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Мы посвящаем это издание всем тем, кто поставил 
и/елью своей жизни заботу о одоповъе подрастающего по
коления, кто обогащает эту пауку новыми знаниями и за
ботится о благополучии детей по всему миру. Их усилия 
в достижении этих ирлей невозможно переоценить, что 
поддерживает наши надежды на лучшее будущее.
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School of Medicine; Arrhythmia Service, Lucile Salter 
Packard Children’s Hospital, Palo Alto, California 
Cardiac Arrhythmias

J. Stephen Dumle* MD
Associate Professor, Division of Medical Microbiology, 
Department of Pathology, Graduate Program in Cellular 
and Molecular Medicine, Department of Molecular 
Microbiology and Immunology, The Johns Hopkins 
University School of Medicine, The Bloomsberg School 
ot Public Health; Director, Laboratory of Parasitology, 
Co-Director, Molecular Microbiology Laboratory, Johns 
Hopkins Hospital, Baltimore, Maryland 
Rickettsial Infections

Paul H. Dworkin, MD
Professor and Chair, Department of Pedi,'-tries,
University of Connecticut School of Medicine; Physician- 
in-CKef, Connecticut Children’s Medical Center;
Director and Chair, Department of Pediatrics, St. Francis 
Hospital and Medical Center, Hartford, Connecticut 
Child Care

Jack S. Elder, MD
Carter Kissell Professor of Urology,
Professor of Pediatrics,

Case Western Reserve University School of Medicine; 
Director, Pediatric Urology, Rainbow Babies and 
Children’s Hospital, Cleveland, Ohio 
Urologic Disorders in infants and Children

Jonathan D. Finder, MD
Assistant Professor of Pediatrics, University of 
Pittsburgh, Pediatric Pulmonologist, Children’s Hospital 
of Pittsburgh, Pittsburgh, Pennsylvania
Broiichomalaua and Tracheomalacia; Congenital Disorders 
of the Lung

Margaret C. Fisher, MD
Professor of Pediatrics, Drexel University College of 
Medicine, Philadelphia; Chair, Department of Pediatrics, 
Monmouth Medical С enter, Long Brach, New Jersey
Clostridium difficile-Associated Diarrhea; Other Anaerobic 
Infections; Infeci ion Control and Prophylaxis

Patricia M. Flynn, MD
Professor of Pediatrics, University of Tennessee Center 
for Health Sciences; Member, Department of Infectious 
Diseases, St. Jude Children’s Research Hosp'ial, 
Memphis, Tennessee
Infection Associated with Medical Devices; Spore-Forming 
Intestinal, Protozoa

J. Julio Perez Fontin, MD
Alumni Endowed Professor of Pediatrics and Professor 
of Anesthesiology, Washington University School of 
Medicine; Director, Division of Pediatric Critical Care 
M edline and Pediatiic Intensive Services, St. Louis 
Children’s Hospital,
St. Louis, Missouri
Development of the Respiratory System, Respiratory 
Pathophysiology Defense Mechanisms and Metabolic Functions 
of the Lung

Joel A. Forman, MD
Vice-Chair for Education, Assistant Professor of 
Pediatrics, Mount Sinai School of Medicine; Director, 
Pediatric Residency Program, Mount Sinai Hospital,
New York, New York 
Chemical Pollutants

Marc A. Forman, MD
Emeritus Protessci of Psychiatn and Pediatrics, Tulane 
University School of Medicine, New Orleans; Senior 
Medical Consultant for Clinical Research, SARAH 
Network of Hospitals of the Locomotor System.
Brasilia, Brazil
Assessment and Interviewing; Psychiatric Considerations 
of Central Nervous System Injury; Mood Disorders; Pervasive 
Developmental Disorders and Childhood Psychosis



Norman Fost, MD, MPH
Professor of Pediatrics and History of Medicine, 
University of Wisconsin; Director, Program in Bioethics, 
University of Wisconsin Hospital, Madison, Wisconsin 
Ethics in Pediatric Care

Lorry R. Frankel, MD
Associate Professor of Pediatrics, Stanford University 
School of Medicine; Director, Critical Care Services, 
Lucile Salter Packard Children’s Hospital, Palo Alto, 
California
Pediatric Critical Care: An Overview; Interfacility Transfer of 
the Critically 111 Infant and Child; Effective Communication 
with Families in the PICU; Monitoring Techniques for the 
Critically 111 Infant and Child; Scoring Systems and Predictors 
of Mortality; Pediatric Emergencies and Resuscitation; Shock; 
Respiratory Distress and Failure; Mechanical Ventilation; 
Neurologic Stabilization; Acute (Adult) Respiratory Distress 
Syndrome (ARDS); Transplantation Issues in the PICU; 
Withdrawal or Withholding of Life Support, Brain Death, and 
Organ Procurement

James French, MD
Children’s Medical Center, Dayton, Ohio 
The Spleen

Madelyn Freundlich, MSW, MPH,JD
Policy Director, Children’s Rights, New York, New York
Adoption; Foster Care

Peter Gal, PharmD
Clinical Professor, School of Pharmacy, University of 
North Carolina at Chapel Hill; Director, Pharmacy 
Division, Greensboro Area Health Education Center, 
Director, Neonatal Pharmacotherapy Fellowship, 
Women’s Hospital of Greensboro, Moses Cone Health 
System, Greensboro, North Carolina 
Principles of Drug Therapy; Medications

Manuel Garcia-Careaga, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Stanford University 
School of Medicine; Lucile Salter Packard Children’s 
Hospital, Palo Alto, California 
Malabsorptive Disorders

Paula Gardiner, MD
Tufts University School of Medicine, Boston; Resident, 
Hallmark Family Health Center, Malden, Massachusetts 
Herbal Medicines

Luigi Garibaldi, MD
Director, Pediatric Endocrinology, Saint Barnabas 
Medical Center, Livingston, New Jersey; Children’s

Hospital of New Jersey at Newark Beth Israel Medical 
Center, Newark, New Jersey
Physiology of Puberty; Disorders of Pubertal Development 

Abraham Gedalia, MD
Professor and Head, Division of Pediatric Rheumatology, 
Department of Pediatrics, Louisiana State University 
Health Sciences Center; Head, Division of Pediatric 
Rheumatology, Children’s Hospital, New Orleans, 
Louisiana
Behet Disease; Sjogren Syndrome; Familial Mediterranean Fever; 
Amyloidosis

Michael A. Gerber, MD
Professor of Pediatrics, University of Cincinnati College 
of Medicine; Attending Physician, Division of Infectious 
Diseases, Cincinnati Children’s Hospital Medical Center, 
Cincinnati, Ohio
Group A Streptococcus; Non-Group A or В Streptococci

Fayez K. Ghishan, MD
Professor of Clinical Pediatrics and Physiology, 
University of Arizona; Head, Department of Pediatrics, 
Director, Steele Memorial Children’s Research Center, 
Tucson, Arizona 
Chronic Diarrhea

Gerald S. Gilchrist, MD
Helen C. Levitt Professor Emeritus, Mayo Foundation, 
Mayo Medical School; Formerly Chair, Department of 
Pediatric and Adolescent Medicine and Consultant in 
Pediatric Hematology/Oncology, Mayo Clinic, Rochester, 
Minnesota 
Lymphoma

Charles M. Ginsburg, MD
Marilyn R. Corrigan Distinguished Chair of Pediatric 
Research, Professor of Pediatrics, Associate Dean for 
Faculty Development, University of Texas Southwestern 
Medical Center, Dallas, Texas 
Animal and Human Bites

Bertil Glader, MD, PhD
Professor of Pediatrics, Stanford University School of 
Medicine; Attending Hematologist, Lucile Salter Packard 
Children’s Hospital, Palo Alto, California 
The Anemias; Anemias of Inadequate Production

Donald A. Goldmann, MD
Professor of Pediatrics, Harvard Medical School; 
Epidemiologist, Children’s Hospital Boston, Boston, 
Massachusetts 
Diagnostic Microbiology



Denise Goodman, MD
Assistant Professor, Feinberg School of Medicine of 
Northwestern University; Attending Physician, Pediatric 
Intensive Care Unit, Children’s Memorial Hospital, 
Chicago, Illinois
Inflammatory Disorders of the Small Airways 

Collin S. Goto, MD
Assistant Clinical Professor of Pediatrics, University 
of California, San Diego; Attending Physician, Division 
of Emergency Medicine and Toxicology, Children’s 
Hospital and Health Center, The California Poison 
Control System,
San Diego, California 
Heavy Metal Intoxication

David Gozal, MD
Children’s Foundation Chair for Pediatric Research, 
Professor of Pediatrics, Pharmacology, and Toxicology, 
University of Louisville; Director, Division of Sleep 
Medicine, Kosair Children’s Hospital,
Louisville, Kentucky
Neuromuscular Diseases with Pulmonary Consequences

Michael Green, MD, MPH
Professor of Pediatrics and Surgery, University of 
Pittsburgh School of Medicine; Children’s Hospital 
of Pittsburgh, Pittsburgh, Pennsylvania 
Infections in Immunocompromised Persons

Thomas P. Green, MD
Chair, Department of Pediatrics, Women’s Board 
Centennial Professor, Feinberg School of Medicine, 
Northwestern University; Physician-in-Chief, Children's 
Memorial Hospital,
Chicago, Illinois
Disorders of the Lungs and Lower Airways; Conge.utal 
Disorders of the Lungs, Pulmonary Edema Pulmonary 
Hemorrhage, Embolism, and Infection

Larry A. Greenbaum, MD, PhD
Associate Professor of Pediatrics, Medical College of 
Wisconsin; Attending Physician, Children s Hospital 
of W'sconsin,
Milwaukee, Wisconsin
Pathophysiology of Body Fluids and Fluid Therapy

David Grossman, MD, MPH
Professor of Pediatrics, University of Washington; 
Director, Harborview Injury Prevention and Research 
Center, Seattle, Washington 
Injury Control

Linda Sayler Gudas, PhD
Assistant Clinical Professor, Harvard Medical School; 
Assistant in Psychiatry, Depa tment of Psychology, 
Children’s Hospital, Boston, Massachusetts 
Grief and Bereavement

James G. Gurney, PhD
Associate Professor of Pediatrics, Division of 
Epidemiology and Clinical Research, University 
of Minnesota, Minneapolis, Minnesota 
Epidemiology of Childhood and Adolescent Cancer

Gabriel G. Haddad, MD
Professor of Pediatrics and Neuroscience, University 
Chair, Department of Pediatrics, Albert Einstein College 
of Medicine; Pediati idan-in-Chief, Children’s Hospital at 
Montefiore,
Bronx, New York
Development of the Respiratory System, Regulauon of 
Respiration; Respiratory Pathophysiology; Defense Mechanisms 
and Metabolic Functions of the Lung; Diagnostic Approach 
to Respiratory Disease; Obstructive Sleep Apnea and 
Hypoventilation; Primary Ciliary Dyskinesia (Immotile Cuia 
Syndrome)

Joseph Haddad Jr., MD
Associate Professor and Vice Chair, Department of 
Otolaryngology/Head and Neck Surgery,
Columbia University College of Physicians and Surgeons; 
Lawrence Savetsky Chair and Director, Pediatric 
Otolaryngology, Children’s Hospital of New York- 
Presbyterian, New York, New York 
Congenital Disorders of the Nose; Acquired Disorders of the 
Nose; Nasal Polyps; Clinical Manifestations; Hearing Loss; 
Congenital Malformations; Diseases of the External Ear; The 
Inner Ear and Diseases of the Bony Labyrinth; Traumatic 
Injuries of the Ear and Temporal Bone; Tumors of the Ear and 
Temporal Bone

Judith G. Hall, MD
Professor of Pediatrics and Medical Genetics, University 
of British Columbia; British Columbia’s Children’s 
Hospital, Vancouver,
British Columbia, Canada
Chromosomal Clinical Abnormalities; Genetic Counseling

Scott B. Halstead, MD
Adjunct Professor of Preventive Medicine and 
Biometrics, Uniformed Services University of the Health 
Sciences, Bethesda, Maryland
Arboviral Encephalitis in North America; Arboviral Encephalitis 
Outside North America; Dengue Fever end Dengue 
Hemorrhagic Fever; Yellow Fever; Other Viral Hemorrhagic 
Fevers; Hantaviruses



Margaret R. Hammerschlag, MD
Professor of Pediatrics and Medicine, Director, Division 
of Pediatric Infecuous Diseases, SI INY Downstate 
Medical Center, Brooklyn, New York 
Chlamydial Infections

Aaron Hamvas, MD
Professor of Pediatrics, Washington University School 
of Medicine; Medical Director, Neonatal Intensive Care 
Unit, St. Louis Children’s Hospital, St. Louis, Missouri 
Pulmonary Alveolar Proteinosis; Inherited Dborders of 
Surfactant Protein Metabolism

James C. Harris, MD
Professor of Psychiatry and Behavioral Sciences, 
Professor of Pediatrics, The Johns Hopknis University 
School of Medicine; Director, Developmental 
Neuro-Psychiatry, Johns Hopkins University Hospital, 
Baltimore, Maryland
Disorders of Purine and Pyrimidine Metabolism 

Gary E. Hartman, MD
Professor of Surgery and Pecbatrics, George Washington 
University School of Medicine; Chief, Pediatric Surgery, 
Children’s National Medical Center, Washington, DC 
Acute Appendicitis; Diaphragmatic Hernia; Epigastric Hernia

David B. Haslam, MD
Assistant Professor of Pediatrics and Molecular 
Microbiology, Washington University School of 
Medicine; St. Louis Children’s Hospital,
St. Louis, Missouij 
Enterocora's

Robert H. A. Haslam, MD
Emeritus Professor and Chair. Department of Pediatrics, 
Professor of Medicine (Neurology), University of 
Toronto; Emeritus Pediatrician-in-Chief and Staff 
Neurologist, Hospital for Sick Children, Toronto, 
Ontario, Canada
Neurologic Evaluation; Headaches; Neurocutanecs Syndromes; 
Brain Abscess; Pseudotumor Cerebr, Spinal Cord Disorders

Fern k . Hauck, MD
Associate Professor and Director of Resear' h, 
Department of Family Medicine, University of Virginia 
Health System, Charlottesville, ViigiriS 
Sudden Infant Deal h Syndrome

Paul R. Haut, MD
Associate Processor of Pediatrics, Indiana University 
School of Medicine; Director of Pediatric Stem Cell

Transplantation, James Whitcomb Riley Hosp.tai for 
Children, Indianapolis, Indiana 
Pulmonary Tumors

Gregory F. Hayden, MD
Professor of Pediatrics, Director, Center ibr the 
Advancement of Ger_eralist Medicine, University of 
Virginia School of Medicine, Charlottesville, Virginia 
The Common Cold; Acute Pharyngitis

Jacqueline T. Hecht, PhD
Proftcsor of Pediatiics, Director, Genetic Counseling 
Program, University of Texas-Houston, Houston, Texas
General Considerations; Disorders Involving Cartilage Matrix 
Proteins; Disorders Involving Transmembrane Receptors; 
Disorders Involving Ion Transporter; Disorders Involving 
Transcription Factors; Disorders Involving Defective Bone 
Resorption; Disorders for Which Defects Are Poorly Understcod 
or Unknown

William C. Heird, MD
Professor of Pediatrics, Baylor College of Medicine; 
Children’s Nutrition Research Center, Houston, Texas 
Nutritional Requirements; The Feeding of Infants and Children; 
Food Insecurity, Hunger, and Undemutrition; Vitamin 
Deficiencies and Excesses

J. Owen Hendley MD
Professor of Pediatrics, University of Virginia School of 
Medicine, Charlottesville, Virginia 
Sinusitis; Retropharyngeal Abscess, Lateral Pharyngeal 
(Parapharyngeal) Abscess, and Peritonsillar Cellulitis/Abscess

Fred M. Henretig, MD
Professor of Pediatrics and Emergency Medicine, 
University of Pennsylvania School of Medicine; Director, 
Section of Clinical Toxicology, Children’s Hospital of 
Philadelphia, Philadelphia, Pennsylvania 
Biologic and Chemical Terrorism

Gloria P. Heresi, MD
Associate Professor of Pediatric Infectious Diseases, 
University of Texas-Houston Health Science Center, 
Memorial Hermann Children’s HosDital, Houston, Texas 
Cholera ( Vibrio choleras) f'ampylobact t Yersinia-, Aeromonas 
and Plesiomonas

Albert C. Hergenroeder, MD
Professor of Pediatrics, Baylor College of Medicine;
Chief, Adolescent Medicine Service and Sports Medicine 
Clinic,
Texas Children’s Hospital, Houston. Texas 
Sports Medicine



Cynthia Е. Herzog, MD
Associate Professor, University of Texas M. D. Anderson 
Cancer Center, Houston, Texas
Retinoblastoma; Gonadal and Germ Cell Neoplasms; Neoplasms 
of the Liver; Benign Vascular Tumors; Rare Tumors

Lauren D. Ho‘ nger, MD
Professor of Otclaryngology/Head and Neck Surgery, 
Northwestern University; Paul H Hol.nger, MD, 
Professor, Head, Division of Pediatric Otolaryngology 
and Department of Communicative Disorders, Children’s 
Memorial Hospital, Chicago, Illinois 
Congenital Anomalies of the Larynx; Foreign Bodies of 
the Airway; Laryngotracheal Stenosis, Subglottic Stenosis, 
Congenial Anomalies of the Trachea and Lronchi; Neoplasms of 
the Larynx, Trachea, and Bronchi

Steve Holve, MD
Clinical Professor of Pediatrics, The Johns Hopkins 
University School of Medicine, Baltimore, Maryland; 
Chief, Department 01 Pediatrics, Tuba City Indian 
Medical Center, Tuba City, Arizona 
Envenomations

Jeffrey D. Hord, MD
Associate Professor of Pediatrics, Northwestern Ohio 
Universities College 01' Medicine; Director. Pediatric 
Hematology/Oncology, Children’s Hospital Medical 
Center, Akron, Ohio 
The Acquired Pancytopenias

William A. Horton, MD
Professor of Molecular and Medical Geneses, Oregon 
Health Sciences University; Director of Research,
Shnners Hospital for Children, Portland, Oregon
General Considerations; Disorders Invob ing Cartilage Matrix 
Proteins; Disordeis Involving Transmembrane Receptors 
Disorders Involving Ion Transporter; Disorders Involving 
Transcription Factors; Disorders Involving Defect: ve Bon< 
Resorption; Disorders for Which Defects Are Poorly Understood 
or Unknown

Peter Hotez, MD, PhD
Professor and Chair, Department of Microbiology and 
Tropical Medicine, The George Wa ihington University 
Medical Center, Washington, DC 
Hookworms (Ancylostoma and Necator americanus)

Michelle S. Horienstine, MD
Associate Professor of Clinical Pediatrics, Indiana 
University School of Medicine; James Whitcomb Riley 
Hospital for Children, Indianapolis, Indiana 
Interstitial Lung Diseases

Eugene E. Hoy me, MD
Professor and Chief, Division of Medical Genetics, 
Department of Pediatrics, Stinford University School of 
Medicine; Chief, Genetics Service, Lucile Salter Packard 
Children’s Hospital,
Stanrord, California
The Molecular Basis oi Genetic Disorders, Molecular Diagnosis 
of Genetic Dioeases Patterns of Inheritance

Vicki Huff, PhD
Associate Professor of Moleculai Genetics/Cancer 
Genetics, University of Texas M.D. Anderson Cancer 
Center, houston, Texas 
Neoplasms of the Kidney

Walter T. Hughes, MD
Professor of Pediatrics, University of Tennessee College 
of Medicine- Emeritus Member, Department of Infectious 
Diseases, St. Jude Children’s Research Hospital,
Memphis, Tennessee 
Pneumocystis carinii

Carl E. Hunt, MD
Adjunct Professor of Pediatrics, Uniformed Services 
University of the Health Sciences; Director, National 
Center on Sleep Disorders Research, National Heart,
I Ling, and Blood Institute, National Institutes of Health,
Bechesdi, Maryland
Sudden Infani Death Syndrome

Sunny Zaheed Hussain, MD
Fellow in Pediatric Gastroenterology, University of 
Pittsburgh School of Medicine; Children’s Hospital of 
Pittsburgh, Pittsburgh, Pennsyb ania 
The Esophagus

Jeffrey Hyams, MD
Professor of Pediatrics, University of Connecticut School 
of Medicine; Head, Division of Digestive Diseases and 
Nutrition, ( onnecticut Children’s Medical Center, 
Hartford, Connecticut
Inflammatory Bowel Disease, Food Allergy (Food 
Hypersensitivity); Eosinophilic Gastroenteritis; Malformations; 
Ascites. Peritonitis

Richard F. Jacobs, MD
Horace C. Cabe Professor of Pediatrics, University of 
Arkansas tor Medical Sciences; Chief, Pediatric Infectious 
Diseases, Arkansas Children’s Hospital,
Little Rock, Arkansas
Actinomyces, Nocardia', Tularemia (Frana-vila tularensis)', Brucella



Norman Jajfe, MD
Professor of Pediatrics, University of Texas M. D. 
Anderson Cancer Center, Houston, Texas 
Neoplasms of the Kidney

Renege R. Jenkins, MD
Professor and Chair of Pediatncs, Howard University 
College of Medicine; Chair, Department of Pediatrics and 
Child Health, Howard University Hospital,
Washington, DC
The Epidemiology of Adolescent Health Problems; Deliver} 
of Health Care to Adolescents; Depression; Suicide; Violent 
Behavior; Substance Abuse; The Breast; Menstrual Problemj; 
Contraception; Pregnancy; Sexually Transmitted Diseases

Hal B. Jenson, MD
Professor and Chair, Department of Pediatrics, Director, 
Center for Pediatric Research, Eastern Virginia Medical 
School and Children’s Hospital of The King’s Daughters: 
Senior Vice President for Academic Affairs, Children’s 
Hospital of The King’s Daughters, Norfolk, Virginia 
Cnronir Fatigue Syndrome; Epstein-Barr Virus; Lymphocytic 
Choriomeningitis Virus; Polyomaviruses; Human T-Cell 
Lymphotropic Viruses Types I and II

Chandy C.John, MD
\ssistant Prof ssor of Pediatrics, Case Western Reserve 
University School of Medicine; Div.sion of Pediatric 
Infectious Diseases, Co-Director, Rainbow Center 
for International Child Health, Rainbow Babies and 
Children’s Hospital, Cleveland, Ohio 
Amebiasis; Trichomoniasis \JivJiom onns. vaginalis); Health 
Advice for Children Traveling Internationally

Charles F. Johnson, MD
Professor of Pediatrics, The Ohio State University; 
Children’s Hospital, Columbus, Ohio 
Abuse and Neglect of Children

Michael V. Johnston, MD
Professor of Neurology and Pediatrics, Kennedy Krieger 
Institute and The Johns Hopkins University School of 
Medicine, Baltimore, Maryland
Congenital Anomalies of the Central Nervous System; Seizures 
in Childhood; Conditions thai. Mimic Seizures; Movement 
Disorders; Encephalopathies; Neurodegenerative DisorcWs of 
Childhood; Acute Stroke Syndromes

Richard B. Johnston, Jr., MD
Professor of Pediatrics, University of Colorado School of 
Medicine; National Jev,ish Medical and Research Center, 
Denver, Colorado
Monocytes and Macrophages; The Complement System

Kenneth Lyons Jones, MD
Professor of Pediatrics, University of California, San 
Diego, School of Medicine; UCSD Medical Center, Sar_ 
Diego, California 
Dysmorphology

Harry J. Kallas, MD
Associate Professor of Pediatric Critical Care Meaicme, 
Pediatric Medical Director, Life Flight, University 
of California, Davis, School of Medicine; UC Davis 
Children’s Hospital, Sacramento, California 
Drowning and Near-Drowning

Lewis J. Kass, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Albert Einstein College 
of Medicine; Children’s Hospital at Montefiore, cronx, 
New York
Obstructive Sleep Apnea and Hypoventilation 

Mark A. Kay. MD, PhD
Departments of Pediatrics and Genetics. Stanford 
University, Stanford, California 
Gene Therapy

Allesandra N. Kazura, MD
Assistant Professor of Psychiatry and Human Behavior, 
Brown University School of Medicine; Brown University 
Centers for Behavioral and Preventive Medicine, 
Providence, Rhode Island 
Psychosomatic Illness

James W. Kazura, MD
Professor of Medicine, International Health, and 
Pathology, Case Western Reserve University School of 
Medicine; Attending Physician, University Hospitals of 
Cleveland. Cleveland. Ohio
Ascariasis (Ascaris lumbricoides); Trichuriasis (Trichuris 
trichiura); Enterobiasis (Enterobius vermicularis)-, Strongyloidiasis 
(Strongyloides stercoralis); Lymphatic Filariasis (Brugia 
malaui, Brugia timori, and Wuchereria bancmftt), Other Tissue 
Nematodes; Toxocariasis (Viscerai and Ocular ^arva Migrans); 
Trichinosis (Trichinella spiralis)

Desmond P. Kelly, MD
Clinical Associate Professo of Tediatricj, University of 
North Carolina School of Medicine; Director,
Clinical Programs, All Kinds of Minds, Chapel Hill,
North Carolina
Patterns of Development and Function 

KathiJ. Кетрьr, MD, MPH
Professor of Pediatrics, Wake Forest University School of 
Medicine; Brenner Children’s Hospital 
Herbal Medicines



John A. Kemer, MD
Professor of Pediatrics, Director of Nutrition, Director 
of Pediatric Gastroenterology and Nutrition Fellowship, 
Stanford University School of Medicine; Directo*-. 
Nutrition Support Team, Medical Director, Children’s 
Home Pharmacy. Lucile Salter Packard Children’s 
Hospital, Palo Alto, California 
M alabsorptive Disorders

Seema Khan, MD
Assistant Professor of Pediatric Gastroenterology, 
University of Pittsburgh School of Medicine, Children’s 
Hospital of Pittsburgh, Pittsburgh, Pennsylvania 
The Esophagus

Charles H. King, MD
Associate Professor of Medicine and International 
Health, Case Western Reserve School of Medicine; 
Attending Physician, University Hospita's of Cleveland, 
Cleveland, Ohio
Schistosomiasis (Schistosoma); Flukes (Liver, Lung, and 
Intestinal)

Stephen Kinsman, MD
Assistant Professor of Pediatrics and Neurology, Director 
of Pediatric Neurology, University of Maryland School of 
Medicine, Baltimore, Maryland 
Congenital Anomalies of the Central Nervous System

Bruce L. Klein, MD
Associate Professor of Pediatrics and Emergency 
Medicine, The George Washington University School 
of Medicine ana Health Sciences, Medical Director, 
Pediatric Tran .port Service, Children’s National Medical 
Center, Washington, DC 
Acute Care of the Multiple Trauma Victim

Marisa S. Klein-Gitelman, MD, MPH
Assistant Professor of Pediatrics, Feinberg School of 
Medicine, Northwestern University; Interim Head, 
Division of Immunology/Rheumatology, Children’s 
Memorial Hospital, Chicago, Illinois 
Systemic Lupus Erythematosus

Robert M. Kliegman, MD
Professor and Chair, Department of Pediatrics, Medical 
College of Wisconsin; Pediatrician in Chief, Pam and 
Les Muma Chair in Pediatrics, Children’s Hospital of 
Wisconsin, Milwaukee, Wisconsin
Mucopolysaccharidoses; Overview of Mortality and Morbidity; 
The Newborn Infant; High-Risk Pregnancies; The Fetus; The 
High-Risk Infant; Clinical Manifestations of Diseases in the

Newborn Period; Nervous System Disorder  ̂ Delivery Room 
Emergencies; Respiratory Tract Disorders; Digesii'/e System 
Disorders; Blood Disorder?; Genitourinary Systen., The 
Umbilicus, Metabolic Disturbances; The Endocrine System

William C. Koch, MD
Associate Professor of Pediatrics, Virginia 
Commonwealth University; Division of Infectious 
Diseases, Medical College of V irginia,
Richmond, Virginia 
Parvovirus В19

Steve Kohf, MD
Clinical Professor of Pediatrics, Oregon Health and 
Sciences University,
Portland, Oregon 
Herpes Simplex Virus

Gerald P. Koocher, PhD
Dean, Graduate School for Health Studies, Simmons 
College, Boston, Massachusetts 
Grief and Bereavement

Jill E. Korbin, PhD (Anthropology)
Professor of Anthropology. Associate Dean, College of 
Arts and Sciences, Case Western Keserve University; 
Co-Director, Schubert Center for Child Development, 
Cleveland, Ohio 
Cultural Issues in Pediatric Care

Peter J. Krause, MD
Professor of Pediatrics, University of Connecticut School 
of Medicine; Director, Infectious Diseases, Connecticut 
Children’s Medical Center, Hartford, Connecticut 
Malaria (Plasmodium); Babesiosis (Babesi'i)

Marzena Krawiec MD
Assistant Professor of Pediatrics, University of Wisconsin 
Medical School, Madison, Wisconsin 
wheezing m Infants

John F. Kuttesch, Jr., MD, PhD
Associate Professor of Pediatric Hematology/Oncology, 
Vanderbilt University Medical Center,
Nashville, Tennessee 
Brain Tumors in Childhood

Catherine S. Lachenauer, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Harvard Medical 
School; Assistant in Medicine, Children’s Hospital. 
Boston, Massachusetts 
Group В Streptococcus



Stephan Ladisch, MD
Professor of Pediatrics and Biochemistry/Molecular 
Biology, The George Washington University School of 
Medicine; Scientific Director, Children’s Research 
Institute, Children’s National Medical Center, 
Washington, DC
Histiocytosis Syndromes of Childhood 

Stephen LaFranchi, MD
Professor of Pediatrics, Oregon Health and Sciences 
University; Staff Physician, Doernbecher Children’s 
Hospital, Portland, Oregon 
Disorders of the Thyroid Gland

Oren Lakser, MD
Assistant Prot'eb-ior of Pediatrics, Northwestern 
University; Attending Physician, Division of Pulmonary 
Medicine, Children’s Memorial Hospital,
Chicago, Illinois
Paruic.hymal Disease with Prominent Hypersensitivity, 
Eosinophilic Infiltration, or Toxin-Mediated Injury; Slowly 
Resolving Pneumonia; Bronchiectasis; Pulmonary Abscess

Richard M. Lampe, MD
Professor and Chau-, Department of Pediatrics, Texas 
Tech University School of Medicine, Lubbock Texas 
Osteomyelitis and Suppurative Arthritis

Philip J. Landrigan, MD
Ethel H. Wise Professor and Chair, Department of 
Community and Preventive Medicine, Mount Sinai 
School of Medicine, New' York, New York 
Chemical Pollutants

Charles T. Leach, MD
Professor of Pediatrics, Chief, Division of Infectious 
Diseases, University of Texas Health Science Center 
at San Antonio; Attending Physician, Christus Santa 
Rosa Children’s Hospital and University Hospital, San 
Antonio, Texas
Roseola (Human Herpesviruses 6 and 7); Human Herpesvirus 8 

Margaret W. Leigh, MD
Professor of Pediatrics, University of North Carolina; 
Attending Physician, University of North Carolina 
Hospitals, Chapel Hill, North Carolina 
Sarcoidosis

Robert F. Lemanske, Jr., MD
Professor of Pediatrics and Medicine, University of 
Wisconsin School of Medicine, Maoison, Wisconsin 
Wheezing in Infants

Steven Lestrud, MD
Professor of Pediatrics, Feinberg School of Medicine, 
Northwestern University; Attending Physician, Pediatric 
Pulmonary and Critical Caro, Chicago, Illinois 
Bronchopulmonary Dysplasia

Donald Y. M. Leung, MD, PhD
Professor of Pediatrics, University of Colorado Health 
Sciences Center; Head, Division of Pediatric Allergy- 
Immunology, National Jewish Medical and Research 
Center, Denver, Colorado
Allergy and the Immunologic Basis of Atopic Disease; Diagnos.s 
of Allergic Disease; Principles of Treatment of Allergic Disease; 
Allergic Rhinitis; Childhood Asthma; Atopic Dermatitis (Atopic 
Eczema); Urticaria and Angioedema (Hives); Anaphylaxis;
Serum Sickness; Insect Allergy; Adverse Reactions to Foods

Lenore S. Levine, MD
Professor of Peaiamcs, College of Physicians and 
Surgeons, Columbia University; r\ttend.ng Peaiatnrian, 
New York Presbyterian Hospital,
New York, New Yorn 
Disorders of the Adrenal Glands

Stephen Liben, MD
Associate Professor of Pediatrics, McGill University; 
Director, Palliative Care Program, The Montreal 
Children’s Hospital of the McGill University Health 
Center, Montreal, Quebec, Canada
Pediatric Palliative Care: The Care of Children with Life- 
Limiting Illness

Iris F. Litt, MD
Marron and Mary Elisabeth Kendrick Professor of 
Pediatrics, Stanford University School of Medicine; 
Director, Division of Adolescent Medicine, Lucile Salter 
Packard Children’s Hospital, Palo Alto, California 
Anorexia Nervosa and Bulimia

Andrew K. Liu, MD
Associate Professor of Pediatric Allergy and Immunology, 
Training Program Director, National Jewish Medical and 
Research Center, University of Colorado Health Sciences 
Center, Denver, Colorado 
Childhood Asthma

Sarah S. Long, MD
Professor of Pediatrics, Drexel University College of 
Medicine, Chief, Section of Infectious Diseases, St. 
Christopher’s Hospital for Children, Philadelphia, 
Pennsylvania
Diphtheria (Corynebacterium diphtheriae); Pertussis (Bordetella 
pertussis and B. parapertussis)



Daniel J. Lovell, MD, MPH
Professor oi Pediatrics, Urwersity of Cincinnati 
Medical Center; 'Yssociate Director, Division of 
Pediatric Rheumatology, Cincinnati Children’s Hospital, 
Cincinnati, Ohio 
Treatment of Rheumatic Diseases

Reia G. Lyon, PhD
Branch Ch.ef, Child Development and Behavior, Nai lonal 
Institute of Child Health and Human Development, 
National Institutes of Health, Rockville, Maryland 
Specific Reading Disability (Dyslexia)

Joseph A. Majzoub, MD
rroriessor of Pediatrics Harvard Medical School; Chief, 
Division of Endocrinology, Children’s Hospital Boston, 
Boston, Massachusetts
Diabetes Insipidus; Other Abnormalities ot Arginine Vasopressin 
Metabolism and Action

Yvonne Maldonado MD
Associate Professor of Pediatrics, Stanford University 
School of Medicine; Attending Physician, Lucile Salter 
Packard Children’s Hospital, Stanford, Cahiornia 
Measles; Rubella, Mumps

John C. Marini, MD PhD
Chief, Heritable Disorders Branch, National Institute 
of Child Health and Human Development, National 
Institutes of Health, Befhesda, Maryland 
Osteogenesis Imperfecta

Morri Markowitz. MD
Professor of Pediatrics, Albert Einstein College of 
Medicine; Attending Physician, Pediatrics, Division 
of Environmental Sciences, Children’s Hospital at 
Montenore, Montefiore Medical Center, Bronx, New York 
Lead Poisoning

Reuben K. Matalon, MD
Professor of Pediatrics and Genetics, University of Texas 
Medical Branch, Galveston, Texas 
Aspartic Acid (Canavan Disease)

Lawrence H. Mathers, MD, PhD
Assistant Professor of Pediatrics and Anatomj, Stanford 
University School of Medicine; Attending Physician, 
Lucile Salter Packard Children’s Hospital.
Stanford, California
Effective Communication with Families in the PICU; Pediatric 
Emergencies and Resuscitation; Shock; Transplantation Issues in 
the DICU; Withdrawal or Withholding of Life Support, Brain 
Death, and Organ Procurement

Nancy J. Maiyunab, PharmD
Assistant Clinical Professor of Pediatrics, Adjunct
Instructor in Pharmacology and Toxicology, University
of Louisville, Louisville, Kentucky
Poisonings: Drugs, Chemicals, ind Plants

Robert Mazor, MD
Fellow, Department of Pediatrics, Division of 
Cardiology, Feinberg School of Medicine, Northwestern 
University; Children’s Memorial Hospital,
Chicago, Illinois 
Pulmonary Edema

Paul L. McCarthy, MD
Professor of Pediatrics, Yale University School of 
Medicine, Director, Division of General Pediatrics, 
Children’s Hospital at Yale-New Haven, New Haven, 
Connecticut
The Well Child; Evaluation of the Sick Child in the Office and 
Clinic

Susanna A. Me Colley, MD
Associate Professor of Pediatrics, Feinberg School of 
Medicine, Nortnwestern Un.versity; Director, Cystic 
Fibrosis Center, Children’s Memorial Hospital, Chicago, 
Illinois
Disorders of the Lungs and Lower Airways; PuImonar; Tumors; 
Extrapulmonary Diseases with Pulmonary Mimiestations

Margaret M. McGovern, MD, PhD
Associate Professor of Human Genetics and Pediatrics, 
Mount Sinai School of Medicine; Attending Physician, 
Pediatrics, Mount Sinai Hospital, New York, New York 
Lipidoses; Mucolipidoses; Disorders of Glycoprotein Degradation 
and Structure

Kenneth McIntosh, MD
Professor of Pediatrics, Harvard Medical School, Semor 
Associate in Medicine, Childien’s Hospital Boston, 
Boston, Massachusetts
Respiratory Syncytial Virus; Adenoviruses; Rhinoviruses 

Rima McLeod, MD
Jules and Doris Stein Research to Prevent Blindness 
Professor, University of Chicago, Visual Si iences and 
Ophthalmology Department, Chicago, Illinois 
Toxoplasmosis ( Toxoplasma gondii)

Peter C. Melby, MD
Associate Professor of Medicine, Division of Infectious 
Diseases, The University of Texas Health Science Center; 
Staff Physician, Department of Veterans Affairs Medical



Center, South Texas Veterans Healm Care System, San 
Antonio, Texas 
Leishmaniasis (Leishmania)

Fred A. Mettler, Jr., MD, MPH
Professor and Chair, Department of Radiology,
University of New Mexico, Albuquerque, New Mexico 
Pediatric Radiation Injuries

Marian G. Michaels, MD, MPH
Associate Professor of Pediatrics and Surgery, University 
of Pittsburgh School of Medicine; Children’s Hospital of 
Pittsburgh, Pittsburgh, Pennsylvania 
Infections in Immunocompromised Persons

Henry Milgrom, MD
Professor of Pediatrics, University of Colorado Health 
Sciences Center; Senior Faculty Member, National Jewish 
Medical and Kesearch Center. Denver, Colorado 
Allergic Rhinitis

Michael L. Miller, MD
As iociate Professor of Pediatrics, Northwestern 
University Medica1 School; Children’s Memorial Medical 
Center, Chicago, Illinois
Evaluation of Suspected Rheumatic Disease; Treatment 
of Rheumatic Diseases; Juvenile Rheumatoid Arthritis; 
Ankylosing Spondylitis and Other Spondyloarthropathies; 
Postinfectious Arthritis and Related Conditions; Systemic 
Lupus Erythematosus; Scleroderma; Vasculitis Syndromes; 
Musculoskeletal Pain Syndromes; Miscellaneous Conditions 
Associated with Arthritis

Robert R. Montgomery, MD
Professor of Pediatrics and Vice Chair of Research, 
Medical College ot Wisconsin; Senior Investigator, Blood 
Center of Southeastern Wisconsin, Milwaukee, Wisconsin 
Hemorrhagic and Thrombotic Diseases

Anna-Barbara Moscicki, MD
Professor of Pediatrics, University of California, San 
Francisco, School of Medicine, San Francisco, California 
Human Papillomaviruses

Hugo W. Moser, MD
Proressor of Neurology and Pediatrics, Kennedy Krieger 
Institute, The Johns Hopkins University School of 
Medicine, Baltimore, Maryland 
Disorders of Very Long Chain Fatty Acids

Joseph L. Muenzer, MD
Associate Proressor of Pediatrics, University of North 
Carolina School of Medicine, Chapel Hill, North Carolina 
Mucopolysaccharidoses

Flor M. Munoz, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Baylor College of 
Medicine; Texas Children’s Hospital, Houston, Texas 
Tuberculosis (Mycobacterium tuberculosis)

James R. Murphy, PhD
Pediatric Infectious Diseases, University of Texas Health 
Science Center, Houston, Texas
Cholera ( Vibno chcLrae) Campylobacter, Yersinia; Aeromonas 
and Plesiumonas

Martin G. Myers, MD
Professor of Pediatrics, University of Texas Medical 
Branch; Children’s Hospital, Galveston, Texas 
Varicella-Zoster Virus

Robert D. Needlman, MD
Adjunct Associate Professor of Pediatrics,
Case Western Reserve University School of Medicine; 
Attending Physician, MetroHealth Medical Center, 
Cleveland, Ohio 
Growth and Development

Leonard B. Nelson, MD
Associate Professor of Ophthalmology and Pediato ics, 
Jefferson Medical College; Co-Director, Departmnnt 
of Pediatric Ophthalmology, Wills Eye Hospital, 
Philadelphia, Pennsylvania 
Disorders of the Eye

Robert M. Nelson, MD, PhD
Associate Professoi of Anesthesia and Pediatrics, 
University of Pennsylvania School of Medicine; Chair, 
Committees for the Protection of Human Subjects, 
Children’s Hospital of Philadelphia, Philadelphia, 
Pennsylvania 
Ethics in Pediatric Care

Vicky Lee Ng, MD
Assistant Professor of Pediatrics, University of Toronto; 
Staff Physician, Division of Gastroenterology and 
Nutrition, Pediatric Academic Multi-Organ Transplant 
(PAMOT) Program, Hospital for Sick Children, Toronto, 
Ontario, Canada 
Manifestations of Liver Disease

John F. Nicholson, MD
Associate Professor of Pediatrics and Pathology, 
Columbia University; Associate Attending Pediatrician, 
Children’s Hospital of New York-Presbyterian Hospital, 
New York, New York
I  abora^ory Testing in Infants and Children; Reference Ranges 
for Laboratory Tests and Procedures



Zehava Noah, MD
Associate Professor in Pediatrics, Feinberg School of 
Medicine, Northwestern University; Attending Physician, 
Chi Idren’s Memorial Hospital, Chicago, Illinois 
Chronic Severt Respiratory Insufficiency

Lawrence M. Nogee, MD
Associate Professor of Pediatrics, The Johns Hopkins 
University School of Medicine; Attending Neonatologist, 
Johns Hopkins Children’s Center, baltimore, Ma’vland 
Pulmonary Alveolar Proteinosis Inherited Disorders of 
Surfactant Protein Metabolism

Theresa J. Ochoa, MD
University of Texas-Houston Health Science Centei; 
Pediatric Disease Fellow, Memorial Hermann Children’s 
Hospital, Houston, Texas 
Escherichia coli

Robin K. Ohls, MD
Associate Professor of Pediatrics, Division of 
Neonatology, University of New Mexico School of 
Medicine; Department of Pediatrics/Neonatology, 
Children’s Hospital of New Mexico,
Albuquerque, New Mexico 
Development of the Hematopoietic System

Scott E. Olitsky, MD
Associate Professor of Ophthalmology, University of 
Missouri at Kansas City; Chief of Ophthalmology, The 
Children’s Mercy Hospital, Kansas City, Missouri 
Disorders of the Eye

Karen Olness, MD
Professor of Pedirtrics. Family Medicine, and 
International Health, Case Western Reserve University 
School of Medicine; Direccoi, Rainbow Center for 
International Child Health, Rainbow Babies and 
Children’s Hospital, Cleveland, Ohio 
Child Health in the Developing World

Susan Orenstein, MD
Professor and Chief, Pediatric Gastroenterology, 
University of Pittsburgh School of Medicine; Children’s 
Hospital of Pittsburgh,
Pittsburgh, Pennsylvania 
The Esophagus

Gary D. Overturf, MD
DfcpLrxment of Pediatrics, University or New Mexico 
Medical Center, Albuquerque, New Mexico 
Streptococcus рпеитошае (Pneumococcus)

Judith A. Owens, MD, MPH
Associate Professor of Pediatrics, Brown Medical School; 
Director, Pediatrics Sleep Disorders Clinic, Hasbro 
Children’s Hospital, Providence, Rhode Island 
Sleep Disorders

Lauren M. Pachman, MD
Professor of Pediatrics, Division of Immunology/ 
Rheumatology, Feinberg School of Medicine,
Northv estem University; Interim Division Head, Disease 
Pathogenesis Program, Children’s Memorial Institute of 
Fducauon and Research (CMIER), Children’s Memorial 
Hospital, Chicago, Illinois 
Juvenile Dermatomyositis; Vasculitis Svndroincs

Regina M. Palazzo, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Yale University School 
of Meaicme; Director, Cystic Fibrosis Center, Attending 
Physician, Yale-New Haven Children’s Hospital, New 
Haven, Connecticut 
Diagnostic Approach to Respiratory Disease

Demosthenes Pappcgianis, MD, PhD
Professor, Department of Medical Microbiology and 
Immunology, University of California, Davis, School of 
Medicine, Davis, California 
Coccidioidomycosis (GoceuKoides unmitis)

Diane E. Pappas, MD
Associate Professor of Pediatrics, University of Virginia 
School of Medicine, Charlottesville, Virginia 
Sinusitis; Retropharyngeal Abscess, Lateral Pharyngeal 
(Parapharyngeal) Abscess, and Peritonsillar Cellulitis/Abscess

Jack L. Paradise, MD
Professor of Pediatrics, Family Medicine, and Climcal 
Epidemiology, Professor of Otolaryngology, University 
of Pittsburgh School of Medicine; Attending Staff, 
Children’s Hospital of Pittsburgh,
Pittsburgh, Pennsylvania 
Otitis Media

John S. Parks, MD PhD
Professor of Pediatrics, Emory University School of 
Medicine; Director, Pediatric Endocrinology, Egleston 
Children’s Hospital, Atlanta, Georgia 
Hormones of the Hypothalamus and Pituitary; Hypopituitarism

Sheral S. Patel, MD
Assistant Professor of Pediatric Infectious Diseases,
Case Western Reserve University School of Medicine; 
Attending Physician, Rainbow BaDies and Children’s



Hospital, University Hospitals of Cleveland,
Cleveland, Ohio
Asca. iasis (Ascaris lumbAcoides); Trichuriasis (Trichuris 
trichiura); Enterobiasis (c.nterobvus vermicularis); Strongyloidiasis 
(Strongyloides stercoralis); Lymphatic Filariasis (Brugia 
malayi, Brugia timori, and Wuchereria bancrofti); Other Tissue 
Nematodes; Toxocariasis (Visceral and Ocular Larva Migrans); 
Trichinosis ( Trichinella spiralis)

Alberto Pena, MD
Professor of Surgery, Albert Einstein College of 
Medicine, Bronx, New York; Chief, Pediatric Surgeiy, 
Schneider Children’s Hospital, North Shore Long Island 
Jewish Health System,
New Hyde Park, New \  ork
Surgical Conditions of the Anus, Rectum, and Colon

James M. Perrin, MD
Professor of Pediatrics, Harva"! Medical School;
Director, Division of General Pediatrics, Director, Center 
for Child and Adolescent Health Policy, Massachusetts 
General Hospital for Children,
Boston, Massachusetts
Developmental Disabilities and Chronic Illness; Chronic Illness 
in Childhood

Michael A. Pesce, PhD
Columbia University College of Physicians and Surgeons; 
Director, Specialty Laboratory, New York-Presbyterian 
Hospital at Columbia Medical Center,
New York, New York
Laboratory Testing in Infants and Children: Reference Ranees 
for Laboratory Tests and Procedures

Georges Peter, MD
Professor of Pediatrics, Vice Chair for Faculty Affairs, 
Brown Medical School, Director, Division of Pediatric 
Infectious Diseases, Rhode Island Hospital,
Providence, Rhode Island 
Immunization Practices

John Peters, DO
Assistant Professor of Pediatric Gastroenterology, 
University of Pittsburgh School of Medicine;
Children’s Hospital of Pittsburgh,
Pittsburgh Pennsylvania 
The Esophagus

Ross E. Petty, MD, PhD
Professor and Head of Pediatrics, University of British 
Columbia; British Columbia Children’s Hospital, 
Vancouver, Canada
Ankylosing Spondyiras and Other Spondyloarthropathies

Larry K. Pickering, MD
Professor of Pediatrics, Emory University School of 
Medicine; Senior Advisor to the Director, National 
Immunization Program, Centers for Disease Control and 
Prevention, Atlanta, Georgia
Giardiasis and Balantidiasis; Child Care and Communicable 
Diseases; Gastroenteritis; Viral Hepatitis

Dwight A. Powell, MD
Professor of Pediatrics, The Ohio State University 
College of Medicine and Public Health; Chief, Section 
of Pediatric Infectious Diseases, Children’s Hospital, 
Columbus, Ohio
Hansen Disease (Mycobacterium leprae); Nontubeiculous 
Mycobacteria; Mycoplasmal Infections

Keith R. Powell, MD
Professor and Chair, Department of Pediatiics, 
Northeastern Ohio Universities College of Medicine;
Vice President and Dr. Noab Miller Chair of Medicine, 
Children’s Hospital Medical Center, Akron, Ohio 
Fever; Fever U- ithout a Focus; Sepsis and Shock

Charles G. Prober, MD
Professor of Pediatrics, Medicine, M.crobiology, and 
immunology. Associate Chair of Pediatrics; Stanford 
University School of Medicine, Stanford, California 
Pneumonia; Central Nervous System Infections

Keith Quirolo, MD
Associate Clinical Professor, Children’s Hospital Oakland, 
Oakland, Califo.ma 
Hemoglobin Disorders

Daniel J. Rade~ MD
Associate Professor of Medicine and Pathology, 
University of Pennsylvania School of Medicine; Director, 
Preventive Cardiovasculai Medicine and Lipid Clinic, 
Philadelphia, Pennsylvania 
Disorders of Lipoprotein Metabohsm and Transport

Robert Rapaport, MD
Prof ssor of Pediatrics, Director, Endocrinology and 
Diabetes, Mount Sinai School of Medicine,
New York, New York 
Disorders of the Gonads

Michael D. Reed, PharmD
Professor of Pediatrics, Case Western Reserve University 
School of Medicine; Director, Pediatnc Clinical 
Pharmacology and Toxicology, Rainbow Babies and 
Children’s Hospital, Cle' eland, Ohio 
Principles of Drug Therapy, Medications



Jack S. Remington, MD
Professor оГ Medicine, Division of Infectious Diseases 
and Geographic Medicine, Stanford University School 
of Medicine; Marcus A. Krupp Research Chair and 
Chairman, Department of Immunology and Infectious 
Disease: Research Institute, Palo Alto Mtdical 
Foundation, Palo Alto, California 
Toxoplasmosis (Toxoplasma gondii)

Iraj Rezvani, MD
Professor of Pediatrics, Temple University School of 
Medicine; Chief, Section of Pediatric Endocrinology 
and Metabolism, Temple University Children’s Medical 
Center, Philadelphia, Pennsylvania 
An \pproach to Inborn Errors of Metabolism, Phenylalan.ne; 
Tyrosine; Methionine; Cysteine/Cystine; Tryptophan; Valine, 
Leucine, Isoleucine, and Related Organic Acidemias; Glycine; 
Serine; Prolme and Ilydroxvproline Glutamic Acid; Urea 
Cycle and Hh perammoncmia (Arginine, CitruiL.ie, Ornithine); 
Histidine; Lysine

Frederick P. Rivara, MD, MPH
George Adkins Professor of Pediatrics,
Adjunct Professor of Epidemiology, Head, General 
Pediatrics, University of Washington,
Seattle, Washington
Injury Control; Emergency Medical Services for Children

Kent A. Robertson, MD, PhD
Director, Stem Cell Transplantation, Royal Children’s 
Hospital, Brisbane, Australia 
Hematopoietic Stem Cell Transplantation

Luther K. Robinson, MD
Associate Professor of Pediatrics, State University of 
New York at Buffalo School of Medicine and Biomedical 
Sciences; Director, Dysmorphology and Clinical Genetics, 
Buffalo, New York 
Marfan Syndrome

George C. Rodgers, Jr., MD, PhD
Professor of Pediatrics and Pharmacology/Toxicology, 
University of Louisville, Associate Medical Director, 
Kentucky Regional Poison Center, Kosair Children’s 
Hospital, Louisville, Kentucky 
Poisonings: Drugs, Chemicals, and Plants

Genie E. Roosevelt, MD, MPH
Assistant Professor of Pediatrics, University of Colorado 
Health Sciences; Attending Physician, The Children’s 
Hosp.tal, Denver, Colorado 
Acute Infki imatory Upper Airway ( ibstruction

Carol L. Rosen, MD
Associate Professor of Pediatrics, Divisions of Clinical 
Epidemiology, Pulmonology, and Neurology, Case 
Western Reserve University School of Medicine;
Director, Pediatric Sleep Services, Rainbow Babies and 
Children’s Hospital, Cleveland, Ohio 
Obstructive Sleep Apnea and Hypoventilation

David S. Rosenblatt, MDCM
Professor of Human Genetics, Medicine, Pediatrics, and 
Biology, McGill University; Royal Victoiia Hospital, 
Montreal, Quebec, Canada
Methionine; Valine, Leucine, Isoleucine, and Related Organic 
Acidemias

Anne H. Rowley, MD
Professor of Pedlati ics and of Microbiology/Immunology, 
Feinberg School of Medicine, Northwestern University; 
Attending Physician, Division of Infectious Diseases, 
Children’s Memorial Hospital, Chicago, Illinois 
Kawasaki Disease

Ranna A. Rozenfeld, MD
Assistant Professor of Pedial r„js, Feinberg School of 
Medicine, Northwestern University; Attending Physician, 
Pediatric Critical Care Medicine, Children’s Memorial 
Hospital, Chicago, Illinois 
Atelectasis

Jeffrey A. Rudolph, MD
Research Instructor, Cincinnati Children’s Hospital 
Medical Center, Cincinnati, Ohio 
Metabolic Diseases of the Liver; Reye Syndrome and the 
Mitochondrial Hepatopathies

Robert A. Salata, MD
Professor and Vice-Chan, Department of Medicine,
Chief, Division of Infectious Diseases, Case Western 
Reserve University School of Medicine; Attending 
Physician and Consultant, University Hospitals of 
Cleveland, Cleveland, Ohio
Amebiasis; Tnchomonia^.s ( Trichomonas vaginaLs) African 
Trypanosomiasis (Sleeping Sickness; Trypanosoma brucei 
complex); \mencan Trypanosomiasis (Chag?s Disease; 
Trypanosoma cruzi)', Health Advice for Children Traveling 
Internationally

Denise A. Salerno, MD
\ssistant Professor of Pediatrics, Temple University 
School of Medicine; Attending Pediatrician, Temple 
University Children’s Medical Center, Temple University 
Hospital, Philadelphia, Pennsylvania 
Nonbacterial Food Poisoning



Hugh A. Sampson, MD
Professor of Pediatrics and Immunobiology, Mount 
Sinai School of Medicine; Attending Staff, Mount Sinai 
Hospital, New York, New York 
Anaphylaxis, Adverse Reactions to Foods

Joseph S. Sanfilippo, MD
Professor of Obstetrics, Gynecology, and Reproductive 
Sciences, Vice-Cha.r, Reproductive Spences, University 
of Pittsburgh School of Medicine; Magee-Women’s 
Hospital, Pittsburgh, Pennsylvania 
Gynecologic Problems of Cli ldhood

Harvey B. Samat, MD
Professor of Pediatrics (Neurology) and Pathology 
(Neuropathology), University of California, Los, Angeles, 
School of Medicine; Director, Division o: Pediatric 
Neurology, Neuropathologist Cedars-Smai Medical 
Center, Los Angeles, California 
Neuromuscular Disorders

Shigeru Sassa, MD, PhD
Head, Laboratory of Bloch :mical Hematology, Th" 
Rockefeller University, New York, New York 
The Porphyrias

Robert Schechter, MD
Clinical Dnector, Infant Botulism Treatment and 
Prevention Program, California Department of Health 
Services, Berkeley; Staff Physician, Children’s Hospital, 
Oakland, California 
Botulism (Clostridium botuiinu.n>

Gordon E. Schutze, MD
Professor of Pediatrics and Pathology, University of 
Arkansas for Medical Sciences; Pediatric Residency 
Program Director, Arkansas Children’̂  Hospital, Little 
Rock, Arkansas
Actinomyces, Nocardia; Tularemia (Francisella tularensis)’, Brucella

Jeffrey Schwimmer, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Division of 
Gastroenterology, Heratology, and Nutrition, University 
of California, San Diego, School of Medicine; Attending 
Physician, Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition, 
Children’s Hospital and Health Center, San Diego, 
California
Liver Abscess, Liver Disease Associated with Systemic Disorders 

J. Paul Scott, MD
Professor of Pediatrics, Medical College of Wisconsin; 
Invesl igator, Blood Center of Southeastern Wisconsin,

Milwaukee, Wisconsin 
Hemorrhagic and Thrombui-ic Diseases

Theodore C. Sectish. MD
Assistant Professor of Pediatrics, Stanford University 
School of Medicine; Director, Residency Training 
Program in Pediatrics, Director, Pediatric Clerkship, 
Lucile Salter Packard Children’s Hospital,
Palo Alto, California 
Preventive Pediatrics; Pneumonia

George В Segel, MD
Professor of Pediatrics and Medicine, Vice-Chair, 
Department of Pediati ,cs, University of Rochester 
Medical Center, Rochester, New York 
Definitions and Classification of Hemolytic Anemias;
Hereditary Spherocytosis; Hereditary Elliptocytosis; Hereditary 
Stomatocytosis; Other Membrane Defect': Enzymauc Defects; 
Hemolytic Anemias Rejulting from Extracellular Factors; 
Hemolytic Anemias Seconds, у to Other Extracellular Factors

Jane F. Seward, MBBS, MPH
Chief, Viral Vaccine Preventable Diseases Branch, 
National Immunization Program, Centers for Disease 
Control and Prevention, AJanta, Georgia 
Varicella-Zoster Virus

Bruce K. Shapiro, MD
Associate Professor of Pediatrics, The Johns Hopkins 
University School of Medicine; Vice-President, Training, 
Kennedy Krieger Institute, Baltimore, Maryland 
Mental Retardation

Eugene D. Shapiro, MD
Professor of Pediati les, Epidemiology, and Investigative 
Medicine, Yale University School of Medicine, Children’s 
Clinical Research Center; Attending Pediatrician, 
Children’s Hospital at Yale-New Haven, New Haven, 
Connecticut
Lyme Disease (Borrelia burgdorferi)

Bennett A. Shaywitz, MD
Professor of Pediatrics, Neurology, and Child Study 
Center; Co-birector, Yale Center for the Study of 
Learning ant’ Attention, Department of Pediati its,
New Haven, Connecticut 
Specific Reading Disability (Dyslexia)

Sally E. Shaywitz, MD
Professor of Pediatrics and Child Study Center 
Co-Director, Yale Center for the Study of Learning and 
Attention, Department of Pediatrics,
New Haven, Connecticut 
Specific Reading Disability (Dyslexia)



Joel Shilyansky, MD
Assistant Professor of Surgery, Division of Pediatric 
Surgery, Medical College of Wisconsin; Pediatric 
Surgeon, Children’s Hospital of Wisconsin,
Milwaukee, Wisconsin 
Tumors of the Digestive Tract

Benjamin L. Shneider, MD
Associate Professor of Pediatrics, Chief, Division of 
Pediatric Hepatology, Mount Sinai School of Medicine; 
Deputy Director, Pediatric Liver Transplantation, Mount 
Sinai Medical Center, New York, New York 
Autoimmune (Chronic) Hepatitis

Stanford T. Shulman, MD
Professor of Pediatrics, Feinberg School of Med.cine, 
Northwestern University; Head, Division of Infectious 
Diseases, Children’s Memorial Hospital, Chicago, Illinois 
Kawasaki Disease

Scott H. Sicherer, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Jaffe Food Allergy 
Institute, Division of Pediatric Allergy ana Immunology, 
Mount Sinai School of Medicine, New York, New York 
Serum Sickness; Insect Allergy

Robert Sidbury, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Division of 
Dermatology, University of Washington School of 
Medicine; Children’s Hospital and Regional Medical 
Center, Seattle, Washington 
The Skin

Mark D. Simms, MD, MPH
Professor of Pediatrics, Chief, Section of Developmental 
Pediatrics, Medical College of Wisconsin; Medical 
Director, Child Development Center, Children’s Hospital 
of Wisconsin, Milwaukee, Wisconsin 
Attention-Deficit/Hyperactivity Disorder; Adoption; Fostpr Care

Eric A. F. Simoes, MD, DCh
Professor of Pediatrics, Section of Infectious Diseases, 
University of Colorado School of Medicine; Professor 
of Pediati ic infectious Diseases and Tropical Child 
Health, Imperial College, London, United Kingdom,
The Children's Hospital, Denver, Colorado 
Pohoviruses

Daniel Sloniewsky, MC
Assistant Professor of Pediatrics, State University of New 
York, Stony Brook; Stony Brook University Hospital, 
Stony Brook, New York 
Pulmonary Hemorrhage, Embolism, and Infarction

John D. Snyder, MD
Professor of Pediatrics, University of California,
San Francisco, School of Medicine,
San Francisco, California 
Gastroenteritis Viral Hepatitis

Joseph D. Spahn, MD
Associate Professor of Pediat. ics, National Jewish 
Medical and Researcn Center, University of Coloradt 
Health Sciences Center; Staff Physician, National Jewish 
Medical and Research Center,
Denver, Colorado 
Childhood Asthma

Mark A. Sperling, MD
Professor of Pediatrics, University of Pittsburgh School 
of Medicine; Division of Endocrinology, Diabetes, 
and Metabolism, Children’s Hospital of Pittsburgh, 
Pittsburgh, Pennsylvania 
Hypoglycemia

Brian Stajjora. MD, MPH
Assistant Professor of Psychiatry and Pediatrics, Section 
of Infant, Child, and Adolescent Psychiatry, Department 
of Psychiatry and Neurology, Tulane University School of 
Medicine, New Orleans, Louisiana 
Anxiety Disorders

Sergio Stagno MD
Professor and Chair, Department of Pediatrics,
University of Alabama at Birmingham; Physician-in- 
Chief, Children’s Hospital of Alabama,
Birmingham, Alabama 
Cytomegalovirus

Lawrence R. Stanberry, MD, PhD
Professor and Chair of Pediatrics, University of Texas 
Medical Branch, Galveston, Texas 
Varicella-Zoster Virus

Charles A. Stanley, MD
Professor of Pediatrics, University of Pennsylvania;
Chief, Division of Endocrinology/Diabetes,
Children’s Hospital of Philadelphia,
Philadelphia, Pennsylvania
Disorders of Mitochondrial Fatty Acid Oxidation

Jeffrey R. Starke, MD
Professor of Pediatrics, Baylor College of Medicine;
Chief, Pediatrics, Ben Taub General Hospital,
Houston, Texas
Tuberculosis (Mycobacterium tuberculosis)



Madelyn М. Stazzone, MD
Assistant Professor of Pediatric Radiology, University 
of New Mexico School of Medicine,
Albuquerque, New Mexico 
Pediatric Radiation Injuries

Barbara W. StecLenberg, MD
Professor of Pediatrics, Tufts University School of 
Medicine, Boston; Dm ctor, Pediatric Infectious Diseases, 
Baystate Medical Center Children’s Hospital,
Springfield, Massachusetts 
Bartonella

BarbaruJ. Stoll, MD
Professor of Pediatrics, Emory University School 
of Medicine, Atlanta, Georgia
Overview of Mortal.Ly and Morbidity; The Newborn Infant; 
High-Risk Pregnancies; The Fetus, The High-Risk Infant; 
Clinical Manifestations of Diseases in the Newborn Period; 
Nervous System Disorders; Delivery Room Emergenc.es, 
Respiratory Tract Disorders; Digestive System Disorders; Blood 
Disorders; Genitourinary System, The Umbilicus, Metabolic 
Disturbances; The Endocrine System; Infections of the Neonatal 
Infant

Anne Stormorken, MD
Assistant Professor of Pediatrics, Northeastern Ohio 
Universities College of Medicine; \ssociate Medical 
Director, Pediatric Intensive Care Unit, Children’s 
Hospital Medical Center, Akron, Ohio 
Sepsis and Shock

Ronald G. Strauss, MD
Professor of Pathology and Pediatrics, University of Iowa 
College of Medicine; Medical Director, DeGowin Blood 
Center, University of Iowa Hospitals and Clinics, Iowa 
City, Iowa
Risks of Blood Component Transfusions 

Frederick J. Suchy, MD
Professor and Chair, Department of Pediatrics, Mount 
Sinai School of Medicine; Pediatririan-.n Chief, Mount 
Sinai Hospital, New York, New York
Autoimmune (Chronic) Hepatitis; Drug- and Toxin-Induced 
Liver Injury; Fulminam Hepatic Failure; Cystic Diseases of 
the Biliary Traci and Liver; Diseases of the Gallbladder, Portal 
Hypertension and Varices

Francisco A. Sylvester, MD
Assistant Professor, University of Connecticut School 
of Medicine, Pediatric Gastroenterologist, Connecticut 
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ПРЕДИСЛОВИЕ

Дорогие друзья!

Перед вами одно из самых необычных медицинских изданий — «Педиатрия по Нельсону».
В чем его необычность? Это 17-е издание Руководства, которое выходит в свет ботее 60 лет. Каждое 

новое издание дополняется последними научными достижениями и установленными фактами. Это, ско
рее, компактная энциклопедия, чем просто Руковод< тво. Каждый раздел содержит главы по анатомии и I 
физиологии, как нормальной, так и патологической, лабораторным, функциональным и инструменталь
ным мет одам обследовгния, лекарственным и немедикаментозным методам лечения.

Хотя Руководство называется «Педиатрия по Нельсону», оно включает в себя сведения практически I 
для всех специалистов, работающих с деаоми от рождения до 18 лет — детских оториноларингологов, 
офтальмологов, аллергологов-иммунологов, гастроэнтерологов, инфекционистов, кардиологов, ревматоло
гов, эндокринологов, психоневрологов, неонатологов, анестезиологов-реаниматологов, хирургов, урологов, 
гинекологов, гематологов, онкологов, ортопедов, стоматологов, пульмонологов, дерматологов и многш: 
других.

Вы найдете здесь и труднодоступную информацию — по трансплантации органов и тканей, тропиче
ским и паразит арным заболеваниям, редким наследственным болезням и порокам развития.

Подробно представлены также вопросы этики и деонтологии, гигиены детей и подростков (в том числе, 
оценки физического развития детей), социальной педиатрии (сведенш о заболеваемости и смертности, 
проблемы лишения родительский опгки, жеоокого обращения с детьми и еще множество проблем, возни
кающих у детей в современном обществе), организации медицинской помощи детям на разных этапах.

Конечно. Руководство отличается от отечественной литературы по педиатрии своей необычной струк
турой, терминологией, подходами к терапии и другим. Выявляются и несоответствия классификации 
болезней МКБ-10. При подготовке издания на русском языке предприняты попытки приб пизить Руковод
ство к существующим в нашей стране требованиям и стандартам. Для удобства использования издатели 
разделили руководство на 5 томов, поэтому изменилось и оглавление.

Редакция не сомневается, что при чтении и изучении Руководства у читателей возникнут замечания, 
и заранее выражает признательность за все указания, которые будут сделаны в ваших письмах или на 
нашем сайте.

Не пожалейте времени для прочтения или хотя бы знакомства с «Педиатрией по Нельсону». Врача 
«делают» не только базовое образование и практический опыт, но и расширение профессионального кру



гозора. Другая, не совпадающая с вашей, точка зрения или теория не обязательно должна быть принята 
вами во внимание, но о ней надо хотя бы знать.

Дети больше всех заслуживают того, чтобы мы с вами сделали все, что в наших силах, для защиты га 
жизней и здоровья.

Же чаю вам увлекательного чтения и профессиональных успехов!

Председатель Исполкома Союза педиатров России.
главный специалист-эксперт педиатр 

Министерства здравоохранения 
и социального развития РФ 

вице-президент РАМН 
директор Научного центра здоровья детей РАМН, 

вице-президент Европейской педиатрической ассоциации EPA\UNEPSA.
академик РАМН, профессор 

А А . Баранов
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ЧАСТЬ
XXVI ПСИХИЧЕСКИЕ РАССТРОЙСТВА

I
 Глава 601

Клиническое 
обследование

601.1. КЛИНИЧЕСКОЕ ИНТЕРВЬЮ 
(АНАМНЕЗ)

Нил В. Борис (Neil W. Boris), Марк А. 
Форман (Marc A. l-orman), Джордж Г. 
Л о р у  на (Jorge Н. Daruna)

Клиническое интервью (беседа с пациентом) име
ет большое значение для вовлечения пациента и 
его родственников в активную терапевтическую 
программу (см. т. 1, гл. 5 и 6). Врач общей прак
тики должен заботиться не только о физическом, 
но и о психическом здоровье своих маленьких па
циентов. Клиническое интервью служит прежде 
всего для сбора информации и выявления нару
шений поведения. Практическая часть клиниче
ского интервью в большинстве детских клиник и 
учреждений общего профиля — это простой сбор 
медицинских сведений, которые имеют отношение 
к настоящему заболеванию, характеру и течению 
перенесенных болезней, наследственности в соче
тании с общим пропедевтическим осмотром. Дру
гие аспекты жизни пациента, в частности психосо

циальные, часто остаются вне поля зрения врача. 
Однако наличие психосоциальных проблем ока
зывает значительное влияние на течение болезни, 
выполнение рекомендаций по ее лечению и даже 
служит основным поводом для посещения врача. 
Кроме того, коррекция поведенческих нарушений 
без понимания внутрисемейных взаимоотноше
ний или эмоционального состояния ребенка по
добно вождению автомобиля вслепую. Педиатр 
может использовать клиническое интервью для 
выяснения эмоционального статуса пациента, 
поиска вероятных причин психосоциальных на
рушений в контексте семьи. Знание вех развития 
ребенка и критериев оценки внутрисемейных от
ношений необходимо для успешного проведения 
клинического интервью и эффективного анализа 
информации, полученной в процессе беседы (см. 
т. 1, гл. 6).

Понимание эмоционального статуса ребенка 
или способность вникать во внутренний мир семьи 
в равной степени зависит от специфических навы
ков врача и индивидуальной манеры его общения. 
Первая цель — найти общий язык с ребенком и его 
семьей. Педиатр, который следует модели взаимо
действия согласно развитию ребенка, имеет больше 
шансов найти с ним общий язык. Краткий экскурс 
в историю становления навыков при развитии ре
бенка облегчает эту задачу. Однако есть несколько 
основных принципов ведения беседы при сборе 
анамнеза, которые полезно сразу принять во вни
мание.



Установление контакта межд*' пациентом и вра
чом требует постоянного интереса; закрытая дверь 
и отсутствие интереса, напротив, не способстзуют 
общению. Соблюдая тактичность, когда это необ
ходимо, врач поощряет поток информации, осо
бенно при обсуждении психосоциальных аспектов. 
Не всегда легко затрагивать частные интимные во
просы, но без ответов на них врач не может быть 
уверен, что пациент (или его семья) доверительно 
относятся к врачу и готовы сообщить ему необхо
димые фа] ты. Важно придерживат ься адекватной 
продолжительности визита. Учитывая психосоци
альное и физиологическое состояние ребенка, ко
торый впервые пришел к врачу, беседа не должна 
длиться более 30-40 мин — это время, необходи
мое для выяснения основных, наиболее значимых 
деталей.

Очень важно рационально использовать время 
в процессе беседы г пациентом. При каждом по
следующем визите врач имеет возможность до
полнить ело; швшееся у него представление о па
циенте, если вначале удалось добиться взаимного 
доверия. Педиатру необходимо быть открытым, его 
вопросы следует строить таким образом, чтобы на 
них нужно было отвечать развернутой фразой, а 
не коротким, односложным ответом. В процессе 
клинического интервью в центр внимания следует 
поставить собственно пациента, тогда собрать дан
ные анамнеза значительно легче, к тому же пациент 
остается довольным вниманием врача. На пр ч<тике 
при че гко сформулированных вопросах во время 
беседы и живом интересе к пациенту клиническое 
интервью может занимать не больше времени, чем 
обычный осмотр. Построение диалога таким об
разом, чтобы он был нацелен на обсуждение проб
лем пациента и членов его семьи, в дальнейшем 
позволяет избежать диагностических ошибок. Кро
ме того, клиническое интервью можно разбить на 
несколько частей, например: часть вопросов можно 
задать родителям ь начале осмотра, часть — в про
цессе физикального осмотра ребенка и часть — по 
его окончании. Каждый пациент, приходя к врачу, 
боится не быть услышанным, поэтому стремление 
врача поставить проблемы пациента в центр вни
мания успешно решает эту проблему.

Большую долю информации можно получить, 
сосредоточившись на невербальных каналах. Как 
врач, который пальпирует, но не применяет аус
культацию при физикальном осмотре, может про
пустить важную информацию, так и врач, который

не обращает внимание на выражение лица и жести
ку чяцию, может не заметить существенных фактов, 
касающихся психического статуса пациента. На
пример, подросток с опущенным взглядом печаль
ных глаз, безусловно, находится в состоянии дис
комфорта. Если врач этого не замечает и аккуратно 
не поин' ересуется причинами такого состояния, 
лечение может оказаться неэффективным. Кроме 
того, если внутренние потребности пациента не 
удовлеч ворены, он может обращаться зг помощью 
к другим врачам. Эффективность клинического 
интервью значительно повышается при разумном 
анализе невербальной информации.

Часто внутрисемейные проблемы (например, 
когда родители не могут найти общий язык со сво
им ребенком) словесно не обсуждаются с врачом, 
но о них можно узнать из невербальных источ
ников. Как правило, в процессе беседы такая не
вербальная информация предостасляется, но врач 
должен правильно расценить ее. Н^окно помнить, 
что информацию не всегда можно выразить сло
вами, поэтому врачу также следует использовать 
невербальные приемы во рремя беседы с паци
ентом. Например, такие банальные приемы, как 
внимательный взгчяц и спокойный тон голоса во 
время объяснения . ерапевти ческих рекомендаций, 
увеличивают степень понимания пациентом и егс 
родителями излагаемых фактов. Четко написанные 
инструкции в сочетании с подробным объяснени
ем, почему их необходимо выполнять, еще более 
улучшают качество терапии. Иногда, при необхо
димости, может быть полезным позвонить родите
лям по телефону и еще раз напомнить о каких-либо 
важных терапевтических рекомендация?.

При работе с детьми натадить контакт помога
ет знание уровня психоречевого'развития ребенка. 
Метод общения, который адекватен для ребенка, 
находящегося на определенном уровне развития, 
совершенно неприменим к ребенку другого уров
ня развития. Ниже приведены некоторые советы 
по ведению разговора с детьми разных возрастных 
категорий.

Дети грудного и младшего дошкольного воз
раста. Дети этого возрас га уже могут запоминать 
происходящие с чими события, но облечь их в сло
весную форму еще не умеют. Это значит, что посе
щение клиники детьми до 3 лет создает «положи
тельный банк памяти» у каждого ребенка, который 
в последующем может стать хорошим фундамен
том для доверительных и благоприятных отноше



ний его со своими родственниками. Практический 
врач, активно стремящийся к глазному контакту с 
ребенком и играющий с ним, пусть недолго, созда
ет позитивное отношение к осмотру врача. Кроме 
того, внимание к ребенку всегда приятно его ро
дителям.

Первый момент общения с дошкольником часто 
облегчается, если начать беседу шепотом, чтобы ре
бенок почувствовал себя более уютно и несколько 
заинтригованно; часчо дети отвечают также шепо
том. Если ребенок уже достаточно большой на
пример в возрасте 4 -5  лет, для врача очень вгжно 
найти с ним общий язык таким образом, чтобы на- 
учитьс я обсуждать с ребенком на его языке симп
томы, диагнозы и лечение его заоолеваьий. Очень 
полезно использовать при объяснении рисунки для 
ил. [юстрации медицинских проблем.

Воспитание младенца представляет проблему 
для большинства родителей. Посещение семьи еще 
до рождения ребенка позволяет определит1* отно
шения внутри семьи и наличие стрессов. Нужно 
объяснять молодым родителям наиболее частые 
пр эблемы и пути для их решения, рассказать, когда 
и как нужно обращаться за помощью к врачу, и опи
сывать типичные сл,гчаи. Полезно рекомендовать 
родителям Интернет-сайты или специальную ли
тературу. Очень важно выявить депрессию у мате
ри маленького ребенка. Дети матерей с дегрессией 
испытывают дискомфорт уже внутриутробно что 
физиологически подтверждается данными ЭЭГ в 
первые недели жизни по сравнению с контрольной 
группой. Кроме того, неадекватное материнское по
ведение со своими детьми коррелирует со степенью 
депрессии и возможн ым риском депривации. Во 
время первого визита к новорожденному ребенку 
следует задать один-два вопроса о настроении и 
самочувствии матери («некоторые родители счита
ют, что сразу после родов очень тяжело ухаживать 
за ребенком, что вы об этом думаете?», <*не было 
ли у вас периода пониженного настроения после 
рождения ребенка?»). Час < о снижение настгоения 
очевидно уже при невербальном общении. Если у 
одного из родителей врач обнаруживает выражен
ные признаки депрессии или только начинающие
ся ее проявления, необходимо провести психоло
гическое тестирование в медицинском учреждении 
(с помощью таких тестов, как опросник делрессии 
Бека (Beck)), кс горое помогает в ранней диагнос
тике и лечении депрессии у родителей. Большин
ство ро жителей осознают свои проблемы и готовы

отвечать на вопросы теста. При своевременном рас
познавании депрес< ии у матери значительно сни
жается риск поведенческих нарушений у детей.

Ребенок школьного возраста. Когда дети до
стигают школьного возраста для успешною веде
ния разговора врач должен поинтересоваться их 
увлечениями. Обнаружение специфических ин
тересов или высказываний у пациента позволяет 
выявить нарушения поведения и наметить пути их 
преодоления. Основная проблема у школьников 
связана с отношениями внуч ри семьи. Возраста
ет число страхов, которые необходимо выявить во 
время клинического интервью. Само посещение 
врача, особенно в сочетании с имеющимися труд
ностями чтения, внимания, аномальным поведе
нием, тревожностью и другими подобными симп
томами, очень болезненно переносится ребенком и 
ею семьей. Врач должен поинтересоваться, < кем 
ребенок находится дома и как он проводит свое 
свободное рремя. Ребенок, у которого нет лучшего 
друга (подруги) или который протестует против 
заботы родителей, нуждается в совет е врача. Это 
тем более ьерно, если ребенок плохо учится в шко
ле или ро |,ители описыьают проблемы, связанные 
с поведением. В таком случае кроме родителей не
обходимо зстрети гься с учителем ребенка для вы
явления поведенческих проблем и специфических 
нарушений при тестировании (например, с помо
щью опросник" поведения детей). Однако следует 
помнить, что результаты психологического тести
рования не являются основанием для выставления 
психиатрического диагноза.

Родители ребенка школьного возраста сами мо
гут находиться в состоянии стресса. Педиа гр дол
жен интересоваться жизнью родителей, причем 
задавать такие вопросы о социальном поведении 
их ребенка, которые треб} юг развернутого ответа 
и позволяют обсудить стрессовые факторы. Осо
бенно важно на каждом этапе развит™ выявлять 
семейные ссоры и факты рукоприкладства (жесто
кое обращение с ребенком в семье) (см. т. 1, гл. 5 
и 21). Родители нередко испытывают смущение 
и стыд по поводу жестокого обращения с ребен
ком, поэтому выявить этот факт врач часто может 
только с помощью настойчивых вопр >сов. У ребен
ка школьного возраста напряженные отношения 
между родителями и жестокое обращение с ним 
вызывают смущение и страх; нехарактерно, чтобы 
ребенок стал обсужда ib эти вопросы добровольно. 
Между тем именно эти проблемы вызывают боль



шое "исло заболеваний и иногда даже приводят к 
летальному исходу. Некоторые врачи общей прак
тики стесняются спрашива гь своих пациентов и 
их родителей о в ну фи семейных ссорах, однако о 
них никогда не следует ^абыват^. Например, мож
но сформулировать свой вопрос следующим об
разом: во вр( мя разговора с родителями я всегда 
интересуюсь, каких наказан: in они придерживают
ся, — такой оборот предполагает, что для педиатра 
важно знать о ссорах и фактах рукоприкладства 
(жестокого обращения) внутри семьи. Следующий 
вопрос может зв/чать так: вы знаете, что непо
слушных детей родители наказывают, в том числе 
физическими методами? есть ли такие проблемы 
в вашей семье? Избегая давления на родителей, 
нужно акк' ратно собрать сведения относительно 
того, кто является жертвой и кто применяет физи
ческие наказания. Однако родители иногда легче 
рассказываю! о том. что не касается собственно 
ребенка, поэтому врач должен придерживаться 
четкой линии беседы. К сожалению, не существует 
статистических данныл о том, какими внешними 
признаками отличаются семьи, где существует на
силие. Это явление чаще встречается у родите гей- 
одиночек, однако этому подвержены представите
ли всех социальных слоев. Если педиатр узнает о 
том, что в семье применяются физические методы 
наказания, он должен выяснит ь, какие ситуяции 
приводят к этому и каким образом можно их избе
жать. О фактах физического насилия врач обязан 
сообщать в органы социальной защиты, где оказы
вается необходимая помощь. Врач должен как ми
нимум сообщить жертве насилия телефон доверия 
и назначить повторный визит че) юз 2 нед. Если при 
психологическом тест ировании у ро щтелей обна
руживаются нарушения, очень вероятны проблемы 
внутри семьи. Поведенческие нарушения у одного 
из родителей негативно влияют на ребенка и спо
собствуют развитию у него нарушений поведения. 
Особенно важно выявлять агрессию, пристрастие 
к наркотикам и алкоголю или смену внутрисемей
ных ролей ( например, когда ребенок »хаживает за 
взрослым, а не наоборот).

Подростки. Каждый подросток борется за не
зависимое ть от родителей и воспитателей (см. т. 1, 
гл. 14; т. 1,ч. VII). При беседе с подростком врач 
может заподозрить и уточнить с помощью вопро
сов проблемы, которые '-вязаны с згой борьбой. 
Родителям предлагается покинуть кабинет, после 
чего у ребенка выясняются подробности его жиз

ни. которые он не может при них рассказа? ь. При 
беседе с подростками важно соблюдать конфиден
циальность. Объем обращений подростков к врачу 
очень велик, тем не менее врачи забывают что с 
подростком необходимо разговаривать наедине. 
Если пациент hi против, то физикальный осмотр 
подростка также1 рекомендуется прово дать без ро
дите чей.

Подростковый возраст традиционно считают 
периодом «шторма и стресса», однако совершенно 
очевидно, что у некоторых подростков <- шторм» и 
стрессы бывают гораздо сильнее, чем у всех осталь
ных. С другой стороны, нарушения поведения не
редко встречаются среди подростков, поэтому этот 
возраст относится к секторам риска для их возник
новения Вес ьма распространенное явление — экс
перименты с алкоголем, табг.ком, наркотиками и 
сексом. В этом возрасте также часто дебютируют 
некоторые тяжелые психические заболевания про
грессирующего характера Эндогенная депрессия, 
биполярное расстройство, паническое расстрой
ство, шизофрения — вот лишь несколько хрони
ческих состояний, своевременная диагностика и 
лечение которых в подростковом возрасти приво
дя'"’ к значительному улучшению клинической као- 
тины в будущем. Наконец, именно в подростковом 
возрасте завершается формирование сексуальной 
ориеи гации, и этот процесс, особенно у юношей, 
которые самоидентифицируются как гомосексуа
листы, служит мощным стрессовым факт >ром, по
вышающим риск социалюных нарушений и суици
дальных попыток.

Каждый вчзит подростка требует сбора соци
ального анамнеза, в частности ^eflveT выяснить, 
употребляет ли он табак, алкоголь, наркотики, 
вступает ли в половые отношения. Необходимо 
оценивать выявляемые симптомы с точки зрения 
пс ихиатоа, поскольку они могут быть отражением 
психического забо тсвания. Короткие четкие во
просы должны касаться факторов риска при нару
шениях поведения 1аличия социальных пообле м, 
характера сексуальной ориентации, психологиче
ского профиля. Следует также обсудить суици
дальные мысли. В целом ббльшая часть времени 
должна уделяться приватной беседе с подростком, 
нежели собственно врачебному осмотру.

Беседу следует проводить, "’адавая вопросы, 
требующие развернутого ответа, начав " социаль
ных проблем и закончив мыслями о самоубийстве. 
Вся беседа может занять около 15 мин. Постоян



ный глазной контакт, уверенная спокойная манера 
разговор? («я хочу задать тебе вопросы, которые 
задаю всем подросткам») у  ^чшают доверие паци
ента. Даже если врач задает неприятные вопросы, 
например о самоубийстве, то отвечая на них, под
росток понимает, что он отвечает на этот вопрос, 
как и многие другие. Важно создать атмосферу, 
которая расположила бы подростка к ответам на 
личные зопроа i, особенно это касается тем о нар
котиках и сексе.

Родители испытывают значительные трудно
сти, связанные с воспитанием подростков. Откры
тое: общение между подростком и его родителями 
позитивно влияет на ребенка. Однако родители 
чувствуют отстраненность своего ребенка, которая 
увеличивается по мере его взросления. Здесь врачу 
отво циться роль «жилетки», в которую родители 
могут поплакать, жалуясь нг ребенка, и получи гь 
реко чендации, ка* лучше построить отношения с 
ним ( например, »:ожно посоветовать поговорить по 
душам наедине). Очень важно выявлять семейные 
проблемы и проводить с родителями разъяснитель
ную работу как самостоятельно, так и отсылая их к 
средствам Интернета или печатным публикациям, 
которые оказывают помощь врачу. Как правило, 
родители следую! наставлениям врача и изучают 
литературу о проблемах подростков.

Другие методы обследования
Отчеты учебных учреждений и агентств. Для
психо логической оценки важно учитывать школь
ную успеваемость и отношения с другими учени
ками и учителями. Сведения о том, как ребенок 
ведет себя в школе, можно получить у родителей 
или по официальному запросу в школу (с пись
менного разрешения родителей или официального 
опекуна). В случае усыновленного ребенка важное 
значение может иметь информация, полученная из 
агентства по усыновлению. Такие агентства могу! 
предоставить обширный матепиал, касающийся 
прошлого ребенка (до усыновления), в том числе 
и результаты проводимых психологических иссле
дований.

Психологическое тестирование. Для опреде
ления уровня развития, нарушений поведения, 
семейных конфликтов, состояния отношений ро- 
дитель-ребенок в детской психологии существует 
большое количество тестов. В частности, особой 
популярностью пользуются адаптивная шкала

поведения Вайнленд, опросник поведения детей, 
социально-эмоциональный опросник для детей 
младшего возраста, опросник депрессий детей, 
родительская шкала стресса. Своевременное про
ведение этих исследований способствует раннему 
выявлению нарушений, по повс ду которых необ
ходима консультация психиатра или других смеж
ных специалистов. Несмотря на то что результаты 
тестирования не указывают на определенный диаг
ноз, они улучшают диагностику, очерчивая симп
томы и возможные пути их преодоления.

Индивидуальное психологическое тестирова
ние проводится психологом. Определение степе
ни сенсомоторного разви~ия, речевого развития и 
школьных навыков может потребовать дополни
тельную помощь реабилитологов, логопедов, де
фектологов, консультантов по составлению инди
видуального учебного г лана. Большинство тестов, 
которые применяются у детей, можно разделить на 
четыре группы: 1) тесты на уровень интеллекту
ального развития, 2) тесты на усвоение школьных 
навыков и способность к обучению, 3) тесты на 
специфические сенсорные, моторные или когни
тивные навыки, 4) тесты на поведение и личност
ные характеристики. Для оценки общего со ггояния 
когнич ивных навыков (с учетом возраста) широко 
распространены такие тесты, как шкала развития 
младенцев Бейли (Beyley) (для детей от рождения 
до 42 мес.), шкала инг еллекта Стенфорда-Бине 
(Standford-Binet) 4-го издания (от 2 лет), шка
ла определения детских способностей Маккарти 
(M cCarthy) (2,5-8,5 года), опросник К?уфмана 
(Kaufman) для оценки интеллектуальных способ
ностей детей (2,5-12,5 года), шкала интеллекта 
Векслера (Wechsler) для дошкольников (3-7  лет), 
шкала интб ллекта Векслера /тля детей 3-е издание 
(6—16 лет), шкала интеллекта Векслера для ззрос- 
лых 3-е издание (от 16 лет).

Тесты на школьную успеваемос' ъ и способность 
к обучению, направленные: на определение знаний в 
специфических областях знаний и навыков ( наппи- 
мер, арифметик», чтение и т. д.), обычно провидятся 
при формальном обучении в школе. К некоторым 
наиболее распространенным тестем из этой катего
рии относятся индивидуальный тест способностей 
Пибоди (Peabody), многопрофильной тест способ
ностей 3-е издание, психообразовательный опро
сник Вудхока- Джонсона (Woodcock-Johnson).

Ряд тестов предназначен д тя определения более 
v3khx способностей ребенка, например восприятия



слуховых раздражителей (ритмический тест Сишо 
(Seashore)), речевого развития (например, бостон
ский словарик), вербальной памяти (калифорний
ский тест способностей к вербальному обучению), 
абстрактное мышление (тест детских категорий, 
виисонсинский тест карточек на классификацию), 
способностей к конструктивному мышлению и не
вербальной памяти (сложные фиг} ры Рея (Rey)), 
двигательного программирования (пальчиковый 
тест), направленного внимания (дли гельный тест 
на внимание).

Оценка поведения и личностных особенностей 
часто проводится с помощью опроса родителей 
или учителей, например опросник поведения де
тей помогает выявить у них особенности и пробле
мы поведения (гиперактивность, агрессивность) 
У детей старшего возраста и подростков возможно 
собственное описание ребенком своих мыслей и 
переживаний с помощью опросника для подрост - 
ков, шкалы Пирса-Харриса (Piers-H arris), дет
ской депрессивной шкалы Рейнольдса (Reynolds). 
Эти тесты очень информативны, однако они не 
могут заменить клинического интервью и сбора 
данных анамнеза. Проективные тесты, которые 
определяют ассоциативный ряд ребенка (напри
мер, тест Роршарха (Rorschach)), или составление 
рассказа по картинкам и рисункам специфических 
ситуаций (детский тест восприятия, тематическое 
восприятие) полезно использовать в тех ситуаци
ях, когда необходимо выявить скрыгые нарушения 
при раздражении ребенка или его отказе от обсле
дования.

Нейропсихологическое тестирование являет
ся синонимом более детального обследования с 
помощью раз. [ичных комбинаций тестов из всех 
категорий, перечисленных ранее. Однако следует 
заметить, что такое тщательное обследование не 
всегда целесообразно. Тестирование должно пре
следовать конкретную цель, которую определяет 
беседа с реГр н к о м  и  родителями. При выборе те
стов важно учитывать их значимость и ценность 
Для освещения тех вопросов, которые ставит перед 
собой врач. Тесты должны иметь нормативы и быть 
апробированы на большой выборке общей попу
ляции. В целом психолог и другие специалисты в 
педиатрической практике играют вспомогательную 
риль.

Психологические тесты не позволяют отличить 
так называ< мые органические и функциональные 
нарушения поведения. Поведение имеет биологи

ческую основу, поскольку оно биологически детер
минировано. Если возникают вопросы о биологи
ческой основе выявляемых нарушений поведения, 
применя.отся другие методы исследований, такие 
так нейровизуализамия, эндокринологические или 
иммунологические исследования, хромосомно-ге- 
нетический анаша.

Консультация психии'.ра. Консультация пси
хиатра может стать одной и" важных составляю
щих обследования ребенка с целью оценки име
ющихся симптомов (в том числе соматических) и 
исключения нарушений внут рисемейных отноше
ний и с "рессовых ситурций в семье. Врачи должны 
информировать своих пациентов и их родителей о 
том, что в данной ситуации необходима консуль
тация психиатра. Согласие ребенка на обследова
ние легче получить, если ему объясняют причи
ны, которые побуждают обратиться к психиатру, 
и сформулируют предполагаемые результаты этой 
консультации. Полезную информацию при обсле- 
довани] [ психиатром получает не только врач, но 
и родители ребенка. Стандартизованные вопросы 
психиатрического обследования опубликованы 
Американской академией детской и подростковой 
психиа грии, свооо хный доступ к ним и описанию 
психических симптомов родители могут получить 
в Интернете, а также по контактным телефонам. 
Необходимость в консультации психиатра возни
кает в том случае, если врач или родители желают 
уточнить характер имеющейся патологии для луч
шего ее понимания и поиска путей коррекции как 
врачом, так и семьей пациента.

Сопоставление данных. Врач может избежать 
ранних диагностических ошибок, если родители 
ясно и четко формулируют свои мысли с самого 
начала беседы. Новая и важная информация посту
пает к врачу постоянно в процессе беседы с роди
телями, и пациенты иногда начинают чувстьовать 
больше доверия к врачу, если он задает грамотные 
вопросы. Кроме того, значимость данных анамне
за зависит от контекста социа льного уровня семьи 
(см. т. 1, гл. 3). Важно, чтобы врачи не примеряли 
свою собственную систему ценностей ко всем се
мьям своих пациентов и не считали, что они явля
ются образцом для подражания. Важные индика
торы неблагополучия — признаки раздражитель
ности, тревожности, неуверенности или депрессии 
в семье.

Следует определить основные проблемы. На
пример, родители в первую очередь предъявляют



жалобы на ночной энурез у  ребенка в течение не
скольких лет. Почему они только сейчас решили  
обратиться за  помощ ью ? Важ но выяснить, что 
п осл уж и л о поводом  для обращ ения, вероятно, 
они увидели какие-то новые нарушения у  своего 
ребенка? Кстати, это можно понят ь п с ю м у , на
сколько критично относятся родители к ребенку. 
Полностью собрав все представленные сведения, в 
некоторых случаях врач обнаруживает, что то, что 
родители считают проблемой, в действительности 
является вариантом нормы. В таком случае необ
ходимо определить, какие личностные, семейные, 
социальны е требования предъявляют родители  
к своему ребенку. Следует развеять их опасения, 
разъяснив т очку зрения врача.

