флора встречается значительно реже (≈10%), 
но превышает по частоте высеваемость у взрослых [2]. При 
осложненных и госпитальных ИМС (включая уросепсис) 
происходит потеснение колибациллярной флоры за счет 

Enterococcus spp., Proteus mirabilis, Pseudomonas aeruginosa, 
Acinetobacter baumannii, но и в этих случаях остается домини-
рование Enterobacterales. Неэшерихиозный характер бактери-
урии у детей с первым эпизодом пиелонефрита является од-
ним из факторов риска повреждения почек с нарушением их 
функции и тяжелых степеней ПМР [3].

Повторные обострения мочевой инфекции, чаще при-
сущие девочкам, могут протекать как реинфекция тем же 
микроорганизмом или его разновидностью либо в виде ре-
цидива при смене возбудителей. Принято считать, что если 
первая ИМС имеет колибациллярную природу, то есть 
наиболее частый клинический вариант, то при повторных 
атаках она замещается другими микроорганизмами, как 
правило, с большими вирулентными и резистентными к ан-
тибиотикам свойствами.

Привлечение расширенного бактериологического ис-
следования для определения трудно культивируемых так-
сонов расширяет спектр микроорганизмов, претендующих 
на роль возбудителей ИМС за счет аэробов и анаэробов: 
Propionibacterium spp., Peptococcus spp., Eubacterium spp. и др. [4, 
5]. Использование геномных технологий в еще большей сте-
пени может повлиять на представления об этиологии ИМС.

Данные об этиологической структуре ИМС зависят от 
строго соблюдения правил сбора материала, а их резуль-
таты нередко трактуются неоднозначно. Кроме того, на 
спектр микрофлоры мочи накладывает отпечаток место-
пребывания пациента, разнообразие применяемых ан-
тибиотиков. Все вышеизложенное объясняет достаточно 
широкое варьирование результатов бактериологии мочи. 
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КОЛИЧЕСТВЕННЫЙ ПОКАЗАТЕЛЬ БАКТЕРИУРИИ
Для оценки диагностической значимости бактериурии ис-
пользуется количественный показатель – число колоние-
образующих единиц в 1 мл мочи (КОЕ/мл). На протяжении 
более 60 лет взгляды на порог «истинной бактериурии» но-
сили далеко не однозначный характер. В настоящее время, по 
данным зарубежных источников [6], поддержанных Феде-
ральными клиническими рекомендациями [1], утвердились 
ее критерии в виде ≥105 КОЕ/мл в средней порции мочи при 
использовании катетеризации – 5*104 КОЕ/мл, а при надлоб-
ковой пункции мочевого пузыря (редко используется в оте-
чественной практике) – любое количество бактерий.

Следует заметить, что эти данные скорее носят компи-
лятивный характер, так как не подтверждены показателями 
«чувствительности» и «специфичности». Можно согласиться 
с мнением, что количественный показатель бактериурии ва-
жен для определения микроорганизма в этиологии конкрет-
ной ИМС, но не должен абсолютизироваться, о чем свиде-
тельствуют фальшнегативные результаты культивирования 
мочи у детей с ИМС при использовании выше названных 
критериев, составляющие до 30% [7, 8], а также обнаружение 
у четверти женщин с возвратным воспалительным процес-
сом той же локализации «островов патогенности» с закоди-
рованными факторами уровирулентности среди Escherichia 
coli при микробном числе 102 КОЕ/мл [9].

Таким образом, при недооцененности вариантов за-
болевания с низкими значениями бактериурии можно 
пропустить своевременную диагностику ИМС, для под-
тверждения которой необходимо подключение анамне-
стических, клинических данных, а также лабораторных 
показателей о наличии воспалительных маркеров.

ВЕРИФИКАЦИЯ ВОЗБУДИТЕЛЯ
Правильно и своевременно выбранный этиологический 
фактор с последующим назначением нужного антибиоти-
ка обеспечивает быструю санацию мочи, минимизируя ре-
нальное повреждение, угроза которых особенно возрастает 
при задержке лечения свыше трех суток [10]. Ложнополо-
жительные результаты, а также бытующий эмпирический 
принцип, исключающий индивидуальный подбор препа-
рата, являются причинами неэффективности терапии, что 
представляет особую опасность в случае ренального воспа-
ления, тогда как излечение от легких инфекций мочевых пу-
тей мало зависит от применения уросептиков [11, 12].

Ориентация на результаты посева мочи не исключа-
ет их несовпадения с истинными инициаторами воспале-
ния. В частности, при обструктивном пиелонефрите, уро-
логический профиль которого представляет возможность 
сравнительного анализа. Так, у детей соответствие микро-
флоры мочи из пиелостом или стентов с результатами посе-
вов порций, полученных при мочеиспускании, составляет 
лишь 22% [13], а колибациллярный характер бактериурии 
у взрослых с калькулезным пиелонефритом сопровождал-
ся высевом стафилококка из пораженной почки [14]. Кро-
ме того, та же урологическая практика дает многочислен-
ные примеры несоответствия эффективности препаратов
с чувствительностью к ним уропатогенов. 

Представляется целесообразным суммировать реко-
мендации, повышающие верифицирующие возможности 
бактериологического исследования (табл. 1).

ПРОТЕКТИВНЫЕ ФАКТОРЫ
Сосуществование потенциально патогенных мочевых бак-
терий и хозяина обеспечивается балансом их вирулентных 
возможностей и противоборствующих защитных механиз-
мов, которые представлены в таблице 2. К ним относят-
ся нисходящий поток мочи, препятствующий восходяще-
му инфицированию (эффект вымывания), химические ее 
свойства (плотность, кислотность), обладающие бактерио-
статическими свойствами, муциновый покров, экраниру-
ющий контакт уропатогенов с эпителием. Очищению мо-
чевых путей способствует также отшелушивание клеток 
уротелия с проникшими в них бактериальными сообще-
ствами, что прерывает «патогенетический каскад» и, следо-
вательно, распространение процесса «по стеночке».

Защитной способностью обладает белок Тамма – Хорс-
фалла, препятствующий адгезии микроорганизмов за счет 
блокады фимбрий типа I, а также антимикробные протеины 
(дефензины и кателицидины) с бактерицидными свойства-
ми по отношению главным образом к Escherichia coli [15].

Необходимо остановиться на редко упоминаемом фе-
номене подавляющего действия уроэпителиальных клеток 
здоровых индивидуумов на рост Escherichia coli [16], кото-
рый утрачивается при возвратных ИМС [17], не зависит 
от характеристик микроорганизма и с большой вероятно-
стью связан с «кислородным взрывом».  

Протективные факторы включают также возможность 
активации врожденного иммунитета через расположен-

Таблица 1. Условия проведения бактериологического исследования мочи с интерпретацией результатов

Забор,
доставка

• после предварительной гигиенической обработки средняя порция мочи или с использованием 
мочеприемников у детей раннего возраста 

• в течение не более 3 суток от начала ИМС
• до антибиотикотерапии
• доставка в течение не более двух часов или в специальных пробирках не более 72 часов

Интерпретация
результатов

• идентификация не более 1 микроорганизма; 
• идентичность микрофлоры в 2 последовательных собранных порциях
• любое количество микроорганизмов при наличии признаков воспаления нижних
 или верхних отделах мочевых путей
• любое количество микроорганизмов при наличии генов уровирулентности
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ные во всех отделах мочевой системы TLR, распознающие 
ЛПС бактерий и определяющие развитие адаптивного 
иммунитета, который выражается в продукции местных 
антител. Необходимо подчеркнуть, что локальный им-
мунный ответ таит в себе опасность стимуляции воспали-
тельного процесса, что в нормальных условиях минимизи-
руется регуляторными механизмами.

К последнему, но не менее важному защитному фактору 
относится особый микробиом, главным образом на уровне 
нижних отделов мочевого тракта, который обусловливает 
колонизационную резистентность – механизмы противо-
действия заселению болезнетворными микроорганизмами. 
Среди претендентов на роль участников поддержки нор-
мальной экологии наиболее изучены лактобациллы, всту-
пающие в конкурентные взаимоотношения с уропатогена-
ми за счет бактериальной интерференции [18].

Сохранность протективных механизмов обеспечивает 
сравнительно низкую популяционную частоту ИМС. При-
чины развития неосложненных ее вариантов в отсутствие 
предрасполагающих функциональных, структурных и им-
мунных нарушений в органах мочевой системы остаются 
до конца не раскрытыми и требуют дальнейшего изучения.

Как к своеобразному защитному фактору, связанному 
с феноменом бактериальной интерференции, следует от-
нести существование так называемой асимптоматической 
бактериурии. 

БЕССИМПТОМНАЯ БАКТЕРИУРИЯ
Парадигма о стерильности мочи долгое время подверга-
лась сомнению, и на сегодняшний день полностью опро-
вергнута геномными технологиями [19]. На основании 
суммарных данных о результатах массовых обследова-
ний 35 тыс. детей в возрасте от 1 года до 18 лет частота 
«скрининговой бактериурии» составляет 1,7% у девочек и 
0,06% у мальчиков [20]. Авторы использовали данный тер-
мин, так как ряд этих пациентов все же не был лишен сим-
птоматики. В настоящее время утвердился термин «бес-
симптомная бактериурия» (ББУ) для обозначения случаев 
с микробным числом мочи ≥105 КОЕ/мл при отсутствии 
жалоб и клинических симптомов [1].

Присутствие Escherichia coli в моче здоровых детей яви-
лось предпосылкой для отнесения некоторых ее штаммов 

с минимальным набором факторов вирулентности к про-
тективной флоре, что подтвердилось намеренным вос-
произведением ББУ для предотвращения заражения па-
тогенными микроорганизмами и обострений у пациентов
с частыми рецидивами ИМС [21]. Защитные антагонисти-
ческие свойства подобной микрофлоры объясняются кон-
куренцией с возбудителями ИМС за питательные вещества 
и участки адгезии, а также продукцией колицинов и пре-
дотвращением образования микропленок [21].

В то же время, несмотря на адгезивные свойства нормаль-
ной колибациллярной флоры, ей удается избегать элимина-
ции врожденным иммунитетом предположительно за счет 
дезактивации ядерного фактора кВ (NFкB) эффекторов им-
мунитета, ответственных за продукцию провоспалительных 
цитокинов [22]. Отличительной особенностью микрофлоры 
мочи при ИМС является присутствие особых свойств, значи-
мо повышающих их болезнетворный потенциал. 

УРОПАТОГЕННОСТЬ
Еще в 70–80-х гг. прошлого столетия было установлено, 
что уропатогенные Escherichia coli в отличие от фекальных 
штаммов обладают рядом особых характеристик [20], ко-
торые в последние годы дополнены результатами геном-
ных исследований [23–28], перечисленных в таблице 3. 

Адгезивная способность Escherichia coli связана с тяже-
стью ИМС: при пиелонефрите она повышена по сравнению 
с изолятами при цистите, которые имеют большую склон-
ность к прилипанию, чем у детей с ББУ или в отношении 
фекальных образцов. Адгезивные свойства объясняются 
наличием на клеточной поверхности Escherichia coli волосо-
подобных придатков, названных фимбриями или пилями.

Тип I пилей имеет сродство к D-маннозе и белку Там-
ма – Хорсфалла. Р-адгезины связываются с дигалактозны-
ми эпитопами Gal альфа 1-4 Gal бета эпителия канальцев,
а также антигенами группы крови Р. В связи с установлен-
ной закономерностью нарастания их встречаемости в на-
правлении ББУ→цистит→пиелонефрит они получили на-
звание пиелонефрит-ассоциированные пили или рар-пили.

Пили I типа, кодируемые геном fi m H, обнаружены 
практически у всех пациентов вне зависимости от локали-
зации ИМС, хотя их принято соотносить с воспалением в 
ее нижних отделах. Это является подтверждением главен-
ства восходящего пути инфицирования, тем более что в 
экспериментальных условиях при наличии ПМР происхо-
дит колонизация лоханки при инокуляции в мочевой пу-
зырь микробов с данным типом адгезинов [29].

Pap-пили обнаруживаются в 80% случаев при пие-
лонефрите, в основном за счет рарGII, которые значимо 
чаще (р < 0,01) встречаются при его тяжелом варианте – 
острой лобарной нефронии [26]. PapGIII ассоциируются 
с циститом [30].

Патологическая роль рар-пилей в ренальном воспале-
нии не так однозначна. Экспериментальные исследования 
показали, что инокуляция рекомбинантных штаммов с дан-
ными адгезинами в мочевой пузырь недостаточна для инва-
зии в почечную паренхиму в отличие от «диких» Escherichia 

Таблица 2. Протективные факторы мочевого тракта

Эффект вымывания
Высокая осмолярность и низкая рН мочи
Муциновый слой
Отшелушивание инфицированного уротелия
Белок Тамма – Хорсфалла
Антимикробные протеины 
Антимикробные свойства уротелия
Тoll-подобные рецепторы-4 (TLR-4) уротелия к липополисаха-
ридам (ЛПС) грамотрицательных микроорганизмов
Местный антительный ответ
Экологическая конкуренция
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coli [29]. По-видимому, в реализации ренального воспале-
ния недостаточно наличия только данного вирулентного 
фактора. Более того, существует мнение о защитной роли 
рар-пилей, препятствующих заселению микроорганизмами 
мочевого тракта через активацию местного врожденного 
иммунитета [30]. Его поддерживают успешные эксперимен-
ты по иммунизации рар-пилями, предотвращающие коло-
низацию и инвазию микроорганизмов [32]. Значение редко 
встречающихся аллелей рар-пилей и фимбриональных ад-
гезинов (6–19%) – рарАН, рар-EF, sfa-S, focG, afa – требует 
дальнейшего изучения.

При пиелонефрите обращает внимание высокая часто-
та сидерофор-кодирующих детерминант (fyuA, int, iroN, iuc 
D), а также других характеристик у 50% штаммов Escherichia 
coli: резистентности в сыворотке (traT), капсульного антиге-
на (kps II), продукции гемолизина (hly A), способности ин-
вазировать медуллярный слой почки (ibcA). 

При развитии уросепсиса вирулентность дополняет-
ся другим капсульным антигеном (kps MT III), колици-
ногенностью (cvaC), принадлежностью к агрессивному 
штамму 04 (rfc), а также геном, кодирующим накопление 
экcтрацеллюлярного матрикса (ингибитором активатора 
плазминогена – PAI. Не исключается вероятность участия
в септицемии секретируемого Escherichia coli цитотоксиче-
ского некротизирующего фактора (cnfI), обладающего им-
мунодепрессивными свойствами [33].

Число уропатогенных характеристик каждого изолята 
может колебаться от 1 до 13, а при уросепсисе до 17. При 
том так называемый суммарный показатель вирулентно-
сти был значимо наименьшим при цистите (р < 0,0–0,001), 
а наибольшим – при уросепсисе (р <0,001) [23, 27]. Виру-

лентный потенциал не зависит от степени бактериурии
и активности воспалительного процесса [9].

Значимость уропатогенных свойств микроорганизмов 
в развитии ИМС представляется наибольшей при сохра-
нении протективных механизмов и в отсутствии уроста-
за и других компрометирующих обстоятельств (аномалий 
развития и иммунодефицита). Напротив, низковирулент-
ные уротропы получают шансы для индукции ИМС при 
наличии последних и нарушении протекции (табл. 4).

ИММУННЫЙ ОТВЕТ: ОСТРОЕ ВОСПАЛЕНИЕ
Эффекторы врожденного иммунитета распознают схожие
у многих патогенов биохимические компоненты или патоген-
ассоциированные молекулярные паттерны – PAMPs (у грам-
отрицательных бактерий – ЛПС), с помощью известных сиг-
нальных рецепторов (в данном случае TLR4). При контакте 
с антигенами фагоцитирующие клетки секретируют ряд ци-
токинов, а также бактерицидных субстанций, обеспечива-
ющих в конечном итоге клиренс инфицирующих агентов. 
Лежащие в основе врожденного иммунитета фагоцитоз и 
воспаление выступают как первая линия защиты, не сопро-
вождаются клиническими проявлениями, но могут стать по-
будительным мотивом последующего подключения адаптив-
ных механизмов с вероятностью повреждающего эффекта.

В случае развития острого воспаления из-за чрезмер-
ной активации TLR происходит поляризация иммунно-
го ответа по клеточному типу вследствие продукции ден-
дритными клетками интерлейкина-12, способствующей 
дифференцировке T-хелперов, синтезирующих интерфе-
рон-γ и интерлейкин 2, что в конечном итоге побужда-
ет макрофаги к выработке антимикробных субстанций 
(простаноидов, супероксидного радикала, 3 компонента 
комплимента и др.) (рис. 1).

Непременными участниками острого воспаления яв-
ляются полиморфонуклеарные нейтрофилы (ПМН), при-
влекаемые за счет продукции макрофагами и уротелием 
цитокинов и хемокинов, о чем свидетельствуют исследо-
вания при экспериментальном пиелонефрите, демонстри-
рующие роль лейкопении и повреждения макрофагов
в предупреждении данного происшествия в почечной тка-
ни и его исхода в нефросклероз [34]. Активация макрофа-
гальных элементов подтверждается у детей с пиелонеф-

Таблица 4. Значимость уропатогенности
в зависимости от компрометирующих обстоятельств
и сохранности протективных факторов при ИМС

Уропатогенность
Патогенетические факторы

компрометирующие протективные

Выраженная – +
(сохранены)

Слабая + – 
(нарушены)

Контакт уропатогенов с хозяином вызывает иммунный ответ 
в виде активации врожденных защитных механизмов либо 
острой воспалительной реакции. 

Таблица 3. Факторы уропатогенности

Вирулентные свойства Гены вирулентности

Адгезины:
фимбриональные:
– тип I
– рар-пили
– другие афимбриональные

fim H
papGI, papGII, papGIII, papAH, 
рapC, papEF
sfaS, focG
afa, bmaE gafD, nfaE

Маркер вирулентности E. coli 04 rfc
Капсула Kps MT II, Kps MT III
Резистентность в сыворотке tra T
Колицин V cvacC

Сидерофаги fyuA, iut A, iroN, iucD

Токсины:
– гемолизин
– цитотоксический 
некротизирующий фактор
– другие 

hly A
cnfI

cdtB

Инвазия мозгового слоя ibe A
Ингибитор активатора плаз-
миногена уропатогенного 
штамм CFTO73

PAI
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ритом на примере теста «кожное окно» с использованием 
антигенов микроорганизмов, соответствующих высевае-
мой микрофлоре мочи [35].

Возможный вклад в активацию острого воспалитель-
ного процесса в органах мочевой системы вносят особые 
инфламмативные свойства уропатогенов – определенные 
типы ЛПС и других капсульных антигенов за счет их сти-
муляции продукции интерлейкина-1, отличающегося пи-
рогенным эффектом. 

Т-хелперы 1 типа относятся к дирижерам острого вос-
палительного процесса, который в случае отсутствие исхо-
дящего от них стимула приобретает вялотекущий и мало-
эффективный характер. При этом активация Т-хелперов
2 типа запаздывает и носит гораздо менее выраженный
характер, сопровождается выработкой опсонизирующих 
антител, непосредственно не связанных с формированием 
резистентности, а скорее выполняющих роль свидетелей 
происходящих процессов. Антагонистические взаимоот-
ношения Т-хелперов 1 и 2 типа обусловливаются разнона-
правленным действием интерферона-γ и интрелейкина-10. 

Поэтому соотношение ИФН-γ/ИЛ-10 позволяет судить 
о степени напряженности воспалительного процесса, а в 
расширительном значении о дифференцировке наивных 
Т-лимфоцитов в направлении клеточного или гуморально-
го иммунитета. В наших исследованиях активный период 
пиелонефрита у детей на фоне ПМР характеризовался со-
отношением мочевых ИФН-γ/ИЛ-10, равным 1,8.

Прекращение острого воспаления обусловлено Т-регу-
ляторными клетками (Т-reg), ассоциированными с ИЛ-10
и ограничивающими иммунный ответ, в частности су-
прессирующими формирование Т-хелперного 1 ответа 
через ингибицию продукции провоспалительных цито-
кинов. Происходит полный или частичный клиренс ми-
кроорганизмов, апоптоз клеток – участников воспаления 
(главным образом ПМН) с вероятностью исхода даже при 
первой ИМС в фиброз почек, зависящий от выраженно-
сти воспалительного процесса. 

Прогностически наиболее неблагоприятным является 
пролонгированное течение ИМС, особенно в виде реналь-
ного воспаления, что чревато необратимыми изменения-
ми почечной ткани с нарушением ее функции. 

ИММУННЫЙ ОТВЕТ: ХРОНИЧЕСКОЕ ВОСПАЛЕНИЕ
Хроническое течение ИМС обусловливается как иммуно-
логической недостаточностью, так и своего рода гиперак-
тивностью данной системы (рис. 2).

Одной из причин иммунологической недостаточности 
является дефект локальных механизмов защиты на уров-
не врожденного иммунитета, о чем свидетельствует повы-
шенная частота грамотрицательных инфекций у мышей 
линии СЗН/НеJ, связанная с полиморфизмом TLR4, а так-
же отмена ответа на ЛПС у некоторых животных с мута-
цией по гену TLR4 [36]. Возвратным вариантам ИМС мо-
жет способствовать гипервариантность О-АГ (более 150) 

Таблица 5. Альтернативные средства при лечении
и профилактике ИМС

Направленные на подавление 
микробной инициации 

воспаления

Направленные на подавление 
последствий микробной 
инициации воспаления

• Проантоцианидины
• Гликозаминогликаны
• D-манноза
• Бактериальная интерференция

• Противовоспалительные
• Антиоксиданты
• Нефропротекторы

Иммунотропные
• Иммуностимуляция
• Вакцины Иммуномодуляторы

Растительные

Рис. 1. Острое воспаление

Условные обозначения:
BЛСD20-В-лимфоциты CD20;
ГМ-КСФ – гранулоцитарно-макро-
фагальный колонийстимулирующий 
фактор;
ДК – дендритные клетки;
ИГ – иммуноглобулины;
ИЛ -1, -2, -6, -8, -10, -12 – интерлей-
кин 1, 2, 6, 8, 10, 12;
ИФНγ – интерферон γ;
ЛПС – липополисахариды;

NF-KB – нуклеарный фактор КВ;
М – макрофаг;
ПМН – полиморфонуклеары;
TLR-4 Toll-подобный рецепто-4;
Treg – Т-регуляторный лимфоцит;
Тх0 CD4 – нативные хелперы CD4;
Tx1 CD4 – Т-хелперы 1 типа CD4;
Тх2CD4 – Т-хелперы 2 типа CD4;
УЭК – уроэпителиальные клетки;
ФНО-α – фактор некроза опухоли α

  Активирующие субстанции

  Ингибирующие субстанции
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у Escherichia coli, затрудняющая распознавание патоген-
ассоциированных структур и, поэтому представляющая 
возможность реинфекции различными штаммами одной 
специи.

Многочисленными педиатрическими наблюдениями,
в том числе на основе собственных исследований, продемон-
стрирована значимая зависимость затяжных рецидивирую-
щих и хронических вариантов ИМС от нарушений в адаптив-
ном иммунитете к возбудителям заболевания. В наиболее 
общем виде они выражаются в дефектах клеточного звена, 
свидетельствующих о повреждении главным образом Т-хел-
перов 1 типа и в меньшей степени – продукции антител [37].

В последние годы установлено, что приверженность к 
хроническому течению ИМС может быть связана с им-
мунологической недостаточностью, наводимой сами-
ми грамотрицательными уропатогенами и позволяющей 
ускользать от защитных реакций. В частности, через из-
вращенные III и IV типы снижение секреции (T3SS, T4SS) 
они «впрыскивают» в макрофаги экзотоксины, поврежда-
ющие этапы врожденного иммунитета: распознавание, 
презентацию антигена, продукцию цитокинов, фагоцитоз 
за счет инактивации NF-kB. Существуют также протеазы 
микробов, инактивирующие дефензины и кателицидины 
через внеклеточное взаимодействие.