Направление на консультацию. Если ребенок  
не осознает своих проблем, возможна беседа с учи
телями и родителями. Если это уж е было сделано 
и ситуации, дезадаптирую щ ие ребенка, сохраня
ются, то ребенка и его родителей следует прокон
сультировать у  психиатра или в психиатрической 
клинике. Важно, чтобы педиатры своевременно  
направляли гаких детей к психиатру. Подобные 
консультации необходимы как семье пациента, так 
и самому врачу для специальной экспергизы, ис
ключающей психические заболевания, для понима
ния датьнейших действий с целью восстановления 
здоровья ребенка.
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601.2. ПСИХОСОЦИАЛЬНЫЕ 
ПРОБЛЕМЫ

Ричард Дальтон (Richard Dalton), 
Марк А. Форман (Marc A. Forman)

П сихосоциальны е наруш ения у  ребенка могут  
проявляться как нарушения настроения (напри
мер, депрессия или тревога), соматического здоро
вья (психосоматические заболевания), поведения 
(кондуктивное расстройство, пассивно-агрессив
ное поведение) или снижения школьной успевае
мости (трудности обучения). При этом могут стра
дать как одна из перечисленных областей, так и все 
в целом Психосоциальные проблемы могут быть 
связаны с такими физическими и эмоциональными 
причинами, как патология родсз, травмы, педаго
гическая запущенность, конфликты между родите
лями, жестокое обращение с ребенком, чрезмерная 
избалованности ребенка, хронические заболевания 
и т. д. Как правило, все эти причины проявляются 
неспецифическими симптомами или нарушения
ми; психосоциальные нарушения у  ребенка носят 
в большей степени мультифакторный характер, их 
выраженность зависит от многих причин, в том  
числе от темперамент а, уровня развития, времени 
возникновения и продолжительное! и стрессового 
воздействия, предшествующих заболеваний, адап
тивных возможностей данной семьи. Хронический  
стресс или последовательность острых с грессовь х 
факторов сложнее пережить ребенку и его семье, 
чем  единственны й эп и зод . Н а травматические  
факторы дети могут реагировать немедленно, или 
патологические симптомы возникают спустя не
которое время под действием дезадаптирую щ их  
факторов.

Заранее проведенная подготовка к стрессу зна
чительно облегчает переживания ребенка и его 
семьи. Родители обязаны готовить своих детей к 
возмож ны м опасным событиям, которые могут  
случиться с ними в жизни, например хирургиче
ской операции, расе шанию или разводу родите
лей. Родители должны разрешать детям выражать 
свои отрицательные эмоции, такие как страх, опа



сение, гнев, а нь ■’•ребоьать соответствия стандарту 
«хорошей девочки» или «храброго малт чика».

Маленькие дети имеют тенденцию реагировать 
на стрес"овые i итуации нарушением физиологиче
ских фз нкций, например ра( стройством аппетита и 
сна, генерализованным характером страха и раздра
жительности в виде вспышек ярости (истерик) или 
уходом в собя. Дети школьного ьозраста выражаю г 
свои проблемы через нарушение межличностных 
контактов с друзьями и другими членами семьи, 
возможно также снижение успеваемости в шко. ie, 
развитие специфических психических симптомов, 
регресс до более ранней, более «детской» модели 
функционирования.

Родители часто беспокоятся о том, является 
ли определенное поведение их ребенка вариантом 
нормы или оно требует терапевтического вмеша
тельства. С> шествуют такие виды поведения, ко
торые расцениваются родителями как патологиче
ские, но в действительности это вариант нор\ ы на 
определенном этапе развития. Например, вс пышки 
ярости могут быть нормальным выражением не
гативизма у ребенка до 3 лет; с другой стороны, у 
6-летнего ребе и ка пни указывают на психосоциаль
ные нарушения. Считается ли данный гтереотип 
поведения нормальным или ^видетелы вдует о за
болевании, зависит от возраста ребенка, частоты, 
интенс ив нос] и таких лрояв тений и, особенно, от 
степени функциональных нарушений. Решение 
родителей обратиться за помощью к специалисту 
зависит от особенностей поведения ребенка, вы
звавших их причин, мнения родителей, учителей и 
других . шц, а также от опыта подобных ( итуаций 
в прошлом.
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 Глава 602

Психические нарушения 
при органическом 
поражении центральной 
нервной системы

Джордж Г. Д о р у  на (Jorge Н. Daruna), 
Марк А. Форман (Marc A. Forman), 
Нил В. Борис (Neil W. Boris)

Поражение центральной нервной системы (ЦНС) 
в результате физической травмы, отрав, [ения ток
сическими вещест вами или инфекции может быть 
причиной психических нарушений.

Э п и дем и ол оги я . Черепно-мозговая травме у 
детей встречается достаточно часто. Грудные дети 
и мла тшие дошкольники могут стать ;:сеотвами же
стокого обращения (см. т. 1, гл. 22). Дети любого 
возраста получают травму в результате падений 
или автокатастроф (см. т. 2, гл. 115). Дети более 
старшего возраста и подрос тки травмируют голо
ву на спортивных занятиях (см. т. 1, гл. 87). Изме



нения повеления зависят от тяжести поражения. 
В некоторых случаях тяжесть сосгояния трудно 
оценить, но потеря сознания длительностью 20- 
30 мин часто коррелирует с разиитием тяжелых 
осложнений в дальнейшем.

Поражение ЦНС в раннем возрасте в целом ха
рактеризуется более благоприятным прогнозом, чем 
в старшем, поскольку нейрональная пластичность 
более развита у детей младшего возраста. В то же 
время повреждение незрелого мозга более глобаль
но, но дефицит может проявиться не сразу и мани
фестировать постепенно, по мере развития ребенка. 
Поражение мозга до 3-летнего возраста в дальней 
шем может привести к развитию судорог, и неза
висимо от этого увеличивается риск поведенческих 
нарушений. Повреждение мозга в раннем возраст 
может быть связано с хронической интоксикацией 
такими веществами, как свинец, которая приводит 
к тяжелой инвалидизации (см. т. 1, гл- вб).

Частота поведенческих нарушений после по
вреждения мозга вариабельна, однако риск пси
хических нарушений повышен во всех случаях. 
В случае тяжелого поражения мозга психические 
заболевания развиваются у 54-76 % пациентов, 
однако тяжесть и характер течения посттравма- 
тических расстройств от шчают< я значительной 
вариабельностью.

Клинические проявления. Наиболее часто на
рушения поведения проявляются в виде синдрома 
гиперактивности с дефицитом внимания (СГДВ) 
или принимают ферму депрессивного расстрой
ства. Психозы редко развиваются у детей в резуль
тате поражения мозга. Характерны нарушения в 
двигательной сфере. Как правило, страдают ког
нитивные функции, особенно внимание и память; 
возможно также нарушение регуляции эмоций и 
социального поведения. Больной ребенок выгля
дит довольным и не замечает своего дефекта Неко
торые нарушения незаметны до сгаршего детского 
или подросткового возраста, когда появляется не
обходимость в улучшении качества пластичности 
и скорости когнитивных процессов. Риск значи
тельных поведенческих нарушений увеличивается 
в группе детей, перенесших тяжелую черепно-моз- 
говую травму, имеющих поведенческие нарушения 
до травмы, в сочетании с психически ми нарушени
ями у членов их семей. Тяя;елая черепно-мозговая 
травма также предрасполагает к психическому рас
стройству или егп дальнейшему прогрессированию 
при имеющейся генетической или психологической

предрасположенности. Даже в том случае, если по
вреждение мозга было нетяжелым, трудности при 
обучении испытывают 25-50 % детей.

Инсульт головного мозга может происходить 
еще до рождения, но его осложнения сохраняются 
в течение длительного периода. Недоношенность 
нарушает нормальное развитие нервной системы. 
Глубоко недоношенные дети имеют высокий риск 
тяжелой психической патологии, когнитивного 
дефицита, нарушения способности к обучению, 
расстройства поведения, в частности СГДВ и 
тревожных расстройств. Другая большая группа 
пренатальной патологии включает хроническую 
интоксикацию плода такими токсинами, как та
бак, алкоголь, и различными медикаментозными 
препаратами, а также наркотиками. Пренатальная 
интоксикация этими веществами сочетается с на
рушением роста, развития высших психических 
функций, регуляции поведения. Исследования не 
подтвердили что употребление матерями во время 
беременности кокаина или крэка чаще служит при
чиной задержки развития, чем психосоциальные 
проблемы и употребление «легальных^ наркотиков 
(табак и алкоголь); тем не менее некоторые авторы 
указывают, что дети, рожденные от матерей, упо
треблявших кокаин, имеют грубую задержку пси
хоречевого развития к 2 годам.

Внутриутробные инфекции также вызываю^ 
нарушения психического развития. В некоторых 
случаях аномалии поведения клинически не про
являются до подросткового возраста. Например, 
очевидно, что некоторые случаи шизофрении яв
ляются рззультатом вирусной инфекцил у матери 
во время беременности. Постнатальные инфекции 
ЦНС, такие как энцефалиты, также вызывают по
вреждение мозга и развитие в дальнейшем пове
денческих осложнений того же спектра, как и при 
нарушениях, наблюдающихся после физической 
травмы головного мозга или интоксикации. Пове
денческие нарушения харанлерны также для инфек
ций, которые запускают аутоиммунную реакцию 
организма, например Э-гемоли гический стрепто
кокк группы А вызывает повреждение мозга путем 
выработки антител к микробу и перекрестного по
вреждения нервной ткани. В частности, известнь. 
случаи обсессивно-компульсивного расстройства и 
синдрома Туретта как проявления аутоиммунного 
процесса (см. гл 605).

Лечение. Очень важный фактор при лечении 
ребенка с поражением головного мозга — способ



ность его семьи к сотрудничеству и адаптации. 
Необходимо проведение неоднократных професси
ональных экспертиз, применение специальных об
разовательных программ и использование других 
имеющихся возможностей для социализации ре
бенка. Недоношенные дети нуждаются в тщатель
ном наблюдении, поскольку минимальные нару
шения в раннем возрасте могут свидетельствовать 
о развитии тяжел! [Х заболеваний, полная клини
ческая картина которых разворачивается значи
тельно позже. Такие дети должны систематически 
наблюдаться врачом по мере их роста и разви
тия. Многие дети с психическими заболеваниями 
вследствие поражения ЦНС, как и их семьи, нуж
даются в специальной психосоциальной поддержке 
и образовательных про] эаммах в зависимости от 
специфики заболевания. Положительный эффект 
оказывает понимание ребенком недостатков свое
го поведения; важно сосредоточиться на развитии 
стратегии для адекватной саморегуляции, в том 
числе на практических занятиях по аутотренингу. 
Также1 важно обсугкдать с ребенком волнующие его 
проблемы, которые могут провоцировать аномаль
ное поведение.

Родители и другие члены семьи также нуждают
ся в совете и эмоциональной поддержке, для того 
чтобы научиться наиболее эффективно регулиро
вать поведение ребенка в школе и в семье Всегда 
полезно рекомендовать справедливость и после
довательность в отношении с ребенком и жесткую 
дисциплинз Техники по модификации поведения 
могут помочь ребенку справиться со стрессовыми 
ситуациями.

Благоприятное влияние оказывает и медика
ментозная терапия. Психостимуляторы улучша
ют внимание, снижают гиперактивность, 1’аким 
образом улучшается поведение в школе. Симп
томы со стороны эффективной сферы корректи
руются антидепрессантами и нормотимиками. 
Выраженная импульсивность и ажитация отве
чают на низкие дозы атипичных нейролептиков. 
Препараты назначают в низких дозах с постепен
ным повышением, что позволяет избежать повы 
шения порога судорожной готовности у детей с 
органическим поражением мозга. Следует иметь 
в виду, что дети с поражением мозга представ
ляют собой гетерогенную группу, для которой 
эффективность специфических фармако логиче- 
ских препаратов в настоящее время недостаточ- 
но исследована.
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Глава 603 
Психосоматические 
заболевания
А лессандро Ч. Казура (Alessandra N. 
kazura), Нил В. Борис (Neil W. Boris), 
Ричард Дальтон (R'chard Dalton)

Ha физиологическую регуляцию о к а з ы в а е т  влия
ние психологическое состояние человека- ф’ чкция 
многих органов и ббльшая часть медицинских со
стояний являются стресс-зависимыми. Существу
ет множество примеров хронических или острых 
состояний, которые проявляются соматическими 
симптомами под влиянием психологических фак
торов — от бронхоспазма при астме до высыпаний 
на коже Диагностическое и статистическое р у 



ководство (DSM) по психическим заболеваниям 
Американской психиатрической ассоциации реко 
мендует делить психосоматические заболевания на 
три основные категории.
1. Психофизиологические расстройства возника

ют, когда психологический конфликт приводит 
к развитию или обос грению соматических забо
леваний (астма, экзема, крапивница). Несмотря 
на то что у человека наблюдаются соматические 
проявл.-ния, причина их связана с психологиче
скими факторами.

2. Соматоформные расстройства проявляются со
матическими жалобами и/или нарушениями, 
которые не поддаются произвольному контро
лю, а при физикальном обследовании не об
наруживается патологических симптомов или 
соматический статут не объясняет всех жалоб. 
Эти расстройства включают дисморфофобиче- 
ское и конверсионное расстройство, ипохон
дрию с. матизированное и соматоформное рас 
стройство.

3. Истеросрормные расстройства прояр гя* тся со
матическими и/пли психологическими симп
томами, контролируемыми сознательно. Эти 
состояния возникаю- у лиц, которые стремятся 
п о л у ч и т ь  какую-либо выгоду от своего заболе
вания. Примером такого расстройства служит 
синдром Мюнхгаузена.
Непросто отличить соматоформнос расстрой

ство от истероформного. Как правило, симптомы 
связаны с подсознательным конфликтом который 
позже приводит к патологической мотивации и 
клиническим проявлениям Существует множе
ство теорий, которые объясняют, какие факторы в 
наибольшей степени влияют на причины и течение 
психосоматических расстройств. Энге ib (Fngel) 
предложил рассматривать эти заболевания как на
рушения четко организованной биопсихосоциаль- 
ной схемы развития. Имеют значение темперамент, 
влияние окружающей среды характер воспитания; 
некоторые из этих факт оров оказывает большее 
влияние в зависимости от ситуации, b  nai тоящее 
время не иидтвердила< ь точка зрения, что опреде
ленные расстройства развиваются у личностей 
определенного склада. Однако, по некоторым дан
ным, соматияированное расстройс гво и ас оциаль- 
ное поведение имеют семейный характер.

Еще более с ложно документально подтвердить 
влияние психологических факторов на соматиче
ское состояние и выявить достоверные механиз

мы развития для большинства этих расстройств. 
Например, такое заболевание, как рефлекторная  
симпатическая дистрофия, которая проявляется 
хронической болью в конечностях, снижением 
температуры кожи, цианозом, может отвечать на 
психотерапию. Тем не менее в педиатрии не су
ществует критериев адекватной оценки, которые 
позволяли бы шире рекомендовать психотерапию 
детям с соматическими заболеваниями.

Конверсионное расстройство. Уменьшение или 
изменение функциональной активность без явных 
признаков соматических заболеваний — это раз
новидность соматоформного расстройства, которое 
обычно проявляется у подростков или взрослых 
людей, однако нередко встречается и у детей. Кон
версионные расстройства обычно начинаются вне
запно, часто связаны с внешними причинами и мо
гут внезапно прекращаться через короткий проме
жуток времени. Наиболее часто возникают жалобы 
со стороны поперечно-полосатых мышц и органов 
чувств, являющихся мишенями для выражения 
психологического конфликта. Наиболее частым 
конверсионным симптомом служат псевдосудоро
ги (псевдоэпилептические приступы). Кроме них 
могут возникать слепота, паралич, диплопия, на
рушение походки. Соматический статус не соответ
ствует патологическим симптомам. В анамнезе ча
сто обнаруживается контакт с человеком, который 
страдал сходным заболеванием, или перенесенный 
эпизод острого респираторного заболевания. В па
рализованной ноге вызываются и соответствуют 
норме сухожильные рефлексы, а у пациентов с 
истерической слепотой сохраняются зрачковые 
рефлексы на свет. Важными диагностическими 
методами для отличия псевдосудорог от истинных 
судорог являются видео-электроэнцефалография 
и постприступное определение пролактина в кро
ви. Конверсионные расстройства, вероятно, не 
являются генетически обусловленными, однако у 
членов семьи часто обнаруживаются расстройства 
настроения и конфликты. Кучьтуральные факто
ры также влияют на заболевание, поэтому пепед 
тем, как диагностировать конверсионные расстрой
ства. необходимо ознакомит ься с особенностями 
социального окружения. Катамнестические иссле
дования показывают, что у 1/ 3 детей с диагнозом 
конверсионно» расстройство позднее выявляется 
какое-. [ибо хроническое забо. [евание.

Ипохондрия проявляется i: трахом серьезной бо- 1 
лезни; соматизированное пасгтройство отличается



множеством соматических жалоб в сочетании с ге- 
нера пизованной тревогой. Оба эти состояния также 
представляют собой соматофирмные расстройства. 
Ипохондрия и сомат изациг. как и конверсионные 
расстройства, характеризуются неосознаваемыми 
физиологическими или психологическими кон
фликтами, которые выражаются соматическими 
симптомами. Доказано, что только 50 % детей и 
подростков обращаются к врачу, поско тьку сомати
ческие симптома во многих случаях сохраняются 
не дольше 2 нед., и тем не менее эти расстройства 
характеризуются периодами ибострения. В част
ности, периодическая боль в животе составляет 
2-4 % причин вьиова педиатра, головная боль — 
1-2 %, причем диагноз помогают установить под
робно собранный анамнез и физика аьный осмотр. 
Распространенность составляет предположительно 
11 % у мальчиков и 15 % у девочек, которые страда
ют соматическими заболеваниями. В большинстве 
случаев эффективны регулярные беседы с врачом, 
в процессе которых врач пытается успокоить ро
дителей и ребенка и объяснить, что данные про
явления не представляют опасности; однако неко
торые дети и ро 1ители настаиваю! на бесполезных 
диагностических мероприятиях. Дети с бо. [ьшим 
количеством жалоб, высоким уровнем гревоги и 
внутрисемейными конфликтами должны быть про
консультированы психиатром.

Синдром Мюнхгаузена является истероформ- 
ным расстройством, при котором родители инду
цирую] соматические жалобы у счоих детей, а в 
некоторых случаях сами вызывают повреждения с 
целью получить какую-либо выгоду для себя. В не
которых случаях повреждение лриводит к смерти 
ребенка (см. т. 1, гл. 22). Симптомы могут быть раз
личными: перелом, отравление, хроническое апноэ 
необычная травма. Терапия включает отделение 
ребенка от родителей и дальнейшее наблюдение, 
а также выявление с чучаев хронической интокси
кации у ребенка.

Дисморфофобическое vaccmpuucmeo проявляет
ся у пациентов жалобами на воображаемый физи
ческий дефект. Навязчивая озабоченность своим 
физическим недостатком — основная характери
стика дисморфофобического расстройс гва, час го 
сочетающаяся с ограничением круга общения и 
Дисфорией. Распрогтраненность у подростков и 
Детей неизвестна, но исследования с участием 
взрослых с этим расстройством выявили начало 
заболевания в подростковом возрасте (см также

т. 1, гл. 55). Ниже приводится несколько основных
принципов терапии детей с психосоматическими
расстройствами.
1. Врач должен узнать о перенесенных ребенком, 

членами его семьи или другими < жружающими 
лицами соматических заболеваниях со сходнь - 
ми проявлениям] 1, поскольку эти данные могут 
служить диагностическим критерием расстрой
ства. Возможные причины следует искать в со
циальном анамнезе. Необходимо уточнить упо
требление медикаментов, колебания настроения, 
волнение. Эффек. 'вность назначения плацебо 
не служит диагностическим критерием сомато- 
формного расстройства при дифференциации с 
соматическими заболеваниями.

2. Поскольку симптомы психосоматического рас- 
с гройства сознательно не контролируются ре
бенком, следует предупредить родителей, что не 
следует делать ребенку замечаний, касающихся 
симптомов заболевания.

3. Необходимо раннее вмешате 1ьгтво педиатра и 
психиатра для пред'' иреждения развития устой
чивых к лечению психических болезней.

4. Ребенок и его сел ья нуждаются в эмеционатшгой 
поддержке, чтобы избежать дальнейшей дезадап
тации. Необходимо как ™ожно р шьше вернуть 
ребгпка в школу после острой болезни, восстано
вить его участие в повседневной деятельности и 
нормализовать общение со свер< тниками. Роди
телям нужно разъяснить, что ребенок не созна ■ 
Tej.LHo демонстрирует свои симптомы, поэтому 
его нужно не наказывать, а мягко объяснять, что 
без проявлений заболевания ему будет гораздо 
лучше.

5. В идеале желательно, чтобы родители и ребе
нок осознали психоло! ическое происхождение 
симптомов, однако выздоровление может насту 
пить и без этого.

6. Ребенок и члены его семьи помимо традицион
ного медикаментозного лечения ча'то нуждают
ся в психотерапии.

7. Для лечения тревоги или депрессии необходи
мы психотропные препарат ы, особенно если эти 
симптомы доетшают крайней выраженности.

8. Врач должен идентифицировать психосома
тические или соматические заболевания у ро
дителей, поведение которых копируют дети. 
Необходимо назначение терапии родителям, 
поскольку при этом у чу читается состояние ре
бенка.



ЛИТЕРАТУРА

American Psychiatric Association- D agnostic and Statis
tical Manual of Mental Disorders, 4th ed. Text Revi
sion. — Washington, DC: American Psychiatric Press-, 
2000.

Bools C, N., heale B. A., Meador/ S. R. Follow up of victims 
of fabricated illness (Munchausen syndrome by proxy). 
Arch Dis Child 1993; 69: 625.

Campo J V., Frhsch S. L. Somatization disorder in children 
and adolescents. J Am Acad Child Adolesc Psychiatry 
1994; 33: 1223

Engel G. The clinical application of the biopsychosocial 
model. Am J Psvchiatry 1980; 137: 535.

Fritz G. K., Fritsch S. L., Hugino O. Somatoform disorders in 
children and adolescents: A review of the past 10 years. J 
Am Acad Child Adolesc Psychiatry 1997; 36: 1329.

Liang S., Boyce W. T The psychobiology of childhood stress. 
Curr Opin Pediatr 199л, 5: 545.

McGrath P , Me Alp л е  L. M. Psychological perspectives on 
pediatric pain. J Pediatr 1993, 122- 52.

Mitchell I., Brummelt J., DeForesl J  et al. Apnea and facti
tious illness (Munchausen syndrome) by proxy. Pediat
rics 1993; 92: 810.

Nemzer E Psychosomatic illnesses in children and adoles
cents. In: Psychiatric Disorders in Children and Adoles
cents/ B. Garfiikel, G. Carlson, E. Weller (eds.). —Phila
delphia: W. B. Saunders. 1990.

Pawl R. P. Controversies surrounding reflex sympathetic 
dystrophy: A review article. Curr Rev Pain 2000; 4(4): 
259-67.

Steinhausen H. C., von Aster М.. P feiffer E. et al. Com
parative studies of conversion disorders in childhood 
and adoiescence. J Child Psychol Psychiatry 1989; 30: 
615.

Taylor D. C. Outlandish factitious illness In: Recent Ad
vances in Pediatrics, No. 10 /  T. J. David (ed.). - Edin
burgh Churchill Livingstone, 1992.

Глава 604 

Вегетативные нарушения

Согласно 4-му изданию Диагностического и ст а
тистического руководст во по психическим за б о 
леваниям  (DSM-IV), к этой категории относится 
пять состояний: пищевые расстройства (румина- 
ция, извращение вкуса, булимия и нервная анорек
сия — см. т. 1, гл. 55), расстройства выделительной 
функции (энурез и энкопрез) и нарушения сна.

604.1. РУМИНАЦИЯ

Нил В. Борис (Neil W. Boris), 
Ричард Дальтон (Richard Dutton)

Это расстройство проявляется снижением массы 
•ела или низкой массой по сравнению с возраст
ными нормативами из-за повторной регургита- 
ции пищи при отсутствии рвоты и заболеваний 
желудочно-кишечного тракта (ЖКТ). Это редкое 
расстройство встречается в основном у мальчи
ков, обычно возникая в возрасте 3-14 мес. жизни. 
Оно может приводить к смертельному исходу; по 
некоторым данным, до 25 % детей с рум!.нацией 
погибают. Румичация возникает как психогения 
или вследствие самостимуляции. Первый вид рас
стройства встречается у детей с нормальным уров
нем развития, в семьях с нарушением отношений 
между родителями и детьми, у отказных детей *см. 
т. 1, гл. 23). Сэмэстимуляция характерна для детей 
любого возраста с умственной отсталостью даже 
при условии любви и заботы родителей. Диффе
ренциальный диагноз должен включать врожден
ные пороки ЖКТ и, особенно, пилороспазм.

Поведенческая терапия направлена на созда
ние правильного отношения к вскармливанию и 
воспитание негативного отношения к руминации. 
Часто применяют психотерапию. Родители могут 
получить консультацию у семейного психотерапев
та для осознания конфликтов и объяснения, как 
следует вести себя с ребенком и относится к его 
состоянию.

604.2. ИЗВРАЩЕНИЕ ВКУСА

Нил В. Борис (Neil Wi Boris), 
Ричард Дальтон (Richard Dalton)

Извращение вкуса — это пищевое расстройство, 
связанное с неоднократным поеданием несъедоб
ных предметов, в том числе штукатурки, угля, мела, 
клея, шерсти, красок, земли и т. д. Несмотря на то 
что в грудном возрасте исследование предметов с 
помощью рта не является отклонением от нормы, 
поедание несъедобных предметов после 2 лет жизни 
требует обследования и лечения. Предрасполагаю
щими факторами являются умственная отсталость 
и уменьшение контактов с родителями (психологи
ческая или пищевая депривация), наиболее часто 
это расстройство встречается у детей с аутизмом и



другими поведенческими нарушениями, например 
ири синдроме Клейне—Левина. Непрекращающе- 
еся извращение вкуса связано с внутрисемейными 
нарушениями, педагогической запущенностью и 
психологическими проблемами. Извращение вку
са больше присуще нижним социоэкономическим 
слоям. Обычно оно исчезает в детском возрасте, но 
может продолжаться у подростков и даже у взрос
лых людей. Иногда отмечается связь геофагии (по
едание земли) с беременность^, что в некоторых 
культурах не считается пато югическим явлением. 
Дети с извращением вкуса имеют повышенный 
риск отравления свинцом (см. г. 1, гл. 66), железо- 
дефьцитной анемии (см. т. 4, гл. 548) и парази гар
ных инфекций (см. т. 3, ч. XVIII; т. 1, гл. 12 и 13). 
Поэтому у детей с этим расстройством необходимо 
исключать свинцовую интоксикацию, железодефи
цитную анемию и глистную инвазию.

604.3. ЭНУРЕЗ

пил В. Борис (Neil W Boris), 
Ричард Дальтон (Richard Dalton)

Энурез -  это произвольное или непроизвольное 
повторяющееся упускание мочи в одежду или по
стель в возрасте, когда контроль над функцией 
мочевого пузыря уже должен быть сформирован — 
обычно с 5 лет. Энурез диагностируется, когда ребе
нок мочится как минимум 2 раза в неделю в течение 
3 мес. подряд, или при вы раже иных нарушениях 
поьедения у ребенка в результате энуреза, напри
мер, при волнении (см. также т. 1, гл. 5. и гл. 674). 
Распространенность энуреза в 5-летнсм возрасте 
составляет 7 % среди мальчиков и 3 % среди дево
чек, в возрасте 10 лет — 3 и 2 % соответственно, в 
18 лет — 1 % среди мальчиков и очень редко у де
вочек. Близнецовые исследования показывают вы
раженную наследственную предрасположенность. 
У монозиготных близнецов уровень конкордантно- 
сти составляет 68 %, у дизиготных — 36 %. Генети
ческие исследования выявили аномалии несколь
ких хромосом, в частности хромосомы 22. Вероятен 
различный механизм трансмиссии.

Этиология. Кроме генетических факторов при
чиной энуреза служит комплекс психологических 
факторов. У детей с ночным энурезом отмечается 
пониженная секреция аргинин-вазопрессина и ме
нее выраженная реакция на низкую осмоляльность 
мочи. Вместе с тем предполагается, что функция

клубочков в обмене натрия и калия в почках ча
стично нарушается под действием секреции арги
нин- вазопрессина, сочетаясь с ночным энурезом. 
Вероятно также, что функция рецепторов аргинип- 
вазопреосина в клубочках может быть ключевым 
фактором в патофизиоло] ии энуреза. С другой сто
роны, существует множество доказательств связи 
между сном и этим недугом. Несмотря н е  т о  ч т о  

энурез может происходить во время люоой стадии 
сна, некоторые данные подтверждают взаимосвязь 
между с груктурой сна, снижением способности к 
пробуждению от сна и нарушением функции мо
чевого пузыря при энурезе.

Также известна взаимосвязь между энурезом 
и психологическими особенностями пациентов. 
Многопрофильные исследования показывают, что 
дети с длительным энурезом чаще страдают раз
личными формами психопатологии, чем дета, без 
него. Тем не менее выявить специфические при
знаки для дифференциального диагноза оказа
лось невозможным. Исследования, охватывающие 
меньшее количество детей, показали, что у детей с 
синдромом гиперактивности и дефицитом внима
ния энурез встречайся чаще, чем у детей тоге же 
возраста контрольной группы. Вторичный энурез 
сочетается со стрессом или травматиче :кими пере
живаниями, особенно у детей, которые позже стали 
контролировать мочевой пузырь в ночное время. 
Педиатр должен интересоваться всеми случаями 
стресса у ребенка с вторичным энурезом.

Клинические проявления. Энурез мож
но разделить на персистирующий (первичный), 
при котором у ребенка никогда не было навыкоь 
опрятности ночью, и регрессивный (вторичны» ), 
возникающий у ребенка, который в течение 6 мес. 
или более не мочился по ночам: Первичный эну
рез составляет почти 90 % всех случаев. Выделя
ют ночной (упускание мочи по ночам) и дневной 
(упускание мочи во время бодрствования) энурез. 
Наиболее хорошо изучен и шире распространен 
первичный ночной энурез. Дневной энурез чаще 
отмечас тся у девочек и, как правило, исчезает по
сле 9 лет. Наиболее характерная причина дневного 
энуреза у дошкольников — «заигрывание»: ребе
нок откладывает посещение туалета до последней 
минуты из-за увлечения игрой. Кроме того, этио
логические факторы дневного энуреза включают 
инфекцию мочевых путей, уретрит, частый понос, 
диабет, внезапный испуг. Дети, которые страдают и 
ночным и дневным энурезом, особенно с нарушен



ем удержания мочи, чаще страдают заболеваниями 
мочевых путей, в этих сл> чаях показаны УЗИ или 
уроф. юуметрия. Анатомические дефекты редко ас
социируются с ночным и та дневным эн} резом и 
нет необходимости в дорогостоящ ix исследовани
ях. Посев и биохимический анализ мочи позволяют 
выявить инфекцию и повышенную осмоляльность 
мочи, обусловленную сахарным диабетом.

Лечение. Лечение ребенка с энурезом должно 
начинаться с поведенческой терапии, основные на
правления которой могут быть следующими:
1. Важно наладить взаимодействие с ребенком и 

повлиять на его отношение к своей проблеме. 
Хорошо, когда ребенок настроен на «сухую» 
ночь. За каждую «сухую» ночь родители могут 
давать ребенку небольшое поощрение. Такие 
поощрения, как оказалось, значите, [ьно повы
шают успех лечения.

2. Перед сном ребенок должен опоро книть моче
вой пузырь.

3. Доказано, что ночное высаживание на горшок 
не приносит пользы, поскольку эго приводит к 
нарушению сна и конфликтам между ребенком 
и его родителями. Некоторые данные указыва
ют, что дети с энурезом просыпаются с большим 
трудом, чем их сверстники 6ei этой патологии. 
Однако можно использовать будильник, про
буждающий ребенка через 2-3 ч после засыпа
ния.

4. Никогда не следует наказывать ребенка или 
подиггчивать над ним в связи с его проблемой 
(энурезом).
Согласно исследованиям, эффективность по

веденческой терапии создающей положительный 
настрой, гостагляе г 85 % и выше. Использование 
специальных приспособлений (например, будиль
ник, который звонит, когда ребенок описался на 
специальную пеленку), также улучшает конт роль 
функции мочевого пузыря и помогаем бороться с 
энурезом. Однако следует заметить, что эти при
способления отчасти являются разновидностью 
поведенческой терапии и лишь дополняют ее. 
Специальные будильники и подобные им системы 
достигают эффекта почти в 75 % случаев, причем 
этот показатель увеличивается, если сочетать их 
с медикаментозной тераш.ей. Такие приспособле
ния просты в использовании и недороги. Однако 
детям, перенесшим травматическое расстройство, 
страдающим вторичным энурезом, необходима

психотерапия, особенно в случае, когда поведенче
ские нарушения и дебют энуреза по врем ;ни тесно 
связаны с перенесенной травмой.

Медикаментозная терапия энуреза — вторая 
линия лечения — должна применяться у тех паци
ентов, которым не помогла поведенческая терапия. 
Сравнительное исследование эффективности спе
циальных приспособлений (будильников) и меди- 
каме"тозной терапии (имипрамин, ацетат десмо- 
прессина, или адиуретин СД) показало, что уровень 
рецидивов при использовании первых значительно 
ниже, несмотря на сходный первоначальный эф
фект обоих методов лечения. Имипрами к (т офра- 
нил) в максимальной дозе 2,5 мг/кг в сутки перед 
сном оказался эффективным почти у 50 % детей, 
стойкий эффект че рез 6 мес. лечения дост и> нут у 
30 % пациентов. Имипрамин вызывает нарушение 
внутрисердечной проводимости и при передози
ровке может приводить к смерти. Десмопрессин 
назначается перорально или интраназально перед 
сном. Быстрое его действие предполагает роль осо
бых влияний в формировании контроля над энуре
зом. К сожалению, стоимость десмопрессина очень 
высока и лечение в течение 1 мес. обычно стоит 
столько же, сколько система будильников ^ииторая 
успешно используется в течение нескотьких меся- 
цеи). Десмопрессин в некоторых случаях вызывает 
побочные эффекты (гипонатриемия и отеки), по
вышает риск возникновения судорог.

604.4. ЭНКОПРЕЗ

Нил В. Борис (Neil W. Boris), 
Ричорд Дальтон (Richard Dalton)

Энкопрезом называют недержание кала у ребенка 
старше 4 лет (если психомоторное пазвити< ребен
ка соответствует этому возрасту). Выделяют под
типы энкоприза: энкопргз в сочетании с запором 
(обстипационный энкопрез) и энкопрез без запора 
(паралитический энкопрез). В некоторых случаях 
энкопрег берет начало в младенческом возрасте 
(первичный), в других случаях он появляется по
сле периода контроля над функцией тазовых орга
нов (вторичный). Примерно в 2/ 3 случаев возникает 
обстипационный энкопрез, кот >рый ассоциируется 
с хроническим запором. Данные о соотношении ча
стоты первичного и вторичного энкопреза менее 
определенные. У детей младше 4 лет хрони 1еский i



запор встречается у мальчиков и девочек в соотно
шении 1:1. Однако среди детей школьного возраста 
энкопрез чаще бывает у мальчиков, хотя фунда
ментальные эпидемиологические исследования в 
этой области отсутствуют.

К линические проявления. При обследовании 
пациентов с энкопрезом в первую очередь необхо
димо исключить хронический запор. Для диагно
стики запора в этом случае достаточно указания на 
задержку опорожнения кишечника при ректальном 
исследовании. Однако, если при ректальном иссле
довании отсутствуют признаки запора, необходима 
рентгенография брюшной полости. Признаки за
держки опорожнения кишечника служат указани
ем на хронический запор, в этом случае основное 
терапевтическое направление — активное лечение 
запора (см. т. 4, гл. 388).

У многих детей с энкопрезом изменяются фи
зиологические характеристики анального сфинк
тера или затрудняется баллонное растяжение пря
мой кишки. Неспособность к растяжению прямой 
кишки баллоном в процессе обследования ассо
циируется с меньшей эффективностью терапии 
в дальнейшем. Нарушение функции анального 
сфинктера служит маркером хронического запора. 
Распространенность поведенческих и психических 
нарушений у детей с. этой патологией ниже, чем в 
группе детей с энкопрезом без нарушения функ
ции анального сфинктера. Однако анализ историй 
болезни позволяет предположить, что первичный 
энкопрез у мальчиков ассоциируется с глобальной 
задержкой развития и энурезом, вторичный энко
през — с высокой распространенностью психосо
циальных стрессовых факторов и поведенческих 
расстройств. Ассоциированные поведенческие 
и психиатрические проблемы, очевидно, могут 
осложнять лечение энкопреза, особенно когда ро
дители ругают детей за недержание кала и дети ис
пытывают гнев, чувство стыда и замыкаются в себе. 
Если ребенок становится предметом насмешек со 
стороны одноклассников из-за неприятного запа
ха, это может привести к вторичному нарушению 
Успеваемости и поведения в школе.

Лечение. Стандартный терапевтический под
ход к лечению энкопреза начинается с очищения 
кишечника и кратковременного применения ми
нерального масла или слабительных средств для 
предотвращения запора. Показана терапия сопут
ствующих поведенческих расстройств. Поведен

ческая терапия должна быть сфокусирована на 
регулярном посещении туалета после еды и соблю
дения диеты с высоким содержанием клетчатки. 
Иногда требуется мануальное очищение кишеч
ника перед началом терапии. В некоторых случаях 
диагностируется мегаколон и необходима консуль
тация гастроэнтеролога. По данным нескольких 
исследований, очищение кишечника с последую
щей комбинацией лечения запора и простой по
веденческой терапии эффективно у пациентов с 
энкопрезом в большинстве случаев, хотя нередко 
проявления энкопреза полностью прекращаются 
только через несколько месяцев. Однако комплай- 
ентность может быть низкой, и неэффективность 
этого стандартного терапевтического подхода 
может потребовать более активной терапевтиче
ской программы с акцентом на соблюдение диеты 
с высоким содержанием клетчатки и коррекции 
внутрисемейных отношений. Родители должны 
активно участвовать в терапевтической програм
ме с самого ее начала, следить за соблюдением 
рекомендаций врача и избегать психологического 
давления на ребенка. Необходимо регистрировать 
изменения в картине заболевания. При наличии 
поведенческих или психических нарушений мо
жет быть показана групповая или индивидуальная 
психотерапия.

Для лечения дисфункции мышцы анального 
сфинктера в некоторых случаях можно применять 
метод биологической обратной связи, однако кон
тролируемые исследования не выявили более вы
сокой частоты положительного терапевтического 
эффекта по сравнению со стандартной схемой тера
пии. Длительное применение слабительных средств 
противопоказано. Имеется несколько сообщений о 
хорошем терапевтическом эффекте трицикличе- 
ских антидепрессантов, хотя недостаточно данных, 
чтобы рекомендовать регулярное их применение, 
особенно с учетом их узкого терапевтического окна 
и потенциальной возможности вызывать наруше
ния сердечного ритма. Более того, трициклические 
антидепрессанты часто служат причиной появле
ния или утяжеления запора, их назначения следует 
избегать у детей с обстипационным энкопрезом. 
Малочисленные долговременные катамнестиче- 
ские исследования позволяют предположить, что 
в конечном итоге у большинства детей энкопрез 
прекращается независимо от применяемых тера
певтических подходов.
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604.5. НАРУШЕНИЯ СНА

Джудит А. Оуэнс (Judith A. Owens)

Общие сведения. Для того чтобы адекватно оце
нивать расстройства сна, необходимо иметь пред
ставления о «нормальном» сне у детей и подро< т- 
ков. Расстройства сна и многие его характеристики 
отличаются у детей и взрос, [ых. Кроме того, архи
тектура и паттерны сна, а также поведенческие 
проявления претерпевают эволюцию по мере ро
ста ребенка, изменяя свои черты в младенческом, 
дошкольном и подростковом возрасте. Некотирые 
наиболее важные изменения возрастных характе
ристик сна у детей представлены в табл. 304.1.

В большинстве случаев нарушения сна у де^ей 
возникают в результате неадекватной его продол
жительность по отношению к возрастной норме 
(недостаточное количество сна) или в результате 
прерывистости, фрагментарности сна (плохое к а
чество сна). Недостаточный сон, как правил to,, воз
никает в результате затруднения инициации сна

(отсроченное засыпание) и/или поддержания сна 
(длительные ночные пробуждения); фрагментация 
сна обычно обусловлена частыми повторными и 
короткими периодами про зужденич. Неадекватная 
продолжительность сна, особенно у детей старшего 
возраста и подростков, может быть следствием со
знательного изменения стиля жизни и сокращения 
сна для замятий какой-либо социальной деятель
ностью или домашней работой. Причины, лежа
щие в основе затруднения згсыпания, длительных 
ночных пробуждений или фрагментации сна могут, 
в свою очере, (ь, быть связаны с первичными по
веденческими факторами (например, нежелание 
ложиться спать приводит к сокращению продол
жительности сна) и/или обусловлены состоянием 
физического здоровья (например, обструктивное 
апноэ во сне вызывает частые кратковременные 
пробуждения).

Как и у взрослых, у детей недостаточное коли
чество и плохое качество сна также в большинстве 
случаев приводят к повышенной сок"ивости и сни
жению уровня активности в дневное время. О; ,нако 
снижение уровня бодрствования у детей не всегда 
проявляется в виде клинических признаков сонли
вости, частого зевания и других к  ассических при
знаков сонливости у взрослых, а нередко принима
ет форму расстройств настроения, поведенческих 
нарушений, таких как гиперактивность и наруше
ния контроля над своими импульсами, а также вы
ражается в виде нарушений когнитивных функций, 
включая концентрацию и внимание, что неизбежно 
приводит к значительпым социальным и школьным 
проблемам и снижению успеваемости.

Парасомнии  (см. ниже) — эпизодические на
рушения поведения во сне, включающие снохож- 
дение и энурез, составляют другую категорию 
расстройств сна в детском возрасте. Наруш ения  
циркадного рит м а (рит м а сон-бодрст вование), 
такие как синдром задержанной фазы сна (позд
нее засыпание и пробуждение), при которых на
рушен нормальный паттерн сок- бодрствование, и 
первичное расстройство в виде избыточной сонли
вости в дневное время  с аномальной регуляцией сна 
и бодрствования (например, нарколепсия) бопее 
подробно рассматриваются в разделе, посвящен
ном характеристикам сна у подростков.

Некоторые категории детей более восприимчи
вы к острому или хроническому нарушению сна. 
К ним относятся дети с соматическими заболе
ваниями, в том числе с такими хроническими за-



Таблица 604.1
Нормальные возрастные характеристики сна у детей

Возраст Средняя продолжительность сна 
в сутки Паттерн сна Дополнительные факторы, 

оказывающие влияние на сон Нарушения сна

Новорожден
ные (0-3 мес.)

16-20ч Периоды сна (1-4 ч) чередуются с 
периодами бодрствования (1-2 ч). 
Длительность дневного сна равна 
длительности ночного сна

Недоношенность: небольшие отличия 
в формировании сна; 
родовая травма, ассоциирующаяся с 
нарушением сна; 
у детей, находящихся на грудном 
вскармливании, периоды сна короч"

Колики (боль в животе), ыпноэ 
во сне у младенцев

Дети грудно
го возраста 
(3-12 мес.)

14-15 ч (общая продолжитель
ность сна) к 4 мес.,
13-14 ч (общая продолжитель
ность) в 6 мес. (11ч — ночной сон, 
3 ч — 2 периода дневного сна), 
с 9 до 12 мес. — дневной сон про
должительностью 2-4 ч

Длительность периодов сна — 3-4  ч 
в первые 3 мес., 6-8 ч в возрасте 4 -  
6 мес.; способность различать день и 
ночь появляется в возрасте от 6 нед 
до 3 мес •
к 9 месяцам 70-80 % сна приходится 
на ночной сон

Навыки самостоятечьного засыпания 
формируются с 3 мес., ребенок может 
сигнализировать родителям плачем о 
своем ночном пробуждении. 
Засыпание и ночные пробуждения 
оппеде. яются особенностями режима 
кормления.
Дети часто спят вместе < родителями

Расстройства сна, j вязанные 
с засыпанием/ночными кош
марами; расстройство в виде 
ритмических движений во сне 
(качание головы и туловища)

Дети раннего 
детского воз
раста (1-3 го
да)

12-14 ч (общая продолжитель
ность), продолжительность днев
ного сна — 1,5 -3,5 ч (1-й период 
дневного сна)

Ночные пробуждения часто возоб
новляются

Появляютс; страхи в ночное время; 
важное значение имеет рутинная по
вседневная обстановка, связанная со 
сном

Расстройства сна, связанные с 
засыпанием; расстройство засы
пания/отказ ложиться спать

Дети дошколь
ного возраста 
(3-6 лет)

11 12 ч (общая пподолжитель- 
ность), продолжительность днев
ного сна г'чкпащастся, у большин
ства детей к 5 годам дневной сон 
отсутствует

Ночные пообуждения примерно v 
20 % детей

На паттерны дневного сна оказывают 
влияние родители, занятия в школе. 
Проблемы сна могу, приобретать 
хронический характер

Расстройство засыпания; сно 
хождение; ночные страхи; об- 
струггивное апноч во сне

Дети среднего 
школьного воз
раста 
(6-12 лет)

10 ч Низкий уровень сонливости в днев
ное время.
Усиливаются различия в количестве 
ночного сна в будни и выходные дни

Школьные проблемы и поведенче
ские расгтройства могут быть связа
ны с нарупт_нием сна.
Стрессовые события оказывают влия
ние на сон; плохой сон негативно 
влияет на общение и обучение

Ночные кошмары: отсроченное 
наступление сна, вызванное 
тревогой, недостаточный сон

Подростки 
(старше 12 лет)

9ч  — идеальная продолжитель
ность, 7ч — реальная продолжи
тельность сна в сутки

Сон часто нерегулярный, на него ока
зывает большое влияние стиль жизни 
подростка, более позднее время засы
пания. более раннее пробуждение

Задержка фазы сна в пубертате; в 
среднем подростковом возрасте уро
вень бодргтзования в дневное время 
снижается

Недостаточный сон; синдром 
задержанной фазы сна; наркс ■ 
лепсия, «синдром беспокойных 
ног»/расстройство в в иле пе
риодического движения конеч
ностей во сне



болеваниями, как муковисцидоз и ревматоидный 
артрит, и такими острыми, как средний отит; дети, 
получающие медикаментозную терапию, в том чис
ле психостимуляторы (например, мегилфенидат), 
препараты, вызывающие побочные эффекты в виде 
нарушения сна (например, некоторые препараты, 
применяющиеся при лечении бронхиальной аст
мы) или дневной сонливости (например, некоторые 
антиконвульсанты); дети, находящиеся на стацио
нарном лечении; а также дети с различными психи
ческими нарушениями, включая СГДВ, депрессию 
и тревожные расстройства. У детей с заболевани
ями нервной системы может быть повышен риск 
судорог в ночное время, а также друг] tx нарушений 
сна. У детей с амаврозом (слепотой) и задержкой 
развития (аутизм) повышен риск тяжелых наруше
ний в виде расстройства засыпания гг снохождени* 
а также нарушений циркадного ритма.

Профилактический осмотр. Нарушение сна — 
один из наиболее распространенных вопросов, 
поднимаемых родителями во время профилак
тических осмотров, и, по имеющимся данным, до 
25 % детей в какой-то период имеют выраженные 
проблемы, связанные со сном. Хотя многие из этих 
нарушений в младенческом и детском возрасте яв
ляются транзиторными и купируются самопроиз
вольно, некоторые внутренние и внешние факторы 
риска (трудный характер, острое или хроническое 
заболевание, депрессия у матери, стрессовая си
туация в семье и др.) могут вызывать предрас
положенность к нарушениям сна, имеющих более 
длительное течение. Недостаточный или плохой 
сон у ребенка может оказывать негативное влия
ние на многие функции, включая настроение, по
ведение, обучение и состояние здоровья в целом. 
Более того, негативное влияние нарушений сна в 
детском возрасте усиливается в результате их не
посредственного воздействия на сон родителей, что 
приводит к повышенной утомляемости в дневное 
время, расстройствам настроения и ограничению 
способности родителей осуществлять активную за
боту о ребенке.

Для педиатра особенно важно выяснять и рас
познавать нарушения сна у детей и подростков в 
процессе профилактических осмотров. Кроме того, 
такое наблюдение ребенка дает возможность врачу 
рассказать родителям об особенное! ях нормально
го сна в детском возрасте и обучить их стратегии 
профилактики нарушений сна как в отношении 
предотвращения их развития (первичная профи

лактика), так и предотвращения хронизации на
рушений сна, если проблема уже существует (вто
ричная профилактика). Скрининг для выявления 
нарушений сна (с учетом возраста ребенка) должен 
проводиться при каждом профилактическом визи
те и включать спектр возможных симптомов. Один 
из простых алгоритмов скрининга нарушений сна 
(BEARS) представлен в табл. 604.2. Поскольку ро
дители не всегда могут знать об имеющихся у ребен
ка (особенно старшего и подросткового возраста) 
нарушениях сна, важно также спросить непосред
ственно у ребенка о имеющихся у него проблемах, 
связанных со сном. Для того чтобы распознать и 
оценить нарушения сна у детей, необходимо знать 
о том, какие последствия возможны в период бодр
ствования (раздражительность, невнимательность, 
плохой импульсивный контроль), а также какие 
нарушения сна бывают и наиболее распространены 
у ребенка данного возраста (нарушение засыпания 
и поддержания сна, эпизодические ночные нару
шения и др.). Оценка паттернов сна и возможных 
проблем, связанных со сном, должна быть частью 
первичного осмотра каждого ребенка, обращающе
гося к врачу с жалобами на проблемы поведения 
и/или нарушение школьной успеваемости, особен
но СГДВ.

К эффективным профилактическим мероприя
тиям относится рассказ родителям новорожден
ных детей о нормальном количестве и паттернах 
сна у детей; предложение родителям укладывать в 
постель ребенка в возрасте 4—6 мес., когда он «сон
ливый, но не спит», чтобы у ребенка не сформиро
валась зависимость от присутствия родителей при 
засыпании и он быстрее научился самостоятельно 
успокаиваться и засыпать; обсуждение с родите
лями необходимости укладывать ребенка спать в 
одно и то же время, создания в спальне ребенка об
становки, предрасполагающей ко сну, вопросов ис
пользования сосок-пустышек в раннем детском воз
расте; предоставление родителям и детям основной 
информации о хорошей «гигиене сна» и адекватном 
его количестве.

Основные принципы гигиены сна у  детей:
1. Ребенок должен ложиться спать в одно и то же 

время в привычной обстановке, настраивающей 
его на сон.

2. Ребенок должен ложиться спать и просыпаться 
примерно в одно и то же время в учебные и вы
ходные дни (сдвиг по времени не должен пре
вышать 1 ч).



Алгоритм скрининга сна BEARS1. Примеры провокационных вопросов в зависимости от возраста ребенка
Ранний ге^кий/дошкольный возрас, 

(2 -5  лет) Школьный возраст (6-1? лет) Подростковый возраст (13-18 лет)

1. Проблемы, связанные с 
засыпанием

Имеются ли у вашего ребенка какие-либо 
проблемы ь период, когда он ложится в по
стель и готовится ко сну?
Проблемы, связанные с засыпанием?

Имеются ли у вашего ребенка какие-либо 
проблемы в период, когда он ложится в 
постель и готовится ко сну? (Р)
Есть ли у тебя проблемы, когда ты ложишн и 
спать? (Д)

Есть ли у тебя проблемы г, засыпанием? уД)

2 Повышенная сонли 
вость в дневное время

Не выгляди г ли ваш ребенок переутом
ленным и сонливым в течение дня? Он все 
еще спит днем (у него все еще сохраняется 
дневной сон)?

Трудно лм вашему ребенку проснуться 
утром? Он кажется сонливым днем? У него 
сохраняется дневной сон? (Р)
Ты чувствуешь себя очень уставшим? (Д)

Ты чувствуешь сильною сонливость днем? 
В школе? Во время вождения машины? (Д)

3. Пробуждения в процес
се ночного сна

Часто ли ваш ребенок просыпается ночью? Кажется ли вам. что ваш ребенок часто про
сыпается ночью? Бывает ли у него снохож- 
дение и ночные кошмары? (Р)
Ты часто просыпаешься ночью? Если ты 
просыпаешься ночью, тебе трудно снова 
заснуть? (Д)

Ты часто просыпаешься ночью? Если ты 
просыпаешься яо«ью, тебе трудно снова 
заснуть? (Д)

4 Регулярность и продол
жительность гна

Ваш ребенок ложится спать и встает в одно 
и то же время регулярно’
Назовите это время

В какое время ваш ребенок ложится спать 
и встает в учебные дни? В выходные? Вы 
считаете, что он спит достаточно? (Р)

В какое время ты обычно ложишься спать 
и встаешь в учебные дни? В выходные? 
Сколько часов ты спишь в сутки? (Д)

5 Храп Часто ли ваш ребенок храпит во сне.и быва
ет ли у него затрудненное дыхание во сне?

Ваш ребенок громко и регулярно храпит 
ночью? Егть ли у него какие-либо другие 
дыхательные нарушения во сне? (Р)

Ваш ребенок храпит громко иди регулярно 
храпит ночью? (Р)

П р и м е ч а н и е :  Р — вопрос адресован родителям; Д — вопрос адресован детям.
BEARS — аббревиатура образована от первых букв названий основных .сомпонентов алгоритма: Bedtime probleTPS, Excessive daytime sleepiness, Awakening during 

the night, Regularity and duration of sleep Snoring.
Алгоритм BEARS охватывает 5 основных компонентов сна и позволяет пслучить всестороннюю оценку основных расстройств сна, встречающихся у детей в воз

расте 2—18 лет. Для каждого компонента сна приводятся основные «триггерные» (провокационные) вопросы л зависимости от возрас.а ребенка, которые включаются 
в структуру клинического интервью.

В = Проблемы, связанные с засыпанием.
Е = Повышенная сонливость в дневное время.
А -  Пробуждения в процесс* ночного сна.
R = Регулярность и продолжительность сна.
S = Храп.



3. В течение 1 ч до сна ребенок должен находить
ся в тихой спокойной обстановке. В это время 
необходимо избегать аюивной (энергичной) 
физической деятельности (шумных игр) и та
ких стимулирующих видов деятельности, как 
просмотр телевизора и компьютерные игры.

4. Ребенок не должен ложиться спать голодным. 
Перед сном он может немного перекусить (на
пример, молоко с печеньем). Однако обильный 
прием пищи за 1-2 ч до сна может вызвать его 
нарушение.

5. Не следует употреблять в пищу продукты, со
держащие кофеин (например, газированные на
питки с кофеином, кофе, чай, шоколад).

6. Убедитесь в том, что ваш ребенок проводит до
статочно времени на свежем воздухе ежедневно 
и регулярно занимается физкультурой.

7. В спальне ребенка всегда должно быть тихо и 
темно. Если темная комната выбывает у ребенка 
страх, можно оставить слабый свет ночника.

8. В спальне ребенка должна поддерживаться ком
фортная температура в течение всей ночи (нижг 
24 °С).

9. Никогда не отправляйте ребенка в спальню в 
качестве наказания. Не ругайте и не наказывай
те ребенка в спальне.

10. Телевизор не долж( н находиться в спальне ре
бенка. У детей может легко сформироваться 
привычная потребность смотреть телевизор для 
того, чтобы уснуть. Kpoivie того, гораздо сложнее 
контролировать, какие передачи смотрит ребе
нок, если телевизор находится в его спальне. 
Важно также обсуждать кулыуральные и семей

ные особенности, ассоциирующиеся с проблемами 
сна у детей (см. т. 1, гл. 3). Например, oemv грудного 
возраста часто спят в постели родителей — такая 
практика распространена во многих этнических 
группах, вк ночая афроамериканцев, латиноамери
канцев и коренных жителей Южиой Азии. В этих 
семьях не уделяется должного внимания необхо
димости выработать у грудного ребенка навыки 
самостоятельного засыпания. С другой стороны, 
если родители начинают спать вместе с ребенком 
в связи с появлением у ребенка проблем, связан
ных со сном, эти мепы, по всей вероятности, могут 
вызывать только временное облегчение и могут, в 
свою очередь, приводить к развитию еще более се
рьезных нарушений сна.

Расстройство поведения, связанное со сном. 
Проблемы сна, как и многие поведенческие на

рушения, у детей первоначально выявляются на 
основании жалоб родителей, а не объективных 
критериев. Многие из поведенческих раеетройстн 
сна представляют собой результат взаимодейст
вия между нормальными изменениями сна по мере 
роста ребенка (как указано выше) и реакцией на 
них родителей. Например, одним из наиболее рас
пространенных нарушений сна у грудных детей 
и детей раннего возраста является paccmpvncmeo, 
связанное с засыланием. В этих случаях ребенок 
привыкает засыпать только при определенных об
стоятельствах, например когда его укачивают или 
кормят, и у него не вырабатывается способность 
засыпать самостоятельно. Ночью во время крат
ковременных пробуждений (которые в норме воз
никают в конце цикла сна — каждые 90-120 мин) 
или проснувшись по другой причине, ребенок не 
способен вновь заснуть, если не создать привычные 
для этого условия Младенец подает сигналь ро
дителям с помощью плача или прихедит к родите
лям в спальню (если ребенок уже не спит в детской 
кроватке) и не может уснуть до тех пор, пока не 
будут созданы определенные условия. Таким об
разом, возникает проблема, связанная с длитель
ными ночными пробуждениями у ребенка, которые 
приводят к недостаточному количеству сна (как у 
реб( нка, так и у родителей!).

Лечение расстпойства, связанного с засыпанием, 
в типичных случаях включаем программу, нацелен
ную на исключение участия родителей в процессе 
засыпания ребенка, в том числе и ночью (система
тическое игнорирование) У детей старше года воз
можно установление новых ассоциаций, связанных 
с засыпанием, которые помогут ребенку заснуть са
мо! тоятельно в случае ночного пробуждения (на
пример, использование предметов, котопые всегда 
будут под рукой у ребенка ночью таких как одея
ло или игрушка), в дополнение к положительному 
подкреплению (небольшое поощрение за то, что ре
бенок заснул самостоятельно, напр шер наклейки). 
Цель в том, чтобы помочь ребенку развить навыки 
самостоятельного засыпания в случае ночного про
буждения, а также вечером при укладывании в по
стель. «Постепенное угасание» — это более медлен
ный процесс отвыкания ребенка от его зависимости 
от присутствия родителей в период засыпания, он 
включает периодические «проверки» родителями 
через постепенно удлиняющиеся интервалы време
ни. Если ребенок привык просыпаться для ночного 
кормления («привычный голод»), то такие ночные



кормления должны прекратиться постепенно. Ро
дители должны быть последовательны в ос)тцест- 
влении терапевтической программы и не прово
цировать невольно ночные пробуждения ребенка. 
Родителей также необходимо предупредить, что в 
начале лечения ребенок может чаще плакать по но
чам («вспышка после угасания»).

Напротив, расстройство в виде отказа ложить
ся спать чаще встречается у детей дошкольного и 
более старшего возраг _ а и характеризуется затруд
нением засыпания и нежеланием ложиться спать 
(«крик задернутых занавесок»), а не ночными про
буждениями. Отсроченный дебют сна приводит к 
неадекватной продолжительности сна. Наиболее 
часто это расстройство развивается в результате 
невозможности (или нежелания) родителей уста
новить постоянные правила связанные с уклады
ванием ребенка спать, и настаивать на том, чтобы 
ребенок _ожился спать в одно и то же время, что 
часто усугубляется оппозиционным поведением 
ребенка. В некоторых случаях, однако, отказ ребен
ка ложиться спать вызван какой-либо проб пемой 
(например, такие заболевания, как бронхиальная 
астма, прием некоторых медикаментозных преп 1- 
ратов, такие расстройства сна, как «синдром бес
покойных ног» или тревога) или несоответствием 
между внутренним циркадным ритмом ребенка 
(ночная сова) и требованиями родителей.

Курс терапевтических мероприятий, позволяю
щих, как правило, добиться хороших результатов, 
обычно включае.' уменьшение внимания родителей 
по отношению к поведению ребенка (направленно
го на отдаление времени засыпания), создание в 
спальне ребенка условий, настраивающих на сон, 
и положительное подкрепление (например, на
клейки) за правильное поведение ребенка перед 
сном. У детей более старшего возраста может быть 
эффективным обучение техникам релаксации, ко
торые помогают им заснуть легче и быстрее.

Парасомниями называют эпизоды ночных по
веденческих нарушений, которые, как правило, ха
рактеризуются дезориентацией пациента и наруше
нием вегетативной нервной системы и скелетных 
мышц. Многие виды парасомний ассоциируются с 
относительной незрелостью ЦНС и поэтому чаще 
встречаются у детей, чем у взрослых, а с возрас
том их выраженность уменьшается. Парасомнии 
с частичным пробуждением, к которым относятся 
снохождение и ночные страхи, имеют некоторые 
Годные признаки. Поскольку в типичных случаях

они возникают на исходе IV стадии сна (медленно
волновой сон), парасомнии частичного пробужде
ния имеют признаки, характерные как для состоя
ния бодрствования (движение, вокализация), так и 
для сна (высокий порог пробуждения, отсутствие 
реакции на окружающее); пациенты обычно эти 
эпизоды не помнят. Данный вид парасомний чаще 
встречается у детей дошкольного и школьного воз
раста в связи с относительно большей продолжи
тельностью медленноволнового сна у детей млад
шего возраста. Более того, любые факторы, кото
рые ассоциируются с повышением относительной 
представленности медленноволнового сна в общей 
структуре сна (например, некоторые медикамен
тозные препараты, предшествующая депривация 
сна), могут привести к повышению частоты эпи
зодов парасомний у предрасположенного ребенка. 
В т ипичных случаях парасомнии в состоянии ча
стичного пробуждения возникают в первые 2 ч сна, 
что связано с преобладанием медленноволнового 
сна в первой трети ночи. Очевидно, что имеется 
генетическая предрасположенность к развитию как 
снохождения, так и ночных страхов.

Напротив, ночные кошмары, которые более 
распространены, чем парасомнии частичного про 
оужде ния (но нередко эти состояния путают между 
собой), возникают в последней трети ночи, когда 
наиболее выражен REM-сон (быстрый сон, сон с 
быстрыми движениями глаз). Парасомнии в состо
янии частичного пробуждения в некоторых слу
чаях сложно отличить от ночных эпилептических 
приступов. В табл. 604.3 суммированы признаки 
сходства и различия между этими четырьмя пато
логическими пароксизма яьными ночными эпизо
дами.

Терапия парасомний частичного пробуждения, 
как правило, втслючает обучение и успокоение ро
дителей, исключение провоцирующих факторов 
(таких как депривация сна) и, особенно в случае 
снохождения, применение мер предосторожно
сти, чтобы не травмировать ребенка. Фармако- и 
психотерапия показаны только ь редких случаях. 
Однако частые и упорные ночные кошмары у ре
бенка требуют дальнейшего обсле ювания с целью 
иск иочения возможной 1 равмы в анамнезе (напри
мер, сексуальное насилие) и/или выявления более 
глобального тревожного ра< с. ройства.

Расстройства в виде ритмических движений, 
включая качание те ла и головы, представляют со
бой парасомнии, которые наиболее часто в< треча-



ТиЬлица 604j
Дифференциальный диагноз эпизодических (пароксизмальных) ночных феноменов

Характеристика Сно„ожденис почние страхи Ночные кошмары Но ,нь„ э к з о т и ч е 
ские приступы

Bpe-ir возникновения в 
течение ночи

В первой трети ночи В первой трети ночи В последней трети ночи Время возникновения 
вариабельно, чаще в 
переходной стадии мед
ленноволнового сна

Стадия сна SWS SWS REM Не- REM > REM
Клиническое описание
1. Перемещение из крс- 
вати
2. Вегетативная актива
ция/возбуждение
3. Стереотипное/повто
ряющееся поведение

4. Порог пробуждения

5. Ассоциированная 
дневная сонлива ть

Характерно (во время 
эпизода)
Низкое — среднее

Вариабельно; сложные 
поведенческие прояв
ления
Высокий; ажитаци; в 
случае пробуждения

Отсутствует

Может возникать (во 
время эпизода! 
Высокое -  крайне вы
сокое
Вариабельно

Высокий, ажитация в 
стучае пробуж гения

Отсутствует

Иногда (после эпизода)

Умеренное — высокое

Отсутствует мало дви
гательных проявлений

Низкий, после эпизода 
пациет просыпа! гея, 
отмечаеп я возбуждение 
Имеется, в случае дли
тельного ночного про
буждения

Не характерно

Вариабельно

ларактерно

Высокий; после эпизода 
просыпается, сознанш 
спутанное 
Возможна

Воспоминание пациента 
о ночном эпизод*

Отсутствует или фраг
ментарное

Отсутствует или фраг
ментарное

Часто, яркое Отсутствует

Частота Встречается часто 
(20 % — хотя бы один 
эпизод, 1-6 % — хрони
ческое течение)

Встречаются редко 
(1-6  %); 10 % — среди 
пациентов со снохож- 
дением

Встречаю и, л очень 
часто

Встречаются редко

Семейный анамнез Час го положительный Часто положите [ьный Отсутствует Вариабельный

П р и м е ч а н и е :  REM быстрый сон, сон с быстрыми движениями глаз; SWS — медленноволновой сон.

ются на первом году жизни и обычно исчезают к 4 
годам Эти расстройства, как правило, проявляются 
в переходную фазу сон-бодрствование и хара:ггери- 
зуются повторными стер» отипными движениями, 
вовлекающими крупные мышечные группы. Хотя 
иногда эти нарушения ассоциируются с задержкой 
развития в большинстве случаев они возникают у 
нормальных детей и не вызывают у ребенка физи
ческого повреждения. Лечение, как правило, огра
ничивается м< рами по успокоению родителей.

Сон в подростковом возрасте. Хотя паттерны 
сна и расстройства сна, наиболее частые в подрост
ковом возрасте, напоминают таковые у детей более 
младшего возраста и у взрослых, физиологические 
изменения, возникающие в пу эертатном возрасте, 
и психологические проблемы, свойственные под
ростковому возрасту, приводят к тому, что сон 
подростков имеет множество уникальных особен
ностей. Для того чтобы оценить вклад этих физио
логических и психолошческих изменений, важно 
рассматривать их в контексте регуляции сна чело

века и основных принципов, управляющих сном и 
бодрствованием. Первый принцип связан с фак
торами определяющими относительный уровень 
сонливости и бодрствования в течение суток; они 
включают внутренние циркадные факторы, или 
ритмы (биологические часы), и гомеоа.гатические 
факторы (продолжительность и качество пргд- 
ыдущ| ;го сна, а также продолжительность периода 
бодрствования после последнего периода сна). Су
ществует два периода максимальной сонливости 
(•«циркадный спад»), зависимой от времени и мак
симального j ровня бодрствования в течение суток. 
Степень сонливости во время «циркадного спада»' 
зависит также от относительной потребности во 
сне в данный момент времени (например, сонли
вость повышается вследствие депривации сна) 
На внутренние циркадные ритмы, в свою очередь, 
оказывают некоторое влияние внешние временные 
стимулы («ключи»): время приема пищи, звонок 
будильника и др., однако они наиболее чувстви
тельны к световым сигналам (свет/темнота), ко



т о р ы е  запускают (свет) или подавляют (темнота) 
продукцию гормона мелатонина.

Второй ьажный принцип регуляции сна связан 
с последствиями неудовлетворенности основной 
потребности во сне. Последняя зависит от мно
жества факторов, включая возраст и количество 
времени сна за предшествующий период. Хрониче
ский недостаток сна приводит к тому, что формиру
ется дефицит («долг») сна Если дефицит («долг») 
сна становится достаточно большим и не возме
щаете л добровольно, организм может реагировать 
на гипертрофированный произвольный контроль 
бодрствования периодическим снижением уровня 
бодрствования, состояниями дрсмогы и короткими 
периодами сна. Кроме того, при депривацли сна 
возможно появление очень коротких (несколько 
секунд) повторных эпизодов микросна в дневное 
время, о которых человек может и не подозревать, 
однако в эти периоды возможно значительное сни
жение внимания и уровня активности. Это явление 
представляет особенную проб. 1ему у подростков, 
которые водят машину и ездят на мотоцикле (вож
дение р сонном состоянии).

Характеристики сна подростков. Потреб
ность во сне у подростков не отличается значитель
но от гаковой у детей препубертатного возраста и 
составляет примерно 9 ч за ночь. Напротив, реа 1ь- 
ная продолжительность ночного сна у подростков 
составляет примерно 7 ичи 7,5 ч, что со временем 
приводит к значительному недосыпанию (образу
ется большой «долг» сна). Отчасти причина недо
статочного сна связана с влиянием пубертатного 
периода на уровень мелатонина и циркадные ци
клы сон-бодрствование, приводящие к относи
тельной задержке фазы сна. При этом засыпание и 
пробуждение наступают позднее. Дело не только в 
том, что подростки не любят рано ложиться спать; 
время начала занятий во многих институтах пред 
полагает более позднее пробуждение утром. Кроме 
того, у многих подростков паттерн сон /бодрство
вание значительно отличается в течение недели 
и выходные дни. В сочетании с физиологической 
тенденцией к снижению бодрствования в днев
ное вримя в средней и поздней фазе пубертатного 
периода это приводит к значительному повыше
нию сонпивости с последующим нарушением на
строения, внимания, памя ги, контроля пов« цения 
и школьной успеваемости.

Подростки также могут страдать от многочис
ленных расстройств сна, некоторые из которых под

робно представлены в других главах. Результаты 
научных исследований позволяют предположи-*’!», 
что paui [ространенность выраженных расстройств 
сна в подростковом возрасте высока (20 %) и риск 
может быть еще выше у подростков с хронически
ми соматическими и психическими заболевани
ями. Неудивительно, «то нарушения циркадного 
ритма, особенно синодом задержанной фазы сна, 
часто встречаются в подростковом возрасте. 1 ера 
певтический эффект иногд? достигается терапией 
мелатонином и ярким светом, который помогает 
«настроить» внутренние часы. У подростков со 
значительной задержкой фазы сна (более 3 -4  ч) 
может быть эффективной техника хронотерапии, 
при которой время засыпания и пробуждения по
степенно отодвигает! я, до тех пор пока время за
сыпания не будет соответствовать желаемому.

Психофизиологическая инсомния (бессонни
ца) — затруднение за< ыпания и/или поддержания 
сна — т акже часто встречается в подростковом воз
расти. У пациентов формируется тревс/а, связанная 
с затруднением засыпания и чи поддержания сна, ко
торая, в 1 вою очередь, еще белее повышает уровень 
бодрствования и меша гг заснуть. Терапия обычно 
включае' обучение подростка принципам гигиены 
сна (см. далее). Подростку рекомендуют исполь
зовать кровать только для сна и сраз" вставать из 
кровати при невозм< «кностн заснуть (контроль сти
мулов), ограничить время пребывания в :сровати до 
реа тьного времени сна (о раничение сном). Кроме 
того, подростка обучают техникам релчкеации, по
зволяющим снизить уровень тревожности. Необ
ходимость в приеме снотворных сред :тв возникает 
редко.

Основные принц ты гигиены сна в поиростковом 
возрасти:
1. Необходимо ложиться спать и просыпаться 

примерно в одно и то же время Время засы
пания и пробуждения не должно различаться 
больше чем на 1 ч в учебные и выходные дни.

2. Избегайте избыточного сна в выходные, что
бы компенсировать дефицит сна. Избыточный 
сон повышает вероятность проблем, связанных 
с засыпанием.

3. Если возникает потребность спать днем, днев
ной сон должен быть коротким (не более 1 ч) и 
по времени приходиться на ранние послеобе
денные часы. Однаки, если имеются проблемы 
с зас] шанием ночью, дневной сон может только 
усугубить эти проблемы и должен быть исключен.



4. Необходимо проводить достаточно времени 
на свежем воздухе ежедневно. Воздействие 
солнечного света помогает правильно настроить 
внутренние «часы» нашего организма.

5. Необходимо регулярно выполнять физиче
ские упражнения. Физическая активность мо
жет способствовать более быстрому засыпанию 
и Ьолее глубокому сну.

6. Необходимо использовать кровать только 
для сна. В кровати не следует читать, изучать 
учебную литературу, слушать музыку, смотреть 
телевизор и др.

7. 30-60 мин до сна нужно провести в спокойной 
обстановке. В это время можно отдыхать, за
ниматься спокойными и приятными видами 
деятельности, например читагь кн ш / или слу
шать спокойную м у з ы к у  при этом физическая 
и умственная активность снижается, что помо
гает организму перестроиться для облегчения 
засыпания. В этот период перед сном не следует 
готовиться к учебным занятиям, смотреть воз 
йуждающие или страшные фильмы, занимать
ся спортом или другими видами деяте. 1ьности, 
требующими больших затрат энергии.

8. Необходимо принимать пищу регулярно и не 
следует ложиться спать на голодный желу 
док. Легкая пища перед сном оказыьает бла
гоприятное действие, однако обильный прием 
пищи за 1 ч до сна может его нарушить.

9. Избегайте приема пищи и напитков, содержа
щих кофеин (к ним относятся кола и другие 
кофеинсодержащие напитки, кофе, чай и шоко
лад), в промежуток между обедом и сном.

10. Не употребляйте алкоголь. Алкоголь наруша
ет сон и может стать причиной пробуждений в 
течение ночи.

И. Курение нарушает сон. Не следует курить по 
кпайней мере ьг час до сна (а лучше вообще не 
курить!)

12. Не принимайте снотворные препараты, ме
латонин и другие снотворные средства, за ис
ключением тех, которые специально рекомен- 
д< ваны врачом. Прием этих хшепаратов может 
представлять ипасносгь для здоровья, кроме 
того, проблемы, связанные со сном, часто воз 
обновляются после отмены снотворных. 
Нарколепсия — это первичное расстройство

в виде избыточной сонливости в дневное время,
частота которого составляет 0,05 % среди амери-
канщ в. Симптомы нарколепсии часто появляются

в подростковом возрасте, однако обычно не рас- 
пизнатся и не диагностирую гея до взрослого воз
раста. Примерно в 25 % случаев указания на нар
колепсию имеются в семейном анамнезе пациентов 
с нарколепсией. Возможна вторичная нарколепсия 
после черепно-мозговой травмы или на фоне дру
гих заболеваний. Основным и, как прачмло, пер
вым проявлением нарколепсии служат повторные 
эпизоды глубокого сна, которые метут возникать 
во время как отдыха, так и занятий какой-либо де
ятельностью (в процессе разговора, во время еды 
и др.). Такие «приступы сна» могут быть очень ко
роткими (микросон), приводя, преимущественно, 
к снижению внимания и нарушению настроения 
Таким образом, у пациентов с нарколепсией мо
жет первоначально диагностироваться психиче
ское расе гройство такое как СГДВ или депрессия.
К другим симптомам, которые могут возникать 
при нарколепсии, относятся каталепсия (внезап
ное генерализованное ил к частичное падение мы
шечного тонуса, обычно в ответ на эмоционе льные 
стимулы), гипнагогические (при засыпании) и 
гипнопомпические (при пробуждении) зритель
ные, слуховые или тактильные галлюцинации и 
сонный паралич (временная потеря произволь
ного мышечного контроля) при засыпании или I 
при пробуждении. «Золотым стандартом» диаг
ностики служит полисомнографическая запись в 
течение всей ночи с последующим выполнением 
множественного теста латенции ко сну. Этот тест 
включает серию ситуаций, провоцирующих сон, 
во время которых пациент, страдающий нарколеп
сией, демонстрирует патологическое укорочение 
латентного периода засыпания, а также периода 
REM-сна, наступающего сразу после засыпания. 
Лечение нарколепсии обычно включает комбини
рованную медикаментозную терапию, нацеленную 
на устранение дневной сонливости (психостимуля
торы) и подавление REM-сна д.ы предотвращений | 
приступов каталепсии.

«Синдром беспокойных ног»/расстройство в 
виде периодических движений конечностей во сне — 
расстройство сна с ощущением дискомфорта, кото
рый часто описывается как пилзание мурашек, пре
имущественно в нижних конечностях, в периоды 1 
отдыха и отсутствия активности (например, при I 
засыпании) и уменьшается при движении. У ма- I 
леньких детей это может проявляться как «боль 
рс /ста* в ногах. Эти неприятные ощущения мешают I 
уснуть, и нередко больные засыпают очень поздно.

*



« С и н д р о м  беспокойных ног», по-видимому, имеет 
генетическую основу; провоцирующие Факторы 
включают повышенное содержание кофеина в пи
щ евом рационе, дефицит железа (низкий уровень 
ферритина) и беременность. Хотя распространен- 
но< ть «синдрома беспокойных ног» у подростков 
неизвестна, это расстройство диагностируется 
примерно у 1 на 2000 взрослых. Считается, что 
это заболевание связано со снижением дофами- 
нергической активности, поэтому фармакотера
пия, как пргвило, включает дофаминергические 
препараты. Примерно 80 % пациентов отмечают 
повторные ритмичные толчкообразное движения 
нижних конечностей во время сна, называемые 
периодическими движениями конечностей во сне. 
Пациент, как правило, не знает об этих движениях 
и о том, чт о они приводят к фрагментации сна. Кал 
«синдром беспокойных ног», так и расстройство 
в виде периодических движений конечностей во 
сне может приводить к выраженной сонливости в 
дневное ьремя, а также к невнимательности и ги
перактивности. «Синдром беспокойных ног» — это 
клинический диагноз, а для установления диагноза 
расстройп ва в виде периодических движений ко
нечностей во сне требуется полисомнографическое 
исследование для регистрации характерных ритми
ческих движений мышц передней группы голени и 
частых пробуждений.

Обследование детей с нарушениями сна. Об
следование детей с жалобами на нарушения сна 
включает тщательный сбор анамнеза для выявле
ния соматических недугов, которые метут вызвать 
нарушения сна, включая аллергию, состояния, 
сопровождающиеся острым или хроническим бо
левым синдромом, и сопутствующую медикамен- 
тсиную терапию. Важное значение имеет история 
развития ребенка; выше упоминалось о взаимо
связи между нарушениями сна и тяжелой задерж
кой развития. Оценка поведения ребенка в школе, 
дома и в других ситуациях — ключ к выявлению 
Расстройств настроения, поведения и когнитивных 
Функций, являющихся последствием нарушений 
°на. Оценку характеристик сна ребенка, включая 
его продолжительность, время засыпания и про
буждения, лучше проводить с помощью специаль
ного дневника сна, в коюром родители ежедневно 
регистрируют основные особенности сна ребенка в 
течение определенного периода. Анализ привычек 
Ребенка, связанных со сном, содержания кофеина 
- пищевом рационе, условий окружающей среды,

в которых спит ребенок (температура, шум и др.), 
может помочь выявить внешние факторы, которые 
вносят вклад в развитие проб тем сна у ребенка.

Патологические симптомы, наблюдаемые но
чью, могут указывать на забс жевание, лежащее в 
основе нарушений сна, например обструктивное 
апноэ во сне (ребенок громко храпит, задыхается, 
наблюдается судорожный вдох, потливость) или 
синдром периодических движений конечностей 
во сне (беспокойный сон, повторные ударяющие, 
толчкообразные движения в конечностях). При 
обследовании ребенка с нарушениями сна только 
в редких случаях рекомендуется исследование в 
течение всей ночи, за исключением ситдрома об- 
структивного апноэ во сне (см. т. 4, гл. 47U) или пе
риодических движений конечностей во сне, а также 
в случае необычных проявлений пароксизмальных 
дневных расстройств или при необъяснимой днев
ной сонливости.
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Патологические 
привычки

Нил В. Борис (Neil W. Boris), 
Ричард Дальтон (Richard Dalton)

Патологические привычки включают повторные 
действия, такие как кивание головой, вращение ту
ловища, сосание пальца, обгрызание ногтей, выры
вание волос (трихотилломания), скрипение зубами 
(бруксизм), биение одной из частей тела манипу
ляция частями тела, повторные вокализации, загча- 
тывание воздуха (аэрофагия). В эту группу также 
включаются тики — непроизвольные сокращения 
в различных мышечных группах. У многих детей 
в разные возрастные периоды обнаруживаются 
привычные повторные действия, которые можно 
считать привычками. Являются ли они патологи- 
чс\ к-ччш. завис ит от степени физический, эмоцио
нальной и социальной активности ребенка. Иногда 
патологические привычки имитируют поведение 
окружающих взрослых. Многие из привычек воз
никают как обычные движения, но по некоторым 
причинам они становятся повторными, утрачива
ют первоначальный смысл. Например, у ребенка с 
конъюнктивитом образуется большое количество 
слез, ребенок постоянно вытирает их, прикрывая 
глаза. Это действие может стать повторным, не свя
занным с заболеванием глаз и в дальнейшем со
храняться только как нарушение поведения. Такие 
симптомы часто не замечают родители и другие 
окружающие люди. Другие движения, такие как 
ритмичные повороты головы, биение о стены, так
же остаются без внимания родителей, поскольку 
возникают, когда маленький ребенок остается один; 
эти движения необходимы ребенку для улучшения 
его наст роения. У многих детей, которые бьются 
головой о стену или повторно поворачивают го
лову, отмечается эмоциональная депривация или 
задержка психического развития. В любом случае 
эти движения отражают внутренний дискомфорт. 
Некоторые дети накручивают на палец свои волосы 
или играют с частями своего тела. По мере взрос - 
ления они м о г у т  научиться контролировать неко
торые ритмические паттерны, особенно находясь 
в обществе. Однако иногда волнение увеличивает 
выраженность привычных повторных действий.

Частота патологических привычек неизвестна, это 
связано с тем, что патологические привычки пред
ставляют собой гетерогенную группу нарушений с 
различной причиной. Течение расстройства может 
быть различным, хотя дети с умственной отсталос
тью более устойчивы к лечению.

Скрипение зубами, или бруксизм, — довольно ча- I 
стос состояние, которое может начина гься ь первые I 
5 лет жизни; отмечается его взаимосвязь с тревогой I 
в течение дня. Если на бруксизм не обращают вни- I 
мание, у ребенка ви^никают проблемы с прикусом 
Помогая ребенку найти пути для уменьшения тре
воги, можно воздействовать и на бруксизм, однако 
работы по психологическому лечению бруксизма 
в настоящее время практически отсутствуют. Вре- I 
мя перед сном родители должны проводить, читая 
или разговаривая с ребенком, создавая состояние I 
спокойствия и комфорта, — все это способствует I 
исчезновению страхов и обид, которые накопились I 
в течение дня. Ребенку необходима эмоциональная I 
поддержка в течение всего дня В настоящее время 
неизьестно, в какой степени бруксизм — состояние I 
патологическое. При хроническом бруксизме необ
ходима своевременная консультация стомато. юга; 
также следует иметь в виду возможность хроничес- J 
кой б'-'ли в мышцах тица или в височно- нижнече
люстном суставе.

Сосание пальца является нормальным фено- I 
меном у грудных детей и детей до 2 лет. У детей 
более старшего возраста, cocj щих палец, можег на
рушаться прикус. Подобно другим ритмическим i 
паттернам поведения, сосание пальца, вероятно, 
является способом, облегчающим самостоятель
ное засыпание. Наилучшая стратегия при сосании 
пальца — обеспечить ребенка адекватной эмоци 
ональной поддержкой. Родители должны игно
рировать сосание пальца, по возможности уделяя 
больше внимания положительным аспектам в по
ведении реб< нка. Если родители пытаются активно 
подавить эту вредную привычку у ребенка, то ему 
необходимо предложить что-то взамен. Примене
ние неприятных на вкус веществ (например, горчи- I 
цы) для подавления сосания пальца недостаточно I 
эффективно и может рекомендоваться как вторая I 
линия воздействия.

Тики. Тики являются повторными сокращениями 
мышечных групп под влиянием электрохимических 
сигналов ЦНС. Тики возникают в мышцах лица, 
шеи, плеч, туловища и рук. Они могут выглядеть ] 
как облизывание губ и гримасничанье высовыва



ние языка, моргание глазами, покашливание и т. д. 
Тики можно подавить произвольно. Их необходимо 
о тл и ч ать  от приступов petit mal или других нсгене- 
рализованных эпилептических приступов. Эпилеп
тические приступы характеризуются транзиторным 
нарушением сознания во время моргания или об
лизывания губ либо амнезией всего произошедше
го. В некоторых случаях .для дифференциальной 
диагностики тикозного расстройства и эпилепсии 
может пот ребоваться электроэнцефалография 
(ЭЭГ). Тики следует отличать от гиперкинезов и 
дистоний; в этом помогает их исчезновение во сне и 
возможность сознате льно контролировать их на ко
роткое время. Однако очень сложно подавлять тики 
надолго. В некоторых случаях тики транзиторные; 
в других случаях развитие тиков по времени свя
зано с назначением дофаминергических агонистов 
(психостимуляторов) и отмена препарата обычно, 
но не всегда приводит к ремиссии тиков. Клиниче
ские исследования подтверждают, что примерно у 
50 % пациентов после повторного применения пси
хостимуляторов тики не возобновчяются.

ЭЭГ-исследование и тестирование когнитивных 
навыков не обнаруживают разницы между паци
ентами с тиками и контрольной группой. Mhoi им 
детям с простыми моторными гиками лечения не 
требуется, можно рекомендовать коррекцию таких 
нарушений, как нейропсихологическая дисфунк
ция, школьная дезадаптация и сниженная самоо
ценка. Все эти сочетающиеся проблемы поддаются 
психотерапевтическому воздействию.

Синдром Жиллъ де ла Туретта встречается с 
частотой 0.5 на 1000 человек; чаще дебютирует в 
детском возрасте. У 50 % пациентов с синдромом 
Туретта первые симптомы возникают до 7 лет. Это 
хронические двигательные и голосовые тики (для 
диагноза необходимо наличие обоих) В большин
стве случаев имеются полиморфные тики или 
сложные вокальные феномены, такие как гавканье 
и хрюканье. В редких случаях наблюдается вы
крикивание нецензурных слов. Синдром Туретта 
чаще встречается у родственников первой степени 
Родства с таким же заболеванием, чем в общей по
пуляции; мальчики болеют в 3 -4  раза чаще, чем 
Девочки. Заболевают чаше европейцы, чем пред
ставители других рас.

Дети с с] идромом Туретта часто страдают от со
четанных нарушений поведения, эмоциональной 
сферы и школьной дезадаптации. В частности, эти 
Дети имеют больший риск развития обсессивно-

компульсивного расстройства (ОКР), СГДВ и де
виантного поведс ния. Тот факт, что синдром Турет
та очень часто сочетается с указанными психиче
скими расстройсчвами, предполагает дисфункцию 
одних и тех же областей мозга. Хотя этиология син
дрома Туретта неизвестна, предполагается влияние 
генетических, нейробиологических, психологиче
ских и средовых факторов. По данным нейрови
зуализации отсутствует нормальная асимметрия 
полосатых тел. При назначении психостимулято
ров происходит обострение тиков, что доказывает 
участие дофаминергических нейронов в развитии 
тикозного расстройства и синдрома Туретта. Одно
фотонная эмиссионная компьютерная томография 
(ОФЭКТ) выявляет дисфункции в рецепторах до
фамина. Кроме того, известно, что, как и в случае 
ОКР, у части детей внезапное развитие синдрома 
Туретта в препубертатном возрасте обусловлено 
ауто’чммуты и нейропсихическгм расстройством 
детского возраста, ассоциированным со стрепто
кокковой инфекцией (PANDAS) мри котором анти
тела к стрептококку группы А перекрестно реа
гируют на нейроны базальных ганглиев, вызывая 
характерные симптомы. Заподозрить PANDAS сле
дует, если проявления синдрома Туретта отмечены 
у ребенка вскоре после перенесенного фарингита. 
В большинстве случаев тики или навязчивости 
возникают после повторных эпизодов инфекции. 
На наличие у ребенка PANDAS j казывают анамнез 
(ангина) и высокие титры антистрептолизина О. 
Лечение PANDAS включает антибиотикотерапию 
для подавления стрептококковой инфекции и про- 
Ли тактики обострений. В момент острой инфек
ции можно при mi иять внутривенное введение им
муноглобулина и даже плазмаферез в случаях тя
желого течения: шболевания, однако нет данных об 
эффективности эт их методов. В некоторых случаях 
болезнь Лайм? (боррепиоз) может дебютировать 
с клинических проявлений синдрома Туретта (см. 
т. 3, гл. 272). Многие факторы внешней среды, на
пример эмоциона тьные стрессы, влияют на течение 
тиков и синдрома Туретта. Данные лабораторных 
исследований неспецифические; неспецифические 
изменения ЭЭГ обнаруживаются у 80 % пациентов. 
Также отмечаются различные изменения нейроме- 
диатиров и их метаболитов, вербальных субшкал 
психометрических тестов.

Лечение синдрома Жилль де л а Туретта назна
чается только после тщательного изучения таких 
сочетанных нарушений у ребенка, как СГДВ, ОКР



или девиантное поведение; при этом учитываются 
благоприятное влияние и побочные эффекты меди
каментозных препаратов. Как правило, необходи
ма лишь поддерживающая поведенческая терапия. 
Существуют общественные организации, оказыва
ющие социальную поддержку детям и их семьям, 
например Ассоциация синдрома Тур^тта. Медика
ментозная терапия назначается, если тики наруша
ют социальную сферу или способность к обучению. 
Существует несколько противоположных взгля
дов на то, какая группа препаратов является пре
паратами выбора. Тем не менее в плацебоконтро- 
лируемых исследованиях доказано, что наиболее 
эффективны нейролептики. Дофаминергические 
антагонисты галоперидол и пимозид уменьшают 
частоту тиков у 65 % пациентов. Из-за потенци
альной возможности тяжелых побочных эффектов 
обоих препаратов многие клиницисты в настоящее 
время предпочитают новые нейролептики — риспе- 
ридон и оланзапин. Клонидин, а 2-агонист, также 
вызывает эффект, по данным исследований. Од
нако седацпя и снижение артериального давления 
(АД) — частые побочные явления клонидина; роль 
гуанфацина (тенекс), у которого седация менее 
выражена, не доказана (см. п. 612.2). Согласно со
временным исследованиям, для лечения моторных 
тиков можно применять ботулотоксин.

Некоторым детям с синдромом Т\ реттг. необ
ходима медикаменюзная терапия для устранения 
обсессивно-компульсивных симптомов, улучше
ния внимания и коррекции импульсивности. К со
жалению, психостимуляторы, назначенные детям, 
у которых СГДВ сочетается с синдромом Тургтта, 
для лечения гиперактивности и дефицита внима
ния, у худ шг ют течение тиков. Поэтому, назначая 
медикаментозное лечение при СГДВ, врач дилжен 
взвесить все за и против в связи с потенциальным 
негативным влиянием психостимуляторов на тики. 
Синдром Туретта может продолжаться всю жизнь; 
по данным исследований, в по фостковом возрас
те и у молодых людей происходит значительный 
регресс симптомов примерно в 2/ 3 случаев.
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Тревожные расстройства
Брайан Стаффорд (Brian Stafford). 
Нил В. Борис (Neil W. Boris), 
Ричард Дальтон (Richard Dalton)

Тревожность имеет эволюционное значение и яв
ляется нормальным феноменом. Тревожность ха
рактеризуется физиологическим компонентом, 
который обусловлен вегетативной нерзной си
стемой, и поведенческим, который проявляется 
в подавленности и снижении активности. Когда 
тревожность становится слишком выраженной, 
она влияет на социальные контакты и hodmj льное 
развитие, поэтому врач обязан ■ воевременно диа
гностировать и начинать лечение этого состояния. 
Тревожное расстройство изоляции, социофобия с 
началом в детском возрасте, генерализованное тре
вожное расстройство ОКР, фобии, пост/равмати- 
ческое стрессовое рас'гройство (ПТСР) и паниче
ские атаки — все эти состияния сочетаются с общей 
или специфической тревожностью, часто ассоции
рованной с преморбидными ситуациями. В целом 
группа тревожных расстройств является замой рас
пространенной психической патологией датского 
возраега: эпидемиологические данные свидетель
ствуют, что тревожные расстройства встречаются у



5-18 % детей и подростков. Они часто сочетаются 
с др тими психическими заболеваниями (вклю
чая вторичные тревожные расстройства) и неред
ко значительно нарушают повседневную деятель
ность больною.

Поскольку тревога встречается в норме, а при 
увеличении выраженности вызывает нарушение 
поведения, педиатр должен отличать нормальную 
тревогу от патологической. К счастью, тревожность 
зачастую уменьшается по мере взросления. Напри
мер, большинство страхов и волнений появляется 
I грудных детей в возрасте 7 -9  мес. Исследова
ния показывают, что тревожность, связанная с не
знакомыми ситуациями (боязнь новых стимулов 
в сочетании с физиологическим возбуждением), 
отмечается у 10-15 % детей в возрасте 12 мес. 
У многих из этих детей в дальнейшем не развива
ется клинически значимый уровень тре вожности, 
который может привести к нарушению поведения. 
Однако данные длительных катамнестических ис
следований показывают, что для возникновения 
клинически выраженных тревожных нарушений 
необходим не столько семейный ана мнез тревож
ного расстройства, сколько социальные проблемы 
у матери. Если во время осмотра педиатра ребенок 
беспокоен и его трудно осмотреть, в дальнейшем 
следует исключать у него повышенный уровень 
треьожности.

У дошкольников типичными являются специ
фические страхи темноты, животьых и вымышлен
ных ситуаций. Беспокойство по поводу нарушения 
повседневного ре жима, стремление к неизменно
сти заведенного порядка (так называемый феномен 
«только так правильно») также часто приобретают 
характер тревожного расстройства в дошкольном 
воьрасте. Умение родителей успокоить и п одер
жать ребенка помогает ему благополучно пройти 
этот период. Хотя большинство детей в школьном 
возрасти перестают бояться вымышленных ситуа
ций, как в раннем детстве, в некоторых случаях эти 
страхи замещаются страхом нанесения себе вреда и 
Т- п. У подростков нередки ветре чаются социальная 
тревога и генерализованное беспокойство (о шко
ле. Друзьях и семье).

На развитие некоторых тревожных расстройств 
в той или иной степени влияют генетические фак
торы или темперамент причиной других служат 
сРедовые факторы, которые обычно трудно устано- 
вить. Например, гтрах перед незнакомым в раннем

Гг . ве является предшественником социофобии,

генерализованной тревожности и селективного му- 
тизма. ОКР и другие расстройства, гочетаклциеся с 
ОКР-тпобным поведением, например синдром Ту- 
ретта и другие тикозные расстройства, имеют гене
тическую основу (см. гл. 605). Средовые факторы, 
такие как отношения детей и родителей и психиче
ская травма, в большей степени способствуют появ
лению тревожного расстройства изоляции и ПТСР. 
Даже при тех расстройствах, дебют которых связан 
со средовыми факторами, характер и взаимоотно 
шения с родителями формируют черты патологиче
ского поведения еще до развития заболевания.

Тревожное расстройство изоляции характеризу
ется неправдоподобными и хроническими страхами 
нанесения вреда в отсутствии близких (например, 
дети боятся ходить в школу одни, спать, если рядом 
нет родителей); хроническим избеганием одиноче
ства, ночными кошмарами, многочисленными со
матическими жа юбами и жалобами на плохое на
строение. Первые клинические проявления этого 
расстройства могут быть незаметными до 3-го или 
4-го класса. Обычно заболевание развивается по
сле каникул, периода, когда ребенок был дома из-за 
болезни, или при изменениях отношений в семье 
из-за болезней, развода или других факторов. Во 
многих с ч'чаях родители не могут вернуть ребенка 
в школу. В таких ситуациях педиатры должны ис
ключить депрессию или тревожность у родителей. 
Часто необходимы лечение родителей или семей
ная психотерапия для успешного лечения тревож
ного расстройства изоляции у ребенка.

Большой процент детей г тревожным расстрой
ством изоляции испытывает панические атаки, на
ходясь вдали от родителей. У них повышен риск 
развития панического расстройства в подростко
вом возрасте. Если у ребенка диагностировано 
обострение выра кенной тревоги, показаны анти
депрессанты или анксиолитики. Сравнительное 
исследование трицик шческих антидепрессантов 
(например, имипрамина) и бензодиазепинов (на
пример, клоназепама), показало, что эти препара
ты неэффективны. Существуют данные, которые 
доказывают эффи тивность селективных ингиби
торов обратного захвата серотонина — SSRI (см. 
п. 612 2). Также способствуют выздоров лению 
индивидуальная и/или групповая поведенческая 
j ерапия, но особое внимание следует уделять от
ношениям внутри семьи.

Социофобия с дебютом в детском возрасте ха
рактеризуется выраженной тревожностью в обще-



гтвенных местах (включая школу), приводящей к 
социальной изоляции. Эти цети и подростки часто 
общаются лишь с членами своей семьи и близкими 
знакомыми. Течение заболевания вариабельно, не 
исключен блаюприятный прогноз. Однако неко- 
торие дети испытывают выраженной дискомфорт 
из-за своей неспособности устанавливать контакт^; 
со сверсл никами и поэтому нуждаются в лечении. 
Отягощение семейного анамнеза нехарактерно для 
детей с социофобией. Препаратами выбора явля
ются SSRI. Буспирон, алпразолам и феназепам 
также могут быть эффек гивны, однако они менее 
изучены и не являются препаратами первого вы
бора (см. п. 612.2).

Школьные фобии (отказ от посещения школы) 
сочетаются с изолированным тревожны»' расстрой
ством и социофсбией. Они составляют 1-2 % всех 
наиболее частых жалоб, адресованных педиатру. 
Маленькие дети часто боятся расставаться с роди
телями, что нередко сочетается с беспокойством за 
их здоровье (триъожное расстройство изоляции). 
У детей более старшего возраста чаще возникают 
страхи быть непохожими или смешными в глазах 
окружающих (социофобия). Часто встречаются 
соматические жалобы, особ» нно боль в животе и 
головная боль. У 75 % детей, которые отказывают
ся ходить в школу, наблюдаются клинические и 
субклинические депрессивные симптомы. К этому 
расстройству приводят напряженные отношения с 
родителями или другие указания на внутрисемей
ные конфликты, например ссоры, развод и другие 
серьезные проблемы. Терапия школьной фоб ии 
должна быть направлена на нормализацию отно
шения детей с родителями и даже включать семей
ную психотерапию. Необходимо также работать с 
учителями, которые должны уделять особое вни
мание детям с тревожностью. В тип) [чных случаях 
эффективно общение с родителями в спокойной 
обстановке, когда они каждый день провожают 
ребенка в школу и встречают его из школы. Если, 
несмотря на терапию, отказ ходить в школу сохра
няется, показана консультация детского печхиатра. 
Маленькие дети с аффективными нарушениями 
имеют хороший прогноз, у подростков при посте
пенном начале заболевания или выраженности со
матических жатоб прогноз более серьезный.

Селективный мутизм (прежнее название — 
элективный мутизм) — состояние, которое недавно 
было определено как социофобия с ьыраженными 
социальными нарушениями. Дети с селективным

мутизмом разговаривают почти исключительно 
дома и не могут этого делать в других местах, на
пример в школе, детском саду, в гостях у родствен
ников. На развитие заболевания влияют один или 
несколько стрессовых факторов, таких как переход 
в новую школу, конфликт с родителями или си- 
блингом, — всс это приводит к тому, что ребенок, 
уже научившийся говорить, замолкает. Для лече
ния детей с выраженными симптомами заболева
ния, которые посещает школу, наибо iee (ффекти- 
вен флуоксетин (см. п. 612.2).

Паническое раа ~тройстеп — это синдром с реци
дивирующими эпизодами выраженного страха или 
дискомфорта, во время которых возникают физи
ческие и психологические нарушения. К соматиче
ским симптомам относятся сердцебиение, обиль
ный пот, дрожь, одышка, боль в груди, тошнота, го
ловокружение. Панической атакой можно считать 
острый респираторный приступ у детей, который 
проявляется остановкой дыхания без лихорг яки, 
озноба или стридора. Сочетанное психологические 
симптомы включают страх смерти, потерю контро
ля. Паническое расстройство редко возникает до 
подросткового возраста, пик его начала приходится 
на возраст 15-19 лет. Предварительные результаты 
исследований у взрослых показываю^, что предрас
полагающими факторами к развитию панического 
расстройства являются реактивность вегетативной 
нервной системы и тревожность. Высокий уровень 
панических атак также напрямую связан с поло
вым созреванием. У некоторых подростков с па
ническим расстройством может развивал ься аго
рафобия — навязчивый страх — боязнь открытых 
пространств. Ни паническое р  устройство, ни аго
рафобия хорошо не изучены у детей и по гростков. 
Как и у взрослых с паническим расстройством, при 
лечении подростков наиболее эффективны SSRI 
(см. п. 612.2).

Цети, которые страдают от генерализованного 
тревожного расстройства, часто испытывают не
правдоподобные (нерациональные, нереалистич
ные) переживания (страхи) по поводу грядущих 
событий или собственных прошлых поступков. 
Они обычно предъявляют соматические жалобы, 
фиксированы на своих переживаниях, очень за
стенчивы, часто нуждаются в психологической 
поддержке и утешении, им трудно расслабиться 
Дебют может быть постепенным или внезапным, 
однако заболевание редко наблюдается до пубер
татного возр?' та. Мальчики и девочки поражаются



с одинаковой частотой, распространенность рас
стройства среди подростков составляет 2,4 %. Гене
рализованное тревожное расстройство пре имуще
ствен н о  диагностируется у детей с белым цветом 
кожи, относящихся к среднему и средне-высокому 
социальным классам. Дети с генерализованным 
тревожным расстройством, как правиле, явллются 
кан, (И датам и для когнитивно-поведенческой тера
пии, в некоторых случаях может быть показан курс 
терапии буспироном или SSRI.

Важно дифференцировать генерализованное 
тревожное расстройство от специфических повто
ряющихся навязчивых мыслей, которые внедря
ются в сознание (обсессии), и повторяющихся ри
туалов или движений, вызванных j ревогой (ком- 
пульсии). Наибо. iee часто обсессии ассоциируются 
со страхом, что может произойти ч го-то страшное, 
и потребностью в неизменности заведенного по
рядка и однообразии. К наиболее распространен
ным обсессиям относится мытье рук, потребность 
поправлять волосы, убедиться (проверить), что 
дверь заперта, и прикасаться к разным npi дметам. 
В стрессовых ситуациях (когда ребенок собирает
ся ложиться cnai ь или готовится к школе) неко
торые дети трогают определенные предметы, про
износят определенные слива, многократно моют 
руки. ОКР диа1 ностируется в тех случаях, когда 
навязчивые мысли и ритуалы вызывают дистресс, 
отнимают много времени или мешают профессио
нальной либо социальной деяте тьности бо тьного. 
Шкала ОКР Йела-Брауна (Yale-Brown) у детей 
(C-YBOCS) и опросник тревожных расстройств 
для детей (ADIS-C) — диа. ностически значимые и 
достоверные методы выявления пациентов с ОКР. 
Шкала C-YBOCS помогает оценить динамику со
стояния на Лоне терапии. При нейровизуа лизации 
выявляют аномалии в лобных долях, базальных 
ганглиях и их ассоциативных путях. ОКР может 
проявляться в дошкольном периоде или внезапно 
развивается в более старшем возрасте.

В контролируемых исследованиях доказана 
эффективность как фармакотерапии, так и когни
тивно-поведенческой терапии при ОКР. Установ
лена эффектигность всех препаратов из класса 
SSRI, флувоксамин и сертра пин одобрены к при
менению Управлением по контролю за пищевыми 
продуктами и лекарственными средствами (Food 
anc I Drug Administration — FDA). Кломипрамин 
^анафранил) — препарат из класса трицикличе- 
ских антидепрессантов — был первым препаратом,

допущенным FDA к применению в лечении ОКР у 
детей; однако он может вызывать побочные эффек
ты, типичные для трициклических антидепрессан 
тов: сухость во рту, головокружение, повышенная 
утомляемость, сонливость и тремор. Кроме того, 
трициклические антидепрессанты могут вызывать 
патологические изменения на ЭКГ, поэтому до на
чала лечения и периодически в процессе терапии 
необходима ее регистрация.

Результаты контролируемых исследований по
зволяют предположить, что когнитивно-поведен
ческая терапия может быть более эффективной 
и приводить к более выраженному купированию 
симптомов, чем изолированная фармакотерапия, 
однако курс лечения при когнитивно-поведенче
ской т ;рапии более длительный. По этой причине 
многие эксперты рекомендуют сочетанную пове
денческую и фармакотерапию, если отве: на меди
каментозную терапию неполный или при тяжелом 
течении заболевания.

Предполагается, что у 10 % детей с ОКР при
чиной появления или ухудшения симптомов за
болевания служат инфекции, вызванные f}-гемо
литическим стрептококком группы А. Предполага
ется, что как и в случае хореи Сиденггма данный 
бактериальный агент запускает образование энти- 
нейрональных антител, перекрестно реагирующих 
с нервными клетками в области хвостатого ядра 
у генетически предрасположенных лиц, что при
водит к развитию отека в этой области и появле
нию симптомов ОКР. Это подтип ОКР относится 
к группе PANDAS, характеризуется внезапным 
и быстрым развитием или ухудшением течения 
ОКР или тикое и ассоциацией неврологических 
нарушений с недавно перенесенной стрептококко
вой инфекцией. Педиатрам необходимо помнить о 
возможности инфекционного генеза в некоторых 
случаях тикозного расстройства и ОКР, требую
щих специфических терапевтических подходов 
(см. гл. 605).

Дети, страдающие фобией, избегают специфи
ческих предметов или ситуаций, которые прово
цируют физиологическое возбуждение (например, 
собаки или пауки). Ни обсессии, ни конвульсии 
не ассоциируются с ощущением страха, а фобии 
только в редких случаях нарушают социальную 
деятельность пациента, процесс обучения и меж
личностные взаимоотношения. Родители детей, 
стра хающих фобиями, должны оставаться спокой
ными при появлении у ребенка признаков трево



ги и паники. Родители, которые сами начинают 
волноваться в этой ситуации (которым передается 
тревога ребенка), могут усилить тревогу у ребенка. 
Педиатр может прервать этот порочный круг, объ
яснив родителям, что фобии встречаются доста
точно часто и редко вызывают какие-либо серьез
ные нарушения. Частота специфических фобий в 
детском возрасте составляет 0,5-2 %. Системати
ческая десенсибилизация — форма поведенческой 
терапии, которая позволяет пациенту постепенно 
адаптироваться к предмету или ситуации, вызыва
ющей страх, и способствует обучению технике ре- 
иаксации для лечения тревоги. Последовательное 
многокрагное применение этой техники приводит 
к уменьшению тревоги, возникающей в ответ на 
фобический стимул.

Посттравчатическое стрессовое расстрой
ство — это тревожное расстройство, возникающее 
в результате длительных (отдаленных) послед
ствий и кратковременных эфф( ктов траьмы, ко
торая вызывает поведенческие и физиологические 
нарушения в младшем, детском и подростковом 
возрасте. Выделена новая диагностическая кате
гория — острое стрессовое раа тройство, отража
ющая тот факт, что травматические событие часто 
вызывают острое развитие симптомов, которые мо
гут в дальнейшем сохраняться или претерпевать об
ратное развитие. Предшествующее травматическое 
воздействие, другие психопатологические прояв
ления в анамнезе и симптомы ПТСР у родителей 
предопределяют развитие данного забо левания в 
детском возрасте. Оказалось, что многие психопа
тологические состояния в подростковом возрасте и 
у взрослых, такие как кондуктивное расстройство, 
депрессия и некоторые личностные нарушения, 
связаны с предшествующей травмой. ПТСР так
же ассоциируется с расстройствами настроения, 
деструктивным поведением и другими заболева
ниями в детском возра< те. Эпидемиологические 
исследования показали, что распространенность 
ПТСР в популяции детей до 18 яет состав ыет 6 %. 
У многих других детей (до 40 %) могут выявляться 
отдельные симптомы заболевания, однако данные 
случаи не удовлетворяют всем диагностическим 
критериям ПТСР.

Для установления диагноза ПТСР необходима 
идентификация угрожающего для жизни события, 
которое нанесло вред ребенку или близкому для 
него человеку и которое вызывает сильный стресс 
или страх. Для установления диагноза необходимы

также три группы (кластеры) симптомов: повтор- I 
ное переживание, избегание и гипервозбуждение. 
Стойко сохраняющееся повторное переживание I 
стрессового события посредством навязчивых 
мучительных воспоминаний, ночных кошмаров и 
«проигрывание» болезненной ситуации в играх — 
типичная реакция в детском возрасте. Стойкая 
тенденция к избегэнию ситуаций, напоминающих I 
о травматическом событии, и притупление эмо- 1 
ционального ответа в виде изоляции, амнезии и ’ 
избегания составляют вторую группу (кластер) 
поведенческих симптомов. Наконец симптомы I 
гипервозбуждения в слючают нарушение сна, бес
сонницу, нарушение концентрации внимания, уси
ление старт -реакцир и возбуждение и являются за
вершающим звеном в профиле симптомов ПТСР I 
Иногда после травматического события у детей 
отмечается некоторый регресс психомоторного I 
развития. Симптомы избегания обычно наблюда 
ются у маленьких детей, у детей более старшего I 
вограста чаще распространены симптомы повтор
ного переживания события и гипервозбуждения 
Могут встречаться повторное «проигрывание» | 
травматического события в играх, психосоматиче- i 
ские нарушения и ночные .сошмары.

После травматического события необходимо в 
первую очередь сфокусировать внимание на со
единении ребенка с родителями и оказании пер- I 
вой помощи ребенку в безопасном месте. Быстрое 
купирование боли может снизить вероятность 
ПТСР в будущем и облегчает процесс адаптации I 
в повседневной жизни, в том числе способствует I 
налаживанию регулярного сна. Долговременное i 
лечение может включать индивидуальную, группо
вую, школьно-ориентированную и семейную пси- I 
хотерапию, а также фармакотерапию в отдельных I 
случаях. Йн цивидуалиная терапия направлена на I 
трансформацию идеи «жертвы» у ребенк? в идею I 
«выживания» и может осуществляться посред- '1 
ством игровой, психодинамической и когнитив-1 
но-поведенческой тепапии. Работа в группе также I  
помогает идентифицировать детей, требующих I  
более интенсивного терапевтического вмешатель
ства. Цель работы с семьей состоит в том, чтобы 
помочь ребенку выработать чувство безопасности, I 
понять его эмоциональные реакции и идентифи
цировать тревожные ситуации, в котооых ребенок I 
в наибольшей степени нуждается в поддержке со 
стороны членов семьи. Клонидин или гуанфацин 
могут быть эффективны в лечении нарушений



сна, постоянного возбуждения и страхов. При со
четании тревожного расстройства с депрессией и 
отсутствием аффекгов возможно назначение анти
депрессантов класса SSRI (сертра [ин, пароксетчн 
или иг-фазодон). Трицик чические антидепрессанты  
также могут быть эффективны в лечении подрост
ков, однако успешность их применения у  детей бо
лее младшего возраста не доказана (гм. п. 612.2).
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Глава 607 
Аффективные 
расстройства
Нил В. Борис {Neil W. Boris), Ричорд 
Дальтон (Richard Dalton), Марк А. 
Форман (Marc A. Forman)

К основным аффективным расстройствам, или из
менениям настроения, в детском и подростковом  
ВозРасте относятся большая депрессия, дистимиче- 

* расстройство и биполярное расстройство.

607.1. БОЛЬШАЯ ДЕПРЕССИЯ1

Хотя в прошлом существовали сомнения по пово
ду того, могут ли дети до пубертатного возраста 
переживать депрессию, характерную для взрослых, 
они разрешились после вве; ения в практику струк
турированных опросников и оценочных шкал де
прессии. Большая депрессия характеризуется дис
форией (которая у детей может проявчяться как 
раздражительность), а также выраженной потерей 
интереса к повседневной жизни и отсутствием по
ложительных эмоций (невозможность получать 
удовольствие). К диагностически значимым сим
птомам также относятся значительное изменение 
массы тела, связанное со снижением или повыше
нием аппетита, бессонница или гиперсомния, пси
хомоторное возбуждение или заторможенность, 
ч\ вство усталости или потери сил большую часть 
времени, ощущение беспомощности и гипертрофи
рованное чувство вины, снижение способности к 
концентрации внимания, частые мысли о смерти. 
У подростков описан меланхолический подгип де
прессии, характеризующийся выраженной ангедо- 
нией и ранним утренним пробуждением.

Эпидемиология. Распрос гоаненностъ депрес
сии варьирует в зависимости от выборки и методов 
диагностик!.; в исследованиях с участием детей ча
стота депрессии составляет 0,4-2,5 %. у подрост
ков — 0,4-8,3 %. Распространенность депрессии с 
началом в подростковом возрасте достигает 15- 
20 %, таким образом, депрессия относится к частым 
заболеваниям.

В подростковом возр?сте девочки отвечают ди
агностическим критериям депрессии по крайней 
мере в 2 раза чаще, чем мальчики, в препу зертат- 
ном возраст' [епрессия встречается у мальчиков и 
девочек с одинаковой частотой.

Многие пациенты с депрессией не получают 
адекватной терапии на протяжении всей жизни, 
в то время как доступное и эфе] к ктивное лечение 
способствует значительному уменьшению высоких 
расходов, связанных со снижением работоспособ
ности (например, школьной успеваемости в под
ростковом возрасте), обусловленным депрессией.

Этиология. В развитие депрессии вносят вклад 
многочисленные этиологические фгкторы. Одна
ко есть доказательства, что большая депрессия

' По МКБ-10 — тяжелый депрессивный эпизод. — Примеч.
пер.



имеет генетическую основу. Люди с высоким ге
нетическим риском более чувствительны к дей
ствию неблагоприятных факторов внешней среды. 
Близнецовые исследования выявили 76 % кон- 
кордантьости по депрессии среди монозиготных 
близнецов, которые воспитывались в одной семье, 
и 67 % — для монозиготных близнецов, которые 
воспитывались в разных условиях. Напротив, кон- 
кошантность по депрессии дизиготных близнецов, 
воспитывающихся вместе, сос гавляет всего 19 %. 
Частота депрессии повышена (в 3 -6  раз) также 
среди лиц, имеющих родственников первой сте
пени родства, страдающих большой депрессией. 
Низкий функциональный уровень норэпинефрина 
и серотонина считаются важными генетическими 
маркерами депрессии. Кроме того, у пациентов с 
депрессией зарегистрирован низкий уровень 3-ме- 
токсигидроксифенилгликоля и 5 гидроксииндо- 
лацетиловой кислоты в моче. Позитронно-эмис- 
сионная томография (ПЭТ) выявляет изменение 
метаболической активности в специфических 
областях мозга, ассоциирующихся с регуляцией 
настроения, сна и аппетита. Данные нейровилу- 
ализации подкрепляются тем фактом, что анти
депрессанты, относящиеся к классу ингибиторов 
обратного захвата серотонина, высоко эффектив
ны в лечении депрессии. Наличие ощущения без
надежности и беспомощности в связи с реальным 
чувством утраты вызывает предположение, что 
когнитивные факторы играют роль в появлении и 
сохранении симптомов депрессии. Многочислен
ные исследования подтверждают, что негативные 
жизненные ситуации, без сомнения, являются про
воцирующими факторами депрессии. Проводятся 
исследования ь области патофизиологии воснри- 
ятия и настроения.

Клинические проявления. Симптомы депрес
сии различаются l  зависимости от возраста и уров
ня развития. Спитц (Spitz) описал анаклитическую 
депрессию у , ‘чаденцев, Боулби (Bowlby) отмечал, 
что отделение ребенка от матери (или человека, по
стоянно осуществлявшего уход за ребенком) после 
6-7  мес. первоначально приводит и выраженной 
рсак ции протеста (ребенок плачет и ищет мать). 
В конечном итоге брошенный ребенок становится 
замкнуты! [ и апатичным, характерны гипотония, 
летаргия и печальное выражение лица. Эти мла
денцы часто тихо плачут и, если их берут на руки, 
могут прижаться к незнакомому человеку, хотя 
обычно они безутешны.

Клиническая картина депрессии у детей в ка
кой-то степени аналогична таковой у взрослых, 
хотя у детей депрессия чаще проявляется в виде 
тревоги, фобий, соматических жалоб и поведенче
ских нарушений. Кроме упомянутой грусти у цетей 
может наблюдаться раздражительное гь. Отличи
тельным признаком психотической депрессии у де
тей служат галлюцинации, бред чаще встречается у 
подро^^ков и взрослых.

Симптомы тяжелого депрессивного эпизода 
обычно развиваются не одномоментно, а в течение 
многих дней или недель. Продолжительность де
прессивного эпизода может быть различной; без 
лечения симптомы депрессии нередко сохраня
ются в течение 7-9  мес., а в 6-10 % случаев эпи
зоды депрессии еще более продолжительные. По 
данным нескольких лонгитудинальных исследо
ваний, при появлении депрессии в детском и под
ростковом возрасте повышается риск депрессив
ных эпизодов в более старшем возрасте. Другие 
исследования показали, что в течение 2 лет после 
первого депрессивного эпизода у 40 % детей с боль
шой депрессией возникает рецидив. У детей, как 
и у взрослых, депрессия должна рассматриваться 
как хроническое заболевание, при этом отме iaer- 
ся чередование периодов ухудшения с перис дами 
нормального настроения. Тем не менее у 20-40 % 
подростков, госпитализированных по поводу тя
желого депрессивного эпизода, в те' ение 3-4  лет 
после госпитализации развивается маниакальный 
эпизод. Выделяют три фактора, указывающих на 
вероятность развития маниакальных эпизодов в бу
дущем у подростков с депрессией: 1) депрессивный 
эпизод характеризуется быстрым развитием, пси
хомоторной заторможенностью и психотическими 
симптомами, созвучными нарушению настроения; 
2) биполярные расстройства или другие аффектив
ные нарушения в семейном анамнезе; 3) индукция 
гипоманиакального состояния при приеме анти
депрессантов. Клиническая картина депрессчи в 
дальнейшем отягощаете* присоединением других 
расстройств: у 20-50 % детей с депрессией диаг
ностируется два Заболевания или более, включая 
тревожные расстройства (30- 80 %), расстройство в 
виде деструктивного поведения (10-80 %), дисти- 
мгас (30-80 %) или субстанционную зависимость 
(20- 30 %).

Диагностика. По мнению практических врачей, 
большую рол^ в диагностике депрессии у детей и 
подростков играет применение следующих опро



сников и оценочных шкал: опросник депрессии 
детей, детская шкала депрессии, самооценочная 
шкала депрессии и шкала гепрессии детей Центра 
эпидемиологических исследований. Однако «золо
тым стандартов» диагностики остается клиниче
ское интервью с ребенком, членами семьи и дру
гими взрослыми — знакомыми ребенка, осведом
ленными о его состоянии ребенка. Биологические 
тесты, специфичные для депрессии, отсутствуют, 
несмотря на то что различные биологические мар
керы на: ;одятся в процессе изучения. Например, у 
некоторых детей во время тяжелого депрессивного 
эпизода отмечается гипосекреция гормона роста в 
ответ на инсулининдуцированную гипогликемию, 
в других случаях наблюдается чрезмерно высокий 
пик секреции гормона роста во сне. Однако доста
точно чувствительные и специфические методы 
исследования, имеющие диагностическую значи
мость для выявления депрессии, в настоящее вре
мя не разработаны.

Лечение. В лечении депрессии у детей и под
ростков эффективны как методы психотерапии, 
как и фармакотерапия. Психотерапия играет осо
бо важную роль у пациентов с многочисленными 
психическими расстройства ми или в тех с .учаях, 
когда депрессию спровоцировал развод родителей 
или конфликт в семье. Когнитивная поведенческая 
терапия (продолжительностью 12-16 нед.) наибо
лее хорошо изучена и эффективна приблизитель
но в 70 % случаев при депрессии в подростковом 
возрасте. Многие исследования показали, что SSRI 
уменьшают симптомы депрессии примерно в 70 % 
случаев. Напротив, эффективность трицикличе- 
ских антидепрессантов была доказана только в 1 
из 12 контролируемых исследований, и эти пре
параты, имеющие узкое терапевтическое окно и 
вызывающие серьезные побочные эффекты, редко 
назначают при депрессии у детей. Более того, по
скольку депрессия ассоциируется с суицидальны
ми мыслями и попытками, а передозировка три- 
ЦИклических антидепрессантов может привести к 
летальному исходу, педиатрам следует избегать на
значения этих препаратов при депрессии у детей.

607.2. ДИСТИМИЧЕСКОЕ 
 РАССТРОЙСТВО______________

По сравнению с большой депрессией Ъ юпимиче- 
ыое расстройство представляет собой менее тяже
лое, но более Д тигельное депрессивное настроение,

продолжительность которого составляет не менее 
1 года. Плохой аппетит, нарушение сна, упадок 
сил и снижение самооценки, а также 4j вство бес
помощности — характерные проявления дистимии. 
Дисфория менее тяжелая, однако более склонная к 
хроническому течению, прерываясь лишь коротки
ми периодами нормального настроения.

Этиология. Несмотря на то что имеющиеся 
данные подтверждают генетическую основу боль
шой депрессии, определенные доказательства гене
тического базиса дистимии отсутствуют. Дистимия 
может представлять собой одно из фенотипических 
проявлений лежащих в ее основе наследственных 
заболеваний или различных синдромов, имеющих 
общие симптомы с большой депрессией. Распро
страненность дистимии у детей составляет 0,6- 
1,7 %, у подростков — 1,6 8 %.

Клинические проявления. У пациентов с дис- 
тимией могут иметьса все симптомы большой де
прессии, за исключением бреда и галлюцинаций, 
хотл для этой депрессии более характерны тяже
лые нарушения сна, потеря аппетита и ангедония. 
У детей, страдающих дистимией. часто возникают 
серьезные конфликты с близкими родственника
ми, нередко начинающиеся уже в младенческом 
нозрасте. Чаете в анамнезе у обоих родителей име
ется указание на депрессию. У больных детей от
мечается более генерализованная эмоциональная 
и социальная дезадаптация. Дети часто выглядят 
беспомощными, пассивными зависимыми и оди
нокими. В других случаях характерны холодность, 
отчужденность, негативный настрой, дети старают
ся не показывать свои эмоции окружающим и не 
вступать с ними в доверительные отношения. Без 
лечения дистимическое расстройство, как правило, 
приобретает хроническое течение и ассоциируется 
с повышенны: : риском большой депрессии (70 %), 
биполярных расстройств (13 %) и субстанционной 
зависимости (15 %) в будущем. Нередко у детей с 
дистимией отмечаются сопутствующие вторичные 
психиатрические проблемы.

Леченье. Фармакотерапия антидепрессанта
ми эффективна в лечении пациентов с дистимией, 
однако фундаментальные исследования в этой об
ласти у детей малочисленны. Назначение антиде
прессантов особенно целесообразно у пациентов 
с вегетативными нарушениями в структуре де
прессии. Если дистимические симптомы ассоци
ируются с вторичными нарушениями (анорексия, 
соматизированное расстройство, субстанционная



зависимость, соматические жалобы), необходима 
сопутствующая терапия этих расстройств. Часто 
показан полный спектр имеющихся терапевтиче
ских направлений, включая установление довери
тельного контакта и партнерских отношений с па
циентом, динамическую психотерапию, семейную 
ерапию, обучение родителей, взаимодействие с 

педагогами ребенка и фармакотерапию.

607.3. БИПОЛЯРНОЕ РАССТРОЙСТВО

Биполярное расстройство характеризуется чередо
ванием депрессии и мании (типичные проявления 
у взрослых) либо быстрым циклическим чередо
ванием настроения, проявляющимся как «раздрг 
женная» депрессия и дисрегу 1яция аффекта. Бы
строе циклическое чередование настроения — сме
шанный вариант, наиболее распрос i ранен у детей 
и подростков. В 1 % случаев взро^ттые пациенты 
с биполярным расстройс гвом отмечают пепвые 
симптомы заболевания в раннем детском возрап е; 
примерно в 10 % случаев зарегистрирован дебют в 
раннем подросткогом возраое. Эпидемиологиче
ские исследования позволяют предположить, что 
распрос7раненность биполярного расстройства в 
детском и подростковом возрасте составляет 1 %, 
хотя разигчные диагностические стандарты при
водят к вариабельной оценке распространенности 
в разных исследованиях.

Этиология. Биполярное расстройство имеет 
наследственную основу. Конкордаьгность дости
гает 65 % среди монозиготных близнецов и всего 
20 % среди дизиготных, что подтверждает гипо
тезу о наследственной предрасположенности к 
развитию биполярного расстройства. Более того, 
у родственников пациентов с биполярным рас
стройством первой степени родства риск развития 
аффективных нар> шений значительно выше, чем 
в общей популяции. У 20 % подростков с симпто
мами большой депрессии в дальнейшем развивает
ся маниакальный эпизод.

Клинические проявления. Клинические про
явления биполярного расстройства в препубертат- 
ном и раннем подростком возрасте могут отличать
ся от проявлений заболевания у подро< тков более 
старшего возраста и взрослы*. Периоды депрессии, 
чередующиеся с эйфорией, манией величия, высо
ким уровнем активации, быстрой сбивчивой речью, 
отвлекаемостью, гиперсексуальностью, гиперрели
гиозностью, расточительностью, галлюцинациями

и бредом, характерны для классического бипо
лярного расстройства; такой типичный клиниче
ский паттерн встречается, как правило, в позднем 
подростковом возра< те и у взрослы л. В 70 % этих 
случаев тщательно собранный анамнез выяв 1яет 
по крайней мере один эпизод депрессии, предше
ствующий маниакальным симптомам. У некото
рых детей и подростков заботевание проявляется 
в виде раздражительности, мании величия, эпизо
дов агрессии, гиперактивности, ускорения мысли
тельных процессов и когнитивных нарушений. Эти 
дети, которые часто не отвечают всем критериям 
биполярного расстройства по DSM-IV, без сомне
ния, страдают от симптомов заболевания, снижаю
щих их функциональную активность и требующих 
обследования и лечения. В редких случаях симп
томы биполярного расстройства выражены уже в 
дошкольном возрасте. Поскольку некоторые ис
следования показывают, что дети с ранним дебю
том симптомов часто имеют род твенников первой 
степени родства с аффективными нарушениями, 
многие психиатры расценивают данные клиниче
ские проявления как одну из форм биполярного 
расстройства. Эти дети могут отвечать критерия.'.) 
одной или нескольких форм поведенческих нару
шений, в том числе расстройства в виде деструктив
ного поведения, дефицита внимания с гиперактив
ностью или других расстройств поведения. Мнения 
по поводу распространенности и диагностических 
критериев биполярного расстройства с ранним 
дебютом противоречивы. Однако выраженная не
устойчивость настроения в раннем возрасте ассо
циируется с высокой частотой снижения школьной 
успеваемости, нарушения контакта с рор°сниками 
и высоким риском субстанционной зависимости в 
раннем подростковом возрасте.

Лечение. При лечении биполярного расстрой
ства в типичных случаях требуется применение 
стабилизаторов настроения (см. п. 612.2). Изоли
рованное применение психотерапии без сочета
ния с другими терапевтическими мероприятиями, 
как правило, неэффективно. Фармакологическое 
лечение (за исключением особых обстоятельств) 
проводится детским психиатром. Карбонат лития 
)ффективен в лечении биполярного расстройства и 
маниакальных симптомов примерно в 6U % случа
ев. Литий применяют внутрь с последующим опре
делением уровня препарата в крови. Оптимальный 
терапевтический уровень препарата в плазме при 
инициальной терапии острых симптомов заболе



вания составляет 1,0-1,2 мэкв/л, рекомендуемый 
уровень в пчазме при поддерживающей терапии — 
0,5- 0,8 млкв/л. Литий может вызвать нарушение 
функции почек и развитие гипотиреоза, поэтому 
д о  и г процессе лечения необходимо исследование 
функции почек и щитовидной железы. Побочные 
эффекты лития — основная причина, ограничи
вающая его постоянное назначение в качестве 
поддерживающей терапии. Антиэпилептические 
средства - - карбамазепин ^тсгретол) и вальпроевая 
кислота — особенно эффективны в лечении бипо
лярного расстройства с быстрой сменой циклов у 
взрослых пациентов. Эти лрепараты в настоящее 
время также считаются средствами первого выбо
ра для лечения биполярных нарушений в детском 
возрасте. Оба препарата оказывают потенциальное 
гепатотоксическое действие, поэтому до их назна
чения и в процессе лечения необходимо регулярное 
исследование функции печени. Прием тегретола 
ассоциируется также с развитием синдрома Сти
венса-Джонсона и лейкопении, хотя эти побочные 
эффекты В( тречаютп педко. Применяют' я для ле
чения биполярного расстройства некоторые препа
раты нового поколения стабилизаторы настрое
ния. Среди них наиболее перспективным счтается 
ламотриджин, который особенно эффективен для 
лечения депрессии в структуре биполярного рас
стройства. Однако примерно у 10 % детей и под
ростков на фоне приема ламотриджина появляется 
кожная сыпь; в связи с высоким риском трансфор
мации кижных высыпаний в синдром Стивенса- 
Джонсона и другие представляющие угрозу для 
жизни формы сыпи при первых признаках ее не
обходима отмена ламотриджина. В дополнение к 
стабилизаторам настроения перспективным пред
став. [яется применение новых антипсихотических 
препаратов, таких как рисперидон и оланзапин. 
Их назначение у детей особенно целесообразно в 
том случае, если родители не способны соблюдать 
сложный режим дозирования препарата и обеспе
чивать регулярное посещение врача для проведе
ния лабораторных анализов.

Ранний дебют симптомов и высокий уровень 
агрессии ассоциируются с низкой эффективностью 
терапии. Некоторым детям требуется политерапия. 
Семейный конфликт часто ассоциируется с ранним 
Дебютом биполярного расстройства, и поэтому, как 
правило, показана одна из психотерапевтических 
методик, эффективных в лечении поведенческих 
нарушений (см. гл. 612).
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Глава 608 
Суицид 
и суицидальные попытки
Нил В. Борис (Neil W. Boris), 
Ричард Дальтон (Richard Dalton)

См. также т. 1, гл. 53.
Суицид — вторая по частоте причина смерти 

в подростковом возрасте, частота завершенного 
суицида у мужчин резко возросла в последние



4 десятилетия. Большинство детей и подростков, 
совершающих суицид, страдают какими-либо пси
хическими заболеваниями. Педиатры и семейные 
врачи должны выявлять наличие суицидальных 
мыслей при каждом визите подростка, оценивать 
суицидальный риск и делать вывод о необходимо
сти своевременного направления пациента к пси- 
хиа гру.

Эпидемиология. Суицид крайне редко встре
чается до подросткового возраста. Однако ча< тота 
суицида постоянно повышается в подростковом 
и молодом возрасте, достигая максимума в на
чале 3-го десятилетия жизни. В прошлые годы в 
США суицид совершили примерно 2000 подрост
ков в возрасте 13—19 лет, хотя известно, что часто
та суицида недооценивается. По мере взрос 1ения 
ребенка от прспубертатного до позднего подрост
кового возраста соотношение по полу (мужчины/ 
женщины) среди совершающих суицид меняется 
от 3:1 до 4,5:1 Считается, что на каждый завер
шенный суицид приходится 5-45 суицидальных 
попыток, по данным некоторых исследований, суи
цида чьные мысли переживают до 25 % подростков. 
Суицпднльные попытки примерно в 3 раза чаще 
встречаются у женщин, чем у мужчин. В большин
стве случаев при суицидальных попытках у жен
щин — отравление и перерезка поверхностных вен; 
мужчины чаще выбирают гакие методы, как пове
шение и применение огнестрельного оружия. Ча
стота суицида выше среди чернокожих, чем сред* 
молодых людей с белым цветом кожи, особенно в 
позднем подростковом возрасте; так же, как и сре
ди людей с белым цветом кожи, частота суицида 
среди чернокожих в 3-5  раз выше у мужчин, чем 
у женщин.

Факторы риска. Вероятно, наиболее простой 
путь понимания суицидального поведения основы
вается на исследовании его биопсихосоциальной 
основы. Близнецовые исследования, изучающие 
негативные жизненные ситуации, ассоциирующи
еся с суицидом, показали что суицидальные мыс
ли и попытки значите льно чаще возникают среди 
монозигот ных близнецов, чем среди дизиготных 
близнецовых пар. Результаты генеалогических 
исследований также подтверждают влияние гене
тических факторов на суицидальное поведение. 
Кроме тою, данные современных исследований 
позволяют предположить существование взаи
мосвязи между наследственными изменениями в 
серотонинергической системе и суицидальным по

ведением. Серотониновая система играет важную 
роло в регуляции импу иьсивности, агрессивности 
и настроения. В свою очередь, эти три параметра I 
взаимосв; заны с психическими заболеваниями и 
зависят от попа. Например, риск депрессии выше 
девочек подросткового возраста, чем у мглпчиков; 
мальчики в целом бо тее агрессивны и и м т  льсив- 
ны, чем девочки. Существует четкая взаимосвязь 
между наоушением настроения и суицидальны- I 
ми попытками, а также завершенным суицидом 
у лиц обоих полов. У мужчин также отмечается I 
взаимосвязь между дополнительным нарушением 
поведения, хронической тревогой и завершенным 
суицидом, о :ооенно в комбинации с алкоголпной 
зависимостью (ко~орая ассоциируется с импуль- I 
сивнос'гью). У женщин существует взаимосвязь I 
между хронической тревогой, особенно паниче
ским расстройством, и завершенным суицидом. 
Неудивительно, что у детей и подростков с суи
цидальными попытками в анамнезе выше риск за
вершенного суицида в будущем независимо от их 
психического статуса. Эти данные позволяют пред- I 
положить наличие нескольких взаимосвязанных I 
факторов риска, возможно изначально обус ловлен- I 
ных биологическими и наследственными фактора- I 
ми, которые определяют предрасположенность к 
суицидальному поведению.

Для по пучения полной картины суицид; льного 
поведения необходимо также рассматривать пси
хологические и социальные факторы. В 2/ 3 случаев J  
дети и тдпогтки, совершающие с‘/ицидальные по
пытки, могут указать событие, спровоцировавшее I 
их действия. Например, с суицидом ассоциируется I 
жестокое обращение с ребенком или попытки изна
силования как в прошлом, так и в период времени, 
непосредственно предшествующий суицидальной 
попытке. Многие исследования выявили нссоциа- 1 
цию между конфликтом в семье и попытками су
ицида, JTd корреляция наиболее сильна в детском I 
и раннем подростковом возрасте. В старшем под
ростковом возрасте с суицидальными попытками -I 
ассоциируется разрыв межличностных отношений- I 
Повышен риск суицида у подростков, идентифици
рующих свою сексуальную орие! тацию как гомо- I 
сексуальную. Кроме того, высокий риск суицида 
существует у подростков с наследственно обуслов
ленной дисфорией. Он повышается в те периоды, 
когда психологический статус пг дростка характе
ризуется ощущением безнадежности. Например, У 
эмигрантов, недавно сменивших место жительства I



высок уровень а дотационного стресса, особенно 
в контексте нарушения внутрисемейных взаимо
отношений, и ощущение ограниченных возможно
стей в будущем ассоциируется с суицидальными 
мыслями.

Основной фактор, предопределяющий леталь
ность в рсзу тьтате суицида, — выбор средства для 
осуществления суицидальной попытки ребенком 
или подростком. Так называемые жестокие су
ициды, осуществляемые с использованием огне
стрельного оружия или через повешение, часто 
встречаются среди подростков мужского пола. 
Отравление угарным газом при совершении суи
цида у подростков регистрируется редко, но часто 
приводит к летальному исходу. С другой стороны, 
передозировка лекарственных препаратов встре
чается часто, но относительно реже заканчивается 
летальным исходом. У детей в препубертатном воз
расте суицидальные попытки чаще совершаются за 
счет прыжков с высоты; с другой стороны, отраЕ ле- 
ние, повешение, ножевые ранения и попьпка бро
сится под машину встречаются реже. Тем не менее 
эпизоды самоиндуцированного отравления у детей 
старше 6 лет редко бывают случайными и долж
ны рассматриваться как проявление поведения, 
потенциально опасного в отношении совершения 
суицида, или как указание на возможное жестоко 
обращение с ребенком.

Обследование и лечение. Выявление суици
дальных мыслей должно быть компонентом каж
дого (даже профилактического) осмотра подрост ка 
(см. т. 1, гл. 51). Нет доказателы тв, что обсужде
ние суицидальной темы повышает вероя j ность со
вершения суицида или приносит вред подростку. 
' (ругой стороны, подростки, имеющие склон

ность к совершению суицида, обращающиеся за ме
дицинской помощью, не расположены обсуждать 
суицидальные мысли, симптомы депрессии или 
принимаемые ими препараты (наркотики), если 
их специально не спрашивают об этом. Принимая 
во внимание, что суицид является одной из основ
ных причин смерти в подростковом возрасти врач 
может предотвратите больше летальных исходов, 
обсуждая с подростком тему суицида, чем проводя 
аУскультацию легких.

Первый принцип выявления суицидального 
поведения состоит в том, что суицидальные мыс- 
ли требуют самого серьезного отношения. Врачи, 
Родители и другие близкие люди должны избегат ь 
сарказма, подшучивания, пренебрежительного от

ношения к людям с суицидальными мыслями. Ес ли 
суицидальная угроза расценивается как манипуля- 
тивная, давление или кон-рол„ становится основ
ным аспектом, оказывающим влияние на поведение 
и риск суицида может повышать» :я. При обследо
вании ребенка или подростка после суицидальной 
попытки необходимо тщательно собрать анамнез в 
отношении правления и провести интенсивную те
рапию, показанною при отравлении. Л лкогольная и 
наркотическая интоксикация также встречается не
редко и может потребовать интенсивной терапии.

Второй принцип при оценке суицидального по
ведения v ребенка и подростка — необходимость 
принимать во внимание биопсихосоциальные 
аспекты этой проблемы. В боксе 608.1 представле
ны некоторые ориентиры для оценки суицидально
го поведения. Наибольшее значение имеет оценка 
психического статуса ребенка или подростка. Тща
тельно собранный анамнез и оценка психического 
статуса необходимы для определения риска суици
да. Если педиатр не уверен в мтави льногти оценки 
психического состояния, он должен незамедлитель
но получить консультацию у высококвалифициро
ванного психиатра. Признаки и симптомы аффек
тивных нарушений, нарушения поведения, хрони
ческой тревоги или субстанционной зависимости 
указывают на необходимость терапевтического 
вмешательства и на повышенный риск суицида в 
будущем. Ранее совершаемые суицидальные по
пытки также должны быть документированы. Для 
идентификации событий, предшествующих суици
дальной попытке, врач д  шжер тщательно проана
лизировать все события, происходившие в жизни 
ребенка в течение 48-72 ч до суицидальной угрозы 
или суицидальной попытки. Необходимо оценить, 
была ли суицгцальная попытка совершена проду
манно или импульсивно. В большинстве случаев 
ребенок или подросток будет открыто обсуждать, 
каким способом он намеревался совершить суицид, 
каковы были причины суицида и сохраняются ли у 
него суицидальные мысли и намерения. Более того, 
врач должен быть способен оценить ответствен- 
ност! семьи за попытку совершения суицида ре
бенком или подростком и степень сопутствующего 
семейного конфликта.

Если на приеме врач выявил суицидально на
строенного пациента, он дслж еь установить дове
рительный контакт с ним, поставить в известность 
родителей и получить консультацию психиатра. 
Так как примерно в 50 % случаев пациенты, совер -



♦ Бокс 608.1. Опросник для обследования ребенка или подростка, совершившего суицидальную попытку, в 
палате интенсивной терапии или в условиях центра помощи в критических психоэмоциональных 
ситуациях

Высокий риск суицида у  лиц, совершивших суи
цидальную попытку
Суицидальный анамнез
• Сохраняются мысли о суициде
• Суицидальная попытка в прошлом
Демографические факторы
• Мужской рол
• Изолированное проживание (живет один)
Психический статус
• Депрессия, маниакальное, гипоманиакальное 

состояние, тяжелая тревога или сочетание этих 
состояний

• Субстанционная зависимость (изолированная 
или в сочетании с расстройством настроения)

• Раздражительность, возбуждение, угрозы наси
лия в адрес окружающих, бред или галлюцина
ции

Не следует выписывать этих пациентов из
стационара без консультации психиатра.
Наличие клинических признаков депрессии
• Депрессивное настроение большую часть времени
• Потеря интереса к повседневной жизни, невоз

можность получать удовольствие от повседнев
ной активности

• Потеря или повышение массы тела
• Бессонница или спит слишком много
• Беспокойство или заторможенность
• Усталость, потеря сил (энергии)

• Ощущение своей бесполезности или чувства 
вины

• Низкая самооценка, разочарование в себе
• Ощущение безнадежности по поводу будущего
• Невозможность концентрации, нерешитель

ность
• Рецидивирующие (повторяющиеся) мысли о 

смерти
• Раздражителен, расстраивается по пустякам
Наличие симптомов мании или гипомаииакаль-
ного состояния
• Приподнятое, экспансивное настроение или раз- 

дражительносТь
• Повышенная самооценка, мания величия
• Снижение потребности во сне
• Говорливость, быстрая, торопливая речь
• Перескакивание мыслей
• Быстрая смена темы во время разговора
• Отвлекаемость
• Чрезмерное повышенная активность, участие в 

многих видах деятельности
• Ажитация или беспокойство
• Гиперсексуальность, совершение глупых поступ

ков или высказывание неадекватных замечаний

American Foundation for Suicide Prevention: Today’s 
suicide attempter could be tomorrow’s suicide (poster). New 
York, American Foundation for Suicide Prevention, 1999, 
1-888-333-AFSP.

шающие суицидальные попытки, не приходят ни 
на один амбулаторный прием к психиатру, врачу 
необходимо организовать визит в течение 1-2 дней 
и, если это возможно, пациент и члены его семьи 
должны попасть на прием к психиатру сразу по
сле осмотра врача общей практики. В большинстве 
случаев лица, совершившие суицидальную попыт
ку, после осмотра в палате интенсивной терапии 
должны быть госпитализированы на один или не
сколько дней для более подробного обследования 
и оценки психического статуса, анализа внутрисе
мейных отношений и особенностей взаимоотноше
ния пациента с окружающими. Обычно для этого 
требуется 2-3  дня, если отсутствуют показания для 
более длительного пребывания пациента в стаци
онаре и пациент не отвечает критериям серьезных 
психических заболеваний, таких как депрессия или 
психоз. После адекватной оценки психического 
статуса и социальных условий больной может быть 
выписан из стационара достаточно быстро, если

имеются условия для полноценного катамнести- 
ческого наблюдения. Врач должен уделить особое 
внимание реакции родителей и друзей на поступок 
пациента. Враждебная, недружелюбная, раздражен
ная атмосфера в семье, что встречается достаточно 
часто, требует иного подхода, чем семья, в которой 
царит взаимоподдержка, сочувствие и понимание. 
В последнем случае решение пациента вернуться 
домой следует поддержать. Иногда члены семьи 
могут полностью отрицать серьезность намерений 
пациента; это может усугубить депрессию и прово
цировать пациента на совершение суицидальных 
действий, которые могут быть отчаянной попыткой 
изменить отношение окружающих. Необходимо по
мочь членам семьи больного проанализировать их 
роли в ситуации, предшествующей суицидальной 
попытке, не допуская у них появления чрезмерного 
чувства вины за все происходящее.

Госпитализация в психиатрическую больницу 
показана при сохранении у пациента активных

*



суицидальных намерений, диагностировании се
рьезного психического заболевания, или если не
благоприятная обстановка в семье помешает реа
билитации больного и не позволит обеспечить его 
безопасность.
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Главе 609 
Деструктивное 
расстройство поведения
Нил В. Борис (Neil W. Boris), 
Ричард Дсльтон (Richard Dalton)

Существует множество поведенческих проявлений, 
которые считаются нормальными на некоторых 
Ранних стадиях развития, но при их наличии в бо
лее старшем возрасте должны рассматриваться как

патологические. Ложь, импульсивность, аффектив
но-респираторные приступы, девиантное поведе
ние и вспышки гнева часто наблюдаю гея у детей в 
возрасте 2-4  лет, когда они начинают чувствовать 
потребность в самостоятельности, но не обладают 
моторными и соц иальными навыками, необходи
мыми для независимости. Эти поведенческие про
явления в типичных случаях служат отражением 
фрустрации и гнева. В США почти 50 % родителей 
детей подросткового возраста в какой-то момент 
обращаются к врачу с жаюбами на деструктивное 
поведение и непослушание ребенка. Более того, 
результаты некоторых исследований позволяют 
предположить, что деструктивное, асоциальное 
поведение периодически отмечаемся у 50 % всех 
подростков в США.

Аффективно-респираторные приступы  доста
точно часто встречаются в первые годы жизни. 
У младенцев и детей первых 3 лет жизни они не
редко являются попыткой манипулировать окру
жающими и своими близкими. Хитя у некоторых 
детей задержка дыхания проде лжйетсА до потери 
сознания, что может вызвать появление судорог, 
риск развития эпилепсии в дальнейшем не повы
шен. Родителям рекомендуется игнорировать па
тологическое поведение ребенка. При отсутствии 
существенного внешнего подкрепления аффектив- 
но-респираторные приступы в большинстве случа
ев исчезают. Если ребенок в момент приступа не 
реагирует на попытки родителей его успокоить, 
бьется головой или чрезмерно агрессивен, показа
ны обследование ребенка и консуль1ация членов 
семьи.

Девиантное, оппозиционное поведение и присту
пы гнева нередко наблюдаются у детей в возрасте 
от 18 мес. до 3 лет, когда выражено желание пар
тнерских отношений с близкими. Очень важно, как 
родители и другие близкие люди реагирует на это 
поведение. Если родители физически наказывают 
ребенка за нарушение поведения, они тем самым 
повышают риск девиантного поведения в дальней
шем и внушают ребенку, что неконтролируемые 
эмоции — это разумная реакция на фрустрацию. 
В ответ на вспышки гнева и оппозиционное поведе
ние родителям рекомендуется быстро извернуться 
и отойти от ребенка, тем самым обеспечив ему вре
мя и пространство, чтобы прийти в себя. Целесооб
разно также посоветовать родителям объяснить 
ребенку, когда он придет в себя и успокой гея, что 
они понимают его переживания, но считают, что



подобное поведение в данных ситуациях неприем
лемо. Если прояв гения оппозиционного поведения 
становятся все более выраженными, следует посо
ветовать родителя м спокойно прервать контакт с 
ребенком на 2-3  мин (см. т. 1, гл. 5).

Если такие меры, как тайм-аут, не действуют, 
врач должен оценить, насколько родители способ
ны контролировать свой гнев, перед тем, как давать 
дальнейшие рекомендации по решению проблем 
ребенка. Дети часто бывают напуганы силой и вы
раженное! ью своего собственного гнева, а также 
гнева родителей, вызванного их поведением. По
этому первостепенное значение имеет способность 
родителей успешно контролировать свой гнев так, 
как они хотели бы этого от детей. Некоторые роди
тели не замечаю1!, что иногда они теряют контроль 
над собой. Таким образом, они не могут помочь сво
им детям наладить контроль над эмоциями. Можно 
рекомендовать родителям спокойно предоставить 
ребенку возможность выбрать подходящий в за
висимости ситуации вид деятельности, который 
поможет ему лучше контролировать себя и вы
работать чувство самостоятельности. В типичных 
случаях это помогает уменьши гь у ребеню чувство 
гнева и вины. Такие негативные эмоции, ставшие 
привычными, могут в дальнейшем сыграть негатив
ную роль в общении е ровег никами, установлении 
междичностных контактов и развитии личности.

Дети в возрасте 2-4 лет часто используют ложь 
как метод речевой игры (игры со словами). Наблю
дая реакцию родителей и окружающих людей, дети 
дошкольного возраста получают представление о 
значении честности в общении между людьми. 
Ложь такж.3 с 1ужит формой фантазии для детей: 
гни описывают разные ситуации так, как они хо
тели бы их видеть, но не так, как обстоит дело в 
реальности. Например, для гого чтобы избежать 
негативной реакции, ребенок, который не сделал 
что-то, чего хотели от него родители, мож^т ска
зать, что это было сделано. Уровень развития и 
жизненный опыт ребенка не позволяют ему по
нять, что его ложь вызовет еще более негативную 
реакцию со стороны родителей.

У детей школьного возра> та ложь наиболее ча
сто служит попыткой скры гь что-то, что ребенок 
не хочет принять в своем поведении. Поэтому ложь 
нацелена на временное улучшение настроения и 
защиту' от сниженной самооценки. Хотя ложь ча
сто встречается в детском возрасте, дети с низкой 
самоиценкий более склонны к привычному ^раныо.

Во многих случаях привычка лгать формируется, 
если взрослые подают ребенку плохой пример по
добного поведения. Например, если отец и мать ча-1 
сто обвиняют дру г друга во лжи, ребенок, втянутый 
в этот конфликт, вероятно, будет очен > переживать 
и в дальнейшем научится лгать с целью защиты. 
Многие подростки лгут для того, чтобы избежать 
неодобрения со стороны родителей. Как и другие 
виды асоциального поведения, ложь может ис
пользоваться с целью сопротивления (противо- I 
действия, борьбы).

Независимо от возраста или уровня развития I 
ребенка ложь требует вмешательства, если стано
вится частой в улаживании конфликтов и умень- I 
шенми тревоги. Первоначально родители юлжны 
серьезно поговорить с ребенком и объяснить ему, I 
что ложь недопустима. В то же время со стороны 1 
родителей необходимы сочувствие и поддержка, I 
та» как стыд и смущение у ребенка или подрост
ка могут проявляться в виде гневного отрицания 
своей вины, ребенок может притворяться, что 
он ни в чем не виноват. Если ситуация не может I 
успешно разрешиться (когда родители адекватно I 
оценят ситуацию и ребенок поймет, vto ложь не 1 
является разумной альтернативой), рекомендуется I 
консультация специалиста. В некоторых случаях 
хроническая ложь сочетается с другими видами I 
асоциального поведения и служит проявлением 
психопатологии или семейного конфликт?.

Практически все дети в какие-то моменты сво
ей жизни что-нибудь воруют. Если у ребен.са до- I 
школьного или школьного возраста воровство от- I 
мечено более 1-2 раз, это поведение может указы
вать на ощущение внутренней потери. Эти дети ча- I 
сто чувствуют себя отверженными (брошенными) I 
и фактически лишенными теплых эмоциональных 1 
взаимоотношений (страдают от эмоциональной де- I 
приьации). Их кражи совершаются импульсивно, 1 
однако предмет кражи не способен удовлетворить I 
лежащие в ее основе потребности ребенка. У детей I 
и подростков воровство иногда может быть выра- I 
жением гнева или мести за реальные или вообража
емые переживания (разочарование, фрустрацию), 
причиной которых служили рс цители. Во многих I 
случаях в фовство становится одним из способов, I 
с помощью которых ребенок или подросток может I 
манипулировать взаимоотношениями с родителя
ми и пытаться контролировать их. Ребенок может 
перенять воровство от взрослых, как и ложь. Роди
тели, хва( тающиеся о том, что они обошли законы I



налогообложения (перехитрили налоговую инспек
цию) или превысили скорость выше допустимого 
уровня , тем самым невольно внушают детям, что 
нарушения общественных законов допустимо.

Важно, чтобы родители помогли ребенку вер
ну J ь украденные вещи или предложить компенси
ровать потерю в денежном эквиваленте (так, чтсбы 
ребенок мог впоследствии заработать эти деньги) 
или в виде каких-либо услуг. Когда воровство 
представляет собой компонент в структуре других 
поведенческих проблем, рекомендуется консуль 
тация детского психиатра. Нарушение влияния на 
ребенка и недостаток контроля со стороны роди
телей могут обусловить учащение случаев воров
ства и усугубление других поведенческих проблем. 
Доказано, что в некоторых случаях психотерапия 
приводит к улучшению школьной успеваемости и 
уменьшению поведенческих проблем. Однако в не
которых случаях может быть необходимо активное 
терапев] ическое вмешательство.

В отличие от перечисленных выше видов по
ведения, прогу. 1Ы школы и поведение в виое бегства 
из дома исегда представляют собой патологические 
формы поведения (они не могут рассматриваться 
как нормальное поведение на как^м-либо этапе раз
вития ребенка). Примерно в 50 % случаев прогулы 
школь обусловлены поведенческим расстройством 
в детском и подростковом возрасте, в остальных 
случаях они служат проявлением расстройства на
строения и тревожного расстройства. Часто про
гулы школы указывают на проблемы в семье, на 
развитие личностных расстройств или сочетание 
этих причин. В то время как маленькие дети часто 
угрожают убежать из-за фрустрации (пережива
ний, разочарований) или стремления отомстить 
родителям, попытки убежать из дома (в никуда) у 
детей более старшего возраста практически всегда 
указывают на серьезные психологические пробле
мы (см. т. 1, гл. 26). В средием школьном возрасте в 
большинстве случаев дети убегают, чтобы избежать 
жестокого обращения в семье. В подростковом воз
расте возможными причинами служат нарушение 
отношений с родителями, личностные проблемы, 
насилие и жестокое обращение. У подростков, убе
гающих из дома, наиболее высок риск развития 
с!г станционной зависимости (алкоголизм, нарко
мания), изнасилования и других патологических 
форм поведения, сопряженных с высоким риском.

Хотя интерес к огню очень распространен у де- 
теи раннего возраста, бесконтрольное (самоволь

ное) участие ребенка в поджогах всегда рассматри
вается как патологическое поведение. Дети раннего 
школьного возраста склонны к поджогам, с одной 
стороны, из любопытства, с другой — из-за скрытой 
враждебности, обусловленной депривацией в семье 
в результате жестокого и пренебрежительного от
ношения к ребенку и нарушенных внутрисемейных 
отношений. Эти маленькие дети разжигают огонь в 
своих домах. У подрос; ков разжигание огня (под
жог) — это правонарушение, в основе которого 
также часто лежат травмат.гческие переживания, 
ассоциирующиеся с семейным конфликтом. Под
ростки нередко объединяются в маленькие группы 
для организации поджога, целью которого служит 
месть школе и общественным авторитетам.

Это поведение детей требует активного змеша- 
телюства родителей. В большинстве* случаев так
же показана консультация психиатра. Вс многих 
случаях для того, чтобы значительно повлиять 
на поведение ребенка или подростка, необходи
мы комбинация семейной терапии, индивиду- 
а льной терапии, направ генной на формирование 
доверительных партнерских взаимоотношений с 
пациентом, обучение родителей и вмешательство 
общественных структур. Однако рецидивирующие 
поджоги в детском возрасте плохо поддаются тера
пии. Многие преступни] :и, совершившие поджог 
будучи взрослыми, в детстве также участвовали в 
поджогах.

Хотя отсутствует теория, раскрывающая все 
аспекты природы и причин асоциального поведения. 
идеи гифицированы факторы риска в отношении 
особенностей личност* как пациента, так и его ро- 
дтелей. Исследования р участием усыновленных 
детей или близнецов позволяют предположить, что 
в развитие агрессивного поведение внося» вклад 
как генетические факторы, так и осибенности вос
питания ребенка в семье. В контролируемых ис
следованиях доказано, что дети, у биологического 
отца которых проявлялось асоциальное поведение, 
в будущем более склонны к нему же чем когда та
кое поведение отмечалось у приемного отца. Од
нако наибольший риск асоциального поведения в 
будущем отмечен в том случае, если асоциальное 
поведение наблюдалось как у биологического, так 
и приемного отца ребенка. Социоку льтурные фак
торы, темперамент, некоторые психиатрические па
тологические состоянил и когнитивные нарушения 
могут такж^ быть причинами, предрасполагающи
ми к асоциальному поведению.



Агрессия — серьезный симптом, ассоцииру- 
юшийся со значительным риском осложнений и 
высокой летальнопью в детском возрасте Имею
щиеся данные позволяют предположить- что агрес
сия со временем часто становится постоянной. 
Дети могут «не перерасти» эт> патологическую 
форму поведения, поэтому при стойком агрессив
ном поведении показано раннее терапевтическое 
вмешательство. Тенденция к агрессивному поведе
нию имеет наследств! :нную основу, хотя факторы 
внешней среды мслут провоцировать агрессию у 
предрасположенный’ детей. Как длительные, так и 
кратковременные стрессовые ситуации в семье мо
гут усиливать агрессию у детей. Например, агрес
сия в школьном возрасте коррелирует с дисгармо
нией внутрисемейных отношений (ссоры в семье), 
прес гучностью и психическими заболев шиями, а 
также рождением ребенка в подростковом возрасте 
или у незамужней женщины. Практически всегда 
отмечается, что мальчики более агрессивны, чем 
девочки. У многих животных введение самке муж
ских половых юрмонов приводит к более агрес
сивному поведению. Показана взаимосвязь труд
ного характера и агрессивности в дальнейшем, хотя 
имеются доказательства, что j ч аких детей часто 
бывают чрезмерно строгие родители. В этой си
туации формируется порочный круг, приводящий 
к усилению агрессии. Апэессивные дети час го не 
усваивают социальные нормы и реагируют как на 
с верстников, так и на родителей с неадекватной же
стокостью. Тем не менее разлад и агрессия в семье, 
безусловно, внисят вклад в формирование агрессии 
у детей.

В клинической практике очень важно выявлять 
причины и мотивы агрессии у детей. Агрессия мо
жет быть направлена преимущественно на дости
жение цели или служить проявлением жестокости- 
потребности причинять физическую и психологи- 
"ескую боль. Жестокие (бессердечные, нечуткие) 
дети, не испытывающие сочувствие (сострадание) 
к другим людям, у которых часто наблюдаются про
явления агрессии, требуют консультации психиа
тра. У этих детей имеется высокий риск наруше
ния школьной успеваемости. Поскольку проблемы 
обучения у агрессивных детей встречаются часто, 
необходимо скрининговое исследование с целью 
выявления этих нарушений у данной категории 
пациентов. Другие формы психопатологии также 
встречаются достз гочв > часто; у агрессивных детей 
с СГДВ может развиваться оппозиционно-девиант

ное и/или кондуктивное расстройство. У некото
рых агрессивных импульсивных детей возможно 
биполярное расстройство — в анамнезе этих детей 
отмечаются циклические колебания настроения, 
мания величия имеются указания на расстройство 
настроения в семейном анамнезе.

Проявления агрессивного поведения сохраня
ется с относительным постоянством у мальчиков 
от дошкольного до подросткового возраста; у маль
чика с выраж.;еннь:м уровнем агрессии в возрасте I 
3—6 лет высока вероятность сохранения агрессив
ного поведения в подростковом возрасте, особенно I 
в отсутствие эффективного вмешательства членов I 
семьи. Возрастные аспекты прогрессирования агрес- I 
сии среди девочек менее изучены. В раннем детском j 
возрасте физическая агрессия у девочек встречается 
значительно реже, чем у мальчиков. С другой сторо- I 
ны, компоненты насильственного (принудительно
го) поведения в межличностном общении! особенно 
в отношениях с ровесниками, нередко встречаются I 
среди девочек и, по-видимому, ассоциируются с 
агрессией с более выраженным физически-направ- I 
ленным компонентом в подростковом возрасте (на
пример, драки, воровство и др.).

Дети, воспринимающие с грессивные модели по
ведения из телевизионных передач и компьютер
ных игр, более агрессивно ведут себя по сравнению I 
с детьми, не знакомыми с этимр средствами инфор
мации (см. т. 1, гл. 21). Гнев и агрессия родителей, I 
суровое физическое наказание формируют модель 
поведения, которую дети могут имитировать в тот I 
момент, когда им причиняют физическук или пси- I 
хологическую боль (когда они чувствуют обиду). 
Как отметил Льюис (Lewis), жестокое обращение I 
родителей с ребенком может трансформировать
ся в следующих поколениях в несколько моделей 
поведения: дети имитируют агрессию, свидетеля- 1 
ми которой они были; жестокое обращение может 
приводить к поражению мозга (которое, в свою 
очередь, служит предрасполагающим фактором к | 
появлению у ребенка ярости и жестокости); в ре
зультате жестокого обращения с ребенком он часто I 
перенимает данную модель проявления гнева.

Кондуктивное расстройство — это определен
ная нозологическая единица, проявляющаяся в 
виде нескольких различных форм асоциального 
поведения: воровство, ложь, поджоги, прогулы 
школы, порча имущества- жестокость по отноше
нию к животным, насилие, применение оружия в 
драке, попрошайничество, физическая жестокость



по отношению к людям и повторные попытки убе
жать из дома. Диагноз киндуктивного расстройства 
предполагает сохранение такого паттерна поведе
ния не менее 6 мес Симптомы этого расстрс йства 
выявляются у У з-'Л  пациентов психиатрических 
клиник для подростков.

Диагноз оппозиционна-девиантного расст рой
ства ставится при менее тяжелых нарушениях 
поведения, чем при кондуктивном расстройстве: 
вспышки гнева, постоянная тенденция к спору, 
открытое отрицание общественных норм, посто
янное обвинение других людей, аффект гнева и 
обиды, злое (язвительное, недоброжелательное) 
и мстительное поведение и частое использова
ние бранных слов. У некоторых детей возможны 
симптомы всех трех поведенческих расстройств: 
СГДВ, оппозиционно-девиантное и кондуктивное 
расстройстви. Например, у Щ детей и подростков 
с психиатрическим диагнозим, находящихся на ле
чении в государственных клиниках, диагностиру - 
ется оппозиционное поведение; дети с СГДВ зна
чительно чаще отвечают критериям оппозицион
но-девиантного расстройства, чем дети с другими 
нарушения» и. У большинства детей, отвечающих 
диагностическим критериям расстройства в виде 
деструктивного поведения, другие нарушения не 
диагностируются. Факторы риска (со стороны ре
бенка, родите пей и окружающей среды), связанные 
с кондуктивным расстройством, сходны с упомяну
тыми ранее факторами риска, ассоциирующимися 
со специфическими асоциальными и агрессив
ными формами поведения. Агрессивное поведе
ние постоянно встречается в разных поколениях 
одной семьи. Пренебрежение родительскими обя
занностями, а также атмосфера чрезмерно строгой 
дисциплины в семье ассоциируются с развитием 
кондуктивного расстройства в детском возрасте 
Отмечено, что родители детей с кондуктивным 
расстройством проявляют меньше любви и тепла, 
поддержки и понимания по отношению к своим 
Детям. Однако только у У3 детей с этим расстрой
ством формируется асоциальное личностное рас- 
Стройство во взрослом состоянии. Криминальные 
Действия у взрослого предопределяются ранним 
Дебютом кондуктивного расстройства, многими 
эпизодами и полиморфизмом асоциального пове
дения, криминальными поступками родителей и 
нарушением внутрисемейных отношений.

У многих детей (16-22 %) опиизиционное по
ение может проявляться в форме пассивно-

агрессивного поведения. У этих детей жестокость 
носит ненаправленный характер и выражается 
как медлительность, упрямство и противобор
ство (противодействие). Родители часто жалуют
ся, что такие дети не слышат их и не отвечают на 
повторные вопросы. У этих детей часто снижена 
школьная успеваемость. Дети могут сознательно 
применять стратегию пассивно-агрессивного по
ведения по различным причинам: чтобы добиться 
независимости, находясь в зависимом состоянии, 
скрыть низкую самооценку, сохранить контроль и 
независимость в ситуации страха и тревоги, а также 
для того, чтобы отомстить. Эти дети боятся прямо 
проявить уверенность в себе, агрессию и враждеб
ность. Манера обращения родителей с реоенком в 
этих случаях чгсто характеризуется запугиванием, 
критичностью и непос тоянством или, с др^той сто
роны, возможным потворством (излишняя терпи
мость, снисходительность) и вседозволенностью.

Лечение. Множество различных терапевтиче
ских подходов применяется в лечении детей и под
ростков с агрессивным поведением, кондуктивным 
расстройством и расстройством в виде оппозици- 
онно-девиантниго поведения. Индивидуальная те
рапия базируемся на установлении доверительного 
контакта и создании партнерских отношений с ре
бенком, решении конфликтных вопросов, однако 
индивидуальная терапия не всегда эффективна 
для решения поведенческих проблем. Групповая 
терапия является персп активным методом лечения 
подростков с поведенческими проблемами. У детей 
более младшего возраста получены положительные 
результаты на фоне терапии, направленной на до
стижение контроля над гневом. Обучение навыкам 
решения проблем включает моде пировани*- си гуа- 
ции, ролевую игру и практические занятия, помо
гающие детям более успешно строить межличност
ные отношения. Этот метод иногда эффективен для 
модификации патологического стиля взаимоотно
шений и поведения. Хорошие результаты получены 
при применении программ для родителей, в рамках 
которых они обучались н< посредственно установле
нию проооциальных норм поведения в семье и раз
умных ограничений на нежелательные деструктив
ные формы поведения. В случаях пассиьло-агрес- 
сивного поведения родителям предлагается, напри
мер, установить четкие ограничения и ожидания 
по отношению к ребенку и достигнуть соглашения 
с ребенком в отношении «ажных для него заданий 
и ответственности. После этого стремление ребен



ка к выполнению заданий, послушагои, возрастза- 
висимая уверенность в себе и самостоятельность 
поощряются и награждаются. Мультисистемная и 
внутрисемейная терапия с участием пациента, его 
родителей, сиблингов, сверстников, а также одно
классников, соседей и других окружающих людей 
оказались эффективными в лечении агрессивного 
и кондуктивного расстройс гва у детей и подрост
ков. Такой многоуровневый подход определяется 
данными по варьирующему экологическому риску, 
связанному с кондуктивным расстройством.

Фармакотерапия агрессии или деструктивного 
и асоциального поведения в целом применяется 
как дополнение к семейной терапии, обучению ро
дителей или мультисистемой терапии. Существует 
мало данных, позволяющих подтвердить эффек
тивность изолированного применения (Ьармако- 
терапии для уменьшения стойкой агрессии, оппо
зиционного или асоциального поведения. Однако 
у детей с биологической предрасположенностью 
(рецидивирующее психотическое расстройство, 
синдром дефицита внимания) улучшение может 
наступить при рациональной медикаментозной 
терапии. Специфические препараты для лечения 
асоциального поведения не разработаны. Литий, 
антипсихотические препараты, антиконвульсанты 
(Еачьпроезая кислота), cu-агонисты (клонидин) мо
гут уменьшить выраженность агрессии у отдельных 
пациентов; однако эти препараты могут вызывг/ь 
серьезные побочные эффекты (см. п. 612.2), У не
которых детей поведенческие нарушения выраже
ны настолько серьезно, что для успешного исхода 
терапии требуется лечение в условиях психиатри
ческой больницы.
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Глава 610 
Сексуальное поведение 
и его варианты
Ричард Дальтон (Richard Dalton)

См. также т. 2, гл. 151 и 152.
Половой идентификацией называют отождест

вление себя с представителем определенного пола I 
(мужчиной или женщиной). Половая роль пред
ставляет собой тип поведения, ассоциирующийся 
с мужественностью или женственностью в рамиах 
данной культуры. Таким образом, половая иденти- I 
фикация не нарушена, если биологический мужчи- I 
на идентифицирует себь как мужчина, а биологи- I 
ческая женщина — как женщину. Если поведение 
мужчины ассоциируется с понятием мужествен
ности в данной культуре, у него нет изменения по
ловой роли. Однако если он чувствует дискомфорт 
в рамках поведения, ассоциирующегося с муже- I 
ственностыо в его культуре, считается, что у него I 
есть нарушение половой роли. То жр справед чиво I 
и в отношении женщин. Однако общество со вре
менем меняется, и вместе с этим меняются и поло
вые роли. По мере развития экономической жизни 
семьи половые роли также менялись. В прошло4'



мужчина и женщина играли традиционные, стро
го очерченные для них общественным порядком 
мужскую и женскую роли. Как только экономи
ческая ситуация в семейной жизни изменилась и 
лица обоих полов стали потенциально экономиче
ски (финансово) самодостаточны, половые роли (в 
отношении выбора работы и образа жизни) резко 
переменились или, в некоторых случаях, просто ис
чезли. Теперь значительно меньше поведенческих 
вариантов, строго специфичных для лиц опреде
ленного пола.

Дети идентифицируют себя как мальчики или 
девочки (т. е. происходит половая идентифика
ция) примерно в воарасте 18 мес. В период от 18 
до 30 мес. устанавливается половая стабильность, 
т. е. формируется идея о том, что мальчик станет 
мужчиной, а девочка станет женщиной. К 30 мес. 
ощущение постоянства (неизменности) своего пола 
прочно закрепляется и устойчиво к дальнейшим 
изменениям. Хотя существует множество теорий, 
предполагающих, что окружающая среда и био
логические факторы имеют важное значение для 
установления прочной половой идентификации, 
до сих пор неясно, какие факторы играют наиболее 
важнуш роль у ребенка и требуют своевременной 
коррекции в каждом конкретном случае.

У ребенка существует естественный интерес к 
своему телу. 2-летнего ребенка необходимо научить 
правильно называть части своего тела, включая по
ловые органы. Родители должны спокойно ре?ги- 
ровать на то, что ребенок изучает свое тело и про
водит манипуляции, доставляющие ему удоволь
ствие. Однако открытая мастурбация у детей более 
старшего возраста предполагает плохую осведом
ленность ребенка о принятых в обществе нормах 
поведении или недостаток контроля (воспитания) 
родителей. Родители должны объяснить детям, что 
мастурбация недопустима в общественных местах 
и возможна только в постели, когда ребенок нахо
дится наедине с собой. Чрезмерно эмоциональная 
Реакция, попытки родителей отругать и наказать 
ебен] а только усилит его интерес к мастурбации. 

Очень важно принять мастурбацию как нормаль
ный аспект половой жизни ребенка и не допускать 
появления у него комплекса вины. В пубертатном 
в°зрасте ребенку нужно объяснить естественность 
процесса мастур Зации, что необходимо совместить 
с объяснением (которое должно быть понятным для 

| сущности процессов эякуляции, оргазма и 
менструации как норма шных функций организма.

У детей дошкольного возраста достаточно рас
пространены попытки обнять и поцеловать друг 
друга. Более явные проявления сексуального по
ведения, такие как оральный контакт, попытки 
симулировать половой акт или ана льнач стимуля
ция, вероятно, связаны с наблюдением или прямым 
вовлечением ребенка в половые контакты между 
детьми старшего возраста или взрослыми. В таких 
ситуациях необходима i  еседа с ребенком, направ
ленная на выявление источников, из которых ребе
нок полнил информацию такого рода, и принятие 
соответствующих мер (см. т. 1, гл. 22).

В возрасте 10-12 нет мальчики и девочки вы
ясняют интересующие их сексуальные вопросы со 
своими лучшими друзьями (друзьями своего пола), 
рассматривая их как основной источник информа
ции. Это следует расценивать не как предпосылки 
к гомосексуальности, а нормальную фазу развития, 
характерную иля большинства детей. В любом ьоз- 
расте компульсивная потребность в сексе служит 
защитой от лежащей и ос ионе ^ачисимости. одино
чества, стремления к самостоятельное ги. Обычно 
дети осознают интерес к противоположному полу 
в подростковом возрасте. Реальный или вообража
емый сексуальный опыт подростков играет важную 
роль в формировании окончательного варианта по
лового поведения, связанного с идентификацией 
своей половой роли.

Транссексуализм -  убеждение индивидуума в 
его принадлежности к полу, не соответствующему 
его биологическому полу. Это наиболее распростра
ненный вид нарушения половой идентификации. 
Подросток-транссексуал ощз щает дискомфорт и 
чувство несоответствия своему биологическому 
полу. Иногда транссексуалы тратят целые годы, 
чтобы найти способ избавиться' от первичных и 
вторичных признаков своего биологического попа 
Пои этом транссексуал обычно принимает половую 
роль противоположного биологического пола.

Pat пространенность транссексуализма состав
ляет 1:30 000 для мужчин и 1:100 000 для женщин 
Транссексуалы обычно испытывают трудности в 
процессе своей социальной и профессиональной 
реализации. Отчасти причиной этого являются 
сопутствующие психопатологические состояния и 
депрессия, другой причиной служит социофобия. 
Процесс формирования транссексуализма не до
статочно хорошо изучен. В анамнезе у большин
ства транссексуалов отмечено нарушение половой 
идентификации в детском и подростковом возрасте.



Предрасполагающим фактором служит чрезмерная 
женственность у мальчика. Некоторые транссек
суалы вспоминают, что смущение по поводу сво
ей половой идентификации возникло у них уже 
в возрасте 2 лет. В настоящее время невозможно 
точно предсказать, у каких именно женоподобных 
мальчиков в будущем разовьется транссексуальное 
поведение.

Лечение транссексуализма проводится в двух 
направлениях. Некоторые транссексуалы во взрос
лом возрасте предпринимают гормональную и хи
рургическую терапию для того, чтобы приобрести 
первичные и вторичные характеристики того пола, 
с которым они себя отождествляют. Катамнестиче- 
ские исследования с достоверностью подтверждают 
длительное сохранение дистресса после подобных 
терапевтических вмешательств. Применялись по
пытки длительной динамической и поведенческой 
терапии. Хотя существуют эпизодические сообще
ния об успешном восстановлении идентификации 
со своим биологическим полом, при отсутствии 
статистического контроля невозможно понять, яв
ляется ли это ответом на терапию или спонтанны
ми изменениями, которые возникли бы и без лече
ния. Возможны спонтанные ремиссии.

Трансвестизм — переодевание в одежду лиц 
другого пола — может возникать транзиторно у 
мальчиков дошкольного возраста, которые пере
одеваются в одежду матери, или принимает хро
ническое течение у мальчиков дошкольного или 
школьного возраста, которые приходят в состоя
ние возбуждения, переодеваясь в женскую одежду. 
Переодевание у девочек редко расценивается как 
патология. Длительно сохраняющаяся склонность 
к переодеванию в одежду другого пола может ука
зывать на лежащий в основе транссексуализм, хотя 
обычно причина бывает иной. Трансвестизм обыч
но свидетельствует о том, что роль другого пола 
может также быть проблематичной для индивиду
ума. Врач в беседе с родителями должен выяснить 
другие аспекты, связанные с половой идентифи
кацией и половым поведением ребенка. Говорит 
ли ребенок о том, что он хотел бы принадлежать 
к противоположному полу? Отрицает ли он свои 
половые органы (указывающие на его принадлеж
ность к определенному полу), или говорит прене
брежительно о них, или утверждает, что в будущем 
у него сформируются анатомические структуры 
противоположного пола? 3 -6  % мальчиков и 10— 
12 % девочек школьного возраста часто ведут себя

как дети противоположного пола, но только менее 
2 % мальчиков (и 2-4  % девочек) действительно 
хотели бы стать девочкой (мальчиком).

610.1. РАССТРОЙСТВО
ИДЕНТИФИКАЦИИ ПОЛА

Десять видов атипичного полового поведения или 
более регистрируется у 22,8 % мальчиков и 38,6 % 
девочек школьного возраста. У большинства детей 
проявляется один или несколько видов атипичного 
полового поведения. Такие поведенческие прояв
ления можно ожидать у большинства детей, и, как 
правило, они не указывают на нарушение половой 
идентификации. Однако стойко сохраняющийся 
дистресс по поводу принадлежности к своему био
логическому полу в сочетании с выраженным инте
ресом к половой роли противоположного пола или 
нежеланием признавать анатомические признаки 
своего биологического пола служит отличитель
ным признаком нарушения половой идентифика
ции. Расстройство идентификации пола включает 
в себя транссексуализм, трансвестизм и женствен
ность (женоподобность) у мальчиков. Причина 
расстройства идентификации пола неизвестна. Не
которые исследователи полагают, что расстройство 
идентификации пола не следует рассматривать как 
психическую патологию. Несмотря на результаты 
исследований, доказывающих, что девочки чаще, 
чем мальчики, недовольны своим полом, в кли
нической практике расстройство идентификации 
пола постоянно более часто встречается у мальчи
ков, чем у девочек (7:1).

Клинические проявления. У многих детей с 
расстройством идентификации пола его клиниче
ские признаки появляются до 4-летнего возраста. 
У таких детей часто отмечаются нарушение кон
такта с ровесниками и расстройство социальной 
адаптации, что иногда приводит к развитию в 
дальнейшем депрессии. У 50 % мальчиков и более 
в подростковом или взрослом возрасте формиру
ется гомосексуальная ориентация. Расстройств 
идентификации пола ассоциируется со множе
ством других нарушений, наблюдающихся в дет
ском и подростковом возрасте. С использованием 
опросника поведения детей было показано, что у 
84 % женоподобных мальчиков бывают поведен
ческие нарушения, сходные с регистрируемыми в 
популяции пациентов психиатрических клиник, 
у 60 % — нарушения контакта с ровесниками, эти



чети отвечают диагностическим критериям тревож
ного расстройства изоляции. Другие исследователи 
считают, что расстройство идентификации пола не 
связано с этническими признаками, религиознос
тью или уровнем образования. Хотя естественное 
развитие расстройства идентификации пола пред
полагает тесную взаимосвязь данной патологии и 
гомосексуальности, многие мужчины-гомосексуа- 
лы и женщины-лесбиянки отрицают проявления 
у себя в прошлом полового поведения, свойствен
ного противогахт ожному полу. Кроме того, у людей, 
переживающих расстройство идентификации пола 
в детском возрасте (10-30 %), в дальнейшем фор
мируется гетеросексуачьиое половое поведение, и 
это указывает на то, что расстройство идентифи
кации пола не всегда служит ранним проявлением 
гомосексуальности.

Лечение. Взаимосвязь между расстройством 
идентификации пола, тревожным расстройством 
изоляции и другими нарушениями подтверждает 
важность психотерапии и возможную эффектив
ность фармакотерапии при данной патологии. По
казана также успешность других терапевт ических 
подходов. Целесообразно применение техник мо
дификации поведения ребенка посредством роди
тельского контроля (в соответствии с ожидаемым 
поведением в определенной половой роли). Этот 
метод представляется перспективным в лечении 
значите шной части детей с расстройством иден
тификации пола. Степень участия родителей в 
процессе лечения коррелирует с уменьшением вы
раженности у ребенка поведения, свойственного 
противоположному полу. Врач должен помочь ро
дителям контролировать собственную фрустрацию 
и разочарование и свести к минимуму осуждение 
и негативное отношение (отторжение) по отноше
нию к ребенку. Наказание, критика или попытки 
пристыдить ребенка не помогут ребенку бороться 
с существующим психологическим, личностным 
и социальным конфликтом. Проблемы в семье и 
нарушение взаимоотношений между ребенком и 
Родителям: I, лежащие в основе данной патологии, 
требуют терапевтической коррекции.

j J O-2. ГОМОСЕКСУАЛЬНОСТЬ_______

°мосеко'альность — романтическое и физическое 
влечение к представителям свое] о пола — наблю
дается примерно у 5 % мужчин и женщин. Гомо- 
Сексуальность существует на протяжении мно

гих веков, и, по данным истории, это явление то 
принималось в обществе, то отвергалось в разньи 
культурах. В настоящее время существует точка 
зрения, что гомосексуальность лучше рассматри
вать как алотернативный стиль жизни. Американ
ская ассоциация психиатров больше не включает 
гомосексуальность в перечень психических рас
стройств.

Этиология гомосексуальности неизвестна. 
Многие исследователи придерживаются точки 
зрения о том, что гомосексуальность представляет 
собой нормальный вариант сексуального развития, 
другие указывают на взаимосвязь с нарушением 
отношений детей и родителей. Разработали множе
ство психологических теорий, пытающихся объяс
нить гомосексуальность. Они включают проблемы 
половой идентификации у родителей, нарушение 
взаимоотношений между одним из родителей и 
ребенком, жестокое обращение, чоезмерно эроти
зирующий тактильный контакт, а также тревогу и 
асЬсЬективные нарушения у пациента, у которого 
в дальнейшем развивается гомосексуальное по
ведение. Хотя подтверждением каждой из теорий 
служат эпизодические сообщения и исследования 
отдельных ‘"ттучаев, ни одна из них не доказана в 
контролируемых исследованиях.

Рассматриваются также биологические при
чины гомосексуальности Фокусируя внимание 
на сходстве гомосексуального поведения у людей 
и животных, исследователи предложили теорию 
«двойной возможности», утверждающую суще
ствование гипоталамических областей, регулиру
ющих сексуальное поведение по мужскому и жен
скому типу. Предпола] ается, что чрезмерно низкая 
продукция андрогенов во время критического пе
риода пренатапьного развития у .лальчиков вызы
вает чрезмерную активацию формирования жен
ского центра. Напротив, избыточная продукция 
андрогенов в атом периоде приводит к активации 
развития мужского центра у девочек. Зашитнию 
этой теории указывают, что у некоторых мужчин- 
гомосексуалистов «атипичный паттерн эстроген
ного биоподкрепления», при котором в результате 
снижения уровня андрогенов введение эстрогенов 
вызывает патологическое повышение продукции 
лютеинизирующего гормона. Другие ученые отри
цают эту теорию в связи с отсутствием ее досто
верного подтверждения (например, такой ответ от 
сутствует у мужчин с геногипом XY при синдроме 
тестикулярной феминизации).
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Данные ЛеВей (LeVay) о том, что у юмо- и ге
теросексуальных мужчин отмечаются различия в 
структуре и размере гипоталамуса, также предпо
лагают существование биологического субстрата 
сексуальной ориентации, хотя возможное влияние 
ВИЧ-инфекции на данные патоморфологического 
исследования делают результаты этого исследова
ние менее достоверными. Другие исследователи 
отмечали, что передняя комиссура значительно 
больше по размеру у мужчин-гомосексуалистов, 
чем у тужчин с гетеросексуальной ориентацией. 
Эти анатомические различия коррелируют как с 
сексу альной ориентацией, так и с полом. Напри
мер, передняя комиссура также больше по размеру 
у гетеросексуальных женщин, чем у гетеросексу
альных мужчин. Более того, Хамер (Hamer) и со- 
авт. при исследовании небольшой группы паци
ентов открыли возможные генетические маркеры 
гомосексуальности у мужчин; в настоящее время 
проводятся поиски гена гомосексуальности. Мно
гие ученые скептически относятся к данным био
логическим теориям. Некоторые из них отмечают, 
что существующие в настоящее время доказатель
ства участия биологических факторов в развитии 
сексуальной ориентации обоснованы не бо iee, чем 
современные психологические теории.

Вероятно, существует многофакторный меха
низм, ведущчй к формированию гомосексуально
сти в подростковое и взрослом возрасте. Очевидно 
также, что механизм развития гетеросексуальности 
сложен. В сексуальное развитие человека вносит 
вклад множес гво факторов — культуральные, био
логические и психологические.

Клинические проявления и диагностика. Если 
у ребенка обнаружены признаки гомосексуального 
поведения, родители не дилжны сразу делать вы
вод о том, что ребенок уже стал гомосексуалистом. 
Сексуальное поведение в подростковом возрасте не 
всегда предопределяет сексуальную ориентацию 
в дальнейшем. Известно, что 6 % женщин и 17 % 
мужчин по крайней меое однажды имели опыт 
гомосексуальных отношений в подростковом воз
раст е. Дети исследуют сексуальную сфер} жизни 
так же, как и другие состав, шющие окружающей 
среды. После того как у ребенка обнаружены про
явления гомосексуального поведения, первая за
дача врача состоит в том, чтобы помочь ребенку 
почувствовать себя в безопасности и уменьшить 
чувство вины. Родите лям не следует относиться к 
ребенку с подозрительностью, ругать, запугивать,

стыдить, пытаться вызвать у него чувство вины.| 
Врач может представить родителям модель (при
мер) поведения, спокойно, с пониманием и вниг 
манием относясь к чувствам и поведению ребенка.! 
Врач должен ожидать отрицание со стороны ребе% I 
ка, попытки уйти от разговора, смущение по по
воду предмета разговора, однако беседа помогает 
ребенку понять, что сексуальное поведение свой
ственно всем людям, а сексуальные ощущения и 
интерес в этой области шляются нормой. Важно 
понять, соответствует ли информация, полученнад 
от ребенка, и его понимание сексуальных вопросов 
его возраст} и уровню развития.

Если в гомосексуальных отношениях участвует I 
и второй ребенок в семье, те же терапевтические I 
меры должны быть применены и ко второму ре
бенку. Если инициатором таких отношений явля
ется ребенок более старшего возраста, ему следует | 
ясно и твер ю объяснит^, что его поведение недо
пустимо и он (она) обязан полностью отвечать за 
свои действия и контролировать свое поведение. 
С ребенком старше! о возраста необходимо прове
сти беседу семейному врачу или психолог}', а при 
выявлении проблем, касающихся эмоциональной 
и социальной а даптации ребенка, направить его на 
консультацию к психиатру. Врачу не следует позво
лять своим собственным негативным эмоциям уси
ливать отрицательные эмоции родителей, которые 
они могут испытывать по отношению к старшему 
ребенку, считая его виновным в сложившейся си
туации, особенно если старший ребенок не являет
ся членом той семьи, к которой принадлежит млад
ший ребенок. Возможно, врачу потребуется помочь 
родителям пострадавшего ребенка во щержаться от 
планов мести его обидчику. С другой стороны, если 
имеет место физическое или психологическое на
силие (принуждение), показана как психиатриче
ская, так и юридическая (судебная) экспертиза.

В процессе сбора анамнеза о сексуальном по
ведении ребенка педиатру не следует предполага гь, 
что у ребенка возможно только (и исключитель
но) гетеросексуальное поведение. Врач должен 
сохранять конфиденциальность, за исключением 
случаев сексуального насилия. В зависимости от 
предшествующего сексуального опыта пациента 
пои (Ьизикальнсм обследовании следу ет иметь в 
зиду забо. 1евания, передающиеся половым путем. 
Все сексуально активные мужчины должны прой
ти лабораторное исследование для их исключения. 
Рекомендуется иммунизация против гепатита В

J



которая должна в обязательном порядке прово
диться у всех мужчин, если предполагается гомо
сексуальный контакт. В этих ситуациях необходи
мы также исследование на ВИЧ-инфекцию и по
вторная консультация после него. Риск инсЬекций 
передающихся половым путем, значительно ниже 
при гомосексуальных полных контактах у девочек 
подросткового возраста, чем у мальчиков. Однако 
во время полового акта} девочек-лесбиянок также 
возможно заражение этими инфекциями и СПИ
Дом, особенно если одна из партнерш вступает в 
интимную связь с мужчинами.

Неудивительно, что там, где гаспро* транено 
общественное осуждение гомосексуализма, гомо
сексуальные чувства и желания приводят к пси
хологическому конфликту у подростков. В соот
ветствии с результатами исследований 3 -30 % 
суицидов в подростковом возрасте связано с кон
фликтом, обусловленным сексуальной ориентаци
ей. Водном из исследований (Миннесота) 28,1 % 
мужчин-гомосексуалистоь/бисексуалов (соотно
шение 7:12) и только 4,2 % мужчин-гетгросексуа- 
лов того же возраста по герайней мире однократно 
совершал]. суицидальные попытки. Хотя больший 
процент суицидальных попыток также отмечает
ся у подростков-лесбиянок, чем у гетерос^ксуа ib- 
ных женщин (20,5 % против 14,5 %), эти различия 
статистически недостоверны (см. гл. 608). Модель 
формирования гомосексуальности Тройдена (Тго- 
iden) показывает стадии формирования сексуаль
ной ориентации. Они вкдючают стадию осознания 
(ощущение своего отличия от других в связи с осо
знанием влечения к представителям своего пола), 
стадию смятения (смятение и замешательство в 
отношении восприятия своей сексуальной ориен
тации часто связаны с попыткой примирить свои 
чувства с негативной социальной стигматизацией 
в отношении гомосексуадистов), стадию принятия 
своей сексуальной ориентации (ясное осознание, 
признание, по, (тверждение своей гомосгксуальной 
ориентации), стадию инте грации и закрепления 
(включение сексуальной ориентации в позитивную 
самооценку).

Лечение. Несмотря на некоторые эпизодиче
ские сообщения, вызывающие противоречивые 
мнения, очень немногое можно сделать для изме
нения сексуальной ориентации человека. Даже в 
Тех случаях, когда гомосексуалисты выражали же
лание изменить сексуальную ориентацию, эти из- 
" Нени>< оказались возможными значительно реже,

чем в 50 % случаев, на фоне поведенческой и ди
намической терапии. Нередко попытки изменения 
сексуальной ори< нтации приводят только к допол
нительному усилению чувства вины и дальнейшей 
стигматизации. Психотерапия более эффективна 
при сопутствующих заболеваниях (тревожное рас
стройство 1*30. [яции, кон, (уктивное расстройство, 
дистимическое расстройство, депрессия) и по
могает справиться с конфликтом, который часто 
сопутствует осознанию и принятию собственной 
атипичной сексуальной ориентации. Как правило, 
необходима помощь членам семьи, чтобы принять 
это известие и справиться с гневом и разочаровани
ем. Дети нуждаются в помощи, чтобы понять, как 
справи лся  с реакцией окружающих людей.
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Глава 611 

Расстройства развития 
и психозы в детском 
возрасте
Ричард Дальтон (Richard Dalton), 
Марк А. Форман (Marc A, Forman), 
Нил В. Борис (Neil W. Boris)

К первгзивным расстройствам развития относят
ся аутизм, синдром Аспергера, дезинтегративное 
расстройство детского возраста (дезинтегративный 
психоз) и синдром Ретта.