Роль иммунопатологии при хронических ИМС касает-
ся главным образом ренальных ее вариантов и выражается 
в наиболее вероятной ее принадлежности к гиперчувстви-
тельности замедленного типа (ГЗТ), признаки которой на 
моделях реакций бласттрансформации лимфоцитов и тор-
можения миграции клеток установлены еще в ранних ра-
ботах, а в последующем получили все большее подтверж-
дение. В соответствии с современными взглядами на ГЗТ в 
случае прогрессирующих вариантов ИМС речь может идти 
о трех ее подтипах: Т-хелперы 1 типа CD4+ и Т-хелперы 17 
CD4+ – связанные, а также CD8-зависящем, обусловлива-
ющих классические замедленные реакции, аутоиммунный 
процесс и апоптоз соответственно [38].

Необходимо подчеркнуть, что вне зависимости от но-
зологии хронической болезни почек (ХБП) ее прогрес-
сирование сопровождается усилением патогенетической 
роли ГЗТ, связанной с поляризацией иммунного ответа

в клеточном направлении с преобладающей активностью 
Тх1 и макрофагов, о чем свидетельствуют рост соотноше-
ния ИФНγ/ИЛ-10 и продукции ИЛ-1 [39].

Указанные события создают условия для последующих 
почечных повреждений, подобных происходящим при об-
структивных уропатиях [40]. Как известно, хроническое 
воспаление связано с формированием триады «лимфоцит +
макрофаг + фибробласт». Главными ее составляющими яв-
ляются медиаторы ГЗТ макрофаги, представляющие боль-
шинство в клеточных инфильтратах обструктированной 
почки [41] и привлекаемые туда моноцитарным хемотак-
сическим протеином-1 (МСР-1), уровни мочевой экскре-
ции которого определяют степень гидронефротической 
атрофии [42]. Под влиянием ЛПС макрофаги генериру-
ет энзимы, разрушающие ЭЦМ, и привлекают фибробла-
сты. Лимфоциты относятся к дирижерам в данной триаде,
являясь модуляторами реактивности эффекторных клеток,
а фибробласты, управляемые макрофагами, обусловлива-
ют синтез коллагенов.

Итогом иммунопатологического процесса с участием 
указанной триады является дисбалансировка синтеза и 
распада ЭЦМ с накоплением его компонентов и деструк-
тивными изменениями в соединительной ткани, приводя-
щих к атрофии канальцев, расширению интерстициально-
го объема и потере перитубулярных капилляров, то есть 
фиброзу почек.

Иммунное повреждение может быть связано не толь-
ко с анормальностями адаптивного иммунитета, но и с 
последствием гиперчувствительности врожденного меха-
низма, когда взаимодействие бактерий с эпителием моче-
вого пузыря вызывает не защитную реакцию слизистой 
оболочки, а воспалительный процесс в виде активации 
инфламмасом в дендритных клетках, что свидетельствует 
о патологическом сходстве цистита с аутовоспалительны-
ми заболеваниями [43].

Аутовоспалительный процесс запускается флагелли-
ном и ЛПС микроорганизмов, а также предполагаемыми 
опасность-ассоциированными молекулярными образами 
(DAMPs), образующимися при переохлаждении. Эффек-
тором инфламмации является капсаза-1, которая через 
пироптоз вызывает гиперпродукцию ИЛ-1β и ИЛ-18 с вы-

Рис. 2. Причины хронического воспаления
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бросом супероксидных радикалов, что в конечном итоге 
заканчивается аутодеструкцией собственных тканей [38]. 

Не исключена вероятность связи иммунопатологии 
при ИМС с иммунологической недостаточностью, созда-
ющей условия для поляризации иммунного ответа по кле-
точному типу с его реализаций в виде ГЗТ, аутоиммуни-
тета под влиянием длительно сохраняющейся стимуляции 
персистирующими возбудителями заболевания. 

В рассмотрении этиологических аспектов ИМС нель-
зя обойти вниманием проблемы, связанные с ее лечением. 

АНТИБИОТИКОЗАВИСИМОСТЬ
Несмотря на прогрессирующие темпы роста антибакте-
риальной резистентности, свидетельствующие о беспер-
спективности погони за ускользающей эффективностью 
препаратов и угрожающие возвратом к неизлечимости 
многих инфекций [44], едва ли не единственным методом 
лечения ИМС признается антибиотикотерапия. 

Естественно, что для лечения многих вариантов ИМС, 
особенно с наличием ренального воспаления, до раскрытия 
механизмов взаимодействия возбудитель – хозяин для пода-
вления воспалительной реакции или направления ее в нуж-
ное русло необходимо применение этиотропных средств.

В клинической практике их использование базируется на 
принципах эмпирической терапии и обычно без учета инди-
видуальной чувствительности микроорганизмов, что пред-
полагает элиминацию возбудителей методом проб и ошибок. 
Как указывалось, трудности верификации возбудителя при-
водят к неудовлетворительным результатам в лечении ИМС, 
что может быть преодолено неспецифическим воздействием 
на инфект, а появившейся возможностью минимизации кон-
такта любой его разновидности с уротелием, то есть с помо-
щью своего рода «неантибиотической этиотропной терапии».

Существующая тактика лечения ИМС вступает в про-
тиворечие с классическими представлениями о ком-
плексности терапии, требующие не только воздействия 
(с рассмотрением его вариативности) на уротелий, но и 
устранения патогенетических факторов, способствующих 
инициации, развитию, рецидивированию и прогрессиро-
ванию патологического процесса. 

АЛЬТЕРНАТИВНОЕ ЛЕЧЕНИЕ
Cледуя представлениям о необходимости комплексной те-
рапии ИМС, целесообразно рассмотреть ряд так называе-
мых альтернативных мероприятий, предлагаемых для ле-
чения помимо антибактериальных средств (табл. 5).

Первой группе посвящено большое число работ, краткий 
обзор которых представлен нами ранее [45]. Большая часть из 
них экранирует контакты уропатогенов с уротелием. К ним от-
носятся проантоцианидины – антипилезные субстанции пре-
паратов клюквы, гликозоаминогликаны – аналоги муцино-
вого слоя слизистой оболочки, D-манноза – эпителиальный 
эквивалент. Бактериальная интерференция, отражающая кон-
курентные, мягкий в основе применения лактобацилл и ис-
кусственного создания бессимптомной бактериурии с антаго-
нистами уропатогенных микроорганизмов. 

Препараты второй группы скорее интересны с точки 
зрения их перспектив в лечении ренальных инфекций, в 
том числе с прогрессирующим течением, имея в виду зна-
чимость интенсивности воспаления для последующего по-
чечного рубцевания. Речь идет о противовоспалительных 
препаратах стероидного и нестероидного происхождения. 
В частности, метаанализ 693 случаев детей с острым пие-
лонефритом, получавших различные кортикостероиды в 
течение 3–4 дней, как правило с антибиотическим сопро-
вождением, установил значительное снижение (p = 0,04) 
вероятности нефросклероза [46], а рандомизированные 
наблюдения за младенцами с той же патологией на декса-
метазоне, в противовес уросептикам, показали более двух-
кратное уменьшение подобной вероятности [47]. 

Педиатрическая практика применения нестероидных 
противовоспалительных средств (НПВС) при пиелонефри-
те носит довольно ограниченный характер, что объясняет-
ся вероятностью развития НПВС-нефропатии. С созданием 
противовоспалительных средств с расширенным влиянием 
на метаболизм арахидоновой кислоты связываются надеж-
ды на повышение эффективности и безопасности подобной 
тактики. В настоящее время практика использования НПВС 
в виде коротких курсов ограничивается циститом.

Не вполне ясны перспективы применения антиокси-
дантов при ИМС, хотя подключение витаминов с подоб-
ным действием к лечению острого пиелонефрита снижало 
вероятность последующего ренального рубцевания [48]. 
Кроме того, как показано систематизированными данны-
ми, антиоксиданты оказывают нефропротективный эф-
фект при хронической болезни почек (ХБП) [49].

Склонность осложненных вариантов ИМС к прогресси-
рованию патологического процесса вызывает необходимость 
для снижения темпов нефросклероза, проведения нефро-
протективной терапии, которая в педиатрической практике 
ограничена применением ингибиторов ангиотензин-превра-
щающего фермента и в целом не отличается от методологии, 
используемой при ХБП, независимо от ее причины. 

Причинами применения иммунотропных лекарствен-
ных средств, активизирующих преимущественно 1-ю фазу 
иммунного ответа, является коррекция недостаточности 
антибактериальной защиты с целью подавления инициато-
ров воспаления. Достаточно большой опыт использования 
этих отечественных препаратов приведен нами ранее [37], 
подробности которого не укладываются в рамки статьи. 
Кроме того, рассматривается роль иммунопрофилактики 
ИМС с помощью так называемых терапевтических вакцин.

Необходимо отметить, что понятие об иммунотера-
пии ИМС не исчерпывается используемыми средствами, 
а должно трактоваться в расширенном смысле. В этом на-
правлении пока на экспериментальном уровне рассма-
триваются варианты подавления ответственных за про-
грессирование нефросклероза иммунопатологических 
процессов. К ним следует отнести блокаду продукции 
ФНО-α, тФРβ1, МСР-1, ИЛ-1, ИЛ-6, принимающих уча-
стие в активации макрофагов и их рецепторов, а также ин-
гибицию молекул межклеточной адгезии [50]. 
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В заключение нельзя обойти вниманием фитотерапию, 
имеющую стародавние народные традиции, включающие 
огромный отечественный опыт использования раститель-
ных средств, и получившую широкое распространение в 
педиатрической практике [51], тем более с ее превращени-
ем, благодаря стандартам выращивания и производства ис-
ходного сырья, а также клиническим исследованиям в со-
ответствии с GCP (Good Clinical Practice), из своего рода 
шаманства в точную науку. 

Ярким представителем лекарственных растительных 
препаратов (ЛРП), используемых при ИМС в детском воз-
расте, является Канефрон® Н, положительный опыт при-
менения которого накоплен в отечественных и зарубеж-
ных исследованиях [52, 53]. Преимуществом данного 
ЛРП является содержание комплекса компонентов, обла-
дающих этиотропными и патогенетическими свойства-
ми: антиадгезивными, противовоспалительными и анти-
оксидантными [54], тогда как применение синтетических 
медикаментов с узким спектром действия побуждает кли-
нициста к полипрагмазии. Представляется целесообраз-
ным использование препарата Канефрон® Н при легких, 
составляющих абсолютное большинство, вариантах ИМС 
(без установленной локализации и циститах), минимизи-
руя или даже исключая назначение антибиотиков [55–57].

Собственные рандомизированные проспективные ис-
следования показали сходные сроки купирования мочево-
го синдрома и дизурии в группах детей с острым цисти-
том, получавших либо Канефрон® Н, либо уросептик, но 
с отличительным преимуществом фитотерапии в виде со-
хранения главенства колибациллярной флоры при оста-
точной после окончания лечения бактериурии. Продол-
жительный прием препарата Канефрон® Н на протяжении 
шести месяцев сопровождался снижением вероятности 
обострений заболевания, в том числе носящих 2–4-крат-
ный характер. Если при проведении фитопрофилактики 
рецидивы вызывались главным образом Escherichia coli, то 
в референтной группе они чаще носили неэширихиозный 
характер с преобладанием Proteus [58], то есть отличались 
полирезистентностью к антибиотикам.

Таким образом, при легких вариантах ИМС альтерна-
тивные мероприятия снижают зависимость от антибио-
тиков, оставляя этот резерв для лечения серьезных ре-
нальных инфекций в качестве потенцирующих факторов, 
задерживающих прогрессирование нефросклероза. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
На протяжении многих лет демонстрируется уникальная роль 
в воспалении почек и мочевых путей Enterobacteralеs с главен-
ством Escherichia coli, несмотря на, казалось бы, необычную 
для них сферу обитания и минимальную представительность 
в микробиоме кишечника. Эти микроорганизмы за счет нако-
пления вирулентных факторов или в силу компрометирую-
щих обстоятельств, обходя механизмы местной антибактери-
альной защиты, приобретают свойства уропатогенности.

Не вполне понятно, почему в одних случаях контакт 
микроорганизмов с хозяином приводит к клиренсу воз-

будителей за счет реакций врожденного или адаптивного 
иммунитета, чаще в рамках острого воспаления, а в других –
к затяжному процессу со стагнацией патологии. По-видимо-
му, при неблагоприятном исходе определенную роль игра-
ет иммунодефицитное состояние либо своего рода гипе-
риммунная реакция в виде иммунопатологии, приводящая
к прогрессированию ренального воспаления.

Накапливающиеся результаты исследований по этио-
патогенезу ИМС приводят к расширению взглядов на при-
роду патологии и требуют пересмотра ряда представлений. 
Например, так ли важен этиологический подход терапии? 
Ведь излечение от острых ИМС не обязательно должно со-
провождаться избавлением от возбудителя, а прогрессиро-
вание ренальной инфекции мало зависит от числа реци-
дивов. Кроме того, намеренное создание беcсимптомной 
бактериурии предотвращает обострение у пациентов с ча-
стыми рецидивами ИМС, демонстрируя полезность кон-
курентных взаимоотношений. Имеют место и другие про-
блемы в области этиологии ИМС, упомянутые в данной 
работе. Представленные сведения заставляют переключать 
внимание на альтернативные средства, экономя антибио-
тики для применения при тяжелых ренальных инфекциях, 
где они способны сыграть вспомогательную роль. 
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Резюме. Статья представляет собой обзор, посвященный синдрому удлиненного интервала QT (СУИQT), который может быть наслед-
ственной каналопатией или носить вторичный характер. Оба варианта являются значимыми причинами внезапной сердечной смерти 
среди детей и подростков. Цель работы – систематизировать современные данные о видах, патофизиологии, клиническом полиморфиз-
ме СУИQT. Методология основана на анализе литературных источников, включая исследования генетических механизмов, электрофизио-
логических нарушений, клинических проявлений. В результате обобщены ключевые аспекты: генетическая гетерогенность синдро-
ма (СУИQT1-СУИQT3), роль ионных каналов, факторы риска (лекарственные, электролитные, сопутствующие заболевания), особенно-
сти клинической картины разных вариантов СУИQT. Область применения результатов – кардиология, педиатрия, клиническая генетика
и семейная медицина, где знания необходимы для ранней диагностики, стратификации риска и персонализированного ведения паци-
ентов. Выводы подчеркивают, что СУИQT является сложным, потенциально фатальным состоянием, требующим мультидисциплинарного 
подхода, интеграции генетических данных и постоянного развития терапевтических методов для снижения риска внезапной смерти.

Summary. This article provides a review of Long QT Syndrome (LQTS), which can present as an inherited channelopathy or be secondary in nature. 
Both variants are significant causes of sudden cardiac death among children and adolescents. The aim of this work is to systematize current data 
on the types, pathophysiology, and clinical polymorphism of LQTS. The methodology is based on the analysis of literary sources, including studies 
of genetic mechanisms, electrophysiological disorders, and clinical manifestations. The review summarizes key aspects: the genetic heterogeneity 
of the syndrome (LQT1-LQT3), the role of ion channels, risk factors (medication-induced, electrolyte imbalances, concomitant diseases), and the 
specific clinical features of different LQTS variants. The scope of application for these results includes cardiology, pediatrics, clinical genetics, and 
family medicine, where this knowledge is essential for early diagnosis, risk stratification, and personalized patient management. The conclusions 
emphasize that LQTS is a complex, potentially fatal condition requiring a multidisciplinary approach, the integration of genetic data, and the con-
tinuous development of therapeutic methods to reduce the risk of sudden death.

Для цитирования: Синдром удлиненного интервала QT: современные представления об этиологии, патофизиологических механизмах
и клиническом полиморфизме (обзор) / Г.Ю. Порецкова, Е.О. Бесчастная, Ш.И. Гайсин, Е.К. Крикленко // Практика педиатра. 2026. № 2. С. 21–26.
For citation: Long QT syndrome: Modern concepts of etiology, pathophysiological mechanisms and clinical polymorphism (review) / G.Yu. Poretskova, 
E.O. Beschastnaya, S.I. Gaisin, E.K. Kriklenko // Pediatrician’s Practice. 2026;(2): 21–26. (In Russ.)

Особую проблему в структуре детской и подростко-
вой смертности представляет внезапная сердеч-

ная смерть (ВСС). В мировой практике на ее долю, по 
данным различных исследований, приходится от 1% до 
5% всех летальных исходов в данной возрастной группе 
[1]. Годовой показатель ВСС у пациентов без каких-ли-
бо клинических проявлений, по разным источникам, со-
ставляет от 0,33% до 0,9%, а при наличии в анамнезе син-
копальных состояний возрастает до 5% [2]. При этом на 
долю обмороков аритмогенного характера приходит-
ся 30–35% всех случаев [3]. Одной из значимых причин 
ВСС в педиатрической практике является синдром уд-
линенного интервала QT (СУИQT) с частотой встре-
чаемости 1:5000–7000. Согласно литературным данным, 
риск ВСС при СУИQT варьирует: по некоторым оцен-
кам, может достигать 71% [1]. 

Врожденный синдром удлиненного интервала QT 
представляет собой патологию проводящей системы серд-
ца, относящуюся к группе каналопатий, или «первичных 
электрических болезней сердца». Патогенетическую ос-
нову данного синдрома составляют генетически детерми-
нированные дефекты в структуре и функционировании 
ионных каналов кардиомиоцитов. В норме электрическая 
активность миокарда регулируется строго координиро-
ванными трансмембранными токами ионов натрия, калия 
и кальция. Нарушение конфигурации ионных каналов, от-
ветственных за процессы де- и реполяризации, приводит 
к замедлению реполяризации кардиомиоцитов, что мор-
фологически проявляется удлинением интервала QT на 
электрокардиограмме (ЭКГ). На фоне симпатической сти-
муляции указанные нарушения создают электрофизио-
логический субстрат для развития желудочковых тахи-
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аритмий, обусловливающих высокий риск синкопальных 
состояний и внезапной сердечной смерти [4].

Классификация СУИQT предусматривает услов-
ное разделение на первичный (наследственный) и вто-
ричный (приобретенный). Манифестация заболевания в 
обоих случаях зачастую происходит под влиянием внеш-
них факторов (например, приема лекарственных средств, 
электролитного дисбаланса).

К основным наследственным каналопатиям в настоя-
щее время относят [3]:
• синдром удлиненного интервала QT¸ синдром укоро-

ченного интервала QT; 
• синдром Бругада, катехоламинергическую полиморф-

ную желудочковую тахикардию.
Ряд авторов также относят к каналопатиям синдром 

ранней реполяризации желудочков. Однако по причине 
его высокой частоты встречаемости среди детей и под-
ростков и доброкачественного течения данное утвержде-
ние до настоящего времени остается спорным [3].

Несмотря на генетическую и электрофизиологиче-
скую гетерогенность, для данной группы заболеваний ха-
рактерен ряд общих черт:
1. Наличие специфических, а в ряде случаев – динамиче-

ских изменений на ЭКГ.
2. Клиническая манифестация в виде синкопе или вне-

запной смерти, причем внезапная смерть может высту-
пать первым и единственным проявлением болезни.

3. Преимущественно аутосомно-доминантный тип на-
следования.

4. Отсутствие структурной патологии сердца по данным 
стандартных визуализирующих исследований [5].
В структуре СУИQT преобладают (до 75%) врожден-

ные формы, патогенез которых связан с мутациями генов, 
кодирующих белки мембранных ионных каналов кардио-
миоцитов или их внутриклеточных регуляторных субъе-
диниц [1]. Манифистация этих форм чаще всего происхо-
дит в возрасте 7–11 лет у мальчиков и 16–18 лет у девочек, 
более злокачественные варианты заболевания могу про-
явиться в возрасте до 3 лет [6]. Отмечено, что до 57% фа-
тальных случаев приходится на возрастную группу до
20 лет, причем мальчики и молодые мужчины составляют 
группу наивысшего риска [7].

Актуальность проблемы обусловлена существенны-
ми трудностями как первичной диагностики «электриче-
ских» заболеваний сердца, так и определения стратегии 
диспансерного наблюдения за такими пациентами. Ос-
новные преграды заключаются в поздних сроках первого 
обязательного ЭКГ-скрининга в России (12 месяцев), огра-
ниченной доступности молекулярно-генетического тести-
рования, а также сложностях интерпретации его резуль-
татов в условиях высокой генетической гетерогенности 
СУИQT [7, 8]. Следует учитывать, что истинная распро-
страненность наследственных форм, вероятно, превышает 
регистрируемую из-за высокой пенетрантности и экспрес-
сивности патогенных аллелей, а также существования фе-
нотипически немых носителей мутаций [9]. Фактическую 

распространенность приобретенного СУИQT оценить 
еще сложнее ввиду ее прямой зависимости от многочис-
ленных внешнесредовых и фармакологических факторов.

Впервые синдром удлиненного интервала QT был 
описан в середине XX века норвежскими исследователя-
ми А. Jervell и F. Lange-Nielsen при наблюдении за семь-
ей, в которой из шести глухонемых детей, страдавших 
синкопальными состояниями, четверо умерли внезапно
в возрасте 4, 5 и 9 лет. Данные аутопсии не выявили струк-
турных аномалий сердца, однако на прижизненно зареги-
стрированных электрокардиограммах у всех погибших 
отмечалось выраженное удлинение интервала QT. В 1963–
1964 гг. итальянским педиатром C. Romano и ирландским 
педиатром O. Ward были описаны схожие случаи у де-
тей без сопутствующей глухоты, что позволило выделить 
синдром в самостоятельную нозологическую форму [3].
В 1970-е и 1980-е гг. активное изучение синдрома подтвер-
дило наследственную природу и заложило основы пони-
мания его генетической гетерогенности [9]. Значитель-
ный прогресс в молекулярно-генетическом исследовании 
синдрома был достигнут в 1990-е гг., когда были иденти-
фицированы три основных ассоциированных с патологи-
ей гена: KCNQ1 (СУИQT1), KCNH2 (СУИQT2) и SCN5A 
(СУИQT3), что позволило глубже изучить патофизио-
логические механизмы заболевания и стало основой для 
разработки первых генотип-ориентированных подходов 
к терапии [10]. Расширение знаний способствовало соз-
данию комплексных диагностических панелей [9].

Потенциал действия (ПД) кардиомиоцита формиру-
ется в результате последовательных изменений транс-
мембранной проводимости для ионов натрия (Na+), ка-
лия (K+) и кальция (Ca2+). С точки зрения патофизиологии 
нарушение длительности или морфологии ПД, в частно-
сти удлинение фазы плато вследствие дисбаланса между 
реполяризующими (преимущественно калиевыми) и де-
поляризующими (кальциевыми и натриевыми) токами, 
лежит в основе формирования синдрома удлиненного ин-
тервала QT на ЭКГ. Патология проявляется либо усилени-
ем входящих натриевого (INa) или кальциевого (ICa) токов, 
либо снижением функции выходящих калиевых токов –
таких как ток медленного (IKs) и быстрого (IKr) замед-
ленного выпрямления, а также входящего выпрямляюще-
го калиевого тока (IK1) [9]. Данные изменения приводят к 
увеличению длительности потенциала действия и создают 
электрофизиологический субстрат для развития желудоч-
ковых аритмий. Ключевые факторы, формирующие арит-
могенный фон при СУИQT [9], представлены на схеме 1.

Задержка реполяризации при СУИQT не только удли-
няет ПД, но и увеличивает пространственную и времен-
ную дисперсию реполяризации в миокарде желудочков. 
Эта электрическая неоднородность создает условия для 
возникновения ранних и запаздывающих постдеполяри-
заций – триггерных механизмов, характерных для данно-
го синдрома. Вторичные деполяризации, возникающие
в фазу плато или реполяризации потенциала действия, 
являются ключевым звеном в запуске жизнеугрожающих 
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аритмий, прежде всего тахикардии по типу «пируэт», ко-
торая может трансформироваться в фибрилляцию желу-
дочков и привести к внезапной сердечной смерти [9].

В основе патофизиологии СУИQT лежат мутации не 
менее чем в 17 генах, кодирующих структуры ионных ка-
налов кардиомиоцитов (схема 2), более редкие генетиче-
ские варианты выделяют мутации в генах ANKB, KCNE1, 
KCNE2, KCNJ и CACNA1C [11]. 

Несмотря на генетическое разнообразие, конечный 
патофизиологический путь у них схожий. 

В зависимости от типа наследования и сопутствующих 
особенностей выделяют три типа врожденного синдрома 
удлиненного интервала QT:
1)  аутосомно-рецессивный тип: синдром Джервелла – 

Ланге-Нильсена, для которого характерно очень выра-
женное удлинение интервала QT и врожденная глухо-
та (СУИQT1);

2) аутосомно-доминантный тип с экстракардиальными 
проявлениями, который подразделяют на два подтипа: 
синдром Андерсена – Тавила: характерно удлинение 
интервала QT в сочетании с выраженной U-волной, 
полиморфной или двунаправленной желудочковой 
тахикардией, лицевым дисморфизмом и гипер/гипо-
калиемическим периодическим параличом; синдром 
Тимоти: характерны удлинение интервала QT, синдак-
тилия, мальформации сердца, расстройства аутисти-
ческого спектра и дисморфизм (СУИQT2);

3) аутосомно-доминантный тип: синдром Романо –
Уорда, распространенность его составляет 1 случай
на 2500 человек, характеризуется изолированным уд-
линением интервала QT (СУИQT3) [3].
Наследственный характер синдрома удлиненного ин-

тервала QT обусловливает высокий риск для членов се-
мьи пробанда. Поскольку наиболее частые варианты на-
следуются по аутосомно-доминантному механизму,
в связи с этим каскадное генетическое тестирование при-
обретает решающее значение для идентификации бес-
симптомных носителей мутации, что позволяет своевре-
менно применить профилактические меры и установить 
динамическое клиническое наблюдение [9].

Вторичный синдром удлиненного интервала QT воз-
никает как следствие метаболических или электролитных 
нарушений, а также приема определенных фармакологи-
ческих препаратов.

Факторы риска развития вторичного СУИQT, в свою 
очередь, могут быть классифицированы на немодифици-
руемые и модифицируемые (схема 3) [1].

Фармакологическое воздействие на реполяризацию 
миокарда и продолжительность интервала QT может 
быть прямым, связанным с блокадой калиевых каналов, 
и опосредованным лекарственными взаимодействия-
ми [1], при этом опосредованные взаимодействия ле-
карственных средств могут быть носящими фармакоди-
намический (аддитивная блокада ионных каналов при 
совместном применении нескольких препаратов с одно-
направленным действием (например, домперидона и ци-
талопрама)) или фармакокинетический характер (инги-
бирование одним препаратом метаболизм или клиренс 
другого, повышая его концентрацию (например, ингиби-
ция CYP3A4 кларитромицином)) [1]. Эффект удлинения 
QT для многих лекарственных средств, которые демон-
стрирует четкую дозозависимость, должно учитывать-
ся при оценке риска их применения. Например, в двой-
ном слепом плацебо-контролируемом исследовании ЭКГ 
у здоровых пациентов изменение QTc по сравнению с ис-
ходным уровнем для циталопрама составило 7,5 мс при 
суточной дозе 20 мг и 16,7 мс при суточной дозе 60 мг [12].

ФАКТОРЫ РИСКА УДЛИНЕННОГО ИНТЕРВАЛА QT

Немодифицируемые факторы риска

• Женский пол
• Возраст старше 65 лет
• Наличие врожденного СУИQT
• Структурные заболевания сердца 

или состояния, связанные с на-
рушением проводимости (напри-
мер, гипертрофия миокарда же-
лудочков, перенесенный инфаркт 
миокарда, недавнее восстановле-
ние синусов ритма при фибриля-
ции предсердий)

• Снижение функции печени или 
почек

Модифицируемые факторы риска

• Брадикардия, вызванная внешни-
ми или устраняемыми причинами

• Выраженные и некоррегирован-
ные электролитные нарушения 
(гипокалиемия, гипомагниемия, 
гипокальциемия)

• Декомпенсированные заболева-
ния эндокринной системы

• Проведенная в недавнем перио-
де кардиоверсия с использова-
нием препаратов, обладающих 
способностью к пролонгации ин-
тервала QT

Схема 3. Классификация факторов риска вторичного СУИQT

НАИБОЛЕЕ РАСПРОСТРАНЕННЫЕ КАНАЛОПАТИИ

СУИQT1

Мутации
в гене KCNQ1

a-субъединица
медленного калиевого

канала

Потеря функции KCNQ1
Медленный калиевый

ток IKS

СУИQT2

Потеря функции KCNQ2
Быстрый калиевый

ток IKS

Мутации
в гене KCNH2 (heRG)

a-субъединица
быстрого калиевого

канала

СУИQT5

Потеря функции KCNQ2
Натриевый калиевый

ток IKS

Мутации
в гене SCN5A

a-субъединица
натриевого калиевого

канала

Схема 2. Наиболее распространенные каналопатии

ФОРМИРОВАНИЕ НАРУШЕНИЙ РЕПОЛЯРИЗАЦИИ И РИСКА АРИТМИИ

УСИЛЕНИЕ ВХОДЯЩЕГО
КАЛЬЦИЕВОГО ТОКА (ICA-L)

ВНУТРИКЛЕТОЧНАЯ ПЕРЕГРУЗКА
КАЛЬЦИЕМ

1. АДРЕНЕРГИЧЕСКАЯ
СТИМУЛЯЦИЯ

2. БРАДИКАРДИЯ

УСУГУБЛЕНИЕ
УДЛИНЕНИЯ QT

ПОВЫШЕНИЕ РИСКА
ПОЛИМОРФНОЙ 

3. НАРУШЕНИЯ ЭЛЕКТРОЛИТНОГО
БАЛАНСА (ГИПОКАЛИЕМИЯ,

ГИПОМАГНИЕМИЯ)

НАРУШЕНИЕ ФУНКЦИИ
КАЛИЕВЫХ КАНАЛОВ

И ИОННЫХ ТРАНСПОРТЕРОВ

Схема 1. Ключевые факторы, формирующие аритмогенный

фон при СУИQT

АРИТМОГЕННЫЙ ФОН ПРИ СУИQT
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Спектр лекарственных средств, ассоциированных с уд-
линением QT, чрезвычайно широк и охватывает множе-
ство терапевтических классов, среди которых антиарит-
мические и антигистаминные препараты, антибиотики, 
антидепрессанты, антипсихотические, противогрибко-
вые, противорвотные препараты, опиоиды [9].

Для систематизации знаний о проаритмической безо-
пасности созданы специализированные ресурсы, такие как 
база данных CredibleMeds.org (Arizona Center for Education 
and Research on Th erapeutics, AzCERT), которая классифи-
цирует более 220 препаратов по уровню их риска [1].

Вероятность развития лекарственно-индуцирован-
ного удлинения интервала QT и аритмий определяется 
комплексом факторов, включающих проаритмогенный 
потенциал препарата, его дозу и путь введения, фармако-
кинетические особенности, а также индивидуальные по-
ло-возрастные характеристики пациента, наличие струк-
турной патологии сердца, электролитных нарушений
и генетической предрасположенности [9].

Нарушение электролитного баланса является общепри-
знанным фактором риска развития СУИQT и усиливает 
действие препаратов, удлиняющих интервал QT. Гипока-
лиемия (сывороточный K+ < 3,5 ммоль/л) представляет со-
бой наиболее клинически значимый и распространенный 
электролитный дисбаланс, приводящий к развитию при-
обретенного СУИQT [13]. Ключевыми группами риска яв-
ляются пациенты, принимающие диуретики, страдающие 
первичным или вторичным гиперальдостеронизмом, за-
болеваниями ЖКТ с потерями калия, а также получающие 
инсулинотерапию или находящиеся в состоянии алкалоза.
Основной механизм удлинения QT при гипокалиемии свя-
зан с подавлением трансмембранного калиевого тока IKr, 
который кодируется геном KCNH2. Наряду с этим [14] 
снижение внеклеточной концентрации калия приводит к 
уменьшению электрохимического градиента для ионов K+, 
что ослабляет ток через hERG-каналы и способствует уско-
ренной инактивации каналов, замедляет их восстановле-
ние из инактивированного состояния [15]. На ЭКГ ука-
занные изменения отражаются удлинением интервала QT,
в том числе корригированного, характерными изменения-
ми формы зубца T (он становится уплощенным, широким) 
с возможным появлением волн U, которые часто сливают-
ся с зубцом T, формируя паттерн T-U [13].

 Гипомагниемия (Mg2+ < 0,7 ммоль/л) редко встречается 
изолированно и обычно сопутствует гипокалиемии, поэ-
тому его дефицит усугубляет гипокалиемию и препятствует 
ее эффективной коррекции. Ионы магния являются физио-
логическими блокаторами некоторых калиевых каналов, 
поэтому при дефиците Mg2+ усиливается ток ионов калия, 
что может приводить к укорочению реполяризации, одна-
ко в контексте сопутствующего подавления IKr преобладает 
общий проаритмогенный эффект [16]. Усугубляется процесс 
из-за того, что магний является естественным антагонистом 
кальциевых каналов L-типа, его дефицит может потенциро-
вать кальциевые токи, что способствует развитию ранних 
последеполяризаций – триггерной активности, лежащей

в основе torsade de pointes [17]. Также Mg2+ – кофактор мно-
жества АТФ-зависимых ферментов, в связи с чем его недо-
статок нарушает энергетический метаболизм клеток сердца, 
снижая эффективность работы ионных насосов и увеличи-
вая клеточную электрическую нестабильность. 

Влияние гипокальциемии (Ca2+ < 2,1 ммоль/л) на ре-
поляризацию отличается от эффектов калия и магния. 
Она преимущественно удлиняет сегмент ST, в меньшей 
степени влияя на длительность зубца T. Механизм связан 
с продлением фазы плато за счет уменьшения входяще-
го кальциевого тока через L-тип каналов, что увеличива-
ет общую продолжительность потенциала действия и, со-
ответственно, QT интервала. 

Таким образом, активный скрининг и своевременная кор-
рекция электролитных нарушений являются важной частью 
стратегии профилактики развития жизнеугрожающих арит-
мий у пациентов с синдромом удлиненного интервала QT. 

Брадикардия является классическим фактором, усугуб-
ляющим нарушения реполяризации. Патогенез основан на 
зависимости от частоты сердечных сокращений ключевых 
реполяризующих калиевых токов [15]. При брадикардии уд-
линяется диастола, что увеличивает время для деактивации 
калиевых каналов и снижает их доступность для следующе-
го цикла [18]. Это приводит к непропорциональному удли-
нению потенциала действия на низких частотах, создавая 
идеальный фон для возникновения ранних постдеполяри-
заций, приводящих к тахикардии типа «пируэт» [18].

При сердечной недостаточности (СН) следует рассмо-
треть следующие механизмы удлинения интервала QT: 
• Изменение экспрессии ионных каналов: снижение экс-

прессии генов, кодирующих ключевые калиевые токи 
при гипертрофии кардиомиоцитов.

• Активация нейрогуморальных систем: гиперактива-
ция симпатоадреналовой системы и ренин-ангиотен-
зин-альдостероновой системы (РААС) повышает вну-
триклеточную концентрацию кальция и увеличивает 
электрическую нестабильность.

• Хронический электролитный дисбаланс: длительный 
прием диуретиков и вторичный гиперальдостеронизм 
приводят к гипокалиемии и гипомагниемии [19].
Острая ишемия миокарда и формирование постин-

фарктного рубца создают зону выраженной электрофи-
зиологической гетерогенности за счет ацидоза, накопле-
ния лизофосфоглицеридов и активации АТФ-зависимых 
калиевых каналов; прямого ингибирования hERG-кана-
ла; формирования градиента длительности реполяриза-
ции между жизнеспособным миокардом, зоной гиберна-
ции и соединительнотканным рубцом [9].

Эндокринные расстройства также оказывают влияние 
на электрофизиологическую составляющую сердечной де-
ятельности. Например, тиреоидные гормоны напрямую ре-
гулируют экспрессию генов ионных каналов в сердце и ак-
тивность Na+/K+-АТФазы [9]. При дефиците тироксина
и трийодтиронина снижается экспрессия и функция ре-
поляризующих калиевых каналов, замедляется синусовый 
ритм, что усугубляет нарушения реполяризации, может раз-
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виваться гиперлипидемия и микседематозная инфильтра-
ция миокарда, что косвенно влияет на его электрофизиоло-
гические свойства [20]. Массивный избыток катехоламинов 
(норадреналина, адреналина) при феохромоцитоме оказы-
вает прямое токсическое воздействие, приводит к усилению 
кальциевого тока за счет активации β-адренорецепторов [9].

Неврологические заболевания, в частности субарах-
ноидальное кровоизлияние, становятся причиной фор-
мирования вторичного СУИQT ввиду выброса большого 
количества катехоламинов, формирующихся электролит-
ных нарушений, применения лекарственных препаратов, 
удлиняющих QT, для нормализации состояния пациента. 
Инсульт приводит к резкому преобладанию симпатиче-
ского тонуса при одновременном снижении парасимпати-
ческой активности, что также создает проаритмогенный 
дисбаланс [21]. 

Заболевания печени являются значимым фактором ри-
ска развития вторичного СУИQT, что преимущественно свя-
зано с нарушением метаболизма ксенобиотиков. При цир-
розе и печеночной недостаточности снижается активность 
ключевых ферментов системы цитохрома P450 (особенно 
изоформы CYP3A4), что ведет к накоплению в плазме мно-
гих лекарственных средств, обладающих свойством блоки-
ровать hERG-каналы (например, макролидов, антиаритми-
ков, противогрибковых препаратов) [9]. Дополнительными 
патогенетическими звеньями выступают портокавальное 
шунтирование, позволяющее неинактивированным пече-
нью веществам напрямую влиять на миокард, гипоальбу-
минемия, повышающая свободную фракцию лекарств, и со-
путствующие электролитные нарушения [22].

Хроническая болезнь почек (ХБП) и терминальная по-
чечная недостаточность (ТПН) предрасполагают к СУИQT 
за счет сложного мультифакторного патогенеза. Во-пер-
вых, снижение почечного клиренса вызывает динамичный 
электролитный дисбаланс. Во-вторых, кумуляция уреми-
ческих токсинов может оказывать прямое ингибирующее 
действие на калиевые каналы кардиомиоцитов. В-третьих, 
развитие вторичного гиперпаратиреоза и нарушение мета-
болизма витамина D способствуют кальцификации прово-
дящей системы и расстройствам фосфорно-кальциевого 
обмена. Наконец, сопутствующая терапия (диализ с коле-
баниями электролитов, применение эритропоэтина и кар-
диотропных препаратов) дополняет электрофизиологиче-
скую нестабильность миокарда [23].

Расстройства пищевого поведения, такие как нервная 
анорексия и булимия, индуцируют СУИQT через меха-
низм острого и хронического «электролитного шторма» 
[9]. При булимии с провокацией рвоты или приемом сла-
бительных (острая фаза) происходят массивные потери 
калия, хлора и магния, что приводит к развитию гипока-
лиемического метаболического алкалоза. При длительной 
анорексии (хроническая фаза) формируется глубокий де-
фицит белка и электролитов, развиваются компенсатор-
ная брадикардия, гипотония и структурное ремодели-
рование сердца («анорексическое сердце»), создающие 
устойчивый проаритмогенный фон [24].

Аутоиммунные заболевания (системная красная вол-
чанка, ревматоидный артрит) ассоциированы с удлине-
нием QT через несколько механизмов. Системное воспа-
ление с повышенным уровнем цитокинов (TNF-α, IL-6) 
может напрямую модулировать функцию ионных кана-
лов и усиливать окислительный стресс в клетках сердца. 
Аутоиммунный васкулит ведет к микроциркуляторной 
ишемии миокарда, а сопутствующее поражение почек до-
бавляет компонент, характерный для ХБП. Определенную 
негативную роль играет и фармакотерапия. 

Описанные молекулярные и электрофизиологические 
нарушения формируют субстрат для характерных клини-
ческих проявлений синдрома удлиненного интервала QT. 
При врожденном варианте они достаточно разнообраз-
ны и зависят от генотипа и внешних факторов [3, 5, 25, 26]. 
Манифестация заболевания варьирует от бессимптомно-
го носительства до внезапной сердечной смерти, при этом 
ключевые клинические паттерны демонстрируют отчет-
ливую связь с конкретными генетическими подтипами. 
Наиболее ярким отражением этой связи являются триг-
герные факторы, провоцирующие жизнеугрожающие 
аритмии. При СУИQT1 доминирующим провокатором яв-
ляется физическая нагрузка, на которую приходится более 
60% аритмических событий, например плавание и ныря-
ние. Дополнительным фактором риска при данном вари-
анте выступает контакт с водой. Для СУИQT2 характерна 
провокация эмоциональным стрессом (около 49% случаев) 
или внезапными акустическими стимулами (звонок, гром-
кий звук) [3, 5]. Пациенты с СУИQT3 наиболее уязвимы в 
состоянии покоя, во время сна или при развитии бради-
кардии. Несмотря на менее выраженную частоту синкопе 
по сравнению с СУИQT1/2, данный подтип ассоциирован
с высоким удельным риском фатальных событий [3].

Независимо от специфики триггерного воздействия, 
для основных подтипов характерен общий спектр симпто-
мов: синкопальные состояния (часто с предшествующими 
сердцебиением, головокружением, тошнотой), семейный 
анамнез по ВСС, а также судорожный компонент (тони-
ко-клонические судороги, непроизвольное мочеиспуска-
ние), который может приводить к ошибочной диагностике 
эпилепсии. Кроме того, описаны вазовагальные синкопе, 
особенно у носителей мутаций в генах калиевых каналов 
[3]. Клинические проявления синдрома удлиненного ин-
тервала QT разнообразны и могут существенно различать-
ся у разных пациентов, даже с одним и тем же генетиче-
ским подтипом [9]. Так, определены гендерные различия:
в допубертатном периоде риск ВСС выше у мальчиков 
(особенно с СУИQT1), тогда после полового созревания он 
становится выше у женщин (особенно с СУИQT2) [9].

Продолжающееся изучение СУИQT в разных странах 
представляет новые данные о заболевании, обсуждается фе-
нотипическая вариативность, также влияние различных му-
тации на вегетативную регуляцию частоты сердечных со-
кращений, ведется поиск «аллелей возможного риска» [7].

Таким образом, СУИQT представляет собой мульти-
факториальную патологию, в основе которой лежит ши-
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рокий спектр причин с разнообразием клинических 
проявлений. При выборе стратегии диагностического
поиска важным является сочетание классических кри-
териев верификации диагноза и современных методов
генетического анализа. Такой подход позволит обеспе-
чить эффективную профилактику внезапной сердечной 
смерти у пациентов с данной патологией. 
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Резюме. Дети рожденные с крайне низкой массой тела (менее 1000 г), находятся в группе высокого риска развития нейрокогнитивных 
нарушений, включая когнитивные, поведенческие, эмоциональные и психические проблемы. Современные исследования выявили 
два типа дезадаптации – «внешнюю» и «внутреннюю», вклад которых в младшем школьном возрасте приводит к формированию по-
веденческих проблем у данной когорты детей. Факторами риска являются: сниженный уровень самоконтроля, когнитивных способно-
стей, ухудшение произвольного торможения и произвольного контроля, тревожность матери и признаки аутизма в раннем детстве. 
При этом низкая когнитивная гибкость, усиление «ядерных» симптомов блока нарушений нейроразвития и нарастание коммуникатив-
ных нарушений, прогнозируют усиление социально-эмоциональных проблем в дошкольном возрасте. Подчеркивается необходимость 
дальнейших исследований для разработки терапевтических подходов, направленных на снижение долгосрочных последствий преж-
девременных родов и улучшение общего развития и здоровья детей с крайне низкой массой тела при рождении.

Summary. Children born with extremely low body weight (less than 1,000 g) are at high risk of developing neurocognitive disorders, including 
cognitive, behavioral, emotional, and mental problems. Modern research has revealed two types of maladaptation – "external" and "internal", 
the contribution of which in primary school age leads to the formation of behavioral problems in this cohort of children. The risk factors are: de-
creased level of self-control, cognitive abilities, deterioration of voluntary inhibition and voluntary control, maternal anxiety and signs of autism in 
early childhood. At the same time, low cognitive flexibility, increased "nuclear" symptoms of a block of neurodevelopmental disorders and an in-
crease in communication disorders predict an increase in socio-emotional problems in preschool age. The need for further research is emphasized 
to develop therapeutic approaches aimed at reducing the long-term consequences of premature birth and improving the overall development 
and health of children with extremely low birth weight.

Для цитирования: Обзор современных исследований по долгосрочным психоневрологическим и поведенческим исходам у детей, рожденных 
с экстремально низкой массой тела (<1000 г) / В.П. Ступак [и др.] // Практика педиатра. 2026. № 2. С. 27–31.
For citation: Review of modern research on long-term neuropsychiatric and behavioral outcomes in children born with extremely low body weight (<1000 g) /
V.P. Stupak [et al.] // Pediatrician’s Practice. 2026;(2): 27–31. (In Russ.)

ВВЕДЕНИЕ 
Дети, рожденные с экстремально низкой массой тела 
(<1000 г), имеют высокий риск нарушений нейрокогнитив-
ного развития, включая поведенческие, эмоциональные и 
психические проблемы. В последние годы накоплено зна-
чительное количество данных, посвященных выявлению 
факторов риска, прогнозированию и профилактике таких 
нарушений. Однако основная сложность диагностики в 
данному случае заключается в клинических проявлениях в 
более старшем возрасте при попадании в социально-слож-
ную среду. Это определяет актуальность выявления пре-
дикторов нарушений нейроразвития в периоде раннего 
детства с целью своевременной коррекции [1]. 

Неоднократно предпринимались попытки выявить
и систематизировать предикторы негативного нейроког-

нитивного и психического исхода у данной когорты де-
тей [2, 3]. Однако, с учетом малой выборки и отсутствия 
возрастной корректировки, снижается достоверность и 
клиническое применение данных исследований, так как 
развитие ребенка – это сложный динамический процесс,
в котором, по мере взросления и социализации индиви-
да, средовые факторы вносят большой вклад в формиро-
вание психический портрет индивида. 

Лица, родившиеся с экстремально-низкой массой тела 
(≤1000 г), подвержены более высокому риску развития 
когнитивных и поведенческих проблем, охватывающих 
социально-эмоциональное взаимодействие, а также функ-
цию внимания, по сравнению с доношенными детьми
[2, 4, 5]. Если эти проблемы остаются незамеченными в тече-
ние длительного времени и ребенок не получает специфи-
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ческую поддержку, они могут привести к клинически зна-
чимым психическим и поведенческим расстройствам [4]. 

В недавних исследованиях отражено, что у детей, родив-
шихся с экстремально низкой массой тела (ЭНМТ), чаще 
диагностируют психические расстройства, чем у их доно-
шенных сверстников: риск развития расстройств аути-
стического спектра (РАС) в десять раз выше, риск раз-
вития синдрома дефицита внимания и гиперактивности 
(СДВГ) – в пять раз выше, риск развития тревожного рас-
стройства (ТР) – в два раза выше, а риск развития аффек-
тивного расстройства – на 50 % выше [6].

Как клинические, так и субклинические проблемы
с психическим здоровьем влекут за собой значительные 
эмоциональные и финансовые издержки для семей, а так-
же последствия для государственных служб, таких как ме-
дицинское страхование, образование и более широкие си-
стемы социальной поддержки [7]. Таким образом, раннее 
выявление поведенческих проблем у детей, рожденных 
с ЭНМТ, и проведение целенаправленных мероприятий 
для поддержки их развития жизненно важны для их бла-
гополучия на протяжении всей жизни. 

Факторы риска поведенческих нарушений у детей, ро-
дившихся с ЭНМТ 

Авторы систематического обзора Linsell и соавт., 
(2016), «Prognostic Factors for Behavioral Problems and 
Psychiatric Disorders in Children Born Very Preterm or Very 
Low Birth Weight»[1] выделяют следующие основные фак-
торы риска поведенческих нарушений у детей, рожден-
ных с ЭНМТ: 
1. Социально-экономические и семейные факторы 

• Социально-экономическая депривация: низкий 
уровень образования родителей, низкий доход се-
мьи, неблагоприятные жилищные условия. 

• Психологическое состояние родителей: депрессия, 
тревожность, высокий уровень стресса у матери 
или обоих родителей. 

• Стиль воспитания: низкая вовлеченность родите-
лей в интересы ребенка, недостаток эмоциональ-
ной поддержки, ограниченные возможности для 
раннего развития. 

2. Перинатальные и неонатальные факторы 
• Степень недоношенности и масса тела при рожде-

нии: чем ниже гестационный возраст и масса тела, 
тем выше риск поведенческих нарушений. 