611.1. АУТИЗМ______________________

Аутизм развивяетс« по 36-месячного возраста и в ти
пичных случаях диагностируется в возрасте 18 мес. 
Это расстройство характеризуется качественными 
нарушениями вербальной и невербальной комму
никации, образного мыш тения (воображения) и 
реципрокных социальных взаимодействий.

Эпидемиология. Распространенность аутизма 
в современных исследованиях оценивается как 
10-20 случаев на 10 ООО детского населения Су
ществуют противоречивые мнения по поводу по
вышения частоты аутизма в последние годы. Дан
ное расстройство значительно чаще встречается 
у мальчиков, чем у девочек (соотношение 3-4:1). 
Аутизм может соче гаться с другими неврологиче
скими нарушениями, особ< лно с эпилептическими 
приступами и реже с т> берозным склерозом и син
дромом ломкой Х-хромосомы.

Этиология. Аутизм имеет мультифакторную 
природу. Важную роль в развитии аутизма играют 
генетические (наследственные) факторы. Уровень 
конкордантности по аутизму соста: шяет 60-90 % 
среди монозиготных близнецов и всего 5 % среди 
дизиготных. В настоящее время неясно, какие имен
но компоненты аутизма имеют наследственную 
основу; речевые и когнитивные нарушения значи
тельно чаще встречаются у родственников пациен
тов детского возраста с aj тизмом, чем в общей по
пуляции. В описаниях различных случаев аутизма 
у детей диа! ностировано, аномалии во всех, кроме 
трех хромосом, но, возможно, наибольшее значение 
имеют делеции и д} пликации хромосомы 15.

Существуют различные теории происхождения 
аутизма, придающие значение другим причинным 
факторам, особенно поражению мозга в пре- и 
перинатальном периодах. Методы нейровизуали
зации выявляют дефицит функции активирую
щих систем ретику [ярной формации, нарушение 
структуры мозжечка, поражение переднего мозга 
и гиппокампа, нейрорадпологические аномалии в 
префронтальной области и зонах височной доли. 
У детей, страдающих аутизмом, обнаружено уве
личение объема мозга в некоторых областях; кроме 
того, идиопатичсская младенческая макроцефалия 
также ассоциируется с этим расстройством. Отме
чаются анатомические изменения в передней по
ясной извилине — зоне мозга, играющей важную 
роль в процессе принятия решений, связанном с 
формированием ощущений и мыслей. С аутизмом 
также ассоциируются патологические нейрохими
ческие изменения, вызванные изменением уровня и 
нарушением путей циркуляции дофамина, катехо
ламинов и серотонина. Однако данные литературы 
о структуре и функции мозга у детей с аутизмом 
противоречивы, а диагностические тес^ы (включа
ющие данные нейровизуализации), позволяющие 
подтвердить (диагностировать) заболевание, от
сутствуют.

В настоящее время опровергнуто популярное в 
прошлом представление о том, что аутизм у детей 
индуцируется родителями. Множество эпидеми
ологических исследований с большой достовер
ностью подтверждают отсутствие связи между 
вакцинацией прот] ьв кори, паротита и краснухи и 
развитием аутизма.

Клинические проявление. К ранним диагно
стически значимым симптомам аутизма относятся 
нарушение зрительного контакт а, маловыражен- 
ность символической игры, отсутствие внимания 
в общении и реакции на свое имя, ориентация на 
невербальную коммуникацию в сочетании с за
держкой речевого развития (использования слов 
для общения). Характерны стереотипные движе
ния тела, резкое ограничение (сужение) круга ин
тересов и выраженное однообразие (постоянство, 
неизменность заведенного порядка). Такие дети 
часто замкнуты и склонны чграть в одиночестве. 
Преобладает ритуальное поведение, отражающее 
потребность ребенка сохранять постоянство, неиз
менность и предсказуемость окружающего мира. 
Нарушение постоянного (рутинного) порядка 
вещей может сопровождаться вспышками гнева



Зрительны й контакт в типичных случаях мини
мален или отсутствует. Тенденция к визуальному 
исследованию движений рук и пальцев, потреб
ность брать лредметы в рот, пробовать их на вкус, 
потирать поверхность предметов может указ! лвать 
на повышение чувствительности к некоторым 
стимулам; снижение реакции на бьль, отсутствие 
старт-рефлекса на внезапные громкие зьуки от
ражают уменьшение чувствительности к другим 
Ишулам-, Если речь формируется, то могут преоб
ладать эхола (ия, отсутствие (или замена) местои
мений, бессмысленное рифмование и другие идио
синкратические речевые формы. Помощь в ранней 
диагностике аутизма у детей из группы риска ока
зывает применение специального опросника как 
скринингового инструмента. Исследования, ана
лизирующие домашнюю видеозапись праздника по 
поводу первого дня рождения ребенка (в возрасте 
одного года), показали, что в этом возрасте можно 
надежно идентифицировать детей из группы ри
ска по развитию аутизма. Эти дети не вступают в 
эмоциональный контакт со своими близкими, не 
проявляют интереса к общению и не удерживают 
внимание в момент общения.

Традиционное психологическое исследование 
уровня интеллекта обычно выявляет функцио
нальную задержку развития, однако дефицит со
циализации и речевых навыков затрудняет точную 
оценку интеллектуального потенциала у детей с 
аутизмом. Некоторые из них хорошо справляют
ся с выполнением невербальных тестов, и по мере 
развития речи уровень интеллекта у них может 
быть нормальным. Иногда аутичный ребенок мо
жет иметь изолированный выдающийся талант в 
какой-либо области.

Аутизм впервые был описан как социальное за
болевание, последующие исследования сфокуси
ровались на нарушении коммуникации и когни
тивном дефиците у античных детей и, особенно, на 
разновидностях когнитивного дефицита, наиболее 
выраженных в эмоциональных ситуациях. Этим де
тям также свойствен дефицит понимания того, что 
Другие люди могут думать или чувствовать, так на
зываемое отсутствие «теории разума». По цанным 
некоторых психологических исследований, дети с 
аУтизмом уделяют больше внимания деталям, не 
воспринимая целость объекта, выражая «отгутствие 
Центральной связи (целости, согласованности)».

•Течение. В лечении аутизма, особенно в об
разовательной, психосоциэ льной и биологической

областях, достигнуты значительные успехи. До
казано, что эффективная поведенческая терапия, 
начинающаяся до 3-летнего возраста и направлен
ная на формирование речи и вербатьной комму
никации, улучшает как речевую функцию, так и 
соцш льное функционирование в дальнейшем. Ле
чение особенно успешно, если оно адаптировано к 
особенностям поведения и речевой функции кон
кретного пациента. Во всех случая:: необходимы 
обучение и поддержка родителей; фармакотерапия 
может быть эффективной для лечения определен
ных симптомов расстройства.

Работа с семьей ребенка, страдающего аутизмом, 
имеет крайне важное значение для его адаптации. 
Эти дети требуют альтернативных обучающие под
ходов, даже при практически нормальном развитии 
речи. Такие службы и программы, способные обе
спечить адекватную поддержку и длительную по
стоянную помощю детям с аутизмом, в целом недо
статочно разработаны. Одной из успешных моделей 
образования является Программа лечения и обра
зования детей с аутизмом и сходными нарушения
ми коммуникационных навыков1. Подчеркиваются 
следующие принципы лечения: применение объек
тивных оценочных инструментов, таких как шкала 
аутизма у детей2 для оценки поведения и поведен
ческих нарушений, развитие социальных навыков 
и адаптации этих детей в окружающей среде, при
менение терапевтических подходов, основанных на 
когнитивных и поведенческих теориях, использова
ние визуальных структур (зрительных образов) для 
оптимизации процесса обучения, мультидисципли- 
нарный тренинг для всех специалистов, работаю
щих с такими пациентами. Реализация обучающих 
программ должна начинаться как можно раньше, 
предпочтительно — до 2-4  лет.

Детям старшего возраста и подросткам с отно
сительно более высоким уровнем интеллекта, но со 
слаборазвитыми социальными навыками и выра
женными психи"ескими нарушениями (например, 
депрессия, тревога, симптомы ОКР) может потре
боваться психотерапия, поведенческая или когни
тивная и фармакотерапия. В типичных случаях 
поведенческая модификация является основной 
частью терапевтической программы у детей стар
шего возраста с аутизмом. Эти терапевтические

1 ТЕАССН — program of the Treatment and Education of Au
tistic ?nd Related Communication Handicapped Children.

2 CARS — Childhood Autism Rating Seal»



процедуры включают подкрепление (награж дение 
в подтверждении правильного выбора) и негатив
ное подавление (наказание за неправильные дей
ствия). Этические проблемы, связанные с терапев
тическими подходами, основанными на выработке 
интенсивных негативных установок, приводят к 
разработке специфических направлений. Обуче
ние социа тьным навыкам также применяется в на
стоящее время как терапевтическая модальность 
Доказана эффективность этого метода, особенно 
при групповой форме обучения.

К сожалению, в настоящее время необоснован
но утверждается перспективность многих неапро- 
бированных методов лечения аутизма, эффектив
ность которых не была доказана в клинических 
исследованиях. Проводимые исследования дискре
дитировал г  технику «облегченной коммуникации» 
и показали, что терапевт] [ческий метод слуховой 
интеграции не дает значимого эффекта. Преиму
щество применения секретина — гормона белковой 
структуры, который стимулирует секрецию под
желудочной железы, не подтвердилось в клиниче
ском исследовании. Заместительная диетотерапия 
посредством введения N,N- циметилглицина также 
оказалась неэффективной.

Поскольку у части детей с аутизмом проявляются 
психические нарушения, в этих случаях иногда про
водится фармакотерапия с целью уменьшения та
ких поведенческих расстройств, как вспышки гнева, 
гиперактивность, физическая агрессия, аутоагрег- 
сивное поведение (нанесение себе повреждений), 
стереотипи] и симптомы тревожных расстройств, 
особенно ОКР. Применение старых нейролептиков 
ограничено в связи с риском экстрапирамидных 
нарушений и поздней дискинезии. Открытые ис
следования новых атипичных нейролептиков (ри- 
сперидон, оланзапин) показали их эффективность 
в лечении перечисленных выше поведенческих рас
стройств, в некоторых случаях атипичные нейро
лептики способствуют также улучшению социаль
ного взаимодействия пациентов (см. п. 612.2).

Налтрексон — антагонист опиоидных рецеп
торов — считается эффект ивным препаратом при 
данной патологии, особенно в случаях с аутоа
грессивным поведением, однако это не доказано. 
Кломипрамин — трициклический антидепрессант 
из группы ингибиторов обратного захвата серото
нина эффективен для уменьшения компульсивных 
проявлений и стереотипий у детей с аутизмом. Од
нако этот препарат снижает порог судорожной го

товности, может вызвать агранулоцитоз, ( бладает 
кардиотоксическим свойством, возможно его не
гативное влияние на поведение. Для лечения симп
томов психических нарушений у детей с аутизмом 
применяют также психостиму тяторы, ингиЬпТоры 
обратного захвата серотионина и клонидин. Ин
гибиторы обратного захвата серотонина особенно 
эффективны для уменьшения гиперактивности, 
возбуждения, проявлений ОКР, хотя контролиру
емые исследования, доказывающие положительное 
действие этих препаратов при данных нарушениях, 
не проводились (см. п. 612.2).

Прогноз. Кекоторые дети с аутизмом, у кото
рых нормализуется речевая функция, мотуг впо
следствии жить и ооглуживать себя самоп эятели 
но, иметь работу, достичь определенного уровня 
социальной адаптации, хотя остаются замкнутыми. 
Многие другие пациенты не могут самостоятельно 
себя обслуживать и требуют постоянного ухода со 
стороны членов семьи или находятся в специальных 
учреждениях. Своевременная (на ранней стадии за
болевания) интенсивная терапия может способство
вать улучшению социальных и речевых функций 
этих пациентов, поздняя диагностика может приве
сти к ухудшению прогноза. Риск развития шизофре
нии во взрог том возрасте у аугичных детей не повы
шен, еднако несвоевременная диагностика аутизма 
влечет за собой большие экономические затраты на 
протяжении всей жизни пациента. Такие факторы, 
как более высокий уровень интеллекта и речевой 
функции, меньшая выраженность эксцентричного 
(странного) поведения и других поведенческих и 
личностных нарушений, ассоциируются с более 
благоприятным прогнозом. Профиль симптомов 
может меняться у некоторых детей с аутизмом по 
мере роста ребенка у детей старшего возраста чаще 
встречаются аутоагрессивное поведение и судороги

611.2. СИНДРОМ АСПЕРГЕРА_______

У детей с этим расстройством имеются качествен
ные нарушения реципрокных социальных взаи
модействий, им часто свойственны стереотипное 
поведение и огран ленные, навязчивые патологиче
ские интересы. У ьих отсутствуют тяжелые речевые 
нарушения, характерные для аутизма* Эти дети ка
жутся окружающим необычными или эксцентрич
ным и. Распространенность заболевания составля
ет примерно 3:1000 детского населения, его м о ж н о  
представить как высоко ф  ̂нкциональную форму



аутизм а, хотя точность этого определения неодно
зн ач н а  Основным терапевтическим направлением 
сл уж и т  групповая терапия (формирование соци
альны х навыков), хотя у детей с синдромом Аспер- 
гера имеется высокий риск зазвития других психи
ческих заболеваний, особенно оппсзиционно-деви- 
антного расстройства и аффективных нарушений.

611.3. ДЕЗИМТЕГРАТИВНОЕ 
РАССТРОЙСТВО 
ДЕТСКОГО ВОЗРАСТА

Это состояние, известное как деменция Геллера 
(Heller), представляет собой редкое заболевание. 
Этиология заболевания неизвестна. Расо ройство 
характеризуется нормальным психомоторным раз
витием ребенка до 2-4 лет с последующей тяжелой 
деградацией (распадом) психических и социаль
ных функций, с регрессией к крайне тяжелому 
аутистичному состоянию. Отмечается тяжелое на
рушение речи, социальных навыков и образного 
мышления; возможна утрата контроля над функ
цией тазовых органов (мочевого пузыря и прямой 
кишки); часто наблюдаются двигательные стерео
типии и судороги. Хотя это состояние может быть 
результатом лежащих в осьиве неврологических 
заболеваний, ни одно из этих заболеваний не иден
тифицировано. Прогноз всегда неблагоприятный.

611.4. СИНДРОМ РЕТГА_____________

Это заболевание с Х-сцепленным доминантным 
типом наследования развивается преимуществен
но у девочек; пораженный плод мужского пола, 
как правило, не жизнеспособен. Распространен
ность составляет 1:10 ООО. Психомоторное разви
тие соответствует позрастной норме примерно до 
1-2 лет жизни; с этого времени наблюдается ре
гресс моторных и двигательных навыков, форми
руется приобретенная микроцефалия. Характерны 
стереотипные «моющие» движения рук, атаксия, 
Дыхательная дисфункция, бруксизм, сколиоз и вы
раженный интел лектуальный дефицит. Типично 
аУтистичное поведение, однако со временем воз
можно улучшение навыков социального взаимо
действия. Поражение нижних конечностей может 
прогрессировать, в резч льтате больные могут быть 
прикованы к инвалидному креслу на поздних эта
пах заболевания. Патоморфологическое исследова

ние выявляет значительное уменьшение размера и 
массы мозга, а также количества синапсов. Иден
тифицирован ген, ассоциирова лный с сш дромом 
Ретта, который кодирует метил-СрС-"вязываю- 
щий протеин 2 (МеСР2).

611.5. ШИЗОФРЕНИЯ
В ДЕТСКОМ ВОЗРАСТЕ________

Психотические реакции у де^ей старшего возраста 
имеют много общих черт с психозом у взрослых 
пациентов и отвечают тем же диагностическим 
критериям. Психозы, ассоциирующиеся с аффек
тивными нарушениями, такими как биполярное 
расстройство, обсуждаются в гл. 607.

Клинические проявления. Основные симп
томы детской шизофрении включают нарушение 
мышления, дезорганизацию речи, бред и галлюци
нации. Последние два симптома в сочетании с бо
лее поздним дебютом, более высоким коэффициен
том интеллекта и меньшей частотой осложнений в 
перината 1Ьном периоде позволяют дифференциро
вать шизофрению от аутизма. Шизофрения вызы
вает тяжелые функциональные нарушения у детей. 
Возможны параноидный бред, а-рессивное поведе
ние, гебефреническое слабоумие, социальная изо
ляция и альгерпирующие изменения настроения, 
не связанные с внешними стимулами.

Распространенность шизофрении у взрослых 
состав 1яет 1 %. В типичных случаях заболевание 
дебютирует в позднем подростковом или раннем 
зрелом возрасте. Ранний дебют шизофрении (на
пример, в препубертатном и раннем подростковом 
возрасте) встречается крайне редко. В анамне
зе детей, страдающих шизофренией, отмечаются 
значительные социальные нарушения, включая 
замкнутость, социальную дезадаптацию, деструк
тивное поведение, задержку развития, речевые на
рушения. Заболевание, как правило, развивается 
незаметно. Слуховые галлюцинации наблюдают
ся у 80 % де~ей. Бред и формальные нарушения 
мышления обычно не обнаруживаются до среднего 
подросткового возраст^. У детей с ранним дебютом 
шизофрении возникают признакг прогрессирую
щего увеличения желудочковой системы, уменьше
ния общего объема мозга и снижения интеллекта 
(распад, деградация интеллектуальных процессов). 
Прогноз неблагоприятный. К симптомам у детей, 
предопреде мющим психотические расстройства в 
зрелом возрасте, относится аффективное снижение



и нарушение меж шчностных взаимоотношений, 
т. е. проявления, пр ггивоположные таким симпто
мам, как бред и гал июцинадии.

У пациентов с различными видами психозов ча
сто ошибочно диагностируется шизофрения. В ис
следовании, посвящонном изучению шизофрении 
с дебютом в детском возрасте, которое недавно 
проводилось Национальным институтом психиче
ского здоровья, было выявлено более 1300 детей 
с шизофренией. Пссле скрининга и сб( ледивания 
примерно у 5 % из этих детей диагноз шизофрении 
с дебютом в детском возрасте был подтвержден, и 
они были вк [ючены з исследовательскую програм
му. У большинства пациентов, у которых изначаль
но была ошибочно диагностирована шизофрения, 
в дальнейшем были выявлены такие заболевания, 
как биполярное расстройство, тяжелый депрессив
ный эпизод в сочетании с психозом, а также психо
зы неутонченной этиологии.

Лечение. В лечении шизофрении необходим 
мультимодальный терапевтический подход. Важ
но обучение родителей эффективным техникам 
модификации поведения ребенка для улучшения 
его социальной адаптации. Большое значение име
ет индив!чуальнач терапия направленная на уста
новление позитивных взаимоотношений с больным 
ребенком. Работа в школьной и социа льной среде 
помогает установить и поддерживать повседневный 
индивидуальный режим для пациента. Терапия ней
ролептиками часто эффективна в лечении галлюци
наций и психотического бреда. В настоящее вре
мя место галоперидола в большей степени заняли 
новые атипичные нейролептики (антипсихотики) 
рисперидон и оланзапин. При приеме этих препа
ратов ниже риск экстрапирамидных симптомов и 
поздней дискинезии, но часто повышается масса 
тела. Клозапин считается наиболее эффективным 
антипсихотическим препаратом в резистентных 
случаях, однако риск агранулоцитеза и судорог 
ограничивает его применение (см. п. 612.2).
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Глава 612 
Терапия психических 
расстройств у детей 
и подростков
Ричард Дальтон (Richard Dalton)

612.1. БОЛЕЗНЬ И СМЕРТЬ___________1

Все клинические феномены взаимосвязаны с из- I 
менениями на разных уровнях организации: мо- I 
лекулярном, анатомическом, физиологическом- I



лнтрапсихическом, интерперсональном, семейном 
и социальном. Соответственно ьрач должен сфо
кусировать свое внимание на том дискомфорте, 
к о то р ы й  вызываю.’ у пациента клинические на
рушения, а не стремиться классифицировать эти 
нарушения как органические или психологически 
обусловленные. Психологические аспекты заболе
вания должны оцениваться начиная с его дебюта, 
и врачи должны служить примером для родителей 
и детей, проявляя интерес к чувствам ребенка и 
демонстрируя, что обсуждать дискомфорт, вызы
ваемый у ребенка его заболеванием, возможно и 
необходимо.

Детям, находящ имся в больнице, может быть 
трудно справитпся с разлукой с родителями (см. 
т. 1, гл. 20), адаптироваться к новым условиям, 
пригыкнуть к многочисленному медицинскому 
персоналу, осуществляющему лечение и уход за 
ребенком, общаться с тяжело больными детьми и 
в некоторых сл> чаях адаптироваться после дезо
риентации в процессе интенсивной терапии, ане
стезии, хирургической операции. Для того чтобы 
помочь ребенку справиться с потенциальными 
проблемами, во многих случаях 6t >льшое значение 
имеет предварительное посещение больницы вме
сте с ребенком, чтобы он смог освоиться в новой 
обстановке, лознакимиться с его будущими врача
ми и младшим медицинским персоналом, задать 
вопросы о том, что будет происходить с ним в боль
нице. Желательно, чтобы родители маленьких де
тей (до 5-6  лет) могли находиться в больнице вме
сте с ребенком. Большое значением имеют участие 
ребенка в творческой деятельности и различных 
занятиях для детей в свободное время, посещение 
родственников (в том числе братьев и сесгер), воз
можность выразить в игре с куктами и другими 
игрушками свои переживания по поводу пугаю
щих ребенка процедур. Очень важно доброжела
тельное, понимающее и сочувственное отношение 
персонала больницы к детям и родителям. Нередко 
в отношениях между персона юл. больницы и роди
телями существует напряженность, осложняемая 
ос°бс нностями и трудностями внутрибольнично
го быта. Чувство вины и гнева может приводить 
к бессмысленному осложнению заведомо тяжелой 
ситуации (см. т. 2, гл. 119).

Амбулаторное лечение в условиях поликлгники 
или медицинского центра, где дети периодически 
ni входят обследование и курс терапии, контакти- 
РУя с многочисленными врачам!., общение с кото

рыми, как правило, ограничено, может вызвать ряд 
проблем. Родители часто теряются и не могут объ
яснить врачу основные проблемы своего ребенка. 
Соответственно рекомендации врача могут стать 
бесполезными и комплайентность лечения снижа
ется. Важно, чтобы после любых диагностических 
или лечебных процедур родители и ребенок могли 
обсудить накопившиеся вопросы с основным леча
щим врачом. При большом количестве пациентов 
несоответствие между ожиданиями родителей и по
требностями ребенка, с одной стороны, и возмож
ностями врачей — с другой, пои водят к нарушению 
взаимопонимания. Однако, если проанализировать 
эти расхождения интересов критически, можно вы
работать пути повышения эффективности работы 
врачей.

Если в семье есть ребенок с хроническим или не
излечимым заболевагием. сами пациенты и их ро
дители воспринимают каждый симптом как угрозу 
физическому состоянию и жизни ребенка. Чем се
рьезнее состояние, тем больше эмоций, связанных 
с болезнью (см. т. 1, гл. 20, 24 и 25). Имея дело с 
хроническим заболеванием приводящим к сокра
щению продолжите гьности жизни, родители с са
мого начала нуждаются в помощи и поддержке вра
ча для формирования понимания (относительно 
свободного от чувства вины) фаг та заболевания и 
рекомендаций по его лечению. Родители нуждают
ся в рекомендациях, помогающих им правильно от
вечать на вопросы ребенка, связанш ir с болезнью. 
Родители тажело или неизлечимо больных детей 
могут помогать друг другу во время совместных 
встреч и мероприятий пид руководством опыт
ных профессионалов — врачей, психологов и со
циальных работников. Маленькие дети получают 
основную часть информации от своих родителей. 
Родители детей более старшего возра< та и, особен
но, подростков должны быть готовы справиться с 
чувством гнева ребенка по поводу своей судьбы. 
Дети нуждаются, с одной стороны, в душевной и 
физической силе родителей и поддержке с их сто
роны, с другой — в возможности обратиться к сво
ему врачу при первой необходимости и объект ив- 
ности с его стороны. Братьям и сестрам больного 
ребенка необходима информация о его болезни, а 
также внимание и поддержка родителей для удо
влетворения своих потребностей.

Врач должен стремиться вселить надежду, умень
шить чувство дискомфорта, помогать родителям и 
детям избежать эмоционально травмирующих пси



хологических осложнений. При фулы'.инантных 
(iбыстро прогрессирующих) заболеваниях с леталь
ным исходом тревога, вина и отчаяние родителей 
могут быть более выражены, чем при хроническом 
процессе (см. т. 1, гл. 20,25, и т. 2, гл. 119; см. также 
т. 2, гл. 125, где обсуждаются вопросы трансплан
тации). Родители должны получить поддержку со 
стороны персонала больницы, в том числе врачей, 
младшего медицинского персонала, психологов и 
работш ков социг чьных служб. Основной лечащий 
вра" ребенка должен быть осведомлен о состоянии 
ребенка и принимать участие в его лечении в усло
виях больницы.

После слерти ребенка родители должны иметь 
возможность обсудить свои чувства с врачом, одна 
из целей подобной беседы — помочь родителям из
бежать психологического погружения и «застрева
ния» на переживаниях трагед] [и, связанной с по
терей ребенка (см. т. 1, гл. 20). Врач должен иметь 
терпение выслушать родителей (в том числе как 
высказанные, так и подразумеваемые ими вопросы 
и ошибочные мнения), ответить на их вопросы и 
помочь семье в решении организацпонных вопро
сов (см. т. 1, гл. 20, 25, и т. 2, гл. 129).

612.2. ПСИХОФАРМАКОТЕРАПИЯ

Мнения по поводу приема лекарственных препа
ратов с целью модификации поведения ребенка 
противоречивы. Действие психотропных препара
тов на поведение находится под влиянием уровня 
зрелости ЦНС. эндогенных (внутренних психиче
ских) и психосоциальных факторов, особенностей 
личности или харизмы врача, назначающего лече
ние, а также зависит от характера нарушений по
ведения и от многих других факторов (со стороны 
пациента, родителей, времени приема препарата и 
др.). Несмотря на потенциальную эффективность 
психотропных препаратов, все они могут вызывать 
очень серьезные побочные эффекты. Некоторые 
рекомендации по применению психотропных пре
паратов представлены в табл. Ы2.1, однако только 
опытный врач, имеющий соответствующие знания 
и опыт, имеет право назначать антипсихотические 
препараты (нейролептики), стаби шзаторы настро
ения и трициклические антидепре! ганты.

Нейролептики применяются в терапии галлю
цинаций, бреда, расстройств мышления и тяжелой 
ажитации. Они показаны преимущес1венно детям 
и подросткам, страдающим шизофренией и шизоф-

ренопсдобними расстройствами, психотическими 
реакциями в структуре аффективных расстройств, 
аутистичным поведением в сочетании со стерео 
типиями и аутоагрессией и синдромом Жилль де 
л а Туретта. Препараты этого класса не следует на
значать рпя лечения тревоги, кондуктивного рас 
стройства без выраженной агрессии и расстройствг 
в виде дефицита внимания.

Нейролептики подразделяются на типич
ные препараты со слабой, умеренной и сильной 
антипсихотической активностью и новые ати
пичные нейролептики (клозапин, рисперидон, 
оланзапин, кветиапин и зипразидон). Тчоридазин 
(меллерил) — типичный нейролептик со слабой 
антипсихотической активностью (требующий на
значения высокой дозы) — в настоящее время не 
применяется в связи с потенциальной гепатоток 
сичностью. Нейролептики этой фуппы требуют 
назначения более высокой дозы для купирования 
симптомов заболевания, чем другие нейролептики. 
Эти препараты чаще вызывг ют седативный, мно
жественные холинергические эффекты. Однако 
экстрапирамидные симптомы при их применении 
выражены относительно меньше. Мезоридазин — 
пример препарата со средней антипсихотической 
активностью. Для препаратов этого подтипа более 
характерна тенденция вызывать экстрапирамид
ные симптомы, чем для нейролептиков с низкой 
антипсихотической активностью. Тиотиксин и га- 
лоперидол — препараты с высокой антипсихоти
ческой активностью, которые сравнительно чаще 
вызывают экстрапирамидные нарушения. Клоза
пин — атипичный нейролептик -  эффективен в ле
чении негативных симптомов шизофрении. Одна
ко он может вызывать опасные побочные эффекть, 
включая агранулоцитоз и судорожные приступы. 
Хотя этот препарат часто позволяет добиться тера- 
пен гического ответа в ситуациях, в которых другие 
препараты неэффективны, показания к его назначе
нию часто ограничены резистентными случаями в 
связи с высокой токсичностью. Другие атипичные 
нейролептики имеют значительные преимущества 
по сравнению с типичными антипсихотическими 
препаратами не только в связи с их более высокой 
эффею ивностью, но и в связи с тем, что атипичные 
нейролептики реже вызывают позднюю дискине- 
зию и экстрапирс мидные симптомы. Однако уД' 
линение интервала QT и повышение массы тела на 
фоне приема гтш: препаратов межет представлять 
серьезную проблему для пациентов.



Психофармакология
Клягс медикаментозных 

препаратов Показания Доза
Побочные эффекты/токсичность/ 

меры предосторожности
Схема обследования перед 

назначением т!рап-

Антипсихотические 
препараты (нейро
лептики) —  традицион
ные

Для всех антипсихоти
ческих препаратов (обо
их классов): тяжелая 
ажитация, психоз, мания, 
стереотипные движения, 
аутоагрессия, крайне вы
раженная агрессивность, 
синдром Туретта

Все классы1 седация, повышение массы 
тела, антихолинергическир эффекты (су
хость во рту, нарушение зрения, запор}, ре
акции гиперчувствительности (поражение 
печени, кожная сыпь); гематологические на
рушения; паркинсонизм; злокачественный 
нейролептический синдром; ортостатиче
ская гипотензия; агранулоцитоз и судороги 
(особенно, при приеме клозапина)
N.B. Тиоридазин (меллерил) в настоящее 
время не рекомендуется к применению в 
связи с гепатотоксичностью.
N.B. Возможно развитие тардивной (позд
ней) дискинезии

Общий анал! з крови, вклю
чая формулу крови, био
химический анализ крови 
(включая ферменты пече
ни); тест на беременность; 
измерение росто-весовых 
показателей

Слабое антипсихотическое 
действие/высокие дозы 
Хлорпромазин (торазин)

Начальная доза: 10-30 мг/сут 
на один или несколько при
емов. Поддерживающая доза. 
100 -900 мг/сут, доза делится 
на несколько приемов

Умеренное антипсихотиче
ское действие/средние дозы 
Мезорида шн (серентил)

10-75 мг/сут, доза делится на 
несколько приемов

Сильное антипсихотическое 
действие/низкие дозы 
Галоперидол (галдол)

Начальная доза: 0,5-1,0 мг/сут 
на один или HecKOj.DKO прие
мов

Трифлуоперазин (стелазин) 
Тиотиксин (наван)
Антипсихотические пре
параты — новые ( ати
пичные)

Побочные эффекты сходны с таковыми тра
диционных антипсихотических препаратов

Для всех препаратов: ис
ключение патологии сер
дечно-сосудистой системы 
по данным анамнеза, ЭКГ; 
биохимический анализ 
крови, электролиты; тест на 
беременность; измерение 
росто-весовых показателей

Клозапин (клозарил) Начальная доза: 12,5-25,0 мг/ 
сут, затем дозу повышают по 
25-50 мг/сут; поддерживаю
щая доза: 250-500 мг/сут, доза 
делится на несколько приемов 
в сутки

Судороги, агранулоцитоз, повышение массы 
тела

Исключение судорог в 
анамнезе; общий анализ 
крови/лейкоцитарная фор
мула

Рисперидон (риспердал)

•

Начальная доза: по 0,5 мг 
2 раза в день, затем дозу повы
шают на 0.5 мг каждые 
3-4  дня до 2-4  мг/сут

Повышение массы тела, умеренно вы
раженные экгграпирамидныс нарушения, 
повышение уровня пролактина, удлинение 
интервала QT

Кветиапин (сер^квел) Начальная доза: по 25 мг 
2 раза в д^нь, затем до?у по
вышают по 50-100 мг каждые 
2-3 дня до 50-500 мг/сут

Седация, повышение массы телг Офтальмологическое ис
следование

Продолжение таблицы Ъ



г

Класс медикаментозных 
препаратов Показания Доза Побочные эффекты/токсичность/ 

меры предосторожности
Схема обследования перед 

назначением терапи»
Оланзапип (зипрекса) Начальная доза' 2,5-5,0 мг, за 

тем лозу повышают на 2,5 мг
каждые 3-4 дня до 5-15 мг/сут

Седация повышение массы тела, удлинение 
интервала QT

Зипразидон (геодон) 40-80 мг/сут, доза делится на 
несколько приемов

Удлинение интервала QT

Психостимуляторы Для всех препаратов: 
СГДВ (с/без нарушения 
поведения); нарколепсия 
(метилфенидат, декстро
амфетамин)

Снижение порога судорожной готовности, 
бессонница, снижение аппетита, возможно 
снижение массы тела, раздражительность и 
страх, боль в животе и головная боль, повы
шение систолического давления крови; де
бют (провоцируют развитие) и ухудшение 
течения тиков; возможно субнормальное 
изменение росто-весовых показателей. Мо
гут провоцировать гипоманию у пациентов 
с биполярным расстройством; пемолин (ци- 
лерт) в настоящее время не применяется в 
связи с гепатотоксичностью

Анамнез заболевания, 
частота сердечных сокра
щений, АД, общий анализ 
крови с лейкоцитарной 
формулой (при длительном 
применении)

Метилфенидат (риталин, 
консерта, метадат ER)

Риталин: 0,3-1,0 мг/кг/сут 
(доза делится на несколько 
приемов);
Консерта: 18 мг однократно, 
повышение до 36 мг при необ
ходимости,
Метадат ER: 10 мг, повышение 
до 60 мг/сут при необходи
мости

Декстроамфетамин (дексе- 
дрин,аддерал)

Декседрин: 0,2-0,6 мг/кг/сут, 
доза делится на несколько 
приемов;
Аддерал: начальная доза
2.5-5,0 мг, повышение на
2.5-5,0 мг/сут до 60 мг/сут 
(нарколепсия)

Антидепрессанты
Трициклические 
Дезипрамин (норпрамин) Большая депрессия в 

среднем и позднем под
ростковом возрасте, СГДВ 
(у детей 12 лет и старше), 
тревожное расстройство 
изоляции

Для лечения тяжелого де
прессивного расстройства 
и тревожного расстройства 
изоляции: 2-3  мг/кг/сут, доза 
делится на несколько приемов 
(терапевтический уровень в 
плазме крови 100-250 мг/мл)

Возможна внезапная смерть при приеме в 
дозе более 3,5-5 мг/кг; гипертензия, орто
статическая гипотензия, сердечная аритмия, 
удлинение интервала PR или QRS на ЭКТ; 
передозировка приводит к летальному ис
ходу

Подробный анамнез жизни 
и семейный анамнез для 
выявления патологии сер
дечно-сосудистой системы; 
ЭКГ в 12 отведениях, мони
торинг уровня АД. Опреде
ление уровня препарата в 
крови после начала терапии 
показано только при слабом 
клиническом ответе



Класс медикаментозных 
препаратов 1 Показания Доза Побочные эффекты/токсичность/ 

меры предосторожности
Схема обследования перед \ 

назначением терапии |

Имипрамин (тофранил) Все вышеперечисленное; 
энурез

Как указано выше, для ле
чения энуреза доза обычно 
составляет 25-50 мг на ночь 
(терапия продолжается по 
крайней мере 4-6  мес. после 
ремиссии энуреза)

Как указано выше Как указано выше

Кломипрамин (анафраиил) ОКР Начальная доза:, 25 мг, затем 
дозу медленно повышают 
(каждые 2-3  нед.) до 100 мг 
или 3 мг/кг (наименьшей из 
них); доза делится на несколь
ко приемов в сутки. После 
этого дозу повышают до мак
симальной — 250-300 мг

Судороги; передозировка приводит к 
смерти; изменения волн ST-T на ЭКГ, на
рушения проводимости; психические рас
стройства, включая манию и спутанность 
сознания; повышение массы тела; гипертер
мия; головокружение; запор

Как указано выше

SSRI
Флуоксетин (прозак)

Легкая и умеренная де
прессия, тревога, ОКР

10-20 мк/сут; для лечения 
ОКР возможны более высокие 
дозы

Флуоксетин и его основной метаболит 
имеют длительный период полувыведения 
(1-4 дня). Препарат может ингибировать 
свой собственный метаболизм; таким об
разом, повышение дозы может привести к 
диспропорциональному усилеиию побоч
ных эффектов. Вступает в лекарственные 
взаимодействия с препаратами, которые 
метаболизируются некоторыми изоэнзи
мами системы цитохрома Р450 (особенно 
терфенадин, астемизол, цизаприд); желу
дочно-кишечные расстройства (тошнота, 
диарея, рвота); побочные эффекты со 
стороны ЦНС (ажитация, расторможен- 
ность, головная боль, бессонница); тремор; 
серотониновый синдром (лихорадка, мио- 
клонус, спутанность сознания, тахикардия, 
ригидность) при приеме совместно с инги • 
биторами МАО или L-триптофаном, мания; 
аутоагрессия, гиперактивность и нарушение 
контроля над поведением

Пароксетин (паксил) Все вышеперечисленное 10-30 мг/сут Как указано выше, за исключением более 
короткого периода полувыведения (24 ч); 
симптомы отмены при резком прекращении 
приема

Сертралин (золофт) Все вышеперечисленное 25-50 мг/сут (принимать пре
парат во время еды)

Сходство с пароксетином, неактивный ме
таболит имеет больший период полувыве
дения; линейная зависимость между дозой 
и побочными эффектами

Продолжение таблицы ^



Класс медикаментозных 
препаратов Показания Доза Побочные эффекты/токсичность/ 

меры предосторожности
Схема обследования перед 

назначением терапии
Флувоксамин (лувокс) ОКР Начальная доза: 50 мг каждую 

ночь. Медленное повышение 
дозы до суточной — не более 
300 мг/сут (доза делится на 
несколько приемов)

Сходство с сертралином; менее выражено 
взаимодействие с системой цитохрома Р450

Венлафаксин (эффексор) Депрессия 37,5 мг/сут, с повышением не 
более чем на 37,5-75,0 мг/сут 
до максимальной 225 мг/сут, 
доза делится на несколько 
приемов, вместе с пищей

Все вышеперечисленное, за исключением 
слабо выраженных взаимодействий с систе
мой цитохрома Р450

Аминокетон
Бупропион (веллбутрин) Депрессия, СГДВ Начальная доза: 75-100 мг/сут 

медленно повышается до 200- 
300 мг/сут (доза делится на 2 
приема); общая суточная доза 
не должна превышать 450 мг

Судороги, беспокойство, ажитация, сни
жение массы тела, сыпь, никтурия, мания, 
гриппоподобные симптомы

Стабилизаторы настро
ения
Карбонат лития Биполярные расстройства, 

типичные для подростков 
старшего возраста и взрос
лых, некоторые случаи 
униполярного расстрой
ства, аффективный тип 
агрессии

600-1200 мг/сут (терапевтиче
ский уровень в крови —
0,6-1,2 мэкв/л

Желудочно-кишечные расстройства, тре
мор, атаксия, спутанность сознания, кома, 
летальный исход; гипотиреоз. При возоб
новлении приема препарата после отмены 
эффективность лития часто снижается. Пе
редозировка приводит к летальному исходу

Клиренс креатинина, ис
следование функции 
щитовидной железы, ЭКГ, 
биохимический анализ 
крови, электролиты крови, 
кальций, фосфор, тест на 
беременность, общий ана
лиз крови и формула крови

Карбамазепин (тегретол) Биполярное расстройство, 
в том числе при быстрой 
смене циклов, агрессивное 
поведение на органиче
ской основе

Начальная доза: 100—
200 мг/сут, с повышением до 
400-1000 мг/сут (терапевтиче
ский уровень в крови —
8-12 мкг/мл)

Лихорадка, ангина, гематологические на
рушения (лейкопения), головокружение, 
сонливость, нарушение нервно-мышечной 
передачи, нечеткость зрения, передозировка 
приводит к летальному исходу

Физикальное обследова
ние, анамнез заболевания, 
общий анализ крови и фор
мула крови, азот мочевины 
крови, ферменты печени, 
ЭКГ, тест на беременность

Вальпроевая кислота (де- 
пакин)

Биполярное расстройство 
с быстрой сменой циклов, 
агрессия

Начальная доза: 125—
250 мг/сут или 5-10 мг/кг/сут 
с повышением до 60 мг/кг/сут, 
доза делится на несколько 
приемов, терапевтический 
уровень препарата —
50-120 мкг/мл

Печеночная недостаточность (обычно в пер
вые месяцы терапии, чаще у детей младшего 
возраста —до 10 лет, особенно до 2 лет, у па
циентов с заболеваниями печени в анамнезе, 
находящихся на политерапии (получающих 
несколько антиконвульсантов), у пациентов 
с тяжелыми эпилептическими приступами в 
анамнезе в сочетании с умственной отсталос
тью и с врожденными нарушениями метабо
лизма — эти категории пациентов относятся 
к группе повышенного риска).

Физикальное обследова
ние, анамнез заболевания, 
общий анализ крови и фор
мула крови, биохимический 
анализ крови, в том числе 
ферменты печени, амилаза, 
ЭКГ, Ф С Г /Л Г -д л я  де
вочек



I Класс медикаментозных 1 Показания 
I препаратов / Доза Побочные эффекты/токсичность/ 

меры предосторожности
Схема обследования перед 

назначением терапии
Ожирение, пороки развития плода (при 
приеме препарата во время беременности), 
возможны нарушение свертываемости кро
ви, депрессия, тошнота, рвота диспептиче- 
ские расстройства (в начале терапии), сыпи; 
передозировка приводит к развитию комы, 
возможен летальный исход; панкреатит; 
синдром поликистозных яичников

Ламотриджин (ламиктал) Биполярная депрессия, 
особенно биполярная 
депрессия 2-го типа, дис- 
форическая мания, би
полярное расстройство с 
быстрой сменой циклов

Начальная доза: 25 мг/сут в 
первые 2 нед., при необходи
мости доза повышается на 
50 мг/сут каждую неделю до 
достижения максимальной 
дозы — 300-400 мг/сут 
N.B. В настоящее время пре
парат не рекомендуется назна
чать пациентам моложе 18 лет

Седация, тошнота, головная боль, сыпь у 
10 % пациентов (риск синдрома Стивен
са—Джонсона), одновременный прием с 
вальпроевой кислотой приводит к двукрат
ному повышению уровня ламотриджина в 
плазме крови

Как и при приеме других 
стабилизаторов настроения

Антигипертензивные
препараты
Ююнидин (катапрес) Гиперактивность, агрес

сия в сочетании с СГДВ, 
препарат 2-й линии при 
тикозном расстройстве

0,1-0,25 мг/сут Брадикардия, гипотензия, симптомы от
мены; есть сообщения о случаях внезапной 
смерти на фоне приема психостимуляторов

Физикальное обследование, 
анамнез заболевания, АД, 
ЭКГ

Гуанфацин (тенекс) Агрессия в сочетании с 
СГДВ, тикозное расстрой
ство

0,5-1,0 мг/сут Седация, головная боль (гипотензия вы
ражена меньше, чем при приеме клонидина)

АД



Наиболее тяжелым побочным эффектом ней
ролептиков служит поздняя дискинезия. Это 
осложнение характеризуется хореоатетоидными 
движениями в конечностях, туловище, мышцах 
лица и развивается примерно у 20-30 % детей, 
получающих долговременную терапию нейролеп
тиками. Дискинезия может развиваться на фоне 
лечения препаратом или уже после его отмены, в 
этих случаях она называется дискинезией отмены. 
Последний тип дискинезии, симптомы которого 
могут включать тошноту, рвоту, диарею, атаксию, 
оральную дискинезию и различные дистонические 
движения, в большинстве случаев обратим; диски
незия, развивающаяся на фоне приема препарата, 
может быть необратимой. Наилучшим инструмен
том для оценки патологических движений у детей 
и подростков служит шкала патологических непро
извольных движений (Abnormal Involuntary Move
ment Scale — AIMS). Лечение поздней дискинезии 
включает снижение дозы или отмену препарата 
(если это возможно), несмотря на имеющиеся на
блюдения о том, что повышение дозы нейролеп
тика вызывает временное уменьшение симптомов 
дискинезии. Рекомендуются также профилактиче
ские меры (включающие временную отмену препа
рата и введение в схему лечения дней, свободных 
от приема препарата), нацеленные на снижение 
вероятности поздней дискинезии.

Экстрапирамидные си ттомы, включая пар- 
кинсоноподобный синдром (акатизия, брадикине- 
зия, тортиколлис, слюнотечение и непроизвольные 
движения рук отмечаются наряду с другими симп
томами), развиваются по крайней мере у 25 % де
тей, получающих нейролептики. Блокада дофами- 
нергического действия, вызываемая антипсихоти
ческими препаратами, нарушает баланс между ак
тивностью дофаминергической и холинергической 
систем в базальных ганглиях. Высокоактивные 
нейролептики, обладающие слабыми антихоли- 
нергическими свойствами, чаще вызывают экстра
пирамидные симптомы. При лечении этого ослож
нения возможно снижение дозы нейролептика или 
дополнительное введение антихолинергического 
препарата (к которым относятся тригексифечидил 
(атран) и бензтропин мезилат (когентин)).

Злокачественный нейролептический синд
ром — редкий побочный эффект нейролептиков, 
который может привести к летальному исходу. 
Первыми симптомами этого грозного осложнения 
служат высокая лихорадка и «свинцовая скован

ность» в конечностях. Активность креатинфосфо- 
киназы (КФ К) в крови значительно повышена. 
При появлении первых признаков синдрома не
обходимы немедленная отмена препарата и под
держивающая терапия.

Психостимуляторы применяются в лечении 
СГДВ (см. п. 613.2). Хотя механизм действия не 
достаточно ясен, эти препараты повышают спо
собность к концентрации внимания, упучшают 
поведение в классе и приводят к более адекват
ному поведению ребенка в различных ситуаци
ях. Психостимуляторы должны применяться со
вместно с индивидуальной, семейной и групповой 
терапией.

Антидепрессанты и стабилизаторы настро
ения применяются в лечении аффективных рас
стройств. Антидепрессанты в целом эффективны 
для лечения депрессии, литий, карбамазепин, 
вальпроаты и ламотриджин аффективны в лечении I 
мании. У взрослых пациентов с би- и униполяр- I 
ным расстройством часто проводится длительная 
фармакотерапия, и этот метод лечения все больше I 
распространяется также в детском и подростковом I 
возрасте. В связи с тем, что трициклические анти- I 
депрессан гьт могут вызывать блокаду сердца, необ- I 
ходима регистрация электрокардиограммы (ЭКГ) I 
до начала терапии, а также периодически на Фоне 
ее. Блокада сердца развивается, как правило, не I 
ранее, чем через несколько недель после начала I 
1 ерапии. Хотя имеются сообщения о случаях ле
тального исхода у детей школьного возраста, при- I 
нимающих имипрамин, внезапной смерти в ассо
циации с приемом иных трициклических антиде
прессантов или антидепрессантов других классов I 
не отмечено. Перед назначением т р и ц и к л и ч е с к и х  I 
аю идепрессантов, и особенно, дезипрамина, врач 
должен собрать детальный анамнез, делая акцент 
на заболеваниях сердечно-сосудистой с и с т е м ы  
пациента и  его родственников (включая с и н к о п ы  
неясной этологии и  синдром внезапной смерти)- 
Если по данным анамнеза имеется подозрение на 
заболевание сердечно-сосудистой системы у ре* 
бенка или выявляются патологические и зм е н е н и я  
на ЭКГ, необходима консультация педиатра или 
кардиолога до назначения этих препаратов. Доза , 
дезипрамина не должна превышать 3,5-5,5 мг/кг- 
Обследование перед назначением препаратов ли- . 
тиу должно включать исследование функции ЩИ' 
товидной железы, почек и уровня э л е к т р о л и т о в -  
На фоне приема лития необходимо определять со



держание препарата в крови. Длительный прием 
лития может привести к развитию гипотиреоза.

Ингибиторы обрстного захвата серотонина, 
особенно флуоксетин (прозак), сертралин (золофт) 
и пароксетин (паксил), эффективны у пациентов с 
депресрией, тревожностью и компульсияыи. Па
роксетин применяется особенно часто, так как име
ет относительно короткий период полувыведения 
и вызывает мало побочных эффектов. Клонидин 
отчасти эффективен в лечении детей с СГДВ, а 
также у пациен гов с тиками в анамнезе (включая 
синдром Жилль де ла Туретта).

Карбамазепин, антиэпилептически. препарат, 
эффективен в лечении мании и синдрома эпизо
дического нарушения контроля, fi-блокаторы (на- 
долол/коргард) способствуют уменьшению агрес
сивности у пациентов с умственной отсталостью. 
Антагонисты опиоидных рецепторов вызывают 
значительные изменения в поведении детей с ау
тизмом и перспективны в лечении аутоагрессив
ного поведения у пациентов с тяжелой умственной 
отсталостью. Кломипрамин ^анафранил) эффек
тивен в лечении ОКР. Однако зарегистрированы 
случаи развития судорог на фоне приема этого пре
парата.

Некоторые пациенты крайне негативно отно
сятся к приему психотропных препаратов, и их 
мнение отличается стойкостью и непоколебимым 
характером. Если таким пациентам назначаются 
психотропные препараты, курс лечения должен 
быть настолько коротким, насколько это возмож
но. Как и при лечении любых других заболеваний, 
в начале терапии врач должен избегать назначения 
нескольких ппепаратов одновременно, не следует 
также менять препарат сразу после его назначении, 
если врач не видит немедленного терапевтического 
эффекта. П оскольку психотропные препараты ока
зывают значительное влияние на биохимические 
процессы растущего организма ребенка, важно объ
яснить ребенку и родителям цель и необходимость 
назначения препарата и дать рекомендации по раци
ональному его применению. Родители и дети долж
ны иметь возможность обсуждать с врачом свои 
Мысли и чувства по поводу психотропной терапии 
в Целом и по поводу препарата, который назначен 
Ребенку. Даже при расстройствах мышления, при 
которых важная роль психотропных препаратов 

терапии не вызывает сомнения, медикаментоз
ные средства назначают ся не во всех случаях, хотя 
Фармакотерапия и является единственно возмож

ным методом лечения. Сложный характер эмоци
ональных состояний требует интегрированного 
подхода, включающего различные виды терапии: 
психодинамическую (индивидуальную, семейную 
или групповую), поведенческую, воздействие на 
окружение пациента, медикаментозную терапию, 
привлечение членов семьи, работников школы и 
общественных организаций к участию в лечении 
ребенка. Эти терапевтические возможности долж
ны быть выявлены и проанализированы специали
стом, который принимает решение о рациональном 
их использовании и координирует их в лечении 
ребенка, чтобы добиться наилучшего результата.

612.3. ПСИХОТЕРАПИЯ

После того, как выявлены психопатологические 
нарушения у ребенка или психопатологическая 
ситуация в семье, требующая терапевтической 
коорекции, педиатр может разработать и обеспе
чить выполнение терапевтического план?, самосто
ятельно или направить ребенка на консультацию к 
психиатру. При этом консультант выбирае-” метод 
лечения, наиболее подходящий в данном случае, а 
лечащий врач должен поддерживать тесный кон
такт с консультантом и информировать об этом па
циента и членов его семьи. Лечащий врач обязан 
контролировать изменения в состоянии ребенка в 
процессе терапии и следить за четким осуществле
нием терапевтического плана.

Существует много типов индивидуальной пси
хотерапии. Большинство из них направлены на 
установление взаимопонимания с пациентом, что 
дает возможность подробно рассмотреть проблему, 
явившуюся причиной обращения к врачу. Дети 
младшего возраста часто выражиют свои пережи
вания и рассказывают о своих проблемах в про
цессе игровой терапии — специфического метода 
лечения, построенного на выражении ощущений 
и переживаний пациента в символической и ме
тафорической форме. Дети старшего возраста и 
подростки более склонны выражать свои чувства 
в беседе с ирачом в процессе терапии. Динамиче
ская терапия построена на понимании мотиваций, 
лежащих в основе поведения ребенка, и направлена 
на разработку терапевтического плана в соответ
ствии с полученной информаций. Поведенческая 
и когнитивно-поведенческая терапия особенно 
эффективны ь лечении тревоги, депрессии и не
которых поведенческих нарушений. Существует



несколько методов семейной терапии: прямая 
структурная, стратегическая и метод взаимодейст
вия с объектом. При каждом из этих методов те
рапии врач строит свою р аб о ту  преимущественно 
с семьей пациента для /ого, чтобы способствовать 
установлению е заимопонимания межд} ребенком 
и родителями и оказывать помощь по изменению 
внутрисемейной обе гадовки. Особым терапевти
ческим подходом является тренинг родителей, ко
торый очень эффективен в течении поведенческих 
проблем. Эт от метод заключается в обучении роди
те. [ей, как прави. гьно и последовательно peai иро- 
вать на поведение ребенка.

Грулпорая терап ip особенно эффективна в ле
чении детей с плохо сформированными социаль
ными навыками При проведении групповой тера
пии у детей препубертатного возраста изучается 
характер реагирования детей в процессе проигры
вания различных социальных ситуаций и прово- 
1ится пабота по модификации поведения дет ей в 
этих ситуациях. Этот метод особенно эффективен 
в терапии социальных нарушений (проблем) у под- 
pot гков

Ограничением активного участия врача общей 
практики и педиатра в психотерапевтическом ле
чении ребенка является otcvtci вие времени и спе
циальных знаний и навыков в этой об тасти. Хотя 
психотерапия строится преимущественно на уме
нии слушать и на пси л роении беседы с пациентом, 
а эти навыки необходимы во всех областях медици
ны, тем не менее практический опы'1 играет очень 
важную роль и яв.|(яегся необходимым в процессе 
психотерапии.

612.4. ГОСПИТАЛИЗАЦИЯ
В ПСИХИАТРИЧЕСКИЙ 
СТАЦИОНАР

При сильном возб] ждении, эмоциональных рас 
стройствах и других сост ояниях иногда бывает 
целесообразной или необходимой госпитализация 
ребенка по психиатрическим показаниям в больни
цу общего профиля, детскую клиник'' или психи- 
атриче< кий стационар; это может способствовать 
сохранению во многих случаях функциональных 
возможностей больного ребенка. У детей с много
численными психосоматическими состояниями, 
при суицидальных попытках и нарксгической за
висимости у подростков госпитализация может

проводиться по медицинским а также психиатри
ческим показаниям. Если пребывание ребенка в 
психиатрической больнице представляет -я необхоГ 
димым, перед принятием этого решения ибязательв 
на консультация детского п< ихиатра. Показания 
дня госпитг лизации включаю, расстройства мыш
ления, поведения и аффекта, поторые настолько 
выражены, что терапия в амбулаторных условия» 
не представляется эффективной; сложные психиа
трические проблемы, требующие постоянного на
блюдения опытных гпециг листов и специального 
ухода; крайне тяжелые внутрисемейные взаимоот
ношения, которые усугубляют поведенческие рас
стройства ребенка или препятствуют проведению 
необходимой терапии; представляющее опасность 
поведение р< бенка, которое не может корригиро
ваться другими методами. Необходимость в госпи
тализации отражает декомпенсацию не только со
стояния ребенка, но часто и состояния семьи.
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Глава 613 
Нарушения 
психомоторного развития 
у детей школьного 
возраста

613.1. ПАТТЕРНЫ РАЗВИТИЯ
И ФУНКЦИОНИРОВАНИЯ

Дезмонд П. Келли (Desmond P. Kelly)

Психомоторное развитие отражает основной про
цесс и раз тичия паттернов созревания нервной 
системы ребенка (включая сильные и слабые сто
роны этого процесса) и необходимо для обучения и 
социальной адаптации. Возможен широкий спектр 
индивидуальных различий, которые не обязатель
но свидетельствуют о па гологии. Специфические 
расстройства развития отражают поражение нейро- 
ана.омические структур или нарушение психофи
зиологических функций и могут ассоциироваться 
с плохой школьной успеваемостью, расстройством 
поведения и проблемами социальной адаптации.

Этиология. Специфические расстройства раз
вития определяются действием множества фак
торов и различных причин. Они включают на
следственные, медицинские факторы, параметры 
внешней среды и социокультурные влияния. Мо
лекулярно-генетические исследив? ния позволи
ли идентифицировать некоторые гены, которые 
вносят вклад в развитие этих расстройств. Уста
новлено, что нарушение способности к чтению 
может иметь семейную и нас it, (i гвенную приро- 
ДУ- Результаты научных исследований позволяют 
установить связь между нарушением способ яост и 
к чтению у некоторых пациентов и специфическим 
генным локусом на коротком плече хромосомы 6. 
Хромосомные аномалии могут приводить к форми
рованию специфического пат герна нарушений, как, 
например, нарушение зрительно-пространственной 
ориентации у девочек с синдромом Тернера и рас- 
cTpi йства речи у пациентов г синдромом ломкой 
Х-хромосоыы. Перинатальные факторы риска, ас
социирующиеся с развитием проблем обучения в 
Дальнейшем, включают г.1убокую недоношенное гь, 
тяжелую внутриутробную задержку роста и алко

гольную инток икацию в перинатальном периоде. 
Токсические факторы внешней среды, в том числе 
свинец, инфекции (включая менингит и СПИД), 
повреждение мозга в результате bhv грижелудоч
кового кровоиз шяния и травмы готовы повышают 
риск нарушения обученил и расстройства внима
ния в дальнейшем. Существуют противоречивые 
сообщения по поводу значения длительно теку
щего среднего отита с выпотом и кондуктивным 
нарушением слуха в развитии речевых нарушений 
в последующем. Негативное действие факторов 
внешней среды и социокультурная деприваттия мо
гут также служить причиной или, по крайней мере, 
потенцировать фермирование специфических рас
стройств развития. В к?ждом конкретном случае, 
как правило, сложно определить к< >нкретную при
чину данных нарушений.

Патогенез. Современные, более совершен
ные методы нейровизуализации позволяют под
твердить теорию о нейробио логической основе 
проблем обучения. Методы функциональной маг- 
нитно-резонансной томографии (МРТ) показали 
снижение кортика шной активности в левой височ
но-теменной области в процессе выполнения фоно
логических заданий (рифмование) и снижение ак
тивности в заты точно-теменной экстрастриарной 
области во время ьыполнения орфографических 
заданиГ по подбору букв у детей с нарушением чте
ния (дислексия) по сравнению с детьми без этого 
нарушения. Результаты исследований с участием 
детей с дефицитом внимания продемонстрирова
ли структурные изменения с вовлечением фронто- 
стриарной системы, а также интра- и межполушар- 
ный проекций белого вещества. Количественные 
электро'шцефалографкческие исследования вы
явили патологические изменения у 25-45 % детей 
с проблемами обучения. Однако гетерогенность 
исследуемых популяций пациентов не позволяет 
сделать общие выводы и использовать эти резуль
таты в клинической практике

Эпидемиология. Можно предположить, что 
у всех людей имеется какая-дибо форма специ
фических нарушений развития. У многих детей в 
школьные годы возникают проблемы при из  ̂чении 
какого-либо предмета, хотя в большинстве случаев 
эти затруднения преходяши. Т  шько у небольшо
го числа детей имеющиеся специфические нару
шения развития приводят к значительному сни
жению школьной успеваемости. Распространен
ность проблем обучения варьирует от 3 до 10 %,



а дефицит влимания встречается у 4-12 % детей 
школьного возраста. Эти цифры представляются 
неточными в связи с различиями в определениях 
и диагностических критериях, применяемых для 
классификации и диагностики, и зависят от мето
дики обследования. При установлении диап оза 
применяются классификации DSM по психическим 
заболеваниям Американской психиатрической ассо
циации и Межоународной класвифчкации болезней 
(МКБ) Всемирной организации здравоохранения. 
В соответствии с DSM выделяют проблемы об
учения (нарушение определенных способностей) 
(нарушение способности к чтению, к арифмети
ческому счету it расстройство развития экспрес
сивного ьисьма), которые отличают от нарушений 
моторики и нарушений развития речи. Неврологи 
предпочитают использовать такие диагно< тические 
термины, как «дислексия» (расстройство чтения), 
«дискалькулия» (нарушения способности к счет}') 
и «дисграфия» (нарушение письма;. В системе об
разования специфические расстройства обучения 
определяются как несоответствие между уровнем 
интеллекта (на основании результатов тестов на 
определение уровня интеллекта) и результатом те
стов на оценку опреде пенных способностей (пси- 
хоибраьовательные тесты), применяемых с целью 
определ( ния показаний к применению специаль
ных обр?зовательных программ.

Клинические проявления. Клинические про
явления у детей школьного возраста со специфи
ческими расстройствами развития отличаются зна
чит ельной вариабельностью. Паттерны школьной 
успеваемости и поведения представляют общий 
конечный результат, суммарный гжлад множества 
факторог, включая взаимодействие когнитивных 
функциональных способностей и дефицита, факто
ров внешней среды или культуральных фагторов, 
темперамента, образования, индивидуальной спо
собности к восстановлению затраченных сил.

Выделяют 8 компонентов когнитивныг функ
ций, исследование которых необходимо у детей с 
нарушением школьной успеваемости.

Внимание определяют как серию контрольных 
механизмов, посредством которых головной мозг 
регулирует поведение и обучение. Дети с наруше
нием внимания представляют собой гетерогенную 
группу с различными паттернами нарушения этих 
контрольных механизмов (см. также п. 613.2). В ре
зультате могут возникать нарушения обучения, 
поведения или социального взаимодействия. Эти

контрольные механизмы локализуется в различ
ных областях мозга, включая ствол мозга и кору 
лобной доли, и отвечают за регуляцию следующих 
процессов:

1. Умственная энергия — активация, мобили
зация ресурсов ЦНС и их раепреде пение для вы
полнения умственной работы. У детей со снижен
ным уровнем активации чаще возникают поиз::аки 
повышенной умственной утомляемости в классе. 
Они часто зеваю/, потягивак тся, ерзают на стуле 
и дремлют на уроках. Иногда у них развивается 
гиперактивность как попытка установить более вы
сокий уровень активации. Им бывает трудно за
сыпать и просыпаться вовремя. У них отмечается 
склонность к нарушению концентрации внимания, 
поэтому их усилия во время работы могут быть 
бесполезными и неконтролируемыми. Школьная 
успеваемость детей с этой формой нарушений мо
жет быть крайне изменчивой.

2. Переработка и регуляция поступающих сти
мулов. У детей с HapvnieHneM этого процесса могут 
возникать трудности при различении важной и ме
нее важной информацш (которое известно талже 
как элективное внимание). Это приводит к тому, 
что в школе и дома эти дети концентрируют вни
мание на ненужных стимулах. Неумение выдел* ть 
главное может мешать ученикам делать конспект, 
суммировать информацию и определяти нужную 
информацию для подготовки к контрольной. Бо- 
чее выраженная форма нарушения контроля пере
работки информации приводит к патологической 
отвлекаемости различного типа, при этом ребенок 
может обращать внимание на посторонний шум 
вместо того, чтобы слушать учителя, смотреть в 
окно или постоянно думать о будущих событиях 
(мечтать) У этих детей часто концентрация вни
мания поверхностная, они не могут сфоку :ировать 
его в нужной степени, чтобы получить необходи
мую информацию. В результате ученик может не 
слышать объяснения учителя (и учитель должен 
повторять объяснения несколько рчз, чтобы ре
бенок их услышал и понял) или пропускать наи
более важные детали этих объяснений. Возможны 
признаки затрудненной когнитивной активации, 
пассивной переработки информации и трудности 
при установлении взаимосвязей между новой ин
формацией и знаниями и опытом, полученными ч 
прошлом; в других случаях эти дети могут чрез
мерно полагаться на прошлый опыт. Многие из 
них бывают беспокойными, им быстро становится



скучн о, постоянно требуется более высокий уро
вень стимуляции или возбуждения.

3. Продукция — результат работы, проявления 
поведения и социальной активности. Дети с на
рушением внимания склонны к совершению дей
ствий, не представляя их результаты и не обдумы
вая предварительно, что они собираются сделать 
(план действий). В результате их импульсивность 
может приводить к небрежным (связанным с не
внимательностью) ошибкам в школьной работе 
и необъяснимому патологическому поведению. 
У них могут быть гиперактивность и затруднения 
при выполнении заданий с нужной скоростью. Та
кие дети не могут контролировать свои действия 
в процессе обучения и в отношении поведения. 
В результате они могут попадать в неприятные си
туации и не осознавать это. Наконец, эти дети, как 
правило, не peai ируют нужным образом на наказа
ния и похва [у (награды, поощрения).

Важно иметь в виду, что у детей с нарушени
ем внимания часто отмечаются и другие формы 
специфических расстройств развития, что может 
оказывать значительное влияние н? патологиче
ские симптомы у ребенка. Существуют прошво- 
речивые мнения и различные диагностические под
ходы по поводу терминологии в отношении детей 
с нарушением внимания. В DSM-IV используется 
термин «оефицит внимания/гиперакыивностъ и 
предусматриваются различия между пациентами с 
домингрованирм дефицита внимания и теми, у ко
торых преобладает гиперакгивность и импу. еьсив- 
ность. Возможно, существует множество подтипов 
дефицита внимания.

Память. По мере продолжения обучения ре
бенка в школе требования к эффективному исполь
зованию ресурсов памяти прогрессивно возрастают. 
От учени] ов требуется умение действовать избира
тельно, систематически и стратегически в процессе 
запоминания новых данных и овладения новыми 
навыками. Они могут стать профессионалами в об
ласти использования долговременной и кратковре
менной памяти, зак [адывая в память и извлекая из 
н^е правила, факты, теоретические и практические 
навыки. Требования к ученикам в средней школе 
рассчитаны на способность к быстрому и точному 
вспоминанию необходимых фактов. Неудивитель-

1 В отечеств! нной литературе преимущественно использу
йся термин «синдром гиперактивности с дефицитом внима- 
Ния» {Примеч. ред.).

но, что некоторые ученики тяжело ш реживают тот 
факт что нарушения памяти мешают им получать 
хорошие оценки.

Некоторые дети испытывают затруднения при 
первичной регистрации информации в кратковре
менной памяти. Им трудно быстро опреде лить, яв
ляется ли новая информация важной, и изменить 
(сократить) эту информацию для того, чтобы в 
сжатом виде внести ее в кратковременную память. 
Некоторые дети с дефицитом внимания имеют 
значительные проблемы, связанные с избиратель
ной и достаточно быстрой регистрацией в памяти 
значимой информации. Другие дети испытывают 
затруднения при регистрации новой информации 
на уровне (или глубине), необходимой для ее вспо
минания в дальнейшем. Нарушение регистрации 
информации может быть высокоспецифическим. 
Некоторым ученикам бывает сложно запоминать 
зрительно-пространственную информацию, дру
гим — информацию на слух. Известны трудности, 
связанные с установлением взаимосвязей между 
данными, хранящимися в кратковременной памяти.

Многие дети испытывают проблемы с функ
ционированием активной рабочей памяти. У этих 
учеников временное сохранение в памяти инфор
мации, с которой они работают, является неэф
фективным. В норме активная рабочая память по
зволяет ученику удер» явать в уме все различные 
компоненты, требуемые для выполнения задания 
(ряд математических правил). Ученик с дисфунк
цией активной рабочей памят и может, например, 
выполнить одну из частей задания и внезапно 
забыть полученный результат, необходимый для 
продолжения этого зат^ния, или забыть дальней
шую программу действий, которую он планировал 
после выполнения данной части задачи. Активная 
рабочая память позволяет ребенку во время чте
ния помнить начало параграфа в тот момент, когда 
он достигает его конца. Она же позволяет ребенку 
помнить, что он собирался написать (текст пред
ложения) в том момент, когда он вспоминает, где 
нужно поставить точку и как правильно пишется 
определенное слово. Активная рабочая память по
зволяет ребенку установить взаимосвязь между но
вой поступающей информацией, которую он удер- 
живае г в кратковременной памяти, и полученными 
ранее знаниями и навыками, которые хранятся в 
долговременной памяти.

Некоторые дети испытают затруднения при 
попытках консотоации информации в домовре



менной памяти. Их попытки восполнить ранее 
полученные знания неэффективны, так как ин
формация, хранящаяся в дальнем юстуш, недо
сягаема. Как правило, консолидация информации 
в долговременной памяти лроисходит с помощью 
одного или нескольких из следующих методов:
1) объединение двух частиц информации (напри
мер, соче!ании буквы английского алфавита и 
соответствующего ей звука в английском языке);
2) сохранение в памяти порядка действий (проис
ходит консолидация новых навыков как этапов ре
шения математической задачи); 3) кла< сификация 
данных по категориям (например- вся информация, 
касающаяся насекомых, хранится в памяти в одном 
месте); 4) установление взаимосвязей между но
вой информацией и опреде генными ранее прави
лами, закономерностями или организационными 
системами (так называемое изучение, основанное 
на правилах).

Некоторые дети способны к консолидации и ре
гистрации в ламяти фактов и последовательности 
действий, однако испытывают необычные слож
ности в процессе поиска и извлечения из памяти 
необходимой в данный момент информации. Они 
могут испытывать затруднения при вспоминании 
одной половины из пары ассоциаций (например, 
при попытке conwc гавить имя с лицом или исто
рическое событие с датой). Эти дети сталкивают< я 
с проблемой при одновременном вспоминании, ко
торой часто необходимо для того, чтобы одновре 
менно вспомнить нисколько фактов или действий. 
Наконец, у некоторых учеников замедленная авто 
матизация. Они не могут сразу вспомнить инфор
мацию, полученную в прошлом, без значительного 
расхода энер] ии. Такие навыки, как составление 
слов из букв, декодирование слов, оперирование 
матема гическими данными, должны стать автома- 
тизиоованными для успешного обучения ребенка 
в школе.

Речь. Основная часгь информации в процессе 
обучения переда< тся посредством рени, и неудиви
тельно, что дети с нарушением речевой функции 
обычно испытывают затруднения в процессе об
учения.

Существуют многочисленные формы речевых 
нарушений. У некоторых де гей выявляются на
рушения фенологии (см. п. 613.3). У них наруше
но четкое восприятие звуков речи (английского 
языка), т. е.имеется нарушение фонологического 
восприятия. Могут возникать затруднения при раз

личении звуков родного языка. Звуки речи н а и 
более часто состоят из нескольких (более одного) I 
акустических сигналов. Например, в английском 
языке есть взрывные сопасные звуки, такие как в 
словах «puh» и «kuh». Анализу (переработке) этих I 
звуков речи в головном мозге должен соотве гство- 
вать очень быстрый переход (продолжительностью I 
примерно 30 мс) от звука «к» к «uh» в процессе I 
чтения слова «kuh». У некоторых школьников име- I 
югся проблемы с достаточно быстрой переработ
кой этих акустических сигна гов необходимой для I 
восприятия звуков речи. Как правило, такое рас
стройство фонологического восприя гия приводит 
к нарушению чтения. У таких учеников, вероятно, 
формирую.ся нестабильные ассоциативные связи I 
между этими звуками и зрительными символами I 
(например, комбинации букв). Им может быть 
трудно понять, что слова состоят из речевых сег
ментов (фонем), поэтому у них нарушена способ
ность разбивать слова на составляющие их звуки, 
соответственно у них может быть нарушено и со
ставление из звуков слов при их произношении. 
Они могут также испытывать проблемы при мыс
ленных манипуляциях со звуками и комбинирова
нии звуков для составления слов.

Семантический дефицит также встречается до
статочно часто. Ребенку сложн* > понять смысл но
вых слов и правильно использовать эти слова. Для 
таких детей особенно трудно четко различав оттен
ки значений при разных соч< таниях слов, Другие 
распространенные речевые нарушения включают 
нарушение синтаксиса (порядка слов), построения 
речи (параграфы и переходы), слабо развитое чув
ство языка (металингвистическая слабость) и не
возможность делать правильные умозаключения, 
строить гипотезы, предпо тожения (возмещая не
достаток информации). У многих подростков выс
шие речевые функции плохо сформированы. Они 
испытываю* проблемы с пониманием абстрактной 
или символической речи, высокотехнического лек
сикона, вербальных концепций, плотно упакован
ной вербальной информации в учебниках, пробле
мы, связанные с изучением иностранных языков 
и пониманием образной речи (bf лючая метафоры 
и сравнения).

Часто различаю* дисфункцию рецептивной и 
экспрессивной речи (т. е., нарушение речевой про
дукции или коммуникацш ). У детей с преимуще
ственным нарушением рецептивной речи м о г у т  
возникать трудности при выполнении инструк



ций при работе в классе, проблемы с пониманием 
устных объяснений и интерпретацией прочитан
ного материала. Нарушения экспрессивной речи 
включают оромоторные проб, шмы, 1атрагивающие 
нарушение артикуляции и бег юсти оечи. Некото- 

Die ученики путают последовательность звуков 
в словах; другим трудно регулировать ритм или 
просодию речи. Их речь может быть неровной, не
уверенной и иногда характеризуется неправильной 
интонацией. Проб темы,, вязаьные с вспоминанием 
слов, могут нарушать беглость экспрессивной речи. 
Несмотря на достаточный с товарный запас, цети 
испытывают затруднения, связанные с подбором 
правильных слов для выражения своих мыслей, 
например, при отрете в классе. Их речь кажгтея 
очень неуверенной, и они могут использова.ъ за
мещающие определения (описание значений) слов, 
которых они не могут вспомнить в данный момент 
(парафраза, многоречивость). Другие дети с нару
шением экспрессивной речи испытывают трудно
сти при построении предложений, включая пра
вильное применение грамматических конструкций 
и организацию устного (и, возможно, письменного) 
повествования. У некоторых учеников имеется вза
имосвязь между нарушением экспрессивной речи 
и развитием асоциального (делинквентного) по
ведения. Это особенно актуально, если нарушение 
экспрессивной речи- возникает в контексте соци
альной депривации или патологической обстанов
ки в семье.

Ученики г хорошо развитой речью могут исполь
зовать свои лингвистические способности, чтобы 
преодолеть проблемы в других областях знаний. 
Например, школьник может пустить в ход свою 
способность к рассуждению ь процессе изучения 
математики, скрывая тенденцию к затруднениям 
при понимании преимущественно невербальных 
концепций (таких, ка* пропорция, коэффициент, 
Уравнение и диаметр).

Пространственная ориентация. Зритель
ная переработка информации требует понимания 
пространственных атрибутов. Восприятие формы 
и положения, относител] ного размера, взаимоот 
ношения переднего и заднего п тна и по< тоянства 
формы — некоторые из составляющих простран
ственной ориентации Дети с нарушением про
странственной ориентации могут испытывать труд
ности с распознаванием букв и слов. У этих детей 
возможно изменение произношения в связи с тем, 
что они часто испытывав затруднения, ■"вязанные

с воспоминанием зрительных конфигураций слов. 
В целом, однако, дети, которые путают простран
ственные атрибуты, редко сталкиваются с дли
тельными или серьезными проблемами обучения, 
если нарушение пространственной ориентации не 
осложняется другим специфическим расстрой
ством развития. Раньше считалось, ч^о нарушение 
зрительпи-пр1д транственпой ори -нтации — это ча
стая причина хронического нарушения способно
сти к чтению. Однако большин< тво исследований 
позволяет опровергнуть эту теорию.

Дети с нарушением пространственной ориен
тации могут поздно научиться отличать «правое^ 
и «левое». Кроме того, у них могут быть признаки 
моторной неловкости, в связи с затруднением ис- 
пол!зования зрительно-пространственной инфор
мации для программирования двигательного от
вета. Эти дети также могут испьг.ыват^ проблемы 
при рисовании, им может быть сложно мастерить, 
лепись, делать аппликации, поделки и др.

Причинно-следственная ориентация. Пра
вильное восприятие времени и последовательно
сти собьпий — важная специфическая функция 
развития. Школьники должны уметь управ пя-ъ 
(правильно распоряжаться) своим временем, чю- 
бы планировать и осуществлять действия, са троя
щие из несколйких этапов, и Da ввивать способно :ть 
к запоминанию длительной последовательности 
фактов и действий (последняя функция включа
ет сохранение в памяти серии последовательных 
действий, сю ж етно тематической картины или раз- 
шчных математических алгоритмов).

Дети с нарушением причинно-следственной 
ориентации могут поздно научиться правильно на
зывать время Они могу'1’ испытывать значитель
ные затруднения при выполнении ксманд, к о стя 
щих из множества этапов, действий, включающих 
много компонентов которые должны выполняться 
в нужной последовательности, при изучении и пра
вильном назывании месяца года и при составлении 
рассказа. Э ш  дети могут испытывать проблемы 
при организации времени работы; они могут ис
пытывать пер< живания в связи с невозможностью 
запомнить расписание, порядок уроков в школе и 
закончить работу в указанный срок.

Нейромоторная функция. Выдс ляют три раз 
чичные, но взаимообуслоЕлонны j формы нейромо- 
торной функции, связанные с обучением в школе: 
скорост! мелкой моторики, графологиче :кая бе
глость и координация крупных двигательной актов.



Нарушение функции мелкой моторики может 
приводи ъ к проблемам при занятиях художествен
ной самодеятельностью и на уроках труда. Эти на
рушения препятствуют обучению игре на музы- 
катьных инструментах или управлению компью
терной мышкой. Дискоординация движений глаз и 
руки может проявляться в невозможности быстрой 
и точной интеграции зрительных стимулов со спе
цифической моделью движений рук. Другие дети 
могут испытывать затруднения при попытке вспом
нить последовательность тонких двигательных ак
тов, таких как игра на музыкальных инструментах 
или завязывание шнурков. Термин «диспраксия» 
в целом относится к нарушению формирования 
и цеомоторного плана, выполнению координиро
ванных двигательных актов и регулированию мо
дели действий с целью исполнения определенного 
адания.

Термин «графомоторная функция» относит
ся к специфическим двигательным компонентам 
письма. Выделяют нескочько подтипов графомо
торной дисфункции, нарушение которых приводит 
к значительному расстройству письма. У некото
рых учеников нарушена визуализация в процессе 
письма. Они испытывают затруднения, связанные 
с изображением букв и слов при письмо. Для этих 
детей характерен неразборчивый почерк с неравно
мерными и неадекватными промежутками между 
словами. У других детей нарушена графомоторная 
память — способность быстро и точно вспомнить 
форму букв и цифр. Они испытывают затрудне
ния при написании отдельных букв и предпочи
тают пользоват ься печатными, а не письменными 
буквами. У некоторых детей имеются признаки 
пальцевсч агнозиг или нарушение графомоторной 
обратной связи; им трудно определять располо
жение пальцев рук при письме. В результате они 
вынуждены приближать глаза очень близко к стра
нице и стараются слишком сильно надавливать на 
карандаш. Другие школьники с.радаю' дефицитом 
графомоторной продукции. Они испытывают за
труднения при выполнении высококоординиро
ванной последовательности двигательных актов, 
необходимых в процессе письма. Хстя они могут 
понимать и представлять, что они собираются на
писать, но в то же время испы гывают затруднения 
при назначении ролей различным мышечным груп
пам кистей рук в процессе письма. Этот феномен 
также описан как диспраксическая дисграфия. Важ
но учитывать, что у ребенка может быть хорошая

скорость мелкой моторики (которая оценивается 
при выполнении механических действий), но при 
этом очень низкая графомоторная скорость (что 
сопровождается выраженным затруднением при 
письме или плохо разборчивым почерком).

У некоторых детей нарушены двигательные 
акты. Они могут испытывать проблемы при пере
работке внешней пространственной информации 
для совершения крупных двигательных актов. Дети 
с подобным нарушением не способны поймать или 
бросить мяч, так как они не могут точно оценить 
его траекторию в пространстве. У других детей 
изменено чувство положения тела, т. е. нарушено 
поступление или интерпретация проприоцептив- 
ной и кинестетической информации (импульсов) 
от периферических суставов и мышц. У этих детей 
особенно вероятна сложность выполнения таких 
видов деятельности, которые требуют поддержа
ния равновесия и соответствующего контроля за 
движениями тела. У других детей не удовлетво
ряются требования, предъявляемые к моторному I 
праксису при выполнении некоторых видов актив
ности, в которых задействована крупная моторика. 
Этим детям трудно вспомнить и та планировать 
выполнение сложных двигательных актов (не
обходимых, например, для того, чтобы танцевать, 
плавать или заниматься гимнастикой). Дети с на- . 
рушением крупной моторики могут испытывать 
значительные проблемы на уроках физкультуры 
Расстройство крупной моторики у ребенка может I 
привести к нарушениям взаимоотношений в кол
лективе, отчужденности и ощущению собственной 
неадекватности.

Высшие когнитивные ф ункции. Эта груп
па функций включает способность к различным I 
утонченным и сложным мыслительным процессам, 
формирование концепций, критическое мышле- I 
ние, чавыки решения проблем (задач), понимание 
и формулировку правил, поиск творческих идей, 
креативность и метакогнитивные способности 
(способность размышлять о мышлении).

Дети значительно различаются между собой по I 
способности к пониманию кониептуальныг основ I 
навыков и областей содержания. По мере обучения 
ребенка в школе и усложнения школьной програм
мы концепции становятся все более абстрактными 
и сложными. Новые представления часто строятся | 
на ранее изученных представлениях (концепциях)- 
Некоторые дети имеют первазивное нарушение по- I 
нима^ия концепций в целом, другие испытывают I



затруднения только при восприятии понятий из 
высокоспецифичных областей (например, мате
матика, история, социология или другие науки). 
Некоторые ученики предпочитают осмыслять 
различные понятия вслух, в то время как др^тим 
удобнее формулировать мысли без использования 
речи (например, посредством зрительного вооб
ражения). Многие из лучших учеников стремятся 
закреплять понятия при помощи вербальных и не
вербальных средств.

Способность к решению проб чел- (задач) — очень 
важная функция, необходимая при изучении мате
матики и практически любого предмета в школе. 
Дети с развитыми навыками решения задач быва
ют отличными стратег?ми. Они могут великолепно 
предвидеть и оценить ситуацию, используют не
сколько альтернативных техник, выбирая наилуч
ший метод в каж, юм конкретном случае, и контро
лируют свои действия, чтобы при необходимости 
применить альтернативную стратегию. С другой 
стороны, слаборазвитая функция решения задач 
ассоциируется со склонностью к ригидности или 
импульсивности; такой ученик не может планиро
вать свои действия поэтапно и мудро спр лвлятж>ся с 
имеющимися трудностями. Он может испытывать 
значительные затруднения при выполнении рабо
ты, требующей методичного применения стратеги
ческих подходов и т^бкости в решении проблем.

Поиск творческих идей необходим при подш
ивке материала для сообщения или доклада, что
бы продумать нгмлучший способ представления 
проекта, и для решения различных учебных задач, 
требующие творческого подхода. Некоторые уче
ники не могут генерировать оригина [ьные идеи, 
предпочитая следовать точным инструкциям. Они 
испытывают выраженные затруднения при необхо
димости придумать тему доклада, применить спое 
воображение, представить аргументы или думать 
свободно и независимо.

Способность к критическому мошыению — еще 
°Дна высшая когнитивная функция, формирую
щаяся в шко тьные годы. Успешные ученики часто 
способны быстро оценива гь утверждения, резуль 
таты работы и людей с помощью объективных 
критериев. Они также могут извлечь урок из сво
их собственных ошибок и оценить точку зрения 
Других людей.

Метакогнитивные способности представляют 
с°бой возможность размышлять о мышлении. Дети 
с хорошими метакогнитивными способностям»! мо

гут наблюдать за собой в процессе размышления 
или обучения. У них может формироваться по
нимание процесса мышления, которое позволяет 
им улучшить свою стратегию обучения и сделать 
последнее более активным и эффективным. Дети 
с недостатком метакогнитивных способностей ис
пытывают затруднения при выполнении интел
лектуальных задач. Как правило, они не могут вы
работать правильную технику, позволяющую им 
подготовиться к контрольной, написать доклад или 
решать другие сложные учебные задачи.

Социальное мышление. Способность школь
ника к общению в социальной среде1 требуется ему 
постоянно как в школе, так и после уроков. На
капливав, ся все больше доказательств, что спо
собность к социальному мышлению представляет 
от не ibHvio область специфических функций раз
вития. Социальное мышление включает множе ;тво 
различных навыков, в том числе способность на
лаживать новые отношения, планировать, органи
зовывать и осуществлять процесс общения, а также 
адекватное реагирование и степень чувствитель
ности к социальным сигналам обратной связи, 
способность к разрешению социальных конфлик
тов без агрессии, адаптативное применение речи в 
социальном контексте {вербальный лрагматизм), 
способность установити истинные реципрокные 
(взаимные) отношения с другими людьми (осо
бенно с ровесниками), способность преодолеть 
собственную внутреннюю эгоцентричность, чтобы 
оценить других людей или заботиться об окружа
ющих. В дополнение к этим навыкам школьники 
должны ссзнательно относитьо к формированию 
своего собственного лмидж? и быть способными 
представить себя в выгодном свете перед ровесни
ками и взрослыми. К сожалению, некоторые дети 
не имеют никакого представл ;ния о .ом, каког не
приятное впечатление они производят на окружа
ющих. Дефицит социальных навыков может оказы- 
Вагь выраженное негативное влияние на контрол, 
поведения, психическое здоровье и, безусловно, 
успешность карьеры.

Академическая успеваемост ь. Нарушение 
специфических функций развития, вероятно, про
является в различных областях у разных детей. 
Комбинация дисфункций, как правило, приводит 
к нарушению академической успеваемости, часто 
снижая основные приобретенные навыки и их ком
поненты при чтении, письме и занятиях матема
тикой.



Чтение (см. также п. 613.3). Нарушение спо
собности к чтению, обозначаемое термином «дис
лексия», может иметь в основе расстройство спе
цифических функций развития. В бо. [ыиинсгве 
случаев у детей с дисфункцией чтения нарушена 
речевая функция. Первоначально у них чаще на
рушается фонологическое восприятие. которое 
проявляется как за груднение узнавания и пони
мания звуков речи и выполнения манипуляций с 
ними (см. выше). В дальнейшем у них могут воз
никать выраженные проблемы с формированием 
в памяти ассоциаций между звуками английского 
языка и комбинациями ovkb, которые обозначают 
эти звуки. Это приведи г к нар] шению на уровне 
раслознавания (декодирован!.я) отдельны к слов. 
У детей может быть замедлено формирование ви
зуального словаря (совокупности слов, узнаваемых 
мгновенно). Если декодирование слов замедлено 
или значительно затпуднено. это приводит в даль
нейшем к выраженным HapviueHHHM способности 
к чтению. Школьники с расстройством зрительно- 
пространственной ориентации также могут испы
тывать затруднения при обучении чтению, однако 
эти нарушения относительно редко сложат при
чиной дислексии. Дети с нарушением причинно- 
следственной ориентации или активной рабочей 
памяти могут испытывать затруднения при раз
бивании слов на состав шющие зьуки (фонемы) 
и при воссоздании комбинаций звуков в правиль
ной последовательное ти. Нарушение памяти мо
жет стать причиной проблем, связанных со чтени
ем, — вспоминание и суммирование прочитанного 
материала формирован ие памяти на ассоциации 
между звуком и буквенным символом, создание и 
расширение словарного запаса Некоторые дети с 
дефицитом высших когнитивных функций испы
тывают трудности, связанные с пониманием про
читанного из-за неумения сформулировать основ
ные идеи текста.

Де 1 и с дислексией, как правило, не любят читать 
и стараются избегать чтения. Отсутствие практики 
нередко еще более усиливает проблемы, связанные 
с чтением. Таким образом, задержка формирования 
навыков чтения со временем становится все более 
выраж! иной.

Правописание. Нарушение правописания мо
жет принимать различные формы. Дети с речевым 
расстройством могут испытывать затруднения при 
испо. [ьзовании фонологических значений в про
цессе письма. Они могут чрезмерно полагаться на

свое зрительное восприятие слов (их конфигурМ. 
цчю) и поэтому делают орфографические ошибкй, 
ошибочно заменяя в письме сходные по написа
нию, но различающиеся по звучанию и значении 
слова (например, «faght» и «figiit»). Другим детям, 
напротив, трудно вспомнить конфигурацию слов.! 
Ести фонетические нарушения отсутствуют, эти 
дети могут заменять слова, одинаковые по произ 
ношению, но различающиеся по написанию, на
пример, они могут заменить слово «fight» на «fite».
У некоторых детей наблюдаются морфологические 
нарушения — у них не формируется пониманий 
того, что некоторые комбинации букв изменяют 
значение слова, они могут не уде шть внимание 
суффиксу, префиксу, корню слова, что находит от
ражение в специфическом паттерне орсЬографич?- 
ских ошибок. Например, ребенок может написать 
«played» вместо «plade». Дети с нарушением па
мяти могут правильно писать некоторые слова во 
время словарного диктанта, но делать орфографи
ческие ошибки в тех же словах, когда они входят в 
структуру текста. Нарушение памяти у этих детей 
приводит к невозможности выполнять несколько 
операций одновременно.

Некоторые ученики делают сложные орфогра
фические ошибки, многие из которых не объясня
ются какими-либо орфографическими прав] гламЬ 
(например, ребенок может написать комбинацию, 
букв, никогда не встречающуюся в английском 
языке). Прогноз в отношении коррекции орфо
графических нарушений у таких детей наименее 
благоприятный. Анализ орфографических ошибок 
может предоставить ценную информацию о харак
тере психомоторного нарушения развития у дан
ного ребенка.

Письмо. По мере обучения ребенка в  школе 
требования к объему и организации э к с п р е с с и в 
ного письма возрастают. Затруднения в процессе 
письма называют расстройством э к с п р е с с и в н о г о 1 
письма или дисграфией. У многих детей н аруш ен и е 
экспрессивного письма обусловлено графомотор
ной дисфункцией. В  этих случаях гр а ф о м о то р н а я  I 
беглость ребенка не соответствует скорости мыс гси- 
тельного процесса и речевой продукции. В о  врелВД 
письма ребенок может забывать мысли или не Д° 
конца формулировать их в  связи с  тем, что меха-1 
нические усилия при письме отнимают сл* шкоМ 
много энергии.

При сочетании данных расстройств с дефиШ1' 
том памяти, который приводит к орфографически»1
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о ш и бк ам , как правило, наблюдаются серьезные 
нарушения экспрессивного письма в целом. Дети 
пишут недостаточно быстро, при этом отмечается 
н аруш ени е содержание: текста и применения пра
вил (пунктуация, употребление прописных букв, 
грамматические правила). Детям с нарушением 
причинно-следственных отношений может быть 
проще устно сформулировать свои мысли, чем 
записать их. Дети с дисфункцией экспрессивной 
речи иногда не способны выразить свои мысли на 
бумаге. Ученики с дисфункцией активной рабочей 
памяти могут испытывать затруднения при напи
сании последовательного, логичного, связанного 
текста, так как в процессе письма они забывают 
мысли, которые хотели написат ь. Наконец, в е н и 
кам с дисфункцией внимания может бьпь трудно 
мобилизовать и поддерживать его и контролиро
вать свои действия в процессе письма. Фактически 
нарушение экспрессивного письма представляет 
собой наибо iee распространенную академическую 
проблему у детей с дефицитом внимания.

Математика. Нарушение способности к ариф
метическому счету, или дискалькулия, может осо
бенно сложно поддаваться коррекции. В одном 
исследовании популяции школьников было обна
ружено, что ни один из учеников, у которых отста
вание по математике сохраняпось не менее 6 мес. в
6-м классе, в дальнейшем не догнал однок лесни
ков; в другом, более позднем исследовании показа
на стойкость тяжелых арифметических нарушений 
У 50 % пораженных детей препубертатного возрас
та. Факторы, ассоциирующиеся со стойкостью на
рушения, включали тяжесть функциональных рас
стройств, а также указание на проблемы, < вязанные 
с арифметическим счетом, у сиб гингов пробанда 
Таким образом, значите.тьное < нижение способно
стей к математике может стать практически непре
одолимым, так как этот предмет хаоактеоиз,,ется 
высококумулятивной структурой. Возможны раз
личные формы нарушения математических способ
ностей.

У некоторых детей проблемы с математикой 
обусловлены нарушением высших когнитивных 
Функций. Они не способны к пониманию ариф
метических концепций. Ученики, хорошо успева
ющие в математике, могут задействовать как вер
бальные, так и невербальные пути для осознания 
таких математических понятий, как дроби, про
центы, уравнения и пропорции. Напротив, детям 
с Расстройством этой функции может быть трудно

эффективно применять известные математические 
понятия, систематически решать поставленные за
дачи или применять теоретические понятия в прак
тической ситуации.

У некоторых детей нарушения памяти приво
дят к снижению математических способностей, 
другим — сложно автоматически запоминать мате
матические понятия (например, выучить таблицу 
умножения). Одни испытывают затруднения при 
вспоминании необходимой в данной < итуациь по
следовательности действий или алгоритма (на 
пример, последовательность шагов при решении 
длинного примера на деление). У других детей 
имеется нарушение активной рабочей памяти: они 
фокусируют внимание на одной части задачи (или 
примера) и в то же время забывают другие компо
ненты этой же задачи.

Некоторые ученики с нарушением речи испы
тывают затруднения при изучении математики, так 
как они плохо понимают устные объяснения учи
теля. Такие ученики могут испытывать фрустра
цию при устном решении математических задач и 
при правильном использовании математических 
терминов. Многие ученики с дефицитом внима
ния испытывают проблемы на уроках математики 
в связи с невозможностью сфокусировать внима
ние на мелких деталях (таких, как знаки матема
тических дейстьий). Они могут предпринимг гь 
импульсивный подход к решению математических 
задач и плохо контролирую* свои действия. По
этому они часто совершают ошибки, связанные с 
невнимательностью. Занятия математикой требу
ют некоторой степени визуального контроля Дети, 
которые не способны задействовать зрительное во
ображение в процессе обучения, могут испытывать 
затруднения при изучении математики. Для них 
может представлять большую сложность, напри
мер, изображать геометрические фоомы или мыс
ленно проводить манипуляции с дробями.