• Осложнения в неонатальном периоде: длительная 
госпитализация, необходимость интенсивной те-
рапии, хронические соматические заболевания, не-
врологические осложнения (например, внутриже-
лудочковые кровоизлияния, перивентрикулярная 
лейкомаляция, симптоматические неонатальные су-
дороги). 

• Воздействие стрессовых факторов в отделении ин-
тенсивной терапии: высокий уровень шума, яркий 
свет, частые медицинские вмешательства, ограни-
ченный контакт с родителями. 

3. Когнитивные и нейропсихологические особенности 
• Задержка когнитивного и языкового развития: сни-

жение интеллекта, проблемы с речью, трудности
в обучении. 

• Нарушения исполнительных функций: снижение вни-
мания, трудности с саморегуляцией, импульсивность. 

• Ранние проявления поведенческих или эмоциональ-
ных проблем: тревожность, депрессивные симпто-
мы, трудности в адаптации.

4. Ограниченные социальные контакты 
 Длительная изоляция от сверстников: из-за частых го-

спитализаций и болезней у ребенка ограничены воз-
можности для формирования социальных навыков
и эмоциональной регуляции. 

5. Специфические неврологические нарушения 
 Наличие церебрального паралича, эпилепсии и дру-

гих неврологических диагнозов увеличивает риск по-
веденческих и психических расстройств. 

Основные предикторы когнитивных и психологиче-
ских проблем у детей, родившихся недоношенными
с ЭНМТ

На основании последнего лонгитюдного исследования Sun 
и соавт. (2025), посвященного исследованию глубоко недоно-
шенных детей, были выявлены ключевые предикторы пове-
денческих и психических расстройств в дошкольном возрасте: 
1. Ведущие «внутренние» предикторы: 

• Нарушения торможения (response inhibition) – сни-
жение способности контролировать импульсив-
ные действия. 

• Снижение уровня произвольного контроля (re-
duced cognitive fl exibility) – трудности с управлени-
ем вниманием и поведением. 

• Тревожные и депрессивные проявления в младшем 
дошкольном возрасте.

• Повышенная тревожность матери в раннем детстве.
 Дополнительные факторы:
• Нарушения экспрессивной речи
• Ограничения рабочей памяти.
• Нарушения эмоциональной регуляции.
• Ранние признаки аутистических черт.

2. Внутренние социально-эмоциональные (internalising-
socio-emotional) проблемы: 
• Аутистические черты (autism traits) – наличие при-

знаков расстройств аутистического спектра в ран-
нем возрасте. 

• Снижение когнитивной гибкости (reduced cogni-
tive fl exibility) – трудности с переключением меж-
ду задачами и адаптацией к новым ситуациям. 

• Снижение общего уровня интеллекта.
• Снижения уровня эмоциональной реактивности 

(emotional reactivity) – сниженная активность, низ-
кая склонность к поиску новых впечатлений.

3. Общие выводы: 
 Ранние когнитивные и поведенческие особенности,

а также семейные и социальные факторы (например, тре-
вожность матери, социальная изоляция и госпитализм), 
оказывают значимое влияние на риск развития поведен-
ческих и психических расстройств у детей, рожденных
с ЭНМТ. Наиболее значимыми оказались показатели ис-
полнительных функций (торможение, гибкость), темпе-
рамента и ранних поведенческих проявлений. 

 Например, с целью контроля общего развития когорт-
ное исследование SEV-IDF, проведенное во Франции
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и включающее более 21 000 детей (2016–2023), из кото-
рых 77% – до 33 недель гестации, предлагает система-
тическое и ступенчатое наблюдение за указанной ко-
гортой детей посредством последовательных визитов 
каждые 4 месяца на протяжении 7 лет [8].

4. Ключевые выводы исследования: 
• Высокий процент потерь наблюдаемых пациентов 

на фоне «мнимого» благополучия (до 30% на 2 году,
до 50% на 5 году).

• Используются как международные, так и собствен-
ные шкалы, что требует дальнейшей валидации
в условиях Российской Федерации.

ОБЩИЙ ОБЗОР РЕЗУЛЬТАТОВ 
Основные результаты современных исследований пока-
зывают, что наиболее важным фактором, предсказываю-
щим социально-эмоциональные проблемы во взрослом 
возрасте у детей, родившихся с ЭНМТ, является более вы-
сокий уровень аутистических черт в раннем детстве, что 
согласуется с предыдущими исследованиями [9]. С био-
логической точки зрения сообщалось об общих генети-
ческих факторах, влияющих на развитие аутистических 
черт, а также эмоциональных и поведенческих проблем, 
что указывает на потенциальные общие биологические 
механизмы [10]. Однако для понимания этой связи также 
рассматриваются факторы окружающей среды. Напри-
мер, социальные возможности, формируемые родителями 
(программы раннего вмешательства), могут влиять на со-
циальные и коммуникативные навыки детей. У детей с бо-
лее слабыми социальными коммуникативными навыками 
и наличием аутистикоподобных черт в процессе развития 
наблюдались более выраженные нарушения коммуника-
ции в оцениваемом исходе, чем у детей с более развитыми 
социальными коммуникативными способностями, что 
может привести к более серьезным эмоциональным про-
блемам [11, 12]. Другое исследование также показало, что 
более ранние трудности в общении и социальном взаимо-
действии могут быть связующим звеном между чертами 
аутизма и последующей акцентуацией «внутренних» на-
рушений: сниженная когнитивная гибкость, низкая сдер-
жанность, снижение когнитивных функций [13, 14]. Ком-
муникативные нарушения могут ограничивать оценку 
внешнего поведения индивида у других людей, его само-
выражение и снижать эффективность когнитивно-пове-
денческих методов, направленных на преодоление нега-
тивных эмоций, таких как тревога и грусть [15]. 

Более низкий уровень формирования вербальных по-
нятий, рабочей памяти и регуляции эмоций в раннем 
детстве был связан с увеличением «внешних» проблем
в младшем школьном возрасте, в то время как общее сни-
жение когнитивных способностей был связан с «вну-
тренними» социально-эмоциональными проблемами. 
Несмотря на ограниченность данных, было высказано 
предположение, что снижение успеваемости в чтении, 
письме и правописании может быть связано с эмоцио-
нальными и поведенческими проблемами у детей [16]. 
Среди различных факторов, влияющих на эту связь, важ-
ную роль играют образование родителей и успеваемость
в школе [17]. Взаимосвязь между внешними проявления-
ми проблем и когнитивными способностями, такими как 
рабочая память и эмоциональная регуляция [18, 19], ши-
роко задокументировано. Дефицит рабочей памяти мо-
жет приводить к неуспеваемости и вызывать у детей нега-
тивные эмоции, связанные с реакцией учителей [20], что
в свою очередь может привести к усугублению социаль-
ной дезадаптации в младшем школьном возрасте [21]. 

Что касается исполнительных функций, отмечено, что 
нарушение самоконтроля в раннем детстве было связано
с большим количеством социальных проблем в более стар-
шем возрасте, в то время как более сниженные когнитив-
ные способности в раннем детстве были связаны с акцен-
туацией внутренних социально-эмоциональных проблем 
в более старшем возрасте. Генетические исследования по-
казали, что взаимосвязь между сдерживанием реакции
и внешними проблемами может объясняться как генети-
ческими факторами, так и общими факторами окружаю-
щей среды [22]. На биологическом уровне исследования по-
казывают, что повышенная парасимпатическая активность 
может быть общей причиной как недостаточного самокон-
троля, так и внешних проблем у детей [23]. С другой сторо-
ны, у детей с развитыми навыками «когнитивной гибкости» 
меньше шансов столкнуться с проблемами контроля «вну-
треннего» поведения [24]. «Когнитивная гибкость» позво-
ляет детям переключаться с одного вида деятельности на 
другой, абстрагироваться от негативных стимулов и непри-
ятных ситуаций и вместо этого выборочно концентриро-
ваться на более позитивной оценке внутренних и внешних 
факторов [25]. В более широком смысле часто упоминают-
ся связи между исполнительными функциями и поведен-
ческими проблемами; однако направленность этих связей 
остается неясной [26, 27]. Противоречивые результаты мо-
гут быть связаны с предыдущими исследованиями [32]. 

Точные механизмы, лежащие в основе связи между
материнской тревожностью и поведением детей, изучены 
недостаточно. Одна из наиболее распространенных тео-
рий предполагает, что данный вид влияния осуществля-
ется через материнскую гипоталамо-гипофизарно-надпо-
чечниковую систему, что приводит к повышению уровня 
кортизола, повышению уровня кортикотропин-рилизинг-
гормона в плаценте и снижению уровня плацентарно-
го фактора роста в сыворотке крови [33, 34]. Эти гор-
моны, связанные со стрессом, могут препятствовать 
развитию мозга плода и влиять на социально-эмоцио-
нальное и поведенческое функционирование потом-
ства на протяжении всей жизни [35]. Кроме того, хотя 
большинство предыдущих исследований не исключа-
ют генетическую предрасположенность как фактор,

БОЛЕЕ ВЫСОКИЙ УРОВЕНЬ
АУТИСТИЧЕСКИХ ЧЕРТ В ДЕТСТВЕ

НАРУШЕНИЕ КОНТРОЛЯ ВНИМАНИЯ
И ИСПОЛНИТЕЛЬНЫХ ФУНКЦИЙ

СОЦИАЛЬНЫЕ ВОЗМОЖНОСТИ,
ФОРМИРУЕМЫЕ РОДИТЕЛЯМИ

ВОЗРАСТАНИЕ ВЛИЯНИЯ ФАКТОРА

Влияние «предикторов» на фоне взросления
и социализации ребенка



НЕОНАТОЛОГИЯ

№ 2 • 2026

30

некоторые данные свидетельствуют о том, что поведен-
ческих проблем, с учетом с характеристики участни-
ков (например, возрастными группами, клиническими 
случаями и общей популяцией) и конкретными изуча-
емыми поведенческими проблемами (например, СДВГ, 
РАС, деструктивное поведение) [27]. Недавнее исследо-
вание показало, что исполнительные функции являют-
ся как фактором риска, так и следствием общего пси-
хопатологического взгляда на психические проблемы 
у молодежи [28]. Имеются доказательства того, что об-
щая психопатология и исполнительная дисфункция мо-
гут иметь общие нейронные цепи, особенно в лобно-
теменной сети, зрительной коре и мозжечково-таламо-
церебро-кортикальных путях [29–31].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
По результатам последних крупных исследований выде-
лено две формы дезадаптации (внешняя и внутренняя) 
для последующего формирования поведенческих про-
блем в младшем школьном возрасте, которые обусловле-
ны распространенными нарушениями психического здо-
ровья у детей, рожденных с ЭНМТ. Общие результаты 
показывают, что снижение самоконтроля и когнитивных 
способностей, а также нарушения торможения, снижен-
ный произвольный контроль, тревожность матери, аути-
стические черты в раннем детстве предсказывают появле-
ние социальных проблем в более старшем возрасте.
Кроме того, низкая когнитивная гибкость, усиление «вну-
тренних симптомов» и признаки аутизма в раннем дет-
стве предсказывают акцентуацию «внутренних» социаль-
но-эмоциональных проблем в дошкольном периоде.

В будущих исследованиях нужно оценить их клиниче-
скую пользу для разработки методов лечения, направлен-
ных на смягчение долгосрочных последствий преждевре-
менных родов, тем самым улучшая траекторию развития 
и общее состояние здоровья недоношенных детей. 
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Резюме. Хронический гнойный средний отит с холестеатомой –  заболевание с прогрессирующей деструкцией окружающих структур, на-
рушающее слух и существенно снижающее качество жизни. Единственным радикальным методом лечения ХГСО остается хирургический. 
В последние десятилетия эндоскопическая отохирургия рассматривается  как малоинвазивная альтернатива классическому микроскопи-
ческому доступу. В статье представлены данные литературы и результаты собственных наблюдений: как выбор доступа – эндоскопическо-
го трансканального либо микроскопического заушного – влияет на качество жизни пациентов детского и подросткового возраста. Двум 
группам пациентов через месяц после санирующей операции с удалением холестеатомы проводилась оценка качества жизни с помощью 
валидированного опросника PedsQL. Анализ полученных данных демонстрирует, что эндоскопический подход при сопоставимых функ-
циональных результатах ассоциирован с меньшей травматичностью, менее выраженной послеоперационной болью, отсутствием зауш-
ного рубца и более быстрым восстановлением,а также благоприятными показателями эмоционального и социального функционирова-
ния. Таким образом, эндоскопический трансканальный доступ предпочтителен при холестеатоме, ограниченной барабанной полостью; 
однако необходимы дальнейшие исследования с более крупными выборками.

Summary. Chronic suppurative otitis media with cholesteatoma (CSOM-C) is a progressive disease characterized by the destruction of adjacent 
anatomical structures, leading to hearing loss and a substantial decline in quality of life. Surgical intervention remains the only definitive treat-
ment modality for this condition. Over the past decades, endoscopic ear surgery has gained increasing attention as a minimally invasive alternative 
to the conventional microscopic approach. This review summarizes current evidence from the literature and presents the authors’ clinical obser-
vations regarding the impact of surgical approach selection – endoscopic transcanal versus microscopic postauricular – on quality-of-life outcomes 
in pediatric patients. Available data indicate that, while both techniques provide comparable functional and audiological results, the endoscopic 
approach is associated with reduced surgical trauma, lower postoperative pain levels, elimination of postauricular scarring, and more rapid post-
operative recovery. Furthermore, children treated via the endoscopic transcanal approach demonstrate more favorable outcomes in emotional 
and social functioning during the postoperative period. Importantly, significant long-term improvements in quality of life are observed following 
surgery irrespective of the surgical technique employed. Nevertheless, current evidence suggests that the endoscopic transcanal approach may 
be considered the preferred option for patients with cholesteatoma confined to the tympanic cavity. Further prospective studies involving larger 
pediatric cohorts are warranted to validate these findings and to better define the role of endoscopic surgery in the management of pediatric 
cholesteatoma.

Для цитирования: Влияние хирургического доступа при санирующих вмешательствах на качество жизни у детей и подростков / А.М. Магомедова,
Г.А. Полев, И.В. Зябкин, А.И. Асманов // Практика педиатра. 2026. № 2. С. 32–35.
For citation: The impact of surgical access with sanitizing interventions on the quality of life in children and adolescents / A.M. Magomedova, G.A. Polev, 
I.V. Zyabkin, A.I. Asmanov // Pediatrician's Practice. 2026;(2): 32–35. (In Russ.)

Актуальность
Подавляющее большинство сравнительных исследований 
и метаанализов, посвященных эндоскопическому и ми-
кроскопическому доступам, сосредоточено на «жестких» 
исходах – частоте рецидива и резидуальной холестеато-
мы, аудиологических результатах, длительности операции 
и частоте осложнений. Систематические статьи, опираю-
щиеся на валидизированные опросники качества жиз-
ни, напротив, немногочисленны, а в детской популяции – 

единичны, при том, что именно у детей хирургическое ле-
чение затрагивает обучение, общение, эмоциональное со-
стояние и социальную адаптацию. Хроническое воспале-
ние и прогрессирующее разрушение структур среднего 
уха формируют для пациента пациента комплекс физи-
ческих и психоэмоциональных ограничений. Снижение 
слуха в детском возрасте особенно значимо, поскольку 
негативно влияет на формирование речи, обучение и со-
циальную адаптацию. У детей и подростков госпитализа-
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ция и оперативное лечение нередко становятся источни-
ком выраженной психоэмоциональной нагрузки: разлука 
с родителями, незнакомая обстановка, инвазивные мани-
пуляции и собственно операция воспринимаются ими тя-
желее, чем взрослыми [1–3].

Хирургическое вмешательство и послеоперационный 
период способны заметно изменить привычный образ жиз-
ни ребенка, влияя на настроение, сон, аппетит, посещение 
школы или детского сада, успеваемость и общение со свер-
стниками [1–3]. Дополнительные ограничения накладыва-
ют необходимость избегать попадания воды и физических 
воздействий в зоне оперированного уха, а также времен-
ное снижение слуха, обусловленное тампонадой слухового 
прохода, асептической повязкой и нередко частичным или 
полным удалением цепи слуховых косточек. Все это дела-
ет оценку качества жизни закономерным и важным компо-
нентом послеоперационного наблюдения [4].

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Исследование носило проспективный сравнительный не-
рандомизированный характер. Включены пациенты в воз-
расте от 3 до 17 лет, госпитализированных в ФНКЦ детей 
и подростков ФМБА России для проведения санирующе-
го вмешательства на среднем ухе, при условии подтверж-
денного предоперационными исследованиями диагноза 
холестеатомы среднего уха, наличия информированного 
согласия пациента или его законного представителя и от-
сутствия противопоказаний. Дети и подростки с заболе-
ваниями когнитивной сферы, а также заболеваниями, со-
провождающимися хронической болью и потребностью 
в постоянном приеме анальгетиков, не были включены в 
исследование.

В зависимости от вида вмешательства и  доступа к ба-
рабанной полости пациенты распределены на две группы. 
Первую группу составили дети, прооперированные изо-
лированным трансканальным эндоскопическим досту-
пом, вторую – оперированные с использованием микро-
скопической оптики и ретроаурикулярного доступа.

Важно отметить, что у пациентов первой группы бор 
не использовался ни на одном из этапов вмешательства.
В эндоскопическую группу включено 23 (51%) ребенка 
с холестеатомой, ограниченной барабанной полостью; 
Всем пациентам этой группы выполняли забор козелко-
вого трансплантата с последующим ушиванием кожного 
разреза реабсорбируемым шовным материалом.

Вторую (микроскопическую) группу составили 22 
(49%)  ребенка. Доступ к барабанной полости выполнял-
ся ретроаурикулярно, с использованием бора. В после-
операционном периоде пациентам обеих групп выпол-
няли тампонаду слухового прохода оперированного уха 
гемостатическим материалом сроком на 20 дней; детям 
второй группы, кроме того, ежедневно меняли давящую 
асептическую повязку на протяжении всего периода го-
спитализации (5,2 ± 1,3 койко-дня). 

Оценка качества жизни проводилась  с помощью 
международного валидизированного опросника PedsQL 

4.0, впервые предложенного J. W. Varni и соавт. в 1987 г.
и адаптированного на русский язык с учетом языковых
и культурных особенностей в 2009 г. [5].

Опросник объединяет четыре модуля: физическое 
функционирование (двигательная активность, ходьба, 
бег, выраженность болевого синдрома), эмоциональное 
функционирование (качество сна, тревожность, настрое-
ние, чувство страха и грусти), социальное функциониро-
вание (трудности в общении со сверстниками) и ролевое 
функционирование (адаптация в детском коллективе –
школе или саду, частота пропусков по болезни и из-за ви-
зитов к врачу).

Ответы регистрировали по 5-балльной шкале Ли-
керта – от 0 («никогда») до 4 («почти всегда»), отражаю-
щей частоту трудностей за последний месяц. При про-
пуске более половины пунктов шкалы итоговый балл по 
ней не рассчитывали. Полученные данные пересчитыва-
ли в 100-балльную шкалу, где более высокое значение со-
ответствует лучшему качеству жизни, а 100 баллов рас-
ценивают как полностью удовлетворительное качество 
жизни. Опрашивали как самих пациентов, так и их закон-
ных представителей; опрос проводили через 1 месяц по-
сле операции, во время планового контрольного осмотра. 

РЕЗУЛЬТАТЫ 
В исследование включено 45 детей в возрасте от 3 до 17 лет
с хроническим гнойным средним отитом с холестеатомой 
(23 – эндоскопический трансканальный доступ, 22 – ми-
кроскопический заушный). Через 1 месяц после санирую-
щей операции показатели физического функционирова-
ния сохранялись на высоком уровне во всех возрастных 
группах, однако имели тенденцию к снижению у детей 
пред- и подросткового возраста. Эмоциональное функ-
ционирование ухудшалось пропорционально возрасту,
с наилучшими результатами в группе 5–7 лет. У пациентов, 
оперированных эндоскопически, отмечены более высокие 
показатели по всем модулям, наиболее выраженные в от-
ношении эмоционального и социального функционирова-
ния; у детей младшей возрастной группы различия между 
доступами были наименее заметны.

Результаты опросника PedsQL выражаются по 100-бал-
льной шкале, где более высокий результат соответствует 
лучшему качеству жизни, а 100 баллов расцениваются как 
полностью удовлетворительное качество жизни.

При эндоскопическом трансканальном доступе показа-
тели физического, эмоционального, социального и ролево-
го функционирования составили: в возрастной группе 3–
4 лет – 100; 81,2; 98,5 и 97,6 балла соответственно; в груп-
пе 5–7 лет – 90,2; 96,4; 90,3 и 94,2 балла; в группе 8–12 лет – 
89,3; 94,2; 89,6 и 80,3 балла; в группе 13–16 лет – 80,4; 78,2; 
85,0 и 83,0 балла.

При микроскопическом заушном доступе соответству-
ющие значения оказались несколько ниже: в возрастной 
группе 3–4 лет – 98,2; 80,0; 98,3 и 96,0 балла; в группе 5–7 лет –
89,0; 90,5; 90,0 и 91,7 балла; в группе 8–12 лет – 85,2; 87,2; 85,4 
и 80,2 балла; в группе 13–16 лет – 78,0; 72,0; 85,0 и 80,0 балла.
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Сопоставление двух доступов показывает, что преиму-
щество эндоскопической техники по физическому функ-
ционированию составляло от 1,2 до 4,1 балла, нарастая к 
среднему школьному возрасту (8–12 лет – 89,3 против 85,2 
балла, разница 4,1). Наиболее выраженным преимущество 
эндоскопии было по эмоциональному функционирова-
нию: в группе 8–12 лет – 94,2 против 87,2 балла (разница 
7,0), в группе 13–16 лет – 78,2 против 72,0 балла (разница 
6,2), в группе 5–7 лет – 96,4 против 90,5 балла (разница 5,9). 
По социальному функционированию различия были ми-
нимальны в младших группах (0,2–0,3 балла) и достигали 
4,2 балла в группе 8–12 лет (89,6 против 85,4), а в подрост-
ковой группе значения совпадали (по 85,0 балла). По роле-
вому функционированию преимущество эндоскопии со-
ставляло от 0,1 до 3,0 балла.

Эти данные согласуются с имеющимися данными ис-
следований: при сопоставимой эффективности удаления 
холестеатомы малоинвазивный эндоскопический доступ 
создает менее выраженную нагрузку на психоэмоциональ-
ную сферу ребенка. Особенно заметно преимущество в 
школьном и подростковом возрасте, когда внешний вид 
(отсутствие заушного рубца) и социальная активность 
приобретают повышенную значимость.

ОБСУЖДЕНИЕ
Накопленные литературные данные свидетельствуют о 
ряде преимуществ эндоскопического трансканального 
доступа перед традиционным микроскопическим под-
ходом. Систематические обзоры и метаанализы демон-
стрируют, что частота возникновения рецидивов и ре-
зидуальной холестеатомы при эндоскопической технике 
сопоставима или ниже, что связывают с особенностями 
визуализации среднего уха. Так, в метаанализе Li и со-
авт. (2021), объединившем 13 исследований, риск реци-
дива при эндоскопическом доступе оказался значительно
ниже (относительный риск около 0,51), а резидуальная 
холестеатома встречалась реже (относительный риск око-
ло 0,68) [6]. Систематический обзор Nair и соавт. (2022) 
подтвердил более низкую частоту рецидивов при изоли-
рованно эндоскопическом подходе [7].

Публикации о качестве жизни при сравнении двух под-
ходов немногочисленны. В проспективном исследовании 
с использованием опросника Zurich Chronic Middle Ear 
Inventory (ZCMEI-21) у 188 пациентов (28 – эндоскопиче-
ский, 160 – микроскопический доступ) через год после опе-
рации отмечено сопоставимое улучшение качества жизни в 
обеих группах, при этом в эндоскопической группе холесте-
атома была меньшего размера, слух – лучше, а частота реци-
дивов – ниже (3,6 % против 19,4 %) [8]. Таким образом, оба 
доступа в отдаленном периоде обеспечивают улучшение ка-
чества жизни, тогда как ключевые различия проявляются в 
раннем послеоперационном периоде и в характеристиках 
самого вмешательства.

Отдельную группу составляют сравнительные ис-
следования, непосредственно оценивавшие боль и каче-
ство жизни после двух доступов. R. Salzman и соавт. при 

оценке по визуально-аналоговой шкале отметили мень-
шую интенсивность послеоперационной боли и мень-
шую потребность в анальгетиках после изолированного 
эндоскопического доступа по сравнению с заушным ми-
кроскопическим [9]. S. Kakehata и соавт. установили, что вы-
раженность боли в большей степени определяется наличи-
ем заушного разреза, чем объемом удаления костной ткани
[10]. В то же время A. H. A. Baazil и соавт., применив у 
взрослых пациентов краткий опросник боли (Brief Pain 
Inventory), не выявили значимых различий между досту-
пами [11], что подчеркивает зависимость результатов от 
исследуемой популяции и инструмента оценки. Эти на-
блюдения согласуются с данными оценки боли и качества 
жизни у детей, полученными в собственном исследова-
нии с применением опросника PedsQL.

Исследования, посвященные изолированным эндо-
скопическим вмешательствам, относят к преимуществам 
малоинвазивного подхода сокращение сроков госпитали-
зации, более быстрое восстановление и ранний возврат 
к повседневной активности [12, 13]. Отсутствие заушно-
го разреза, необходимости бритья волос и наложения да-
вящей повязки на сосцевидную область дополнительно 
улучшает косметический результат – фактор, особенно 
значимый для детей, подростков и их родителей.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Эндоскопический трансканальный доступ к удалению 
холестеатомы среднего уха при сопоставимых функцио-
нальных результатах и более низкой частоте рецидивов 
ассоциирован с меньшей травматичностью, отсутствием 
заушного рубца и более быстрым восстановлением. У де-
тей и подростков это выражается в более благоприятных 
показателях качества жизни, прежде всего эмоциональ-
ного и социального функционирования. Выбор эндоско-
пического подхода в тех случаях, когда это технически 
осуществимо, способен снизить негативное воздействие 
вмешательства на физическое и психоэмоциональное со-
стояние ребенка. Учитывая ограниченное число работ по 
качеству жизни в детской отохирургии и небольшие раз-
меры доступных выборок, целесообразно продолжить 
исследования с крупными когортами пациентов, с приме-
нением валидизированных опросников, детализирован-
ных параметров оценки и длительного катамнеза. 

Конфликт интересов: отсутствует 
Источники финансирования: отсутствуют

Литература
1. Ben-Ari A., Benarroch F., Sela Y., Margalit D. Risk factors for the devel-

opment of medical stress syndrome following surgical intervention //
Journal of Pediatric Surgery. 2020. Vol. 55, No. 9. P. 1685–1690.

2. Mekonnen Z.A., Melesse D.Y., Kassahun H.G., et al. Prevalence and 
contributing factors associated with postoperative pain in pediat-
ric patients: a cross-sectional follow-up study // Perioperative Care 
and Operating Room Management. 2021. Vol. 23. P. 100158. DOI: 
10.1016/j.pcorm.2021.100158.



ОТОРИНОЛАРИНГОЛОГИЯ

№ 2 • 2026

35

3. Rabbitts J.A., Zhou C., Groenewald C.B., et al. Trajectories of postsur-
gical pain in children: risk factors and impact of late pain recovery on 
long-term health outcomes aft er major surgery // Pain. 2015. Vol. 156, 
No. 11. P. 2383–2389.

4. Choi S.Y., Cho Y.S., Lee N.J. Factors associated with quality of life aft er 
ear surgery in patients with chronic otitis media // JAMA Otolaryn-
gology–Head & Neck Surgery. 2012. Vol. 138, No. 9. P. 840–845.

5. Денисова Р.В., Алексеева Е.И., Альбицкий В.Ю., и др. Надеж-
ность, валидность и чувствительность русских версий опро-
сников PedsQL Generic Core Scale и PedsQL Rheumatology 
Module // Вопросы современной педиатрии. 2009. Т. 8, № 1.
С. 30–40.

6. Li B., Zhou L., Wang M., et al. Endoscopic versus microscopic sur-
gery for treatment of middle ear cholesteatoma: a systematic review 
and meta-analysis // European Archives of Oto-Rhino-Laryngolo-
gy. 2021. Vol. 278, No. 10. P. 3691–3700. DOI: 10.1007/s00405-021-
06722-4.

7. Nair S., et al. Outcomes of endoscopic ear surgery for cholesteatoma: 
a systematic review // Otology & Neurotology. 2022. Vol. 43, No. 1.
P. e1–e11. DOI: 10.1097/MAO.0000000000003400.

8. Health-related quality of life in patients aft er endoscopic or microscop-
ic cholesteatoma surgery (ZCMEI-21) // European Archives of Oto-
Rhino-Laryngology. 2024. (в печати / указать DOI при наличии).

9. Salzman R., et al. Postoperative pain and analgesic use aft er endo-
scopic versus microscopic otologic surgery (visual analogue scale 
assessment) // Otology & Neurotology. 2023. Vol. 44, No. 4. P. e234–
e240. DOI: 10.1097/MAO.0000000000003879.

10. Kakehata S., et al. Comparison of postoperative pain in transcanal en-
doscopic versus microscopic ear surgery // Th e Laryngoscope. 2018. 
Vol. 128, No. 11. P. 2615–2620. DOI: 10.1002/lary.27288.

11. Baazil A.H.A., et al. Postoperative pain aft er endoscopic, endaural 
and retroauricular ear surgery assessed by the Brief Pain Inventory //
European Archives of Oto-Rhino-Laryngology. 2022. Vol. 279, No. 12.
P. 5675–5682. DOI: 10.1007/s00405-022-07433-0.

12. Tarabichi M. Endoscopic management of acquired cholesteatoma // 
American Journal of Otology. 1997. Vol. 18, No. 5. P. 544–549.

13. Marchioni D., Alicandri-Ciufelli M., Molteni G., et al. Endoscopic ap-
proach to the middle ear: anatomy and surgical technique // Otology 
& Neurotology. 2010. Vol. 31, No. 4. P. 610–616. DOI: 10.1097/MAO
.0b013e3181db7225.

УВАЖАЕМЫЕ КОЛЛЕГИ!

ВСЕ СТАТЬИ, ОПУБЛИКОВАННЫЕ В ЖУРНАЛЕ,
ТАКЖЕ ДОСТУПНЫ НА САЙТЕ О ЛЕКАРСТВАХ MEDI.RU

ПРЕДЛАГАЕМ БЕСПЛАТНО ПОДПИСАТЬСЯ

НА ЭЛЕКТРОННУЮ ВЕРСИЮ ЖУРНАЛА «ПРАКТИКА ПЕДИАТРА»
С ПОМОЩЬЮ QR-КОДА (НИЖЕ)

ИЛИ НА САЙТЕ  HTTPS://PEDIATRICIAN-PRACTICE.RU

ИЛИ НА САЙТЕ MEDI.RU В РАЗДЕЛЕ HTTPS://MEDI.RU/PP

УВАЖАЕМЫЕ КОЛЛЕГИ!УВАЖАЕМЫЕ КОЛЛЕГИ!

ВСЕ СТАТЬИ, ОПУБЛИКОВАННЫЕ В ЖУРНАЛЕ,ВСЕ СТАТЬИ, ОПУБЛИКОВАННЫЕ В ЖУРНАЛЕ,
ТАКЖЕ ДОСТУПНЫ НА САЙТЕ О ЛЕКАРСТВАХ ТАКЖЕ ДОСТУПНЫ НА САЙТЕ О ЛЕКАРСТВАХ MEDI.RUMEDI.RU

ПРЕДЛАГАЕМ БЕСПЛАТНО ПОДПИСАТЬСЯПРЕДЛАГАЕМ БЕСПЛАТНО ПОДПИСАТЬСЯ

НА ЭЛЕКТРОННУЮ ВЕРСИЮ ЖУРНАЛА «ПРАКТИКА ПЕДИАТРА»НА ЭЛЕКТРОННУЮ ВЕРСИЮ ЖУРНАЛА «ПРАКТИКА ПЕДИАТРА»
С ПОМОЩЬЮ QR-КОДА (НИЖЕ)С ПОМОЩЬЮ QR-КОДА (НИЖЕ)

ИЛИ НА САЙТЕ ИЛИ НА САЙТЕ  HTTPS: HTTPS:////PEDIATRICIAN-PRACTICE.RUPEDIATRICIAN-PRACTICE.RU

ИЛИ НА САЙТЕ MEDI.RU В РАЗДЕЛЕ ИЛИ НА САЙТЕ MEDI.RU В РАЗДЕЛЕ HTTPS:HTTPS:////MEDI.RUMEDI.RU/PPPP



ДЕРМАТОЛОГИЯ И СОСУДИСТЫЕ АНОМАЛИИ

№ 2 • 2026

36

Д.А. Сафин1, канд. мед. наук, И.Н. Нурмеев2, д-р мед. наук, профессор

ШКАЛА «ГЕМАНГИОМА АЛЕРТ» КАК ИНСТРУМЕНТ 
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Резюме. На приеме перед докторами первичного звена стоят вопросы определения показаний для лечения младенческой геманги-
омы (МГ), выбора лекарственного препарата и схемы лечения. Для решения части этих вопросов были разработаны шкалы, которые 
имеют ряд недостатков – громоздкость, необходимость подсчета баллов, а также длительность интерпретации полученных результа-
тов. Цель работы – разработать универсальную шкалу для выявления врачами первичного звена пациентов с МГ, нуждающихся в кон-
сультации специалиста по лечению сосудистых аномалий. Проведен ROC-анализ сравнения специфичности и чувствительности шкалы 
«Гемангиома алерт» и шкалы IHReS. В случайном порядке ретроспективно оценены катамнестические данные результатов обращений 
115 пациентов с МГ в двух клиниках Москвы и Казани в период 01.01.2023 – 31.08.2025. Оценивались положительные и отрицательные 
сигналы шкалы и исход наблюдения (системная терапия или местное лечение, наблюдение). Установлено, что чувствительность (True 
Positive rate) выше в шкале «Гемангиома алерт», без статистически значимого отличия (p = 0,35). Специфичность (True Negative rate) шка-
лы «Гемангиома алерт» достоверно выше (p = 0,010). Ложно положительные сигналы (False Positive rate) и ложно негативные сигналы 
(False Negative rate) выше в шкале IHReS (p < 0,001 и p = 0,070 соответственно).

Summary. At the reception, primary care doctors face the issues of determining the indications for the treatment of infantile hemangioma (IH), 
the choice of a drug and a treatment regimen. To solve part of these issues, scales have been developed, which have a number of disadvantages –
cumbersome, the need to count points, as well as the duration of interpretation of the results obtained. The purpose of the work is to develop 
a universal scale for identifying by primary care doctors of patients with IH who need a consultation of a specialist in the treatment of vascular 
abnormalities. ROC analysis was performed to compare the specificity and sensitivity of the «Hemangioma Alert» scale and the IHReS scale. Ran-
domly, the follow-up data of 115 patients with hemangiomas in two clinics in Moscow and Kazan were retrospectively evaluated between January 
1, 2023, and August 31, 2025. The positive and negative signals of the scale and the outcome of the follow-up (systemic therapy or local treatment, 
or observation) were assessed. It was found that sensitivity (True Positive rate) is higher in the «Hemangioma Alert» scale, without a statistically 
significant difference (p = 0,35). Specificity (True Negative rate) of the «Hemangioma Alert» scale is significantly higher (p = 0,010). False positive 
signals (False Positive rate) and false negative signals (False Negative rate) are higher in the IHReS scale (p < 0,001 and p = 0,070, respectively).

Для цитирования: Сафин Д.А., Нурмеев И.Н. Шкала «Гемангиома алерт» как инструмент скринингового анализа необходимости системной 
терапии младенческой гемангиомы бета-блокатором: сравнительный анализ // Практика педиатра. 2026. № 2. С. 36–40.
For citation: Safin D.A., Nurmeev I.N. The «Hemangioma Alert» scale as a screening analysis tool for the need for systemic beta-blocker therapy of infant 
hemangioma: a comparative analysis // Pediatrician's Practice. 2026;(2): 36–40. (In Russ.)

ОБОСНОВАНИЕ
Младенческая гемангиома (МГ) является самой часто 
встречаемой доброкачественной сосудистой опухолью 
детского возраста, которая появляется на коже ребен-
ка в первые дни и недели жизни, встречается примерно
у 3–10% новорожденных детей [1]. МГ может распола-
гаться не только на любом участке кожного покрова, но 
также может поражать печень, слюнные железы, гортань 
[2]. Описаны редкие случаи, когда гемангиома прорастает 
во внутренние органы, например нейроаксиальная мла-
денческая гемангиома, для которой характерно пораже-
ние головного мозга [3]. Для МГ типична последователь-
ная смена определенных периодов, которые характерны 
только для нее, – это период роста (выделяют период бы-
строго роста до 3–4 месяцев и медленного роста до 6 ме-
сяцев), период стабилизации роста, который длится при-

мерно до 9–12 месяцев и период инволюции (обратной 
резорбции опухоли) завершающийся в различные сроки 
до 10 лет жизни ребенка [4].

В настоящее время нет единого понимания причин по-
явления МГ. Выдвигаются различные гипотезы, которые 
пытаются описать этиологию возникновения этой опу-
холи. Среди современных теорий можно выделить сле-
дующие триггеры: гипоксия, генетические мутации, ми-
грации клеток плаценты и другие [5]. Чаще всего МГ 
появляется у недоношенных и у детей, имеющих низкий 
вес при рождении, отмечено, что гемангиома встречается 
в 3–4 раза чаще у девочек, чем у мальчиков [6].

Несмотря на доброкачественность этого образования, 
МГ часто сопровождается серьезными осложнениями, 
такими как изъязвление (встречается в 10–25% случаев, 
достигая 50% при расположении в области промежно-
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сти и 30% при локализации в области губ) [1], кровотече-
ние (5,6% наблюдений) [7], остаточные элементы на коже 
(анетодермия, телеангиоэктазии, пигментация, рубцы). 
При расположении в области гортани в 1,5% наблюдений 
отмечается нарушение дыхания, что может потребовать 
экстренной трахеотомии [7].

В большинстве случаев для диагностики младенческих 
гемангиом достаточно проведение клинического осмотра 
со сбором анамнеза и ультразвукового исследования, на 
котором оцениваются размеры и кровоток в образовании 
[8]. В редких случаях, например при наличии ассоцииро-
ванного синдрома, показано выполнение компьютерной 
томографии с внутривенным контрастным усилением 
или магнитно-резонансной томографии [9]. В нетипич-
ных случаях или при подозрении на злокачественную 
опухоль выполняется биопсия с обязательным последу-
ющим иммуногистохимическим исследованием для опре-
деления GLUT-1, который является золотым стандартом 
диагностики МГ и в различной степени встречается во 
всех фазах развития гемангиомы, наиболее активно экс-
прессируется в фазу роста [10]. 

Выделяют следующие виды МГ по глубине залегания 
в коже:
• поверхностные, которые располагаются только в пре-

делах дермы;
• глубокие, расположенные в подкожно-жировой клет-

чатке;
• комбинированные, имеющие черты поверхностных

и глубоких.
По занимаемой площади МГ разделяются на:

• очаговые;
• сегментарные, захватывающие несколько близлежа-

щих анатомических областей (чаще всего эти фор-
мы ассоциированы с синдромами, например PHACE, 
LUMBAR и др.);

• множественные, при наличии 4–5 и более очаговых ге-
мангиом на кожном покрове, среди которых выделя-
ют доброкачественные неонатальный гемангиоматоз 
(без поражения печени) и диффузный гемангиоматоз 
(с наличием очагов МГ в ткани печени).
Первой линией терапии МГ принято считать бета-бло-

каторы, которые в многочисленных исследованиях доказа-
ли свою эффективность и безопасность [11]. Показаниями 
для системной терапии являются комбинированные и глу-
бокие МГ, сегментарные, множественные кожные геманги-
омы и гемангиомы внутренних органов (например, геман-
гиомы в печени) [12]. Для системной терапии используется 
раствор пропранолола для приема внутрь, который назна-
чается в дозировке 2–3 мг/кг/сут 2 или 3 раза в день [13].

Несмотря на безопасность терапии бета-блокатора-
ми, при их приеме могут встречаться побочные эффекты. 
При избыточном и длительном использовании компрес-
сов и примочек может образовываться корочка, которая в 
последующем может трансформироваться в рану [14]. Си-
стемная терапия может сопровождаться развитием бради-
кардии, гипотонии, гипогликемии, ажитацией и наруше-
нием ночного сна, диспептическими расстройствами [15]. 

В клинической практике часто без оснований назнача-
ется системная терапия, например при поверхностных МГ, 
расположенных вне критичных зон, или необоснованный 
отказ от проведения терапии детям старше одного года вслед-
ствие убеждения, что гемангиома сама будет инволюцио-

нировать, – это приводит не только к затягиванию лечения,
но и повышает риск возникновения осложнений. Таким об-
разом, одной из первостепенных и важных задач остается 
проблема своевременной и адекватной терапии МГ. 

Основные вопросы, которые встают перед докторами 
первичного звена, – это определение показаний к местной 
и системной терапии, выбор лекарственного препарата и 
схемы лечения. В настоящее время для одного и того же 
препарата описаны несколько вариантов дозировок и 
кратности применения, что создает трудности для специ-
алиста, не занимающегося лечением этой патологии [16].

Для решения части вопросов были разработаны бал-
льные шкалы для докторов, которые не занимаются тера-
пией МГ. Выделяют следующие шкалы:
• визуально аналоговая шкала (Visual analog scale – VAS) 

(2011 г.), учитывающая изменение размеров, объема, 
толщины МГ [17]. Объективность и, что более важно, 
воспроизводимость и надежность этой шкалы остают-
ся под вопросом;

• Janmohamed в 2011 г. предложил простую балльную си-
стему для оценки пролиферативной активности и ре-
зультатов лечения у пациентов с МГ – Hemangioma 
Activity Score (HAS). HAS оценивает глубокий компонент 
МГ, изменение цвета и размера язвы при наличии [18];

• члены Hemangioma Investigator Group Research Core 
предложили систему для определения тяжести геман-
гиомы – Hemangioma Severity Scale (HSS), а для разви-
тия возможных осложнений дополнительную шкалу – 
Hemangioma Dynamic Complication Scale (HDCS [19];

• в 2015 г. был предложен индекс активности и тяжести 
МГ – Hemangioma Activity and Severity Index (HASI), ко-
торый не включает ультразвуковое исследование [20];

• в 2020 г. предложена оценочная шкала для определения 
показаний к системному медикаментозному лечению 
младенческих гемангиом бета-адреноблокаторами [21];

• Léauté-Labrèze в 2021 г. предложила шкалу Infantile 
Hemangioma Referral Score (IHReS) для определения 
показаний к началу терапии, которая в настоящее вре-
мя широко используется [22].
Основной целью этих шкал было облегчение понима-

ния ситуаций, в каких случаях необходимо назначать си-
стемную терапию бета-блокатором. Однако, несмотря на 
свою простоту, врач первичного звена, не являющийся 
экспертом в области сосудистых аномалий, не всегда на 
приеме обладает достаточным временем для подсчета бал-
лов и в большинстве случаев не может начать системную 
терапию БАБ, в то время как важно определить дальней-
шую маршрутизацию пациента – в каких случаях допусти-
мо наблюдать за ребенком, а в каких нужно направить к 
специалисту, занимающемуся лечением этой патологии.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ
Основной целью нашей работы было разработать универ-
сальную шкалу, которая с одной стороны не занимала бы 
много времени у врачей первичного звена во время при-
ема, но, с другой стороны, была бы достаточно чувстви-
тельной к тому, чтобы облегчить маршрутизацию паци-
ентов с МГ для своевременного начала терапии БАБ.

МЕТОДЫ
Проведен ретроспективный ROC-анализ сравнения спе-
цифичности и чувствительности шкалы IHReS и разра-
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ботанной шкалы «Гемангиома алерт». Для анализа были
в случайном порядке оценены катамнестические данные 
результатов обращений 115 пациентов к авторам-специа-
листам по лечению гемангиом.

Ретроспективно проводился заочный анализ данных 
(амбулаторных медицинских карт) пациентов и определя-
лись показания для направления к специалисту по лече-
нию сосудистых аномалий. Отдельной группы сравнения 
не вводили.

Исследование проведено в Профессиональном меди-
цинском центре (Москва, Россия) и в Казанском государ-
ственном медицинском университете (Казань, Россия). 
Для исследования использовались медицинские амбула-
торные карты пациентов, проходивших лечение и наблю-
дение в указанных клиниках.

Исследование учитывало данные отобранных случай-
ным образом 115 пациентов, которые обратились в клини-
ки, проводившие исследование в период с 1 января 2023 г. 
по 31 августа 2025 г. и на момент написания статьи завер-
шили свое лечение.

Коллективом авторов была разработана шкала «Геман-
гиома алерт», учитывающая основные принципиальные 
критерии, которые могут повлиять на определение такти-
ки лечения МГ.

Критерии, которые учитывает шкала (рис. 1):
• локализация и размер гемангиомы;
• количество элементов;
• наличие осложнений на момент обращения;
• возраст ребенка;
• рост гемангиомы.

В зависимости от риска развития осложнений опреде-
лены три зоны (табл. 1):
• красная – необходимо направить ребенка в краткие 

сроки к эксперту по лечению сосудистых аномалий;
• зеленая – допустимо наблюдать ребенка на участке, без 

привлечения узкого специалиста;
• желтая – требующая активного наблюдения за ребен-

ком или направления к эксперту в условно плановом 
порядке, что связано с риском роста размеров геман-
гиомы или появлением осложнений.
Ретроспективно проводился заочный анализ данных 

пациентов и определялись показания для направления к 
специалисту по лечению сосудистых аномалий: при ана-
лизе в шкале IHReS первым этапом отвечали на шесть 
вопросов, в случае ответа «нет» на каждый вопрос, пе-
реходили ко второму этапу и отвечали на вопросы с опре-
делением количества баллов. Оценку в шкале «Гемангио-
ма алерт» проводили по описанной выше методике. Все 
данные собирались в таблицу и проводился анализ полу-
ченных данных. Отдельной группы сравнения не вводили.

Положительным диагностическим признаком чув-
ствительности теста был принят случай «сигнала» шка-
лы направить пациента к специалисту и как итог назна-
чение системной терапии бета-блокатором (True Positive 
rate). Специфичность оценивали по отсутствию «сигна-
ла» шкалы и отсутствию системной терапии в катамнезе 
(True Negative rate). Также оценивали случаи положитель-
ного «сигнала» шкалы, без проведения системной терапии 
в катамнезе (False Positive rate) и отрицательного «сигнала» 
с последующим проведением терапии (False Negative rate).

Для анализа использовалась программа Excel 
(Microsoft , USA). ROC-анализ проводился в онлайн

генераторе ROC-кривых – ToolsTrial (https://www.toolsrail.
com). Достоверность рассчитывалась в онлайн-кальку-
ляторе достоверности (https://neiros.ru/tools/statistical-
signifi cance), доверительный интервал принимали 95%.