Нередко у детей с нарушением математических 
способностей развивается фобия — отрах перед 
уроками математики. Эта тревога и < трах, связан
ные с изучением математики, могут, в свою оче
редь, усилить имеющиеся нар^шеьия.

Смежные дисциплины. Дети с психомоторными 
нарушениями развития могут испытывать трудно
сти в различных областях знаний, преподаваемых в 
школе. Изучение научных дисциплин может пред
ставлять особенную проблему в связи с необходи
мостью переработки большого объема вербг льной



информации, представленной в учебниках в сжатом 
вчде, и быстрого вспоминания фактов, относящих
ся к данной проблеме. Изучение социальных дис
циплин часто предполагает применение сложных 
философских концепций и создание абстрактных 
вербальных понятий (например, демократия, либе 
рализм, налогообложение). Ученики с нарушением 
высших ко1 нитивньп. функций не могут правильно 
представить себе эти понятия.

Изучение иностранного языка может представ
лять серьезную проблему у детей с нарушением 
речи или памяти. Дети, у которых имеются про
блемы (даже умеренно выраженные), связанные 
с изучением родного языка (расстройство фоно
логического восприятия, семантические или син
таксические нарушения), особенно часто могут 
сталкиваться с проблемами при изучении второго 
flJbiKa. У некоторых подростков неспособность к 
изучению иностранпого языка становится серьез
ной проблемой, поэтому его изучение необходимо 
отложить до окончания школы или поступления 
в институт. Маленьким детям с проблемами обу
чения лучше заняться изучением иностранного 
яз] жа в более старшем возрасте (в старших клас
сов школы).

Некоторые ученики имеют выраженные проба
м и организации, нега гивно влияющие на школь
ную успеваемость. Эти дети не способны вырабо
тать эффективную стратегию обучения. Некоторые 
слишком импульсивны и не могут использовать 
методы, облегчающие процесс обучения и повы
шающие продуктивность работы. Доугии цети не 
могут регулярно згполнять дневник, следить за 
объяснениями и заданиями учителя, прихо дать на 
уроки во время, выполнять задания в указанный 
срок, находить нужные вещи, поддерживать поря
док в своем шкафу и помнить, какие книги нужно 
забрать из школы домой. Многие неорганизован
ные ученики испытываю ! проблемы при подготов
ке к контро 1ьной работ,0. Кажется, что они не пред
став. шют, что и как нужно учить и как долго. У них 
часто отсутствуют навыки самопроверки.

Н еакадемические наруш ения. Психомо
торные расстройства часто п риводят не только к 
академическим нарушениям, но и к проблемам 
в других областях жизни ребенка Некоторые из 
неакадемических нарушений обусловлены непо
средственно специфическим расстройством раз
вития, другие представляют собой вторичные на
рушения на фоне стойкой неуспешное™ ребенка

в различных сферах и фрустрацию. Импульсив
ность и нарушение эффективного самоконтроля 
у детей с дефицитом внимания могут приводи^ 
к неадекватным действиям, которые совершаются 
ребенком непреднгмеренно. В некоторых случая4 
у детей с психомоторным нарушением выражеа 
тревога по поводу своей неуспешное™ и клини
чески определяемая депрессия. Результатами мс 
гут быть плохое настроение, самоуничижительные! 
высказывания, снижение самооценки, хроническая! 
утомляемисть, потеря интереса и даже суицидаль
ные мысли. У некоторых детей утрачивается моти-1 
вация к обучению. Они склонны сдаваться («опу-i 
скать руки») и проявлять полную беспомощность 
обучении. Дети ощущают полную потерю контроля 
наi собой и событиями своей жизни. Тем не ме
нее они не чувствуют необходимости затратить 
какие-либо усилия для изменения сложившейся! 
ситуации. В результате это неизбежно приводит к 
депрессии, пессимизму и потере амбиций.

Диагноз (обследование). Ребенок, который 
плохо учится в школе, требует внимательного 
мультидисциплинарного подхода. В оптимально! 
ситуации обследование такого ребенка должна! 
проводить команда специалистов, включающая! 
педиатра, психолога или психиатра и специалист 
по психологии обучения или дефектолога, который 
может провести подробный анализ уровня ребен-[ 
ка в различных академических областях и оценить! 
более тонкие функции школьника, необходимые! 
для успешной успеваемости в школе. В отдельных! 
случаях требуется участие и других специалистов, 
включат логопеда, невролога, реабилитолога и со
циального педагога.

Многие дети проходят обследование в необхо
димом объеме в шкеле. В США такое обследований 
отстающих школьников узаконено конституцией! 
(статья 101-476) и проводится в рамках програм ! 
мы «Дети с проблемами обучения (IDEA)». KpoMfl 
того, дети с дефицитом внимания и другими на
рушениями могут быть включены в специальны* 
программы школьной адаптации в соответствии с 
разделом 504 Акта реабилитации от 1973 г.

Мультидисциплинарное обследование, про- 
водимое на базе школ, обычно оказывает очень 
большую помощи в диагностике, однако не лишено 
диагностических ошибок и конфликтных ситуЗ' 
ций. Ограничения школьного бюджета в отноШ е' 
нии финансирования необходимых сп ец и ал и сто в ! 
могут негативно повлиять на качество обследовЗ'



и вызвать сужение круга необходимых спе
ц и а л и с то в . В связи с  подобными ограничениями 
в о зр а ст ае т  потребность в консультации независи
мых специалистов и в повторном обследовании 
ребенка в независимом учреждении. В этих слу
чаях в процессе обследование I детей с нарушения
ми школьной успеваемости играют большую ра [ь 
педиатры.

Работа педиатра необходима в сборе анамнеза, 
систематизации и организации данных, получен
ных в резу [ьтате обследования детей с психомо
торными нарушениями. Педиатр может получить 
необходимую информацию при помощи опросни
ков, заполняемых родителями, школьным персо
налом и ребенком (если он достаточно взрослый). 
Эти опроснчки позволяют своевременно получать 
новую информацию об особенностях поведения, 
академической успеваемости и проблемах, связан
ных с психомоторным расстройством. Кроме того, 
опросники помогают выявить данные, касающиеся 
анамнеза заболевания ребенка, семейного анамнеза 
и демографических особенностей, связанных с про
блемами обучения ребенка. Для этих целей разра
ботан системный опросник ANSER, используются 
также стандартизованные поведенческие опросни
ки — опросник поведения детей (CBCL) и система 
оценки поведения у детей (BASC).

Обследование ребенка с подозрением на специ
фические нарушения развития должно включать 
полное физикальное обследование и осмотр не
вролога, а также исследование чувствительности 
Д тя исключения ассоциированных патологических 
состояний, которые могут усугублять проблемы 
обучения. Специфическую причину, обусловлива
ющую проблемы обучения у конкретного ребенка, 
Удается выявить только в редких случаях. Воз
можны полный неврологический осмотр и оценка 
Уровня развития. Педиатр может оценить уровень 
Развития ребенка, выявить нарушения внимания, 
памяти и речи с помощью шкалы раннего элемен
тн ого  обследования для педиатров (РЕЕХ И) и 
шкалы для определения готовности ребенка к об
учению для педиртров (PEERAMID II). Обследо- 
вание также включает наблюдение за поведением 
Ребенка и выяв чение минима [ьных неврологиче
ских нарушений иногда называемых мягкой невро- 
Логической симптоматикой (включая различные 
ассоциированные движения и другие феномены, 
Част° связанные со специфическим нарушением 
Развития) (см. также т. 1 , гл. 16, 17, и гл. 614).

Обследование, как правило, включает опреоелс- 
ниеуровня интеллекта (посредством общего коэф
фициента интеллекта — IQ). Это исследование мо
жет иметь важное значение при сравнении уровней 
по специфическим субтестам с другими диагности
ческими данными, что помогает идентифицировать 
специфические нарушения развития.

Психообразсвательные тесты могут предо
ставить важную диагностическую информацию, 
особенно если обследование напрасчено на точ
ное определение дисфункций, лежаших в основе 
проблем, связанных с чтением, правописанием (ор
фографией), экспрессивным письмом и математи
кой. Специалист в области психологии обучения, 
анализируя информацию, полученную из разных 
источников, может помочь педиатру сформулиро
вать специфические рекомендации для школьных 
учителей и педагогов, проводящих факультатив
ные занятия.

Психиатр может ьыявигь внутрисемейные пси
хологические проблемы, которые могут у< угублять 
проявление специфических расстройств ра звития.

Лечение. Лечение детей с психомоторными на
рушениями часто требует мультидисщлишнарного 
подхода. Большинству детей необходимы следую
щие мероприятия.

Прояснение. Многие дети с психомоторными 
нарушениями развития не имеют ясного представ
ления о природе и причинах своих расстройств. 
После проведенного об< ледования очень важно 
объяснить ребенку причину его проблем и в то же 
время подчеркнуть его возможности и способно
сти. Беседу с ребенком нужно проводить простым 
и понятным ему языком, не используя специаль
ные термины. В процессе беседы необходимо все
лить в ребенка чувство оптимизма, j становить с 
ним доверительный контакт, предложить ему по
мощь и поддержку.

Обходная стратегия (аккомодация). Разра
ботано множество методов, позволяющих ребенку 
свести к минимуму внешние проявления специ
фических нарушений развития. Такие обходчые 
стратегии, как правило, применяются в процессе 
регулярных занятий в школе: индивидуальные 
формы терапевтической коррекции направлены 
на укрепление дефлцитарных функций. Приме
ры обходной стратегии включают испо шзование 
калькулятора при решении математических за 
дач, карманного электронного словаря в процессе 
написания текстов, подготовку устчых докладов



вместо письменных, решение меньшего количества 
математических задач. Можно поса щть ребенка с 
дефицитом внимания ближе к учи гелю, чтобы све
сти к минимуму действие отвлекающих факторов, 
предложить ребенку зрительные демонстрацион
ные модели для правильного решения ма темати
ческой задачи, не ограничивать время выполнения 
контрольной работы. Обходная стратегия — это не 
лечение психомоторных нарушений развития, а 
метод, позволяющий свести к минимуму их акаде
мические и неакадемические эффекты.

Педагогическсл коррекция. Коррекционные 
мероприятия могут проводиться в школе и в до
машней обстановке для того, чтобы ликвидировать 
слабые места в процессе обучения. Преподава гели 
чтения, матема гики и других предметов могут ис
пользовать данные, полученные в процессе обсле
дования, для выбора метода, наиболее соответству
ющего уровню и возможностям ученика, с целью 
улучшения навыков чтения, письма или способ
ностей к математическому счету. В процессе пе
дагогической коррекции не следует фокусировать 
внимание исключительно на одной специфической 
академической проблеме. Многим ученикам нужна 
помощь специалиста для того, чтобы выработать 
навыки обучения, продуктивной организации сво
ей работы и овладеть когнитивными стратегиями.

Педагогическая корр< кцчя может прово, деться 
непосредственно в школе, в специадьно отведен
ном для этих целей классе или в центре обучения. 
В школе на эти занятия напрас ляются ученики, 
классифицированные как отстающие в обучении. 
Для этого в процессе обследования должно быть 
документировав > значительное расхождение меж
ду IQ  и академическими нарыками ребенка К со
жалению, у некоторых отстающих учеников со 
значительным психомоторным нарушением тако
го расхождения не выяв тяется С другой стороны, 
в настоящее время возра< тает число школ и орга
низация занимающихся коррекционной работой с 
отстающими школьниками, которые отказываются 
от этих (обязательных критериев и оказывают по
мощь всем детям с проблемами обучения.

Педагогическая коррекция, проводимая в до
машних условиях, может включать тренировку, 
нацеленную на автоматизацию определенных на
выков, наприм< р запоминание некоторых арифме
тических данных и буквенных конструкций.

Развивающая терапия. Существуют противо
речивые мнения по поводу эффективности лече

ния, направленного на усиление и развитие сла
боразвитых функций. Отсутствуют убедительные 
доказательства возможности значительного улуч
шения навыков тонкой моторики ребенка, памят4  
способности к решению проблем или ^становления 
причинно-следственных связей. Тем не менее не
которые формы развивающей терапии получили 
широкое распространение. Логопеды, как правил^ 
предлагают программу лечебных мероприятий для 
детей с различными формами речевых нарушений. 
Реабилитологи стремятся улучшить моторные на
выки некоторых учеников с нарушением экспр( 
сивного письма или моторной скованностью.

Модификация учебного плана. Для многих 
1етей с психомоторным нарушением требуется из
менение учебного плана (школьной программы). 
Это особенно актуально в процессе обучения в 
средней школе. Например, для учеников с нару
шением памяти может потребоваться выбира» 
учебные предметы и модифицировать учебный 
план так, чтоСы избежать неординарной кумуля
тивной нагрузки на память в любом из семестров 
Для подростков с такими проблемам*, определение 
времени для изучения иностранного языка, выбда 
программы изучения математики и естественно-на
учных дисциплин имеет очень большое значения

Укрепление сильных сторон. Склонности, 
потенциальные возможности и таланты детей с 
проблемами школьной успеваемости должны чет
ко идентифицироваться и широко использоваться! 
Важно укрепить сильные стороны ученика с це
лью исправления имеющегося дефицита. Успехи в 
физкультуре> актерские способности, талан~ к ри
сованию, музыке и в других творческих областях, 
способности в технике и другие таланты могут вы
являться у учеников с нарушением школьной успв 
ваемостк. Родители и школьный персонал должна 
создавать условия., в которых ученики с таким! 
проблемами должны развивать свои способности! 
и получать ободрение и похвалу своим усилиям) 
Разви гие индивидуальных способно* гей каждого 
рсбенкя может в конечном ^тоге оказать большое 
шияние на всю его дальнейшую жизнь, включая 
выбор профессии или института.

Индивидуальные и семейные кснсулътацищ 
В тех случаях, когда трудности в обучении могут 
осложняться семейными проблемами или диагнО' 
сгированными психическими нарушениями, мс 
жет быть показана психотерапия. К л и н и ч е с к и #  
психоло! или детский психиатр может предложит)»



дли тельн ы й  или кратковременный курс .ерапии с 
участием  только самого ребенка или в с е й  семьи. 
Однако необходимо, чтобы врач имел полное пред
ставление о характер», и  причинах психомоторных 
н аруш ений  у ребенка.

Дискутабелъные методы терапии. 3d фек- 
тивность многих из предлагаемых методов терапии 
в научных исследованиях не доказана. К ним отно
сятся диетотерапия (витамины, жирные кислоты, 
исключение из рациона некоторых пищевых доба
вок или потенциальных аллергенов), нейромотор- 
ные методы терапии, направленные на устранение 
вестибулярной дисфункции, упражнения для глаз, 
применение фильтров, цветных линз, метод био
логической обратной связи и др. Все эти методы 
обычно требуют значительных затрат времени и 
средств, поэтому родителей следует предупредить 
о том, что их эффективность не доказана. В неко
торых случаях невозможно отличить, вызвано ли 
улучшение состояния ребенка повышенным вни
манием и поддержкой окружающих или обуслов
лено эффектом применяемого метода.

Медикаментозная терапия. Некотооые пси
хофармакологические агенты могут быть особен
но эффективны для уменьшения выраженности 
многих психомоторных нарушений (см. гл. 612 и 
613.2). Наибольшее распространение получило 
применение психостимуляторов в лечении детей 
с дефицитом внимания. Однако они не являются 
панацеей, так как большинство детей с дефицитом 
внимания страдают ассоциированными расстрой
ствами, включая нарушение речи, памяти, мото
рики, дефицит социальных навыков. Тем не менее 
такие медикаментозные препараты, как метилфе- 
нидат (риталин или консерта, метадат — препарат 
пролонгированного действия) и декстроамфетамин 
(декседрин или аддерал) могут играть важную до
полнительную роль в процессе лечения, так как в 
некоторых случаях улучшают селективную концен
трацию внимания и позволяют детям контролиро
вать свою импульсивность Особенности терапии 
психостимуляторами, показания к их назначению, 
СХема приема и медикаментозные осложнения опи
саны в п. 613.2. Если в клинической картине вы
ражены признаки депрессии или тревоги, может 
Ь1ТЬ Целесообразно назначение антидепрессантов 

Или анксиолитиков (см. гл. 606 и 607). Другие пре
параты могут улучшать поведенческий контроль 
' См- гл. 612). Дети, получающие медикаментозную 
ТеРапию, требуют регу тярного катамнестического

наблюдения для контроля прочных эффектов, из
менений клинической картины (поведением ребен
ка), полного физикгльного обследования и коррек
ции дозы пр шараты. Рекомендуется периодически 
отменять препарат, чтобы определить, сохраняет 
ли он свою эффективность у данного пациента.

Роль педиатра. Педиагр должен играть цен
тральную роль в организации и осуществлении 
терапевтической программы при лечении детей с 
психомоторными нарушениями. В процессе дли
тельного наблюдении за ребенком и его семьей 
педиатр имеет возможность критически оценить 
данные медицинского, семейного анамнеза и исто
рию развития ребенка, чтобы выявить детей груп
пы риска. Педиат р может определить* являются ли 
нарушения раннего развития ребенка вариантом 
нормы или признаками, угрожающими обучению 
в будущем. Регулярное наблюдение за ребенком в 
процессе его обучения в школе дает возможность 
педиатру идентифицирова гь проблемы обучения, 
участвовать в организации обследования ребенка, 
координировать терапевтические мероприятия и 
играть роль консультанта и защитника прав ре
бенка. Для того чтобы педиатр мог эффективно 
справляться с этими задачами, ему необходимо 
поддерживать базовый уровень знаний о клиниче
ских проявлениях специфических нарушений раз
вития у детей, методах их диагностики и лечения, 
диагностических и терапевтических возможностях, 
существующих в системе школьного образования и 
лечебных 'Учреждениях данного региона, и юриди
ческих npjRax отстающих школьников в отноше
нии модификации, аккомодации и педагогической 
коррекции.

Система скрининга и наблюдения должна стать 
частью регулярных визитов к врачу, для того что
бы ускорить раннее выявление проблем обучения. 
Она должно включать применение стандартных 
опросников для скрининга проблем обучения или 
прямой опрос родителей в отношении любых проб
лем, связанных с обучением ребенка. Обнаружив 
какие-либо проблемы, педиатр должен исключить 
медицинские причины, которые могут спровоциро
вать поведенческие нарушения, и принимать уча
стие в описанной выше программе обследования. 
Врач может посоветовать и помочь родителям ор
ганизовать необходимые исследования в школ*" или 
обратиться к независимым специалистам. Педиатр 
должен участвовать в обсуждении полученных 
данных и координировать лечение ребенка, если в



нем принимают участие различные специалисты. 
Он также Может играть наиболее важную роль при 
лечении ребенка, которому требуется фармакоте
рапия как компонент терапевтического плана.

В процессе взаимоотношений с родителями и 
ребенком педиатр может дать ценные советы по 
разрешению стрессовых ситуаций, ассоциирован
ных с проблемами обучения ребенка (например, 
отказ ребенка от выполнения домашних заданий), 
и посоветовать, как наиболее полно и рационально 
использовать возможности и способности ребен
ка в процессе обучения. Дети (и их родите пи) со 
специфическими расстройствами развития долж
ны знать о своих юридических правах. Они нуж
даются в защите этих прав в школе и в обществе. 
Педиатр может оказать особую помошь при защите 
лрав ребенка в школе. Например, на некоторых де- 
уей оказывают очень неблагоприятное воздействие 
попытки оставить их на второй год. Врач можгт 
предотвратить ограничение прар ребенка, а так
же способствовать организации учебной помощи 
ребенку в школе и в модификации его учебного 
плана. Педиатр может обратиться к общественным 
организациям, оказывать большое влияние на дея
тельность местных органов управления и выделе
ние средств дчя школьников со специфическими 
проблемами обучения.

Катамнестическое на олюдение. У всех де
тей с психомоторными нарушениями поддержка 
и руководство куратора или ментора — професси
онала, который всегда может дать ценный совет и 
постоянно наблюдать за развитием ребенка в тече
ние многих лет, могут привести к значительному 
улучшению их состояния. Эти функции с боль
шим успехом может взять на себя врач-педиатр. 
Со временем, по мере роста ребенка и изменения 
его состояния, уровня развития и способности к 
обучению неизбежно возникают новые вопросы, 
требующие разрешения. Поскольку дети со специ
фическими расстройствами развития представля
ют собой крайне гетерогенную группу, все они тре
буют лечения по индивидуально разработанному 
плану, и невозможно с уверенностью предсказать 
в возрасте 7 лет, какого уровня развития достигнет 
ребенок и в каких '.ерапевтических мерах он бу
дет нуждаться к 14 годам. Следовательно, больные 
дети (и члены их семей) нуи даются в постоянном 
катамнестическом наблюдении и индивидуальной 
коррекции терапевтического плана по мере изме
нения состояния ребенка.
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613.2. СИНДРОМ ГИПЕРАКТИВНОСТЙ 
С ДЕФИЦИТОМ ВНИМАНИЯ

Марк А- Симмс (Mark D. Simms)

Синдром гиперактмвности с дефицитом внимания 
(СГДВ) — наиболее распространенное нарушений 
поведения в детском возрасте, одно из наиболее 
распространеннпх хронических заболеваний у 
тей школьного возраста и наиболее активно изучгЛ 
емое психическое расстройство детского возраста 
В DSM-IV  СГДВ характеризуется такими симп
томами, как дефицит внимания (включая повы
шенную отвлекаемость и трудность концентрации 
внимания — неспособность длительно поддержи 
вать внимание), плохой импульсивный контроль и 
снижение чувства (< пособности) самосохранения 
моторная гиперактивность и двигательное беспо
койство (см. Диагностические критерии СГДВ 
DSM-IV). Эти симптомы первазивны и напутаю1, 
способность индивидуума к нормальному функци
онированию в повседневной жизни. В соответствии



Диагностические критерии С Г Д В  п о  D S M -IV
д. 1 или 2

1. Пк'сть (или более) следующих симптомов де 
фицита внимания сохраняются не менее 6 мес., 
степень их выраженности приводит к нарушению 
ал и нации и не соответствует уровню развития па
циента.
Дефицит внимания
(а) Часто не обращает внимания на детали и делает 

ошибки, связанные с небрежностью в школьной 
работе в работе или в других видах деятельно
сти.

(б) Часто испытывает затруднения при лоодержа- 
нш  внимания в процессе выполнения заданий 
или в игровой дея ГьЛЬНОСТИ.

(в) Часто не слышит, что ему говорят (обращаясь 
к нему непосре ютвенно).

(г) Часто не следует инструкциям и не может за* 
кончить школьную работу, повседневные дела 
или обязанности по работе на рабочем месте (не 
из-за стремления противоречить или дефицита 
понимания).

(д) Часто испытывает затруднения при организа
ции выполнения заданий и в других видах дея- 
тетьности.

(е) Часто избегает, не любит или неохотно согла
шается на выполнения заданий, требующих дли
тельной умственной работы (например, занятия 
в школе или домашняя работа).

(ж) Часто теряет вещи, необходимые для выпол
нения заданий или других видов деятельности 
(например, игрушки, школьный дневник, каран
даши, книги или инструменты).

(з) Часто легко отвлекается на внешние стимулы.
(и) Часто забывает вещи, нужные для повседнев

ной деятельности.
2. Шесть (или более) следующих симптомов ги
перактивности/импульсивности сохраняются не 
менее 6 мес., степень их выра кинности приводит к 
нарушению адаптации и не соответствует уровню 
развития пациента:
Гиперактивность
(а) Часто теребит руками или ногами, ерзает на 

месте.
(б) Часто встает с места в классе или в других ситу

ациях, когда необходимо долго сидеть на одном
месте

(в) Часто чрезмерно много бегает или залезаем на 
разные предметы в ситуациях, в которых это 
недопустимо (у подростков и взрослых может 
замещаться субъективным чувством беспокой
ства).

■■) Часто испытывает затруднения при необходи
мости (тихо, спокойно) играть или заниматься 
какор либо деятельностью в тишине

(д) Часто находится «на взводе» или действует так, 
как будто в него вставлен мотор.

(е) Часто слишком много говорг т. 
Импульсивность
(ж) Часто отвечает, не дослушав вопроса.
(з) Часто испытывает затруднения пр** ожидании 

своей очереди.
(и) Часто прерывает других или мешает друг лм (на

пример, вмешивается в разговоры или игры).
Б. Некоторые патологические симптомы гиперак- 
тивности/импульсивности или деф щита внимания 
выявлялись у пациента до 7-летнего возраста.
В. Нарушение социального функциончрова! ия, 
вызванное симптомами заболевания, происходит 
у пациента в различной (не менее двух различных 
ситуаций) окружающей обстановке (например, в 
школе/на работе и дома).
Г. Необходимо четкое доказательство клинически 
значимых нарушений, вызванных симптомами за
болевания, в социальной, академической (образова
тельной) и профессиональной сфере деятельности 
пациента.
Д . Симптомы заболевания не вызваны исключитель
но первазивным расстройством развития, шизофре
нией или другим психотическим расстройством и 
не могут быть обусловлены другим психическим 
заболеванием (например, расстройство настроения, 
тревожное расстройство, диссоциативное расстрой
ство или расс~ройство личности).

Код, в зависимости от типа заболевания:
314.01 Расстройство в виде дефицита внимания/ги
га pai тивности, комбинированны? тип — критерии 
А1 и А2 сохраняются в течение 6 мес.
314.00. Расстройство t> виде- дефицита внимания/ 
гйперактивности, тип с преобладанием дефицит* 
внимания — в течение последних 6 мес.. выявляются 
критерии А1 и отс * гствуют кр] ггерии А2.
314.01. Расстройстве в виде дефицита внимания/ 
гиперактивности, тип с преобладанием гиперактив- 
ногти 'импулы ивностт — в течение последних 6 мес. 
выявляютс j критерии А2 и отсутствуют критерии 
А1.

Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, 
forth Edition, Text Revision. — Washington, DC: American 
Psychiatric Association, 2000. Copyright 2000 American Psy
chiatric Association; печатается с разрешения.



с DSM-IV выделяют три типа СГДВ: с доминиро
ванием симптомов гиперактивности и импульсив
ности, с доминированием симптомов нарушения 
внимания и комбинированный тип. У детей с СГДВ 
часто встречаются проблемы школьной успеваемо
сти, нарушение межличностных взаимодействий с 
членами семьи и ровесниками и низкая самооцен
ка. СГДВ также сочетается с другими эмоциональ
ными, поведенческими, речевыми расстройствами 
и проблемами обучения (см. п. 613.1). К счастью, в 
настоящее время разработано множество методов 
психосоциальной, поведенческой и фармакологи
ческой терапии для лечения основных симптомов 
этого расстройства.

Этиология. СГДВ — гетерогенное сосхояние, 
имеющее мультифакторную природу. Существу
ют доказательства, что генетические и экзогенные 
факторы в процессе внутриутробного и постна- 
тального развития играют определенную роль в 
возникновении СГДВ в раннем детском возрас
те. При СГДВ идентифицированы как морфо
логические, так и функциональные изменения в 
головном мозге, включая умеренное уменьшение 
мозолистого тела, базальных ганглиев и лобных 
долей и гипофункцию фронтостриарных дофами- 
нергических путей. Более того, СГДВ часто разви
вается у детей с последствиями поражения ЦНС 
(например, недоношенность или травматическое 
поражение мозга) и токсического воздействия 
(например, фетальный алкогольный синдром или 
отравление свинцом), у детей с нарушением раз
вития (например, в структуре синдромов, проявля
ющихся в виде задержки психического развития) и 
с последствиями инфекционного поражения ЦНС. 
Данный синдром возможен и у здоровых детей (не 
имеющих других нарушений). Близнецовые и се
мейные исследования предпо. [агают значительную 
роль генетических факторов в развитии СГДВ; мо
лекулярно-генетические исследования позволили 
идентифицировать ряд генных аномалий у пациен
тов с СГДВ — аномалии в гене — переносчике до
фамина, в гене, кодирующем Б4-рецептор, а также 
в гене, кодирующем 3 -субъединицу тиреоидного 
гормона.

Эпидемиология. Хотя в соответствии с данны
ми DSM-IV распр<>< граненность СГДВ среди детей 
школьного возраста оценивается как 3 5 %, при ис
следовании различных популяций детей школьного 
возраста частота этого расстройства варьировала от 
4 до 12%. СГДВ примерно в 3-4  раза чаще встре

чается у мальчиков (9 2 %), чем у девочек (2,9 Щ 
однако подтип с преоб гаданием дефицита вним& 
ния более распространен среди девочзк. Ф икторь 
внешней среды, включая психосоциальные егрес 
совые, нарушение контакта с родителями и одно 
классниками могут ухудшать течение СГДВ, но и 
являются причиной развития данного сиьдрома. 
Вопреки распространенному мнению, эпидемиоло
гические исследования позволяют предположить, 
что часюта СГДВ в общей популяции недооцени
вается (многие случаи не диагностируются), по
этому дети с СГДВ часто не получают адекватногр 
лечения.

Клинические проявления. Диагностические 
критерии СГДВ по DSM-IV были разработаны на 
основании результатов исследований, включаю
щих, главным образом, детей в возрасте 5-12 чет. 
Эти критерии подчеркивают несколько аспек
тов диагностики СГДВ. Отклонения в поведении 
должны быть статистически значимыми с учетом 
возраста и уровня развития ребенка, заболева
ние должно начинаться до 7-летнего возраста, его 
симптомы должны сохраняться по крайней мере 
6  мес. Симптомы должны быть первазивными по 
своей природе и проявляться в различных услови
ях (в двух или более ситуациях, например в школе 
и семье) и нарушать способность ребенка к нор
мальному функционированию. Кроме того, симп
томы СГДВ не должны быть обусловлены другим 
заболеванием.

По мере роста ребенка клинические проявле
ния могут меняться: преобладание двигательного 
беспокойства, агрессивности и деструктивного по
ведения у детей дошкольного возраста сменяется 
неорганизованностью, отвлекаегюстьк. и невнима
тельностью в старшем подростковом и зрелом воз
расте. СГДВ труднее диагностировать у д» .школь
ников, которые в норме часто бывают активными 
и бе( покойными, а также у детей с когнитивными 
нарушениями, поведение которых часто характе
ризуется незрелостью и намерения которых бывает 
трудно оценить.

Диагностика. Диагноз СГДВ ставится, преи
мущественно, на основании клинической карти н ы  I 
посл“ тщательного обследования, вклю чающего 
применение поведенческих оценочны? шкал, кли- 1  
ническое интервью, физикальное обе тедование й 
исследование неврологического статуса.

Поведенческие оценочные шкалы. Несколь
ко стандартизованных оценочных поведенческих I



шКал широко применяются и позволяют выявить 
значительные отличия между детьми с СГДВ и 
здоровыми детьми. К ним относятся, например, 
оценочная шкала Коннера (Сс ппег), индекс СГДВ, 
опросник Свансона (Swanson), Нолана (Nolan) и 
Пенхама (Penham) (SNAP), ADD-H, образователь
ная оценочная шката для учителя (AcTERS). Дру
гие опросники широкой направленности, такие как 
опросник поведения детей Ахенбаха (Achanbach) 
,СВС1), применяются для скрининга сопутству
ющих проблем, не включающих проявления СГДВ 
(например, тревога, депрессия, расстройства пове
дения й др.). Вая но собрать информацию из раз
ных источников, в типичных сл) чаях — провести 
беседу с родителями, учителями и, при необходи
мости, с другими людьми, часто общающимися с 
ребенком, чтобы определить выраженность симп
томов и их влияние на различные сферы жизни ре
бенка. Оценочные шкалы также играют роль для 
установления выраженности и распространенности 
симптомов, однако диагноз СГДВ не может быть 
установлен только на основании их результатов.

Клиническое интервью. Основная цель кли
нического интервью состоит в том, чтобы оценить, 
какие именно симптомы могут быть результатом 
других состояний, по своим проявлениям маскиру
ющих СГДВ. Оценка состояния здоровья, уровня 
развития ребенка, социального и семейного анам
неза должна способствовать выделению факторов, 
которые могут влиять на развитие и нормальное 
Функционирование нервной системы, выявлению 
признаков хронических заболеваний, сенсорных 
нарушений или сведений о применении лекар
ственных препаратов, которые могут оказывать 
Действие на функционирование организма. Нега
тивные социальные факторы, такие как развод ро
дителей, стрессовые ситуации, жестокое обращение 
пли пренебрежение родительскими обязанностями, 
Могут приьодить к формированию гипеоактивного 
доведения или тревожных нарушений у ребенка. 
Наличие в семейном анамнезе указании на СГДВ, 
Расстройства настроения или тревожные расстрой
к а ,  проблемы обучения, асоци? льное поведение, 
злкогольную или наркотическую зависимость у 
'Родственников I линии ро гства может указывать 
на Повышенный риск СГДВ и/или коморбидных 
нарушений у ребенка.

Физикальное обследование. Специфические 
Лабораторные тесты, позволяющие диагностиро- 
Вать СГДВ, отсут< твуют. Однако тщательное об

следование может выявить хронические заболева
ния, сенсорные нарушения, пороки развития или 
наследственные синдромы, которые могут вносить 
вклад в развитие поведенческих расстройств и 
проблем обучения. Наличие гипертензии, двига
тельных тиков, атаксии или заболеваний щитовид
ной железы может служить противопоказанием к 
назначению психостимуляторов, применяемых в 
лечении СГДВ, и требует дополнительных диагно
стических мероприятий. Легкие координационные 
расстройства или другие «мягкие» неврологические 
симптомы встречаются часто, однако не обладаю- 
значительной специфичностью и поэтому не оказы
вают помощь б диагностике СГДВ. Важно отметить, 
что п^едение реоенка ь новой обстановке может не 
соответствовав ь его o6bi4HOMv поведению в школ< и 
дома. Рели делать выводы, основываясь на поведе
нии ребенка в кабинеть врача, это может привести 
к ошибочному диагностическому заключению.

Нейропсихологическое исследование. При
менение стандартизованных тестов, определяющих 
общий интеллектуальный уровень и оценивающих 
школьную успеваемость (специфические пробле
мы обучения) — психообразовательные тесты, мо
жет выявить признаки умственной отсталости или 
специфических проблем обучения. Несоответствие 
между школьными ч ребованиями и способностями 
ребенка приводит к невнимательности или неадек
ватному поведению. Тесты на способность к дли
тельному поддержаг ию внимания могут оказать 
помощь в д] [агностике СГДВ, однако нельзя осно
вываться только на их результатах при подтверж
дении или исключении диагноза СГДВ.

Дифференциальная диагностика. Хрониче
ские заболевания диагностируются примерно у 20 % 
. !отей в СШ \  и могут нарушать поведение ребенка 
и школьную успеваемость (например, мигренозная 
головная боль, приступы абсансов агтма и другие 
аллергические забол( :вания. гематологические на
рушения, ювенильный диабет, онкологические за
болевания и др.). Это может быть обусловлено, с 
одной стороны, влиянием самого заболевания, с 
другой — побочными ~|ффектаг.:и терапии (напри
мер, лекарстве нные препараты, применяющиеся в 
лечении бронхиальной астмы, кортикостероидные 
гормоны, антиконвульсанты, антигистаминные 
препараты). У детей старшего возраста и подро< т- 
ков субстанциоиная зависимость может приводить 
к снижению школьной успеваемости и дефициту 
внимания.



Нарушения сна, включая расстройства, вы
званные обструкцией верхних дыхательных путей 
в результате увеличения миндалин и аденоидов, 
часто вызывают симптомы поведенческих и эмо
циональных нарушений. С другой стороны, эти 
расстройства могут служить причиной нарушения 
паттернов сна.

Депрессия и тревожные расстройства могут 
приводить к появлению симптомов, встречающих
ся при СГДВ (например, невнимательность, беспо
койство, неспособность сфокусировать внимание и 
сконцентрироваться на работе, плохая организация, 
забывчивость), в то же время эти заболевания могут 
выявляться как коморбидные состояния сочетаться 
с СГДВ. Проявления ОКР зачастую напоминают 
симптомы СГДВ, особенно в том случае, если реци
дивирующие, стойкие навязчивые мысли, импуль
сы и образы приводят к нарушению нормальной 
повседневной активности пациента.

Расстройства адаптации, вызванные серьезны
ми стрессовыми ситуациями (например, смерть 
близкого родственника, развод родителей, жесто
кое обращение в семье, субстанционная зависи
мость у родителей, переезд и др.), или нарушение 
отношений детей и родителей, приводящее к кон
фликтам в семье, жестокое обращение с ребенком, 
пренебрежение родительскими обязанностями или 
гиперпротекция могут приводить к проявлениям, 
сходным с СГДВ.

Хотя считается, что СГДВ представляет собой 
первичное нарушение внимания, импульсивного 
контроля и двигательной активности, другие рас
стройства часто выступают как коморбидные со
стояния: опозиционно-девиантное поведение или 
кондуктивное расстройство (35 %), депрессия и 
другие расстройства настроения (18 %), тревож
ное расстройство (25 %), проблемы обучения (10- 
25 %).

Лечение. Психосоциальные меры, поведенче
ская терапия и медикаментозное лечение эффек
тивны в терапии различных проявлений СГДВ. 
Совместное мультицентровое мультимодальное 
исследование терапии у детей с СГДВ, проводимое 
Национальным институтом психического здоро
вья, продемонстрировало эффективность психо
стимуляторов в лечении центральных симптомов 
СГДВ. В то же время психосоциальные методы 
и поведенческая терапия эффективны в лечении 
многих коморбидных расстройств, часто наблюда
ющихся у детей с СГДВ.

Психосоциальные методы. Если установлен 
диагноз СГДВ, необходимо объяснить ребенку и 
родителям, как СГДВ может влиять на обучение 
поведение, самооценку, социальные функции и 
взаимоотношения в семье. Следует стремиться к 
улучшению взаимоотношений ребенка с родите
лями, сиблингами, учителями и ровесниками, к 
уменьшению проявлений деструктивного поведе
ния, улучшению способности ребенка самостоя
тельно выполнять домашние задание, повышению 
его самооценки. Поведенческая терапия должна 
включать обширный план модификации физиче
ского и социального окружения, а также поведения 
ребенка. Например, окружающие в школе и дома 
возможно, должны будут адаптироваться к стилю 
обучения ребенка и уменьшить воздействие отвле
кающих факторов.

Методы поведенческой терапии. Поведенче
ский тренинг может состоять из 8 - 1 2 -недельных 
индивидуальных или групповых занятий. Роди
тели изучают принципы поведенческой терапии 
с акцентом на последовательность ее проведения, 
а дети работают над улучшением взаимоотноше
ний с ровесниками и повышением самооценки. 
Идентифицируются специфические изменения 
поведения (на которые должно быть направлено 
терапевтическое воздействие), мешающие ребенку 
в повседневной жизни (например, несоблюдение 
определенных правил в школе и дома, деструктив
ное поведение, невыполнение домашних заданий и 
др.). После этого родители и учителя должны вы
работать специфическую технику награждения ре
бенка за проявления желаемого поведения (поло
жительное подкрепление) и продумать реакцию в 
случаях, когда ребенок не достигает поставленной 
цели (негативное подавление). Семейная и инди
видуальная терапия бывает необходима в сложных 
случаях или с целью лечения таких психических 
расстройств, как депрессия, тревога, социальная 
изоляция, школьные фобии и др. Поведенческая 
терапия может осуществляться психологами, со
трудниками школы, психиатром или терапевтом, 
однако многие врачи предпочитают направлять ро' 
дителей к специалистам социальных служб, так как 
это лечение требует больших временных затрат, а 
также специальных навыков и обучения. Такие на
циональные организации, как CHAD (Общество 
детей с расстройством в виде дефицита в н и м ан и я ) 
и ADDA (Ассоциация больных с расстройством ® 
виде дефицита внимания), могут также ок азать



учительную помощь и поддержку больным детям 
„ членам их семей.

Медикаментозное лечение. Наиболее эф
фективными психотропными препаратами в лече
нии СГДВ являются психостимуляторы, однако в 
Ложных случаях возможно применение препара
тов некоторых других групп. Психостимуляторы 
применяются более 60 лет и показали отличный 
профиль безопасности Научные исследования 
доказали, что психостимуляторы эффективны в 
лечении основных симптомов забо гевания — не
внимательности, импульсивности и гиперактив
ности Кроме того, на фоне приема психостимуля
торов наблюдается у пучшение таких симптомов, 
как невыполнение врачебных назначений, импуль
сивная агрессия, а также у пучшение социальных 
взаимоотношений с ровесниками и членами семьи, 
школьной успеваемости и аккуратности. Напро
тив, психостимуляторы неэффективны в лечении 
таких симптомов, как нарушение способности к 
чтению, снижение школьной успеваемости и асо
циальное поведение.

Два основных класса психостимуляторов вклю
чают метилфенидат и его производные (риталин, 
консертг, метадат CD и метилин) и амфетамин 
и его производные (декседрин и аддерал). Пре
параты обоих классов выпускаются в виде форм 
короткого и пролонгированного действия Все фор
мы психостимуляторов равноценно эффективны, 
однако индивидуальная реакция детей на разные 
препараты может широко варьировать, врач может 
выбрать препарат, максимально соответствующий 
по фармакологическим критериям особенностям 
стиля жизни и потребностям ребенка. При по
следовательном применении психостимуляторов 
примерно у Ь0 % детей отмечается терапевтиче
ский ответ на один из препаратов и значительное 
Уменьшается выраженность основных симптомов 
заболевания (СГДВ;.

Психостимуляторы имеют мало противопока
заний; побочные эффекты, как правило, предска
зуемы и умеренно выражены К наиболее распро
страненным кратковременным (транзиторным) по
лны м  эффектам относятся потеря аппетита, сни- 
^ние массы тела (в начале лечения), дискомфорт 
в Животе, дисфория и нарушение сна. Может отме
чаться небольшое увеличение частоты сердечных 
' 4 оащений. Реже у детей, начинающих принимать 
Психостимуляторы, бывают тики. Эти побочные 
^фекты обычно уменьшаются при сниженич дозы

или при замене препарата на другой психостиму
лятор или препарат иной группы. Трициклические 
антидепрессанты (имипрамш и десмипрамин) и 
бупропион (веллбутрин) считаются препарат ами 
второго выбора в лечении СГДВ, особенно у детей 
с сопутствующей депрессией. Блокаторы а 2-адре- 
нергических рец< пторов, такие как клонидин (ка- 
тапрес) и гуанфацин (тенекс) также эффективны 
при СГДВ и часто применяются в монотерапии и 
в комбинации с психостимуляторами. В табл. 613.1 
представлены дозы психостимуляторов и антиде
прессантов.

Вопреки широко распространенному ошибоч
ному мнению, длительное применение психости
муляторов по показаниям не приводит к развитию 
наркотической зависимости (т. е. не отмечается 
развитие толерантности, зависимости, синдрома 
отмены), развитие у пациентов с СГДВ субстан- 
ционнон зависимости в данном случае маловеро
ятно. Существуют доказательства, что у подрост
ков и пациентов молодого возраста, принимающих 
психостимуляторы для лечения СГДВ, распростра
ненность наркоманий и а лкоголизма значительно 
ниже, чем у пациентов, не получающих адекватной 
терапии. Кроме того, психостимуляторы не вызы
вают агрессивное и враждебное поведение, не по
вышают риск судорог, не являются причиной син- 
доома Туретта и не усугубляют течение тр ?вожных 
расстройств.

Прогноз. По крайней мерс v 80 % детей с СГДВ 
симптомы заболевания i охраняются в подростко
вом и зрелом возрасте. С возрастом гиперактив
ность, как правило, уменьшаемся, в то время как 
невнимательность, импульсивность, неорганизо
ванность и нарушение взаимоотношений с окружа
ющими часто сохраняются и станов? тся более вы
раженными. В отсутствие своевременной диагно
стики и адекватной терапии СГДВ на протяжении 
всей жизни у пациентов с( храняется повышенный 
риск соматических и психосоциальных патологи
ческих состояний, включая травмы (несчастные 
случаи), проблемы обучения, профессиональные 
проблемы (связанные с получением образования и 
профессиональной реализацией), сексуальные на
рушения (сексуальное поведение, сопряженное с 
риском) и криминальные (преступные) действия. 
Однако доказано, что комбинация медикаментоз
ной, психосоциальной и поведенческой терапии 
приводит к значительному улучшению большин
ства симптомов у детей с СГДВ.



Препараты, применяемые в лечении СГДВ
Таблица 6131

Класс дженериков (гэрговое название) Количество приемов 
в судки

Продолжитель
ность действия (ч) Режим дозирования

Психосггъ "уляторы (препараты первого выбора)

Метил фенидат
Короткого 1ейстьия (риталин, метилин) 2-3 3-5 5-20 мг 2 или 3 раза в сутки
Сред"ей продолжительности действия 1-2 3-8 20-40 мг 1 раз в сутки или 40 мг
(риталин SR метадат ER, метилин ER) утром и 20 мг в первой половине дня
Длите [ьного действия (консерта, метадат 1 8- 12 18-72 мг 1 раз в сутки
CD, риталин LA*)

Амфетамины
Короткого действия (декседрин, декстро 2-3 4-6 5-15 мг 2 раза в сутки или 5- 10 мг
стат) 3 р а з а  в с у т к и
Средней продолжительное., действия 1-2 6-8 5-30 мг 1 раз в сутки или 5-15 мг
(аддерал, декседрин) 2 раза в сутки
Длгггельного действия (аддерал XR; 1 10-30 мг 1 раз в сутки

Антидепрессанты (препараты второго вь бора)

Трицикт неские антидепрессанты
Имипрамин. лесмипрамин 2-3 2-5 мг/кг/сут**

Бупропион
(Beчлбутрин) 1-3 50 100 мг 3 раза в сутки
(Веллбутрин SR) 2 100-150 мг 2 раза в сутки

* На период публикации препарат не одобрен FDA к применению.
** Информация по применению препарата и наблюдений1 за пациентом представлена в На тольном справочнике врача»! 

(Physicians Desk Referenci)
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613.3. СПЕЦИФИЧЕСКОЕ 
РАССТРОЙСТВО ЧТЕНИЯ 
(ДИСЛЕКСИЯ)

Г. Рейд Лайн (G . Reid Lyon), Сслли Э. 
Шейвитц (Sally Е. Shaywitz), Беннет А 
Шейвитц (Bennet A. Shaywitz)

Дислексия характеризуется нарушением чтения у 
детей и йзро :лых, при котором имеются все данные, 
считающиеся необходимыми для овладения навы
ками правильного и быстрого чтения (нормальный 
уровень интеллекта, мотивация, способность к обу
чению). Дислексия — наиболее распространенная 
и всесторонне изучаемая специфическая проблема 
обучения, встречающаяся по крайней мере у 80 % 
детей с проблемами обучения. При чтении вслух 
у большинства детей и взрослых с дислексией на
блюдаются выраженные затруднения в распозна
вании и произнесении с лов, при этом характерны 
неуверенность при чтении, нарушения произноше
ния и повторные попытки произнес ги незнакомые 
слова. Характерно несоответствие между затрудне
нием, которое испытывают пациенты при чтении 
простых слов, и нормальным словарным запасом, 
а также сохранностью других высших корковых 
(когнитивных) функций, участвующих в процессе 
восприятия и обучения.

Этиология. На когнитивно-лингвистическом 
Уровне дислексия отражает дефицит специфиче
ского компонент а речевой системы — фонологиче
ского модуля, участвующего в произнесении зву
ков речи. В соответствии с этой моделью пациенты, 
Задающие дислексией, испытывают трудности в 
понимании того факта, что слова (как произноси
мые, так и написанные) могут быть сегментирова- 
Ны (разделены) на более мелкие элементарные еди
ницы (звуки). Для чтения слов, обозначенных бук
венными символами (как, например, в английском 
языке), необходима способность к установлению 
Взаимосвязи между напечатанными буквенными 
символами и зв; ками. Существует множество до
казательств того, что лингвистическая способ- 
н°сть, связанная с обучением чтению, включает 
"'чологию, а развитие дислексии предопределяет 

Главным образом дефицит фонологического вос- 
рвтия. Теория о том, что дислексия связана с 

Дефицитом зрительных систем или дефицитом 
Зализа зрш ельных и слуховых стимулов, не име

ет достоверных доказательств (по, дъержденных в 
исс ледованиях)

Дислексия может быть как семейной, так и на
следственной. Отягощенность по дислексии в се
мейном аламнгзе представляет один из наиболее 
важных факторов риска; оиа может развиваться 
примерно у 50 % детей, если дислексией стрг дал  
один из родителей, а также у 50 % сиблингов паци
ента с дислексией и может быть в 50 % случаев у 
родителей, ребенок которых страдает дислексией. 
Генетические исследования, посвященные анали
зу групп сцепления, предполагают локализацию 
анома льных генов, отвечающих за формирование 
фонологического дефицита и последующее нару
шение чтения, на хромосомах 1, 2, 6 и 15. Специ
фический механизм, посредством которого гене
тические факторы предрасполагают к развитию 
дислексии, неясен.

Результаты ряда нейробиолог ичегких исследо
ваний, включая посмертные патологоанггомиче- 
ские исследования, морфометрию головного мозга 
и диффузно-взвешенные изображения МРТ, по
зволяют пре дпеложить существование различий 
в височно-теменно-затылочных областях мозга у 
людей с дислексией по сравнению со здоровыми 
людьми. Результаты нейровизуализации головного 
мозга у детей и ь^рос лых с дислексией указывают 
на функциональную недостаточность задних от
делов левого полушария во время чтения в соче
тании с погышением активации лобных областей. 
Эти данные показывают, что, в отличие от нор
мального функционирования и интеграции сис
тем чтения у здоровых детей, у детей с дислексией 
выявляется нарушение функционирования систем 
чтения в задних отделах полушарий большого моз
га и попытка компенсировать их эа счет смещения 
активации к другим дополнительным системам 
(например, активация передних областей мозга, 
таких как нижняя лобная извилина, и некотстых 
зон правого полушария). Эти данные позволяют 
предположить, что у людей с дислексией измене
ние функционирования задних систем Чдения ле
жит в основе нарушения развития навыков чтения; 
в то врсмя как активация дополнительных систем 
мозга делает возможным точное, но не автоматиче
ское чтение слов.

Эпидемиология. Дислексия — вероятно, наи
более распространенное нейропсихологическое на
рушение, встречающееся в детском возрасте. Рас
пространенность дислексии варьируе-1' от 5 до 10  %



и клинических и школьных выборках и достигает 
17,5 % в общей популяции. Наряду с артериальной 
гипертензией и ожирением дислексия — компонент 
пространственной модели, в которой способность и 
неспособность к чтению имеет широкий диапазон 
значений, а дислексия находится на нижней грани
це нормального распределения способности к чте
нию. В отличие от традиционных представ 1ений, 
результаты нескольких исследований указывают 
сходное количество лиц мужского и женского пола 
ере, [и пациентов с дислексией. Как проспективные, 
так и ретроспективные исследовании свидетель
ствуют о том, что дислексия — это персистирую- 
щее хроническое состояние, а не трннзиторная за
держка развития. В дальнейшем дети, страдающие 
дислексией и испытывающие проблемы с чтени
ем, по мере взросления сохраняют относительно 
постоянное место в ряду распределения способ
ности к чтению. Однако результаты применения 
терапевтических подходов, включающих целена
правленную, раннюю и интенсивную коррекцию 
дислексии, позволяют надеяться на возможность 
изменения ьтих тенденций.

Клинические проявления. Затруднения де 
кодирования и понимания слов пру чтении могут 
варьировать в зависимости от возраста и уровня 
развития. Основным признаком дислексии у детей 
школьного возра( ia и у взрослых служат ошибки 
и затруднения при декодировании, распознавании 
слов и чтении текста. Восприятие информации на 
слух, как правило, не нарушено. В нескольких ис
следования* у детей с дислексией в старшем воз
расте отмечено повышение правильности чтения, 
однако существенного улучшения беглости чтения 
не отмечено и скорость чтения остается низкой. 
Трудности, связанные с произношением, в типич
ных случаях представляют собой фонологические 
нарушения, наблюдаемые при чтении вслух. При 
сборе анамнеза в раннем возрасте у детей, страдаю
щих дислексией, часто выявляются легкие речевые 
нарушения Во многих случаях в анамнезе детей, 
у которых была диагностирована дислексия в на
чальных классах шко ш, отмечены затруднения 
при игре в ритмичные игры; этим детям было слож
но выучить названия букв и цифр в дошкольном 
возрасте и в период посещения детского еада. Со- 
врс менные исследования показывают, что оценка 
речевых навыков ребенка в детском саду помогает 
предвидеть нарушения чтения в дальнейшем. Ро
ди гели также часто отмечают, что, хотя их ребенку

нравится, когда ему читают вслух, сам он отказывс 
ется читать вслух для родителей или читать само
стоятельно. Дислексия может сочетаться с СГДр 
Хотя комбинация этих нарушений встречается как 
в специальных выборках (40 % случаев при комор- 
бидиых расстройствах), так и в общей популяции 
(15 %), они представляют собой отдельные забо
левания.

Диагностика. В любом возрасте дислексия 
диагностируется на основании клинических при
знаков. С помощью сбора анамнеза, наблюдения за 
пациентом и нейропсихологического обследования 
врач может выявить 1 ) неожиданные затруднения 
при чтении (т. е. затруднения при чтении, не со-1 
ответствующие интеллектуальному возрастному I 
уровню пациента, уровню образования или про-1  
фессиональному уровню) и 2 ) ассоциированные! 
речевые нарушения на уровне фонологического 
анализа. Отсутствует единый метод исследования, 
патогмоничный для дислексии. Диагноз дислексии 
должен ставиться на основании подробного изуче
ния всех имеющихся данных. Дислексия отл ичает- 
ся от других похожих состояний, напоминающих 
нарушения чтения, по уникальным, характерным 
особенностям фонологического дефицита, которые 
не вписывается в другие "ипы речевых И когнигив» I 
ных наруш( ний. Семейный анамнез, знакомство I 
с учи 1 ел ем и обстановкой в классе, исследование! 
речевой функции (особенно фонологии), чтения 
и произношения играют основную роль в диагнос
тике дислексии у детей; дополнительные тесты на 
интеллектуальные способности, внимание, память, I 
общие речевые навыки и способности к математи
ке могут применяться как отдельные компоненты 
в рамках более обстоятельного подхода к оценке 1 
когнитивных, речевых и академических функций' I 
пациента.

Лечение. Лечение дислексии необходимо в 
течение всей жизни больного; с самого начала I 
основное внимание должно быть сфокусировано I 
на коррекции проблем, связан и  ,ix с чтением. Но
вые данные о ва» ности приобретения речевых я 
фонологических навыков в раннем возрасте могут I 
предотвратить серьезные проблемы, связанные с 
чтением, даже у предрасположенных детей. Когда 
ребенок с гановится старше и начинает посещать | 
среднюю школу, проводя в школе больше време" 
ни, очень важную роль начинает играть адаптац® 
ребенка в школьной среде. До недавнего временя I 
подходы к коррекции навыков чтения в школе йе '



базировались на строгих научных доказательствах, 
й в целом были недостаточны, неконкретны и не 
систематизированы. Национальной комиссией по 
проблемам чтения в настоящее время разработаны 
программы коррекции чтения в школе, основан
ные на научных доказательствах. Эффективные 
терапевтические программы являются сбаланси
рованными, они обеспечивают систематические 
рекомендации по развитию фонематического вос
приятия, применению фонетических методов при 
обучении чтению, развитию беглости чтения, сло
варного запаса и понимания прочитанного текста, 
а также предостав шют обширные возможности 
получения информации по проблемам чтения и 
письма иь литературных источников. Воздействуя 
поочередно на каждый компонент процесса чте
ния, эффективные программы коррекции улучша
ют фонематическое восприятие, способность фо
кусировать внимание на фонемах (звуки речи) и 
манипулировать ими при произнесении слогов и 
слов. Отмечено, что улучшению фонематическо
го восприятия, чтения и произношения в большей 
степени способствуют обучение детей правильно
му сопостав лснию фонем и букв, начиная с выпол 
нения наиболее простых зачаний, обучение детей 
в небольших группах, систематические и четкие 
инструкции. Инструкции в процессе фонематиче
ского ана [иза необходимы, однако их недостаточно 
для того, чтобы научить ребенка читать. ЭЛфектиЕ ■ 
ные программы коррекции включают применение 
фонетических методов при обучении чтению, при 
этом необходимо убедиться, что начинающий чита
тель понижает, каким образем слова складываются 
в звуки, формируя звуко-иуквенные аналоги, име
ющие определенные правила произношения. Для 
эффективного развития фонематического восприя
тия необходима уверенность в том, что инструкции 
четкие и систематизированные; применение фоне
тических методов у тучшает результаты при обуче
нии чтению у детей, особенно при их регулярном и 
систематическом применении (а не использовании 
бессистемно, от случая к случаю или между делом). 
В отчете Национальной комиссии по проблемам 
чтения также представлена информация по стра

тегиям развития беглости чтения, словарного за
паса и понимания прочитанного текста. Коррекция 
дислексии у учащихся средней школы, колледжа и 
института в типичных случаях базируется на улуч
шение адаптационных возможностей пациента, а 
не на терапевтической коррекции. Учащимся кол
леджей с дислексией в анамнезе (в период обуче
ния в средней школе) требуется больше времени 
при чтении, выполнении письменных заданий, в 
том числе и на экзаменах. В подростковом и зрелом 
возрасте часто становится возможным улучшение 
точности чтения, что, однако, не сопровождается 
соответствующим повышением скорости чтения. 
Другие эффективные вспомогательные методы 
включают применение компьютеров со «звучащи
ми» клавишами, использование аудиокниг на уро
ках (в дополнении к конспектам лекций), система 
консультаций, возможность выбора метода кон
троля знаний учащимся и выполнение заданий на 
контрольных и экзаменах в изолированном тихом 
помещении.
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ЧАСТЬ
XXVII НЕРВНЫЕ БОЛЕЗНИ

Глава 614
Неврологическое
обследование
Роберт Г. А. Хаслом  
(Robert Н. A. Haslam)

Неврологическое обследование проводится для 
того, чтобы оценить состояние ЦНС с помощью 
подробного сбора анамнеза и физикального обсле
дования и определить локачизацию (и этиолопло) 
поражения.

Анамнез
лнамлез — наибо. iee важный компонент обследо
вания ребенка с неврологическими нарушениями. 
При сборе анамнеза важно подробно зафиксиро
вать в хронологическом порядке дебют симптомов, 
описать их частоту, продолжительность и другие 
характеристики. Большинство детей старше 3— 
4 лет могут оказать врачу помощь в сборе анамнеза, 
особенно в отношении фактов, связанных с насто
ящим заболеванием. Необходимо получить све
дения о функциональном состоянии всех систем 
органов и их взаимодействии, так как нарушение 
функции нервной системы может первоначально 
проявляться в виде клинических симптомов, позво
ляющих предположить поражение других органов

(например, рвота, боль, запор, нарушение функщга I 
мочевыделительной системы). Подробный анам
нез позволяет предположить, что рвота у ребенка 
связана с повышением ВЧД, что бель, локализо
ванная за глазным яблоком, может возникать во 
время приступа мигрени или служить симптомом 
рассеянного склероза, а запор v  выделение мочи по 
каплям — проявлением опухоли спинного мозга.

Очень важно начать с краткого описания основ
ных жалоб в контексте уровня развития ребенка. 
Например, родители могут быть обеспокоены тем, 
что их ребенок не юворит. Серьезность этой про
блемы зависит от многих факторов, в том числе 
возраста пациента, нормального уровня речевого 
развития в данном возрасте, взаимоотношений 
между родителями и ребенком, функции системы 
слуха и уровня интеллектуального развития ре- 
бенка. Всесторонняя оценка уровня развития не
обходима цля того, чтобы оценить относительную 
важность данных, представленных родителями 
(см. т. 1, гл. 9-16).

После того ка, с выявлены основные жалобы и 
собран анамнез настоящею заболевания, следует 
получить введения о течении беременности и ро
дов, особенно при подозрении на врожденно'; забо
левание (порок развития) (см. т. 1, гл. 33-49). Был 
ли у матери ребенка контакт с вирусными и н ф ек ' I 
циями во время беременности и каков иммунный 
статус матери в отношении вирусов краснухи и 
СПИДа, а также сифилиса? Анамнез, кроме того, 
должен включать сведения о количестве выкуреЧ"



±jo время беременности сигарет, потреблении 
алкоголя, воздействии токсинов и приеме лекарств 
(незаконном, самопроизвольном приеме или по на
значению врача), обладающих тератогенным свой
ством. Снижение или отсутствие активности плода 
может быть обусловлено врожденной мислатией 
или другими нервно-мышечными заболевания 
ми. Возникающие в некоторых случаях судороги 
у плода позволяют предположить плацентарную 
недостаточность или редкие врожденные метабо
лические нарушения, такие как пиридоксиновая 
зависимость. Судорожную активность плода труд
но выявить, особенно во время первой беременно
сти. Предположение о судорогах у плод? во время 
беременности часто возникает ретроспективно, 
после того как мать видит судороги у ребенка в 
младенческом возрасте. Состояние здоровья мате
ри после родов мвжет предоставить информацию
0 причина:: неврологических нарушений у ребен
ка (например, такие симптомы, как лихорадка, ле
карственная зависимость у матери, везикулярные 
высыпания в области влагалища или шейки матки 
(простой герпес), кровотечение, петехиа чьная сыпь 
или аномалия плаценты).
1 Особенно важны такие данные, как масса тела, 

длина и окружность головы при рождении. Воз
можно, потребуется получить информацию из ме
дицинских документов, заполненных в родильном 
доме, об окружности головы ребенка, особенно 
если предполагается врожденная микрогефалия, 
и выяснить оценку по шкате Апгар при подозрении 
на асфиксию в родах. Анамнез помогает выявить 
несколько достоверных указаний на нарушение 
Функции нервной системы во время периода но- 
ворожденности. Тот факт, что доношенный ребенок 
не мог дышать самостоятельно и потребовалась 
ИВЛ, может указывать на нарушение функции 
ЦНС. Слабые, некоординированные сосательные 
Движения или необычное вынужденное увеличе 
ние продолжительности периодов кормления у 
Доношенного новорожденного позволяют предпо
ложить заболевание нервной системы, i ребующее 
подробного обследования. Необходимость в зон- 
Довом питании в периоде новорожденное™ прак
тически всегда указывает на серьезные проблемы 
Со стороны нервной системы. Все перечисленные 
®Ь1Ше нарушения часто могут встречаться у не-

ошенньгх детей, особенно у новорожденных с 
°чень низкой массой тела при рождении, и в этих 
СлУчаях необязательно указывают на плохой про

гноз в отношении функции ЦНС. Дополнительная 
важная информация о периоде новорожденности 
включает натичиг желтухи, ее степень и проводи
мое лечение. Врач должен попытаться оценить на 
основании истории болезни активность ребенка, 
модель (паттерны) сна, х арактер крика и общее со
стояние в периоде новорожденности.

Для неврочога наиболее важным компонентом 
анамнеза с чужит оценка развития ребенка (см. т. 1 , 
гл. 7 и 16). Тщательная оценка этапов развития ре
бенка, как правило, позволяет определить глобаль
ную задержку речевого развития, формирования 
крупной или мелкой моторики либо социальных 
навыков, а также задержку на определенной стадии 
развития. Нарушение развития с рождения пред
полагает действие неблагоприятных факторов во 
внутриутробном или перинатальном периоде. За- 
медтенное приобретение новых навыков позднее, 
в младенческом или детском возрасте, позволяет 
предположить приобретенную патологию нервной 
системы. Постепенная утрата приобретенных на
выков (регрессия) четко указывает на дегенера
тивное заболевание нервной системы. Способность 
родителей точно вспомнить, в каком возрасте их 
ребенок приобретал те или иные навыки, значи
тельно варьирует. Некоторые родители пред зстав- 
1яют очень надежную информацию, другие — не
надежные, сомнительные данные, особенно если у 
пациента установлено выраженное нарушение раз
вития. В табл. 614.1 представлены некоторые ори
ентиры относительно нормального формирования 
различных навыков, которые, как правило, помнят 
родители; отсутствие формирования определенных 
навыков, в норме свойственных данному возрасту, 
холжни насторожит! врача. Во многих случаях для 
оценки раннего развр тия гложет помочь просмотр 
фотографий ребенка, сделанных в более раннем 
.зозрасте. Если ребенок отстает в развитии, роди
тели (особе шо матери) обычно знают об этом, по
этому враи должен с вниманием отнестись к сведе
ниям, предоставляемым родителями.

Семейный анамнез играет большую роль в оцен
ке неврологического развития ребенка. Иногда ро
дители не хотят рассказывать о родственниках с 
тяжелыми заболеваниями нервной системы или 
могут не знать об э~их заболеваниях членов их 
семей, особенно если те находятся в специальных 
лечебных учреждениях. Однако большинство ро
дителей могут получить информацию о состоянии 
здоровья родственников, обратившись к другим



Таблица 614.1
Схема тестирования задержки развития (верхние возрастные границы 

нормального формирования навыков)
Возраст
(мес.)

Двигательное (моторное) 
развитие Развитие мелкой моторики Социальные н„ьыки Речевое развитие 7

3 Лежа на животе, держит го
лову, поднимаясь с опорой 
на предплечья

Спонтанно раскрыв >ет ки
сти рук

Осмысленно улыбается Гулит, смеется

6 Сидит в течение короткого 
времени

Передает предметы из 
одной руки в другую

Показывает, что ему нравит
ся и не нравится

Формируется лепет

9 Пытается встать Пинцетосоразнып захват 
предметов (с противо
поставлением большо.о 
пальца)

Играет в «к> ку» ^в прят
ки), в «ладушки»

Имитирует звуки

12 Ходит с пс ’держкой за одну 
руку

Выпускает предме' из руки 
по команде

Откликается на свое имя Произносит 1-2 слова 
(осмысленно)

18 Поднимается по лесгнице с 
помощью взрослы*

Ест ложкой ИзоГиляжает (имитирует) 
действия других людей

Произносит не менее 6 слов

24 Может бегать Строит башню из 6 кубиков Играет с другими людьми Произносит предложения 
из 2 -3 слов

членам семьи, особенно если это может иметь важ
ное значение для их реб< нка. При сборе семейного 
анамнеза необходимо указать возраст и состояние 
здоровья всех близких родственников, на чичие не
врологических заболеваний, включая эпилепсию, 
мигрень, инсульт, задержку развития и наслед
ственные заболевания. Необходимо выяснить пол 
и возрас г плода, если предыдущие беременности 
оканчивались выкидышами, а также пол, возраст 
и результаты патоморфологического исследования 
в случае смерти сиблингов, родившихся живыми, 
так как эта информаций может иметь прямое от
ношение к состоянию здоровья пациента. Также 
““обходимо определить, имеются ли родственные 
связи между родителями ребенка, гак как частота 
метаболических и дегенеративных заболеваний с 
поражением ЦНС значительно повышается у детей 
от близкородственных браков.

В заключение необходимо попытаться соста
вить предъявление о личности пациента. Поведе
ние ребенка в школе, его успеваемость, контакт с 
учителями и одноклассниками может пролить свет 
на диагноз* особенно если эти характеристики рез
ко изменились. Описание характера ребенка до 
и после дебюта симптомов может помочь понять 
причину заболевалия. В некоторых случаях няня 
или воспитатель в детском саду могут описать по
ведение ребенка более подробно и предоставить 
важную информацию, о которой не имели пред- 
с гавления родители.

Неврологический осмотр
Исследование неврологического статуса ребенка I 
начинается уже во время сбора анамнеза НаСлюдд- 
ние за ребенком в период его общенил с родителя- I 
ми, во время игры или когда на него не обращают I 
ьнимания> может предоставить важную информа
цию (см. т. 1, гл. 16 и 17) При этом можно отметить I 
особенности лица ребенка, необычную позу или I 
нарушения двигательной функции (нарушение 
походки или геычпарез). Кроме того, многое мож
но узнать из наблюдения за поведением ребенка 
во время беседы с родителями. В норме любозЛ 
тельным ребенок или младенец грудного возраста I 
может играть самостоятельно, но вскоре захочет 
участвовать в общении с взро! лымч. Ребенок с де
фицитом внимания может вести себя неадекватно I 
в кабинете врача, в то время :;ак ребенок с пора 
жением нервной системы может вьн лядеть вялым, I 
сонливым и безучастным или не показывает ника
кой реакции на окружающую среду. Необходимо 
огметить характер и степень взаимодействия меж
ду родителями и ребенком. Поскольку неврологи
ческий осмотр новорожденных или недоношенных 
значительно отличается от обследования детей бо
лее старшего возраста, в этой 1 лаве рассматрива- 
ююя особенности осмотра детей обоих возрагтны* 
групп (см. также т. 1, гл. 6 и 34).

Осмотр нужно проводить таким образом, чтобы 
он не пугал ребенка и был приятен для него. Чем



больше неврологический осмотр будет напоминать 
njpy. тем лучше будет взаимодейстзие между ребен
ком и врачом. Возможно, ребенок будет чувство
вать себя наиболее комфортно, когда оь находится 
на руках у родителей или на по чу в кабинете врача. 
Неразумно настаивать, чтобы ребенок сидел во вре
мя осмотра на смотривом столике или полностью 
раздеть ребенка в начале осмотра. Установление 
контакта с ребенком необходимо для подробного 
неврологического осмотра- если доверие ребенка 
к врачу возрастает, ребенок полноценно участвует 
в осмотре и качество осмотра повышается. Приме
няются различные методики оценки психического 
статуса, когнитивных функций и уровня сознания 
в зависимости от ьозраста ребенка. Можно исполь
зовать простые зага 1ки, задавать вопросы. Способ
ность ребенка рассказать историю или нарисовать 
рисунок часто служит важным методом оценки 
когнитивных функций или определения уровня 
развития. Способы, с помощью которых ребенок 
играет с игрушками или исследует функцию ново
го предмета, а также харак гер игры являются важ
ными индикаторами интеллектуального развития. 
Уровень реакции новорожденного на окружающую 
среду зависит от многих факторов, включая вре
мя последнего кормления, температуру в комнате 
и гестационный возраст. Оценка состояния мла
денца в зависимости от действия этих ф а к и р о в  
имеет большое значение для выявления изменений 
функций нервной системы. У недоношенных мла
денцев или новорожденных, рожденных на сроке 
менее 28 нед. гестации, не всегда можно вызвать 
состояние бодрствования, в то время как ребенка, 
рожденного на более позднем сроке ггстации, чет
кая физическая стимуляция будит ото сна и вы
зывает короткий период бодрствования. Паттерны 
сна и бодрствования формируются в зависимости 
°Т возраста ребенка.

Врг,ч должен выбрать ту последовательность 
осмотра, которая наиболее оптимальна в данной 
ситуации. Если обстоятпьства позволяют, иссле
дование мышечной силы и тонуса или функции 
Мозжечка предшествует исследованию функции 
ЧеРепных нервов. Однако если на основании дан
ных анамнеза предполагается, что важна оценка 
Сл'ха, в первую очередь внимание следует обра- 

на эту часть осмотра, пока достигнут контакт с 
Ребенком и не потерян интерес ребенка к осмотру.

Осмотр головы. Необходима правильная оцен- 
'"ь Размер'I и формы головы. Башенная голова или

оксицефалический черег предполагает преждев
ременное закрытие швов и ассоциируется с раз
личными формами врожденного краниостеноза 
(см. п. 615.12). Широкий лоб может указывать на 
гидроцефалию, а маленький размер головы — на 
микроцефалию. У пациента с черепом квадратной 
формы следует предполагать хроническую субду- 
ральную гематому, так как длительное присутствие 
жидкости в субд’фал) ном пространстве вызывает 
увеличение средней черепной ямки. При исследо
вании головы необходимо обращать внимание на 
характер венозного рисунка, так как повышение 
ВЧД и тромбоз верхнего сагиттального минуса мо
гут приводить к выраженному расширению вен.

При рождении у ребенка выявляются два род
ничка: открытый передний родничок в форме po..i- 
ба, расположенный посредине соединения венеч
ного и сагиттального швов, и задний родничок, 
расположенный в месте соединения затылочной и 
теменной костей, который может быть закрыт при 
рождении или, в бс чыпинстве случаев, не полнос
тью закрыт (пропускает кончик пальца). Задний 
рс дничок обычно закрыт и не пальпируется поел? 
первых 6 - 8  нед. жизни. Открытый задний родни
чок у ребенка более старшего возрастг позволяет 
предполагать гидроцефалию или врожденный ги
потиреоз. Размер переднего родничка значите чь- 
но варьирует, однако чаще составляет примерно 
2x2 см. Передний родничок закрывается в среднем 
в 18 мес., однако в норме может закръться уже в 
9 мес. Очень маленький или отсутствующий перед
ний родничок при рождении может указывать на 
преждевременное заращение черепных швов или 
микроцефалию, в то же время очень бо тыной род
ничок может быть симптомом множества раз чич- 
ньп: заболеваний. В норме передний рог)ничог слег
ка западает и пульсирует, он лучше определяется, 
если ребенка держат в вертикальное положении во 
время сна или кир/'ления. Выбухающий родничок — 
надежный индикатор повышения ВЧД, однако во 
время сильного плача у здорового ребенка также 
возможно выбухание родничка.

Пальпация черепа новорожденных нередко вы
являет наложение костей черепа друг на друга в 
первые несколько дней жизни в результате внешне
го давления на череп в процессе родов. Выраженное 
наложение костей черепа спустя несколько дней 
после родов — причина для беспокойства, так как 
позволяет предполагать поражение мозга. Пальпа
ция может выявить дефекты черепа или крании-



табес (характерное размягчение теменной кости, 
при осторожном давлении возникает ощущение на
давливания на мячик от пинг-понга). Краниотабес 
часто ассоциируется с недоношенностью.

Аускультация головы — важное дополнение 
к неврологическому осмотру. Краниальный гиум 
наиболее выражен в зоне переднего родничка, в 
височной или глазничной области и лучше про
слушивается через диафрагму стетоскопа. Сл?- 
бый симметричный шум может прослушиваться 
у здоровых детей до 4 лет или при заболеваниях, 
сопровождающихся лихорадкой. Артериовеноз- 
ная ма (ьформация средней мозговой артерии или 
вены Галена может вызывать громкий кррниаль- 
ный шум. Шум, исходящий из сердца или крупных 
сосудов, нередко также проел’ шивастся в области 
головы. Шум в области черепа часто обнаружива
ется у ребенка с тяжелой анемией, при атом он ис
чезает после коррекции анемии. Повышение ВЧД 
вследствие гидроцефалии, опухоли, субдурально- 
го выпота или гнойного менингита часто сопро
вождается выраженным внутричерепным шумом. 
Напичиг грубого или локализованного шуме обычно 
имеет важное значение и требует дальнейшего ис
следования.

Еажное значение имеет прави льное измерение 
окружности головы. Оно должно проводиться у 
каждого пациента при каждом визите к врачу и 
фиксироваться ъ соответствующей карте роста 
окружности головы. Для измерения окружности 
головы необходимо использовать нерастяжимую 
эластичную сантиметровую ленту, которую при
кладывают к средней части лобной области и 
охвм ывают голову по окружности, накладывая на 
наиболее выступающую часть затылочной кости 
для того, чтобы измерить напбо гыний размер че
репа, если размео окружности головы ребенка не 
укладывается в нормальные границы. Необходимо 
также зафиксировать размер головы родителей и 
сиблингов. При измерении головы новорожденных 
часто встречаются ошибки, вызванные отеком мяг
ких тканей головы, наложением костей черепа друг 
на друга, венозной инф] шьтрацией или кефалоге- 
матомой. Средний прир >ст окружности головы у 
здорового недоношенного составляет 0,5 см в пер
вые 2 нед., 0,75 см — на 3-й неделе, 1 см — на 4-й не
деле и далее до 40-й неде ли жизни. Окружность го
ловы здооовоч) доношенного яовор< >жденного при 
рождении составляет 34 35 см, 44 см — в 6 мес., 
47 см — в возрасте 1 годэ (см. т. 1, гл. 9 и 10).

Черепные нервы
Обонятельный нерв (I ). Аносмия, потеря обо

няния, наиболее часто встречается у детей прч ин
фекционных заболеваниях верхних дыхательных 
путей и поэтому пред< тавляет собой транзиторное 
нарушение. Перелом основания черепа и решег 
чатой пластинки решетчатой кости, так же как и 
опухоль лобной доли, может слуз:сить причиной 
аносмии. Иногда в период выздоровления после 
гнойного менингита или при тазвигии гидроцефа
лии у дтгей может отмечаться снижение обоняния. 
В редких случаях аносмия бывает врожденной. 
Хотя исследование обоняния и не является ком
понентом рутинного неврологического обследова
ния, достоверный результат может быть получен 
уже на 32-й неделе гестации. При исследовании 
обоняния у детей необходимо использовать такие 
обоняте тьные стимулы, которые знакомы ребенку, 
например кофг, мята и др.; не следует применять 
сильные ароматические вещ гства.

Зрит ельный нерв (II) .  Исследование диска 
зрительного перга и сетчатки — важный компонент 
невоологического обследования. Для того чтобы 
произвести осмотр значительной части сетчатки, 
необходимо вызвать расширение зрачка. Чтобы 
вызвать мидриаз (расширение зрачка), одну каплю 
рас. вора, состоящего из комбинации 1 % циклопеь- 
толата гидрохлорида, 2,5% фенилэфрина гчдрохло- 
ри ха и I/o лропекамида, закапываю-, в глаз 3 -кра» 
но с интервалом в 15 мин. Мидриа ики не следу** 
использовать, если необходимо исследовать реак
цию зрачка пациента для определения уровня со
знания или есл! диагностирована катара/та. При 
ис( ледовании сетчатки у детей грудного возрастав 
поле зрения ребенка должен попасть сосок (груди) 
или соска, при этом голову поворачивают в одну 
сторону. Если глаза ребенка закрыты, то врач осто
рожно похлопывает малыша, чтобы разбудить его 
Обследование детей раннего возра» ха проводится 
на коленях у родителей, при этом во время обследо
вания внимание ребенка привлекают яркими преД' 
метами или игрушками. Цвет зрительного нерва 
оранжево розовый в норме у пациентов детского 
возраста, серовато белый — у новорс «еденных, осо
бенно блондинов. Эти различия, существующие в 
норме, могут привести к неправильным вывода** 
и ошибочной диагностике атрофии зрительного 
нерва.

Отек диска зрительного нерва р^дко бывает У 
грудных детей, так как при увеличении объема моЗ'
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ра в этом возрасте возможно увеличение размеров 
черепа за счет расхождения черепных швов. Отек 
диска зрительного нерва можно диагностировать 
у детей белее старшего возраста на основании сле

гших прогрессирующих изменений диска зри
тельного нерва и окр} жающей его сетчатки при 
исследовании глазного дна (рис. 614.1):
1) диск зрительного нерв становится гиперемиро- 

ьанным;
2) мелкие капилляры, в норме пересекающие зри- 

тельный нерв, не визупизируются в связи с их 
сужением;

3) расширение (дилатация) вен и сопровождаю
щих их артериол;

4) граници диска зрительного нерва становятся 
нечеткими, неотличимыми от OKpj жающей сет
чатки, особенно вдоль височного края диска;

5) на сетчатке вокруг диска зрительного нерва 
появляются кровоизлияния под стекловидное 
тело в форме языков пламени;

6) в некоторых случаях в результате отека сетчат
ки в области макулы формируется макулярная 
■езда; острота зрения и цветовое зрение при 
остром отеке диска зрительного нерва, в от
личие от неврита зрительного нерва, не нару
шаются, однако слепое пятно увеличивается в 
размере при обоих этих состояниях. 
Кровоизлияния в-сетчатку выяв шются у 30-

40 % все?: доношенных новорожденных, чаще после 
родов через естественные родовые пути, чем после 
родов путем кесарева сечения, и не ассоциируются 
с родовой травмой и неврологическими осложне
ниями. Они исчезают спонтанно через 1-2 нед.

Зрение (см. также ч. XXXII). В норме недо
ношенный новорожденный рожденный в 28 нед. 
гестации, моргает при направлении яркого света 
прямо в глаза, а в возрасте 32 нед. гестации младе
нец держт глаза закрытыми до тех пор, пока ис
точник света не будет удален. В 37 нед. в норме не
доношенный новорожденный поворачивает глаза и 
голову ш > направлению к слабому источнику света. 
Доношенный новорожденный зрение фиксирует и 
может следить глазами за ярким предметом. В пе
риод бодрствования у новорожденных возможен 
оптокинетический нистагм. Острота зрения у до
ношенных новорожденных составляет примерно 
20/1501 и достигает уровня взрослых (20 / 2 О2) при-

1 Vis = 0,13. 
1 VIS = l,.j.

Ри с. 6 1 4 .1 . (Л) Отек диска зрителы-.ого н ерва легкой сте
пени. Гиперемия краев  диска и венозны й застой. (Б) Отек 
диска зрительного н ерва ум еренной степени. Диск отеч
ный и выбухает. Сосуды в области зрительного н ерва не 
просматриваю тся, (б) Отек диска зрительного н ерва тяже
лой степени. К ровоизлияния в области диска (стрелка) и 
микроинфаркты  (участки размягчения, мягкие экссудаты) 
в ф иброзном  сл о е  нерва. (О М акулярная звезда  (стрелка) 
с сохранением  отека в сл о е  Гснле макулы. Си/. т^кже цвет 

ную вкладку

близительно в B O jp a c T t  6 мес. У маленьких детей, 
которые не способны называть буквы на стандарт
ной таблице, применяемой для определения остро
ты зрения (оптометоическая таблица Снеллена), 
возможнг. использование «игры Е»: можно научить 
р< бенка указывать пальцем в направление, по кото
рому находится буква «Е». Дети в возпасте 2—3 лет 
с нормальным зрением могут узнавать предметы на 
таблице Аллена на расстоянии 4,5-6,0 м. Исследо
вание периферического зрения у младенцев можно 
проводить, постепенно перемещая предмет сзади 
вперед, в поле зрения пациента, что в норме вы
зывает ответную реакцию зрительного узнавания 
(зрительный ответ). Врач, проводящий исследо
вание, должен быть уверен, что зрительный ответ 
вызвал именно предмет, а не издаваем! i т им звук.

Исследование зрачков затруднено у недоношен
ных детей вследствие слабой пигментации радуж
ной оболочки и сопротивления при попытке рас-



крыть веки. Зрачки начинают реагировать на свет 
в возрасте 29-32 нед. ге» тации. На равномерность 
зрачков с двух сторон, их размер и реакцию на гвет 
может влиять применение некоторых лекарствен
ных препаратов, объемные образования головного 
мозга, метаболические заболевания и патологиче
ские процессы в области среднего мозга и зритель
ных нервов.

Синдром Горнера характеризуется сочетанием 
миоза, сужения глазной щели, энофтальма и ан- 
гидроза на той же стороне лица. Синдром может 
быть врожденным или возникать в результате по
ражения, вовлекающего симпатическую нервную 
системы в области ствола мозга, шейного отдела 
спинного мозга или симпатического сплетения в 
области сонной артерии. Локализация пораже
ния в симпатической нервной системе определя
ется с помощью ряда лекарственных препаратов 
местного действия, включая кокаин, эпинефрин, 
гидроксиамфетамин, фенилэфрин. Исследование 
полей зрения у младенцев можно проводит ь, посте
пенно перемещая яркий (красный) предмет сзади 
(из-за головы ребенка) вперед, в периферическое 
поле зрения, при этом отмечаю г, когда ребенок в 
первый раз посмотрит на предмет. Для того чтобы 
исключить фиксацию внимания ребенка на руке 
экзаменатора, предмет подвешивают на нитке или 
на веревке.

Глазодвигательный (III),  блоковый (IV)  и 
отводящий ( VI) нервы. Движение глаз осущест
вляется с помощью наружных глазных мышц, 
которые иннервируются глазодвигательным, бло
ковым и отводящим нерьами. Глазодвигательный 
нерв иннервирует верхнюю, нижнюю и внутрен
нюю (медиальную) прямые мышцы глаза, а гакже 
нижнюю косую мышцу и мышцу, поднимающую 
верхнее веко. Полный паралич мышц, иннервиру
емых глазодвигательным нервом, вызывает птоз, 
расширение зрачка, девиацию (поворот) глаза кна
ружи и вниз, и нарушение движения глаза внутрь (к 
носу, в сторону здорового глаза) и вверх. Блоковый 
нерв иннервирует верхнюю косую мышцу, и изо
лированное поражение блокового нерв? вызывает 
девиацию глаза вверх и кнаружи, часто в сочетании 
с наклоном головы. Отводящий нерв иннервирует 
латеральную прямую мышцу глаза. Паралич этой 
мышцы вызывает девиацию глаза внутрь (к носу) 
и невозможность поворота глаза кнэружи в гори
зонтальной плоскости. У детей старшего возраста 
для оценки поражения наружных мышц глаза при

меняется тест кьасного ста, :ана. Красный стакаЦ 
помещается над одним глазом пациента, при этом 
пациента просят следить за источником белого 
света во всех направлениях поля зрения. Ребенок 
вицит только один красный/белый свет во всех на- 1  
правлениях движенчя глаз, которое обеспечивается I 
функцией здоровых мышц, но замечает разделение I 
крчсного и белого образов, наиболее выраженное в 
зоне действия пораженной ммшцы. Межъядерная I 
офтилъмоп чегия возникает при поражении ствола I 
мозга, ее проявления включают паралич медиаль
ной прямой мышцы глаза, выполняющей приведе
ние (движение внутрь, к носу), и нистагм глазного 
яблока, осуществляющий отведение (движение 
кнаружи) при движении глаз в горизонтальной 
плоскости. Внутренняя офтальмоплегия включает 
расширение зрачка, отсутствие реакции зрачка на 
свет и аккомодацию без нарушения функции на
ружных мышц паза. Наружная офтальмоплегия I 
представляет собой птоз и паралич всех наружных I 
мышц глаза с сохранением реакций зрачка. Ни
стагм — непроизвольные быстрые движение глаза, I 
м о ж е т  быть горизонтальным вертикальным, рота
торным, маятникообразным или смешанным. Вы
деляют быструю и медленною фазу нистагма. Как I 
правило, горизонтальный нистагм возникает при 
поражении периферического лабиринта, вестибу
лярной системы ствола мозга или мозжечка и как 
реакция на применение некоторых лекарственные 
препаратов, особенно фенитоина. Вертикальный 
нистагм указывает на дисфункцию ствола мозга.

Содру: хественные движения глаз можно опрр 
делить уже в 25 нед. гестации с помощью феномена I 
кукольных ?лаз. Этот метод применяете* для иссле
дования движения глаз в горизонтальной и верти
кальной плоскости у младенцев или у пациентов, I 
не вступающих в контакт либо находящихся в ко
матозном состоянии. Пои внезапном повороте го
ловы направо глаза симметрично поворачиваются в 
левую сторону. Затем голова поворачивается влево, I 
и исследуют горизонтальное движение глаз в про- I 
тивоположном направлении I вправо). Верт лкаль- 
ные движения можно оценить сходным образом с 
помощью быстрого сгибания и разгибания головы- 
Здоровые младенцы и пациенты детского возраста 
следят глазами за игрушкой илг интересующим их 
предметом во всех направлениях. Быгтрие закрыв3' 
ние п а з  в ответ на яркий (мигающий) свет служат 
надежным тестом сохранения зрительной реакций I 
у детей, не вступающих в контакт. Врач исследУеТ



объем и характер движения глаз, определяет на - 
личие или отсутствие и направление нистагма, в 
том числе маятникообразный нистагм, наличие 
диплопии, опсоклонуса (хаотичные, нери гмичные 
подергивания, колебательные движения г паз, часто 
ассоциирующиеся с нейробластомой или вирусной 
инфекцией), или другие аномальные положения 
глаз. У недоношенных детей в период отдыха воз
можно небольшое разностояние глазных яблок, при 
этом один глаз смещается относительно другого на 
1-2 мм в горизонтальной плос кости. Разностояние 
глазных яблок в вертикальной плоскости (косо
глазие в вертикэ пьной плоскости) всегда является 
патологией и требует обследования. Страбизм об
суждается в гл. 694.

Тройничные нерв (V ). Зона чувствительной 
иннервации лица делится на три области: глазнич
ная (офтальмическая), верхнечелюстнал и нижне
челюстная области. Чувствительность в каждой 
из трех областей исследуется с помощью легких 
прикосновений или уколов; возможно сравнение 
чувствительности с двух сторон. Чувствитель
ность роговицы исследуется при прикосновении к 
роговица небо тыпим ватным тампоном — в ответ 
на прикосновение глаз закрывается. Наилучший 
метод исследования функции тройничного нерва 
у недоношенных детей — наблюдение за изменени
ем выражения лица (появление гримасы на лице) 
в ответ на укол кожи (вне зоны видимости глаза) 
или при щекотании ноздрей маленьким кусочком 
ваты. Для оценки функции двигательной порции 
тройничного нерва жевательную, крыловидную и 
височные мышцы пальпируют во время жевания, 
а также исследуют нижнечелюстной рефлекс.

Лицевой нерв ( VII). Уменьшение произволь
ных движений в мышцах нижней части лица и 
сглаженность носогубной складки на той же сто
роне указывают на поражение центральных дви
гательных нейронов или корково-ядерного пути. 
Поражение периферических нейронов (ядра ли
цевого нерва) вызывает равномерное нарушение 
Функции мышц верхней и нижней части лица. Па
ралич мышц, иннервируемых лицевым нервом, мо- 
^ет быть врожденным или вторичным вследс гвие 
тРавмы, инфекции, внутричерепной опухоли, вну
тричерепной гипертензии, воздействия токсинов, 
•Фи миастении. Вкус на передних - / 3 языка можно 
исследовать у ребенка, адекватно реагипующего на 
°смотр и хорошо выполняющего команды, капая 
Раствор соли или глюкозы на одну сторону языка,

высунутого изо рта. В норме дети могут определить 
вещество практически без труда.

Слуховой нерв (VIII) .  Исследование слуха — 
важный компонент неврологического осмотра, так 
как родители не всегда замечают снижение слуха 
у ребенка (см. гл. 707). Здооовые новорожденные 
на короткий период прекращают сосание, если во 
время кормления слышат звук колокольчика. Од
нако после нескольких повторений этого звукового 
стимула ребенок привыкает к нему и не прекраща
ет сосание при дальнейшем предъявлении стиму
ла. У младенцев с поражением нервной системы не 
вырабатывается привычка к звуковым стимулам. 
Грудные дети с нормальным слухом поворачивают 
голову в сторону звука (звон колокочьчика, треск, 
стук или шуршание бумаги) и с возраста 3 мес. 
смотрят в направлении источника звука. Дети 
первых лет жизни с нормальным интеллектом и 
нарушением слуха адекватно отвечают на физи
ческие стимулы за счет компенсации недостатка 
слуха зрением. Раздражительность, вспышки гнева 
и нарушение речи — частые симптомы у ребенка 
с нарушением слуха. Аудиометрия или исследо
вание вызванных слуховых потенциалов ствола 
мозга необходимы у всех детей, у которых подо
зревается или диагностировано нарушение слуха 
(см. гл. 707). Факторы риска, указывающие на не
обходимость исследования с чуха в первые месяцы 
жизни, включают случаи тугоухости (глухота) в 
семейном анамнезе, недоношенность, тяжелую ас
фиксию, применение ототоксических препаратов в 
периоде новорожденности, гип^рбилирубинемию, 
врожденные аномалии головы или шеи, бактери- 
а чьный менингит или внутриутробные инфекции, 
такие как краснуха, герпес, токсоплазмоз и ЦМВ- 
инфекция. Беспокойство родителей по поводу слу
ха у ребенка часто обосновано и требует подробно
го обследования.

Для исследования вестибулярной функции 
можно применять калорическую пробу. В наруж
ный слуховой проход с помощью шприца вводят 
примерно 5 мл холодной воды, при этом голова 
пациента приподнята на 30° над горизонтальной 
плоскостью. У пациента с нарушением сознания 
(оглушенность, кома) при сохранении функции 
ствола мозга данная проба вызывает девиацию 
глаз в сторону стимула. У пациентов, находящихся 
в сознании, в состоянии бодрствования необходи
мо использовать значительно меньшее количество 
холодной воды (0,5 мл). В норме введение хшюд-



ной воды вызывает нистагм, быстрый компонент 
которого направлен в противоположную сторону 
(относительно лабиринта, стимуляция которого 
осуществляется с помощью хо под ной воды). От
сутствие реакции указывает на тяжелое поражение 
ствола мозга и медиального продольного пучка. 
Если отоскопическое исследование выявляет нару
шение целости барабанной перепонки, проведение 
пробы на этой стороне запрещается.

Языкоглоточный нерв (IX).  Дангый нерв ин
нервирует шилоглоточнук. мышцу. Изолированное 
поражение IX черепного нерва встречается редко. 
Для определения функции нерва исследую’, гло
точный рефлекс (рвотный рефлекс, возникающий 
в ответ на тактильную стимуляцию задней стенки 
глотки). Для исследования чувствительной порции 
языкоглоточного нерва определяют вкус на задней 
трети языка.

Блуждающий нерв (X).  Одностороннее пора
жение блуждающего нерва вызывает паралич мяг
кого нёба н? стороне поражения, что приводит к 
его асимметрии, голос станивится хриплым вслед
ствие паралича голосовой гвязки. Билатеральное 
поражение блуждающего нерва может вызвать 
дыхательные нарушения вследствие как паралича 
голосовых связок, так и регургитации жидкости 
через нос, попадания секрета в дыхательные пути, 
паралича мягкого нёба. Изолированное поражение 
блужда* )щего нерва может развиваться в послеопе
рационном периоде после торакотомии вследствие 
поражения возвратного гортанного нерва и неред
ко встречается в неонатальном периоде у детей с 
аномалией Киари типа II. Если предпс латается по
ражение блуждающего нерва, необходим осмотр 
голосовых связок. Для исследования кашлевого 
рефлекса у новорожденных v  грудных детей врач 
осторожно надавливает на область трахеи в над- 
грудинной ям^е.

Добавочный нерв (XI) .  Паралич и атрофия 
грудино-ключично-сосцевидной и трапециевид
ных мышц возникаю в результате Пиражения до
бавочного нерва. Грудпно-ключячно-сисцевидная 
мышца имеет два места прикреп гения: грудина и 
ключица; исследование функции мышцы прово
дится с помощью форсированной ротации головы 
и шеи, преодолевая сопротивление руки врача. 
К наиболее распространенным заболеваниям, вы- 
(ывающим слабость и атрофию мышц, иннервиру

емых XI нервом, относятся болезни мотонейронов, 
миотоничес кая дистрофия и миа< тения.

Подъязычный нерв (XII).  Подъяз лчный нерв 
иннервирует язык (мышцу языка). Исследование 
языка включает определение подвижности, раз- 
мера и формы, наличия гтрофии и фагцик^ляций 
в языке. Нарушение функции ядра подъязычной 
нерва или самого нерва вызывает атрофию, сла
бость и фасцик':ляции в языке. При двустороннем 
поражении высовывание языка невозможно, мо
жет быть дисфагия. Болезнь Верднига—ГоффмаЩ 
на (младенческая спинальная мышечная атрофий, 
или спинальная мышечная атрофия I типа) и врож
денные аномалии в области большого затылочного 
отверстия -  основные причины поражения подъ- 
яьычного нерьа.

Исследование двигательной системы. Ис
следование двигательной сферы включает оценку 
функции скелетно-мышечной системы и выяв
ление патологических движений, которые могут 
указывать на заболевания периферической или 
центральной нервной системы. Компонентам!- ис
следования двигательной сферы служат оценка I 
мышечной силы, трофики и тонуса мышц, объем 
пассивных и активных движений, исследование 
глубоких сухожильных рефлексов и выявление 
патологических рефлексов (если они присутствД 
ют).

М ыш ечная сила . Исследование мышечной 
силы проводится по * такдартной методике, если I 
ребенок вступает в контакт с врачом и выполняет 
команды. Вначале ребенка можно попросить креп- I 
ко сжать пгльцы врача, сгибать и разгибать руки I 
в лучезапястных и локтевых суставах, отводить и 
приводить плечи, преодолевая сопротивление вра
ча. Исследование силы мышц плечевого пояса у 
новорожденных и грудных детей можно проводить, 
взяв ребенка под мышки и приподняв. Дети со ела- I 
бостью мышц плечевого пояса не способны удер
живать массу тела и соскальзывают сквозь руки I 
врача (предплечы. поднимаются и голова больного I 
«тонет» между ними). Силу мышц дистального от
дела конечностей у грудных детей можно иссле- I 
довать с помощью ладонного захвата предметов; 
ребенок со слабостью кистей рук не может удер
живать предметы в руках, или у него наблюдаются 
нарушения при манипуляции с npt цметами. В про
цессе общения со здоровым 3-4-летним ребенком 
можно оценивать сгибание и разгибание ноги в 
голеностопном, коленном и тазобедренном суста
вах. При исследовании силы мышц тазового по
яса и проксимального отдела нижних к о н е ч н о с т е й



наблюдают, как ребенок поднимается по лестнице 
встае-! из положения лежа на животе. Слабость 

этИХ мышц приводит к тому, что ребенок поднима
ется ступенчато, «лесенкой», с помощью рук. Этот 
прием называют симптомом Говерса ( dhc. 6l4.2). 
блабость мышц нижних конечностей у детей груд
ного возраста приводит к снижению спонтанной 
двигательной активности в ногах, при этом ребе
нок не может удерживать массу тела, опираясь на 
ноги при поддержк ' под мышки.< Важно не только 
оценить силу в отдельных группах мышц, но также 
сравнить силу мышц верхней и нижней конечно
стей на одной стороне и силу мышц противополож
ных конечностей. Силу мышц у контактного ребен
ка оценлвают по 5-балльной шкале: 0 — отсутствие 
сокращения мышцы, 1 — кратковременное слабое 
сокращение мышцы, 2  — активные движения без 
преодоления силы тяжести конечности, 3 — ак
тивные движения с преодолением силы тяжести 
конечности, 4 — активные движения с преодо

лением силы тяжести и сопротивления, 5 — нор
мальная мышечная сила. Определение мышечной 
силы должно включать исследование дыхательных 
мышц. Необходимо отметить двигательную актив
ность межреберных мышц, движение диафрагмы, 
участие вспомогательных мышц в акте дахания. 
В заключение необходимо оценит ь массу и тургор 
мышц. Мышечная с. габость может ассоциировать
ся с мышечной атрофией и фасцикуляциями. По
скольку у большинства детей грудного возраста 
избыточно раз шта жировая клетчатка, мышечные 
фасцикуляции и атрофия в этой возрастной группе 
наиболее часто выявляются при денервации мыш
цы языка.

Мышечный тонус. Для исследовании мышеч
ного тонуса оценивается степень сопротивления 
при выполнении пассивных движений в суставах. 
Тонус значительно изменяется и принимает раз
личные формы в зависимости от возраста. У не
доношенных новорожденных выявляется отно

рис. 6 1 4 .2 . Симптом Говерса. Нальчик со слабостью  мышц тазового пояса вследствие мыш ечной дистроф ии Дюшенна



сительная мышечная гипотония по сравнению с 
детьми более старшею зозраста. Тонус в этой воз 
растной 1 руппе исследуется с помощью различных 
приемов (см. т. 1, гл. 37). Когда руку здорового но
ворожденного осторожно тянут по направлению 
через грудную клетку, локоть в норме не достигает 
середины грудины (симптом «шарфа»), У младен
цев с гипотонией локоть без затруднения удается 
перевести за середину грудины Измерение под
коленного угла — важный метод определения то
нуса нижних конечностей у новорожденного. Врач 
сгибае" ногу (в тазобедренном суставе) ребенка к 
животу и пытается разогнуть ногу в коленном су
ставе. В норме у доношенного новорожденного раз
гибание. в коленном суставе возможно примерно 
на 80°. Нарушение мышечного тонуса включает 
спасуичность, ригидность и гипотонию.

Спастичностъ характеризуется сопротивлени
ем в начале пассивного движения с последующим 
внезапным расслаблением, названным феноменом 
«складного ножа». Она наиболее часто обнаружи
вается в мышцах-сгибателях верхней конечности 
и разгибателях нижней. Спастичность ассоцииру
ется с повышением сухожильных рефлексов и по
явлением патологических разгибательных стопных 
рефлексов, клонуса, уменьшением активных дви
жений и диффузной атрофией. Клонус в нижних 
конечностях можно продемонстрировать, резко 
сгибая тыльную часть стопы, при этом нога должна 
быть частично согнута в коленном суставе. Несмо
тря на то что клонус всегда служит патологическим 
симптомом, у новорожденных (5-10 клонических 
подергиваний) он может выявляться и в норме, за 
исключением тех случаев, когда клонус стоп асим
метричен с двух сторон. Спастичность возникает в 
результате поражения, вовлекающего центральные 
мотонейроны и пирамидный путь, и может быть 
как одно-, так и двусторонней. Ригидность разви
вается в результате поражения базальных ганглиев 
и характеризуется сопротивлением мышц, посто
янно сохраняющимся на протяжении пассивного 
движения как в мышцах-сгибателях, так и разги
бателях. При выполнении пассивных движений в 
конечности можно ощутить характерный симптом 
«зубчатого колеса» (вызванный наложением экс- 
трапирамидного тремора на ригичность). Ригид
ность сохраняется при повторных пассивных сги
баниях и разгибаниях в суставе, не исчезая и не 
уменьшаясь, в отличие от спастичности. Дети со 
спастичностъю в нижних конечностях с усилием

подтягивают (волочат) ноги, с трудом отрывая их 
от пола (походка солдата) или ходят на цыпочках 
При выраженной спастичности или ригидности 
развивается поза опистотонуса, при которой па
циент опирается на голову и пятки и выгибается I 
дугой (рис. 614.3). Децеръириционная ригидность I 
характеризуется выраженным повышением тонуса I 
разгибателей конечностей в результате дисфунк 
ции или поражения ствота мозга на уроне верхних I 
холмиков четверохолмия. Гипотония представляет I 
собой патологическое снижение мышечного тонуса 
и является наиболее частым видом нарз шения мы
шечного тонуса у недоношенных или доношенных 
новорожденных с поражением нервной системы. 
Гипотония возможна при локализации поражения 
в полушарии мозга, мозжечке, спинном мозге, мо
тонейронах передних рогов, периферических не
рвах, нервно-мышечных синапсах или мышцах. I 
Необычная поза у ребенка грудного возраста слу
жит отражением нарушения мышечного тонуса. 
У младенцев с гипотонией наблюдается синдром 
вялого ребенка- он не удерживает голову и не может 
сидеть прямо. У таких детей грудного возраста в 
положении на спине может возникать поза лягуш
ки. У недоношенных младенцев в возрасте 28 нед. 
гестации имеется тенденция к разгибанию всех 
конечностей в спокойном состоянии, в возрасте 
32 нед. появляется сгибательная поза и особенно 
выражена тенденция к сгибанию нижних конечно
стей. Поза здорового доношенного новорожденно
го характеризуется сгибанием всех конечностей.

Пассивные и активные движения. У недоно
шенных новорожденных, рожденных на сроке ме-

Р и с . 6 1 4 .3 .  О пистотонус у р еб ен к а  грудного возраста 
с п о р аж ен и ем  м озга



нее 32 нед. гестации, выявляются беспорядочные 
медленные червеобразные движения, чередующи
еся с быстрыми, напоминающими миоклоничесгле 
сокращения, движениями конечностей. В возра :те 
старше 32 нед. гестации двигательная активность 
наблюдается преимущественно в мышцах-сгиба- 
телях. Движения, напоминающие ползание, ходьбу 
или бег, могут быть проявлением двигательных на
рушений, большинство из которых, как правило, 
возникает при движении и исчезает во сне или в 
покое. Атаксия представляет собой нарушение ко
ординации движений или нарушение равновесия. 
Она может быть преимущественно туловищной 
или выявляться только в конечностях. Туловищ
ная атаксия характеризуется неустойчивостью 
в положении сидя или при стоянии и возникает 
главны и образом при поражении червя мозжечка. 
Поражение полушария мозжечка в типичных слу
чаях служит причиной интенционного тремора, не 
зависящего от зрительного контроля. Для выявле
ния атаксии проводится пальценосовая и ляточ- 
но-коленна? пробы, ходьба приставным шагом и 
ходьба по одной линии. Для выявления патологии 
в грудном возрасте необходимо наблюдать за дви
жениями ребенка, когда он берет игрушки и играет 
с ними. Другие симптомы, возникающие при по
ражении мозжечка, включают дисметрию (ошибки 
при определении расстояния), феномен обратного 
толчка (неспособность к подавлению мышечной 
активности; для исследования этого феномена врач 
пытается разогнуть руку пациента в локтевом су
ставе и просит пациента сопротивляться, когда 
врач неожиданно отпускает руку, больной непроиз
вольно ударяет рукой по лицу) и дисдиэдохокинез 
(нарушение выполнения быстрых чередующихся 
йижений). Гипотония, дизартрия, нистагм и сни
жет» сухожильных рефлексов — частьи симптомы 
поражения мозжечка. Сенсорная атаксия выявля
ется при заболеваниях спинного мозга и перифе
рических нервов. При этих заболеваниях симптом 
Ромберга становится положительным (больной не
устойчив в позе Ромберга при закрытых глазах, но 
при о.крывании глаз координационные нарушения 
Исчезают) и часто обнаруживаются ассоциирован
ные нарушения глубокой чувствительности, вклю 
чая сустаъно- \:ышечное чувство и вибрационную 
Чувствительность.

Хорея представляет собой непроизвольные 
движения в крупных суставах, мышцах тулови
ща и лица в виде быстрых подергиваний. У детей,

страдающих хореей, гиперкинез всегда бывает в 
верхних конечностях при вытягивании рук впе
ред. Когда дети держа" руки над головой, выяв
ляется тенденция к пронации рук. Кисти рук то 
сжимаются, то расслабляются (симптом Ооярки), 
реч ь носит взрывной характер, артикуляция нару
шена; при исследовании сухожильного коленного 
рефлекса голень разгибается и на некоторое время 
задерживается («застревает») в этом положении; у 
пациента может возникать затруднение при прось
бе высунуть язык и удержать его в атом положе
нии. Атетоз представляет ссбой медленные черве- 
обра шые движения, которые часто ассоциирую тся 
с нарушением мышечного тонуса. Атетоз наиболее 
выражен в дистальных отделах конечностей и уси
ливается при выполнении произвольных движе
ний или при отрицательных эмоциях. Возможно 
нарушение речи и глотания. Хорея и атетоз возни
кают в результате поражения бг зальных ганглиев, 
по клинической картине эти гиперкинсзы трудно 
различить. Оба вида гиперкинеза мо1ут сочетаться 
у одного пациента. Дистония — непроизвольные, 
медленные,, вращательные движения, вог лекающи? 
главным образом пцоксимальные отделы верхних 
конечностей, мышцы шеи и туловища.

Исследование глубоких сухож ильных и по
дошвенного реф лексов. Глубокие сухожильные 
рефлексы наблюдаютег у большинства младенцев 
и детей. У недоношенных и доношенных новорож
денных наиболее часто бывают егьбателььо локте
вой, коленный и ахиллов рефлексы. Выраженное >ъ 
рефлексов варьирует от 0 (рефлекс отсут ;твует) до 
4 (выраженная гиперактивность рефлекса — гипер- 
р :флексия), при этом 2  балла соответствуют нор
мальной выраженности рефлекса. Ахиллов рефлекс 
при постукивании по ахиллову ’сухожилию в этой 
возрастной группе вызывается с трудом. Осто
рожное тыльное сгибание стопы и постукивание 
молоточком по подошвенной поверхности стопы, 
как прадюЛЬ, вызывает рефлекторный ответ. При 
исследовании коленного рефлекса на одной ноге у 
младенцев может возникать рефлекторная реакция 
на другой ноге (перекрестный рефлекс) — постуки
вание молоточном по сухожилию вызывает сокра
щение прс тивоположной конечности. Этот симп
том в норме может быть до 6-7-месячного возраста. 
Глубокие сухожильные рефлексы отсутствуют лли 
< нижают я  при первичном поражении мышц (мио
патия), нервов (невропатия) и нервно-мышечного 
синапса, а также при поражении мозжечка. Сухо



жильные рефлексы в типичных случаях повыша
ются при поражении центральных мотонейронов. 
Асимметрия сухожи. [ьных рефлексов указывает на 
латерализацию поражения Подошвенный рефлекс 
вызывается при раздражении наружной части по
дошв» нной поверхности стопы по направ тению от 
пятки к основанию па чьцев путем надавливания 
на стопу большим пальцем исс ледова! еля. Рефлеш 
Бабинского характеризуется разгибанием большого 
пальца стопы, при этом остальные пальцы веере 
бразно расходятся. При слишком сильной стиму
ляции пациент может отдернуть ногу, что иногда 
ошибочно расценивают как рефлекс Бабинского. 
У большинства новорожденных сгибается боль
шой палец стопы при раздражении подошвы. Как 
и у взрослых, асимметрия подошвенных реф лексов 
с двух сторон служит весомым признаком латера- 
лизации поражения у младенцев и пациентов дет
ского возраста.

Б езусловны е  ( прим ит ивны е ) реф лексы . 
Безусловные реф. [ексы последовательно появля
ются и исчезают в определенные периоды развития 
ребенка (табл. 614.2). Отсутствие рефлекса или его 
сохранение дольше того возрастного периода, во 
время которого он должен выяв ыться. указыва
ет на нарушение функции ЦНС Некоторые без
условные рефлексы, такие как хоботковый или 
поисковый, исчезают в пожилом возрасте или при 
некоторых дегенера гивных заболеваниях с пораже
нием коры головного мозга. Хотя описано множе
ство безусловных рефлексов, наибольшее значение 
имеют рефлекс Моро, хватательный, тонический 
шейный и рефлекс парашюта. Чтобы вызвать реф
лекс Моро, ребенку придают полувертикальное по
ложение. При этпм голова на мгновение отклоня
ется (падает) назад и сразу поддерживается рукой 
врача. Ребенок симметрично отводит и разгибаег 
верхние конечности и сгибает большие пальцы рук 
с последующим сгибанием и приведением верхних 
конечностей. Асимметричный рефлекс Моро может 
указывать на перелом ключицы, травму плечевого 
сплетения или гемипарез. Отсутствие рефлекса 
Моро у доношенных новорожденных — тревож
ный симптом, указывающий на тяжелое нарушение 
функции центральной нервной системы. Хвата
тельный реф гет исследуют, помещая палец или 
предмет в открытую ладонь ребенка поочередно с 
двух сторон. В норме младенец захватывает пред
мет, а при попытке отнять его ребенок еще сильнее 
сжимает руку в кулак. Для исследования тониче

ского шейного рефлекса голову ребенка, кжаще# 
на спине, поворачивают в сторону. При этом воз
никает сгибание руки на стороне, в которую по
вернуто лицо, в сочетании со сгибанием контрй 
латеральных конечностей. Стойкий тонический 
шейный рефлекс, при котором младенец постояв 
но сохраняет позу фехтовальщика, всегда является 
патологическим и указывает на поражение ЦНО. 
Для исследование рефле~:са парашюта в позе под
вешивания ребенка поддерживают за туловище и 
внезапно наклоняют горизонтально лицом вниз 
(как при падении); при этом он спонтанно разпе 
бает руки, как бы пытаясь защититься от падения. 
Рефлекс парашюта появ чяется до формирования 
навыка ходьбы.

Таблица 614.2
Возраст, в котором выявляются безусловные 

рефлексы

Рефлекс Дебют
Максималь

ная рьц ц е н 
ность

Ц
Сохранность 1 

1
Ладонны*
хватательный

28 нед. 32 нед. 2-3  мес.

Поисковый
рефлекс

32 нед. 36 нед. Менее выражен 
после 1 мес.

Рефлекс
Моро

28-32 нед 37 нед. 5-6  мес.

Тоничегкий
шейный

35 нед 1 мес. 6-7  мес.

Рефлекс па
рашюта

7-8 мес. 10-11 мес. Сохраняется 
на протяжении 
жизни

Исследование чувствительности. Исследова
ние чувствительности затруднено у детей грудного 
возраста и  у  неконтактных пациентов. Более того, 
даже дети, способные принять участие в и ссл ед о ва
нии, быстро устают, так как исследование чувстви
тельности требует значительной к о н ц е н т р а ц и й  
внимания для выполнения повторяющихся и не 
представляющих для детей интереса заданий. Чем 
больше этот компонент неврологического осм отра 
будет напоминать игру, тем бс пыле в е р о я т н о с т и  
что ребенок примет активное участие в и с с л е д о 
вании. К счастью, заболевания нервной си стем ы  
с  поражением системы чувствительности у детей 
встречаются реже, чем у взрислых. Поэтому эта 
часть неврологического исслед >вания менее важна 
у  младенцев и детей, чем у подростков и в з р о с л ы *  
В то время как внимание младенца переключено на



родителя или интересную игрушку, врач прикаса
ется к коже ребенка кусочком ваты или кончиком 
ш пателя. Реакция здорового ребенка на чувстви
тельные раздражители проявляется в виде пре
рывания игры, отдергивания конечности, плача; 
в других случаях ребенок смотрит на то место, к 
которому прикаса лея врач, и дотрагивается до него. 
К сожалению, ребенок быстро теряет тернение и 
вскоре перестает обращать внимание на ьрача. Од
нако, если исследование чувствительности вызы
вает диагностические трудности и принципиально 
важно у данного пациента, можно повторить его 
позже, в более подходящий момент.

Исследование чувствительности у ребенка груд
ного возраста с поражение i спинного мозга может 
представлять значительные трудности. Осмотр мо
жет выявить изменения цвета кожи, температуры и 
потоотделения, при этом кожа кажется более про
хладной и сухой ниже места поражения спинного 
мозга. Легкое прикосновение к коже выше этого 
уровня провоцирует реакцию на прикосновение: 
как правило, ребенок выгибается, пытается отодви
нуться. Кожные брюшные рефлексы могут отсут
ствовать. У ребенка с поражением спинного мозга 
можно выявить признаки нарушения функции тазо
вых органов (слабость сфинктера прямой кишки): 
ьияющий анус в сочетании с отсутствием аналь
ного рефлекса (при уколе кожи в области заднего 
прохода не происходит сокращение сфинктера) и 
отсутствие сокращения анального сфинктера во 
время ректального исследования. У мальчиков 
важным признаком служит наличие кремастерно- 
го рефлекса. У детей р возраст* 4 -5  лет возможна 
Детальная оценка чувствительности, включая ис
следование суставно-мышечного чувства, чувства 
вибрации, температурной чувствительности, сте- 
Реогноза, дискриминационной чувствительности, 
тактильной и болевой чувствительности. Успех 
Исследования зависит от взаимодействия врача и 
пациента.

Походка и статика. Наблюдение за походкой 
Ребенка — важный компонент неврологического 
Следования. Спастическая походка характеризу
йся скованностью в ногах (при этом пациент прак- 
тичес! и не сгибает ноги в коленях) и напоминает 
Сходку оловянного солдатика. Дети с повыше
нием тонуса по спастическому типу могут ходить 
На Цыпочках в связи с напряжением или контра- 
КтУрой ахиллова сухожилия. Гемипаретическая 
Сходка — движения рук при ходьбе уменьшены

на стороне гемипареза, нога при ходьбе описывает 
полукруг (циркумОущия, косящая походка). Гипер- 
кинезы, возникающие при поражении экстрапира- 
мидной системы, такие как дистония или хорея, 
могут стать заметными, ко1 да ребенок .юдит или 
бежит. При мозжечковой атаксии пациент широ
ко расставляет ноги, неустойчив при ходьбе; при 
тяжелой атаксии ребенок нуждается в поддержке, 
чтобы не упасть. Ходьба приставным шагом или по 
одной линии затруднена у пациентов с нарушени
ем функции мозжечка. Утиная по::одка появляет
ся при слабости мышц тазового пояса. При этом у 
ребенка часто развивается компенсаторный лордоз, 
подъем по лестнице затруднен. Слабость или гипо
тония мышц нижних конечностей может способ
ствовать формированию искривления коленных 
суставов или плоскостопия и делать походку не
уклюжей, осторожной. Сколиоз, развиваясь вслед
ствие заболеваний мышц и спинного мозга, может 
привести к нарушению походки.

Объективное обследование
Физикальное обследование других систем орга
нов — важный компонент неврологического обсле
дования. Например, изменения на коже позволяют 
заподозрить нейрокутанный синдром (см. гл. 619); 
гепато ягленомегалия указывает на рожденные на
рушения метаболизма, болезни накопления, ВИЧ- 
инфекцию, злокачественные образования; лицевая 
дизморфия моу.ет возникать в структуре наслед- 
t гвенных синдромов (см. т. 1 , гл. 48). Шум в сердце 
позволяет предположить ревматизм (хорея), тубе
розный склероз (рабдомиома сердца), абсцесс моз
га либо тромбоз (цианотические пороки сердца) 
или окклюзию сосудов мозга (эндокардит).

«Мягка»» неврологическая симптоматика. 
Эти симптомы необходимо интерпретировать с 
осторожностью, так как они имеются и у здоровых 
детей в различные периоды развития. «Мягкую» 
неврологическую симптоматику ш щ но расцени
вать как особую форму нарушений при выполне
нии моторных и сенсорных тестов при невроло
гическом обследовании, представляющую патоло
гию для определенного возпаста. Для выявления 
этих симптомов необходимо проведение серии 
моторных (двигательных) тестов, рассчитанных 
на определенное время, и сравнение качества их 
выполнения с результатами, полученными в кон
трольной группе, состоящей из здоровых детей того



же возраста и пола. Двигательные тесты включают 
повторные, последовательные движенчя пальцев 
рук, похлопывание ладонями рук, попеременную 
пронацию-супинацию рук, постукивание ногами 
о пол, прыжки (скаканье) на одной ноге и ходьбу 
по одной линии. Результаты выполнения тентов 
значительно варьирую^ в зависимости от чозраста 
пола и степени созревания нервной системы. На
пример, минимально выраженные хореоатетоид- 
ные движения в па чьцах вытянутых рук не счита
ются патологией в возрасте 4 лет, однако исчезают 
в норме в 7-8  лет. Созр{ ванчг нервной системы у 
девочек происходит быстрее по сравнению с маль- 
шкал'и. что прояв вдстся в результатах вы полнения 
многих двигательных тестов, включая прыжки на 
одной ноге, скаканье через bi ревочку и задания, 
требующие сохранения равновесия. Хотя «мягкая» 
неврологическая симптоматика возможна у детей 
с нормальным интеллектом, стойкое наличие двух 
симптомов или более значительно коррелирует с 
нарушением функции нервной системы, включая 
синдром дефицита внимания, нарушения школь
ной успеваемости и детский церебральный паралич 
(ДЦП). Поскольку отдельные «мягкие» неврологи
ческие симптомы не ассоциируются с определен
ными неврологическими заболеваниями и могут 
встречаться и у здоровых детей, неразумно ставить 
серьезный диагноз ребенку, у которого выявлено 
несколько симптомов такого рода. В этом случае 
более целесообразно тщательное наблюдение за 
пациентом, чтобы убедиться в том, что временные 
проблемы, связанные с нарушением созревания 
нервной системы миновали.

Дополнительные методы 
обследования
Люмбальная пункция и исследование спинно
мозговой жидкости. Исследование СМЖ необ
ходимо для подтверждения диагноза менингита, 
энцефалита и субарахноида [ьного кровоизлияния, 
а также помогаем в диагностике демиелинизирую- 
щих, дегенеративных, коллагенно-сосудистых забо
леваний, выявлении опухолевых клеток в субарах- 
ноидачьном пространстве. Подготовка пациента к 
люмбальной пункции имеет большое значение для 
успешного проведения исследования. Опытный по
мощник врача помогает пациенту принять нужное 
положение, а также удерживает и успокаивает его 
во время исследования. Пациент должен лежать

на боку во время исследования, кожу тщательно 
очищают с помощью йода, спирта и обкладывают 
место пункции стерильными салфетками. Врач 
должен быть в медицинском халате и перчатках. 
Ассистент сгибает шею и ноги пациента для увели1 
чения Межпозвонковых промежутков. Наилучше# 
место прокола при люмбальной пункции (ЛП) -  
промежуток Lm-L IV или LIV-L V — определяется 
при проведении воображаемой горизонтальной 
линии, соединяющей гребни подвздошных костей. 
Анестезию кожи и глубже [ежащих тканей выпол
няют с помощью инъекции местных анестетиков 
или накла давая на кожу з? 30 мин до начала иссле
дования специальный пластырь, содержащий мест
ные анестетики — лидокаин и прилокэин (ЭМЛА). 
Для ЛП используют острую ш лу со скошенным 
концом, калибром 22 G. длиной 2,5-5,0 см с ман- 
дреном. Иглу вводят в горизонтальной плоскости, 
затем направляют несколько вверх. Мандрен ча
сто удаляется, игла вводится медленно, чтобы не 
пропустить момент попадания иглы в субарахнои- 
дальное простоанство. Момент прохождения иглы 
через твердую мозговую иболочку и попадания в 
субарахноидальное пространство ощущается как 
провал. Давление СМЖ можно определить маноме
тром; в норме в положении лежа, в расслабленном 
состоянии оно составляет примерно 10 0  мм водн. 
ст. Когда пациент лежит на боку в согнутом поло
жении, давление СМЖ варьирует от 60 до 180 мм 
водн. ст. Давление СМЖ наиболее часто повыша
ется, если пациент кричит, не вступает в контакт с 
врачом и оказывает сопротивление во время ЛП. 
При измерении давление СМЖ максимально вер
ный результат можно получить, если ребенок ле
жит в удобном положении, при этом голова и ноги 
разогнуты. У новорожденных пункция возможна в 
вертикальном положении, так как снижение венти
ляции и нарушение перфузии, приводящие к оста
новке дыхания, в этой возрастной группе н аи б о л ее  
часто возникают в положении лежа.

Противопоказания J] П включают: 1) п о в ы ш ен и е  
ВЧД, подозрение на объемное образование голов - 1 
ного или спинного мозга, 2 ) симптомы начинаю
щегося вк шнения мозга у детей с предполагаемым 
менингитом, 3) крайне тяжелое состояние пациен
та (в редких случаях), 4) инфекционные пораже
ния кожи в области ЛП, 5) тромбоцитопению.

В первом случае после ЛП возможно транстен- 
ториальное вклинение или вклинение м и н д а л и н ы  
мозжечка в большое затылочное отвеостие. До про



ведения ЛП необходимо исследование глазного дна 
для исключения отека диска зрите тьного нерва.

Во втором случае выявляются такие симп
томы, как децеребрационная ригидность или де- 
кортикапионная поза, генерализованные тони
ческие судороги, патологические изменения раз
мера зрачка и реакции зрачка на свет, отсутствие 
окулоцефалической реакции и стойкая девиация 
глаз. Вклинение также сочетается с дыхательными 
нарушениями, включая гипервентиляцию, дыха
ние Чейна-Стокса, атактическое цлхание, апноэ и 
остановку дыхания. Этим детям требуются неот
ложная терапия, внутривенное введение антибио
тиков (в соответствии с предполагаемым возбуди
телем) и транспортировка в палату интенсивной 
терапии; до стабилизации состояния и грименения 
методов нейровизуализации ЛП противопоказа
на. ЛП -  основная диагностическая процедура у 
детей с подозрением на бактериальный менингит 
в отсутствие признаков сепсиса и шока или симп
томов вклинения мозга. Поскольку состояние ре
бенка с нелеченным бактериальным менингитом 
может быстро ухудшаться, промедление с ЛП и 
адекватной антибиотикотерапией до получения 
результатов КТ может негативно повлиять на про
гноз (варьирующий от выздоровления до тяжелых 
осложнений и летального исхода).

В третьем случае, редкие ситуации, ЛП вре
менно откладывается, если пациент находится в 
критическом состоянии, та]: как эта процедура мо
жет спровоцировать остановку сердца и дыхания. 
В этих случаях берут кровь для посева, назначают 
антибиотики и поддерживающую терапию. При 
стабилшации состояния ЛП возможна без вреда 
Для здоровья пациента.

В четвертом случае, если необходимо срочное 
исследование СМЖ у пациента с инфекционным 
поражением кожи в месте Л П. показана пункция 
Желудочков или большой цистерны опытным вра
чом.

В пятом случае тромбоцитопения со снижени
ем содержания тромбоцитов менее 2 0 x 1 09/л  мо
жет вьивать неконтролируемое кровотечение в суб- 
аРахноидальное или субдуральное пространство.

В норме СМЖ бесцветная, как вода. Мутная 
СМЖ указывает на повышение уровня лейкоци
т е  или эритроцитов в ликворе. В норме содер
жание лейкоцитов в СМЖ составляет 5 в 1 мкл, 
а У новорожденных может достигать 15/мкл. По- 
^инуклеарные лейкоциты (нейтрофилы) у детей в

СМЖ норме отсутствуют, их наличие всегда ука
зывает на патологию, в то время как у новорож
денных в норме их содержание может достигать 
1-2 в 1 мкл. Выявление полинуклеапных клеток 
заставляет предположить патологический процесс. 
Повышение уровня полинуклеарных лейкоцитов 
характерно для бактериального менингита или 
для начальной стадии асептического менинги
та (см гл. 624). Лимфоцитоз в СМЖ характерен 
для асептического, туберкулезного и грибкового 
менингита, демиелинизирующих заболеваний, 
опухолей головного и спинного мозга, аутоиммун
ных заболеваний и встречается при раздражении 
менингеальных оболочек химическими агентами 
(например, после миелографии, интратекального 
введения метотрак^гта).

Окраска по Граму необходима при подозрении 
на бактериальный менингит. Окраска на кислото
устойчивые бактерии (по методу Циля-Нельсена) 
показана при подозрении на туберкулезный или 
грибковый менингит Проводится посев ликвора на 
соответствующие среды в зависимости от клиниче
ских данных и результатов исследования СМЖ.

В норме СМЖ не содержит эритроцитов. Их 
наличие указываем на нарушение техники прове
дения ЛП (травма сосуда, так называемая путева* 
кровь) или субарахноидальное кровоизлияние. 
В случае примеси крови в СМЖ необходимо сроч
но центрифугировать ликвор. Светлая надосадоч- 
ная жидкость указывает н? травматичное проведе
ние ЛП, а ксантохромная — на субарахноидгльное 
кровоизлияние. Если в процессе проведения ЛП 
кровянистая СМЖ постепенно стгновится свет
лой, это указывает на то, что она содержит путе
вую кровь. Наличие выщелоченных эритроцитов 
не позволяет дифференцировать путевую кровь 
и ' убарахноида льное кровоизлияние. Причинами 
ксантохромии, кроме субарахноидального крово
излияния, могут служить гипербилирубинемия. 
каротинемия и значительное повышение уровня 
белка в СМЖ

В норме уровень белка в СМЖ варьирует от 
40 60 мг/дл у детей до 120 мг/дл у новорожден
ных. В норме уровень бел к л в СМЖ снижается до 
нормальных значений, характерных для детей, к 
3 мес. кизни. Повышение уровня белка возмож
но при многих заболеваниях, включая инфекщи, 
аутоиммунные, сосудистые и дегенеративные за
болевания, а также опухоли головного и спинного 
мозга. Примесь путевой крови в СМЖ приводит



к повышению уровня белка примерно на 1 мг/дл 
на каждую 1000 эритрицитов в 1 мкл. Повышение 
уровня IgG в СМЖ, который в норме составля
ет примерно 10  % от содержания общего белка в 
ликворе, наблюдается при подостром склерозиру- 
ющем панэнцефалите, постинфекционном энцефа
ломиелите и, в некоторых с 1учаях, при рассеянном 
склерозе. При подозрении на рассеянный склероз 
показано исследование олигоклональных антител 
в ликворе.

Уровень глюкозы в СМЖ составляет примерно 
60 % от уровня глюкозы в крови у здорового ре
бенка. Для того чтобы избежать ошибок в интер
претации соотношения уровня глюкозы в крови и 
СМЖ при подозрении на менингит, рекомендуется 
исследование уровня глюкозы в крови до ЛП, пока 
реоенок находится в относительно спокойном со- 
стоянчи. Снижение уровня глюкозы в СМЖ выяв
лялось при диффузном поражении менингеальных 
оболочек, особенно при бактериальном и туберку
лезном менингите. Кроме того, распространенные 
неопластические процессы с вовлечением менинге
альных оболочек, суб; рахноидальное кровоизлия
ние, грибковый менингит и, в некотирых с 1учаях, 
асептический менингит могут вызвать снижение 
уровня глюкозы в ликворе.

Возможно исследование СМЖ для выявления 
специфических антигенов (например, реакция аг- 
глютинаци] [). а такж° для исключения метаболиче
ских заболеваний (например, определение уровня 
лактата, аминокислот, эндолазы).

Пункция субдуралиного пространства. Этот 
метод можно использовать для диагностики суб- 
дурального выпота или гематомы. Для пункции 
субдурального пространства применяется игла с 
затупленными краями среза, с коротким концом, 
размером 20 G с мандреном. Прокол субдурь тьного 
пространства целают в области латерального края 
перед него родничка или рцоль верхнего края ве
нечного шва на расстоянии по крлйней мере 2-3  см 
от срединной линии, чтобы избежать повреждения 
нижележащего сагиттального синуса. После тща
тельной очистки и подготовки области вмешатель
ства (в том числе волосы d  месте операции должны 
бы гь выбриты) пациента помещают в положение 
лежа на спине. Во время операции помощник врача 
должен крепко держать пациента. После местной 
анестезии игла с мандреном медленно вводится 
сквозь кожу и мягкие ткани головы Z-образным 
движением до прохождения через твердую моз

говую оболочку, которое ощущается как привал. 
Необходимо предотвратить повреждение коры 
большого мозга, которая располагается у грудного 
ребенка примерно на 1,5 см от поверхности кожи 
головы. Гемостаз накладывается примерно на 5- 
7 мм от среза иглы, что должно обеспечивать без
опасность при проведении процедуры. Проводится 
забор субдуральной жидкости (которая может бить 
фонтаном под давлением) для определения белка, 
содержания клеток и для посева. Цвет субдураль
ной жи хкости может быть ксантохромным, ярка- 
красным или маслянисто-коричневым (в зависи
мости от срока субдурального кровоизлияния или 
выпота). Возможны двусторонние субдуральные 
пункции, так как субдуральное скопление жидко
сти в большинстве случаев билатеральное. Количе
ство жидкости, удаленной при пункции субдураль
ного пространства., должно составлять не белее
15-20 мл с каждой стороны, чтобы предотвратить 
повторное кровотечение в результате внезапного 
смещения внутричерепных структур. По оконча
нии процедуры на область вмешательства наклады
вается стерильная салфетка и ребенок переводится 
в положение сидя, чтобы предотвратить истечение 
жидкости из места пункции. (Описание субдураль
ной жидкости при менингите см. в гл. 624.)

Пункция желудочков. Пункция желудочков 
проводится для удаления СМЖ с  терапевтической 
целью при угрожающем жизни повышении ВЧД 
в сочетании с  гидроцефалией в гом случае, если 
консервативная терапия неэффективна. Пункцию 
желудочков проводит не педиатр, а нейрохирург, 
за исключением тех случаев, когда жизнь ребен
ка в опасности, ? экстренный вызо*з н е й р о х и р у р г а  

невозможен. Техника проведения процедуры у ре
бенка грудного возраста аналогична таковой при 
пункции субдурального пространства. Игла кали
бром 20 G для пункции желудочков с  мандреном 
вводится в латеральный край переднего р о д н и ч к а  

и  направляется вперед в сторону внутреннего угла 
глаза на той же стороне. Игла вводится м ед л ен н о , 
мандрен часто удаляется, чтобы определить мо
мент появления СМЖ. Желудочки мозга о б ы ч н о  
расположены примерно на 4 см от п о в е р х н о с т и  

кожи головы.
Нейрорадиологические методы исследова

ния. Рентгенография черепа в некиторых с л у ч ая х  I 
служит важным диагностическим методом. Она . 
позволяет выявить перелом к о с т з й  черепа, вну
тричерепные кальцинаты, краниостеноз, пороки



развития или дефекты костей черепа, признаки 
повышения ВЧД. Острое повышение ВЧД характ > 
ризуется расхождением черепных швов, в то время 
как эрозия заднего отростка клиновидной кости, 
увеличение размера турецкого седла и усиление 
пальцевых вдавл^ний указывают на длительную 
внутричерепную гипертензию.

КТ головного мозга — важный метод диагностики 
как острых неотложных состояний, так и многих 
хронических заболеваний. КТ — неинвазивный 
метод, основанный на применении рентгеновского 
излучения. Поскольку необходимо избегать движе
ний головы во время исследования, у грудных де
тей и детей раннею возраста КТ провидится после 
введения седативных препаратов. Наиболее часто с 
этой целью применяют фенобарбитал. Фенобарби
тал в дозе 4 мг/кг вводят внутримышечно за 30 мин 
до проведения КТ, при необходимости повторно 
вводят препарат в дозе 2  мг, кг внутримышечно че
рез 1-1,5 ч. Альтернативный метод — пероральный

прием хлоралгидрата в дозе 50-75 мг/кг за 45 мин 
перед исследованием. КТ выявляет врожденные 
пороки развития мозга, включая гидроцсфглию и 
порэнцефалические кисты, субдуральное кровоиз
лияние, атрофию вещества мозга, внутричерепные 
кальцинаты, кровоизлияние в вещество мозга, опу
холи мозга, зоны отека, инфаркт и демиелинизацию 
(табл. 614.3). Внутривенное введение рен*генокон
трастного вещества позволяет выявить Зины с по
вышенной проницаемостью сосудов вследствие на
рушения гематоэнцефг лического барьера и участки 
патологического скопления кровеносных сосудов в 
структуре артериовенозных мальформаций.

МРТ- - неинвазивный метод исследования, его 
информативность наиболее высока при исследова
нии опухолей, отека мозга, демиелинизирз тощих 
процессов, дегенеративных Заболеваний и пороков 
развр гия, особенно ачома лип задней черепной ямки 
и спинного мозга (см. табл. 6 ] 4.3). МРТ позволя
ет выявить бляшки малого размера у пациентов с

Таблица 614.3
Рекомендации по применению методов нейровизуализации у пациентов с заболеваниями

червной системы
Заболевание

Ишемический инфаркт в полушариях :»юзга 
или в мозжечке

Кровоизлияние в полушария мозга или в 
мозжечок
Транзиторная ишемическая атака 

Артериовенозная мальформация 

Церебральная аневризма

Опухоль мозга 
Черепно л озговая травма

Рассеянный склероз 
Менингит или энцефалит

Абсцесс в полушариях мозга или в мозжечле

Гранулема
Деменция
Двигательные нарушения 
Заболевания в неонатальном периоде и по
роки развития 
Эпилепсия 
Голоьяьл бо,л>

Метод

КТ я первые 12-24 ч, МРТ после 12-24 ч диффузионно и перфузионнс взвешен
ная МРТ способствует более точной диагностике в первые 24 ч и паже в первые 8 ч 
после поражения)
КТ в первые 24 ч; МРТ — после 24 ч; МРТ и эндоваскулярная ангиография при 
поди^рении на артериоьенизную мальформацию
МРТ - для выявления лакунарного инфаркта и других поражений небольших раз 
меров. УЗДГ сонных артерий; MPA'
КТ при остром кровоизлиянии; МРТ и эндоваскулярнаг ангиография ^как можно 
раньше)
КТ при с стром субарахноидальном кровоизлиянии, КТ ангиография лли эндова
скулярная ангиография для выявления аневризмы, УЗДГ — для выявления спазма 
сосудов
МРТ без/с контрастированием
КТ — при первичной диагностики; МРТ — после первичного обследования и лече
ния
МРТ без/с контрастированием
КТ без/с контрастирование v при пгрвичной диагностику МРТ — после первично
го обследования и лечения
КТ без/с контрастированием при первичной диагностике, при стабильном состоя
нии — МРТ вместо КТ; в дальнейшем — МРТ без/г. кон' рагтированиеи 
МРТ без/с контрастированием 
МРТ, ПЭТ, ОФЭКТ 
МРТ. ПЭТ
УЗИ — у недоношенных новорожд :нных в нестаби чьном состоянии; в остальных 
случаях — МРТ 
МРТ, ПЭТ ОФЭКТ
КТ — при подозрении на органическое поражение моз1а

П р и м е ч а н и е :  УЗДГ — ультразвуковая допплерография; ОФЭКТ — однофотоннаг эмиссионная кочпьютерна* томография. 
"*РА — магнитне резонансная ангиография.

pitman S  Imaging the brair N Engl J  Med 1998; 338: 812.



рассеянным сктерозом и области локализованного 
глиоза у детей с резистентными эпилептиче< кими 
приступами. МРТ — обяза гельный метод исследо- 
иания детей, которым планируется хирургическое 
лечение эпилепсии. Внутричерепные кальцинаты 
не выявляются при МРТ. Введение ко./трас гного 
вещества, гадилиния-ДТПА, в процессе МРТ по
вышает точность диагностики поражений мозга, 
связанных с нарушением гематоэнцефалического 
барьера. Функциональная МРТ -  неинвазивный 
метод, применяющийся для выявления и картиро
вание с высоким разрешением гемодинамических 
изменений, вызванных локальной активностью 
мозга во время выполнения специфических ког
нитивных и/или сенсомоторных функций. Этот 
метод применяется для предоперационной локали
зации наиболее важных функций головного мозга 
(кроме того, метод представляет большой интерес 
цля исследования развития и пластичности этих 
функций).

Радионуклидное сканирование мозга — метод, 
основанный на применении радиоактивных эле
ментов, например 99тТс, которые концентрируются 
в зонах мозга с нарушением гематоэнцефаличе- 
ского барьера. Метод применяется в диагностике 
герпетического энцефалита и абсцесса мозга. По- 
зитроннс-эмиссионная томография позволяет по
лучить уникальные данные, исследуя метаболизм 
и перфузию в головном мозге с помощью изме
рения кровотока, поглощения кислорода и потре
бления глюкозы. ПЭТ — дорогостоящий метод, 
применяющийся главным образом у взрослых па
циентов; однако последнее время ПЭТ все чаще 
применяется в педиатрических центрах, особен
но там, где проводится хирургическое лечение 
эпилепсии. Однофотонная эмиссионная компью
терная томография — метод основан на приме
нении " тТ с-гексаметилпропиленааминооксима. 
ОФЭКТ — чувствительный и недорогой метод ис
следования регионального церебрального крово
тока. Метод особенно распространен при сосуди
стых заболеваниях головного мозга у детей (СКВ), 
при герпетическом энцефалите и применяется для 
локализации фокальной эпилептиформной актив
ности и выявления рецидивов опухолевого про
цесса. Церебральная ангиография применяется 
при исследовании сосудистых заболеваний мозга. 
У большинства детей церебральную ангиографию 
проводят под общей анестезией. Субтракционная 
ангиография позволяет выявить артериовенозные

мальформации, аневризмы, окклюзии артерий и 
венозный тромбоз. В большинстве с лучаев провс  ̂
дится исследование четырех сосуцов — внутрен
них сонных и позвоночных артерий. Широкое рас
пространение МРА может снизить необходимость 
в инвазивном методе ангиографии с введением 
контрастного вещества. УЗИ применяется для 
выявления перивентрикулярной лейкома шции, 
внутричерепного кровоизлияния, гидроцефалии! 
внутричерепных опухолей. Проведение УЗИ огра
ничено возрастными рамками и возможно только 
у грудных детей с открытым большим родничком. 
У детей более старшего возраста этот метод при
меняется в процессе хирургического лечения для 
контролу за наложением шунта, локализации не
больших опухолей, коррекции направления иглы 
при биопсии. Миелография в прошлом применя
лась для выявления сосудистых аномалий, опу
холей и пороков развития спинного мезга. МРТ в 
большинстве случаев имеет преимущества перед 
контраст ной миелографией и не вызывает разви
тия арахноидита, который в некоторых случаях 
представляет собой осложнение после введения 
контрастного вещества в субарахноидг льное про
странство.

Электроэнцефалография. ЭЭГ представляет 
собой продолженную запись электрической ак
тивности между референтными электродами, по
мещенными на к о ж у  головы. Хотя вопрос о  про
исхождении электрической активности из'гчен не 
до конца, вероятно, она берет начг по в постсинап- 
тическил потенциалах в дендритэх нейронов коры. 
Даже при усилении электрической активности не 
все потенциалы регистрируются в связи с тормо
зящим эффектом мягких тканей головы, мышц, со
судов, костей черепа и жидкости в с у б а р а х н о и д а л ь -  

ном пространстве. Волны ЭЭГ в соответствии с их 
частотой делят на дельта- ( t-3 /с), тета- (4-7/с)> 
альфа- (8 -12 /с) и  бета-ритм (13 - 20/с). На ам
плитуду и частоту волн ЭЭГ оказывают в л и я н и е  

многочисленные факторы, включая возраст, со
стояние сознания, открывание (или з а к р ы в а н и е )  

глаз, прием лекарственных препаратов и за б о л е в а 

ния нервной системы. Высокоамплитудные мед
ленные и острые волны (К-комплексы) и  с о н н ы е  

веретена (регулярные волны с частотой 1 2  - 1  Vе) 
в центральных отведениях в норме i оявляклся на 
ЭЭГ во время сна. К аномальной б и о э л е к т р и ч е с к о й  

активности относятся комплексы пик-волна: пикй 
(спайки) представляют собой пароксизмальную



высокоамплитудную волну короткой продолжи
тельности, за которой следует медленная волна. 
Комплексы пик-волна ассоциируются с эпилеп
сией, однако в некоторых случаях выявляются на 
ЭЭГ у пациентов, не страдающих этим заболева
нием. Фокальные спайки часто связаны с патоло
гическими процессами, вызывающими ирритацию 
коры, включая кисты, медленно растущие опухоли 
и глиозные рубцы. Для усиления эпилептиформ ■ 
ной активности служат методы провокации, вклю
чая гипервентиляцию, фотостимуляцию и депри
вацию сна. При выявлении фокальных медленных 
волн можно предположить локальное поражение 
мозга, например гематому, опухоль, инфаркт или 
локализованный инфекционный процесс; генера
лизованная медленноволновая активность встре
чается при метаболических, воспалительных забо
леваниях или более обширных процессах.

Полиграфическая запись ЭЭГ/видео-монито
ринг позволяет уточнить тип эпилептических при
ступов, что способствует рациона чьному подбору 
медикаментозной терапии или решению вопроса 
о хирургическом лечении эпилепсии. Кроме того, 
этот метод дает возможность врачу более точно 
дифференцировать эпилептические приступы от 
других видов пароксизмальных нарушений, на
поминающих эпилептические приступы, включая 
псевдоприступы. Этот метод позволяет оценить 
эффективность различных схем антиэпилепти- 
ческой терапии. При одновременных полиграфи
ческой записи ЭЭГ и видео-мониторинге (видео- 
ЭЭГ-мониторинг) можно определить физиологи
ческие и патологические проявления на ЭЭГ; этот 
метод особенно информативен у новорожденных, 
так как диагностика приступов в этой возрастной 
•Руппе наиболее трудна.

Магнитоэнцефалография (МЭГ) регистрирует 
параметры магнитного поля, обусловленные вну
триклеточными ионными потоками в нейронах. 
Протонная МР-спектроскогия — современная ней
рофизиологическая техника, объединяющая МЭГ 
и МРТ дль исследования магнитных полей, гене
рируемых серией нейронов. Этот метод особенно 
важен при обследовании пациентов, которым пла
нируется хирургическое лечение эпилепсии.

лзгянные потенциалы. Вызванный потенци- 
^  (ВП) — это электрический ответ, возникающий 
пРи стимуляции ЦНС специфическими стимулами 
(зрительными, слуховыми и сенсорными). В по
зд н е е  десятилетие метод ВП получил широкое

распространение в грудном и детском возрасте. Сти
муляция ЗрИТеЛЬНОЙ CHCiCMbl с помощью вспышки 
света или зрительного паттерна, например паттер
на шахматной доски (чередование черных и белых 
участков), инициирует зрительные вызванные по
тенциалы (ЗВП), которые регистрируются в обла
сти затылка и анализируются с помощью компью
терных программ. Патологические ЗВП возника
ют, если поражение вовлекает зрительные пути на 
любом участке — от сетчатки до зрите, 1ьной коры. 
Характерные изменения ЗВП наблюдаются при 
нейродегенеративных заболеваниях, включая бо
лезнь Тея-Сакса, Краббе, Пелицеуса- Мерцбахера 
и нейрональный цероидлипофусциноз. Поражение 
зрительного нерва и хиазмы также вызывает нару
шение ЗВП. Исследование ЗВП на шахматный пат
терн применяется для оценки зрительной функции 
у новорожденных из группы писка. Изучение ЗВП 
на вспышку света цает важную прогностическую 
информацию у доношенних новорожденных, пере
несших асфиксию. Слуховые ВП ствола мозга мо
гут применяться для объективной оценки остроты 
слуха, особенно у новорожденных и неконтактных 
детей, если рутинные методы оценки слуха неэф
фективны. Изменение слуховых ВП наблюдается 
при многих нейродегенеративных заболеваниях у 
детей и играет большую роль в диагностике при 
подозрении на опухоль мостомозжечкового угла. 
Слуховые ВП позволяют оценить функцию ство
ла мозга у пациентов в коматозном состоянии, так 
как на характер волн не оказывает влияние при
ем лекарственных препаратов и уровень сознания. 
Однако они не позволяют точно прогнозировать 
восстановление сознания и исход заболевания 
нервной системы.

Соматосенсорные вызванные потенциалы  
(ССВП) получены при стимуляции перифери
ческого нерва (малоберцового, срединного) и за
писи электрического ответа над областью шеи и 
контралатеральной париетальной соматосенсор
ной коры. ССВП определяют функциональную 
целость системы задние канатики — медиальная 
петля и применяются для мониторинга функции 
спинного мозга во время хирургического лечения 
сколиоза, коарктации аорты и миеломенингоцеле. 
ССВП изменяются при различных нейродегенера
тивных заболеваниях у детей и точнее, чем другие 
ВП, позволяют оценить прогноз в отношении вос
становления функций после тяжелого поражения 
нервной системы.
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Глава 615
Врожденные пороки 
развития центральной 
нервной системы
Майкл В. Джонстон (Michael V. 
Johnston), Стефен Киноман 
(Stephen Kinsman)

615.1. ДЕФЕКТЫ НЕРВНОЙ ТРУБКИ
(ДИЗРАФИЗМ)________________

Пороки разви j ия нервной трубки относятся к наи
более распространенным аномалиям ЦНС, воз
никают в резульгате нарушения спонтанного за
крытия нервной трубки в период между 3-й и 4-й 
неделей внутр [утробного развития. Хотя точная 
причина пороков развития нервной трубки оста
ется неизвестной, существу ют доказательства, что 
многие факторы, включая радиацию, применение 
некоторых лекарственных препаратов, недоста
точность питания, воздействие химикатов и на
следственную предрасположенность (мутации в

генах, ответе гвенных за синтез фолиевой кислоты, 
и процессы, происходящие с участием фолатов), 
могут оказать негативное влияние на формирова
ние нервной системы, начиная с момента зачатия 
плода. В некоторых случаях нарушение питания 
матери или воздействие радиации до момента за
чатия может повысить вероятность пороков раз
вития ЦНС Основные пороки развития нервной 
трубки включают spina bifida occulta (неполное за
крытие позвоночного канала без спинномозговой 
грыжи), менингоцеле, миеломенингоцеле, энцефа
лоцеле, анэнцефа шю. дермалиный синус, синдром 
фиксированного спинного мозга, сирингомиелию, 
диастематомиелию и липому с поражением конуса 
спинного мозга (conus medullaris).

Нервная система человека берет начало из при
митивной эктодермы, из котором развивается так
же и эпидермис. Эктодерма, энтодерма и мезодерма 
формируют три зародышевых листка, развивающи
еся к 3 й неделе гестации. Энтодерма, огооенно хор
дальная пластинка, и внутренняя эмбриональная 
мезодерма индуцируют развитие нервной пластин
ки из покрывающего их снаружи листка эктодермы 
ш  3-й неделе гестации (рис. 615.1, .4). Нарушение 
нормальной индукции приводит к формисюванию 
болыиинствг пороков развития нервной трубки. 
Быстрый рост клеток нервной пластинки вызыва
ет ее инвагинацию с образованием нервного же
лобка и дифференциацию конгломерата клеток, 
нервного гребня, которые мигрируют в латераль
ном направлении по поверхности нервной трубки 
(рис. 615.1, Б). Центральная пластинка превраща
ется в центрально расположенную хорду, выпол
няющую роль центрального стержня, вокруг кото
рого формируется в конечном итоге позвоночный I 
столб. В лроцессе развития позвоночного столба I 
хорда претерпевает инволюцию и превращается в 
студенистые ядра (nucleus pulposus) м е ж п о з в о н о ч 
ных дисков. Клетки нервного гребня д и ф ф е р е н ц и -  I 
руются с формированием периферической нерв
ной системы, включая спинальные и вегетативные 
ганглии, а также ганглии черепных нервов (V, VII. 
VIII, IX и X). Кроме того, нервный гребень дает на- 
ча по мяг.сой и паутинной оболочкам, а также шван- I 
новским клеткам, отвечающим за м и ел и н и зац и Ю  I 
периферической нервной системы. Считается, что 
твердая мозговая оболочка формируется из параК ' I 
:иальной мезодермы.

На 3-й неделе эмбрионального развития инва
гинация нервного желобка завершается и формй'

k
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Р и с. 6 1 5 .1 . Схематическое изображ ение развития нервной  системы:
Л— поперечный разрез нервной пластинки на 3-й неделе гестации; 6 —  формирование нервного я елобка и нервного гребня; В— нерв
ная трубка сформирована; Г—  продольное изображение начала закрытия нервной трубки в центральной об ла е т; Д —  поперечное

сечение нервной трубки эмбриона (примитивный спинной мозг)

Руется нервная трубка, отделяясь от покрывающей 
№ сверху поверхностной эктодермы (рис. 615.1, Ь ). 
Первоначально закрытие нервной трубки проис
ходит в области, с которой в будущем образуется 
Единение спинного и продолговатого мозга, за
тем процесс закрытия быстро идет как в каудаль- 
н°м, так и в ростральном направлении. В течение 
короткого периода нервная грубка открыта с двух 
кондоь и нервный канал свободно сообщается с ам
ниотической полостью (рис. 615.1, Г). Нарушению 
закрытия нервной трубки способствует экскреция 
Некоторых фетальных субстанций (веществ, выра
батывающихся в организме плода, например а-фе- 
т°протеин, ацетилхолинэстераза) в амниотическую 
Жидкость; эти вещества служат биохимическими

маркерами дефектов нервной трубки. Пренаталь
ный скрининг а-фетопротеина в крови матери на
1 6 -18-й неделе гестации — эффективный метод 
определения риска формирования пороков разви
тия нервной трубки у плода. В норме ро^пальный 
конец нервной трубки закрывается на 23-й день, 
а каудатьная нейропора — в процессе вторичной 
нейруляции к 27-му дню развития, т. е. до того мо
мента, когда во многих <■ тучаях жзнщина узнает о 
факте беременности.

615.2. SPINA BIFIDA OCCULTA_______

Эта распространенная аномалия развития пред
ставляет собой дефект тел позвонков, расположен



ный по срединной линии без протрузии спинного 
мозга или менингеальных оболочек. В большинстве 
случаев порол развития протекает бессимптомно, 
не проявляется клинически и не сопровождается 
неврологическими нарушениями. Иногда на коже 
видны участки волос, изменение окраски кожи, 
липома или дермальный синус, расположенные по 
срединной линии в поясничном отделе, которые 
указывают на порок развития спинного мозга. Рент
генография позвоночника выявляет незаращение 
дуги и пластинки дуг позвонков, как правило, на 
уровне Lv-S,. Аномалии развития менингеальных 
оболочек, спинного мозга, нервных корешков от
сутствуют. Spina bifida occulta иногда ассоциирует
ся с другими значительными аномалиями развития 
спинного мозга, включая сирингомиелию, диасте- 
матомиелию и синдром фиксированного спинного 
мозга. Дермальный синус обычно представляет со
бой небольшое отверстие в коже, ведущее в узкий 
проток; иногда на дермальный синус указывают 
выступающие волосы, волосистое пятно на коже 
или сосудистый невус. Дермальный синус распола
гается по срединной линии, в тех же областях, где 
формируется менингоцеле и энцефалоцеле, т. е. в 
пояснично-крестцовой или затылочной области. 
Проток дермального синуса может проходить че
рез твердую мозговую оболочку и способствовать 
распространению инфекции. Рецидивирующий 
менингит неясной этиологии требует тщательно
го обследования с целью выявления дермального 
синуса небольших размеров, располагающегося на 
задней поверхности тела по срединной линии, в 
том числе на задней поверхности головы.

615.3. МЕНИНГОЦЕЛЕ_______________

Менингоцеле формируется, когда менингеальные 
оболочки образуют грыжевое выпячивание через 
дефект в дуге позвонка. Спинной мозг обычно 
не изменен и занимает нормальное положение в 
позвоночном канале, однако могут наблюдаться 
сращения, сирингомиелия или диастематомиелия. 
Флюктуирующее объемное образован] ie, распола
гающееся по срединной линии вдоль позвоночника, 
обычно в поясничной области, может пропускать 
свет при диафаноскопии. В бо. 1ыиинстве случаев 
при менингоцеле грыжевой мешок полностью по
крыт кожей и не представляет угрозы для жизни 
пациента. Необходимо тщательное неврологиче
ское обследование. Хирургическое лечение может

быть отсрочено у детей в тех случаях, когда менин
гоцеле протекает бессимптомно, неврологические 
нарушения не выявляются и грыжевой мешок со 
всех сторон покрыт толстым слоем кожи. До хирур
гического удаления дефекта необходимо тщатель
ное обследование, включающее рентгенографию, 
УЗИ и МРТ, для установления степени вовл( чения 
в процесс нергной ткани (если имеется) и наличия 
других аномалий, в том числе диастематомиелии, 
синдром? фиксированного спинного мозга и липо
мы. Если ьыявляется истечение СМЖ или грыже
вой мешок покрыт тонким слоем кожи, необходимо 
немедленное хирургическое удаление дефекта для 
предотвращения развития менингита. Детям с ме
нингоцеле рекомендуется КТ головного мозга, так 
как в некоторых случаях этот порок развитая со
четается с гидроцефалией. Переднее менингоцеле 
выступает в полость таза через дефект в крестцовой 
кости. При увеличении размера грыжевого мешка 
появляются такие симптомы, как запор и дисфунк
ция моч< вого пузыря. У девочек могут выявляться 
сочетанные аномалии развития половых органов, 
включая ретровагинальную фистулу и влагалищ
ные перегородки. Рентгенограф] [я обнаруживает 
дефект в области крестца; КТ или МРТ позволяет 
определить распространение менингоцеле.

615.4. МИЕАОМЕНИНГОЦЕАЕ_______

Миеломенингоцеле представляет собой наиболее 
тяжелую форму дизрафии с поражением позво
ночника и возникает с частотой примерно 1:4000 
родившихся живыми.

Этиология. Причина миеломенингоцеле неиз
вестна, однако, как и при всех дефектах закрытия 
нервной трубки, имеется генетическая предрас
положенность к  развитию данной аномалии. По
сле рождения одного ребенка с данной п ато ло ги ей  
риск формирования миеломенингоцеле при после
дующих беременностях достигает 3-4  %, а после 
рождения двух детей с  этой аномалией в одной  
семье — до 10 %. Нарушение питания и неблаго
приятные факторы внешней среды, н есо м н ен н о , 
играют важн) ю роль в формировании м и ел о м е- 
нингоцеле. Существуют надежные д о к азат ел ь ств а , 

что у матерей, получающих заместительную тера
пию фолиевой кислотой до зачатия, риск п ороков 
развития нервной трубки снижается на 50 %. За
местительная терапия фолиевой кислотой эффеК' 
тивна в случае ее начала до зачатия и п р о д о л ж е н и я



по крайней мере до 1 2 -й недели беременности, т. е. 
до завершения нейруляции. Служба здравоохра
нения США рекомендует всем женщинам репро
дуктивного возраста, способным к деторождению, 
, унимать фолиевую кислоту в дозе 0 4 мг/сут, а 
женщинам, у которых во время предшествующих 
беременностей зарегистрировано формирование 
дефектов нервной трубки плода, — по 4 мг еже
дневно, начиная прием препарата за 1 мес. до нача
ла планируемой беременности. Современная диета 
обеспечпьает примерно У 2 суточной потребности в 
фолиевой кислоте. С целью увеличения содержа
ния фо [иевои кислоты в пищевом рационе в 1998 г. 
в США и Канаде выпускались пищевые продукты, 
обогащенные фолиевой кислотой: мука, макарон
ные изделия, рис и кукурузная мука содержали 
0,15 мг фолиевой кислоты на 100 г продукта. Н о, 
к сожалению; доза фолиевой кислоты, получаемой 
с пищей, не достигает минимальной дозы, позво
ляющей предотвратить пороки развития нервной 
трубки. Поэтому необходимо создание информа
тивных обучающих программ для женщин, плани
рующих беременность. Некоторые лекарственные 
препараты, включая антагонисты фолиевой кис
лоты, такие как триметоприм и антиконвульсанты 
(фенитоин, карбамазепин, фенобарбитал и прими- 
дон), повышают риск развития миеломенингоце
ле. При приеме антиконвульсантов — препаратов 
вальпроевой кислоты во время беременности риск 
пороков развития нервной трубки достигает при
мерно 1-2 %. Некоторые врачи рекомендуют всем 
женщинам репродуктивного возраста, страдающим 
эпилепсией и принимающим антиэпилептические 
препараты, получать заместительную терапию фо
лиевой кислотой.

Клинические проявления. Это заболевание 
вызывает дисфункцию не только периферической 
и Центральной нервной системы, но и многих дру
гих органов и структур организма, включая кост- 
НУЮ систему, кожу, мочеполовую систему. Миело
менингоцеле (спинномозговая грыжа) может лока
лизоваться в любом участке вдоль нервной трубки 
(осевой части ЦНС), однако наиболее часто (75 % 
случаев) локализуется в пояснично-крестцовом 
°тДеле. Распространенность и степень тяжести не- 
вРологического дефицита зависят от локализации 
миеломенингоцеле. Поражение в нижней части 
кРестцовой области приводит к нарушению функ
ции тазовых органов (недержание мочи и кала) в 
сочетании с анестезией в области промежности, но

без изменения двигательной функции. Миеломе
нингоцеле, локализующееся у новорожденных в 
вредней части крестцовой области, обычно имеет 
мешковидную форму, кистообразную структу{)'у 
и покрыто тонким слоем частично эпителизиро- 
ванной ткани (рис. 615.2). Под оболочкой видны 
рудименты нервной ткани, возможен разрыв обо
лочки с истечением ликвора. При неврологиче
ском осмотре выявляются вялый паралич нижних 
конечностей, отсутствие глубоких сухожильных 
рефлексов, реакции на прикосновение и болевой 
чувствительности; с высокой частотой встречают
ся постуральные аномалии нижних конечностей, 
включая косолапость и подвывих бедер. Возможно 
постоянное выделение мочи по каплям и рассла
бление анального сфинктера. Таки ч образом, при 
локализации миеломенингоцеле в среднем пояс
ничном отделе отмечаются признаки поражения 
периферических мотонейронов вследствие пора
жения конуса спинного мозга. При pacnpui тране- 
нии миеломениьгоцече на грудной отдел спинного 
мозга, как правило, выявляются прогрессирующие 
неврологические нарушения. Тем не менее у паци
ентов с миеломенингоцеле в верхне й грудной или 
шейной области обычно имеется минимальный не- 
вро югииеский дефицит и в большинстве случаев 
гидроцефалия не развивается.

Р и с . 6 1 5 .2 . М и елом ен ин гоцеле в поясн ичн ой  области  
покры то тонким слоем  кожи

Гидроцефгыия в сочетании с аномалией Киари 
типа II развивается по крайней мере в 80 % случаев 
у пациентов с миеломенингоцеле. Как правило, чем 
ниже локализовано миеломенингоцеле (например, 
в крестцовом отделе), тем меньше риск гидроцефа
лии. Увеличение желудочков может быть медленно 
прогрессирующим и не проявляться клинически



или развивается быстро, приводя к внутричереп
ной гипертензии (выбухание переднего родничка, 
дилатация черепных ьенг симптом «заходящего 
солнца», раздражительность и рвот? в сочетании 
с увеличением окружности головы) Нередко у 
младенцев с гидроцефалией и аномалией Киари 
типа II выявляются симптомы дисфункции ром
бовидного мозга, включая нарушение глотания, 
поперхивание, стридор, апноэ, паралич голосовых 
^вязок, слюнотечение, а также спастичность в верх
них конечностях. В отсутствие терапии возможен 
летальный исход. Такие кризисы Киари обусловле
ны вклинением продолговатого мозга и миндалины 
мозжечка в большое затылочное отверстие.

Лечение. Терапия и наблюдение за ребенком 
с миеломенингоцеле треоует мулыпиОш циплинар- 
ного подхода. В совместном лечении пациента уча
ствует хирург и терапевт, из них один специалист 
(часто — педиатр) действует как координатор ле
чебного процесса. Информация о таком тяжелом 
заболевании новорожденного ребенка, как мие- 
ломенингоцеле, вызывает сильное чувство горя 
и гнев у родителей. Родите пям необходимо вре
мя для изучения заболевания и связаппых с ним 
осложнений, чтобы активно участвовать в лечеб
ном процессе. Беседу с родителями должен про
вести опытный специалист, предоставив нужн; то 
информацию спокойно, неторопливо и так, чтобы 
его слова не вызывали страх и тревогу у родителей 
При возможности следует организовать встречу с 
другими родителями детей с пороком развития 
нервной трубки, такие совместные обсуждения по
могают разрешить важные вопросы и проблемы.

Хирургическое лечение может быть отсрочено на 
несколько дней, за исключением тех случаев, когда 
имеется истечение СМЖ. Это дает время родите
лям, чтобы оправиться от первою шока и подгот )- 
виться к многочисленным процедурам и неизбеж
ным проблемам, которые ожидают их впереди. Об
следование с целью выявления других врожденных 
пороков развития и определения функции почек 
может начинаться до оперативною вмешательства. 
Во многих педиатрических центрах у большинства 
детей с миеломенингоцеле применяется активная 
терапевтическая тактика. Пос к  закрытия дефекта 
(хирургического удаления миеломенингпцеле), как 
правило, необходима иперация шунтирован ия для 
лечения гидроцефалии. В случае появления при
знаков дисфункпии ромбовидного мозга показана 
ранняя хирургическая декомпрессия продолгова

того мозга и шейного отдела спинного мозга. При 
косолапости может потребоваться шинирование 
или применение лонгет, при вывихе бедра — хи
рургическое лечение.

Подробное обе ледование и повторная оценка 
функции мочеполовой систем ы — один из наибо
лее важных компонентов терапевтической тактика 
Обучение родителей, а со временем и пациента ре
гулярной катетеризации при неврогенном мочевом 
пузыре необходимо для поддержания остаточного 
объема мочи на низтсом уровне что предотвращав 
развитие инфекционных процессов мочевых пу
тей и рефлюкса, служащего причиной пиелонеф
рита и гидронефроза. Периодический посев мочи 
и оценка функции почек, включая определение 
электролитов и креатинина в и лазме, а также УЗИ 
почек, внутривенная пиелография и КТ почек на
значаются в зависимости от про 'реагирования про- I 
цесса и результатов физикального обследования 
Совершенствование подходов к лечению заболе
ваний мочевыделительной системы привело к зна
чительному сокращению хирургического лечения 
и уменьшению частоты тяжелых осложнений и 
летальных исходов, ассоциированных с прогрес
сирующие заболеванием почек у этих пациентов. 
У некоторых детей для лечения недержания мочи 
в более старшем возрасте возможна хирургическая 
имплантация искусственного сфинктера мочево
го пузыря или хирургическое увеличение размер? 
мочевого пузыря. Хотя недержание кала (энкопрез) 
встречается часто и вызывает значительные соци
альные проблемы в школьном возрасте, риск тяже
лых осложнений при этом состоянии значительно 
ниже, чем при недержании мочи. У многих детей 
возможна «тренировка кишечника* с п о м о щ ью  
клизм или введения ректальных свеч по схеме, 
что приводит к опорожнению кишечника в уста
новленное время 1 или 2 раза в день. Может быть 
целесообразным наложение аппендикостомы для 
антеградного прог ывания кишечника (см. такЖ£ 
п . 6 0 4 .4 ) .

Восстановление функции самостоятельной 
ходы'ы после опетции — желание любого ребен ка 
и его родителей — зависит от уровня п о р а ж е н и я  
и сохранения функции подвздошно-поясничных
мышц. Восстановление самостоятельной хгдьбЫ  
возможно практически у всех детей, у которых по
ражение лока тазовано в  крестцовом или п о я с н и ч 
но-крестцовом отделе; почти в  5 0  % случаев при 
более высокой локализации дефекта п ;ре движ ение



возможно с использованием ортопедических аппа
ратов и костылей.

Прогноз. У детей, рожденных с миеломенин- 
гоцеле, после активной терапевтической такти
ки летальность составляет примерно 10-15 %, в 
большинстве случаев смерть наступает до 4-лет- 
него возраста. По крайней мере у 70 % выживших 
пациентов интеллект соответствует норме, однако 
нарушения школьной успеваемости и судороги 
встречаются чаще, чем в общей популяции. Эпи
зоды менингита или вентрикулита в анамнезе ока
зывают негативное влияние на интеллект пациента 
в будущем. Поскольку миеломенингоцеле — хро
ническое инвалидизирующее заболевание, на про
тяжении всей жизни пациентам требуется перио
дическое катамнестическое наблюдение с привле
чением специалистов различного профиля.

615.5. ЭНЦЕФАЛОЦЕЛЕ_____________

Выделяют две основные формы дизрафии с пора
жением черепа, возникающие в результате протру- 
зии тканей через костный дефект, расположенный 
по срединной линии, названный cranium bifidum 
(врожденное незараи^ние швов черепа). Краниаль
ное менингоцеле (грыжа чозговъис оболочек) пред
ставляет i обой мешковидное выпячивание (гры
жевой мешок) менингеальных оболочек, заполнен
ное цереброспинальной жидкостью; \ранчальное 
шцефалоцеле (грыж а головного мозга) содержит 
кроме этого кору большого мозга, мозжечок или 
часть ствола мозга. Микроскопическое исследова
ние нервной ткани, входящей в состав энцефало- 
Деле, часто выявляет аномалии развития. Дефект 
черепа чаще всего бывает в затылочной области 
ча уровне или ниже иниона (антропометрическая 
точка — место пересечения верхней выйной линии 
Со срединной сагиттальной плоскостью головы), 
Однако в некоторых странах более распространено 
энцефалоцеле в лобной или лобно-носовон обла
сти. Эти аномалии встречаются в 10 раз реже, чем 
Дефекты заращен,1я нервной трубки с вовлечением 
п°звоночника. Счи гается, что этиологические фак- 
Т°РЫ при этом состоянии такие же, как и при анэн
цефалии и миеломенингоцеле, так как сообщалось 
0 случаях выявления различных пороков развития 
НеРвной трубки среди членов одной семьи.

У младенцев с энцефалоцеле повышен риск раз- 
®ития гидроцефалии вследствие стеноза водппро- 
в°Да, аномалии Киари или синдрома Денди-Уоке-

ра. Обследование выявляет небольшое мешковид 
ное образование (грыжевой мешок) на ножке или 
крупную кистоподобную структуру, которая по 
размеру может быть больше черепа. Область по
ражения бывает полностью покрыта кожей, однаки 
могут встречаться участки, непокрытые кожей, что 
требует срочного хирургического вмешательства. 
Трансиллюминация грыжевого мешка може_' вы
явить присутствие нервной ткани Рентгенография 
черепа и шейного отдела позвоночника показана 
для определения анатомической структуры по
звонков. УЗИ наиболее эффективно для определе
ния содержан] ш грыжевого мешка, избавляя от не
обходимости КТ в большинстве случаев. Прогноз 
у детей с краниальным менингоцеле, как правило, 
хороший, в то время как у пациентов с энцефало
целе имеется риск зрительных нарушений, микро
цефалии, умственной отста юсти и эпилептических 
приступов. Как правило, при на пичии нервной 
ткани в составе грыжевого мешка в сочетании с 
гидроцефалией прогноз наименее б аагоприяч ный. 
Синдром Меккеля-Грубера — редкое заболевание 
с аутосомно-рецессивным типом наследования, ко
торое характеризуется энцефа юцеле в затылочной 
об части, расще чиной губы или нёба (волчья пасть), 
mi кроцефалией, микрофтальмом, пороками разви
тия половых органов, поликистозом почек и поли
дактилией. Энцефа чоцеле можно диагностировать 
внутриутробно путем определения а-фс гопротеи- 
на и бипариетального диаметра прч УЗИ.

615.6. АНЭНЦЕФАЛИЯ______________

У новорожденных с анэнцефалией выявлж тся 
характерный крупный дефект свода черепа, ме
нингеальных оболочек и мягких тканей головы в 
сочетании с рудиментами головного мозга; этот по
рок развития возникает в результате аномального 
закрытия ростральной нейропоры. Примитивный 
мозг содержит соединительную ткань, сосуды и 
нейроглию. Полушария мозга и мозжечок обычно 
отсутсгвз ют, и могут быть то 1ько остатки ство
ла мозга. Гипофиз гипоплазирован, пирамидных 
путей нет из-за отсутствия коры большого мозга. 
Дополнительные аномалии включают складча
тость ушных раковин, расщелину неба (волчья 
пасть) и врожденные пороки сердца в 1 0 - 2 0  % 
с пучаев. Б- >л] шинство младенцев с анэнцефалией 
умирают через несколько дней после рождения. 
Час тота анэнцефа чии достигает примерно 1/1000



живых новорожденных; этот порок развития наи
более часто встречается в Ирландии и Уэльсе. 
Риск повторного рождения ребенка с анэнцефа 
лией состав.^(яет примерно 4 % и достигает 10 % 
в семьях, в которых уже рождалось двое детей с 
этим поооком. В развитии анэнцефалии участвуют 
многочисленные факторы (кроме генетических), 
включая низкий социально-экономический статус, 
отсутствие полноценного питания и витаминную 
недостаточность во время беременности, а также 
многочисленные неб гагоприятные факторы внеш
ней среды и токсические факторы. Вероятно, эта 
аномалия формируете я в результате взаимодейст
вия нескольких неблагоприятных факторов у лиц 
с генетической предрасположенностью. К счастью, 
ее час гота снизилась в последние 2  десятилетия. 
Примерно в 50 % случаев анэнцефалия ассоции
руется с многоводием (гидрамнион). Если в семье 
рожда [ся ребенок с этим пороком развития, при 
последующих беременностях необходим тщатель
ный мониторинг состояния плода, включая амни- 
оцентез, определение а-фетопротеина и УЗИ на 
сроке 14-16 нед. гестации.
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615.7. НАРУШЕНИЯ НЕЙРОНАЛЬНОЙ 
МИГРАЦИИ__________________

Нарушения нейрональной миграции могут привот 
дить к формированию микроаномалий с незначи| I 
тельными к шническими проявлениями или их от
сутствием (например, нейрональные гетеротопии 
небольшого размера) или с тяжелым нарушением 
функции ЦНС (например, умственная отсталость, I 
лиссэнцефалия, шизэнцефалия) (рис. 615.3). Од
ним из наиболее важных механизмов контроля I 
нейрональной миграции служит система ради
альных глиальных волокон, которая отвечает за 
перемещение нейронов в нуж н ом  направлении в 
процессе нейрональной миграции. Мигрирующие 
нейроны присоединяются к радиальному глиально
му волокну, затем поступают в изначально предо
пределенные зоны и в конечном итоге формируют 
кору большого мозга с определенным 6-слойным 
строением. Продукт гена, выделенного у мышей и 
названного реелин, напоавляет новые неГфоны в 
изначально предопределенную для них область в 
головном мозге. Другой ген, выделенный у мышей 
(m d a b l) , возможно, активируется реелином  и слу
жит для того, чтооы j казывать путь нейронам, ко
торый они проходят с помощью реелпш . Мутации 
этих генов v мышей приводят к развитию основных 
аномалий нейрональной миграции. Тяжесть и рас
пространенность нарушений зависят от множества 
факторов, включая временной период поражения, 
генетические факторы и неблагоприятное влияние 
факторов внешней среды.

Нервна." грубка эмбриона состоит из трех зон: 
вентрикулярной (желудочковой), мантийной (пла
щевой) и маргинальной (краевой) (см. рис. 615.1, Л)- 
Слой эпендимы состоит из полипотентного, псевДО'



Рис. 6 1 5 .3 . М Р-томограмма в реж им е Т1 дем онстрирует 
ленточную гетеротопию . Тонкий слой  бел о го  вещ ества 
{черная стрелка) располагается меж ду гетеротопирован- 
ным серы м вещ еством  в ф орм е ленты  и поверхностью  
коры. В лобных долях с двух сторон  наруш ено строен ие 

коры в сочетании с лиссэнцеф алией (белая стрелка)

многослойного столбчатого нейроэпителия. Специ
фические нейроэпителиальные клетки дифферен
цируются в примитивные нейроны или нейробла- 
сты, которые формируют мантийный слой. Мар
гинальная зона формируется из клеток наружного 
слоя нейроэпителия, которые в конечном итоге 
°бразуют белое вещество мозга. Глиобласты, вы
полняющие функцию примитивных поддержива
ющих клеток в ЦНС, также развиваются из нейро
эпителиальных клеток в эпендимальной зоне. Они 
Мигрируют в мантийную и маргинальную зоны и в 
Дальнейшем образуют астроциты и олигодендро- 
Читы. Вероятно, микроглия берет начало от ме- 
Зенхимальных клеток на поздней стадии развития 
И-Лода, когда начинается пенетрация кровеносных 
с°судов в развивающуюся нервную систему. До
стижения в области изучения молекулярных основ 
Развития коры мозга приводят к созданию новой 
^ассификации пороков развития коры.

Лиссэнцефалия. Лиссэнцефалия, или аги- 
рия, — редкое заболевание, которог характеризует
ся отсутствием извилин большого мозга и слабым 
развитием сильвиевой борозцы; таким образом, по 
внешнему виду мозг при лиссэнцефалии напоми
нает мозг плода на 3-4-м месяце внутриутробного 
развития. Данное состояние, вероятно, возникает в 
результате нарушения миграции нейробластов на 
ранней стадии внутриутробного развития и обычно 
ассоциируется с увеличением боковых желудочков 
и гетеротопиям! в белом веществе. Кора при этой 
аномалии имеет 4 - с л о й н о р  строение, в отличие от 
обычного 6-слойного, с тонким ободком перивен- 
трикулярного белого вещества и множественной 
гетеротопией серого вещества, которое выявляет
ся при микроскопическом исследовании. В кли
нической картине у детей — уменьшение прироста 
массы тела, микроцефалия, выраженная задержка 
психомоторного развития и тяжелые эпилептиче
ские приступы. Часто встречаются пороки разви
тия глаз, включая гипоплазию зрительного нерва 
и микрофтальм. Лиссэнцефалия может возникатс 
как изолированное нарушение, но примерно в 15 % 
случаев связана с синдромом Миллера-Дикера. 
У детей с этим синдромом характерные черты лица, 
включая выступающий лоб, выраженные двусто
ронние височные впалины, антеверсию (смещение 
кпереди) ноздрей, выступающую верхнюю губу и 
микрогнатию. Примерно у 90 % детей с синдромом 
Миллера-Дикера выявляются видимые или суб- 
микроскопические хромосомные делеции в локусе 
17р13.3 (ген LIS-1 — лиссэнцефалия 1). КТ и МРТ 
в типичных случаях демонстрируют гладкий моз] 
и отсутствие борозд (рис. 615.4).

Ш изэнцефалия. Шизэнцефалией называют 
уни- или билатеральную расщелину в паренхиме 
полушарий мозга, образующуюся в результате на
рушения морфогенеза. Расшелина может быть сом
кнутой или разомкнутой. В случае односторонней 
шизэнцефалии большого размера ее можно при
нять за порэнцефалическую кисту. Нередко края 
расщелины окружены аномальным участкам мозга, 
особенно — микрогирии. КТ служит основным ме
тодом диагностики и позволяет определить размер 
и протяженность расщелины. У многих пациентов 
отмечается тяжелая умственная отсталость в со
четании с трудно контролируемыми эпилептиче
скими приступами и микроцефалия в сочетании 
со спастическим тетрапарезом при билатеральной 
шизэнцефалии.



Р и с . 6 1 5 .4 . М Р-томограмма ребен ка с лиссэнцеф алией . 
Отсутствие б орозд  коры больш ого мозга, недостаточное 
развитие латеральны х (сильвиевых) борозд  в сочетании с 

увеличением  ж елудочков

Порэнцефалия. Порэнцефалией называют ки
сту или полость в паренхиме мозга, образу ющуюся 
в результате н а р у ш е н и я  развития или вследствие 
приобретенного поражения, включая инфаркт ве 
щест ва мозга. Истинная порэнцефалическая киста 
чаще локализуется в области сильвиевой борос - 
ды и в типичных случаях сообщается с субарах- 
ноида чьным пространством и/и ли желудочковой 
системой Этот порок развития зозникает в ре
зультате нарушения к 1еточной миграции и часто 
ассоциируется с др) гими пороками развития моз
га, включая микроцефалию, аномальный паттерн 
прилежащих извилин и энцефалоцеле. У детей с 
этим пороком развития выявляются многочис
ленные неврологические нарушения, в том числе 
умственная отста лость, спастический тетр шарез, 
атрофия зрительных нервов и эпилептические 
приступы. Псевдопорэнцефалическая киста как 
прави ю. формируется во время пери- или постна 
тального периода и возникает в результате наруше
ний (инфаркт, кровоизлияние) артериального или 
венозной I кровообращения. Ппрэнцефалические 
кисты, как правило, унилатера 1 ьные. Они не со
общаются с ликворсодержащими полостями и не

сочетают! я с аномалией клеточной миграции или 
другими пороками развития ЦНС. У детей с по- 
рэнцефалическими кисками на первом году жизни 
развиваются гемипарез и фокальные эпи/г :птиче- 
ские приступы.

Голопрозэнцефалия. Этот порок развития 
мозга возникает в результате нарушения расще
пления прозэнцефалона. Тяжесть этой аномалии I 
может быть различной; выделяют три ее группы: I 
алобарная, полулобарная и лобарная голопрозэнце
фалия в зависимости от степени тяжести аномалии 
расщепления прозэнцефалона (рис. 615 5). 4-й тип 
аномалии — срединное межполушарное сращение, 
или синтелэнцефалия — представляет собой порок 
развития, при котором расщепление прозэнцефа
лона отсутствует в области задних отделов лобной 
и теменных долей. Лицевые аномалии, включая 
циклопию (синофтальм), цебоцефалию, агенезию 
оезцовой (межчелюстной) кости, в тяжелых слу
чаях встречаются часто, ^ак как прехордальная 
мезодерма, дающая начало прозэнцефалону, так
же ответственна за индукцию срединных струк
тур лица. Наиболее тяжелая форма — алобарная 
голопрозэнцефалиг, как правило, сочетается с по-

Рис. 6 1 5 .5 . Л обарная голопрозэнцеф алия. На МРТ в ре*И' 
меТ1 наруш ение разделения полуш арий и стойкое сраШе' 

ние желудочков



„псами нейрональной миграции. При алобарной 
голопрозэнцефалиг выявляются одиночный желу
дочек, отсутствие серпа и сращение базальных ган
глиев. Эк от порок развития характеризуется высо
кой летальностью у детей, хотя некоторые дети с 
уГОЙ аномалией живут в течение многих лет. При 
менее тяжелой голопрозэнцефалии летальности и 
частота тяжелых осложнений значительно ниже, 
варьируе1 в широких пределах и трудно предска
зуема. Частота голопрозэнцефалии колеблется от 
lpOOO до 1/16 ООО. В наиболее тяжелых случаях 
голопршэнцефалчи возможна пренатальная диаг
ностика при УЗИ после 10 нед. гестации. Причина 
голопрозэнцефа таи обычно неизвестна, однако во 
многих случаях существует связь с диабетом у ма
тери. В небольшой части случаев выявляются хро
мосомные аномалии, включая делеции хромосом 
7q, Зр, 21q, 2р, 18р, 13q, а также трисомия 13 и 18. 
Отмеча лось, что мутации гена на хромосоме 7q, ко
дирующего синтез протеина sonic hedgehog (SHH), 
служили причиной развития голопрозэнцефалии.

615.8. АГЕНЕЗИЯ
МОЗОЛИСТОГО ТЕЛА_________

Агенезия мозолистого тела включает гетероген
ную группу заболеваний, проявления которых 
варьируют от тяжелых интеллектуальных и не
врологических нарушений до асимптомных форм 
с норма тьным развитием пациентов. Мозолистое 
тело формируется из комиссуральной пластинки, 
расположенной вблизи от передней нейропоры. 
Поражение комиссуральной пластинки на ранних 
этапах эмбриогенеза вызывает агенезию мозоли
стого тела. Изолированная агенезия мозолистого 
тела может не проявляться клинически. У паци
ентов с неврологическими нарушениями, включа
ющими умственную отсталость, микроцефалию, 
гемипарез, диплегию и эпилептические приступы, 
агенезия мозолистого тела сочетается с другими 
аномалиями мозга, возникающими в результа
те нарушения клеточной миграции: -етеротопия, 
Чикрогирия и пахигирия (широкие извилины).

1 или МРТ позволяет диагностировать данную 
аномалию: широко расставленные лобные рога бо
ковых желудочкор ^сочетании с аномально высоко 
Расположенным III желудочком между боковыми 
^  удочками. С помощью МР Г можно точно опре
делить протяженность дефекта мозолистого тела. 
Отсутствие мозолистого тела может наследоваться

по Х-сцепленному или аутосомно-домчнантному 
типу. Э^от порок развития бывает связан со спе
цифическими хромосомными нарушениями, осо
бенно с трисомией 8 и 18.

Синдро) I Экарди характеризуется поражением 
различных органов и, как правило, ассоциирует
ся с агенезией мозолистого тела. Практически во 
всех случаях поражаются лица женского пола, что 
позволяет предположить генетическую аномалию 
Х-хромосомы (которая может приводить к леталь
ному исходу у мальчиков в процессе внутриутроб
ного развития). Эпилептические приступы дебю
тируют в первые месяцы жизни и, как правило, 
резистентны к антиэпилептической терапии. ЭЭГ 
демонстрирует независимую биоэлектрическую 
активность, исходящую из двух полушарий, как ре
зультат отсутствия мозолистого тела. У всех паци
ентов выявляется тяжелая умственная отсталость, 
возможны пороки развития позвонков — сращение 
или недоразвитие (например, врожденное недо
развитие половины позвонка). Пороки развития 
сетчатки, включая ограниченные углубления или 
"акуны, и колобома диска зрительного нерва от
носятся к наиболее характерным симптомам син
дрома Экарди.

615.9. АГЕНЕЗИЯ ЧЕРЕПНЫХ НЕРВОВ

Отсутствие черепных нервов или сооч ветствующих 
ядер описано при некоторых состояниях, включая 
агенезию зрительных нервов, врожденный птоз, фе
номен Маркуса Гунна (движения нижней челюсти 
при сосании вызывают одновременное моргание 
глазами; эта врожденная синкенезия возникаем в 
результате аномальной иннервации тройничного и 
глазодвиг; тельного нервов), агенеЗию тройничного 
и с луховых нервов, а также IX, X, XI и XII череп
ных нервов. Синдром Мебиуса характеризуется би
латеральной слабостью мимических мышц, часто 
ассоциирующейся с параличом отводящего нерва. 
Имеются описания случаев гипоплазии или аге- 
незии ядер ствола, а такж : отсутствие или умень
шение количества мышечных волокон. В периоде 
новорожденное ги определяется слабость мимиче
ских мышц, вызывающая затруднения при приеме 
пищи вследствие слабого сосания. Неподвижность 
мимических мышц, безразличное выражение лица 
могут вызвать ложное впечатление об умственной 
отсталости; прогноз в отношении психомоторного 
развития в большинстве случаев благоприятный.



615.10. МИКРОЦЕФАЛИЯ

Микроцефалия диагностируется в том случае, если 
окружность головы более чем на 3 SD меньше нор
мальных значений (в соответствии с возрастом и 
полом). Микроцефалия встречается достаточно 
часто, особенно среди пациентов с умственной 
отсталостью. Кроме того, микроцефалия может 
сочетаться с аномалией нейрональной миграции, 
включая нейрональную гетеротопию и аномалии 
цитоструктуры. Микроцефалию можно разделить 
на две основные группы: первичная (генетическая) 
и вторичная (негенетичсская) микроцефалия. Точ
ная диагностика важна для генетического консуль
тирования и прогноза будущих беременностей.

Этиология. Первичной микроцефалией назы
вают группу состояний, при которых другие анома
лии отсутствуют, характерен менделевский тип на
следования или микроцефалия возникает в струк
туре специфического наследственного синдрома. 
Маленький размер окружности головы виден 
обычно при рождении. Наиболее распространена 
семейная аутосомно-рецессивная, а также ауто- 
сомно-доминантная микроцефалия. Хромосомные 
синдромы, при которых часто встречается микро
цефалия, суммированы в табл. 615.1. Вторичная 
микроцефалия возникает в результате воздействии 
многочисленных неблагоприятных факторор во 
внутриутробном периоде или после рождения ре
бенка, в период быстрого роста головы, особенно в 
первые 2  года жизни.

Клинические проявления и диагностика. 
Необходим подробный семейный анамнез для вы
явления микроцефалии или других заболеваний 
нервной системы среди родственников больного. 
Крайне важно определить окружность головы па
циента при оождечии. Слишком маленькая окруж
ность головы указывает на раннее начало патоло
гического процесса (в эмбриональном или раннем 
фетальном периоде). Менее вероятно, что пораже
ние мозга на более поздних этапах р^вития, и осо
бенно после 2 -летнего возраста, вызовет тяжелую 
микроцефалию. Последовательная серия измере
ний окружности головы имеет большее значение, 
чем однократная оценк?, особенно если аномалия 
минимально выражена. Кроме того, необходимо 
измерение окружности головы каждого из родите
лей и сиблингов пациента.

Методы исследования ребенка с микроцефали
ей определяются данными анамнеза и физикаль-

ного обследования. Если причина микроцефалии 
неизвестна, необходимо исследование фенилала
нина в сыворотке крови матери. Высокий уровень 
фенилаланина в отсутствие клинических прояв
лений у матери может привести к значительно ■■ 
поражению мозга у изначально здорового ребенка, 
не страдающего фенилкетонурией. Исследование 
кариотипа проводится при подозрении на лромо- 
сомный синдром или при наличии у ребенка ано
малии лицевого скелета, низкого роста и других 
пороков развития. КТ или МРТ позволяет выявить 
структурные аномалии мозга или внутричерепные 
кальцинаты. К дополнительным методам исследо
вания относятся определение уровня аминокис
лот в плазме крови и в моче (натощак), аммония в 
сыворотке крови, титра антител к токсоплазмозу, 
краснухе, ЦМВ и ВПГ (TORCH) у матери и ребен
ка. посев мочи для диагностики ЦМВ-инфекции.