РЕЗУЛЬТАТЫ
Изучены данные случайно выбранных 115 пациентов с МГ 
(девочек 76, мальчиков 39, соотношение 1,9 : 1), в возрасте 
от 1 до 48 месяцев (средний возраст 4,5 месяца), которые за-
вершили лечение и наблюдение у специалиста по сосуди-
стым аномалиям на момент выполнения работы (табл. 2).
В подавляющем большинстве случаев была очаговая еди-
ничная гемангиома (96 пациентов), в 13 случаях было 2 эле-

Таблица 1. Распределение по зонам шкалы 
«Гемангиома алерт», в зависимости от совокупности 
критериев

Зона Критерии Тактика

Красная

• область лица и промежности;
• гемангиома, захватывающая 

несколько близлежащих ана-
томических областей (сегмен-
тарная МГ);

• более 4–5 гемангиом на коже;
• поражение внутренних орга-

нов;
• наличие осложнений на мо-

мент обращения;
• возраст до 4 месяцев;
• быстрый рост гемангиомы 

(быстрее роста ребенка)

Срочное направле-
ние к специалисту, 
занимающемуся 
лечением сосуди-
стых аномалий

Желтая

• возраст от 5 до 18 месяцев;
• рост гемангиомы в динами-

ке (пропорционально росту ре-
бенка)

Активное
наблюдение с пла-
новым посещени-
ем специалиста

Зеленая

• очаговые формы, расположен-
ные вне критических зон;

• отсутствие роста;
• возраст старше 18 месяцев

Активное наблюде-
ние на участке

Рис. 1. Визуальное отображение критериев шкалы

«Гемангиома алерт»

Составлено при помощи программы Bio Render

(https://www.biorender.com)
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мента гемангиомы, в четырех – 3 элемента гемангиомы и
у двух девочек – множественные элементы (более 5). В 56 на-
блюдениях локализация была в области головы и шеи, из ко-
торых волосистая часть головы – 21, область орбиты глаза –
6, щека (без поражения слюнных желез) – 10, губы – 6, лоб –
6, шея – 4, нос – 3. У 38 пациентов отмечалось расположе-
ние МГ в области туловища (передняя поверхность грудной 
клетки – 18 (в четырех случаях расположение в области соска 
у девочки), спина – 15, живот – 5) (рис. 1). На конечностях ге-
мангиома отмечалась у 17 пациентов: подмышечная область –
3, плечо – 3, предплечье – 1, кисть – 1, бедро – 5, голень – 2,
стопа – 2. У двух мальчиков МГ располагались в области 
мошонки. В двух случаях были множественные МГ (муль-
тифокальная форма). В случае с несколькими гемангиома-
ми учитывали локализацию самой большой (по площади
и глубине по отношению к коже), в одном случае отмечалось 
поражение слизистой языка. Синдромальных форм в про-
веденном исследовании не было. Распределение по виду МГ 
было следующим: комбинированная – 54, поверхностная –
56, глубокая – 5. В случае нескольких гемангиом отмечалось 
наличие глубокой с поверхностными и комбинированной 
с поверхностными гемангиомами. Отмечено четыре ослож-
нения, во всех случаях МГ были комбинированными и рас-
полагались в области головы и шеи, среди них изъязвление 
отмечено при локализации в области шеи, кровотечение из 
гемангиомы, расположенной на веке, в одном наблюдении 
язва в области нижней губы привела к кровотечению. Сле-
дует отметить, что кровотечения не носили жизнеугрожаю-
щего характера.

РЕЗУЛЬТАТ
Анализ полученных данных установил, что чувствитель-
ность (True Positive rate) выше в шкале «Гемангиома алерт» 
(54 пациента), чем в IHReS (47 пациентов) (p = 0,35) (табл. 3,
рис. 2). Специфичность (True Negative rate) также выше
в шкале «Гемангиома алерт» – 48 пациентов и 28 паци-
ентов в IHReS (p = 0,01). False Positive rate выше в шкале 
IHReS – 22 пациента и 4 пациента в шкале «Гемангиома 
алерт» p < 0,001. False Negative rate, также выше в IHReS 18 
и 9 пациентов соответственно (p = 0,07).

ОБСУЖДЕНИЕ
В результате проведенного статистического анализа уста-
новлено, что чувствительность и специфичность были 
выше при анализе данных в шкале «Гемангиома алерт», 
что подтверждается данными ROC-анализа (True Positive 
rate и True Negative rate), при этом статистически значи-
мого отличия чувствительности между двумя шкалами не 
получено, в то время как специфичность шкалы «Геман-
гиома алерт» достоверно выше. Таким образом, обе шка-
лы одинаково выявляют пациентов с МГ, которым необ-
ходима системная терапия бета-блокаторами, но в то же 
время шкала «Гемангиома алерт» достоверно точнее вы-
являет пациентов, которые не нуждаются в проведении 
системной терапии.

Задача предложенных шкал – выявить на приеме у не-
профильного специалиста не только пациентов с МГ, ко-
торым показана системная терапия бета-блокатором, но 
также определить дальнейшую маршрутизацию данной 
категории больных; для этого используется анализ раз-
личных параметров (возраст ребенка, локализация МГ
и др.). Мы считаем, что оценка данных и их сопоставле-
ние со шкалой врачами первичного звена не должна за-
нимать много времени – анализ должен быть простым
и понятным, даже если ранее доктор не работал с ней. 
Проведенные исследования показали, что предложенная 
шкала «Гемангиома алерт» не требует подсчета баллов, 
интуитивно понятна и проста в применении, что позво-
ляет рекомендовать ее для широкого применения.

Таблица 2. Характеристика пациентов

Количество
пациентов

Девочки Мальчики Всего

76 (66%) 39 (34%) 115 (100%)

Количество гемангиом
Одна 59 (51,3%) 37 (32,17%) 96 (83,5%)
Две 13 (11,3%) 0 13 (11,3%)
Три 2 (1,75%) 2 (1,75%) 4 (3,5%)
Четыре и более 2 (1,75%) 0 2 (1,75%)

Вид гемангиомы
Комбинированная 40 (34,78%) 14 (12,17%) 54 (46,95%)
Поверхностная 33 (28,69%) 23 (20%) 56 (48,69%)
Глубокая 3 (2,6%) 2 (1,75%) 5 (4,34%)

Осложнения
Язва 2 (1,75%) 0 2 (1,75%)
Кровотечение 1 (0,86%) 0 1 (0,86%)
Язва и кровотечение 0 1 (0,86%) 1 (0,86%)

Рис. 2. ROC-кривая шкал IHReS и «Гемангиома алерт»

Составлена при помощи программы Tools trial

(https://www.toolsrail.com)
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Таблица 3. Распределение пациентов (n = 115)
согласно ROC-анализу

IHReS Гемангиома 
алерт

Достовер-
ность

True Positive rate 47 54 p = 0,35
False Positive rate 22 4 p < 0,001
False Negative rate 18 9 p = 0,07
True Negative rate 28 48 p = 0,01
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В проведенном исследовании проведен анализ ограни-
ченных данных пациентов. 

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
При сравнении двух скрининговых шкал IHReS и «Ге-
мангиома алерт» установлено, что они обладают хоро-
шей чувствительностью, при этом шкала «Гемангиома 
алерт» достоверно лучше исключает пациентов, которые 
не нуждаются в системной терапии бета-блокатором. Од-
ним из преимуществ разработанной шкалы можно счи-
тать простоту анализа клинических данных, что позволя-
ет сокращать время при интерпретации результатов для 
принятия решения по направлению к специалисту, зани-
мающемуся лечением сосудистых аномалий, что особенно 
важно для врачей первичного звена. В заключение следу-
ет подчеркнуть, что все скрининговые шкалы носят ори-
ентировочный характер и окончательное решение зависит 
от специалиста по лечению сосудистых аномалий. 
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Резюме. Цель исследования – оценить госпитальную частоту отдельных редких заболеваний легких у детей в условиях крупного многопрофиль-
ного стационара. Материалы и методы. Проведен описательный ретроспективный анализ госпитализаций в Морозовскую детскую городскую 
клиническую больницу (МДГКБ) Департамента здравоохранения Москвы за 2014–2025 гг.; отдельно проанализированы госпитализации в пуль-
монологическое отделение (ПО). В анализ были включены гиперсенситивный пневмонит, облитерирующий бронхиолит (ОБ), тромбоэмболия 
легочной артерии (ТЭЛА), идиопатический гемосидероз легких, нейроэндокринная клеточная гиперплазия младенцев (НЭКГМ), организующаяся 
пневмония, первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) и синдром «мозг – легкие – щитовидная железа». Показатели рассчитаны как доля первич-
ных пациентов от госпитализаций; для МДГКБ дополнительно использована частота на 100 000 госпитализаций, для ПО – на 1000 госпитализаций. 
Результаты. За 2014–2025 гг. при общем числе госпитализаций в МДГКБ 1 158 761 выявлен 101 пациент с анализируемыми редкими нозологиями: 
0,0087%, или 8,72 случая на 100 000 госпитализаций. Наибольшую долю составили НЭКГМ и ОБ – по 23 случая; далее следовали ПЦД и ТЭЛА – по 16 
случаев. В ПО зарегистрировано 59 пациентов на 20 738 госпитализаций: 0,2845%, или 2,85 случая на 1000 госпитализаций. Заключение. Представ-
ленные данные характеризуют не истинную популяционную распространенность, а госпитальную встречаемость редких заболеваний легких. Их 
практическое значение состоит в оценке диагностической видимости редких нозологий и маршрутизации детей в крупном стационаре.

Summary. Objective. To assess the hospital-based frequency of selected rare lung diseases in children in a large multidisciplinary hospital. Ma-
terials and methods. A descriptive retrospective analysis of hospital admissions to Morozov Children’s City Clinical Hospital Moscow of Depart-
ment of Health in 2014–2025 and admissions to the pulmonology department. The analysis included hypersensitivity pneumonitis, bronchiol-
itis obliterans, pulmonary embolism, idiopathic pulmonary hemosiderosis, neuroendocrine cell hyperplasia of infancy, organizing pneumonia, 
primary ciliary dyskinesia and NKX2-1 syndrome. The indicators were calculated as percentage of primary patients of hospital admissions; rates 
per 100,000 admissions were additionally used for the entire hospital and rates per 1000 admissions for the pulmonology department. Results. 
Among 1,158,761 hospital admissions, 101 patients with analyzed rare nosologies were identified: 0,0087%, or 8,72 cases per 100,000 admissions. 
The largest groups were neuroendocrine cell hyperplasia of infancy and bronchiolitis obliterans (23 cases each), followed by primary ciliary dyski-
nesia and pulmonary embolism (16 cases each). In the pulmonology department, 59 patients were registered among 20,738 admissions: 0,2845%, 
or 2,85 cases per 1000 admissions. Conclusion. These data describe hospital-based detectability rather than true population prevalence. They are 
useful for assessing diagnostic visibility, patient routing and the role of a specialized pediatric pulmonology unit.

Для цитирования: Госпитальная частота редких заболеваний легких у детей, по данным Морозовской детской городской клинической 
больницы г. Москвы / О.Г. Малышев, Д.Ю. Овсянников, Ш.А. Гитинов [и др.] // Практика педиатра. 2026. № 2. С. 41–44.
For citation: Hospital incidence of rare lung diseases in children, according to the Morozovskaya Children's City Clinical Hospital of Moscow /
O.G. Malyshev, D.Yu. Ovsyannikov, Sh.A. Gitinov [et al.] // Pediatrician's Practice. 2026;(2): 41–44. (In Russ.)

ВВЕДЕНИЕ
В настоящее время в мире известно порядка 8000 редких 
(орфанных) заболеваний, причем общее количество паци-
ентов с редкими заболеваниями составляет 6–8% от все-
го населения [1]. Этиология более 80% редких болезней 

связана с генетическими факторами. Как правило, дан-
ные заболевания манифестируют в грудном и раннем воз-
расте. На сайте Европейского респираторного общества 
(europeanlung.org/en/information-hub/lung-conditions/rare-
and-orphan-lung-disease) приводится принятый в Европей-
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ском союзе критерий отнесения заболевания к редкому (ор-
фанному): оно должно встречаться в популяции с частотой 
<1 человека на каждые 2000 жителей. В большинстве стран 
распространенность орфанных заболеваний оценивается 
в пределах от 1 до 1,3 на 2000 человек [2]. В России поня-
тие орфанных заболеваний было введено в Федеральном 
законе № 323-ФЗ «Об основах охраны здоровья граждан 
в Российской Федерации» в 2011 г., к ним отнесены забо-
левания, которые имеют распространенность не более 
10 случаев на 100 тыс. [3]. Редкие заболевания легких у детей 
редки и в общей структуре госпитализаций, однако имен-
но с ними связана основная сложность диагностического 
поиска, длительность маршрута пациента и потребность
в междисциплинарном подходе. Целью исследования явил-
ся внутрибольничный анализ частоты редких заболева-
ний легких, по данным Морозовской детской городской 
клинической больницы (МДГКБ) Департамента здравоох-
ранения Москвы (ДЗМ) за 12-летний период (2014–2025). 

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
Исследование выполнено в формате ретроспективного 
описательного анализа. Источником данных служили све-
дения о количестве госпитализаций МДГКБ ДЗМ за 2014–
2025 гг. и в пульмонологическое отделение (ПО). Для всего 
стационара общее количество госпитализаций за данный 
период составило 1 158 761; для ПО – 20 738 госпитали-
заций. В анализ были включены восемь заболеваний: ги-
персенситивный пневмонит (ГП), облитерирующий брон-
хиолит (ОБ), тромбоэмболия легочной артерии (ТЭЛА), 
идиопатический гемосидероз легких (ИГЛ), нейроэндо-
кринная клеточная гиперплазия младенцев (НЭКГМ), ор-
ганизующаяся пневмония (ОП), первичная цилиарная ди-
скинезия (ПЦД) и синдром «мозг – легкие – щитовидная 
железа» (СМЛЩЖ). Показатели представлены как госпи-
тальная частота: доля первичных больных от всех госпита-
лизаций, число первичных случаев на 100 000 госпитализа-
ций МДГКБ и число случаев на 1000 госпитализаций в ПО. 

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ
За анализируемый период в МДГКБ ДЗМ зарегистрирован 
101 пациент с выбранными редкими заболеваниями лег-

ких, что соответствует 0,0087% от всех госпитализаций, или 
8,72 случая на 100 000 госпитализаций. Наибольшую го-
спитальную частоту имели НЭКГМ и ОБ: по 23 случая, или 
по 1,99 случая на 100 000 госпитализаций. Вторую позицию 
разделили ПЦД и ТЭЛА – по 16 случаев, или по 1,38 слу-
чая на 100 000 госпитализаций. ОП была диагностирована 
у 10 пациентов, ИГЛ – у 5, ГП и СМЛЩЖ – по 4 случая. 
В ПО концентрация пациентов была ожидаемо выше:
59 на 20 738 госпитализаций, что соответствует 0,2845%, 
или 2,85 случая на 1000 госпитализаций. Однако распре-
деление внутри ПО оказалось не простым уменьшенным 
отражением всей МДГКБ. В ПО госпитализировались все 
пациенты с НЭКГМ (n = 23), ПЦД (n = 16), ИГЛ (n = 5),
14 пациентов с ОБ, 1 пациент с ТЭЛА. Пациенты с ГП, ОП 
и СМЛЩЖ проходили по более сложному мультидиспли-
нарному маршруту, госпитализируясь в другие отделения. 
Госпитальная частота анализируемых редких заболеваний 
легких представлена в таблице.

При анализе распределения госпитализаций пациентов 
с различными заболеваниями в течение лет наблюдений об-
ращала на себя внимание выраженная неравномерность. 
Так, НЭКГМ, ПЦД, ОБ, ОП и ТЭЛА формируют ядро ча-
стых заболеваний среди редких нозологий. Особого внима-
ния заслуживает НЭКГМ. В течение 2014–2020 гг. заболева-
ние фактически не регистрировалось. С 2021 г. начинается 
последовательный рост числа первичных госпитализаций: 
2021 г. – 1 пациент, 2022 г. – 2, 2023 г. – 4, 2024 г. – 8, 2025 г. – 8, 
что составило всего 23 первичных пациента. Такой профиль 
вряд ли следует трактовать как истинный эпидемиологиче-
ский всплеск. Гораздо вероятнее, что он отражает накопле-
ние знаний и повышение осведомленности среди врачей
о НЭКГМ: использование шкалы клинической диагностики, 
накопление данных о КТ-семиотике заболевания и, хочется 
надеяться, начало формирования клинической насторожен-
ности в отношении таких пациентов [4, 5].

ПЦД демонстрирует иной паттерн распределения. Все 
16 наблюдений прошли через ПО, однако годовая динами-
ка оставалась неоднородной: 2014–2018 гг. – 0 пациентов,
2019 г. – 2, 2020 г. – 1, 2021 г. – 1, 2022 г. – 5, 2023 г. – 1, 2024 г. – 4, 
2025 г. – 2. Отсутствие зарегистрированных случаев в отдель-
ные годы не следует отождествлять с отсутствием заболева-

Госпитальная частота анализируемых редких заболеваний легких

Нозология МДГКБ,
n (%)

На 100 000
госпитализаций

МДГКБ

ПО,
n (%)

На 1000
госпитализаций ПО

НЭКГМ 23 (0,0020) 1,99 23 (0,1109) 1,11
ОБ 23 (0,0020) 1,99 14 (0,0675) 0,68

ПЦД 16 (0,0014) 1,38 16 (0,0772) 0,77
ТЭЛА 16 (0,0014) 1,38 1 (0,0048) 0,05

ОП 10 (0,0009) 0,86 0 (0,0000) 0,00
ИГЛ 5 (0,0004) 0,43 5 (0,0241) 0,24
ГП 4 (0,0003) 0,35 0 (0,0000) 0,00

СМЛЩЖ 4 (0,0003) 0,35 0 (0,0000) 0,00
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ния в популяции: для ПЦД характерно отсроченное установ-
ление диагноза. К сожалению, единого «золотого» стандарта 
диагностики ПЦД не существует, поэтому требуется не один 
«решающий» тест, а целый комплекс клинических, лабора-
торно-инструментальных и генетических данных [6].

ОБ занимает в стационарной структуре такую же абсо-
лютную позицию, как НЭКГМ, но распределение пациен-
тов с ОБ по годам другое. В МДГКБ годовое распределение 
ОБ было следующим: 2014 г. – 2 пациента, 2015 г. – 1, 2016 г. –
0, 2017 г. – 1, 2018 г. – 1, 2019 г. – 2, 2020 г. – 0, 2021 г. – 1, 2022 г. –
3, 2023 г. – 6, 2024 г. – 4, 2025 г. – 2. В ПО за доступный пе-
риод для анализа зарегистрировано 14 пациентов: 2017 г. –
1, 2018 г. – 1, 2019 г. – 2, 2020 г. – 0, 2021 г. – 1, 2022 г. –
3, 2023 г. – 4, 2024 г. – 2, 2025 г. – 0 пациентов. Госпитали-
зация пациентов с ОБ не только в ПО, но и в другие отде-
ления больницы отражает полиэтиологичность заболева-
ния. ОБ может быть не только постинфекционным, но
и развиваться как осложнение аспирации, транспланта-
ции костного мозга (гемопоэтических стволовых клеток), 
токсического эпидермального некролиза (синдрома Сти-
венса – Джонсона) [7, 8]. ОП, диагностированная у 10 де-
тей, также является мультидисциплинарной нозологией: 
она может возникать после инфекций, при ревматологи-
ческих и онкологических заболеваниях, на фоне примене-
ния лекарственных препаратов, после трансплантации [9].

В отличие от взрослых ТЭЛА в педиатрической попу-
ляции, как показывают результаты проведенного иссле-
дования, является редким заболеванием, так же, как и ОБ, 
ОП, выходящим за рамки одной специальности. Она мо-
жет быть связана с катетерами, сепсисом, онкологически-
ми заболеваниями, хирургическими вмешательствами, 
иммобилизацией, тромбофилией, тяжелыми инфекция-
ми. Из 16 наблюдавшихся пациентов с ТЭЛА только один 
был госпитализирован в ПО. Эти данные подтверждают, 
что ТЭЛА у детей – сосудистое осложнение при наличии 
вышеперечисленных факторов риска, которое, несмотря 
на свою редкость, обязательно должно быть включено в 
дифференциально-диагностический ряд при гипоксемии, 
боли в грудной клетке, кровохарканьи и необъяснимой 
дыхательной недостаточности [10, 11].

ИГЛ, несмотря на малое абсолютное число, имеет вы-
сокую клиническую значимость. Все пятеро пациентов с 
данным, остающимся во многом загадочным заболевани-
ем, из которых три ребенка погибли, госпитализировались 
в ПО. У них сочетание анемии, изменений при рентгено-
логических исследованиях, эпизодов кровохарканья либо 
скрытого диффузного альвеолярного кровотечения по-
требовало проведения специализированной диагности-
ки (бронхоскопии с выявлением гемосидерофагов в брон-
хоальвеолярном лаваже), исключения альтернативных в 
том числе ревматологических, гематологических заболева-
ний [12–14]. Представленные в таблице сведения о частоте 
пациентов с ИГЛ и ГП в структуре госпитализированных 
пациентов могут дополнять сведения об эпидемиологии 
данных редких легочных заболеваний. Много лет в публи-
кациях, посвященных ИГЛ, приводится частота о заболе-

ваемости ИГЛ в пределах 0,24–1,23 на 1 млн детей в год, 
полученные в Швеции и Японии еще в 1950–1990-е гг. [15, 
16]. А в отношении ГП имеются данные о заболеваемости 
в Дании 2 человека в год и 4 из 1 000 000 детей [17]. 

По данным клиники пульмонологии Московско-
го НИИ педиатрии и детской хирургии (ныне НИКИ 
им. акад. Ю.Е. Вельтищева), на долю редких заболеваний 
легких приходится до 2–3% от общего числа госпитализи-
рованных больных с хронической бронхолегочной пато-
логией [18]. Наши данные о частоте редких легочных за-
болеваний у госпитализированных детей в ПО городского 
многопрофильного стационара (в целом данные больные 
составили 0,2845%) ниже, что может быть связано с госпи-
тализацией большего числа пациентов, включая больных 
с острыми заболеваниями. Кроме того, в последние годы 
перечень нозологических форм, относящихся к редким 
заболеваниям легких, пополнился такими заболевания-
ми/синдромами, как НЭКГМ, ОП, СМЛЩЖ, описанны-
ми первоначально как единичные клинические наблюде-
ния, а впоследствии и как серии наблюдений [9, 19–22].
Важно отметить, что среди проанализированных ред-
ких заболеваний легких большая часть приходится на ин-
терстициальные (диффузные паренхиматозные) заболе-
вания легких, выявляемость которых в последние годы 
улучшилась, благодаря внедрению этапного алгоритма 
диагностики [23].

Работа имеет ограничения, характерные для любой од-
ноцентровой внутригоспитальной статистической оценки.
Во-первых, оценка произведена по количеству госпитали-
заций пациентов, в том числе из других регионов страны, 
в столичный многопрофильный стационар, а не по числу 
всего детского населения, поэтому полученные значения 
нельзя интерпретировать как популяционную распро-
страненность или заболеваемость, перенося полученные 
данные на население города или страны. Во-вторых, дан-
ные чувствительны к маршрутизации пациентов. В-тре-
тьих, временные тренды отражают не только истинное 
изменение частоты болезней, но и рост доступности КТ 
органов грудной клетки, генетической диагностики, осве-
домленности врачей, описание новых заболеваний и диа-
гностику их первых случаев в нашей стране.

 ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Данное исследование следует рассматривать не как попытку 
вычислить истинную распространенность редких заболе-
ваний среди детей, а как способ оценить «диагностический 
след» заболевания в крупной клинической системе. Такой 
подход показывает не только частоту установления диа-
гноза, но и возможности стационара, его отдельных отделе-
ний в рамках мультидисциплинарного командного подхода 
во взаимодействии с другими учреждениями распознавать 
редкие заболевания легких за пределами узнаваемых, более 
частых заболеваний, таких как пневмония, бронхит, острый 
бронхиолит или бронхиальная астма. За 12 лет наблюдения 
частота пациентов с анализируемыми редкими заболевани-
ями легких составила 0,0087% от всех госпитализирован-
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ных в МДГКБ ДЗМ и 0,2845% от всех госпитализированных 
в ПО данного стационара. В абсолютных числах лидирова-
ли НЭКГМ и ОБ; в ПО наиболее значимыми были НЭКГМ, 
ПЦД, ОБ и ИГЛ. Вывод из этих данных должен быть осто-
рожным: редкие заболевания не становятся частыми,
но становятся лучше распознаваемыми там, где существу-
ет готовность думать за пределами распространенных нозо-
логических форм. Внутрибольничная частота редких пуль-
монологических болезней – это не только статистика, но 
и индикатор зрелости диагностической системы. 
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Резюме. На фоне широкого внедрения высокоразрешающего УЗИ увеличилась частота случайного выявления идиопатической бессимптом-
ной холедохоэктазии (ХЭ) у детей, что требует изучения ее течения и оптимизации тактики ведения. Целью комбинированного (проспек-
тивно-ретроспективного) исследования (2016–2025) было изучение естественного течения изолированной ХЭ и анализ исходов при ее соче-
тании с другой патологией органов брюшной полости. Из 11 725 обследованных детей у 175 (1,5%) диагностирована ХЭ (диаметр ОЖП >95
процентиля). Пациенты разделены на две группы: I – 125 детей с изолированной бессимптомной ХЭ; II – 50 детей с ХЭ на фоне патологии 
ЖКТ и панкреато-билиарной системы (гастрит, дуоденит и др.). В I группе 67 пациентов наблюдались без лечения (медиана 24 мес.): нор-
мализация отмечена у 67,2%, стабилизация – у 31,3%, прогрессирование – у 1,5%. Во II группе на фоне терапии основного заболевания с 
добавлением желчегонного препарата положительный результат достигнут у 80% пациентов, стабилизация – у 20%. Таким образом, изоли-
рованная бессимптомная ХЭ имеет высокую вероятность спонтанного разрешения и не требует активного лечения, тогда как при сочетании 
с патологией ЖКТ и панкреато-билиарной системы целесообразно назначение комплексной терапии, включающей желчегонные средства.

Summary. Amid the widespread adoption of high-resolution ultrasonography (US), the frequency of incidentally detected asymptomatic choled-
ochal ectasia (CE) in children has increased, necessitating studies on its course and optimization of management strategies. The aim of this com-
bined (prospective-retrospective) study (2016–2025) was to investigate the natural course of isolated CE and analyze outcomes when combined 
with other abdominal pathologies. Among 11,725 examined children, CE (common bile duct [CBD] diameter >95th percentile) was diagnosed
in 175 (1,5%). Patients were divided into two groups: Group I – 125 children with isolated asymptomatic CE; Group II – 50 children with CE against 
a background of gastrointestinal (GI) and pancreatobiliary pathology (gastritis, duodenitis, etc.). In Group I, 67 patients were monitored without 
treatment (median 24 months): normalization in 67,2%, stabilization in 31,3%, progression in 1,5%. In Group II, against therapy for the primary 
condition with added choleretic agents, a positive outcome was achieved in 80% of patients, with stabilization in 20%. Thus, isolated asymptom-
atic CE has a high likelihood of spontaneous resolution and does not require active treatment, whereas in combination with GI and pancreatobi-
liary pathology, comprehensive therapy including choleretics is advisable.

Для цитирования: Роль высокоразрешающего ультразвукового исследования в дифференцированной тактике ведения детей с бессимптомной 
холедохоэктазией / А.А. Юсуфов, М.И. Медведева, Н.В. Цветкова [и др.] // Практика педиатра. 2026. № 2. С. 45–50.
For citation: The role of high-resolution ultrasound in the differentiated management of children with asymptomatic choledochoectasia / A.A. Yusufov, 
M.I. Medvedeva, N.V. Tsvetkova [et al.] // Pediatrician's Practice. 2026;(2): 45–50. (In Russ.)

ВВЕДЕНИЕ
Широкое внедрение высокоразрешающего ультразвуково-
го исследования (УЗИ) в рутинную педиатрическую прак-
тику привело к значительному росту частоты случайного 
выявления дилатации внепеченочных желчных протоков у 
детей [1–3]. Как показывают современные данные, в боль-
шинстве случаев (до 73,3%) такая находка не сопровожда-
ется симптомами или явными структурными аномалиями 
и имеет идиопатический характер [2, 3]. Однако согласно 
современным представлениям патологическое расшире-
ние билиарного тракта (холедохоэктазия, ХЭ) может так-
же являться проявлением серьезной патологии: врожден-
ных аномалий (кистозное расширение желчных протоков, 
аномальное панкреатикобилиарное соустье) или вторич-
ной обструкции (холедохолитиаз, компрессия извне опухо-
лью, кистой, хронический панкреатит) [4–12].

Особую диагностическую сложность в педиатриче-
ской практике представляет дифференциация между до-

брокачественной идиопатической ХЭ и врожденной 
веретеновидной кистой холедоха (тип 1F) [6, 7]. Их эхо-
графическая картина может быть идентичной, в то время 
как тактика ведения противоположна: киста требует хи-
рургической коррекции в связи с риском холангита, пан-
креатита и малигнизации [6–9], тогда как идиопатическая 
ХЭ, как демонстрируют последние исследования, часто 
имеет благоприятный исход и высокую (до 71,1%) частоту 
спонтанного разрешения [3]. Ключевой проблемой в изу-
чении естественного течения идиопатической ХЭ являет-
ся отсутствие единого подхода к определению как самой 
дилатации, так и критериев ее разрешения. Несмотря на 
использование в клинической практике возрастных поро-
гов (например, <2 мм у младенцев, <4 мм у детей, <7 мм
у подростков) [2, 3], вопрос о нормальных значениях у де-
тей остается дискутабельным, что связано с нечеткостью 
возрастных критериев, а также влияния различных фак-
торов, таких как предшествующая холецистэктомия, ме-
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дикаментозное лечение, которые могут влиять на резуль-
тат измерения [3, 13, 14]. Универсальный подход, при 
котором разрешение ХЭ определяется как возврат диаме-
тра ОЖП к фиксированным верхним границам нормы, не 
учитывает физиологические возрастные вариации и ин-
дивидуальные антропометрические особенности ребен-
ка [1–3, 14]. Более того, данные последних исследований 
указывают на конкретные точки снижения вероятности 
разрешения (например, при диаметре >3,24 мм в общей 
группе и >2,51 мм у младенцев), что подчеркивает необ-
ходимость уточнения нормативов [3]. В настоящем иссле-
довании для верификации ХЭ и оценки ее динамики мы 
использовали более строгий и физиологически обосно-
ванный критерий – превышение диаметра ОЖП >95-го 
перцентиля для соответствующего возраста согласно де-
тализированным ультразвуковым нормативам, разрабо-
танным для педиатрической популяции [15]. Этот подход 
позволяет более точно идентифицировать истинную па-
тологическую дилатацию, минимизировать влияние ме-
тодологических разночтений и объективнее оценивать 
результаты наблюдения.

В настоящее время отсутствуют единые международ-
ные рекомендации по тактике ведения детей с идиопати-
ческой бессимптомной холедохоэктазией, что приводит 
к значительной вариабельности в клинической практи-
ке [2, 3, 12]. Трудности дифференциальной диагности-
ки с врожденными кистозными мальформациями холе-
доха (в частности, с веретеновидными кистами типа 1F
по Todani) усугубляют эту ситуацию [6, 7, 10]. В результа-
те пациенты могут получать разнонаправленные клини-
ческие решения: от неоправданно активного хирургиче-
ского вмешательства при доброкачественной дилатации 
до опасной отсрочки необходимого оперативного лечения 
при истинных кистозных формах.

Дискуссионным остается вопрос о целесообразности 
и эффективности консервативной терапии, в частности 
применения желчегонных препаратов в различных кли-
нических контекстах выявления ХЭ.

Таким образом, определение естественного течения 
изолированной ХЭ, оценка ее динамики на фоне комор-
бидной патологии ЖКТ и разработка дифференцирован-
ного подхода к ведению на основе данных УЗИ представ-
ляют собой актуальные и практически значимые задачи 
современной педиатрической гастроэнтерологии, гепато-
логии и абдоминальной хирургии.

ЦЕЛЬ ИССЛЕДОВАНИЯ: на основе данных высоко-
разрешающего УЗИ изучить естественное течение изоли-
рованной бессимптомной холедохоэктазии у детей и оце-
нить ее динамику при наличии коморбидной патологии 
желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) и панкреато-били-
арной системы для определения дифференцированной 
тактики ведения.

МАТЕРИАЛЫ И МЕТОДЫ
• Дизайн исследования и популяция
 Проведено комбинированное (проспективно-ретро-

спективное) когортное исследование. В исследование 
были включены данные 11 725 пациентов в возрасте от 
0 до 18 лет, проходивших плановое ультразвуковое ис-
следование (УЗИ) органов брюшной полости в период 
с января 2016 г. по март 2025 г. на базе ГБУЗ «Детская 
областная клиническая больница» и детской клини-
ки «Центр здоровья «Детство» (г. Тверь). Проспектив-
ный компонент исследования заключался в активном 
динамическом наблюдении за пациентами с выявлен-

ной патологией, ретроспективный – в анализе архив-
ных ультразвуковых и клинических данных.

• Критерии включения:
– возраст от 0 до 18 лет;
– случайное выявление расширения общего желч-

ного протока (ОЖП) при УЗИ, определяемое как 
превышение его внутреннего диаметра выше 95-го 
процентиля для соответствующего возраста соглас-
но утвержденным нормативным значениям [15]. 
Данный процентильный подход был выбран для 
минимизации гипердиагностики, связанной с ис-
пользованием фиксированных возрастных порогов 
и более точного отграничения физиологических ва-
риантов от патологии [3].

• Критерии исключения:
– наличие врожденных аномалий развития билиар-

ного тракта (кисты холедоха, панкреатикобилиар-
ные мальформации, атрезии), верифицированных 
по данным УЗИ, МР-холангиопанкреатографии 
(МРХПГ) или интраоперационно;

– расширение внутрипеченочных желчных протоков; 
– состояние после оперативных вмешательств на ор-

ганах гепатопанкреатобилиарной зоны;
– наличие механической обструкции желчных путей 

на момент первичного обследования (конкремен-
ты, гельминты и др.). 

• Формирование групп. Из 11 725 обследованных паци-
ентов расширение внепеченочных желчных протоков 
выявлено у 202 (1,72%). После детальной верификации 
исключены 27 пациентов со структурными или обструк-
тивными причинами дилатации (кисты холедоха – 20, 
синдром сгущения желчи с обструкцией общего желч-
ного протока – 2, обструкция глистной инвазией – 2,
холедохолитиаз – 3). В дальнейший анализ включены 
175 пациентов с необструктивной (идиопатической) 
ХЭ, которые были разделены на две группы на основа-
нии клинико-анамнестических данных (рис. 1).
 Группа I (n = 125): Идиопатическая бессимптомная 

ХЭ. Характеризовалась полным отсутствием абдоминаль-
ных симптомов, связанных с билиарным трактом, и кли-
нически значимой сопутствующей патологии ЖКТ. У всех 
пациентов были нормальные биохимические показате-
ли функции печени и поджелудочной железы (АЛТ, АСТ, 
ГГТП, ЩФ, общий и прямой билирубин, амилаза).

Группа II (n = 50): ХЭ на фоне коморбидной патологии 
органов ЖКТ и панкреато-билиарной системы. Расши-
рение ОЖП выявлено у детей с установленными диагноза-
ми: хронический гастрит/гастродуоденит (n = 35), реактив-
ные изменения поджелудочной железы (n = 22), билиарный 
сладж (n = 7), неспецифическая мезентериальная лимфаде-
нопатия (n = 15). У части пациентов диагнозы сочетались.

Важно отметить, что разделение пациентов на группы 
I и II проводилось не для сравнительного анализа эффек-
тивности различных лечебных подходов, а для изучения 
двух различных клинико-патогенетических сценариев: 
естественного течения изолированной идиопатической 
ХЭ и динамики ХЭ, ассоциированной с коморбидной па-
тологией ЖКТ. Соответственно, тактика ведения в ка-
ждой группе определялась ее клиническим контекстом
и не подлежала прямому сравнению.
• Протоколы наблюдения и лечения
 Группа I (наблюдение): из 125 пациентов родители

58 детей отказались от дальнейшего наблюдения,
67 детей завершили полный протокол проспектив-
ного динамического наблюдения с проведением трех
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и более контрольных УЗИ (медиана наблюдения
24 месяца). Специфическая терапия, направленная 
на коррекцию ХЭ, не назначалась. Контрольные УЗИ 
проводились через 3, 6, 12 месяцев, а затем каждые 6–
12 месяцев. Критерием разрешения ХЭ считалось 
устойчивое снижение диаметра ОЖП ниже 95-го пер-
центиля для возраста [15].

 Группа II (комплексная терапия): все 50 пациен-
тов получали лечение основного заболевания в соот-
ветствии с клиническими рекомендациями. В стан-
дартный курс терапии, по решению лечащего врача, 
дополнительно был включен препарат урсодезокси-
холевой кислоты (например, урсофальк или аналог) 
в возрастной дозировке курсом 4–6 недель. Приме-
нение УДХК рассматривалось нами в качестве марке-
ра терапии ХЭ, ассоциированной с патологией ЖКТ. 
Контроль эффективности (клиническая симптомати-
ка, УЗИ) проводился через 3–6 месяцев после завер-
шения курса лечения.

• Методы исследования и статистический анализ
Ультразвуковое исследование выполнялось на аппаратах 
экспертного класса Aplio 500 (Toshiba, Япония) и Logiq F6 
(GE Healthcare, США). Использовались линейные датчи-
ки высокой частоты (5–14 МГц) и конвексный датчик (3–
5 МГц). Исследование проводилось утром (натощак),
у детей младшего возраста после 4-часового голодания 
и непосредственно перед кормлением у детей грудно-
го возраста. Применялись стандартные ультразвуковые
доступы: эпигастральный (для визуализации панкреа-
тического отдела холедоха) и субкостальный (для трас-
сировки протока вдоль печеночно-двенадцатиперстной 
связки). Измерение внутреннего диаметра ОЖП прово-
дилось в его дистальном отделе с использованием встро-
енного электронного калипера (рис. 2). 

Методика измерений (выбор плоскости среза, точка 
измерения) строго соответствовала принципам, изложен-
ным в работе А.А. Юсуфова, для обеспечения воспроизво-
димости и сопоставимости данных [15].

Рис. 1. Блок-схема включения пациентов и дизайна исследования

Примечание: ХЭ – холедохоэктазия; ОЖП – общий желчный проток. Критерии ХЭ: диаметр ОЖП > 95-го процентиля для возраста согласно 

нормативам [15]. Схема иллюстрирует поток пациентов от первичного скрининга до формирования групп наблюдения и их исходов.

Пациенты с УЗИ
n = 11725

Выявление расширения
внепеченочных протоколов

Структурное / обструктивное
ИСКЛЮЧЕНЫ: n = 27

Кисты: 20, Сгущение желчи: 2
Глисты: 2, Конкременты: 3

Без расширения
n = 11523

Стратификация

C расширением
n = 202 (1,72%)

Динамическое наблюдение
n = 125

Включено в общую
характеристику

Выбыло из наблюдения
n = 58 (46,4%)

Завершили протокол
n = 67 (53,6%)

Верификация
причины

Исходы группы I:
Нормализация: 45 (67,2%)
Стабилизация: 21 (31,3%)

Прогрессирование: 1 (1,5%)

Группа I
Идиопатическая ХЭ

n = 125

Терапия + УДХК
n = 50

Исходы группы II:
Улучшение: 40 (80,0%)

Стабилизация: 10 (20,0%)
Прогрессирование: 0

Группа II
ХЭ + патология ЖКТ / ПБС

n = 50

Необструктивная ХЭ
ВКЛЮЧЕНЫ: n = 175 (1,49%)

Критерий: ОЖП > 95 процентиля
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• Статистическая обработка. Статистическая обработ-
ка данных проводилась с использованием програм-
много пакета IBM SPSS Statistics 26,0 (IBM Corp., США). 
Количественные данные представлены в виде среднего 
значения и стандартного отклонения (M ± σ) или меди-
аны и межквартильного размаха [Q1–Q3]. Качествен-
ные переменные описаны в виде абсолютных значений 
и процентов (n, %). Для сравнения групп использова-
лись параметрические и непараметрические критерии 
в зависимости от типа данных. Статистически значи-
мыми считались различия при уровне p < 0,05.

РЕЗУЛЬТАТЫ
1. Общая характеристика когорты
Распределение 175 пациентов с ХЭ по возрастным груп-
пам и параметры диаметра ОЖП представлены в табли-
це 1. Достоверных различий в исходном диаметре ОЖП 
между группами I и II не выявлено (p > 0,05).
2. Исходы в группе идиопатической бессимптомной 

ХЭ (группа I, n = 67)
Результаты проспективного динамического наблюдения в 
течение медианы 24 месяца за 67 пациентами, не получав-
шими специфического лечения, представлены в таблице 2.

Большинство пациентов (67,2%) имели благоприятный 
исход с полной нормализацией диаметра ОЖП.
3. Исходы в группе ХЭ на фоне патологии ЖКТ (груп-

па II, n = 50)
Результаты комплексного лечения, включавшего тера-
пию основного заболевания и курсовой прием урсодезок-
сихолевой кислоты, представлены в таблице 3. Положи-
тельный результат, определяемый как нормализация или 
значительное уменьшение диаметра ОЖП на фоне купи-
рования симптомов, был достигнут у подавляющего боль-
шинства пациентов (80,0%).
4. Сравнительный анализ групп наблюдения
Сравнительная характеристика групп по ключевым па-
раметрам (табл. 4) представлена для описания различий 
между двумя изученными клиническими сценариями,
а не для оценки относительной эффективности тактик на-
блюдения и лечения.

Средний исходный диаметр ОЖП в группе I был выше, 
чем в группе II, однако это различие не достигло статисти-
ческой значимости (p = 0,08). Время до наступления по-
ложительного исхода было достоверно короче в группе II 
(p = 0,02). Период проспективного наблюдения в группе I
(медиана 720 дней) был значимо длиннее, чем в группе II 
(медиана 180 дней; p < 0,001). Частота положительного ис-
хода (нормализация/улучшение) была выше в группе II 
(80,0% против 67,2%), однако это различие также не было 
статистически значимым (p = 0,15).

Таблица 1. Статистические параметры
диаметра общего желчного протока у пациентов
с холедохоэктазией (n = 175)

Возрастная
группа

Группа I 
(n = 125) 

M ± σ (мм)

Группа II
(n = 50) 

M ± σ (мм)

Общая когорта
(n = 175) 

M ± σ (мм)
0–1 год 3,85 ± 0,93 2,70 ± 0,38 3,48 ± 1,05*
1–3 года 4,25 ± 0,83 3,35 ± 0,45 3,97 ± 0,87*
4–7 лет 4,70 ± 0,90 3,65 ± 0,60 4,35 ± 0,92*
8–12 лет 5,50 ± 0,60 4,10 ± 0,75 5,00 ± 0,83*
13–18 лет 6,65 ± 0,93 4,45 ± 0,70 5,91 ± 1,30*

* Значения для общей когорты представлены как среднее для 
всей группы. 

Рис. 2. Эхограмма. Поперечное и косо-поперечное сканирование 
вдоль реберной дуги. Калиперами указан общий желчный проток

Таблица 2. Исходы динамического наблюдения
у пациентов с изолированной бессимптомной ХЭ
(n = 67)

Исход Количество
пациентов, n %

Нормализация 45 67,2
Стабилизация 21 31,3
Прогрессирование 1 1,5

Таблица 3.  Исходы у пациентов с ХЭ на фоне 
патологии ЖКТ после комплексной терапии (n = 50)

Исход терапии Количество
пациентов, n %

Положительный результат* 40 80,0
Стабилизация 10 20,0
Прогрессирование 0 0

*Примечание: под положительным результатом понималась 
полная нормализация или значительное (более 50%) уменьше-
ние диаметра ОЖП на фоне улучшения клинической картины ос-
новного заболевания.

Таблица 4. Сравнительная характеристика групп
по исходным параметрам и динамике наблюдения

Параметр Группа I 
(n = 67)

Группа II
(n = 50) p-value

Исходный
диаметр ОЖП, мм 4,85 ± 1,15 3,65 ± 0,85 0,08

Время до улучшения, 
дни*

180
[90–360]

90
[60–150] 0,02

Период наблюдения,
дни

720
[360–1080]

180
[120–270] <0,001

Частота положительного 
исхода, %

67,2% 
(45/67)

80,0% 
(40/50) 0,15

* Данные представлены как M ± σ или Me [Q1–Q3]; сравнение 
проведено с помощью t-критерия/критерия Манна – Уитни;
p < 0,05 считалось значимым.
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ОБСУЖДЕНИЕ
Проведенное исследование демонстрирует принципиаль-
но различное течение, прогноз и выбор оптимальной так-
тики ведения случайно выявленной холедохоэктазии (ХЭ) 
у детей, что диктует необходимость дифференцированно-
го подхода на основании клинического контекста. Следует 
подчеркнуть, что группы I и II представляют принципи-
ально разные клинические ситуации, и прямое сравне-
ние «эффективности» тактик ведения между ними было 
бы методологически некорректным. Однако сопоставле-
ние их характеристик позволяет выявить ключевые осо-
бенности, важные для дифференциальной диагностики и 
стратификации пациентов и, как следствие, для обоснова-
ния дифференцированного подхода к ведению, основан-
ного на данных УЗИ и клинической картине.
1. Естественное течение идиопатической бессимптом-
ной ХЭ: подтверждение доброкачественности и обосно-
ванность выжидательной тактики. Высокий показатель 
спонтанной нормализации (67,2%) в нашей когорте па-
циентов с изолированной бессимптомной ХЭ, находив-
шихся под динамическим наблюдением, убедительно 
подтверждает преимущественно доброкачественный ха-
рактер этого состояния. Эти данные находятся в русле ре-
зультатов крупных международных исследований. Так, 
Linetal. наблюдали разрешение дилатации у 87% новоро-
жденных [2], а Suetal. в 10-летнем ретроспективном ис-
следовании – у 71,1% детей различных возрастных групп 
[3]. Несколько более низкий показатель в нашей работе 
может объясняться двумя ключевыми методологически-
ми факторами: во-первых, включением детей всех воз-
растов, в то время как работа Linetal. фокусировалась на 
неонатальном периоде, для которого характерна наиболь-
шая частота спонтанного разрешения; во-вторых, приме-
нением в нашем исследовании более строгих диагности-
ческих критериев (превышение >95-го процентиля), что 
минимизировало гипердиагностику за счет исключения 
пограничных, физиологических вариантов ширины про-
тока [15]. Крайне низкая частота прогрессирования дила-
тации (1,5%) в нашей группе наблюдения дополнительно 
подтверждает необходимость активной выжидательной 
тактики. Это согласуется с консенсусным мнением, от-
раженным в актуальных клинических исследованиях, 
утверждающих, что риск малигнизации при идиопатиче-
ской ХЭ у детей объективно ниже, чем у взрослых пациен-
тов или детей с врожденными кистозными мальформаци-
ями [2, 3, 16, 21]. 

Таким образом, наше исследование идет в унисон и до-
полняет мировую доказательную базу, поддерживающую 
стратегию активного динамического наблюдения как ме-
тод выбора при случайно выявленной бессимптомной ХЭ.
2. ХЭ, ассоциированная с патологией ЖКТ и панкреа-

то-билиарной системы: вторичный характер и обо-
снованность комплексной терапии
Выявленный в исследовании высокий процент по-

ложительного ответа на комплексную терапию (80%) в 
группе пациентов, где ХЭ сочеталась с гастродуоденитом, 
функциональными расстройствами и другой патологией 
ЖКТ, указывает на иную, вероятно, вторичную и функцио-
нальную природу дилатации в этой подгруппе. Данное на-
блюдение имеет важное практическое значение и корре-
лирует с растущим числом публикаций, описывающих 
взаимосвязь функциональных нарушений моторики би-
лиарного тракта (билиарных дисфункций) и верхних от-
делов ЖКТ [3, 17, 18]. В отличие от нашего наблюдения, 
где такая категория пациентов была выделена проспек-

тивно и анализировалась отдельно, во многих работах па-
циенты с симптоматической или ассоциированной с па-
тологией ЖКТ ХЭ часто объединяются в общую когорту 
с истинно идиопатическими бессимптомными случаями 
[3]. Такой подход, как показывают наши данные, может 
приводить к противоречивым и нивелированным выво-
дам об эффективности медикаментозной терапии в целом. 
Наши результаты обосновывают клиническую необходи-
мость стратификации пациентов с ХЭ уже на этапе пер-
вичного обследования и указывают на патогенетическую 
целесообразность включения препаратов с холеретиче-
ским и холекинетическим действием (в нашем случае –
урсодезоксихолевой кислоты) в схему лечения выявлен-
ной фоновой патологии.
3. Дифференциальная диагностика с кистозными 

мальформациями: значение современных критериев
Отдельного обсуждения заслуживает ключевая диагно-
стическая проблема – дифференциация доброкачествен-
ной ХЭ от врожденной веретеновидной кисты холедоха 
(тип 1F по классификации Todani). Наше исследование, 
в ходе которого 20 пациентов с кистами были исключе-
ны из анализа, подчеркивает актуальность этой задачи в 
рутинной практике. Широкое внедрение стандартизиро-
ванных диагностических алгоритмов, таких как критерии 
Hamadaetal [10] и клинические рекомендации Японского 
общества гепатобилиарной и панкреатической хирургии 
(JSHBPS) [20], акцентирует внимание на обязательном ис-
ключении аномального панкреатикобилиарного соустья 
(ПБС) с помощью МРХПГ или ЭРХПГ в сомнительных 
случаях. В нашем протоколе использование строгих уль-
тразвуковых нормативов [15] и проспективное наблюде-
ние за динамикой служили дополнительными фильтрами. 
Этот опыт согласуется с позицией экспертов, считающих, 
что стабильная или регрессирующая дилатация при ди-
намическом УЗИ-контроле является аргументом в поль-
зу доброкачественной ХЭ и позволяет в ряде случаев из-
бежать необоснованных инвазивных исследований [3, 20].