Лечение. Если причина микроцефалии уста
новлена, необходимо подробное генетическое кон
сультирование. Поскольку многие дети с микроце
фалией умственно отсталы, врач должен участво
вать в составлении программы которая обеспечит 
максимально возможное полноценное развитие 
ребенка (см. т. 1, п. 24.2)
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Причины микроцефалии
Причины Характерные особенности

Лереичг.ые (генетические)
1 Семепная (аутосомно-рецес- 
сивная)

2. A’Tocot но- юминам ная

3, Синдромы 
Дауна (трисомия 21)

Эдвардса (трисомия 18)

Болезнь кошачьего крика
(5р-)

Корне чии де Ланге

Рубинстайна -Т  ейби

Смита -Ле.лли—Опица

Вторичные (негенетичесниц)
1 Радиация

2. Внутриутробные инфекции 
ЦЫВ

Краснуха

Токсоплазмоз

3. Лекарственные препараты 
Фетальный алкогольный 
синдром

Фетальный гидантоиновый 
синдром
Менингит/энцефалит 

5- Недостаточное питание

Метаболические 
'■ Гипертермия

D р
■1 ипоксически-ишемическая 

ЭнЧефалопатия

Частота 1 40 ООО новорожденных
Характерные черты лица: скошенный лоб, выступающий нос и торчащие (оттопыренные уши; 

тяжелая уме венная отсталость и эпилептические приступы; слабая дифференцировка из
вилин коры и нарушение цитоархитектоники 

Невыразительное лицо, монголоидный разрез глаз, слегка скошенный лоб и оттопыренные уши 
Кривая роста соответствует норме; эпилептические приступы легко контролир ’ютсл на фоне 

терапии; легкая или пограничная умственная отсталость

Частота 1:800
Патологически закругленньи затылочная и лобные доли и маленький размер мозжеччг.; узкие 

верхние височные извилины, тенденция к морфологическим изменениям (нейрофибрил- 
лярные клубочки), характерньи для болезни Альцгеймера, и ультраструктурные аномалии 
коры мозга 

Частота 1:6500
Малая масса тела при рождении, микростома (сужение ротовой щели), микрогнатия, низко по

саженные деформированные уши, выступающий затылок, полая стопа, сгибательная дефор
мация пальцев рук, врожденные пороки сердца, увеличенные извилины мозга, нейрональная 
гетеротопия 

Частот? 1:50 000
Круглое лицо, эпипантус, низко посажанные уши, гипертелоризм и характерный (кошачий) 

плач
Отсутстви j специфических симптомов поражения ЦНС
Задержка роста ч пренатальном или постнатальном лериоде, сросшиеся брови, тонкая заверну

тая вниз верхняя губа 
Близкое расположение большого пальца руки
Клювовидный нос, антимонголоидный разрез глаз, эпикантус, низкий рост, широкие большие 

пальцы кистей и стоп 
Птоз, скафоцефалия, внутренние складки эпикантуса, антеверсия ноздрей 
Низкая масса тела при рождении, выраженные нарушения питания

Микро^ефа 1ия и умственная отсталость наиболее выражены при радиационном воздействии 
до 15 й недели гестации

Отставание в росте, петехиальная сыпь, гепатоспленомегалия, хориоретинит, глухота, умствен
ная отсталость, эпилептические приступы 

Кальцинаты в центральной нервной системе и микрогирия
Задержка роста, пурпура, тромбоцитопения, гепатоспленомегалия, врожденный порок сердца, 

хориоретит.т, катарахгг глухота 
Периваскулярные некротические очаги, полимикрогиоия, гетеротопия, образование ;убэпенди- 

мальных полостей
Пурпура, гепатоспленомегалия, желтуха, судороги, гидроц :фалия, хориоретин it и церебраль

ные кальцинаты

Задержка роста, птоз, o t c v t i  твие губного (подносового) ж лобка, -ипоплазия верхних конечно
стей, врожденный nopoi: сердца, нарушение питания, нейроглиальная гетеротопия и дезорга
низация нейрон )в

Задеижка роста, гипоплазия дистальных фаланг, внутренние складки эпикантуса, широкая 
переносица и антрвепсия ноздрей 

Церебральны S пнфаркт, кистообразные полости, диффузная гибель нейронов 
Мления о том что недостаточное питание может служить причиной микроцефалии противо

речивы
Сахарный диабет и гиперфенилаланинемия у матери
Сообщалось, что высокая лихорадка в течение первых 4 -6  нед может служить причиной раз

вития микроцефалии, эпилептических прист нов и аномалий лицевого скелета 
Патоморбологические исследования выявляют нейрональные гетеротопии 
Дальнейшие исследования не выявили связь между аномалиями плода и лихорадкой у матери 
В начг чьной стадии — диффузный отек вещества мозга, в поздней стадии характерна цере

бральная атрофия
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615.11. ГИДРОЦЕФАЛИЯ____________

Гидроцефалия представляет собой не специфиче
ское заболевание, а разнородную группу состояний, 
возникающих в результате нарушения циркуляции 
и абсорбции СМЖ или, в редких случаях, — чрез
мерной продукции ликвора папилломой хориои
дальных сплетений.

Физиология. СМЖ образуется первоначально 
в желудочковой системе, в хориоидальных (сосу
дистых) сплетениях, располагающихся в боковых, 
III и IV желудочках. Хотя большая часть СМЖ 
образуется в боковых желудочках, примерно 25 % 
формируется в экстрахориоидальных источниках, 
в том числе в эндотелии капилляров паренхимы 
мозга. Продукция СМЖ находится под постоян
ным нейрогенным контролем, так как хориоидаль
ные сплетения получают адренергическую и холи- 
нергическую иннервацию. Стимуляция адренер
гической системы уменьшает продукцию СМЖ, в 
то время как возбуждение, передающееся по холи- 
нергическим нервам, Мижет у  |еличить в 2 раза нор
мальную скорость образования СМЖ. У здорового 
ребенка образуется примерно 20 мл СМЖ в час. 
Общий объем СМЖ составляет примерно 50 мл 
у детей грудного возраста и 150 мл у взрослых. 
Большая часть СМЖ находится за пре целами же
лудочковой системы. Образование СМЖ в хорио
идальных сплетениях включает несколько этапов: 
пройдя серию сложных процессов, ультрафильтрат 
плазмы в конечном итоге вы цеадется в виде СМЖ. 
Движение СМЖ вызвано градиентом давления, су
ществующим между желудочковой системой и ве

нозными каналами. Внутрижелудочковое давление 
может достигать 180 мм водн. ст., в то время как 
давление в верхнем сагиттальном синусе состав
ляет 90 мм водн. ст. В норме СМЖ перемещается 
из боковых желудочков через отверстие Монро в
III желудочек. Затем СМЖ поступает в IV желу
дочек через узкий сильвиев водопровод, который 
у ребенка занимав- примерно 3 мм в длину и 2  мм 
в диаметре. СМЖ покидает IV желудочек через 
парное латеральное отверстие Люшки и средин
ное отверстие Мажанди и поступает в цистерны 
нэ основании мозга. Г* цроцефалию, которая воз- 
н 1кает в результате обструкции в пределах желу
дочковой системы, называют ибструктивной, или 
несообщающейся, гиироцефалши. СМЖ циркули
рует от базг льныз цистерн в заднем направлении 
через систему цистерн по поверхности больших по
лушарий. СМЖ всасывается главным образом че
рез эндотелий ворсинок паутинной оболочки мозга 
(пахионовы грануляции) посредством градиента 
давление, о котором говорилось выше. В меньшей 
степени СМЖ всасывается через лимфатические 
каналы, идущие к околоносовым пазухам, вдоль 
оболочек нервных стволов, а также непосредствен
но через хориоидальные сплетения. Гидроцефалия, 
возникающая в результате облитерации субарахно- 
идальных цистерн или нарушения функции пахи- 
оновых грануляций, называется необструктивной, 
или сообщающейся, гидроцефалией.

Патофизиология и этиология. Обструктивная, 
или несообщающаяся, гидроцефалия развивается 
наиболее часто в детском возрасте в результате 
аномалии сильвиева водопровода или поражения
IV желудочка. Стеноз водопровода представляет 
собой патологическое сужение сильвиева водо
провода, которое часто сочетается с его раздвое
нием или разветвлением. В небольшом п роцен те 
случаев стеноз сильвиева водопровода наследуется  
по сцепленному с полом рецессивному типу. В не
которых случаях у этих пациентов в ы я в л я ю т с я  
п зроки закрытия нервной трубки, включая spina 
bifida occulta. В редких случаях стеноз водопровод3 I 
сочетается с нейроф яброматозом. Глиоз водопр»' I 
вода мозга также может служить причиной гидр0' | 
цефалии. В результате менингита в н ео н атал ьн о м  I 
периоде или суоарахноидального кровоьг лияния. 
недоношенного ребенка нарушается целость эпеН' i 
диматьной выстилки водопровода мозга, в ответ 
на это происходит разрастание глии, приводяШее I 
к полной обструкции. Вгутриутробные в и р у с н Ы е |



инфекции также могут спровоцировать развитие 
стеноза водопровода, сопровождающегося гидро
цефалией. Имеются сообщения о гидроцефалии 
у ребенка в результате менингоэнцефалита, вы
званного вирусом паротита. Мальформация вены 
Галена может у величиваться в размере и в связи с 
еесре, щнным расположением препятг .вовать току 
СМЖ. Патологические процессы или мальформа- 
ции задней черепной ямки, включая ее опухоли, 
аномалию Киари, синдром Денди-Уокера, относят
ся к важным причинам гидроцефалии.

Неооструктивная, или сообщающаяся, гидро
цефалия обычно развивается в результате суба- 
рахноидатьного кровоизлияния, которое, в свою 
очередь, происходит вследствие внутрижелудоч- 
кового кровоизлияния у недоношенных. Кровь 
в субарахноидальном пространстве мож^т вызы
вать облитерацию цистерн мозга или Ларионовых 
грануляций, чго создает препятствие току СМЖ. 
Возбудители пневмококкового и туберкулезного 
менингита могут выделять густой, вязкий экссу
дат, вызывающий обструкцию баз^ льных цистерн; 
внутриутробные инфекции 1 акже мог}т приводить 
к разрушению ликворных путей. Лейкемические 
инфильтраты могут осаждаться в субарахноидаль
ном пространстве и вызывать сообщающуюся ги
дроцефалию.

Клинические проявления. Клинические про
явления гидроцефали] [ вариабельны и зависят от 
многих факторов, включая возраст ребенка при де
бюте болезни, природу патологического процесса, 
вызва] шего обструкцию, а также продолжитель- 
HOCTI и скорость ПОВЫШЕНИЯ В Ч Д . ЬаЖНЫМ симп
томом гидроцефалии у грудного ребенка может 
служить повышение скорости увеличения окруж
ности головы. Кроме того, передний родничок ши
роко открыт и выбухает, отмечается расширение 
поверхностных вен в области головы, широкий лоб, 
возможна девиация глаз вниз (давление расширен
ного супрапинечльного кармана ча крышу средне 
го мозга вызывает симптом «заходящего сол нца»V 
Симптомы поражения пирамидных путей, вклю
чая повышение сухожи. [ьных реф тексов. спа< гич- 
н°сть, клонус (особенно нижних конечностей) и 
положительный симптом Бабинского, в с  речаются 
ч̂ сто и вызваны растяжением и ра зрывоы волокон 
к°ртикоспинального пути начинающихся от зоны 
Иннервации ноги в моторной коре. У ребенка более 
старшего возраста имеется частичное заращение 
ЧеРепных швов, поэтому симптомы гидроцефалии

могут быть менее выражены. Раздражительность, 
заторможенность, плохой аппетит и пвота — харак
терные симптомы при гидроцефалии у детей как 
младшего, так и старшего возраста, а головная боль 
выражена у детей более старшего возраста. Посте
пенные изменения личности и снижение школьной 
успеваемости позволяют предположить медленно 
прогрессирующую форму гидроцефалии. При по
вторном измерении окружности головы определя
ется повышенная скорость ее роста. При перкуссии 
черепа может выявляться симптом «треснувшего 
горшка», или симптом Мак-Кьюна, указывающий 
на расхождение черепных швов. Укороченный за
тылок позволяет предположить аномалию Киари, а 
выступающий затылок — синдром Дет ци-Уокера. 
В большинстве случаев выявляются о-ек дисков 
зрительных нервов, поражение отводящих нервов 
и симптомы поражения пирамидног > тракта, более 
выраженные в нижних конечностях.

Аномалия Киари делится на два типа. Симп
томы аномалии Киари типа I появляются в под
ростковом возрасте или у взрослых; этот порок 
развития, обычно не ассоциируется с гидроцефа
лией. Пациенты предъявляют жа тобы на рециди- 
вируюн^ю головную боль, боль в шее, частое мо
чеиспускание и прогрессирующую спастичность в 
нижних конечностях. Деформация представляет 
собой смещение миндалин мозжечка в шейный от
дел спинномозгового кана та. Хотя патогенез забо
левания неясен, наиболее распространена теория о 
том, что причиной аномалии Киаои типа I служит 
обе грукция каудальной части IV желудочка в про
цессе внутриутробного развития плода. Аномалия 
Киари типа II характеризуется прогрессирующей 
гидроцефалией и миеломенингоцеле. В основе дан
ной аномалии лежит пори* развития ромбовидного 
мозга; вероятно, происходит нарушение формиро
вания изгибов нервной трубки в процессе эмбри
огенеза, приводящее к удлинению IV желудочка и 
изгибу ствола в сочетании со смещением нижних 
отделов червя мозжечка, моста и продолговатого 
мозга в шейный отдел спинномозгового канала 
(рис. 615.6). Примерно в 10 % случаев симптомы 
аномалии Киари типа II .троягляются в грудном 
возрасте, включают стридор, слабый плач и апноэ 
и могут уменьшаться после шунтирования или де
компрессии задней черепьой ямки. Фирма с менее 
выраженной клинической картиной проявляется 
в виде нарушения походки, спастичности и про
грессирующих координационных нарушений в дет-



Р и с. 6 1 5 .6 . МР-томограмма, среднесагиттальный срез в 
режиме Т1 пациента с аномалией Киари типа II. Миндали
ны мозжечка (белая стрелка) смещены вниз, в большое 
затылочное отверстие (черная стрелка). Вертикально рас

положенный щелевидный маленький IV жьпурочек

ском возрасте. Рентгенография черепа выяв тлет 
маленький размер задней черепной ямки и расши
рение шсйниго отдела канала спинного мозга. КТ с 
контрастир (ванием и МРТ демонстрируют смеше
ние миндалин мозжечка в шейный канал спинного 
мозга и анома тию ромбовидного мозга. Лечение 
аномалии проводится посредством хирургической 
декомпре« ( ии.

Анома w я ДенОи- Уокера представляет собой 
кистеобразное расширение IV желудочка в задней 
черепной ямке, которое возникает в результате 
нарушения развития крыши IV желудочка в про
цессе эмбриогенеза (рис. 615 7). Примерно у 90 % 
пациентов диагностируется гидроцефалия, а у зна
чительной части детей и другие пороки развития, 
включая эгенезию задних отделов червл мозжечка 
и мозолистого тела. У детей грудного возраста на
блюдаются 6i icrpoe увеличение окружности голо
вы и выступающий затылок. Трансиллюминация 
черепа (диафаноскопия) может дать важную диа
гностическую информацию. У большинства детей 
выявляются признаки поражения пирамидных пу
тей, мозжечковая атаксия, задержка психомотор

ного развития, вероятно, в результате сочетанных 
структурных аномалий. В лечении аномалии Дед. 
ци- Уокера при наличии гидроцефалии применяет
ся шунтирование кисюзной полости (в некоторых 
случаях -  также шунтирование желудочков).

Диагноз и дифференциальная диагностика. 
Обе тедование ребенка с гидроцефалией начина
ется со сбора анамнеза. Семейные случаи позво
ляют предположить Х-сцеп ленную гидроцефалию 
в результате стеноза ьодопровода мозга. Важное 
значение имеют указания на недоношенность и 
внутричерепное кровоизлияние в анамнезе, менин
гит, или энцефалит, вызванный вирусом паротита. 
Множественные пятна цвета кофр с молоком и дру
гие клинические признаки нейрифиЬроматоза ука
зывают на то, что причиной гидроцефалии служит 
стеноз водопровода мозга. Методика исследования 
включает осмотр, пальпацию и аускультацию чере
па и позвоночника. Измеряется окружность головы 
(сантиметровая лента проходит по максимальному 
периметру гсловы через наиболее выступающую 
часть затылка и надбровные дуги) и сравнивав# 
ся с предыдущими результатами измерения. Ре
гистрируются размер и конфигурация переднего 
родничка, проводится осмотр области спино1 для 
выявления аномалий кожных покровов, локализо
ванных по срединной линии, включая пучки волос, 
липомы или ангиомы, которые могут указывать на 
спинномозговую дизрафию. Выступающий ш б 
или аномалии затылочной кости позве ляют пред
положить патогенез гидроцефалии. Краниальный 
шум прослушивается у многих пациентов с арте- 
риовенозной мальфермацией вены Галена. Транс
иллюминация черепа помогает в  диагностике при 
массивной дилатации желудочковой системы или 
при синдроме Денди-Уокера. Необходимо иссле
дование глазного дна — наличие хориоретинита по
зволяет предположить, что гидроцефэ лия вы звана 
внутриутробной инфекцией, например ток соп л аз- 
мозом. Отек диска зрительного нерва н абл ю д ается  

у детей более старшего возрагта, но редко у груД' 
ных детей, так как в  этом возрасте швы черепа 
способны к расхождению при повышении внутри
черепного даг пения. Рентгенография черепа в  ти
пичных случаях выяв пяет расхождение ч е р е п н ь й  
швов, фозию заднего отростка клиновидной ко* 
сти у детей старшего возраста и усиление палЫ№ ' 
вых вдавлений (имеющих серебристый о ттен о к ) 
при длительной внутричерепной гипертензии. КТ

и/или МРТ в сочетании с УЗИ у ребенка ’рудного



Ри с. 6 1 5 .7 . Аномалия Денди-Уокера:
Л—  КТ, аксиальный срез (в предоперационном периоде), крупная киста задней черепной ямки (киста Денди-Уокера, большиегтрелки) 
и расширенные боковые желудочки (маленькие стрелки). Эти осложнения вызваны обстр-юцией ликворных путей в области выходного 
отверстия IV желудочка; Б —  тот же пациент, КТ в нижней аксиальной проекции: смещение полушарий мозга расширенным IV желудоч
ком (киста Денди-Уокера). Расширение желудочков, проксимьленое по отношению к IV желудочку, обусловлено обструкций" ликворных 
путей кистой Денди-Уокера; В —  МРТ того же. пациента: уменьшение размеров кисты Денди-Уокера и височных рогов (стрелки) после 

шунтирования. Становится различимым неполностью сформированный червь мозжечка (маленькая стрелка)

возраста — наиболее важные методы для определе
ния этиологии гидроцефалии.

Возможное увеличение головы заставляет пред
положить вторичную гидроцефалию вследствие 
увеличения толщины костей черепа при хрони
ческой анемии, риккетсиозе, несовершенном осте
огенезе и эпифизарной дисплазии. Хроническое 
субдуральное скопление жидкости может вызвать 
билатеральное выбухание теменных костей. Раз
личные метаболические и дегенеративные забо
левания ЦНС служат этиологическими фактора
ми мегалэнцефалии вследствие патологического 
накопления различных субстанций в паренхиме 
мозга. Эти заоо чевания включают лизосомные бо
лезни накопления (например, болезнь Тея -Сакса, 
ганглиозидо? и му*сополисахаридозы), аминоаци- 
ДУрии (например, болезнь кленового сиропа) и 
лейкодистрофии (например, метахроматическая 
лейкодистрофия, болезнь Александера и болезнь 
Канавана). Кроме того, церебральный гигантизм и 
Нейрофиброматоз характеризуются увеличением 
Массы мозга. Семейная мегалэнцефалия наследу
ется по аутосомно-доминан гному типу и харак
теризуется задержкой двигательного развития и 
Эстонией в сочетании с нормальным или прак
тически нормальным интеллектом. Для подтверж
дения диа1 ноза необходимо измерение окружности

говь' родителей пациента.
У пациентов с гидранэнцефалией возможна 

°Шибочная диагностика идроцефалии. При ги- 
ДРэнэнцефалии полушария мозга отсутствует или

замещаются на дьа мешка, покрытые оболочкой и 
содержащие рудименты коры лобной, височной и 
затылочной долей, рассеянных по оболочке. Сред
ний мозг и ствол мозга относительно интактны 
(рис. 615.8). Причина гидранэнцефалии неизвест
на, однако билатеральная окклюзия внутренней 
сонной артерии в раннем фетальном периоде может 
служить этиологическим фактором в большинстве 
случаев. Окружность головы у детей с гидранэн- 
цефалией при рождении может быть нормальной 
или увечиченной, в постнатальном периоде наблю
дается быстрый рост головы. Трансиллюминация 
выявляет отсутствие полушарий мозга. У ребенка с 
гидранэнцефалией отмечается раздражительность, 
плохой аппетит, развиваются эпилептические при
ступы и спастический тетрапарез; признаки разви
тия koi нитивных функций минимальны или отсут
ствуют. Вентрикулоперитонеальное шунтирование 
позволяет предупредить значительное увеличение 
размера головы.

Лечение. Терапия гидроцефалии зависит от 
ее этиологии. Медикаментозное лечение, вклю
чая ацетазоламид и фуросемид, может обеспечить 
временное облегчение посредством уменьшения 
скорости образования СМЖ, однако отдаленные 
результаты терапии не обнадеживаюте. В большин
стве случаев при гидроцефалии необходимо экстра- 
краниальное шунтирование, особенно вентрикуло
перитонеальное (в некоторых случаях достаточно 
вентрикулостомии). Основные осложнения шун
тирования включают бактериальные инфекции,



Р и с . 6 1 5 .8 . Гидранэнцефалия. На МР томограмме ствол 
мозга и спинной мозг в сочетании с рудиментами мозжеч
ка и коры больших полушарий; остальное пространство 

черепа заполнено СМЖ

как правило, вызванные Staphylococcus epidermidis 
(см. т. 3, гл. 234). Тщательная предоперационная 
подготовка может снижат ь вероя шость инфициро
вания шунта до 5 %. Результаты внутри} тробного 
хирургического лечения гидроцефалии плода не 
благоприятные в связи с высокой частотой ассоци
ированных пороков развития мозга в дополнение к 
1 идроцефалии.

П рогноз. Прогноз зависит от причины ги
дроцефалии, но не от объема головы в период 
хирургического вмешательства. У детей с гидро
цефалией повышен риск нарушения высших пси
хических функций. Коэффициент интеллекта в 
среднем ниже, чем в общей популяции, особенно в 
отношении тестов исполнения по сравнению с вер
бальными тестами. У большинства детей нарушена 
память. Зрительные аномалии встречаются часто 
и включают страбизм, нарушение зрите чьно-про- 
странственной ориентации, дефекты полей зрения 
и атрофию зрительных нервов в сочетании со сни
жением остроты зрения, вт оричным по отношению 
к повышению ВЧД. При исследование зрительных 
вызванных потенциалов отмечается замедление ла
тентностей, восстанов. [ение наблюдается только 
через некоторое время после коррекции гидроце

■
Часть XXVII. Нервные болезни I

фалии. Хотя большинство детей с гидроцефалией 
спокойные и приятные в общении, у некоторых 
их них появляются агрессивность и асоциальное 
(девиантное) поведение. Относительно часто у 
пациентов с шунтированной гидроцефалией или 
менингомиелоцеле наблюдается преждевременное 
половое созревание, вероятно, вследствие усиле
ния < екреции гонадотропина в ответ на повышение 
ВЧД. Дети (. гидроцефалией должны находиться 
под длите льным катамнестическим наблюдением 
с участием различных специалистов.
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615.12. КРАНИОСТЕНОЗ____________ .

Краниостеноз определяется как преж деврем енно®  
заращение черепных швов и  д е л и т с я  на п ерви чн ы й  
и  вторичный. Первичный краниостеноз -  прежДеВ'



ременное заращение одного или болое черепных 
швов вследствие аномального развития черепа; 
еторичный к^аниостеноз возникает в результате 
Haj ушения роста мозга и не обсуждается в этой 
главе. Частота первичного краш.оотеноза состав
ляет примерно 1/2000 новорожденных. Причина 
краниостеноза в большинстве случаев не ясна, 
однако в 1 0 —20  % случаев краниостеноз входит в 
структуру наследственных синдромов.

Развитие и этиология. Знания о норма пьном 
развитии черепа помогают понять генез крани
остеноза. На ранних этапах развития мозг окру
жен слоем мезенхимы. Ко 2-му месяцу гестации 
начинается формирование костной ткани в той 
части мезенхимы, из которой в дальнейшем раз
вивается череп; на основании черепа формируется 
хрящевая ткрнь. К 5-му месяцу гестации кости че
репа (лобная, теменнал, височная и затылочная) 
хорошо сформированы и разделены швами и род
ничками. Мозг быстро растет в первые неско 1ько 
недель жизни; в норме рост мозга не органичен в 
связи с равномерным ростом в юль черепные швов. 
Причина краниостеноза неизвестна, однако наи
более распространена теория, что патологическое 
развитие основания черепа вызывает избыточное 
давление на твердую мозговую оболочку, которое 
обусловливает нарушение нормального формиро
вания черепных швов. Дисфункция остеобластов 
или остеокластов не приводит к краниостенозу.

Клинические проявления и лечение. В боль
шинстве случаев краниостеноз отмечается при рож
дении и > арактеризуется деформацией черепа в ре
зультате преждевременного заращения черепных 
швов. Пальпация шва выявляет выступающий кост
ный край, заращение швов может подтверждаться 
Рентгенографией или КТ в неясных с 1учаях.

При преждевременном заращении сагитталь
ного шва череп удлинен и сужен, формируется 
ямфоцефалия — наиболее распространенная фор- 
Ма краниостеноза. Для скафоцефа <ши характерен 
выступающий затылок, широкий лоб, передний 
Родничок маленький или отсутствует. Это спора
дические заболевание наиболее часто встречается 
У мальчиков и часто а  ановится причиной затруд
нения в процессе родов в связи с несоо гветствием 
Размеров головки плода и костей таза. Скафоце- 
фэлия не вызывает повышения ВЧД иль ра жития 
^Дроцефалии и неврологических нарушений.

Лобная (фронтальная) плагиоцефалия стоит на 
2'М месте по распространенности среди вариан

тов краниостеноза, характеризуется одно^-опон- 
ним уплощением лба, глазница и бровь на той же 
стороне занимает приподнятое положение, \шная 
раковина выступает (оттопырена). Э гот вариант 
краниостеноза чаще встречается у лиц женского 
пола и возникает в результате преждевременного 
заращения венечного и клиновидно-лобного швов. 
С целью косметической коррекции проводится хи
рургическое лечение данной аномалии.

Затылочная плагиоцефо лия, как правило, воз
никает в результате неправильного положения 
ребенка в младенческом возрасте и чаще встреча
ется у обездвиженных детей или детей с ограни
ченными двигательными возможностями. Однако 
сращение или склероз ламбдовидного шва может 
вызвать одностороннее уплощение затылочной ко
сти и выбухание лобной кости на той же стороне. 
Тригоноцефалия — редкая форма краниостеноза, 
возникающая в результате преждевременного за
ращения меюпического шва. При этом вариан ±е 
краниостеноза формируется килеибразная форма 
лобных костей и гипотелоризм, имеется риск ас
социированных аномалий развитии лобных костей. 
Туррицефалия — вариант краниостеноза, при ко
тором череп принимав', форму конуса вследствии 
преждевременного заращения венечного и часто 
также клиновидно-лобного и клиновидно-решетча- 
того швор При деформации по типу листа клевера 
череп принимает характерную ф( )рму, напоминаю
щую лист клевера. Височные кости значительно 
выступают, оста шная часть черепа сужена. Часто 
развивается гидроцефалия.

Преждевременное заращение только одного 
шва редко приводит к формированию неврологи
ческого дефицита. В этой ситуации единственным 
показанием для хирургического вмешательства 
служит косметическая коррекция. Прогноз зависит 
от того, какие чгвы вовлечены, и от выраженности 
деформации. Неврологические осложнения, вклю
чая гидроцефалию и повышение ВЧД, чаще раз
виваются при преждевременном заращении двух 
черепных швов и более. В этом случае необходимо 
хирургическое лечение.

К наиболее распространеннь м наследственным 
заболеваниям, ассоциирующимся с краниоешено- 
зом, относятся синдромы Крузона, Апера, Кар
пентера, Хотценг и Пфайффера. Счндром Крузона 
характеризуется преждевременным заращением 
черепных швов и наследуется по аутосомно-до- 
минантному типу. Форма головы зависит от вре



мени и последовательности заращения черепных 
швов. Наиболее часто наблюдаются уменьшение 
продольного диаметра или брахицефалия вслед
ствие билатерального заращения венечных ывов. 
Глазницы недоразвиты, выражен проптоз главных 
яблок. К типичным особенностям строения лице
вого скелета относятся гипоплазия верхней челю
сти и гипертелоризм.

Синдром Апера по многим признакам напоми
нает синдром Крузона. Синдром Апера — обычно 
спорадическое состояние, хотя возможен аутосом- 
но-доминан-. ный тип наследована. Синдром Апе
ра вызван преждевременным заращением многих 
черепных швов, включая венечный, сагиттальный, 
чешуйчатый и ламбдоъидный швы. Лицо асимме
трично, проптоз глазных яблок менее выражен, чем 
при синдроме Крузона. Синдром Апера характери
зуется синдактичией II, III, и IV пальцев кистей 
рук, которые могут образовывать сращение с боль
шим или IV пальцем. Часты аналогичные анома
лии пальцев стопы. У все:: пациентов имеется про
грессирующая кальцификация и сращение костгй 
кисти, стопы и шейного отдела позвоночника.

Синдром Карпентера наследуется по аутосом- 
чо-рецессивному типу. Многочисленные сращения 
швов черепа формируют деформацию черепа по 
типу листа клевера. Во всех случаях имеется син
дактилия мягких тканей пальцев кистей и стоп, 
часто отмечается умственная отсталость. К до
полнительным аномалиям, встречающимся реже, 
относятся врожденный порок сердца, помутнение 
роговицы, деформации тазобедренных и коленных 
суставов — coxa valga и genu valgum.

Синором Хотцена характеризуется асимме
тричным краниостен( >зом и плагиоцефалией. Это 
наиболее распространенный среди генетических 
синдромов, сопровождающихся краниостенозом. 
Синдром наследуется по аутосомно-доминантно- 
му типу. Характерными признаками служат асим
метрия лица, птоз век, укорочение пальцев рук и 
синдактилия мягкие тканей II и III пальцев рук.

Синдром Пфейффера наиболее часто сочетается 
с туррицефатией. Глаза выступают из орбит (эк
зофтальм) и широко расставлены, бо гылие пальцы 
кистей и стоп короткие и широкие. Возможна ча
стичная синдактилия мягких тканей. Большинство 
случаев заболевания — спорадические, иногда оно 
наследуется по аутосомно-доминантному типу.

Обнаружена связь между мутациями в генах, 
кодирующих рецепторы к фактору роста фибро-

бластов (FGFR), и фенотипическим специфиче
ским типом краниостеноза. Мутации гена FGFRlt 
локализованного на хромосоме 8 , приводят к раз
витию синдрома Пфейффера, сходная мутация 
гена FGFR2 лежит в основе синдрома Апера. Иден
тичные мутации гена FGFR2 могут послужить при
чиной развития как фенотипа Пфейффера, так и 
Крузона.

При каждом из генетических синдромов суще
ствует риск дополнительных аномалий развития, 
включая гидроцефалию, повышение ВЧД, отек 
дисков зрительных нервов, атрофию зрительных 
нервов вследствие анома лии развития канала зри
тельного нерва, респираторные нарушения из-за 
деформации носовой перегородки, нарушение речи | 
и глухоту. Краниотомия необходима для коррекции 
внутричерепной гипертензии, рекомендуется дли
тельное катамнестическое наблюдение с участием 
различных специалистов. Возможна хирургиче
ская коррекция краниостеноза с хорошим исходом, 
относительно низкой летальностью и частотой 
осложнений, особенно если краниостеноз форми
руется не в рамках наследственного синдрома.
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Глава 616
Эпилептические 
приступы у детей
Майкл В. Д ж о н с т о н  
(Michael V. Johnston)

Эпилептические приступы, или конвульсии (суд0" 
роги), — пароксизмальные, огр?чиченные во вре' 
мени изменения двигательной аь гивности и/илй 
поведения, возникающие в результате а н о м а л ь ' 
ной электрической акшвности в головном мозге- 
Эпилептические приступы часто встречаются в



детской популяции и возникаю” приблизительно 
у 10 % детей. В большинстве случаев судороги у де
тей провоцируются соматическими заболеваниями 
без первичного поражения мозга (причина кото
рых локализуется вне головного мозга), такими как 
лихорадка, инфекции, обмороки (синкопе), трав
ма головы, гипоксия, интоксикация или сердеч
ная арш мия. Некоторые другие пароксизмальные 
состояния (приступы удушья или гастроэзофаге
альный рефлюкс) также могут симулировать эпи
лептические приступы (см. гл. 617). У небольшой 
части детей диагностируются психогенные при
ступы, в основе которых лежат психические нару
шения. Менее чем в ‘/з  случаев суцороги у детей 
обусловлены эпилепсией. Эпилепсия — заболева
ние, характеризующееся повторными спонтанны
ми приступами, источник которых локализуется 
в готовном мозге. В соответствии с целью эпиде
миологической классификации диагноз эпилепсии 
ставится при выявлении двух непровоцируемых 
приступов или более, развившихся с интервалом 
более 24 ч. Кумулятивная заболеваемость эпилеп
сии в течение жизни достигает 3 %, и более чем 
в 50 % случаев эпилепсия дебютирует в детском 
возрасте. Однако ежегоднат распро< траненность 
заболевания ниже (0 ,5-0 ,8 %), так как у многих 
детей эпилепсия с возрастом проходит. Хотя про
гноз у большинства детей с симптоматическими 
приступами или с симптоматической эпилепсией 
в целом хороший, приступы могут быть сигналом 
лежащего в их основе потзпциально опасного сис
темного заболевания или нарушения ЦНС, тре
бующего тщательного обследования и адекватной 
терапии. Прогноз для детей с эпилепсией в целом 
благоприятный, хотя приступы у 1 0 - 2 0  % пациен
тов резистентны к медикаментозной терапии, вы
зывают диагностические затруднения и сложности 
с выбором лечения.

Диагностика первого эпилептического при
ступа. У детей грудного или детского возраста во 
время или вскоре после эпизода, который предпо
ложительно расценивается, как эпилептический 
приступ, необходимо оценить проходимость ды
хательных путей, функцию дыхания, сердечную 
Деятельность, а также измерить температуру тела, 
°пределить АД и уровень глюкозы в крови. Врач 
Должен исключить потенциально опасные при
чины приступа, такие как менингит, системный 
Сепсис, травма головы (случайная или преднаме
ренная), прием наркотиков и других токсичных

веществ. При сборе анштеза необходимо попы
таться выделить факторы, которые могли сыграть 
роль в развитии приступа, и получить детальное 
описание приступа и постприступного состояния 
ребенка. Для бо. 1ышшства родителей первый при
ступ у ребенка оставляет яркое впечатление, и они 
могут подробно описать его.

На первом этапе диагностического поиска необ
ходимо определить, является ли приступ фокаль
ным или генерализованным. Фокальные приступы 
могут проявляться в виде двигательных (включая 
насильственный поворот головы и глаз в сторону, 
унилатеральные клонические подергивания, начи
нающиеся в лице или конечностях) или чувстви
тельных нарушений в виде парестезий или боли, 
локализованной в определенной области. Фокаль
ные приступы у взрослых обычно указывают на 
локализованное поражением мозга, однако при фо
кальных приступах в детском возрасте изменения 
в веществе головного мозга обнаруживаются не 
всегда. Моторны? приступы могут быть фокальны
ми или генерализованными, а по характеру -  то- 
нико-клоническими, тоническими, ктоничискими, 
миоклоническими или атоническими. Тонические 
приступы характеризуются повышением мышеч
ного тонуса или мышечной ригидностью, атони
ческие — падением мышечного тонуса, снижени
ем двигательной активности во время приступа. 
Клонические приступы « остоят из ритмичных мы
шечных сокращений и расслаблений, а мпоклонии 
наиболее точно описываются как молниеносное со
кращение мышцы. Продолжительность приступа 
и состояние сознания (сохранено или нарушено) 
необходимо стмечать в истории болезни пациента. 
Необходимо определить, есть пи аура пгред нача
лом приступа, и как изменяется поведение ребен
ка непосредственно перед его началом. Наиболее 
частая аура v детей — дискомфорт в жепудке, боль 
или ощущение страха. Необходимо отметить позу 
пациента, наличие и распространение цианоза, во
кализацию, нарушение сфинктерного контроля 
(преимущественно, мочевого пузыря) и постпри- 
ступное состояние, включая сон и головную боль.

Кроме оценки функции сердца и дыхания и ме
таболического стагуса, описанньь выше, обследова
ние ребенка с эпилептическим» приступами долж
но быть направлено на выявление органической 
причины заболевания. Окружность головы, рост и 
масса тела ребенка заносятся в историю развития 
и сравниваются с результатами предыдущих изме-



реш^й. Необходимо подробное исследование сома- 
тичсс кого и неврологического статуса, глазного цна 
с целью выявления отека даска зрительного нерва, 
кровоизлияний в области сетчатки, хориоретинита, 
колобомы, изменений в области макулы, а также 
ретинальной факомы. Обнаружение необычных 
черт лица, особенно в сочетании с гепатоспленоме- 
галией, указывает на метаболическое заболевание 
или болезнь накопления как причину поражения 
нервной системы. Выявление гипопигментирован- 
ных пятен, характерных для туберозного склероза, 
проводится с помощью источника УФ-света. Аде
нома сальных желез, участки шагреневой кожи, 
многочисленные пятна цвета кофе с молоком, крас
ный невус, а также ретинальная факома указывают 
на то, что причиной эпилептических приступов по
служило нейрокутанное заболевание.

Очаговые неврологические симптомы, такие 
как легкий геглипарез в сочетании с гиперреф 1ек- 
сией, положительный симптом Бабинского, могут 
указывать на локализацию патологического про
цесса, являющегося причиной эпилептических 
приступов, в контралатеральном полушарии мозга 
(например, медленно растущая глиома височной 
доли). Одностороннее укорочение ногтя на боль
шом пальце руки, кисти или конечности у ребенка 
с фокальными приступами предполагает такие хро
нические « сстояния, как порэнцефа 1ическая киста, 
артериовенознал мальформация или кортикальная 
атрофия в противоположном по тушарии.

616.1. ФЕБРИЛЬНЫЕ СУДОРОГИ

Фебрильные судороги — наиболее распростра
ненный вид эпилептических приступов в детском 
возрасте. Они характеризуются в целом хорошим 
прогнозом, однако в то же время могут быть про
явлением тяжелого острого инфекционного за
болевания, такого как сепсис или бактериальный 
менингит. Более того, каждый ребенок, у которого 
судороги возникают на фоне лихорадки, должен 
быть тщательно обследован для определения при
чины лихорадки (см. т. 3, гл. 230), особенно по
сле первого фебрильного приступа. Фебрильные 
судороги представляют собой ьозрастзависимое 
состояние и редко возникают у детей до 9 мес. и 
старше 5 лет. Максимум дебюта фебрильных су- 
доро) приходится на возрас! 14-18 мес., заболева
емость детей младшего возраста достигает 3-4 %. 
Указание на фебрильные судороги в семейном

анамнезе (у родителей или сиблингов пациента) 
предполагает генетическую предрасположенность 
к ним. Генетические исследования с участием чле
нов нескольких семей позволили картировать ген 
фебрильных судорог на хромосомах 19р и 8ql3—21. 
В некоторых семьях наблюдается аутосомно-доми- 
нантныи тип наследования.

Клинические проявления. Простой фебрилЩ 
ный приступ обычно возникает на высоте лихо
радки при быстром повышении температуры тела 
до 39 °С или выше. По характеру судороги генерг# 
лизованьые, тонико-клонические и про юлжают*Я 
от нескольких секунд до 10  мин, сопровождая^, 
коротким по' тприс .упным периодом сонливостЛ 
Фебрильные судороги описываются как атипич
ные или сложные, если продолжительность при
ступа превышает 15 мин, при рецидмвировании 
приступов в течение суток, выяв тении фокального 
компонента приступа или очаговых симптомов во 
время постприступного периода.

После первого фебрильного приступа прибли
зительно у 30-50 % детей фебрильные судороги 
рецидивируют' при последующих лихорадочных 
заболеваниях, и у нгболыного числа детей возни
кают многочисленные рецидивирующие присту
пы. Хотя у детей с фебрильными судорогами риск 
развития эпилепсии в дальнейшем не превышает 
такового в общей популяции, некоторые факторы 
ассоциируются с повышенным риском. К ним от
носятся атипичные хар исгеристики приступа или 
постприступнош периода, эпилепсия в семейном 
анамнезе, дебют фебрильных приступов в возраст^ 
до 9 мес., задержка развития у ребенка или заболе
вание нервной системы, диагностированное до де
бюта приступов У детей с несколькими ф акто р ам и  
риска час гота эпилепсии достигает примерно 9 % в 
отличие от детей с фебрильными судорогами, у ко
торых факторы риска отсутствуют (в данном слу- 
чае частота развит ия эпилепсии составляет 1 %)■

При обследовании после приступа н е о б х о д и 
мо определить причину лихорадки и  и с к л ю ч и т ь  
менингит. Если с уществуют хотя бы малейш ий  
подозрения на менингит, показана ПП с г^следова- 
нием СМЖ. Изменения в ликворе, и н д у ц и р у ем ы е  
судорожными приступами, редко обнаруживаются 
в детском возрасте, поэтому все пациенты с изме- 
нениями в СМЖ после приступа до. [жны пройти 
тщательное обследования для выяв гения причин 
этих изменений. Не следует забывать о возмоЖ" 
ности вирусного менингоэнцефа пита, особенно



вы зван н ого  ВПГ. Наиболее часто причиной фе
брильны х судироги служат вирусные инфекций 
верхних дыхательных путей, краснуха и острый 
!редний отит.

Кроме уровня глюкозы, лабораторное исследо
вание включает определение уровня электролитов 
плазмы, токсикологический скрининг с учетом ин
дивидуальных обстояте тьств, таких как признаки 
дегидратации. ЭЭ Г-исследование после простого 
фебрильного приступа непоказательно, однако 
может предоставить ценную диагностическую ин
формацию д тя в аявления пациентов с признаками 
атипичных фебрильных приступов или с другими 
факторами риска эпилепсии в дальнейшем. Ней- 
ровизуализацпя у детей с простыми фебрильными 
судорогами также нецелесообразна, однако может 
быть рекомендована при симптомах атипичных фе
брильных судорог, вклю 1ая очаговые неврологи
ческие нарушения или неврологический дефицит, 
предшествующий дебюту фебрильного приступа.

Лечение. У детей раннего возраста без призна
ков поражения нервной системы с простыми фе
брильными судорогами необходимо обследование 
для выявления причин лихорадки; лечение вклю
чает борьбу с повышенной температурой тела, в 
том числе применение жаропонижающих средств. 
Необходимо успокоить родителей. Мнения отно
сительно длительного приема антиконвульсантов 
для профила] тики фебрильных судорог противо
речивы, и в настоящее время подобное лечение не 
рекомендуется. Такие антиэпилептические препа
раты, как фенитоин и карбамазепин, неэффектив
ны. Фенобарбитал может успешно применяться 
Для профилактики фебрильных судорог, однако 
его прием может приводить к нарушению когни
тивных функций у детей (по сравнению с детьми, 
не получающими терапию антиконвульсантами). 
Вальпроат натрия также эффективен в лечении 
фебрильных судорог, однако потенциальный риск 
Побочных реакций не оправдывает его применение 
ПРИ заболевали] [ с от личным прогнозом вне зави
симости от лечения. Частота связанного с приемом 
®альпроата натоия фатального поражения печени 
Наиболее высока у детей до 2 лет. Псроральный 
Прием диазепама — эффектипный и безопасный 
Мет0Ц лечения, позволяющий снизить риск реци- 
Дива фебрильных судорог. В начале каждого заво
евания, сопровождающегося лихорадкой, диазе- 
Цам назначается перорально по 0,3 мг/кг каждые 

4 ( 1  мг/кг/сут), прием продолжается на протяже

нии всей бол :зни (обычно 2 - 3 дня). Побочные эф
фекты обычно минимальны, иднако выраженность 
таких симптомов, как сонливость, разцражг тель- 
ность и атаксия (в случае их появления), можно 
уменьшить снижением цозы. Это" метод лечения 
особенно целесообразен, если фебрильные присту
пы у ребенка вызывают тревогу у его родителей.

616.2. НЕПРОВОЦИРУЕМЫЕ 
ПРИСТУПЫ

Первый приступ. Хотя эпилептический приступ 
у ребенка 5ез таких провоцирующих факторов, как 
лихорадка, часто рассматривается как предвестник 
хронического судорожного расстройства — эпилеп
сии, второй приступ возникает менее чем в 50 % 
случаев. Тщательно собранный анамнез необходим 
для выявления эпилепсии в семейном анамнезе, 
предшествующего неврологического заболевания, 
приступов на фоне лихорадки в анамнезе паци
ента. Эти факторы повышают вероятность реци
дива приступов. Как и в случае фебрильных при
ступов, проводится лабораторное исследование 
электролитов плазмы, токсикологический скри
нинг, биохимическое исследование мочи и кпори. 
Обследование не проводится по определенному 
протоколу, а зависит в большей степени от особи 
ностей клинической ситуации. ЛП нецелесообраз
на у ребенка с первым афебрильным приступом, 
ее проводят, главным образом, при подозрение на 
менингит, энцефалит, сепсис, субарахноидалюное 
кровоизлияние или демиелинизирующее заболе
вание. В неврологическое обследование ребенка с 
первым непровоцчруемым приступом вк чючается 
ЭЭГ, так как этот ценный метод диагностики эпи
лептических приступов способствует выявлению 
риска рецидивов и позволяет выявить специфиче
ски  фокальные аномалии и/или эпилегтические 
синдромы. Ппименение методов нейровизуг лиз«- 
ции, как правило, не рекомендуется после первого 
непровоцируемого приступа за исключением тех 
случаег, когда оно обусловлено результатами не
врологического обследования. Сднаки, если прове
дение нейровизуализации рекомендовано, с чедует 
отдавать предпочтение МРТ, а не КТ. Как прагило, 
назначение антиэпилептических препаратов после 
первого прис тупа не рекомендуется.

Рецидивирующие приступы. Два непровоци- 
руемых приступа, промежуток между которыми 
превышает 24 ч, позволяют предположить, что па-



цгент страдает эпилепсией и в дальнейшем при
ступы будут рецидивировать. Большое значение 
имеет тщательное исследование для определения 
этиологии приступов, решения вопроса о необ
ходимости антиэпилептической терапии, оценки 
потенциальной эффективности лечения и вероят
ности наступления ремиссии.

При сборе анамнеза можно получить сведения, 
указывающие на тип приступов. Некоторые ро
дители могут в точности описать или изобразить 
внешние его проявления. У детей, предрасположен
ных к развитию эпилепсии, первый приступ может 
возникнутна фоне вирусной инфекции или при 
небольшом подъеме температуры тела (на фоне 
субфебрильной температуры). Приступы могут 
развиваться в ранние утренние часы или в период 
сна, особенно в первую его фазу, что характерно 
для эпилепсии у детей. За ческольки дней до при
ступа могут наблюдаться раздражительность, эмо
циональная лабильность и негрубые личностные 
нарушения. Некоторые родители могут точно пред
сказывать время следующего приступа на основа
нии изменения настроения ребенка. Удивительно, 
что родители или няня ребенка иногда могут очень 
точно изобразить приступ, и такой «физический 
портрет» приступа значительно точнее, чем его 
словесное описание. Кроме характера приступов, 
большое значение имеет их частота, время возник
новения в течение суток, провоцирующие факторы 
и изменение харакк ра приступов. Хотя частота ге- 
нератизованных тонико-клонических приступов, 
как правило, четко фиксируется, родители часто 
недооценивают частоту абсансов. Постепенное 
развитие личностных изменений или прогресси
рующее нарушение когнитивных функций может 
указывать на дегенеративное заболевание нервной 
системы; с другой стороны, констит) циональные 
особенности, включая рвоту и низкую массу тела, 
могут вызывать подозрение на метаболическое 
заболевание или органическое поражение мозга. 
Важно получить сведения о проводимой ранее ан
тиэпилептической терапии, включая отв< т на нее. и 
определить, какие препараты, способные провоци
ровать развит не приступов, включа i хлорпромазин 
и метилфенидат, назначались данному пациенту. 
Описание эпилептических приступов у родствен
ников больного может помочь в диагностике на
следственных эпилет ических синдромов, кот >рые 
включают аутосомно-д< шипантную ночную лобную 
эпилепсию, семейные доброкачественные судоро

ги новорожденных, семейные доброкачественные 
младенческие судороги, аутосомно-доминантные 
фебрильные судороги, парциальную эпилепсию со 
слуховыми симптомами, аутосомно-доминантную 
прогрессирующую лобную эпилепсию с умствен
ной отста я остью, абсанглую эпилепсию, фебриль
ные судороги с дальнейшей т рансформацией в 
сложные парциальные приступы.

Физикальное, офта [ьмологическое и невроло
гическое обследование может ныявить признаки 
повышения ВЧД, симптомы нейрокутанных за
болеваний и структурных изменений в веществе 
мозга, включая мальф» >рмации, травмы, инфекции 
и опухоли.

ЭЭГ играет большую роль в определении типа 
эпилептических приступов и установлении прогно
за. Исследование электролитов плазмы, включая 
кальций и магний, не входит в структуру рутин
ного обследования Метаболическое исследование, 
включая введение пиридоксина при предполагае
мых пиридоксинзависимых приступах, исследова
ние пактата и пирувата сыворотки крови и органи
ческих кислот мочи также не рекомендуются всем 
пациентам, однако необходимы в определенных 
клинических ситуациях. ЛП назначается детям с 
повторными приступами и другими признаками 
нарушения развития нервной системы. В ликво- 
ре можно выявить низкий уровень глюкозы при 
нарушении ес транспорта, изменение состава ами
нокислот, нейромедиаторов или кофакторов при 
метаболических заболеваниях, а также признаки 
хронической инфекции. МР-исследование необхо
димо при обследовании ребенка с впервые уста
новленным диагнозом эпилепсии, особенно при 
диагностике парциальных приступов, в сочетании 
с выявлением неврологического дефицит? или 
фока 1ьных аномалий на ЭЭГ, не характерных для 
идиопатической парциальной эпилепсии.

Классификация эпилептических приступов. 
Важность определения типа приступа обусловле
на неско гькими причинами. В^-первых, тип при
ступа может указывать на этиологию эпилепсии. 
Во-вторых, точная диагностика типа помогает в 
определении прогноза заболевания и подбора ан
тиэпилептической терапии. Антиэпилептические 
препараты, которые эффективно контролируют 
генера чизованные тонико-клонические приступы 
у детей, могут быть менее результативны у пацИ" 
ентив с неегхлькими типами приступив или с пар
циальными приступами. У детей с доброкачествен



ной миоклонической эпилепсией прогноз более 
благоприятный, чем у пациентов с младенческими 
спазмами. Также и у детей школьного возрас а с 
доброкачественной парциальной эпилепсией с цен- 
трально-височными пиками (роландическая эпи- 
леисия) прогноз благоприятный и нет необходи
мости в анти^пилептической терапии j лительным 
курсов. Определить тип приступа в соот ветствии с 
классификацией, основываясь только на клиниче
ской картине, затруднительно, так как разные типы 
приступов могут иметь сходные внешние проявле
ния. Например, абсансы у детей по клинической 
картине идентичны сложным парциальным при
ступам. В связи с вариабельностью клинических 
проявлений приступов у детей важную роль для 
определения их типа играет ЭЭГ. Создание клас
сификации эпилептических приступов в основе 
которой лежит совокупность клинических прояв
лений приступа и данных ЭЭГ, привело к улучше
нию диагностики эпилепсии (бокс 616.1).

Разработана также классификация эпилептиче
ских синдппмов, в  основе которой лежит ряд прин
ципов: возраст пациента в дебюте приступов, оцен
ка его умственного развития и данные неврологи
ческого обследования, описание типов приступов 
11 Данные ЭЭГ (включая основную активность фо

новой записи). В настояще ? время примерно 50 % 
эпилептических приступов у детей на основании 
этих принципов классифицировано в специфиче
ские эпилептические синдромы. Классификация 
эпилептических синдромов имеет явные преиму
щества перед приведенной выше классификаци
ей эпилептических приступов, таг как назначение 
анти эпилептических препаратов в соответствии с 
эпилептическим синдромом способствует повы
шению эффективности терапии; кроме того, эта 
классификация помогает выявить потенции льнь'х 
кандидатов для хирургического лечения эпилепсии 
и предоставляет пациентам и членам их семей на
дежные и точные прогностические данные. Приме
ром эпилептических синдромов служат младенче
ские спазмы (енкдром Веста), доброкачественная 
миоклоническая эпилепсия младенчества, синдром 
Леннокса- Гасто, фебрильные судороги, синдром 
Ландау-Клеффнера, доброкачественная эпилепсия 
детского возраста с центрально-височными пиками 
(роландическая эпилепсия), энцефалит Расмуссе
на, юв шильная миоклоническая эпилепсия (синд
ром Янца) и болезнь Лафоры (прогрессирующая 
миоклоническая эпилепсия).

616.3. ПАРЦИАЛЬНЫЕ ПРИСТУПЫ

Парциальные приступы составляют значитель
ную часть эпилептических приступов в детском 
возрасте — до 40 % в некоторых исследованиях. 
Парциальные приступы подразделяют на простые 
и слижные\ во время простых парциальных при
ступов сознание сохранено, сложные парциальные 
прис тупы сопровождаются нарушением сознания.

Простые парциальные приступы. Двигатель
ные проявления — наиболее частый симптом про
стых парциальных приступов. Двигательные про
явления приступов включают асинхронные кло- 
нические или тонические судороги с тенденцией 
к вовлечению мышц лица, шеи и конечностей. Ад- 
версивные приступы предстаг ляют собой сочетай 
ный поворот головы и глаз и являются особенно 
распространенным типом простых папцигльных 
приступов. Ав .'оматизмы для простых парциаль
ных приступов нехарактерны, однако некоторые 
пациенты отмечают ауру (например, дискомфорт 
в грудной клетке и головная боль), которая может 
быть единственным проя! лением приступа. Дети 
испытывают трудности при описании ауры и часто 
выражают свои ощущения как «странное чувство»,

♦ Бокс 616.1. Международная классификация 
эпиле in веских приступов

Парциальные приступы
Простые парцичльные (с ^охранением сознания)
• Моторные
• Сенсорные
• Вегетативны!
• С психическими cfmj томами 

Сложные парциальные (сознание нарушено)
• Простые парциальные с последующим наруше

нием сознания
• Сознание нарушено в дебюте приступа 

Парциальные приступы с вторичной генерализацией 
Генерализованные приступы
Абсансы
• Типичные:
• Атипичные

Генерализованные тонико-клонические
Тонические
Клонические
Миоклонические
Атонические
Младенческие спазмы
Неклассифицируемые приступы



говорят «я почувствовал себя плохо» или «что-то 
ползает внутри меня». В среднем приступ продол- 
жае гея в течение 10-20 с. Отличительнии характе
ристикой простых парциальных приступов служит 
сохранение сознания и речевой функции во время 
приступа. Кроме того, приступ не сопровождает - 
ся постприступными симптомами. Простые пар
циальные приступы можно ошибочно принять за 
тики; однако тики проявляются в виде пожимания 
плечами, моргания глазами, появлением гримас на 
лице и вовлекают в первую очередь мышцы лица и 
плечевого пояса (см. гл. 605). Пациент может пода
вить тики на коротше время, однако контрол фо- 
вать простые парциа Льные приступы невозможно. 
Ви время простых парциальных приступов на ЭЭГ 
могут выявляться уни- или билатеральные спайки 
или либо паттерн мультифокальных спайков.

Сложные парциальные приступы. Сложные 
парциальные приступы могут дебютировать как 
простые парциальные в сочетании с аурой или без 
нее, с последующим нарушением сознания; в дру
гих случаях сознание может быть нарушено уже 
в начале сложного парциального приступа. Аура, 
представляющая собой неопределенные неприят
ные ощущения, ощущение дискомфорта в эпига- 
стрии или (трах, наблюдается примерно у :/ 3 детей 
с простыми и сложными парциальными присту
пами. Натчие ауры всегда указывает на парци
альный тип приступа. Парциальные приступы 
трудно диагностировать у детей грудного и более 
старшего возраста по клиническим проявлениям, и 
представления об их частоте могут быть занижены. 
У младенцев и детей трудно определить нарушение 
сознания, так как оно может проявляться в виде 
кратковременного замирания ребенка с пустым 
остановившимся взглядом, внезапного прекраще
ния или прерывания его деятельности; нередко 
такие эпизоды остаются незамеченными родителя
ми. Кроме того, в большинстве случаев ребенок не 
способен сообщить взрослым об этих СОСТОЯНИЯХ 
и описать их. Наконец, периоды измененного со
знания могут быть короткими и редкими, и только 
опытный наблюдатель или результаты ЭЭГ позво
ляют идентифицировать эти эпизоды.

Автоматизмы — распространенный признак 
сложных парциальных приступов в мла ценческом 
и детском возрасте, встречающийся в 50-75 % слу
чаев; чем старше ребенок, тем выше частота авто
матизмов. Они возникают после нарушения созна
ния и могут сохраняться также в постприступной

фазе, однако ребенок не помнит о них. У грудных 
детей выражены алиментарные автоматизмы: об
лизывание ±уб, жевание, глотание и избыточное 
слюноотделение. Такие двигательные проявления 
могут встречаться у младенцев и в норме, поэтому 
их трудно дифференцировать от автоматизмов при 
сложных парциальных приступах. Длительные или 
повторные автоматизмы в сочетании с фиксирован
ным «отсутствующим» взглядом или с отсутствием 
реакции на окру>::ающих и потерей контакта прак
тически всегда указывают на сложные парциаль
ные приступы у детей раннего возраста. У детей 
более старшего возраста бывают непроизвольные, 
некоординированные, беспорядочные жестовые 
автоматизмы (ребенок теребит, перебирает одежду 
или белье, потирает, поглаживает предметы), авто
матизмы в виде ненаправленной ходьбы или бега; 
движения могут повторяться и часто производят 
устрашающее впечатление.

Распространение эпилептиформного разряда 
во время сложных парциальных приступов может 
приводить к их вторичной генерализации в тони- 
ко-клонические приступы. При распространении 
эпилептиформной активности на противоположное 
полушарие возникает поворот головы в противопо
ложную сторону, могут появляться дистонические 
установки, а также тонические или клонические 
судороги в конечностях и лице, включая моргание 
глазами. Средняя продолжительность сложного 
парциального приступа составляет 1 - 2  мин и зна
чительно превышает продолжительность простого 
парциального приступа или абсанса.

В межприступном периоде у детей со сложными 
парциальными приступами на ЭЭГ часто регистри
руются острые волны или фокальные спайки в пе
редней височной области и мультифокальные спай
ки. Примерно у 20 % младенцев и детей со слож
ными парциальными приступами межприступная 
рутинная ЭЭГ без патологии. У этих пациентов воз
можно применение различных методов провокации 
эпилептиформной активн ости  (спайков и острых 
волн) на ЭЭГ, включая запись после депривации 
сна, применение скуловых электродов, длительный 
ЭЭГ-мониторинг, видео-ЭЭГ-исследование в ста
ционаре после временной отмены антиконвульсаН ' 
тов (рис. 616.1, А). Кроме того, у некоторых детей 
со сложи] 1Ми парциальными приступами спайки 
и острые волны на ЭЭГ регистрируются в лобнЫ*. 
теменных или затылочных отведениях. При при' 
менении методов нейровизуализации (КТ и, осо-
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стимуляцией, (IV) гипсарит.иия в сочетании с нерегулярной высокоампли1 удной пик-волновой активностью

бенно, МРТ) у детей со сложными парциальными 
приступами патологические изменения с наиболь
шей час тотой обнаруживается в височных долях 
и лредс гавлякл собой мезиальный темпоральный 
склероз, гамартому, постэнцсфа нитный глиоз, су- 
барахноиАальную кисту, инфаркт, арториовеноз- 
ные мальформации и медленно растущую глиому.

Доброкачественная парциальная эпилепсия 
с Центротемпоральными спайками (роланди- 
ческая эпилепсия). Это распространенная фор
ма парциальной эпилепсии в детском возрасте с 
благоприятным прогнозом. Клинические прояв
ления, „анные ЭЭГ (роландические комплексы) и 
отсутствие патологических изменений при нейро-

визуализациг — характерные признаки цсланди- 
ческой эпилепсии, позволяющие легко отттичить 
эту форму эпилепсии от сложных парциальных 
приступоз. Ро тагдическая эпилепсия дебютирует 
в возрасте 2-14 лет, максимум дебюта приходит
ся на 9-10 лет. Заболевание развивается у детей с 
нормальным интеллектом, без признаков болезни 
нервной системы в анамнезе и без нарушений не
врологического статуса. Часто имеются указания 
на эпилепсию в семейном анамнезе. Приступы, как 
правило, парциальные, характеризуются моторны

1 с)того понятия (complex myoclonic epilepsy) нет в совре
менной классисЬикацш - - Пьимеч. ред.



ми и соматосенсорными симптомами, обычно лока
лизующимися в области лица. Ороф; рингеальные 
симптомы включают тоническое сокращение и 
парестезии языка, одностороннее онемение щеки 
(особенно вдоль десны), пациенты издают своео- 
бразнпе горловые звуки, наблюдаются цигфагил и 
избыточное слюноотделение. Односторонние то- 
нико-клонические сокращения мышц нижней ча
сти лица часто сопровождают орофаринге? 1ьные 
приступы и нередко сочетаются с клоническими 
судорогами или парестезиями е  конечностях на 
той же стороне. Сознание может быть с^ранено 
или нарушено; возможна вторичная генерализация 
парциального приступа.

Примерно у 20 % детей регистрируется всего 
один приступ: 3- большинства пациентов присту
пы редкие, и у 25 % детей с роландической эпилеп
сией возникают часуые серийные приступы. При 
роландической эпилепсии приступы происходят 
во сне у 75 % пациентов, в то время как сложные 
парциальные приступы наблюдаются в период 
бодрствования. Изменения на ЭЭГ при роланди
ческой эпилепсии имеют гажное диагностическое 
значение и характеризуются повторными роланди- 
ческими комплексами (фокусы спайков), локали
зованными в центрально-височной или роландчче- 
ской области в сочетании с нормальной основной 
активностью фоновой записи (см. рис. 616.1, А). 
Прием антиконвульсантий необходим пациентам с 
частыми приступами, однако антиэпилептические 
препараты не следует назначать автоматически по
сле первого приступа Препаратом выбора служит 
карбамсиепин' прием карбамазепина продолжается 
не менее 2 лет или до 14-16-летнего возраста, так 
как в этом возрасте наблюдается спонтанная ре
миссия роландической эпилепсии.

Энцефалит Расмуссена. Этот подострый эн- 
цефагчт служит одной из причин epilepsia parti
alis continua. Предшествовать дебюту фокальных 
приступов может неспецифическое лихорадочное 
забо. [евание; приступы могут возникать часто или 
быть постоянными. Заболев?ни*’ дебютирует, как 
правило, до 10-летнего возрас га. Возможно разви
тие Гемиплегии, гемианопсии и афазии. На ЭЭГ 
регистрируется диффузная пароксизмальная ак
тивность в соч< тании с замедлением основной ак
тивности фоновой записи. Энцефатит Расмуссе
на — прогресс ирз юшее, потенциально фатальное 
забол( :вание, однако более характерно спонтанное 
выздоровление с грубым неврологическим дефи

цитом. Патогенетической основой заболевания 
возможно, является образование аутоантител, ко
торые связываются с глутаматергичес^сими рецеп
торами и вызывают их стимуляцию. В некоторых 
исследованиях отмечено присутствие ЦМВ з ткани 
мозга пациентов с энцефалитом Рас:луссена.

616.4. ГЕНЕРАЛИЗОВАННЫЕ 
ПРИСТУПЫ

Абсансы. Простые (типичные) абсансы (приступы 
petit mal) характеризуются внезапным Прекращени
ем двигательной активности или речи, «отсутству
ющим» взглядом и морганием глазами. Абсансы, 
как правило, не возникают до 5 лет распространен
ность приступов этого типа выше у девочек, они 
никогда не ассоциируются с аурой, редко длятся 
дольше 30 с и не сопровождаются постприступны- 
ми нарушениями. Эти признаки помогают диф
ференцировать абсансы от сложных парциальных 
приступов. У детей с абсансами частота приступов 
в течение дня может быть настолько высокой, что 
количество приступов трудно сосчитать, в то время 
как частота сложных парциальных приступов, как 
правило, ниже. Во время абсансов не наблюдает
ся снижения тонуса мышц туловища, однако воз
можен легкий наклон головы (падение головы на 
грудь). Сразу после окончания абсанса пациенты 
возобновляют деятельность, прерванную на момент 
приступа, без каких-либо признаков посприступ- 
ного нарушения сознания. Простые абсансы часто 
сопровождаются автоматизмами. Провоцирующим 
фактором для абсансов служит гипервентиляция в 
течение 3-4 мин. На ЭЭГ типичный паттерн в виде 
генерализованных комплексов пик-волна с часто
той 3 Гц (см. рис. 616.1, Б). Сложные (атипичные) 
абсансы Moiyr сочетаться с двигательным компо
нентом, вкчючающил: миоклонии в чице, пальцах 
рук или конечностях, и, иногда, с падением мышеч
ного тонуса. Во время атипичных абсансов на ЭЭГ 
регистрируются атипичные комплексы пик-волна 
с частотой 2-2,5 Гц.

Генерализованные тонико-клонические при- 
с гупы. Этот тип приступов встречаете} очень часто 
и может представлять собой трансфопмацию пар
циальных приступов (вторичная генерализация) 
или возникать de novo. Начало приступа с ауры 
указывает на его парциальный характер (ф о к а л ь 
ны й разряд эпилет иформнок активности). ВаЖН° 
выяснять на шчие ауры при опросе пациента, так



как наличие ауры и ее характер могут указывать на 
локализацию патологического процесса в головном 
мозге. В начале приступа пациенты внезапно теря
ют сознание, в некоторых случаях издавая резкий, 
пронзительный крик. Наблюдаются девиация глаз 
вверх, тоническое напряжение мышц тела, быстрое 
развитие цианоза в сочетании с апноэ. Клониче- 
ская фаза приступа начинается с ритмических 
клонических судорог (попеременные сокращения 
и расс пбления мышц) во всех мышечны к груп
пах. Клопическая фаза развивается ближе к концу 
приступа. Продолжительность приступа обычно 
составляет несколько минут. В конце приступа 
отмечается судорожный вдох. Во время присту
па у детей возможно прикусывание языка, рвота 
встречается редко. Во время генерализованного 
тонико-клонического приступа часто наблюдается 
нарушение сфинктерного контроля, особенно не
держание мочи.

При оказании помощи пациенту во время при
ступа необходимо ослабить давление одежды и 
ювелирных украшений в области шеи, положить 
больного на бок, осторожно отк лонить голову и 
нижнюю челюсть пациента назад (в поло кение 
переразгибания) для улучшения проходимости ды
хательных путей, Не следует пытаться с усилием 
раскрыть рот пациента руками или с использова
нием каких-либо предметов, это может послужить 
причиной зыпадения зубов пациента и их попада
ния в дыхательные путь или привести к тяжелой 
травме ротоглоточной области. После приступа 
сознание детей нарушено (вначале отмечается по- 
лукоматозное состояние), характерен глубокий 
сон, продолжающийся от 30 мин до 2 ч. Если не
врологическое исследован) ie проводится во время 
приступа или непосредственно после него, в пост- 
приступном периоде, возможно выявление таких 
симптомов, как туловищная атаксия, сухожи тьная 
гиперрефлексия, клонусы, положителы ый симп- 
том Бабинского. В посприступном периоде часто 
наблюдается рвот? и интенсивная головная боль 
влобний области с двух сторон.

Термин «идиопатический прчгтут  означает, 
что причина приступа не установлена. Известно 
Множество факторов, провоцирующих развитие ге- 
Нерализованных тонико-к конических приступов 

Детей, среди них — инфекционные заболевания. 
с°прово.кдающиеся субфебрильной температурой, 
Переутомление или эмоциональный стресс, при- 
ем различных лекарственных препаратов, включая

психотропные средства, теофиллин и метилфени- 
дат. особенно в тех случаях, когда на Фоне поиема 
антиэпилептических препаратов не достигнут кон
троль над приступами.

Детская миоклоническая эпилепсия. Эта 
форма эпилепсии характеризуется короткими по 
продолжительности приступами, представляющи
ми собой кратковременные, часто с имметричные 
мышечные сокращения в сочетании с резгим сни
жением тонуса мышц туловища и внезапным паде
нием вперед, нередко служащим причиной травм 
лица и повреждения полости рта. Миоклониче
ская эпилепсия представ мют собой гетерогенною 
группу заболеваний с различной этиологией и ва
риабельным прогнозом. Тем не менее можно вы
делить по крчйней мере пять различных подгрупп, 
охватывающих широкий спектр миоклонической 
эпилепсии в детской попутяции.

Доброкачественный миоклонус младенче
ства. Заболевание дебютирует в младенческом 
возрасте и проявляется в виде серий миоклони- 
ческих приступов, вовлекающих мышцы шеи, ту
ловища и конечностей. По внешним проявлениям 
миоклонус можно ошибочно принять за младен
ческие спазмы, однако на ЭЭГ у пациентов с до
брокачественным миоклонусом младенчества нет 
отклонений от нормы. Прогноз благоприятный, 
психомоторное развитие детей соответствует воз
расту, миоклон 1Я прекращав' ел к 2 -летнему воз
расту. Антиэпилептическая терапия не показана.

Типичная миоклоническая эпилепсия ран 
него детского возраста. Развитие детей до де
бюта приступов соответствует возр; етной норме. 
Течение беременности и родов у матери ребенка 
без особенностей. Раннее развитие без патологии. 
Средний возраст ребенка в дебюте приступов — око
ло 2  лет, однако возможен дебют приступов у детей 
от 6 мес. до 4 лет. Частота миоклонических при
ступов широко варьирует: у одних пациентов при
ступы возникают ежедневно, несколько раз в цень, 
у других детей отмечаются межприступные пери
оды продолжительностью до нескольких недель. 
У небольшой части пациентов дебюту миоклони
ческой эпилепсии предшествуют фебрильные су
дороги или генерализованные тонико-клонические 
афебрильные приступы. Примерно в 50 % ( лучаев 
у детей с миоклоническими приступами периоди
чески возникают гонико-клонические приступы. 
На ЭЭГ быстрые комплексы пик-волна с частотой 
2,5 Гц или выше в сочетании с нормальной основ



ной активностью фоновой записи в большинстве 
случаев. По крайней мере в ‘/ 3 случаев имеется 
эпилепсия в семейном анамнезе, что позв( >ляет 
предположить наследственную этиологию забо
левания. Долговременный прогноз относите льно 
благоприятный. Умственная отсталость отмечается 
в небольшом проценте случаев, и более чем у 50 % 
пациентов через несколько лет наступает ремис
сия. Однако у значител] .ной части детей наблюда
ются речевые нарушения, трудности с обучением, 
эмоциональные и поведенческие расстройства что 
требует длите иьного катамнестического наблюде
ния и адаптации детей с прив течением специали
стов различных направлений.

Сложная миоклоническия эпилепсия. Это 
гетерогенная группа заболеваний с плохим про
гнозом. Дебют парциальных или генерализован
ных тонико-клонических приступов наблюдает
ся на первом году жизни и в типичных случаях 
предшествует дебюту миоклонической эпилепсии. 
Генерализованные судороги часто возникают на 
фоне инфекционного заболевания с поражени
ем верхних дыхательных путей и губфебрильной 
лихорадкой; часто отмечается эпилептический 
статус. Примерно в Y, случаев диагностируется 
за цержка психического развития. В анамнезе де
тей часто встречается указание на гипоксически- 
ишемическую энцефалопатию в перинатальном 
периоде; при определении неврологического ста
туса характерны признаки поражения пирамидных 
путей, экстрапирамидные расстройства в сочета
нии с микроцефалией. Указание на эпилепсию в 
оемейном анамнезе реже встречается в этой группе 
пациентов по сравнению с детьми с типичной мио
клонической эпилепсией.

У некоторых детей выявляется комбинация ча- 
( гых миоклонических и тонических приступов, в 
этих случаях при обнаружении на ЭЭГ медленны^ 
комплексов пик-волна заболевание диагностиру
ется как сини ром Леннокса-Гасто. Этот синдром 
характеризуется триадой резистентных к терапии 
приступов, медленной пик-волновой активностью 
на ЭЭГ в периоде бодрствования и умственной 
отсталостью. У пациентов со сложной миоклони
ческой эпилепсией на межприступной ЭЭГ вы
являются медленные пик-волновые оазряды и 
резистентность к антиэпилептической терапии 
(см. рис. 616.1, Б). Приступы отличаются стойким 
характером, частота умственной отсталости и по

веденческих нарушений достигает практически 
75 % среди всех пациентов. Назначение препара
тов вальпроевой кислоты или бензодиазепиновьц 
производных может привести к снижению частоты 
или уменьшению выраженности приступов. У па
циентов с приступами, резистентными к антиэпи
лептической терапии, следует рассматривать во
прос о назначении кетогенной диеты.

Ю ношеская миоклоническая эпилепсия 
( синдром Янца). Заболевание обычно дебюти
рует у детей в возрасте 14-16 лет. Частота юно
шеской миоклонической эпилепсии составляет 
примерно 5 % среди всех эпилептических синдро
мов. Ген картирован на хромосоме 6р21. Пг циенты 
отмечают частые миоклонические приступы при 
пробуждении, вызывающие затруднения при рас
чесывании волос и чистки зубов. Поскольку в более 
поздние утренние часы наблюдается тенденция к 
npt кращению миоклоний, большинство пациентов 
не обращаются за медицинской помощью на этой 
стадии заболевания, некоторые из них отрицают 
факт приступов. Через несколько лет после дебюта 
заболевания возникают генерализованные тони- 
ко-клонические приступы, которые развиваются в 
ранние утренние часы в сочетании с миоклониче- 
скими приступами. На ЭЭГ нерегулярные пик-вол- 
нпвые разряды с частотой 3-6/с, провоцирующим 
фактором для которых служит фотостимуляция 
(см. рис. 616.1, Б). В неврологическом статусе па
тологические изменения отсутствуют. У большин
ства пациентов ьысокоэффектиьны препараты 
вальпроевой кислоты, прием которых необходимо 
продолжать на протяжении всей жизни. Отмена 
терапии вызыва* я рецидив приступов в большом 
проценте случаев.

Прогрессирующая миоклоническая эпилеп
сия. Это гетерогенная группа редких наследствен
ных заболеваний с неблаг (приятным прогнозом. 
Эти состояния включают болезнь Лафоры, мио- I 
клоническую эпилепсию с рваными красными во
локнами (см. п. 621.2), сиалидоз тип I (см. п. 622.4), 
цероидлипофуецмпоз (см. п. 622.2), юношескую не
вропатическую форму болезни Гоше и ювенильную 
нейроаксонг льную дистрофию.

Болезнь Jlatiopoi дебютирует в возрасте Ю"
18 л е т  с генерализованных тонико-клпническиХ  
приступов. З а т е м  появляются м иоклонические 
приступы, к о то р ы е  становятся более вы раж ен
н ы м и  и частыми по м ере п р о гр есси р о ван и я  за*



болевания. Умственная отсталость служит харак- 
-"pHLiM симптомом заболевания, диагностируется 
в течение 1 года после дебюта приступов. Харак
терны выраженные неврологические нарушения, 
особенно мозжечковые и экстрапирамидные 
расстройства. На ЭЭГ полипик-волновые раз
ряды, преимущественно в затылочных отделах, 
в соче гании с прогрессирующим .замедлением и 
дезорганизацией основной активности фонового 
ритма. Миоклонические приступы трудно контро
лируются на фоне терапии, однако комбинация 
вальпроатов и бензодиазепиновых производных 
(например, клоназепам) эффективна в лечении 
генерализованных лриступов. Болезнь Лафоры — 
заболевание с аутосомно-рецессивным типом на
следования; диагноз может быть установлен после 
биопсии кожи с целью выявления характерных 
PAS-положительных включений, которые наибо
лее выражены в клеткал выводных протоков по
товых желез. Ген болезни Лафоры локализован 
на хромосоме 6р24 и кодирует синтез белка тиро- 
зинфосфатазы.

Младенческие спазмы. Младенческие спазмы 
обычно дебютируют в возрасте 4 - 8  мес. и характери
зуются коротким] [ CI мметричными сокращениями 
шеи, туловища и конечностей. Выделяют гри типа 
младенческих спазмов: флексорные (сгибатель
ные), экстензорные (разгибательные) и смешан
ные. Флексорные спазмы возникают в виде серий 
(пучков) и представляют собой внезапное сгиба
ние шеи, рук и ног; во время лхтензорных спазмов 
наблюдается разгибание туловища и конечностей. 
Экстензорные спазмы — наименее распространен
ная форма. С чешанные младенческие спазмы — со
четание сгибательных и разгибательных мышечных 
сокращений, наиболее распространенный тип. Се
рия м наденческых спазмов может продолжаться в 
Учение нескольких минут с коротким перерывом 
после каждого спазма. Перед серией спазмов или 
После нее ребенок мож« г плакать (кричать); иногда 
плач связан со спутанностью сознания в сочетании 
с болью (коликой) в животе. Младенческие спаз
мы возникают во сне или в период бодрствования, 
°Днако имеется тенд< нция к развитию приступа в 
период сонливости или сразу после пробуждения 
Изменения на ЭЭГ, наибо. [ее часто встречающиеся 
У Четей с младенческими спазмами, названы гипса- 
Ригпмией — хаотическая, высокоамплитудная, би
латерально асинхронная медленноволновая актив

ность (см. рис. 616.1, Б); на ЭЭГ возможен паттерн 
модифицированной гипсаритмип.

Младенческие спазмы деляге* на две группы: 
криптогенные и симптоматические. При крипто
генных спазмах психомоторное развитие ребенка 
до дебюта приступов соответствует норме; бере
менность и роды у матери без патологии. Невроло
гическое исследование и методы нейровизуа газа
ции (КТ, МРТ) не выявляют патологии; факторы 
риска, ассоциированные с развитием заболевания, 
отсутствуют. Примерно в 10-20 % случаев младен
ческие спазмы классифицируют* ч как криг гоген- 
ные, в остальных — как симптоматические. Сим
птоматические младенческие спазмы непосред
ственно связаны с действием неблагоприятных 
факторов в пре-, пери- и постната льном периодах. 
Пре- и перинатальные факторы включают гипок- 
сически-ишемическую энцефалопатию с форми
рованием перивентрикулярной лейкомаляции, 
внутриутробные инфекции, врожденные метабо
лические заболевания, нейрокутанные ечндромы, 
такие как туберозный склероз, пороки развития 
коры, включая лиссэнцефалию и шизэнцефалию, 
и недоношенность. Патологические состояния в 
постнат? 1Ьном периоде включают нейроинфекции, 
травмы головы (особенно субдуральная гематома и 
чнтравептрикулярное кровоизлияние) и гипокси- 
чески-ишемическую энцефалопатию. Тот факт, что 
младенческие спазмы часто сочетаются по времени 
развития с вакцинацией в возрасте около 6 мес.* 
объясняется случайным сочетанием, а не иричин- 
но-следственной связью между этими событиями.

Прогноз при криптогенных младенческих спаз
мах благоприятный, риск иазвития умственной 
отсталости при симптоматических спазмах со
ставляет 80-90 %. Для прогноза развития невро
логического дефицита важную рстсь играет забо
левание, лежащее в основе младенческих спазмов. 
Предложено нескотько теорий патогенеза младен
ческих спазмов, включая дисфункцию моноамч- 
нергических нейротраьсмиттерных систем ствола, 
нарушение нейрональной структуры ствола мозга 
и аномалию иммунных систем. Одна из гипотез 
предполагает важную роль КРГ — медиатора, ме
таболизм которого происходит в нижних оливах. 
КРГ активирует высвобождение АКТГ гипофи
зом. АКТГ и глкжокортикоидные гормоны пода
вляют метаболизм и секрецию КРГ по механизму 
обратной связи. Предполагается, что воздействие



специфических с грессовых факторов или травма 
во время критического периода развития нервной 
системы приводит к гиперпродукции КРГ, что 
вызывает гипервозбудимость нейронов и способ
ствует развитию судорог. Количество рецепторов 
к КРГ достигает максимума в младенческом воз
расте и спонтанно уменьшается по мере роста ре
бенка. Возможно, этим обусловлен тот фак"' что 
младенческие спазмы в конечном итоге прекраща
ются, даже без терапии. Прием экзогенного АКТГ 
и глюкокортгкоидных гормонов подавляет синтез 
КРГ, что, вероятно, объясняет эффективность этих 
препаратов в лечении младенческих спазмов. Те
рапия мла 1енческих спазмов обсуждается в разд. 
«Лечение эпилепсии».

Синдром Ландау-Клеффнера. Это редкое 
заболевание неизвестной этиологии. Частота за
болевания выше у мальчиков, средний возраст 
детей в дебюте болезни составляет 5,5 лет. При 
синдроме Ландау-Клеффнера нередко ошибочно 
диагностируют аутизм. Оба заболевания связаны 
с нарушением речи. Синдрсм Ландау-Клеффнера 
характеризуется потерей речи у ребенка с нормаль
ным ранним развитием. Примерно у 70 % пациен
тов бывают эпилептические приступы. Регрессия 
речевых навыков может быть внезапной или по
степенной. Возможно развитие преимущественно 
сенсорной или моторной афазии; слуховая агнозия 
может быть выражена настолько, что ребенок не 
реагирует на обычные повседневные звуки. Слух 
не нарушен часто встречаются поведенческие на
рушения, включая раздражительность и дефицит 
внимания. Нейропсихологическое обследование во 
многих случаях обнаруживает отсутствие наруше
ний праксиса и зрительно-пространственной ори
ентации, несмотря на нарушение речевой функции. 
Возможно возникновение приступов нескольких 
типов, включая фокальные или генерализованные 
тонико-клонические, атипичные абсансы, сложные 
парциальные и (в некоторых случае к) миоклони- 
ческие приступы. На ЭЭГ высокоамплитудные 
пик-волновые разряды, которые чаще регистри
руются битемпорально (в височных отведениях с 
двух сторон), но могут быть мультифокальными 
или генерализованными. На поздних стадиях забо- 
. [евания возможна нормальная картина ЭЭГ. Эпи- 
лептиформные пик-волновые разряды всегда более 
выражены вс время медленново шового сна; поэто
му при подозрении на синдром Ландау-Клсффне- 
ра ребенку необходимо запись ЭЭГ во время сна,

особенно если на ЭЭГ в период бодрствования па
тологические изменения отсу тствуют Если ЭЭГ 
сна без патологии, а клинические данные не по
зволяют исключить синдром Ландау-Клеффнера 
необходимо направить ребенка в детский эпилеп- 
толо1 ический центр для проведения длительного 
ЭЭГ-мониторинга и (специфических методов) ней- 
ровизуа 1 изации. КТ и МРТ в типичных случаях 
без отклонений от нормы; на ПЭТ — односторон
ние или билатеральные нарушения метаболизм 
(гипо- или гиперметаболизм). Микроскопическое 
исследование препаратов, полученных при био
псии, выявляет минимально выраженный глиоз и 
отс] тствие признаков энцефа шта.

Пр :парат выбора — вальпроевая кислота, од
нако у некоторых детей для достижения контроля 
над приступами необходима комбинация вальпро- 
евой кислоты и транквилизатора клобазама. При 
сохранении приступов и афазии необходимо на
значение курса кортикостероидной терапии. Одна 
из рекоменду :мых терапевтических схем включа
ет пероральное назначение чреднизолона в дозе 
2  мг/кг/сут в течение 1 мес., затем снижение дозы 
до 1 мг/кг/сут и прием препарата в этой дозе в те
чение еще 1 мес. При условии клинического улуч
шения д о зя  преднизолона в дальнейшем снижается I 
до 0,5 мг/кг/сут, в этой дозе пациент принимает I 
преднизолон в течение 6-12 мес. Необходимо про
водите логопедические занятия и продолжать ле
чение в течение нескольких лет, так как процесс 
восстановления речи требует длите ibhoro времени. | 
При отсутствии эффекта от медикаментозной те
рапии в некоторых центрах им еетя опьт хирур- 
гического лечения — метод субпиальных насечек. 
Пациентам с выраженной гиперактивностью и 
дефицитом внимания рекомендуется н азн ач ен и е  
метилфенидата. Метилфенидат может провоци
ровать приступы, если не достигнут контроль над 
ними однако на фоне антиэпилептической терапии 
учащения приступов при приеме м ети л ф ен и д ата . 
как правило, не происходит. В В И Г  может служ ить I 
эффективным методом терапии синдрома Ландау"
К деффнера. У некоторых детей после наступления I 
клинической ремиссии наблюдается рецидив афа‘ 
зии и  эпилептических приступов. У б о л ьш и н ства  

взрослых с синдромом Ландау-Клеффнера наблЮ’ 
даются значительные нарушения речи. Дебют син
дрома Ландау Клеффнера в раннем возрасте (Д°
2  лет) всегда ассоциируется с плохим протнозоМ в | 
отношении восстановления речевой функции.



61б.5. МЕХАНИЗМ ЭПИЛЕПТИЧЕСКИХ у ПРИСТУПОВ__________________

Хотя точный механизм эпилептических приступов 
неизвестег, за развитие приступа от вечает несколь
ко физиологических факторов. Для инициации 
приступа необходима группа нейронов, способных 
генерировать сильный разряд и дисфункция ГАМК- 
ергической ингибиторной системы. Распростра
нение судорожного разряда в значительной мере 
зависит от возбуждающих глутаматергических си
напсов. Существуют доказательства, что возбужда
ющие нейромедиаторы, к которым относятся ами
нокислоты глутамат и аспартат, могут играть роль в 
развитии нейронального возбуждения, воздействуя 
на специфические клеточные рецепторы. Источни
ком эпилептических приступов могут быть зоны из 
погибших нейронов, в этих областях мозга возмож
но формирование новых гипервозбудимых синап
сов, которые могут служить основой для развития 
судорожных приступов. Например, патологические 
процессы в височной доле (включая медленно ра
стущую глиому, гамартому, глиоз и артериовеноз- 
ные мальформации) являются источником присту
пов, после хирургического удаления аномальных 
участков ткани мозга возможно прекращение при
ступов. Более того, возможна провокация судорог 
у животных в эксперименте с помощью феномена 
кипдлинга (возбуждения). Эта модель представляет 
собой повторную субконвульсивную стимуляцию 
мозга (например, миндалевидного тела — амигда- 
лы), которая в конечном итоге приводит к разви
тию генерализованных судорог. Киндлинг может 
лежать в основе развития эпилепсии у людей после 
черепно-мозговой травмы. Предполагается, что у 
людей рецидивирующая эпилептиформная актив
ность, исходящая из пораженной височной доли, 
может провоцировать судорожную активность в 
к°нтралатеральной неизмененной височной доле 
посредство™ распространения возбуждения через 
мозолистое тело.

Эпилептические прист упы более распростране
ны в раннем возрасте, в том числе и у эксперимен
тальных животных. Некоторые типы приступов у 
Детей яьляются возрастспецифическими (напри- 
МеР, младенческие спазмы); это позволяет пред
положи гь, что развивающийся мозг более воспри
имчив к развитию специфических эпилептических 
Приступов, чем мозг ребенка более старшего возрас- 
Та Или взрослого. Генетические факторы участвуют

в развитии эпилепсии по крайней мере у 2 0  % па
циентов. Анализ групп сцепления между генными 
локусами позволил выявить хромосомную локали
зацию генов нескольких семейных форм эпилеп
сии, включая доброкачественные неонатальные 
судороги (доброкачественные судороги новорож
денных) (2 0q и 8q), юношескую миоклоническую 
эпилепсию (6р) и прогрессирующую миоклониче
скую эпилепсию (21q22.3). Генетический дефект 
при доброкачественных семейных неонатальных 
судорогах представлен субмикроскопической деле- 
цией на хромосоме 20ql3.3. Исследование компле
ментарной ДНК в об. [асти делеции выявило ген, 
кодирующий всльтажзависимые калиевые каналы 
нового типа (KCNQ2). Черное вещество (substantia 
nigra) играет важную роль в развитии генерализо
ванных приступов. Электрографическая эпилеп
тиформная активность, распространяясь по чер
ному веществу, вызывает повышение обратного 
захвата 2 -дезоксиглюкозы у взрослых животных, 
однако эти метаболические процессы выражены 
минимально или отсутствуют, если судороги раз
виваются у молодого животного. Предполагается, 
что функциональная незрелость черного вещества 
может играть роль в повышении восприимчиво
сти незрелого мозга к развитию эпилептических 
приступов. Кроме того, нейроны ретикулярной 
(сетчатой) части черного вещества, чувствитель
ные к ГАМ К, важны в профилактике приступов. 
Возможно, черное вещество дает начало путям в 
нервной системе, модулирующим и регулирующим 
распространение эпилептиформной активности, но 
не ответственным за дебют приступов.

Применение ЭЭГ в диагностике эпилепсии. 
Обследование при эпилептических приступах за
висит от многих факторов, включая возрас г паци
ента, тип и частоту приступов, наличие или отсут
ствие неврологических нарушений и конституцио
нальных симптомов. Выявление пароксизмальных 
разрядов на ЭЭГ во время клинических проявле
ний приступов подтверждает диагноз эпилепсии, 
однако приступы редко возникаю'1 в ЭЗГ-лабора- 
тории. Нормальная ЭЭГ не позволяет исключить 
эпилепсию, та* как примерно у 40 % пациентов с 
злилепсией патологические изменения на межпри- 
ступной ЭЭГ отсутствуют. К методам провокации, 
значительно повышающим вероятность выявления 
эпилептиформной активности, относятся гипер- 
вент ч шция. закрывание глаз, фотостимуляция и, 
при показании, депривация сна и применение спе



циальных электродов (например, скуловых). Веро
ятность выявления эпилептиформных разрядов на 
ЭЭГ выше у младенцев и детей, чем у подростков и 
взрослых. У пациентов, получающих антиэпи пеп
тические препараты, не следует отменять терапию 
или сню.сать дозу препарата перед ЭЭГ-исследова- 
нпем, так как это может спровоцировагь развитие 
эпилептического сгатуса.

Длительный мониторинг ЭЭГ с ииновременной 
тдеоза.гисъю (видео-ЭЭГ-мониторинг) приме
няется в сложных диагностических случаях, при 
стойких, резистентных к терапии эпи. гептических 
приступах. Эют метод позволяет зарегистрировать 
эпилептическую активность во время приступа, что 
редко удается при записи рутинной ЭЭГ. Метод 
крайне важен для классификации эпилептических 
приступов, так как позволяет точно зарегистриро
вать локализацию и частоту эпилептиформных раз
рядов, изменение уроьня сознания и клинические 
проявления приступа. Метод видео-ЭЭГ-монито
ринга позволяет отчичить псевдоэпилептические 
приступы от истинных эпилептических приступов 
и уточнить тип приступа (например, дифференци
ровать сложные парциальные и генерализованные 
приступы). Определение типа приступа имеет осо
бенно важное значение, если п. [анируется хирурги
ческое лечение эпилепсии.

616.6. ЛЕЧЕНИЕ ЭПИЛЕПСИИ________

В первую очередь необходимо убедиться в том, что 
пациент t градает эпилепсией, а не другим видом 
пароксизмальных состояний, внешне напоминаю
щих эпилептические приступы (см. гл. 617). Иногда 
возникают затруднения в оппеделении причины па
роксизмальных состояний у ребенка без признаков 
патологии нервной системы. Отсутствие патологи
ческих изменений при неврологическом осмотре и 
записи ЭЭГ, как правило, свидетельствует в пользу 
выжидатечьной тактики наблюдения, а не назначе
ния антиэпилептической терапии. Истинная при
чина пароксизмального расстройства в конечном 
итоге станет понятной. Хотя и не существует еди
ной точки зрения по этому вопросу, ЬОЛЫИИНСТВи 
исследователей считают, что следует воздержаться 
от назначения антиэпилептической терапии у ре
бенка без признаков заболевания нервной системы 
в анамнезе, после первого афебрильного приступа, 
при отсутс гвии указаний на эпилепсию в семейном 
анамнезе, нормал ьных данных неврологического

обследования и ЭЭГ и в том случае, если родители 
ребенка готовы к сотрудничеству и выполнению 
врачебных назначений (при установлении с ро
дителями доверительных отношений). Примерно 
в 70 % ьтих случаеь приступы в дальнейшем не 
повторяются. У 75 % пациентов, у которых было 
зарегистрировано два или три непрсвоцируемых 
приступа, отмечается развитие новых приступов 
в дальнейшем. Второй эпилептический приступ, 
особенно если он происходит вскоре пос не первого, 
служит показанием к назначению антиконвульсан- 
тов. На рис. 616.2 представлен алгоритм действий 
врача при подозрении на эпи тептические присту
пы у ребенка.

Следующий этап включает выбор антиконвуль- 
санта, который зависит от типа эпилептических 
приступов, определяемого на основании анамнеза 
и данных ЭЭГ. Цель чечения в каждом случае за
ключается в том, чтобы с помощью одного анти- 
эпилептического препарата добиться контроля над 
приступами при минимально выраленных побоч
ных эффектах терапии. Дозу препарата медленно 
повышают до тех пор, пока не будет достигнут 
контроль над приступами или не появятся не
желательные побочные эффекты. На этой стадии 
необходимы мониторинг кпнцен грации антиэпи- 
лептического препарага в плазме и (при необходи
мости) коррекция дозы препарата в соответствии 
с его концентрацией. В табл. 616.1 суммированы 
антнэпилептические препараты, наиболее часто 
применяемые в лечении эпилепсии у детей, реко
мендуемая суточная доза, терапевт!™ ский уровень 
препаратов в пчазме и наиболее распространенные 
побочные эффекты. Примерная загрузочная доза 
укачана дчя препаратов, применяемых в печении 
эпилептического статуса. Врач должен обладать 
информацией о фармакокинет ике антиконвульсан- 
тов и их токсическом действии и регулярно кон
тролировать как частигу приступов у ребенка, так 
и выраженность побочных эффектов. Рутинный 
мониторинг антиконвульсантов ь сыворотке крови 
не рекомендуется так как на практике его эффек
тивность (по критерию соотношения стоимость/ 
эффект • вность) низка. Разработаны показания ДЛЯ 
определения концентрации антиэпилептического 
препарата в плазме: 1 ) в начале антиэпилептиче- 
ской терапии для подтверждения терапевтических 
пределов концентрации препарата в плазме; 2 ) при 
подозрении на низкую комплайентность пациентов 
и их родителей; 3) во время эпилептического ста-
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Нет

У ребенка возникают „ 'млептичеа ие приступы?