Таким образом, наше исследование показало, что вы-
бор стратегии ведения пациентов с холедохоэктазией 
должен основываться на результатах первичного УЗИ
и клинической стратификации. Такой подход формирует 
основу для дифференцированного алгоритма, предусма-
тривающего динамическое наблюдение при изолирован-
ной ХЭ и комплексную терапию – при ее сочетании с па-
тологией ЖКТ.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ И КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ 
Результаты, полученные с использованием высокоразре-
шающего УЗИ, позволили обосновать дифференцирован-
ный подход к ведению детей с холедохоэктазией, вклю-
чающий:
• Для изолированной бессимптомной ХЭ приоритетной 

и достаточной является стратегия активного динами-
ческого наблюдения с контрольными УЗИ (через 6–
12 месяцев). Консервативная терапия данного состоя-
ния не показана, что подтверждается высоким процен-
том спонтанной регрессии в нашем (67,2%) и других 
крупных исследованиях [1, 3].

• Для ХЭ, ассоциированной с клинически значимой па-
тологией ЖКТ, является патогенетически обоснован-
ным и эффективным включение курса холеретической/
холекинетической терапии (например, урсодезоксихо-
левой кислоты) в комплексное лечение основного за-
болевания. Контроль УЗИ целесообразно проводить 
после курса терапии (через 3–6 месяцев).
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• В сложных диагностических случаях (сохранение или 
прогрессирование дилатации, нетипичная эхографи-
ческая картина) для исключения врожденной маль-
формации (ПБС, киста) необходим мультидисципли-
нарный персонифицированный подход, включающий 
проведение МРХПГ, следуя международным критери-
ям диагностики [6, 7, 8, 22].
Такой дифференцированный подход, основанный на 

тщательной первичной стратификации пациентов, по-
зволяет исключить необоснованную медицинскую ин-
тервенцию и напрасную тревогу у пациентов с доброка-
чественной ХЭ, а также предотвратить опасную отсрочку 
необходимого лечения у пациентов с вторичными или ки-
стозными формами, оптимизируя использование ресур-
сов здравоохранения. 
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Резюме. В соответствии с современными рекомендациями оптимальным для введения в рацион продуктов прикорма определен воз-
раст младенца с 4 до 6 месяцев. К этому периоду возрастают физиологические потребности ребенка в пищевых веществах и энергии,
а гастроинтестинальный тракт достигает достаточной функциональной зрелости для усвоения пищи, отличной от грудного молока. В ста-
тье продемонстрирован современный взгляд на сроки и последовательность введения продуктов прикорма, освещена роль злаковых 
продуктов в рационе младенцев в контексте их нутритивной ценности и участия в формировании иммунологической толерантности. 

Summary. In accordance with modern recommendations, the optimal age for introducing complementary foods into the diet is determined to 
be the age of the baby from 4 to 6 months. By this time, the child’s physiological needs for nutrients and energy increase, and the gastrointestinal 
tract reaches sufficient functional maturity to digest food other than breast milk. The article demonstrates a modern view on the timing and se-
quence of the introduction of complementary foods, highlights the role of cereal products in the diet of infants in the context of their nutritional 
value and participation in the formation of immunological tolerance.

Для цитирования: Дмитриева Ю.А., Захарова И.Н. Первый прикорм в жизни ребенка: фокус на органические злаки // Практика педиатра.

2026. № 2. С. 51–56.

For citation: Dmitrieva Yu.A., Zakharova I.N. The first complementary food in a child’s life: focus on organic cereals // Pediatrician’s Practice. 2026;(2):
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В настоящее время большинство рекомендаций по 
вскармливанию детей раннего возраста не только ука-

зывают на важность обеспечения растущего организма не-
обходимыми макро- и микронутриентами, но и подчерки-
вают долгосрочное влияние питания на рост и состояние 
здоровья ребенка. Концепция «нутритивного программи-
рования» свидетельствует о том, что посредством эпиге-
нетических механизмов питание в определенные критиче-
ские периоды развития оказывает существенное влияние 
на процессы метаболизма на протяжении всей последую-
щей жизни и тем самым может как профилактировать, так 
и повышать риски отдельных заболеваний [1]. «Окном»
реализации возможностей нутритивного программирова-
ния являются 1000 дней жизни, рассчитываемые от момен-
та зачатия до окончания второго года жизни ребенка [2]. 
Соответственно, особое внимание педиатра должно быть 
уделено периоду грудного вскармливания, моменту введе-
ния в рацион продуктов прикорма и переходу на общий 
стол – тем этапам развития детей, которые закладывают 
фундамент здоровья и благополучия на долгие годы вперед.

Безусловным золотым стандартом вскармливания 
младенца является женское молоко, обладающее уникаль-
ным составом. Его ингредиенты не только способству-
ют оптимальному физическому и нервно-психическому 
развитию ребенка, но и оказывают влияние на процессы 

постнатальной дифференцировки тканей, формирования 
центральной нервной системы, слухового и зрительного 
анализаторов, становления кишечной микробиоты, регу-
ляцию обменных процессов и профилактику соматиче-
ских, аллергических и инфекционных заболеваний [1, 3].
Однако, несмотря на все преимущества женского моло-
ка, к концу первого полугодия жизни оно уже не может
в полной мере удовлетворять потребности растущего 
организма в необходимых нутриентах (табл. 1) [4]. Это 
определяет целесообразность расширения рациона пита-
ния младенца за счет введения продуктов прикорма как 
дополнительного источника белка, жиров, пищевых во-
локон, минеральных веществ и витаминов.

Под прикормом подразумеваются все продукты, кроме 
женского молока и адаптированных молочных смесей, до-
полняющие рацион питания ребенка необходимыми пи-
тательными веществами [5]. Продукты прикорма имеют 
различные вкусовые качества, стимулируют аппетит мла-
денца, модулируют ферментативную активность желудоч-
но-кишечного тракта и развивают жевательный аппарат. 

Вопросы, связанные со сроками введения прикорма, 
длительное время оставались предметом дискуссии как 
отечественных, так и зарубежных экспертов. Всемирная 
организация здравоохранения (ВОЗ) длительно придер-
живалась мнения, что введение прикорма следует начи-
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нать не ранее 6 месяцев на фоне продолжения естествен-
ного вскармливания. В основе данных рекомендаций 
были положены представления ученых об оптимальной 
продолжительности грудного вскармливания. По данным 
систематического обзора 2012 г., исключительно грудное 
вскармливание в течение шести месяцев способствова-
ло нормальным темпам физического развития, снижало 
частоту кишечных инфекций, позволяло нормализовать 
вес кормящей матери после родов и оказывало проти-

возачаточный эффект [6]. Стоит отметить, что эффекта
в отношении других инфекционных заболеваний, аллер-
гии, ожирения, а также темпов когнитивного развития 
или особенностей поведения продолжительное грудное 
вскармливание не оказывало. Несмотря на позицию ВОЗ, 
в европейских странах с начала XXI в. была зафиксирова-
на иная практика введения продуктов прикорма в сторо-
ну более раннего начала как у детей на искусственном, так 
и на грудном вскармливании. Принимая во внимание на-

Таблица 1. Нормы физиологических потребностей в энергии и пищевых веществах,
витаминах и минеральных веществах у детей первого года жизни [4]

Показатели
(в сутки)

Возрастная группа

0–3 мес 4–6 мес 7–11 мес

Энергия и пищевые вещества
Энергия, ккал 115* 115* 110*
Белок, г 2,2* 2,6* 2,9*
Жиры, г 6,5* 6* 5,5*
ДГК, мг 100
Углеводы, г 13* 13* 13*

Витамины
Витамин С, мг 30 35 40
Витамин В1, мг 0,3 0,4 0,5
Витамин В2, мг 0,4 0,5 0,6
Витамин В6, мг 0,4 0,5 0,6
Ниацин, мг 5,0 6,0 7,0
Витамин В12, мкг 0,3 0,4 0,5
Фолаты, мкг 50 60
Пантотеновая кислота, мг 1,0 1,5 2,0
Биотин, мкг 10
Витамин А, мг рет.экв 400
Витамин Е (α-токоферол), мг ток. экв 3,0 4,0
Витамин D, мкг 10,0
Витамин К, мкг 30,0
Кальций, мг 400 500 600
Фосфор, мг 300 400 500
Магний, мг 55 60 70
Натрий, мг 200 280 350
Хлориды, мг 300 450 550
Железо, мг 4,0 7,0 10,0
Цинк, мг 3,0 4,0
Йод, мкг 7,0
Медь, мг 0,5
Марганец, мг – 0,02–0,5
Молибден, мкг – 10
Селен, мг 10 12
Фтор, мг** 0,4

* Потребности для детей первого года жизни, находящихся на искусственном вскармливании, в энергии, белках, жирах, углеводах даны
в г/кг массы тела.
** Адекватный уровень потребления.
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циональные традиции вскармливания детей и индивиду-
альные особенности каждого младенца, отечественными 
и европейскими экспертами был определен период, когда 
целесообразно начинать прикармливать детей. В соответ-
ствии с руководством Европейского общества детских га-
строэнтерологов, гепатологов и нутрициологов ESPGHAN 
(2017), продукты прикорма должны вводиться не ранее 
17-й недели и не позднее 26-й недели жизни [7]. Аналогич-
ные рекомендации приняты отечественными педиатрами
в рамках Национальной программы оптимизации вскарм-
ливания детей первого года жизни в Российской Федера-
ции (2019), определившие возраст с 4 до 6 месяцев жиз-
ни в качестве оптимального срока введения прикорма [5].
К этому возрасту гастроинтестинальный тракт становит-
ся более зрелым: снижается проницаемость слизистой 
оболочки тонкой кишки, формируется местный иммуни-
тет, созревают пищеварительные ферменты, достаточной 
активности достигает регуляция секреции инсулина, что 
позволяет увеличивать в рационе количество продуктов, 
отличных по составу от грудного молока [8].

Сроки и последовательность введения новых продуктов 
должны быть установлены педиатром индивидуально для 

каждого ребенка с учетом особенностей развития пище-
варительной системы, уровня обмена веществ, а также го-
товности к восприятию новой пищи. Учитывая, что совре-
менные адаптированные молочные смеси содержат в своем 
составе адекватный набор витаминов и минеральных ве-
ществ, отсутствует необходимость проводить коррекцию 
по этим веществам продуктами прикорма в более ранние 
сроки, чем при вскармливании грудным молоком, поэтому 
схема введения прикорма может быть единой (табл. 2) [5].

Вопрос о том, какой продукт предпочтительно исполь-
зовать в качестве первого прикорма, активно обсуждает-
ся среди педиатров и нутрициологов, однако универсаль-
ные рекомендации отсутствуют до настоящего времени. 
На практике этот вопрос часто решается индивидуально 
и зависит от состояния здоровья, нутритивного статуса и 
функционального состояния пищеварительной системы 
ребенка. Так, считается, что детям со сниженной массой 
тела, железодефицитной анемией, неустойчивым стулом 
в качестве первого прикорма целесообразно использовать 
каши промышленного производства, обогащенные желе-
зом и другими важными микронутриентами, а при запо-
рах, избыточном питании – овощное пюре [9].

Таблица 3. Химический состав различных круп (на 100 г продукта) [10]

Пищевые
вещества

Крупы

гречневая 
ядрица овсяная рисовая кукурузная манная пшено ячневая перловая

Белок, г 12,6 11 7,0 8,3 10,3 11,5 10,0 9,3
Жир, г 3,3 6,2 1,0 1,2 1,0 3,3 1,3 1,1
Углеводы 60,7 48,9 70,7 70,4 67,4 64,8 65,4 66,9
Пищевые волокна, г 11,3 8,0 3,0 4,8 3,8 3,6 8,1 7,8
Энергетическая ценность, ккал 308 342 333 325 333 342 313 315

Таблица 2. Сроки и последовательность введения в рацион продуктов прикорма

Наименование продуктов и блюд (г, мл)
Возраст (мес)

4–5 6 7 8 9–12
Овощное пюре 10–150 150 150 150 150
Каша 10–150 150 150 180 200
Мясное пюре промышленного производства / отварное мясо 5–30 / 3–15 40–50 / 20–30 60–70 / 30–35 80–100 / 40–50
Фруктовое пюре* 5–50 60 70 80 90–100
Желток 1/4 1/2 1/2
Творог** 10–40 50
Рыбное пюре 5–30 30–60
Фруктовый сок 5–60 80–100
Кефир и др. неадаптированные кисломолочные продукты 200 200
Печенье 3–5 5 5 5
Хлеб пшеничный, сухари 5 10
Растительное масло 1–3 5 5 6 6
Сливочное масло 1–4 4 4 5 5

* Не в качестве первого прикорма.
** По показаниям с 6 мес.
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Каша является наиболее удобным продуктом прикор-
ма, являющимся своеобразным мостиком для постепен-
ного перехода от материнского молока к твердой пище. 
Злаковый прикорм является важнейшим источником 
белков растительного происхождения, пищевых волокон, 
микроэлементов и витаминов. Пищевая ценность зерна 
зависит от его химического состава, а также определяется 
усвояемостью веществ, содержащихся в нем (табл. 3) [10]. 

При относительно близком составе основных нутри-
ентов, различные виды круп существенно различаются 
по содержанию в них витаминов и минеральных веществ 
(табл. 4) [10].

При назначении того или иного вида каши в первую 
очередь следует учитывать возраст ребенка. Если злако-
вый прикорм выбран в качестве первого, целесообразно 
отдать предпочтение безглютеновым монокомпонентным 
кашам, обладающим минимальными аллергенными свой-
ствами, – гречневой, рисовой или кукурузной [9]. 

Интерес к гречневой крупе возрос с 70-х гг. XX в., когда 
был исследован ее аминокислотный состав, превосходя-
щий по ценности все остальные злаки. Считается, что со-
четание гречки с пшеницей в пропорции 1:1 по пищевой 
ценности равнозначно постной говядине. Гречневая кру-
па богата углеводами, в частности крахмалом, который 
присутствует в виде мелких округлых или многогран-
ных гранул. Жировой состав гречки представлен ненасы-
щенными жирными кислотами (олеиновой и пальмити-
новой). Ввиду того что основная часть зародыша гречихи 
расположена внутри эндосперма и сохраняется при шелу-
шении, гречневая крупа содержит самый высокий уро-
вень витаминов В2, РР, калия, железа, магния, меди, цин-
ка, по сравнению с другими злаками [9, 11–13].

Рис среди злаков обладает наименьшей пищевой цен-
ностью. Содержание белка в рисовой крупе самое низкое, 
но аминокислотный состав полноценный, а биодоступ-
ность аминокислот очень высокая. Рисовая крупа бога-
та сложными углеводами, особенно крахмалом, пред-
ставленным в виде мелких гранул, которые очень хорошо 
развариваются. Рисовая крупа бедна липидами, клетчат-
кой и витаминами, за исключением токоферола и фоли-
евой кислоты. Кукурузная крупа содержит практически 
такое же количество крахмала, как и рисовая, но в ней 
больше белка и клетчатки, она богата полиненасыщенны-
ми жирными кислотами и микроэлементами (кремний, 
железо, фосфор, магний, цинк) и содержит самое боль-
шое количество витамина А [12, 13]. 

Гречневую, кукурузную и рисовую каши можно на-
значать с четырехмесячного возраста. В рацион здорово-
го ребенка возможно введение как молочных, так и без-
молочных каш. При грудном вскармливании последние 
можно развести грудным молоком [12]. При удовлетвори-
тельной переносимости первого злакового прикорма по-
сле 5 месяцев рацион ребенка можно расширить за счет 
введения в рацион овсяной и глютенсодержащих круп.

Овсяная крупа обладает высокой питательной цен-
ностью и богата углеводами; крахмала в ней существен-
но меньше, чем в других крупах, но относительно боль-
ше пищевых волокон. Белковый компонент овса близок 
по составу к таковому гречневой крупы и содержит все 
незаменимые аминокислоты, в том числе метионин, не-
обходимый для функционирования центральной нерв-
ной системы ребенка. Благодаря относительно высоко-
му содержанию жира (около 7%) кашу на основе овсяной 
крупы можно рекомендовать пациентам с недостаточной 

Таблица 4. Содержание витаминов и минеральных веществ в 100 г различных круп [10]

Пищевые
вещества

Крупы

гречневая 
ядрица овсяная рисовая кукурузная манная пшено ячневая перловая

Витамин В1, мг 0,43 0,45 0,08 0,13 0,14 0,42 0,27 0,12

Витамин В2, мг 0,2 0,1 0,04 0,07 0,04 0,04 0,08 0,06

Витамин В6, мг 0,4 0,24 0,18 0,25 0,17 0,52 0,54 0,26

Витамин РР, мг 4,2 1,0 1,6 1,1 1,2 1,55 2,7 2,0

Калий, мг 380 362 100 147 130 211 205 172

Кальций, мг 20 64 8 20 20 27 80 38

Магний, мг 200 116 50 36 18 83 50 40

Фосфор, мг 298 349 150 109 85 233 343 323

Железо, мг 6,65 3,92 1,02 2,69 0,96 2,7 1,8 1,8

Йод, мкг 3,3 4,5 1,4 5,2 – 4,5 – –

Марганец, мкг 1560 5050 1250 400 440 930 760 650

Медь, мкг 640 500 250 210 70 370 370 280

Хром, мкг 4 – 1,7 21,7 1 2,4 – 12,5

Цинк, мг 2,05 2,68 1,42 0,5 0,59 1,68 1,09 0,92
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массой тела. Пшеничная крупа производится из зерен 
твердой пшеницы и отличается высоким содержанием 
белка и крахмала при незначительном количестве мине-
ральных веществ [13]. Пшеничная каша является одним 
из первых глютенсодержащих продуктов, с которым зна-
комится ребенок.

Сроки введения глютена в рацион младенца длительное 
время оставалось предметом дискуссии, в том числе в кон-
тексте формирования иммунологической толерантности 
и профилактики глютен-зависимых заболеваний. Резуль-
таты исследований, выполненных на рубеже XX–XXI вв.,
стали основанием для дискуссии о том, влияет ли груд-
ное вскармливание и сроки введения глютенсодержащих 
продуктов на риски формирования целиакии. В 2008 г. на 
основании имеющихся научных данных Европейское об-
щество детских гастроэнтерологов, гепатологов и нутри-
циологов ESPGHAN пришло к выводу, что целесообраз-
но избегать как раннего (ранее 4 месяцев), так и позднего 
(позже 7 месяцев) введения глютена и рекомендовало вве-
дение глютенсодержащих продуктов на фоне продолжен-
ного грудного вскармливания в период с 4 до 6 месяцев 
в целях профилактики не только целиакии, но сахарно-
го диабета 1 типа и аллергии на пшеницу [14]. Однако по-
следующие хорошо организованные рандомизированные 
клинические исследования опровергли возможности про-
филактики целиакии путем влияния на практику вскарм-
ливания на первом году жизни, определив генетический 
фактор (эффект «дозы гена») как ведущий в реализации 
риска развития заболевания [15, 16]. Аналогичные данные 
были получены в последующих работах, анализирующих 
влияние характера вскармливания на риски развития са-
харного диабета 1 типа. Исследователи продемонстриро-
вали, что лишь введение глютена в возрасте до 3 месяцев 
достоверно увеличивало риски развития диабета, в то вре-
мя как любые сроки знакомства с продуктом после 3 меся-
цев не имело влияния на возникновение заболевания [17]. 

Следует подчеркнуть, что в настоящее время специали-
сты в области детского питания сходятся во мнении, что де-
тям первого года жизни целесообразно назначать каши для 
детского питания промышленного выпуска. Это связано с 
высоким качеством и безопасностью сырья и других ком-
понентов, используемых для производства детских каш, га-
рантированной химической и микробиологической безо-
пасностью продукта, стабильным химическим составом, их 
обогащением витаминно-минеральным комплексом, пре-
и пробиотиками [13]. Кроме того, широкий ассортимент 
каш промышленного производства позволяет индивидуаль-
но подобрать оптимальный злаковый прикорм для каждого 
ребенка в зависимости от возраста и состояния его здоровья.

На российском рынке детского питания особого вни-
мания заслуживает продукция компании HiPPHiPP, кото-
рая стала первым производителем органического дет-
ского питания, успешно прошедшим сертификацию 
в соответствии с законодательством об органической 
продукции.

Компания HiPPHiPP имеет семидесятилетний опыт про-
изводства органического питания, основанный на отка-
зе от использования синтетических удобрений и пести-
цидов, стимуляторов роста, антибиотиков и продуктов 
генной инженерии. Высокое качество первичного сырья 
(злаков, овощей, фруктов) достигается благодаря выра-
щиванию культур на почвах с естественно сохраненным 
плодородием и применению органических методов зем-
леделия. За последние 20 лет были опубликованы много-
численные исследования, убедительно демонстрирующие 
максимальную безопасность органических продуктов
и преимущества их использования в питании детей. Так,
в работе американских авторов было показано, что сред-
ние концентрации специфических метаболитов пести-
цидов (малатиона и хлорпирифоса) в моче младших 
школьников снижаются до необнаруживаемых сразу по-
сле введения участникам органических диет и остаются 
таковыми до тех пор, пока в рацион детей не возвраща-
ют обычные продукты питания [18]. Аналогичные дан-
ные были получены другим коллективом исследователей, 
продемонстрировавших, что органическая диета связа-
на со значительным снижением выделения с мочой неко-
торых метаболитов пестицидов и исходных соединений 
[19]. Полученные результаты представляют особый инте-
рес в свете имеющихся данных в отношении негативного 
влияния фосфорорганических соединений на состояние 
здоровья, заключающегося в формировании поведенче-
ских нарушений и снижения концентрации внимания
у детей, увеличения риска развития бронхиальной астмы 
и онкологических заболеваний, а также негативного вли-
яния на репродуктивную функцию [20–22].

В линейке органического питания HiPPHiPP представлен 
широкий ассортимент злаковых, овощных, фруктовых и 
мясных продуктов для максимально безопасного перво-
го прикорма.

Сухие безмолочные каши HiPPHiPP не содержат добавлен-
ного сахара, что позволяет модулировать вкусовые пред-
почтения ребенка, не приучая его к сладким продуктам. 
Безмолочные однокомпонентные каши HiPPHiPP без глюте-
на (100% Гречневая, 100% Рисовая, 100% Кукурузная) иде-
ально подходят для первого знакомства со злаками.

Молочные каши созданы на основе органического мо-
лока. В систематическом обзоре Średnicka-Tober D и соавт. 
было продемонстрировано, что концентрация концентра-
ции общих, n-3 ПНЖК, а также ДЦПНЖК (ЭПК+ДПК+ДГК) 
преобладают в органическом молоке, превышая средние 
концентрации в обычных продуктах. Авторы показали, 
что органическое молоко содержит значительно более вы-
сокие концентрации альфа-токоферола и железа, при бо-
лее низком содержании I (йода) и Se (селена) [23]. Отли-
чительной особенностью отдельных продуктов в линейке 
молочных каш является добавление в них пребиотиче-
ских компонентов – галактоолигосахаридов (GOS), мо-
дулирующих моторику кишечника младенца и оказыва-
ющих положительное влияние на становление кишечной 
микробиоты.
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Таким образом, каши представляют собой высокоцен-
ный элемент питания в раннем детском возрасте, обе-
спечивающий поступление необходимых нутриентов на 
этапе введения продуктов прикорма. Введение в рацион 
злаковых продуктов требует индивидуального подхода
с учетом возрастных норм и клинического статуса ребен-
ка. Органические злаковые продукты компании HiPPHiPP по-
зволяют эффективно сформировать рацион как здоровых 
детей, так и пациентов с риском развития аллергических 
заболеваний и функциональных нарушений желудоч-
но-кишечного тракта. 
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