Да

Доброкачественное лароксиз 
мальноеголовокружение 

Аффективно-респираторные 
приступы 

Кашлевые сиьлопь1 
Семейный хореоатетгз 
Наследственный тремор, 

подбородка 
Приступы дрожания 
Нарколепсия 
Ночные кошмары 
Лсевдопр. 1ступы 
Приступы гнева
Доброкачественный миоклонус 

tvuiaflef чества 
Тики

I

Первый приступ 
Определение уровья 
глюкозы в крови натощак, 
кальция, исследование 
метаболических показате
лей, в зависимое ги от 
данных анамнеза и 
физикального обследова
ния; ЭЭГ? КТ? МРТ? 
Исследование СМЖ?

Рецидив jpy/ощие приступы 
Низкая комплайечт, юсть? 
Неадекватная доза > [репйрата? 
Неправильный выооо препарата? 
Метаболическое заболевание? 
Пора; ;е.1ие структуры мозга, 
лежащее в основе эпилепсии 
Лекарственное вза.. содействия? 
Дегенеративное заболевание ЦНС? 
Некурабельные приступы?

Результаты исследования 

^  - _ 1  ,

Патологические 
изменения 
Симптоматичен ше 
приступ
Лечение направлено на 
устранение причины 
заболевании (гипоглике
мия, патологии цикла 
Кребса, менингит, 
опухоль височной доли 
и др.) .
Н .'обходима антиэпилег 
тическая герапия

Нормальные
'патологические
изменения
отсутствую''*
Первый гриступ без 
. атологии на ЭЭГ 
rJeT v азанйй нь 
эпилепгмю н семейном 
анамнезе 

нтиэпилептическая 
т  >рапия не показана 
Рекомендуется 
наблюдение

Норма ные, за 
исключением ЭЭГ 
Идиопатичесна 

эпилепсия

Определен temuria 
эпилептических приступов 

 I  ____

Пр| ступы, хорошо 
поддающие^ терапии 
Регулярное катамнестиче- 
ское наблюдение 
Определение уровг I  i 
антиэпилептических 
препгратов в плаз-че 
Контроль побо 1ЫХ 

эффектов терапии 
(клиническим анализ крови, 
функция печени, поведение 
обучение)
ЭЭГ по показаниям

Приступы, плохо 
поддавшееся терапии 
Рекомендуется госпитали
зация
Длительный ЭЭГ- й видео- 
ЭЭГ-..,очиторинг 
Коррекции чед-камен оз- 
ной терапии г
Псэтсрная КТ или МРТ 
для пересмотра этиоло
гии эпилепсии 
Частое ката| местическое 
'аолюдение

Ри с. 6 1 6 .2 . Диагностический алгоритм у ребенка с предполагаемы ми эпилептическими приступами

tyca; 4) в период активного роста ребенка; 51 при 
Политерапии, особенно вальпроевой кислотой, 
Фенобарбиталом и ламотриджином (ламиктилом) 
в связи с лекарственным взаимодействием nptna- 
Рэтов; 6) при неконтролируемых приступах или 
"РИ изменении типа приступпв; 7) при симптомах

токсического действия препара га (например, ток
сичность, связанная с действием метабола га кар- 
бамазепина, карбамазспин-1 0 ,1 1 -эпоксида); 8 ) при 
болезнях печени и почек; 9) у детей с когнитивны
ми нарушениями и соматическими заболевания
ми (особенно при приеме фенитоина), у которых



Препараты, наиболее часто применяемые для лечения эпилепсии

Препарат Тип приступа Доза при приеме внутрь,
Нагрузочная доза 
(при внутривенном 

введении)

Терапевтическая 
концентрация 

препарата в плаз
ме (мкг/мл)

Побочные эффекты 
и токсичность

Карбамазепин
(тегретол)

Генерализованные тонико-кло- 
нические, парциальные

Начальная доза: 10 мг/кг в сутки; по
вышать дозу до 20-30 мг/кг/сут, крат
ность приема 3 раза в день

8-12 Головокружение, сонливость, 
диплопия, нарушение функции 
печени, анемия, нейтропения, 
синдром неадекватной секреции 
АДГ, геморрагические осложне
ния (редко), гепатотоксичность

Клобазам*
(Фризиум)

Применяется в качестве до
полнительного препарата при 
резистентных приступах

0,25-1 мг/кг/сут, кратность приема 
2-3 раза в день

Головокружение, усталость, по
вышение массы тела, атаксия и 
нарушение поведения

Клоназепам
(ривотрил)

Абсансы, миоклонические при
ступы, младенческие спазмы, 
парциальные приступы, синд
ром Леннокса-Гасто, акинети
ческие приступы

Дети с массой тела масса тела менее 
30 кг: начальная доза 0,05 мг/кг в 
сутки; повышение дозы по 0,05 мг/кг/ 
нед, максимальная доза 0,2 мг/кг/сут, 
кратность приема 2-3  раза в день; дети 
с массой тела более 30 кг: 1,5 мг/кг в 
сутки (в 3 приема), не более 20 мг/сут

>0,013 Сонливость, раздражительность, 
возбуждение, нарушения поведе
ния, депрессия, избыточное слю
ноотделение (гиперсаливация)

Этосуксимид
(заронтин)

Абсансы, может вызвать уча
щение тонико-клонических 
приступов

Начальная доза 20 мг/кг/сут, воз
можно повышение дозы до максималь
ной — 40 мг/кг/сут или 1,5 г/сут

40-100 Дискомфорт в животе, кожная 
сыпь, нарушение функции пече
ни, лейкопения

Габапентин
(нейронтин)

Применяется в качестве допол
нительного препарата при рези
стентных приступах

Дети: 20-50 мг/кг в сутки, кратность 
приема 3 раза в день; подростки: 
900-3600 мг/сут; кратность приема 
3 раза в день

Проведение мо
ниторинга не тре
буется

Сонливость, головокружение, 
атаксия, головная боль, тремор, 
рвота. Нистагм, утомляемость, 
повышение массы тела

Ламотриджин
(ламиктал)

Применяется в качестве допол
нительного препарата при рези
стентных приступах. Препарат 
имеет широкий спектр антиэпи- 
лептической активности, эффек
тивен при различных типах при
ступов, включая сложные пар
циальные приступы, абсансы, 
миоклонические, клонические, 
тонико-клонические приступы, 
синдром Леннокса-Гасто

Доза подбирается индивидуально в 
зависимости от возраста и одновре
менного приема других антиэпилепти- 
ческих препаратов (см. п. 616.6)

Сыпь, головокружение, атаксия, 
сонливость, диплопия, головная 
боль, тошнота, рвота

Нитразепам*
(могадон)

Абсансы, миоклонические при
ступы, младенческие спазмы

Начальная доза 0,2 мг/кг/сут, медлен
ное повышение дозы до 1 мг/кг/сут, 
кратность приема 3 раза в день

См. Побочные эффекты клоназе- 
пама, галлюцинации

Паралъдегид

________________

Применяется при эпилептиче- 
I ском статусе, генерал изован- 
\ н ы х приступах

5% раствор (при добавлении 1,75 мл 
паральдегида в дистиллированную 
воду, доводят объем раствора до  35 мл)

150-200 мг/сут,
поддерживающая 
доза 20 м г /к г /ч

10-40

1



Препарат
f  - -  .......................-

Тип приступа Доза при приеме внутрь
Нагрузочная доза 
(при внутривенном 

введении)

Терапевтическая 
концентрация 

препарата в плаз- 
ме (мкг/мл)

Побочные эффекты 
и токсичность

Фенобарби
тал

Генерализованные тонико-кло- 
нические, парциальные присту
пы, эпилептический статус

3-5 мг/кг в сутки; (2 раза в день) 20 мг/кг,
20-30 мг/кг — у 
новорожденных

15-40 Гиперактивность, раздражитель
ность, дефицит внимания, при
ступы гнева, изменение паттерна 
сна, синдром Стивенса-Джонсо
на, когнитивные нарушения

Фенитоин
(дилантин)

Генерализованные тонико-кло- 
нические, парциальные присту
пы, эпилептический статус

3-9 мг/кг/сут (2 раза в день) 20 мг/кг 10-20 Гирсутизм, гиперплазия десен, 
атаксия, кожная сыпь, синдром 
Стивенса-Джонсона, нистагм, 
рвота, сонливость, огрубение 
черт лица, патологические изме
нения крови

Примидон
(мизолин)

Генерализованные тонико-кло- 
нические, парциальные при
ступы

Дети моложе 8 лет: 10-25 мг/кг/сут 
(3-4 раза в день); старше 8 лет: 
средняя терапевтическая доза 
750-1500 мг/сут (3-4 раза в день)

5-12 Агрессивное поведение, лич
ностные изменения, см. также 
Побочные эффекты фенобар
битала

Топирамат
(топимакс)

Применяется в качестве до
полнительного препарата при 
резистентных приступах. 
Резистентные к терапии слож
ные парциальные приступы

1-9 мг/кг в сутки, кратность приема 
2 раза в день

Повышенная утомляемость, ког
нитивные нарушения

Тиагабин (га- 
битрил)

Применяется в качестве до
полнительного препарата при 
сложных парциальных при
ступах

Средняя доза — по 6 мг 3 раза в день Астения, головокружение, де
фицит внимания, нервозность, 
тремор

Вальпроевая 
кислота (де- 
пакин, эпи- 
вал)

Генерализованные тонико-кло- 
нические приступы, абсансы, 
миоклонические, парциальные, 
акинетические приступы

Начальная доза 10 мг/кг в сутки, по
вышать по 5-10 мг/кг/нед.; терапевти
ческая доза 30-60 мг/кг/сут (делится 
на 3-4  приема)

В настоящее время 
существует форма 
для внутривенного 
введения, исследу
ются возможности 
ее применения в 
детском возрасте

50-100 Тошнота, рвота, анорексия, 
аменорея, седативный эффект, 
тремор, повышение массы тела, 
алопеция, гепатотоксичность

Вигабатрин*
(сабрил)

Младенческие спазмы. 
Дополнительная терапия плохо 
контролируемых приступов

Начальная доза 30 мг/кг/сут, крат
ность приема 1-2 раза в день; под
держивающая доза 30-100 мг/кг/сут, 
кратность приема 1-2 раза в день

Гиперактивность, тревога, воз
буждение, сонливость, повыше
ние массы тела.
Примечание: имеются сообще
ния о сужении полей зрения, 
атрофии зрительного нерва, 
оптическом неврите

* Не зарегистрирован в США.



трудно оценить токсическое действие препарата 
Тщательный анализ клинических данных более 
надежен для успешного достижения контре ля над 
приступами, чем чрезмерная ориентация на данные 
терапевтического лекарственного мониторинга.

Существуют противоречивые мнения о реко
мендуемых сроках анализа крови пациента (общий 
анализ, биохимический анализ для оценки функ
ции печени) при проведении антиэпилептичегкой 
терапии. Поскольку наиболее серьезные побочные 
реакции на антиконву чьсан i ы развиваются в пер
вые 2—3 мес. терапии, рекомендуются ежемесячные 
анализы крови в первые 3 мес. лечения. В дальней
шем рутинный анализ крови рекомендуется только 
по клиническим показаниям.

Назначая антиконвульсанты детям, следует 
иметь в виду, чю  возможно продолжение приема 
этих препаратов в п( дростковом и репродуктив
ном возрасте. К сожа пению, прием некоторых ан- 
тиконвульсантов (включая фенитон, вальпроевую 
кислоту, карбамазепин я примкдон) во время бе
ременности ассоциируется с повыше нием частоты 
специфических пороков развития плода, включая 
пороки развития лицевого скелета, конечностей и 
spina bifida. До сих пор ведутся споры о том, явля
ется ли тератогенный эффект следствием эпилеп
сии у матери или результатом антиэпилептической 
терапии. Тем не менее врач должен предупредить 
членов семьи пациента и возмоленых эффектах те
рапии и избегать назначения этих антиконвульсан- 
тов беременным женщинам, за исключением тех 
случаев, когда их прием абсолютно необходим.

При достижении ремиссии на фоне приема 
ан гиконвульсантов, при отсутствии факторов ри
ска реци шва, терапия должна продолжаться еще 
как минимум 2  года (при отсутствии приступов). 
Основные факторы риска рецидива эпилептиче
ских приступов включают дебют заболевания в 
возрасте пациента старше 1 2  лет, нарушения в не
врологическом статусе (двигательные нарушения 
или умственная отсталость), судороги в неона
тальном периоде в анамнезе, частые приступы до 
достижения ремиссии. Если у ребенка с низким 
риском рецидива приступов зарегистрировано 
полное отсутствие приступов, по крайней мере в 
течение 2  лет, риск рецидива составляет примерно
20-25 %, особенно в первые 6 мес. пос пе отмены 
антиэпи тептической терапии. Наилучшии прогноз 
после отмены терапии отмечен у детей с доброкаче
ственной парциальной эпилепсией с центротемпо

ральными спайками (роландической эпилепсией) 
и с идиопатической генерализованной эпилепсией 
Наибольшая вероятность рецидива после отмены 
терапии имеется при сложных парциальных при
ступах и юношеской миоклонической эпилепсии 
Если принимается решение об отмене антиэпи
лептической терапии, препарат должен отменяться 
постепенно, в течение 3 -6  мес., так как резкая от
мена может привести к развитию эпилептического 
статуса.

Предполагаемые области действия, а гакже дозы 
и побочные эффекты антиконвульсантов представ
лены на рис. 616.3 и в табл. 616.1.

Бензодиазепыны. Антиэпилептическая актив
ность препаратов бензедиазепинового ряда обуслов
лена их связыванием со специфическими сайтами 
ГАМК рецептора, что приводит к повышению ча
стоты раскрытия каналов для ионов СГ и не влияет 
на продолжительность времени открытия каналов 
(см. рис. 616.3). Препараты диазепам и лоразепам 
в инъекционных формах для внутривенного введе
ния применяются в качестве инициальной терапии 
при лечении эпилептического статуса. Диазепам в 
виде геля для рек ■ ального введения считается эф
фективным и безопасным препаратом для лечения 
изолированных эпизодов остро возникших повтор
ных судорог1 у детей и выпускается как диастат 
гель в дозе 2,5, 5 и 10 мг. Клоназепам применяется 
в лечении синдрома Леннокса-Гасто, миоклониче- 
ских, акинетических приступов и абсансов. Период 
полувыведения клоназепама составляет 18 50 ч. 
Клоназепам может повышать сывороточную кон
центрацию фенитоина при совместном приеме и 
усиливать эффекты препаратов, угнетающих ЦНС. 
Клоназепам выпускается в таблетированной форме 
в дозе по 5 и 10 мг в 1 таблетке. Нитразепам при
меняется в лечении миоклонических приступов. 
Период полувыведениг составляет 18-57 ч. Может 
усиливать эффекты препаратов, угнетающих ЦНС. 
Нитразепаг t выпускается в таблетках по 5 и 10 мг. 
Клобазам показан в качестве дополнительного пре- 
паратг при сложных парциа тьных приступах. Пе* 
риод полувыведения составляет 10-30 ч. КлобазаМ 
может повышать концентрацию в крови карбама- 
зепина, фенитоина, фенобарбитала и валвпроево* 
кислоты при совместном приеме. К юбазам вьШУ' 
скуется в та5летк?х, содержащих 10  мг препарата.

1 Препарат применяется при фебрильных судорогах У Де 
тей. — Примем., ред.
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Рис. 6 1 6 .3 . Ф армакологическое действие антиэпилептических препаратов  на ГАМК -рецептор. Барб1 тураты связываются 
•р-субъединицей ГАМКА-рецептора, потенцируя действие эндогенных агонистов ГАМК и способствуя удлинению  времени 
открытия каналов для  ионов СГ. Бензодиазепины  связываю тся с а-субъеди ни цей  ГАК‘Ка потенцируя действие ГАМК, и по
вышают частоту раскрытия каналов для и онов C I. Вигабатрин необратим о связы вается с ГАМК трансаминазой, ингибируя 
Распад ю рм озного нейром едиатора ГАМК. Тиагабин блокирует обратный захват ГАМК после высвобож дения в  синапти 
ческую щель как пресинаптическими нейронам и, так и глиальными клетками, что сп особ ствуй  накоплению  ГАМК в зоне 

действия в  течение более  дпительного . 1ери ода (Leach J. P., Brodie М. J. T iagabine. Lancet 1998; 351:203):
ГДК —  глутаматдекарбоксилаза; ГАМК-Т —  ГАМК-трансаминаза

Карбамазепин. Препарат эффективен в ле
чении генерализованных тонико-клонических и 
парциальных приступов. По механизму действия 
Карбамазепин близок к фенитоину: препарат по- 
Давлен длительные повторные разряды нейронов, 
блокируя натриевые каналы и снижая обратный 

кальция (ассоциированный с депо гшриза- 
ЧИей мембран нейронов). В редких случаях при 
пРИеме карбамазепина регистрируется выражен
ная лейкопения и гепатопатия, чаще в первые 3 -  
4 Мег терапии. Поэтому в течение этого периода 
Необходимо ежемесячно проводить общий анализ 
*Рови и исследования активности Ал АТ и Ас АТ в

крови, хотя тяжелые реакции идиосинкразии на 
прием препарата могут развиваться даже при нор
мальных показателях крови и ферментов печени. 
В дальнейшем проведение лабораторных анали
зов определяется характером побочных эсЪфект >в 
препарата. Следует информировать родителей о 
возможных нежелательных яв [ениях при приеме 
препарата и о необходимости незамедлительно 
сообщать о них лечащему врачу. Эритромицин 
следует с осторожностью назначать пациентам, 
принимающим карбамазепин, так как оба ппепа- 
рата конкурируют за метаболизм в печени. Кон
центрация карбамазепина в плазме снижается при



одновременном приеме феи ггоина, фенобарбитала 
и вальпроевой кислоты1. Повышение концентра
ции в плазме активного метаболита карбамазепи- 
н? — карбамазепин-1 0 ,1 1 -эпоксида — может при
водить к токсическому действию карбамазепина, 
даже при терапевтическом уровне карбамазепина 
в плазме, что особенно характерно при введении 
в схему терапии вальппоевой кислоты. Имеются 
сообщения о том, что одним из нежелательных 
явлений при приеме карбамазепина може~ быть 
гипонатриемия. Карбамазепин выпускается в виде 
суспензии 2 0  мг/мл, жевательных таблеток по 10 0  
и 20 0  мг, таблеток с контролируемым высвобож
дением активного вещества (CR-формы) по 200 и 
400 мг; период полувыведения карбамазепина со
ставляем 9-20 ч, препапат необходимо принимать 
2  или 3 раза в день.

Этосуксимид. Механизм противосудорожного 
действия этосуксимида связан с блокированием 
кальциевых каналов в таламокортикальных коль
цевых связял. Этосуксимид эффективен в лечении 
типичных абсансов. Период полувыведения препа
рата с оставляет 60 ч. При совместном применении 
с фенобарбиталом или примидоном этосуксимид 
может вызывать снижение уровня этих антикон- 
вульсантов в плазме. Этосуксимид выпускаете я в 
виде сиропа 50 мг/мл и капсул по 250 мг.

Габапентин. Габапентин применяется в каче
стве дополнительного препарата для лечения ре
зистентных к терапии сложных парциальных и 
вторично-генерализованных тонико-клон ических 
приступов. Механизм действия обусловлен свя
зыванием препарата с мембраной нейрона (глута- 
матными синапсами) и повышением содержания 
ГАМ К в головном мозге. Период полувыведения 
габапентина — 5 -7  ч. Препарат быстро всасыва
ется в ЖКТ, не связывается с белками плазмы и 
не метаболизируется. Габапентин не вступает в 
значимые лекарственные взаимодействия, и для 
него практически не характерны дозозависимые 
побочные эффекты со стороны ЦНС. Габапентин 
рекомендуется назначать детям от 12 лет. Препарат 
выпускается в капсулах по 100, 300 и 400 мг.

Ламотриджин. Ламотриджин, производное 
фенилтриазина, применяется в качестве дополни
тельного препарата для лечения сложных парци

1 При одновременном приеме карбамазепина и вальпроа-
гов концентрация :арбамазепина может повышаться. — При
мем ред

альных и генерализованных тонико-клонических 
приступов. Ламотриджин в виде монотерапии эф
фективен в некоторых случаях у детей с синдромом 
Леннокса-Гасто и при абсансах. Фармакологиче
ские исследования позволяют предположить, что 
механизм действия препарата связан с его воздей
ствием на вольтажзависимые натриевые каналы, 
что приводит к стабилизации мембран нейронов и 
подавлению выброса глутамата в синаптическую 
щель. Период полувыведения препарата — 22 37 ч. 
Рекомендуемая стартовая доза у детей 2 мг/кг/сут 
(делится на 2 приема) в течение 2 нед. В течение 
следующих 2  нед. терапии пациенты принимают 
ламотриджи н в дозе 5 мг/кг/сут. Средняя тера
певтическая доза составляет 5-15 м г / к г / c j t . Если 
ламотриджин назначается в качестве дополнитель
ного препарата пациентам, получающим вальпроат, 
начальная доза ламотриджина должна быть умень
шена до 0,5 мг/кг/сут, так как вальпроат ингиби
рует метаболизм ламотриджина. В этом случае 
поддерживающая доза ламотриджина составляет 
1-5 мг/кг/сут. Терапевтический уровень ламотрид
жина в плазме — 1-4 мг/л, или 3,9-15,6 мкмоль/л. 
К наиболее распространенным побочным эффек
там относятся тошнота, головная боль, головокру
жение, нечеткость зрения, диплопия и атаксия. 
Примерно у 3 % пациентов на фоне приема ламо
триджина появляется макулопапулезная кожная 
сыпь. В некоторых случаях отмечено развитие син
дрома Стивенса-Джонсона, ангионевротического 
отека и токсического эпидермального некролиза; 
как правило, эти осложнения возникают в первый 
месяц лечения, особенно при приеме л а м о т р и д ж и 
на в комбинации с вальнроатом. Поскольку эти 
медикаментозные осложнения с кожными прояв
лениями могут привести к летальному исходу, при 
них антиконвульсанты должны быть н ем едл ен н о  
отменены. Ламотриджин выпускается в виде та
блеток по 25, 50, 100 и 200 мг.

Фенобарбитал и примидон. Эти а н т и к о н в у л ь 
санты считаются относительно безопасными, они 
особенно эффсктизны при генерализованных то
нико-клонических приступах. Однако п р и м е р н о  У 
25 % детей при приеме этих препара гов р азв и в аю т- 
ся тяжелые поведенческие нарушения. Н а и б о л ь 
ший риск поведенческих нарушений имеется у Д  ̂
тей с неврологическими нарушениями. Более того> 
существуют доказательства, что фенобарбитал пр11 
длительном приеме може г приводить к н аруш ени ю  
когнитивных функций у детей. Вальпроевая кисло '



^влияет на метаболизм фенобарбитала и вызывает 
повышение ею концентрации в плазме и усиление 
его токсического действия (п р и  приеме его обычных 
Терапевтических доз). ФеноЬарбитал действует на 
Г А М К -р е ц е п то р ы  и увеличивает период раскрытия 
каналов для ионов СГ (см. рис. 616.3). Период по
лувыведения 48-150 ч. Фенобарбита л выпускается 
в виде эликсира 4 мг/мл, таблеток по 15, 30, 60 и 
100 мг и в инъекционной форме по 30 и 120 мг/мл. 
Прими цон выпускается в виде суспензии 50 мг/мл 
и в таблетках по 125 и 250 мг. Период полувыведе- 
ния примидона 10-21 ч. Фенобарбитал назнача
ется 2  раза в день, а примидон следует принимать 
Зраза и день. При приеме этих антиконвульсантов 
нет необходимости в рутинном проведении анали
зов крови.

Фенитоин. Фенитоин подавляет длительные 
повторные разряды нейронов, блокируя натриевые 
каналы и снижая обрати ш захват кальция (ассоци
ированный с деполяризацией мембран нейронов). 
Фенитоин применяется при первично- и вторично- 
генерализованных тонико-клонических приступах, 
парциальных приступах и эпилептическом статусе. 
Период полувыведения 7-42 ч. Фенитоин вступает 
в многочисленные лекарственные взаимодействия 
и может вызывать повышение или снижение кон
центрации в плазме других часто назначаемых ан- 
тиконвульсантов (см. табл. 616.1). Фенитоин выпу
скается в виде суспензии 6 и 25 мг/мл, жевательныг 
таблеток по 50 мг, капсулах по 100 мг и в ампулах 
мя инъекций по 10 0  мг/2 мл и 250 мг/5 мл. Фосфе- 
тоин — растворимое е  воде производное фенитоина 
Для внутримышечного или внутривенного введе
ния, выпз скается в ампулах, содержащих 75 мг/мл 
(что эквивалентно 50 мг/мл ф^штоина).

Тиагабин. Противосудорожное действие тчага- 
бина обусловлено блокадой обратного захвата тор
мозного нейромедиатора ГАМК в нейронах и клет
ках глии (см. рис. 616.3). Тиагабин эффективен в 
качестве дополнительного препарата в лечении 
IЛожных парциа тьных приступов. Выпускается в 
клетках по 4, 12, 16 и 20 мг.

Топирамаг. Противосудорожное действие то- 
^рамата обусловлено блокадой вольтажзависимых 
Нуриевых канатов. Препарат применяется в каче- 
С1®е дополнительного средства при медикаментоз- 
Но резистентных сложных парциальных приступах 
6 сочетании с вторичной генерализацией или без 
|,ее- Период полувыведения топирамата составля- 
**21 час. Фенитоин, карбамазепин и вальпроевп

кислота могут снижать концентрацию топирамата 
в плазме. Препарат выпускается в таблетках по 25, 
10 0  и 200  мг.

Вальпроевая кислота — антиконвульсант с 
широким спектром действия. Препарат блокирует 
вольтажзависимые натриевые каналы и повышает 
о госредованную кальцием калиевую провод чмость. 
Период полувыведения 6-16 ч. Препарат применя
ется в лечении многих типов приступов, включая 
генерализованные гонико-к ионические, абсансы, 
атипичные абсансы и миоклонические приступы. 
Препарат редко индуцирует поведенческие изме
нения, однако может вызвать легкие желудочно- 
кишечные расстройства, алопецию, тремор и повы
шение аппетита. К редким, но тяжелым побочным 
эффектам ватьпроатов относятся Рейе-подобный 
синдром и необратимая гепатотоксичность. У не
большой части детей при приеме ватьпроатов раз
евается  про рессирующая летаргия и кома в соче
тании с гипераммониемией (повышением уровня 
аммония) и снижением уровня карнитина в крови. 
Вальпроевая кислота может нарушать метаболизм 
карнитина, что служит причиной изменения созна
ния пациентов. Отмена вальпроевой кислоты при
водит к купированию симптомов чеюез несколько 
дней.

У небольшой группы пациентов, особенно у де
тей до 2  лет, со специфическими неврологиче :кими 
синдромами, получающих пс питерапию, имеется 
значительных риск (1:800) потенциально фаталь
ного поражения печени, представляющего регкцию 
идиосинкразии в виде боли в животе, анорексии, 
снижения массы тела. Эти нарушения могут возни
кать в течение нескольких недель или месяцев при
ема ва льпроатов. Исследование функции печени 
у этих пациентов может не выявлять отклонений 
от нормы на первых стадиях заболевания, поэто
му выраженные и стойкие симптомы желудочно- 
кишечных расстройств в первые месяцы терапии 
вальпроатами должны настораживать в отношении 
нарушения функции печени. Если снижение дозы 
вальпроата не приводит к быстрой редукции симп
томов же "удочно-кишпчных расстройств, врач дол
жен отменить препарат. Для < нижения риска фа
тального поражения печени перед началом приема 
вальпроатов у детей до 2  лет с эпи пептическими 
приступами неустановленной этиологии рекомен ■ 
дуется обследование для выявления нарушений 
м( таболизма (определение аммония и аминокислот 
в крови, газы крови, соотношение лактат/пируват,



концентрация органических кислот в моче, уровень 
свободного и общего карнитина в кровч). Частота 
фатального поражения печени, индуцированного 
валыфоатами, резко снизилась в последние годы 
в свяли с ограничением применения вальпроатов 
у детей до 2  лет и тенденцией к монотграгсш валь- 
проатами (монотерапия значительно реже приво
дит к тяжелому поражению печени).

Вальпрсрвая кислота может вызывать сниже
ние уровня свободного карнитина в сыворотке 
■срови, ингибируя транспорт карнитина через ци
топлазматическую оболочку клетки. Некоторые 
исследования показали, что дефицит кар.штина — 
важная причина гепатотоксичности вальпроатов 
и заместительная терапия L-карнитином в дозе 
50—100 мг/кг/сут может предотвратить потенци
ально летальное поражение печени. В настоящег 
время (до тех пор, пока не будут получены новые 
данные) рекомендуется заместительная терапия 
L-карнитином у детей из группы высокого риска 
поражения печени при приеме вальпроатов (см. 
выше). У детей более старшего возраста, принима
ющих препараты вальпроевой кислоты, введение 
L-карнчтина показано при появлении симптомов 
дефицита карнитина (слабость, летаргия, гипо
тония) или при значительном снижении уровня 
свободного карнитина в сыворотке крови (при 
регулярном его измерении). Вальпроевая кислота 
выпускается в виде сиропа 50 мг/мл, в капсулах по 
250 и 50U мг и в таблетках по 125, 2й0 и 500 мг.

Депакот в капсулах, содержащих микросферы 
(дивальпроат натрия — стабильное комбиниро
ванное соединение вальприата натрия и ва льпро 
евой кислоты), применяется у детей, которые не 
способны принимать вальпроат в форме сиропа, 
таблеток или капсул. Содержимое капсул дспакота 
перемешивается с жидкой пищей, не требующей 
жевания. В капсу лах содержится 125 мг активного 
вещества.

Вигабатрин. Механизм действия вигабатри- 
на включает связывание препарата с рецептора
ми ГАМКтрансаминазы (фермента, вызывающего 
деградацию ГАМ К), чю  приводит к повышению 
уровня ГАМК и активаиии тормозной нейромеди- 
аторной передачи (см. рис. 616.3). Препарат эффек
тивен в лечении младенческих спазмов, особенно у 
детей с туберозным склерозом. Вигабафин также 
применяется в качестве дополнительного препарата 
при резистентных к терапии приступах. Период по
лувыведения составляет 5 -8  ч. Вигабагрин может

въ'звать снижение уровня фенобарбитала и фени- 
тоина в плазме при совместном приеме. Имеются 
со Мщения о случаях нарушения полей зрения на 
фоне приема вигс-батрина. Препарат выпускаете*^ 
таблетках по 500 мг и в пакетиках по 500 мг.

Левирактам. Механизм действия препарату 
неизвестен. Левирактам показа!, в качестве допол
нительного препарата при парциальных присту
пах. Период полувыведения — около 8 ч. Препарат 
выпускается в таблетках ло 250, 500 и 750 мг пол 
торговым названием кеппра.

Окскарбазепин. По механизму действия ок- 
скарбазепин напоминав'1’ карбамазепин. Препарат 
применятся для дополнительной терапии пар
циальных приступов у взрослых и детей. Пери 
од полувыведения составляет 2  ч, в то время как 
для его основного метаболита ( 1 0 -моногидрокси 
окскарбазепин) он достигает 9 ч. У 30 % пациен
тов с аллергическими реакциями на карбамазепин 
аналогичные реакции возникают и на окскарбазе
пин. Гипонатриемия развивается у 2,5 % пациен
тов. Окскарбазепин выпускается в виде таблеток 
по 150, 300 и 600 мг и в виде сиропа 300мг/5мл 
под торговым названием трилептал.

Зонизамид. Препарат применяется для допол
нительной терапии парциа льных приступов и мо
жет быть также эффективен при миоклонических 
эпилептических синдромах, однако его механизм 
действия остается неизвестным. При приеме одной 
дозы период полувыведения зонизамида состав
ляет 60 ч и сокращается до 30 ч при совместном 
приеме с препаратами, метаболизируюшимися в 
печени. При приеме зонизамида возможно обра
зование казней в почках. Препарат выпускаете) 
в таблетках по 10 0  мг под торговым названием зо- 
негран

АКТГ. Это препарат выбора для лечения мла
денческих спазмов, хотя единые стандарты в от
ношении подбора дозы и прсдс лжительности тер? 
пии не разработаны. Эффективность п р е д н и з о н а  

сопоставима с эффектом АКТГ. Наиболее распро' 
страненная терапевтическая схема включает на
значение АКТГ в дозе 20 МЕ/сут внутримышечно 
в лечение 2  нед., в отсутствие терапевтического от
вета дозу повышают до 30 и  затем до 40 МЕ/сУ1’ 
в этой дозе препарат вводится внутримышечно • 
течение 4 нед. Если не достигнут полный к о н т р о л ь  

над приступами, АКТГ заменяют на п р е д н к з о л о й  

который назначается пероогльно в дозе 2 мг /кг/сУ1 
в течение 2 нед. Если приступы п р о д о л ж а ю т с я



прием преднизалона продолжается в течение сле
дующих 4 нед. Побочные эффекты АКТГ включа- 

г гипергликемию, гипертензию, электролитные 
нарушения, желудочно-кишечные расстройства, 
инфекции и транзиторную атрофию вещества 
дозга, выявляемую при КТ. АКТГ и преднкзолон 
равноценно эффективны в лечении криптогенных 
и симптоматических приступов, наступление ре
миссии можно ожидать примерно у 70 % пациен
тов. Отдаленный прогноз в отношении невроло
гических нарушений и когнитивных функций не 
зависит от того, насколько быстро был достигнут 
контроль над приступами и насколько полной 
была ремиссия. Ьффект от лечения, как правило, 
проявляется в течение нескольких первых недель 
терапии, но у Уз пациентов, ответивших на тера
пию, наблюдае тся рецид ив после отмены Л КТ Г 
или преднизолона.

Кетогенная диета. Это один из возможных ме
тодов лечения пациентов с резистентными присту
пами, оссбенно у детей со сложной (комплексной) 
миоклонической эпилепсией1 в сочетании с тони- 
ко-клоническими приступами. Кетогенная диета 
также считается терапией выбора для младенцев 
с дефицитом пируватдегидрогеназы и протеинов, 
участвующих в транспорте глюкозы, является без
опасным и эффективным методом лечения для 
детей до 2 лет. Диет? заключается в ограничении 
содержания углеводов и белка в пище, большин
ство калорий пищевого рациона обеспечивается 
на счет жиров. Некоторые дети старше 2 -3  лет 
не переносят кетогенную диету, так как отказы
ваются принимать жирную и невкусную пищу. 
Соблюдение диеты требует больших временных 
затрат на точный расчет пищевого рациина, по
этому не всегда семья пациента способна обеспе
чить условия для соблюдения диеты. У некоторых 
Детей эффективна облегченная кетогенная диета, 
при которой триглицериды со средней цепью за
вещаются на продукты с высоким содержанием 
Жира. Хотя механизм действия кетогенной диеты 
неизвестен, суще< твуют доказательства того, что 
ее противосудорожный эффект обусловлен повы
шением уровня Р-гидроксибутирата и ацетоацетата 
в Результате кетоза. Применение вальпроевой кис
лоты противопоказано пациентам, находящимся на 
Кетогенной диете, так как в этом случае повышает- 
Ся риск поражения печени.

1 Имеется в виду синдром Леннокса-Гасго, — Примеч. ред.

Хирургическое лечение эпилепсии. Воз
можность хирургического лечения следует пред
полагать у детей с приступами, резистентными к 
антиэпилептической терапии. Кандидатами для 
хирургического лечения являются преимуществен
но дети с фока тьными приступами. Хотя данные 
анамнеза и неврологического обследования могут 
предполагать фокальную эпилептическую актив
ность, основным методом для определения локали
зации и распространения эпилеп югеьных разрядов 
служит ЭЭГ. Во многих случаях необходимы дли
тельная запись ЭЭГ и видео-ЭЭГ-мониторинг для 
определения локализации эпилептогенной зоны. 
Во многих случаях снижение дозы или отмена ан- 
тиконвульсантов в условиях стационара помогает 
повысить вероятность регистрации приступной 
и межприступной эпилепт] [формной активности. 
Если при записи ЭЭГ с использованием сфенои- 
дальных электродов не удается точно локализовать 
фокус эпилептической активности, необходимую 
информацию можно получите при введении суб- 
дуральных электродов. Применение субдуральных 
электродов особенно эфсЬегтивно для выявления 
эпилептогенного фокуса, располагающегося за пре
делами височной доли. Кроме ЭЭГ-исследования 
проводится нейропсихологическое тестирование, 
тест Вада (интракаротидное введение амобарби
тала для определения доминантного полушария), 
ОФЭКТ или ПЭТ, а также методы нейровизуали
зации, включая КТ, МРТ и функциональную МРТ. 
В некоторых центрах выполняется МЭГ, определя
ющая эпилептическую активность более точно, чем 
другие методики. Результаты хирургического лече
ния у детей с четко установленным очагом эпилеп- 
тифирмной активности на ЭЭГ, соответствующим 
выявленному структурному поражению на КТ или 
МРТ в той же зоне, весьма благоприятны и сравни
мы с результатами лечения у взрослых со сходной 
патологией.

Стимуляция блуждающего нерва. Экспери
менты на животных показали, что электрическая 
стим'г"яция левого блуждающего нерва позволяет 
прервать или пред отвратить развитие приступов. 
В двойном слепом исследовании с учас гием 60 де
тей (из которых 16 детей были до 1 2  лет) стиму
ляция левого блуждающего нерва с помощью спе
циального имплантированного прибора привел? 
к уменьшению частоты приступов на 31-42 % в 
течение 18 мес. Эти результаты позволяют пред
положить, что стимуляция блуждающего нерва



может служить безопасным дополнительным ме
тодом лечения пациентов, резистентных к другим 
видам терапии.

Консулы ирова№.е родителей. В большинстве 
случаев родителей первоначально пугает диагноз 
эпилепсии, им требуются психологическая под
держка и предоставление точной информации об 
этом заболевании. Врач должен быть готов отве
тить на вопросы родителей, в том числе о возмож
ной продолжительности заболевания, побочных 
эффектах медикаментозной терапии и послед
ствиях эпилептических приступов, этиологии за
болевания, его социальных последствиях и влия
нии на обучение ребенка, а также о том, есть ли 
вина родителей в развитии эпилепсии у их ребенка. 
Родители обычно хотят знать, какие огтаничения 
необходимы для ребенка и нужно ли информи
ровать о болезни учителей. Другие интересуются 
вкладом наследственных факторов в развш ие за
болевания, включая риск эпилепсии у будущих 
детей. Родителям необходимо рекомендовать по 
возможности относиться к ребенку как к здоро
вому. Для большинства детей с эпилепсией огра
ничение физической активности не требуется, за 
исключением необходимости купания и плавания 
только в присутствии взрослого, информирован
ного о болезни ребенка Необходимо объяснить 
родителям механизм эпилептических приступов, 
представления об эпилепсии как о заболевании, 
цель терапии и предоставить информацию о воз
можных побочных эффектах антиэпилептических 
препаратов. Родители, понимающие основы дей
ствия антиконвульсантов, цель их применения и 
потребность в соблюдении определенного режима 
приема препаратов, как правило, отличаются вы
сокой комплайентностью (четко выполняют назна
чения врача). В беседе с родителями необходимо 
рассказать о мерах первой помощи при развитии 
приступа. К счастью, большинство родителзй и де
тей быстро адаптируются к заболеванию ребенка 
и к регулярной терапии. В большинстве случаев 
эпилетические приступы у детей хорошо подла- 
ются контролю при антиэпилептической терапии, 
интеллект детей соответствует норме, и можно 
ожидать, что дети смогут вести нормальный обрат 
жизни. Эти дети требуют тщательного контроля в 
процессе обучения, так как проблема с обучением 
более распространена среди детей с эпилепсией, 
чем в общей популяции. Сотрудничество и взаимо
понимание между родителями, врачом, учителем

и ребенком способствуют улучшению прогноза у
пациентов с эпилепсией.
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616.7 НЕОНАТАЛЬНЫЕ СУДОРОГИ

(См. т. 1, гл. 37-40.)
Риск развития эпилептических приступов у 

новорожденных особенно высок, так как вероят
ность метаболических заболеваний, токсических 
поражений, нарушений структуры мозга и инфек
ций наиболее высока в периоде новорожденное™ 
по сравнению с другими возрастными периодами. 
Неонатальные судороги непохожи на эпилепти
ческие приступы у детей более старшего возрас
та и взрос аых. так как генерализованные тонико- 
клонические приступы не развиваются на первом 
месяце жизни. Мозг новорожденных отличается

I незавершенностью ветвления аксонов и дендритов 
и процесса миелинизации, вследствие чего затруд
нено распространение эпилептифпрмных разря
дов, приводящее к генера гизованным приступам. 
Выделяют по крайней мере пять типов эпилеп ги- 
ческих приступов, характерных для периода ново
рожденное™.

Клинические проявления и классификация. 
Фокальные приступы поедставляют собой ритмич
ные сокращения мышечных групп, особенно мышц 
конечностей и лица. Эти приступы часто ассоци
ируются с локальным структурным поражением 
мозга, а также с инфекциями и субарахноидальным 
кРовоизлиянием. Мулътифокалъгые клонические 
Приступы напоминают фокальные клонические 
“ юроги, однако отличаются вовлечением многих 

Мышечных фупп и часто возникают одновремен- 
1)0 в нескольких группах мышц. Тонические при- 
СтУпы характеризуются напряжением (ригиднос- 
1ь,°) конечностей и тулов] ща и ассоциируются с 
Фиксированной девиацией глаз. Миоклонические 

приступы представляют собой короткие фокэль- 
Нь,е или генерализованные подергивания мышц 

ронечностей или туловища с тенденцией к вовле- 
ЁЧию дистальных мышечных групп. Атипичные 
(«стертые») неонатальные судороги1 включают

жевательные движения, избыточное слюноотде
ление, изменение ритма дыхания (в том числе ап
ноэ;, мор±ание, нистагм, педалирующие движения 
(напоминающие езду на велосипеде) и изменения 
цвета кожных покровов.

Диагностика неонатальных судорог по клиниче
ской картине может быть затруднена, и в некоторых 
случаях двигательная активность новорожденных 
расценивается как проявления приступа, но ЭЭГ 
диагноз не подтверждает. Тем не менее выделено 
несколько клинических признаков, позволяющих 
отличить судороги от нормальной (неэпилептиче
ской) двигательной активности новорожденных. 
Вегетативные нарушения, такие как тахикардия и 
повышение АД, часто ассоциируются с эпилепти
ческими приступами, но нехарактерны для неэпи
лептических двигательных реакций новорожден
ных. Неэпилептическую двигательную активность 
новорожденных можно подавить, осторожно пыта
ясь ограничить движения ребенка, что невозмож
но при истинных приступах. Неэпилептические 
феномены ai тивируются при сенсорной стимуля
ции, не оказывающей влияния на эпилептические 
приступы. Точное определение типа неонатальных 
судорог по классификации важно для правильного 
выбора антиэпилептической терапии. Исследова
ния с применением полиграфической записи ЭЭГ 
и видео-ЭЭГ-мониторинга вносят большой вклад 
в изучение особенностей неонатальных судорог и 
разработку медикаментозной терапии.

ЭЭГ классификация неонатальных судорог
Неонатальные судороги, при которых кли

нические проявления приступов сопровож 
даются эпилептиформными изменениями на 
ЭЭГ. К этой категории относятся приступы, кли
нические проявления которых сочетаются с эпи- 
лептиформной активностью на ЭЭГ и включают 
фокальные клонические, фокальные тонические 
и некоторые миоклонические приступы Эпилеп
тическая природа этих приступов не вызывает со
мнения, и они хорошо отвечают на антиэпилепти- 
ческую терапию.

Неонатальные судороги, клинические про
явления которых не сочетаются с эпилепти
формными изменениями на ЭЭГ. У новорож
денных возможны клинические проявления нео
натальных судооог без соответствующих им эпи-

1 Другое название — фрагм< нтарные неонатальные судоро
ги. — Примем ред



лептиформных изменений на ЭЭГ. Это характерно 
для всех генерализованных тонических приступов 
и атипичных судорог новорожденных, в некоторых 
случаях наблюдается и при миоклонических при
ступах. У новорожденных отмечается тенденция 
к угнетению ЦНС или развитию коматозного со
стояния как следствие гипоксически-ишемиче- 
ской энцефалопатии. Вероятно, приступы этого 
типа могут представлять собой неэпчлептические 
пароксизмы и не требуют антиэпилептической те
рапии (или терапия в данном случае может быть 
неэффективной).

Электрические эпилептические присту
пы при отсутствии клинических проявлений. 
Электрические эпилептические приступы (паттерн 
эпилептических приступов на ЭЭГ) в сочетании с 
выраженными нарушениями фонового ритма мо
гут возникать у младенцев, находящихся в кома
тозном состоянии, не получающих антиконвуль- 
санты. Кроме того, электрические эпилептические 
приступы (без клинических проявлений) могут 
сохраняться у пациентов с фокальными тониче
скими или клоническими приступами после начала 
приема антиконвульсантов.

Этиология и диагностика. Наиболее распро
страненная причина неонатальных судорог, ги- 
поксически-ишемическая энцефалопатия, обсуж
далась в т. 1, п. 39.7. Причиной неонатальных судо
рог может служить множество других заболеваний, 
включая метаболические заболеван ия, инфекции 
травмы, нарушения структуры мозга, кровоизлия
ния, эмболию и заболевания матери. Поскольку 
судороги в периоде новорожденности могут ука
зывать на серьезное, потенциально опасное и по
тенциально обратимое состояние, необходима ор
ганизация своевременного и грамотного подхода к 
обследованию новорожденных с судорогами.

Подробное исследование неврологического 
статуса новорожденного может раскрыт^ причину 
эпилептических приступов. Осмотр глазного дна 
может выявить признаки хориоретинита, что по
зволяет предположить внутриутробную инфекцию. 
В этом случае показано определение титров антител 
к возбудителям врожденных инфекций (TORCH) 
у матери и ребенка. Синдром Экарди. который диаг
ностируется только у девочек, включает ряд при
знаков: колобома радужной оболочки, ретина чьньк* 
. [акуны, резистентные эпи пептические приступы и 
отсутствие мозолистого тела. При осмотре кожных 
покровов можно видеть гипопигментированные

пятна, характерные для Tj-берозного склероза, или 
типичные покрытые корочками везикулярные вы
сыпания при синдроме недержания пигмента. Оба 
нейро^утанных синдрома ассоциированы с гене
рализованными миоклоническими приступами 
дебютирующими в раннем возрасте. Необычный 
запах тела предполагает врожденное нарушение 
метаболизма.

Необходимы анализы крови для определения 
концентрации глюкозы, кальция, магнил, электро
литов и азота мочевины. Если предполагается ги
погликемия, показано исследование сыворотки с 
помощью тест-полоски «Dextrostix», чтобы лече
ние могло начинаться немедленно. В т. 1, п. 47.2 об
суждались диагностика и лечение гипогликемии. 
Гипокальциемия может возникать изолированно 
или в сочетании с гипомагниемией. Пониженный 
сывороточный уровень кальция часто ассоции
руется с родовой травмой или инсультом (гипок- 
сически-ишемическая энцефалопатия) в перина
тальном периоде. Другие причины неонатальных 
судорог включают диабет у матери, недоношен
ность, синдром Ди Джорджи и высокое содержание 
фосфора в пищевом рационе (см. т. 2, п. 113.9, и 
т. 1, гл. 46). Гипомагниемия (< 1,5 мг/дл) часто со
четается с гипокальциемией и обычно наблюдается 
у младенцев, рожденных от матерей пониженного 
питания. В этой ситуации судороги резистентны 
к терапии кальцием, однако эффективно внутри
мышечное введение магния в дозе 0,2 мл/кг 50% 
раствора сульфата магния (M gS04). Диагностика 
и лечение гипомагниемии рассматривались в т. 1, 
гл. 46. Исследование электролитов сыворотки кро
ви может выявить выраженную гипонатриемию 
(уровень натрия в сыворотке < 135 ммоль/л) или 
гипернэтриемию (уровень натрия в сыворотке 
>150 ммоль/л), что может служить причиной су
дорог новорожденных.

Jill показана практически всем новорожденным 
с судорогамч, если причина приступов не связана с 
метаболическими нарушениями, ■ акими как гипо
гликемия или вторичная гипокальциемия, обу слов
ленная высоким содержанием фосфатов в пише- 
вом рационе; в последнем случае в м е ж п р и с т у п н о М  

периоде состояние ребенка соответствует норме и 
наблюдается быстрый эффект при адекватной те
рапии. Результаты ЛП могут указывать на бакте
риальный менингит или асептчческий эниефг^11*1 
(см. т. 1, гл. 49, и гл. 624). Быстрая диагностик: 
адекватная терапия улучшают прогноз у этих детей-



{{ровь в СМЖ указывает на травму сосудистого 
Сретения при проведении пункции или на субарах- 
нОИДальное/интравентрикулярное кровоизлияние. 
Исследование чиквора после центрифугирования 
м о ж е т  помочь в дифференциальной диагностике 
этих состояний. Прозрачная надосадочная жид
кость \тсаЗи!вает на травму сосуда (путевая кровь), 
вто время как ксантохромный цвет аизволяет диа
гностировать субарахноидальное кровоизлияние. 
Однако у здоровых новорожденных с умеренно вы
раженной физиологической желтухой может быть 
желтоватый оттенок СМЖ, что делает резупьтат 
исследования надосадочной жидкости менее на
дежным в неонатальном периоде.

Многочисленные врожденные нарушения ме
таболизма могут служить причиной судорог у 
новорожденных. Поскольку эти состояния часто 
наследуются по аутосомно-рецессивному или X- 
сцепленному рецессивному типу, необходимо со
брать подробный семейный анамнез и определить, 
были ли случаи судорог или смерти в pai [нем воз
расте среди сиблингов и близких родственников 
больного. Определение уровня аммония '’ыворотки 
важно для выявления аномалий цикла мочевины 
(цикла Кребса), таких как дефицит орнитинтран- 
скарбамилазы, аргининосукцинатлиазы и карба- 
моилфосфатсиктетазы. Кроме генерализованных 
клонических судорог в первые дни жизни у ново
рожденных с этими заболеваниями наблюдаются 
летаргия, прогрессирующая до комы, анорексия, 
рвота и выбухающий родничок. Если при исследо
вании газового состава крови выявляется дефицит 
анионов и метаболический ацидоз с гипераммоние- 
иией, необходимо срочное определение уровня ор
ганических кислот в моче для исключения метил- 
малоновой или пропионовой ацидемии. Болезнь 
кленового сиропа мочи необходимо подозревать, 
если метаболический ациттоз сочетается с генера
лизованными клоническими судорогами, рвотой и 
Иввышением мышечного тонуса ( мышечной ригид
ностью) на первой неделе жизни. Результат скри- 
чингового теста с использованием 2,4-динитрофе- 
Иилщдразина, выявляющего кетопроизводные в 
м°че, положителен при этом заболевании. Другие 
Метаболические заболевания, которые могут слу
жить причиной судорог у новорожденных, вклю- 
1,а|0'‘’ некетотическую гипергликемию (тяжелое 
заболевание с летальным исходом, выраженным 
Г1°йЫшением уровня глицина в плазме и СМЖ, 
бойкими генерализованными судорогами и летар

гией, бысгропрогрессирующей до комы), кетотиче- 
скую шпергликемию (при которой судороги соче
таются с рвотой, электролитными нарушениями и 
метаболическим ацидозом), болезнь Ли (которую 
можно предположить при повышение vpoBHH лак
тата в крови и СМЖ или увеличении соотношения 
лактат/пируват). Необходимо также исключать не
достаточность биотинидазы. Подробное описание 
диагностики и лечения этих метаболических за
болевании обсуждается в т. 2 , ч. X.

При нарушении техники местной анестезии во 
время родов возможно случайное введение местно
го анестетика в организм плода, что может спрово
цировать сильные тонические судороги. Состояние 
новорожденных в этих случаях часто расценивает
ся как следствие травматичных ро юв; при рожде
нии отмечаются мышечная гипотония, нарушение 
стволовых рефлексов, признаки дыхательных на
рушений, иногда требующие ИВЛ. При осмотре 
можно видеть место прокола кожи и разрыв мягких 
тканей головы. Повышение уровня анестетика в 
плазме новорожденного подтверждает диагноз. Ле
чение включает поддерживающую течапию и фор
сированный диурез посредством внутривенного 
введения жидкости в сочетании с мониторингом, 
позволяющим предупредить ее избыточное посту
пление в организм.

Доброкачественные семейные суоороги новорож
денных характеризуются аутосомно-доминантным 
типом наследования; судороги дебютируют на 2-3-й 
день жизни, частота достигает 1 0 —2 0  приступов 
в сутки. В межприступном периоде патология не 
выявляется. Судороги самопроизвольно прекра
щаются на 1 - 6-м месяце жизни. Так называемые 
судороги пятого дня возникает на 5-й (4-6-й) день 
жизни у здоровых новорожденных без каких-либо 
неврологических нарушений. По характеру судоро
ги мультифокальные. Они продолжаются только в 
течение суток (24 ч), прогноз благоприятный.

Пиридоксиновая завись'у ость — редкое заболе
вание, которое необходимо исключать у новорож
денных с признаками фетального дистресса (па
тологическое состояние плода при внутриутроб
ной гипоксии, асфиксии), если генерализованные 
клонииеские судороги дебютируют вскоре после 
родов. Судороги отличаются резистентностью 
к традиционным антиконвульсантам, таким как 
фенобарбитал и фенитоин. При сборе анамнеза 
возможно предположение, что судороги такого 
характера возникали внутриутробно. В некоторых



случаях симптомы пиридоксиновой зависимости 
появляются позже — в грудном или раннем дет
ском возрасте. Заболевание наследуется по ауто- 
сомно-рецессивному типу. Хотя точный биохими
ческий дефект при этом заболевании неизвестен, 
пиридоксин необходим для синтеза глутаматде- 
карбоксилазы, которая участвует в синтезе ГАМК. 
Детям грудного возраста с этим заболеванием не
обходимо вводить пиридоксин в больших дозах, 
чтобы поддерживать синтез ГАМК на адекватном 
уровне. При подозрении на пиридоксинзависимые 
судороги рекомендуется внутривенное введение 
пиридоксина в дозе 10 0  2 0 0  мг во время записи 
ЭЭГ. Если диагноз пиридоксиновой зависимости 
верен, судороги прекращаются вскоре после вве
дения пиридоксина и ЭЭГ возвращается к норме 
в течение нескольких часов. Однако такой эффект 
от первого внутривенного введения пиридоксина 
наблюдается не во всех случаях пиридоксиновой 
зависимости. Пероральный прием пиридоксина в 
дозе 10  20  мг/сут в течение 6 нед. рекомендуется 
новорожденным в тех случаях, когда подозрение на 
пиридоксиновую зависимость сохраняется после 
отсутствия эффекта от внутривенного введения 
пиридоксина. В дальнейшем исследование уров
ня пиридоксаль-5-фосфата в крови и СМЖ мо
жет быть более точным диагностическим методом 
для подтверждения пиридоксиновой зависимости. 
Пациентам с пиридоксиновой зависимостью не
обходима пожизненная заместительная терапия 
пиридоксином (внутрь в дозе 10 мг/сут). В целом, 
чем раньше стазится диагноз и начинается тера
пия пиридоксином, тем лучше прогноз. У детей, 
не получающих терапию, наблюдаются стойкие, 
резистентные приступы и неизбежно развивается 
умственная отсталость (см. также т. 4, п. 386.6).

Судороги как проявление лекарственной зависи
мости могут возникать в первые дни жизни, од
нако иногда развиваются только через несколько 
недель в связи с удлинением периода выведения 
(экскреции) препарата у новорожденных. При
чиной судорог может служить прием матерью во 
время беременности барбитуратов, препаратов бен- 
зодиазепинового ] яда, героина и мс гадона. У ново
рожденных возможны раздражительность, летар
гия, миоклонус и.ни клонические судороги. Мать 
ребенка может отрицать прием этих препаратов, 
однако анализ крови или мочи помогает идентифи
цировать препарат, явившийся причиной судорог у 
ребенка (см. т. 1, гл. 46).

У грудных детей с фокалюными приступами 
при подозрении на инсульт или внутричерепное 
кровоизлияние и тяжелую аномалию структуры 
мозга, включая лиссэнцефалию и шизэнцефалию 
(без клинических проявлений или проявляющихся 
в виде микроцефалии) показана МРТ или КТ. Ней- 
ровизуализация рекомендуется новорожденным и 
в тех случаях, когда судороги нельзя объяснить 
изменением уровня глюкозы, кальция и электро
литными нарушениями при исследовании крови. 
Высокий риск развития судорог имеется у ново
рожденных с хромосомными аномалиями и АЛД.
У этих пациентов необходимо исследование кари- 
отипа и уровня жирных кислот с длинной цепью в 
сыворотке соответственно.

Лечение. Антиэпилептическая терапия долж
на назначаться новорожденным с судорогами, 
развившимися вследствие гипоксически-ишеми- 
ческой энцефалопатии или острого внутричереп
ного кровоизлияния (см. т. 1, п. 39.2 и 39.7). Дозы 
и рекомендации по приему фенобарбитала, диазе
пама и других препаратов, применяющихся в ле
чении неонатальных судорог, обсуждались в т. 1, 
п. 39.7. Противос удорожная активность фенитои- 
на и фенобарбитала равноценна, но недостаточна 
высока у новорожденных и позволяет достигнуть 
контроля над приступами менее чем в 50 % случа
ев. Широкое применение ЭЭГ у новорожденных с 
атипичными неонатальными судорогами выявило 
множество пациентов с патологической двигатель
ной активностью неэпилептической природы.

Прсгноз. Прогноз зависит прежде всего от при
чины заболевания и тяжести повреждения мозга 
При гипогликемических судорогах у детей, рожден
ных от матерей, страдающих сахарным даабетом/а 
также при судорогах вследствие гипокальциемии, 
обусловленной высоким содержанием фосфатов в 
пищевом рационе, прогноз благоприятный. Напро
тив. у ребенка с приступами вследствие тяжет 
гипоксически-ишемической энцефалопатии или 
порока ра жития головного мозга, как правило, су* 
дороги отличаются резистентностью к антиэпилеп- 
тической терапии, имеется предрасположенность 
к  развитию эпилептического статуса и летальному 
исходу в раннем возрасте. Для врача важно выявить 
пациентов с хорошим прогнозом в случае быстрой I 
и адекватного лечения и незамедлительно опреДе' 
ля гь забо ювания, при которых несвоеврел< 
диагностика приводит к тяжелым необратимы*1 I 
неврологическим последствиям.
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616.8. ЭПИЛЕПТИЧЕСКИЙ СТАТУС

Эпилептический статус определяется как дли
тельный приступ, продолжающийся более 30 пин, 
Чли серия приступов без восстановления сознания 
Между ними. Эпилептический статус подразделя
йся на статус генерализованных (тонико-клониче- 
ские и аосансы) и парциальных (прос гые, сложные, 
ВтоРично-генерализованные) приступов. Наиболее 
Частг встречается эпилептический статус генера
лизованных тонико-клонических приступов. Эпи
лептический статус — неотложное состояние, при 
Кот°Ром необходим организованный и грамотный 
ТеРапевтический подход для минимизации потен
циально высокой летальности и частоты тяжелых 
Урологических осложнений.

Этиология. У детей выделяют три основных 
подтипа эпилептического статуса: длительные 
(пролонгированные) фебрилънош судорот, идио- 
namvMecKV'j эпилептический статус, при котором 
судороги развиваются при отсутствии лежащего в 
их основе поражения ЦНС, и симптоматический 
эпилептический статус, причиной которого слу
жат заболевание нервной системы или метаболиче
ские нарушения. Фебрильные судороги, длящиеся 
более 30 мин, особенно у ребенка до 3 лет, — наи
более распространенная причина эпилептического 
статуса. Один из факторов идиопатического эпи
лептического статуса — внезапная отмена анти- 
конвульсантон (особенно барбитуратов и эензоди- 
азепиновых производных). Наибольший риск раз
вития эпилептического статуса имеется у детей с 
эпилепсией при нерегулярном приеме препаратов 
или при низкой комплайентности. Эпилептиче
ский статус может быть также первым проявлени
ем эпилепсии. Депривация сна и интеркуррентные 
инфекции повышают вероятность развития эпи
лептического статуса у пациентов, страдающих 
эпилепсией. Длительные фебрильные судороги и 
идиопатический эпилептический статус характе
ризуются низкой летальностью и низкой частотой 
тяжелых неврологических осложнений.

Эпилептический статус, обусловленный други
ми причинами, характеризуется значительно бо
лее высокой летальностью; причина смерти как 
правило, непосредственно связана с патологией, 
лежащей в основе эпилептического статуса. В от
личие от пациентов с идиопатическим эпилепти- 
1 [еским статусом, у многих пациентов до развития 
статуса эпилептические приступы отсутствуют. Тя
желая аноксическая энцефалопатия проявляется 
судорогами в первые дни жизни; отдаленный про
гноз частично обусловлен тем, как быстро удалось 
добиться контроля над приступами. Длительные 
судорожные приступы могут быть первым прояв
лением энцефалита, а эпилепсия может служить 
отдаленным осложнением менингита. У грудных 
детей с врожденными пороками развития мозга 
(например, лиссэнцефалия или шизэнцефалия) 
возможны рецидивирующие эпизоды эпилептиче
ского статуса, которые часто резистентны к анти- 
эпилептической терапии. Врожденные нарушения 
метаболизма могут проявляться в виде эпилепти
ческого статуса в неонатальном периоде. У пора
женных детей часто наблюдается прогрессирующее 
нарушение сознания в сочетании с нарушением



прироста массы тела и сильной рвотой. Электро
литные нарушения, гипокальциемия, гипоглике
мия, лекарственная интоксикация, сивдром Рейе, 
отравление свинцом, тяжелая гипертермия, опу
холь мозга (особенно при локализации в лобной 
доле) — другие возможные причины эпилэптиче- 
ского статуса.

П атофизиология. Связь между неврологи
ческими последствиями и продолжительностью 
эпилептического статуса у детей и взрослых неиз
вестна. Существуют доказательства, что длитель
ность эпилептического статуса, при которой воз
никает повреждение нейронов, у детей меньше, чем 
у взрослых. У приматов патологические изменения 
в головном мозге могут развиваться после 60 мин 
постоянных судорог при условии проведения ИВЛ 
и поддержания метаболического гомеостаза. Гибель 
клеток может возникать в результате избыточно
го высвобождения возбуждающего нейромедиато
ра глутамата и чрезмерной стимуляции глутама- 
тергических рецепторов, данный процесс назван 
токсичностью вследствие возбуждения. Наиболее 
уязвимые области мозга включают гиппокамп, мин
далевидное тело, мозжечок, средние кортикальные 
области и таламус. К характерным острым патоло
гическим изменениям относятся венозный застой, 
мелкие петехиальные кровоизлияния и отек. Наи
более ранние гистологические изменения включа
ют ишемию нейронов с последующей нейронофа- 
гией, глиальной пролиферацией, гибелью клеток и 
увеличением количества реактивных астроцитов. 
Повыш 1ется концентрация кальция, арахидоновой 
кислоты и простагландинов в нейронах, ито может 
ускорить гибель клеток. Длительные гене рализо- 
ванные судороги могут вызвать нарушение функ
ции нейронов вегетативной нервной системы с по
следующим развитием гипотензии и шока, а также 
лактат-ацидоза, миоглобинурии, повышением уров
ня лактата и острым тубулярным некрозом.

В нескольких исследованиях сообщалось, что 
если продолжительность постоянной судорожной 
активности превышает длительность пере ходно- 
го периода, которая варьирует у животных от 20 
до 60 мин, повышается вероятность повреждения 
нейронов и резистентность приступов к терапии. 
Лечение эпилептического статуса у детей должно 
быть направлено на поддержание жизненно важ
ных функций и максимально быстрое достижение 
контроля над приступами, так как продолжитель
ность переходного периода у людей неизвестна.

Лечение. Первичная терапия эпилептической 
статуса начинается с оценки функций дыхательной I 
и сердечно-сосудистой систем. При возможности I 
дети должны быть госпитализированы в палату I 
интенсивной терапии. Оценивают проходимость 
дыхательных путей, регистрируют пульс, темпе
ратуру тела, частоту и ритм дыхания, А Ц. При из- 
бшточной секреции в ротовой полости осторожнЬ 
отсасывают жидкость из полости рта, на лицо па
циента надевают м^ску соответствующего размера 
для подачи кислорода. Если применение кислород
ной маски неэффективно и вентиляция с помощью 
мешка Амбу затруднена, решается вопрос об ин
тубации и переводе пациента на ИВЛ. Вводится 
назогастральный зонд, быстро устанавливается 
внутривенный катетер. При подтверждении гипо
гликемии (с помощью тест-полоски «Dextrostix^ 
проводится быстрая инфузия 5% раствора глюкозы 
в дозе 5 мл/кг. Беоут кровь для клинического ана
лиза, исследования уровня электролитов (включая I 
кальций, фосфор и магний), глюкозы, креатинина, I 
лактата и (по показаниям) концентрации антиэпи- 
лептических препаратов. Возможно метаболиче
ское и токсикологическое исследование крови и 
мочи, так как необходимо иметь в виду, «то неко
торые препараты провоцируют развитие эпилеп
тического статуса, например амфетамин, кокаин, 
фенотиазины, токсические дозы теофиллина и 
трициклические антидепрессанты. Необходимо ис
следование газового состава артериальной крови, 
целесообразен мониторинг сатурации кислорода 
с помощью оксимстра. ЛП показана при подозре
нии на менингит или энцефалит, если отсутствуют 
противопоказания к ее проведению (в этом случае 
необходима рациональная антибиотикотерапия 
с последующей нейровизуализацией перед ЛП). 
Если приступы резистентны к препаратам первого | 
выбора и если пациент пара лизован или находит
ся на ИВЛ, большое значение имее-г длительнда 
ЭЭГ-мониторинг, позволяющий оценить частоту 
эпилептиформных разрядов, их локализацию и от
вет на антиэпилептическую терапию.

Одновременно проводится физика льное и не
врологическое обследование, цель которого — 
наружить признаки травмы, отека диска зритель
ного нерва, выбухания переднего родничка илй I 
латерализации неврологических симптомов, Ука’ 
зывающих на повышение ВЧД, проявления сеп
сиса или менингита, кровоизлияния на сетчатке- I 
которые могут указывать на субдуральную геМа I



тому, рыкание Куссмауля или дегидратацию (ука
зывающих на метаболический ацицоз) или нере- 

чярное дыхание (позволяющее заподозрить на
рушение функции ^твола мозга), дефицит массы 
тела, характерный запах тела или необычный цвет 
волос (указывающие на врожденные нарушения 
метаболизма), сужение или расширение зрачков 
(позволяющее предположить, что эпилептический 
статус развился после воздействие токсинов или 
лекарственных препаратов). Подробное исследо
вание должно быть проведено после достижения 
контроля над приступами. Дальнейшее обследо
вание пациента включает нейрорадиологические 
методы исследования в зависимости от результг гов 
физикального и неврологического обследования, а 
также от сведений о типе приступов и их частоте, 
полученных из анамнеза пациента.

Лекарственные препараты при лечении эпи
лептического статуса всегда вводят внутривенно. 
Внутривенное введение более надежно, так как не
которые препараты не всасываются после внутри
мышечного введения (накаши [ваются j  мышечной 
ткани). Одна из главных проблем в лечении эпи
лептического статуса связана с нерациональным 
применением антиконвульсантов. Препараты часто 
вводятся в недостаточно высокой дозе и при отсут
ствии эффекта немедленно заменяются на другие 
антиконвульсанты. Необходимо правильно выби
рать способ введения антиконвульсантов. Напри
мер, фенитоин в растьоре глюкозы образует осадок 
(преципитат) и теряет свое действие. Эффектив
ность других препаратов снижается при контакте 
с веществом, входящим в состав контейнеров (для 
транспортировки), или под действием солнечно
го света (например, паральдегид). Важно, чтобы в 
палате больного имелась необходимая аппаратура 
Для проведения реанимационных мероприятий и 
возможность интубации и ИВЛ незамедлительно 
пРи появлении дыхательных нарушений.

Бешодиазепины (диазепам, лоразепам или ми- 
Дазолам) могут применяться при инициальной 
Терапии эпилептического статуса, так как эти 
ПР' параты эффективны для быстрого купирова
ния Длительных тонико-клонических приступов у 
ЧВльшинства детей. Диазепам необходимо вводить 
ВнУтривенно, непосредственно в вену (а не в ка- 
■ еР) в дозе 0,1-0,3 мг/кг со скоростью не зыше 

1Г, 1ии и не более 3 раз. Длазепам может вызвать 
Угнетение дыхания и гипотензию, особенно при 
вневременном приеме с барбитуратами. По эф

фективности бензодиазепины можно сопоставить 
с фенобарбиталом, однако у них меньше побочных 
действий, чем у фенобарбитала. Диазепам эффек
тивен в лечении эпилептического статуса тонико- 
клонических приступов. Для него характерен ко
роткий период полувыведения, поэтому судороги 
рецидивируют, если пациент не получает одновре
менно антиконвульсанты длительного действия. 
Лоразепам равноценно эффективен как антикон- 
вульсант короткого действия, однако по сравне) мю 
с диазепамом у него больше продолжительность 
действия в организме и меньше вероятлость раз
вития гипотензии и остановки дыхания. Рекомен
дуемая доза составляет 0,05-0,1 мг/кг внутривенно 
медленно. Доза мидазолама — 0,15-0,3 мг/кг вну
тривенно. Если нев )зможно установить внутри
венный катетер или ребенок находится далеко от 
стационара, диазепам или лоразепам вводят рек- 
тально. Диазепам, растворенный в 3 мл 0,9% фи
зиологического раствора вводят в прямую кишку 
с помощью шприца с гибким наконечн i k o m  в дозе 
0,3-0,5 мг/кг. Эффективная «оза лоразепама при 
ректальном введении — 0,05-0,1 мг/кг. Терапев
тический уровень препарата в плазме достигается 
через 5-10 мин. При лечении детей с серийными 
приступами и тенденцией к развитию эпилепти
ческого статуса в домашних условиях лоразепам 
можно вводить сублингвалюно. Доза лоразепама 
при сублингвальном введении — 0,05-0,1 мг/кг. 
Таблетка помешае гея под язык и растворяется в 
течение нескольких секунд. Кроме того, в этом слу
чае возможно применение ректального геля диа
зепама ( диастат, у детей применяется в дозе 2,5; 5 
или 10  мг).

После введения диазепама или лоразепама 
возможно Несколько терапевтических подходов к 
дальнейшему ведению пациента с эпилептическим 
статусом. Если судорожная активность уменьшает
ся после введения диазепама или лоразепама либо 
судороги продолжаются, вводя фенитоин; нагру
зочная доза фенитоина — 15-30 мг/кг при внутри
венном введении со скоростью 1 мг/кг/мин поэ
тапно, по 10 мг/кг. Производное фенитоина — фос- 
фенитоин имеет ряд преимуществ пеоед ф гнитои- 
ном: препарат растворяется в воде, обладает менее 
выраженным местным раздражающим действием 
при внутривенном введении, хорошо всас лвается 
при внутримышечном введении. Фосфенитоин для 
парентерального введения (церебикс) дозируется в 
фенитоиновых единицах, чтобы обеспечивать вве



дение такого же количества фенитоина, несмотря 
на болге высокую молекулярную массу препарата 
(150 мг фосфенитоина эквивалентны 100 мг фени
тоина). Доза фосф знитоина в фосфенитоиновых 
единицах аналогичьа дозе старой формы (фенито
ина). Старую форму фенитоина можно разводить в 
полунормальном или нормальном солевом (физио
логическом) растворе, но не в растворе глюкозы, 
так как нерастворенный препарат гложет вызывать 
боль, раздражение ити флебит при внутривенном 
введении. В нагрузочной фазе терапии фенитои- 
ном рекомендуется ЭКГ для выявления аритмии и 
брадикардии. У детей эти осложнения встречают
ся редко. Другим осложнением при внутривенном 
введении фенитоина мсжет быть снижение АД. 
Если судороги не рецидивируют, через 12-24 ч вво
дят фенитоин в поддерживающей дозе 3-9  мг/кг в 
2 приема в течение дня. Необходим мониторинг 
концентрации <рен ггоина ь сыворотке крови, так 
как поя церживающая доза значительно варьиру
ет в зависимости ov возраста. Фенитоин не всегда 
оказывается эффективным в лечении статуса то- 
нико-клонических приступов. В случае его неэф
фективности необходимо введение а пьтернативно- 
го препарата. В некоторых центрах до фешгоина 
назначается фенобарбитсч. Препарат вводится в 
загрузочной дозе 15-20 мг/кг (20-30 мг/кг у ново
рожденных) в течение 10-30 мин. При достижении 
контроля над приступами поддержив нощая доза 
составляет 3- 5 мг/кг/су г (равномерно распреде
ляется на 2  приема в сутки).

Если, несмотря на указанные выше терапев
тические мероприятия, эпилептический статус не 
купируется, врач должен принять важное решение 
о дальнейшей терапевтической тактике, так как 
вероятно, что к этому времени переходный период 
уже завершен. Возможные терапевта1 1 :ские страте
гии в этом случае включают введение паральдеги- 
да, инфузионную терапию диазепамом, проведение 
барбитуровой комы или общей анестезии. В этой 
стадии пациент, как правило, загпужен (в результа
те выраженного седативного действия препаратов), 
могут быть признаки угнетения дыхания, что тре
бует интубации и ИВЛ.

Постоянное внутривенное введение мидазола- 
ма (болюсно в дозе 0 ,2 0  мг/кг или внутривенно 
капельно в дозе 20—400 мкг/кг/ч) или пропофола 
( 1 —2  мг/кг со скоростью 2 —10  мг/кг/ч) может быть 
эффект ивным в лечении эпилептического статуса, 
если приступы резистентны к другим актиконвуль-

сантам. Если приступы продолжаются, решаем 
вопрос о проведении барбитуровой комы. Пациент 
находится в палате интенсивной терапим, подклю
чен аппарат ИВЛ, проводится постоянный ЭЭГ-мо- 
ниторинг. Начальная нагрузочная доза тиопентала 
при внутривенном введении составляет 2-4 мг/кг 
Доза титруется до подавления эпилептической ак
тивности на ЭЭГ. Барбитуровая кома продолжается 
пс крайней мере в течение 48 ч; в дальнейшем доза 
тиопентала снижается до тех пор, пока сывороточ
ный уровень фенобарбитала не достигнет тера
певтического значения. Проведение барбитуровой 
комы требует тщательного мониторинга в связи с 
возможность] 1 гипотензии вс педствие нарушения 
функции (угнетение сократительной способности) 
миокарда, что часто требует введения сосудосужи
вающих препаратов.

Парспъоегид считается относительно безопас
ным препаратом для применения в детской прак
тике. Для приготовления 5% раствора 1,75 мл 
паральдегида ( 1  г /м л) растворяется в дистил
лированной воде до достижения общего объема 
раствора 35 мл. Нагрузочная доза составляет 
150-200 мг/кг, вводится внутривенно медленно, 
в течение 15 -20 мин, при достижении контроля 
над приступали переходят на введение поддержи
вающей дозы — 20 мг/кг/ч 5% раствора параль
дегида. Пара>п цегид хранят только в стеклянной 
посуде, так как при взаимодействии с пластиковой 
посудой качество препарата ухудшается. При пре
кращении приступов и улучшении ЭЭГ скорость 
внутривенного капельного введения паральдегида 
может снижаться. Препарат необходимо откры
вать непосредственно перед введением, так каг со 
временем он деградирует до ацетилальдегида и 
уксусной кислоты.

Общая анестезия — альтернативный дополни
тельный метол лечения эпилептического статуса, 
если традиционные антиконвульсанты неэффек* 
тивны и пгюведение барбитуровой комы не реко
мендуется. Для общей анестезии с успехом исполь
зуется несколько препаратов, включая галотан и 
изофлуран. Механизм действия общей анестезии, 
вероятно, включает развитие обратимой церебраль
ной аноксии и сопутствующих метаболически* 
нарушений, что создает условия для проявлен 
противосудирожного действия ранее вводимых аН* 
тиконвульсантов. Главный недостаток этого меТ°’ 
да — необходимость проведения общей анестезии  

только хорошо обученным персоналом, имеюШ -̂



опыт работы с аппаратурой для длительного введе
ния анестезирующих газов.

Вачыгроеьая ::ислотпа - эффективный антикон- 
вульсант для лечения неско. 1ьких типов приступов. 

ТОальпроевая кислота существует в форм»- для инъ
екций и может вводиться внутривенно. По данным 
предварительных исследований, рекомендуемая 
Загрузочная доза препарата при внутривенном вве
дении составляет 10-15 мг/кг. Возможно, вальпро- 
евая кислота при внутривенном ьведении — цен
ный препарат в лечении эпилептического статуса. 
 ̂ Мнения по поводу антиэпилептической тера

пии после купирования эпилептического статуса 
противоречивы. Нет сомнения в том, что длитель
ная антиэпилептическач терапия должна назна
чаться детям с прогрессирующими заболеваниями 
нервной системы или с рецидивирующими эпилеп
тическими прис гупами до дебюта эпилептического 
ТИатуса в анамнезе. Однако маловероятно, что дли
тельная терапия антиконвульсантами необходима 
после первого эпизода идиопатического эпилепти
ческого статуса, особенно если его причиной был 
Длительный приступ фебричьных судорог. В этом 
случае антиэпи [ептическая терапия проводится в 
течение 3 мес. и отменяется при отсутствии эпи
лептических приступов и других неврологических 
нарушений.

Прогноз. Эпилептический статус вызывает по
тенциально опасные для жизни нарушения физио
логических функций, летальность достигает почти 
5 %. В большинстве случаев смерть наступает у 
пациентов с симптоматическим эпилептическим 
статусом. У большинства из них до дебюта стату
са было диагностировано тяжелое, угрожающее 
жизни заболевание нервной системы. В отсутствие 
прогрессирующего поражения мозга (например, 
герпетический энцефалит) или метаболического 
заболевания частота неврологических осложнений 
вследствие эпилептического статуса достаточно 
низка. Тот фаю, что такие длительно сохраняющи
еся неврологические осложнения, как гемиплегия, 
экстрапирамидные нарушения, умственная отста
лость и эпилепсия, чаще вс|речаются у детей до 

года, связан с более высокой ьероятностыо диаг
ностики заболевания ЦНС, явившегося причиной 
эпилеп гического статуса, в этой возрастной группе 
но сравнению с детьми более старшего возраста. 
Тем не менее остается спорным вопрос, может ли 
Длительный эпилептический статус вызвать по- 
Раясение мозга, как это было показано в экспери

ментах на животных. Необходимо отметить, что 
фебрильный эпилептический статус у ребенка с 
неврологическими нарушениями служит фактором 
риска для развития в да льнейшем как фебрильных, 
так и афебрильных приступов; однако фебрильный 
статус без предшествующих неврологических на
рушений не повышает риска эпилепсии. Результа
ты МР-исследования мозга у младенцев показали, 
что сложные фебрильные судороги в некоторых 
случаях могут ассоциироваться с острым пораже
нием гиппокампа, прогрессирующим до атрофии. 
У некоторых из этих детей биопсия мозга и методы 
нейровизуализации продемонстрировали призна
ки предшествующей дисгенезии мозга. По данным 
этих наблюдений, гиппокампальный склероз, ассо- 
цииоующийся с эпилептическим статусом, может 
представлять собой результат взаимодействия меж
ду предшествующи»' и приобретенным процессом.
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Глава 617 
Состояния, 
напоминающие 
эпилептические 
приступы
Майкл В. Джонстон 
(Michael V/. Johnson)

Некоторые состояния по своим проявлениям напо
минают эпилептические приступы. Поскольку они 
могут сопровождаться изменением уровня созна
ния, тоническими или клоническими судорогами 
либо цианозом, в этих случаях нередко ошибочно 
диагностируются эшилегтиеские приступы. Де1 ям 
с такими пароксизмальными нарушениями могут 
назначаться многочисленные антиконвульсанты 
без эффекта, но с риском развития медикамен
тозных осложнений. Состояния, напоминающие 
эпилептические приступы, резистентны к анти- 
эпилепгической терапии. Лечение детей с такими 
нарушениями значительно отличается от терапии 
эпилепсии.

Доброкачественное пароксизмальное голо
вокружение. Доброкачественное пароксизмаль
ное головокружение в типичных случаях возни
кает на втором году жизни и относительно редко 
дебютирует после 3 лет. Приступы развиваются 
внезапно и сопровождаются атаксией, при этом 
ребенок падает либо отказывается ходить или си
деть. Во время приступа может возникать гори
зонтальный нистагм. Ребенок выгляди i бледнь м 
и испуганным. Приступ может сопровождаться 
тошнотой и рвотой. Сознание и речь не наруше
ны, постприступной сонливо< ти не наблюдается. 
Приступы варьируют по продолжительности (от 
нескильких секунд до нескольких минут), частоте 
(наблюдаются ежедневно или ежемесячно) и ин
тенсивности. Старшие дети раесказываюг, что они 
испытывают ощущение вращения (головокруже
ние). Эти дети склонны к укачиванию в гранспор- 
те, через несколько лет после дебюта заболевания 
у них может возникать мигренозная головная боль, 
что указывает на связь между доброкачественным 
пароксизмальным головокружением и мигренью. 
Неврологическое исследование, как правило, не 
выявляет патологии, за исключением нарушения

вестибулярной функции при проведении кало
рической пробы с холодной водой. Пациенты с 
серийными приступами обычно отвечают на те
рапию дифенгидрамином (димедрол), препарат 
назначается в дозе 5 м г/кг/сут (максимальная 
доза — 300 мг/сут) перорально, внутримышечно 
внутривенно или pi ктг льно.

Ночные страхи. Ночные страхи встречают^ 
час го, особенно у ма 1ьчиков 5-7 лет (см. гл. 606). 
Они возникают у 1-3 % детей и обычно недлителв 
ны. Эпизид ночных страхов начинается внезапно, 
как правило, в промежутке 00 2  часа ночи во вре
мя III или IV стадии сна (медленноволновый сон). 
Ребенок кричит и выглядит испуганным, зрачки 
расширены, отмечаются тахикардия и гипепвгнти- 
ляция. Речь скудная или отсутствует, ребенок мо
жет сильно метаться, и его невозможно успокоить, 
он не узнает родителей и окружающую обстановку 
Через несколько минут ребенок засыпает и утром 
ничего не помнит о ночном эпизоде. Примерно 
у Уз детей с ночными страхами наблюдается со
мнамбулизм. У детей со стойкими и длительными 
ночными страхами следует предполагать эмоцио
нальное расстройство в основе заболевания. Для 
лечения стойких, затяжных ночных страхов воз
можен короткий курс диазепама или имипрамина, 
если ситуация в семье находится под наблюдением 
врача.

Аффективно-респираторные приступы вызы
вают испуг у родителей, так как ребенок становится 
безжизненным и не вступает в контакт вследствие 
церебральной аноксии на высоте приступа. Выде
ляют два основных типа аффективно-респиратор
ных приступа: цианотическая и бледная формы. 
(См. также гл. 609.)

Цианотические прист упы. Ц ианотические 
аффективно-респираторные приступы обычно 
предсказуемы и всегда провоцируются отрица
тельными эмоциями или ссорой. Эпизоду пред
шествует короткий пронзительный крик, за ко
торым следует форсированный выдох и апноэ. 
Наблюдается быстрое развитие г е н е р а л и з о в а н н о 

го цианоза и потеря сознания, на этом фоне воз
можны повторные генерализованные к л о н и ч е г к и е  

подергивания, опистотонус и брадикардия. ЭЭГ в 
межприступном периоде без патологии. АфФеК' 
тивно-респираторные приступы могут в о з н и к а т ь  

повторно в течение нескольких часов или развива
ются спорадически, сднако их проявления всегда 
стереотипны. Эти состояния редко в с т р е ч а ю т с я



. ^-месячного возрасту пик дебюта приходится 
на 2 года, и они прекращаются к 5 годам. Лечение 
сводится к тому, чтобы поддержать и успокоить 
родителей. Некоторые родители считают, что, 
несмотря на рекомендации врача, они должны 
брызгать холодной водой в лицо ребенка, перево
рачивать его вниз головой, начинагь дшхание рст 
в рот или даже сердечно-легочную реанимацию. 
Тщательное обследование реоенка и подробное 
иЗъяснение механизма приступов успокаивающе 
действуют на большинство родителей. В беседе с 
родителями необходимо обратить внимание на то, 
что оба они должны быть последовательны в от
ношениях с ребенком и не провоцировать его по
веденческие реакции после приступа. Этого можно 
достичь, уложив ребенка в постель на период вос
становления после приступа, и не ш рать с ним, не 
ласкать, не брать на руки, пока восстановление не 
будет полным.

Ьледные приступы. Этот вид приступов ме
нее распространен, чем циаиотические аффектив- 
но-респираторные приступы, и имеет несколько 
характерных особенностей. Приступы в типичных 
случаях провоцируются болью (например, падение 
и удар головой) или внезапным испугом. Ребенок 
прекращает дышать, быстро теряет сознание, появ
ляется бледность и гипотония, возможно развитие 
тонических судорог. Может регистрироваться бра- 
Дикардия с периодами асистолии, превышающими 
2 с. На межприступной ЭЭГ патологии не выяв
ляется. В некоторых случаях бледные приступы 
могут провоцироваться в лабораторных условиях 
при надавливании на глазные яблоки, что вызы
вает глазосердечный реф лекс, афферентную сти
муляцию тройничного нерва и эфферентное ин- 
гибировачие сердечной деятельность посредством 
воздействия на блуждающий нерв. Эту процедуру 
Может проводить только опытный врач и при на
личии в кабинете техники для реанимационных 
мероприятий. У большинства детей терапевтиче
ский подход соответствует таковому при цианоти- 
Ческих прист) лах, однако в резистентных случаях 
в°зможно проведение курса антихолинергиче- 
ской терапии — сульфат атропина дают внутрь в 
д°зе 0,01 мг/кг/сут (максимальная доза — 0 ,4 мг), 
Точная доза делится на несколько приемов. Пре
парат повышает ЧСС. оказывая ингибирующее 
Вдияние на блуждающий нерв. Атропин не следу- 
ет назначать в жаркую погоду, так как это может 
Провоцировать эпизод гиперпирексии.

Синкопальные состояния
Простые синкопы . Синкопы развиваются 

вследствие изменения метаболизма в головном 
мозге в результате снижения церебрального крово
тока, как правило, на фоне системной гипотензии, 
Снижение кровотока вызывает потерю сознания, 
а сопутствующая ишемия воздействует на высшие 
корковые центры и снижает их тормозное влияние 
на ретикулярную формацию ствола моз. а. Нейро
нальные разряды в ретикулярной формации вы
зывают короткие тонические сокращения мышц 
лица, туловища и конечностей, что наблюдается 
приблизительно у 50 % пациентов с обмороками. 
Во время .^инкопальногс эпизода у ребенка воз
можна фиксированная девиация глаз вверх, в этих 
случаях обморок может ошибочно расцениваться 
как эпи лептический приступ. Простые синкопы 
возникают в результате вазовагальной стимуляции 
и провоцируются бс лью, страхом, возбуждением, 
необходимостью долго стоять на одном месте, осо
бенно в теплом помещении. На ЭЭГ во время при
ступа транзиторное замедление биоэлектрической 
активности, однако эпилептиформные разряды от
сутствуют. Простые синкопы редко встречают :я у 
детей до 1C -12 лет, но достаточно распространены 
среди девочек-подростков. Ортостатическая проба 
(проба с пассивным ортостазом, тилт-тест) — эф
фективный метод провокации симптомов, вклю
чая гипотензию, у большинства детей с синкопами 
неясной этиологии. Как правило, пациентов с по
ложительным тилт-тестом имеются вазова.?льные 
синкопы. При рецидивировании вазовагальных 
синкопов эффективен пероральный прием бло- 
каторов Р-гдренергических рецепторов. Синкопы 
обычно можно отличить от приступов. Отличи
тельными признаками служат короткая продол
жительность синкопального эпизода, сочетание с 
тошнотой и рвотой, сохранение полной ориента
ции больного после обморока.

Кашлевые синкопы  чаще встречаются у детей 
с бронхиальной астмой. Эпизоды часто развивают
ся вскоре поел , всыпания пароксизм .сашля резко 
буди- ребенка. Лицо паииен_а становится полно
кровным, ребенок потеет, становится возбужден
ным и испуганным. Потеря сознания сочетается 
с генерализованной мышечной гипотонией, заве
дением глаз вверх и клоничееккми мышечными 
сокращениями, длящимися несколько секуьд. Не
редко наб людаетгя недержание мочи. Восстановле
ние сознания начинается через несколько секунд,



и, как правило, через несколько минут пациент 
приходит в создание. Ребенок ничего не помнит 
о приступе, за исключением событий, ассоцииру
ющихся с пароксизмом кашля. Кашель вызывает 
выраженное повышение внутриплеврального дав
ления, сопровождающееся снижением венозного 
притока в правое предсердие и снижением выбро
са из правого желудочка. Это приводит к умень
шению наполнения левого желудочка, быстрому 
снижению сердечного выброса, изменению цере
брального кровотока, церебральной гипоксии и 
потере сознания. Основной целью лечения детей 
с бронхиальной астмой, страдающих каш иевыми 
синкопами, является активная терапия, направлен
ная на профилактику бронхоспазма.

Синдром удлинения интервала Q -T . Часто
та синдрома удлинения Q -T  составляет 1:10 000- 
1:15 000. Пароксизмы характеризуются внезапной 
потерей сознания во время физической или эмо
циональной нагрузки и в стрессовой ситуации (см. 
т. 4, п. 529.4). П т  еря сознания в сочетании г физи
ческой нагрузкой или стресспм редко встречается 
при эпилепсии, и в каждом сл^ае  необходимо ис
ключать сердечную причину пароксизмального со
стояния. В типичных случаях заболевание дебюти
рует в позднем детском или подростковом возрасте, 
хотя возможно, что дебют в младенческом возрасте 
скрывается под маской синдрома внезапной смерти 
новорожденного. Во время синкопального эпизо
да отмечается различного вида сердечная аритмил, 
особенно фибрилляция желудочков. В течение не- 
ско 1ьких минут возможно восстановление ритма 
сердца или летальный исход. На ЭКГ выявляется 
удлиненный интервал Q -T, особенно во время фи
зической нагрузки при мониторинге ЭКГ. Продол
жи гельность интервала Q -T (с поправкой на ЧСС) 
460 мс или более подтверждает диагноз. Существу
ет по крайней мере две разнови дн ости  синдрома: 
первая связана с приобретенным заболеванием 
сердца (миокардит, пролапс митрального клапана, 
электролитные нарушения, лекарственно-индуци
рованные нарушения! и две врожденные Формы. 
Синдром может наследоваться по аутосомно-рецес- 
сивному типу (синдром Ервелла-Ланге Нильсена) 
и сочетается с глухотой. Второй вариант синдро
ма наследуется по аутосомно-доминантному типу 
(синдром Романо-Уорда). Мутации в гене калие
вых каналов сердца (KvLQTl) на хромосоме 11р15.5 
выявляются примерно в 50 % случаев у пациентов с

удлинением интервала Q -T с аутосомно-доминант- 
ным типом наследования (тип 1 , или LQT1 ). LQT2 
развивается в результате мутации во втором гене 
калиевых канг лов (HF.RG), который связан с хро
мосомой 7q35-36. Синдром удлиненного интервала 
Q -T  3-го типа развивается е результате мутации в 
гене кардиальных н ггрпевыу каналов (SCN5A) на 
хромосоме 4q25-27; ген для LQT 4-го типа не выде
лен. Всем членам сеь.ьи пациента необходима ЭКГ 
в 12 отведения::. Дальнейшее обследование может 
включать нагрузочные тесты (под контролем врача) 
или холтеровский мониторинг. Антагонисты |3-адре- 
нор^цепторов обычно эффективны в лечении этого 
заболевания и могут спасти жизнь пациенту. При 
безуспешности консервативной терапии возможна 
имплантацип постоянного водителя ритма или ле
восторонняя шейногр>дная (симпатэктомия. Роди
тели ребенка должны быть обучены приемам сердеч 
но-легочной реанимации, так как ограничение ф! 
зической нагрузки и лекарственная терапия могут 
быть недостаточно эффективны j  некоторых детей.

Пароксизмальный кинезигенный хореоате- 
тоз. Это заболевание характеризуется внезапным 
появлением эпизодов одностороннего или, иногда, 
билатерального хореоатетоза либо дистонических 
гиперкинезов в ноге или руке в сочетании с гри
масничаньем и дизартрией. Пароксизмы хорео
атетоза провоцируются внезапным движением, 
особенно при вставанли из положения сидя, или 
возбуждением и стрессом. П риступ редко длится 
больше 1 мин и  никогда не сопровождается поте
рей сознания. Заболевание обычно дебютирует в 
возрао^е 8-14 лет, однако может начинаться даже 
в 2 года. Приступы могут возникать до несколь
ких раз в день, но возможна и меньшая частота 
эпизодов — до 1-2 раз в месяц. Неврологическое 
обследование, ЭЭГ и методы нейровизуализации 
не выявляют отклонений от нормы, результаты  
биопсии (имеется описание отдельных случаев) 
также без патологии. В большинстве описанных 
случаев заболевание носит семейный характер, 
предположительно с аутосомно-репессивнь.м ти
пом наследования. Приступы могут купириваться 
при приеме антиконв} ,шсантов. особенно фенито- 
ина. У взрослых имеется тенденция к у м ен ьш ен и ю  

частсть приступов, в это времч возможна успеш
ная отмена антиконвульсантов.

Приступы дрожи. Приступы дрожи д е б ю ти 
руют у детей в 4 -6  мес. и могут сохран яться  Д°



5-7 лет. Во время приступов наблюдаются вне
запное сгибание головы и туловища и дрожатель
ный гиперкинез, возникает ощущение, как будто 
пациенту неожиданно пролили на спину ледяную 
воду- У детей может быть до 10 0  приступов в день 
с последующим бессимптомным периодом продол
жительностью до нескольких недель. Приступы 
дрожи в детском возрасте могут служить предше
ственником доброкачественного эссенциального 
тремора, так как это заболевание часто выявляется 
родите тей и родственников этих детей.
Доброкачественный пароксизмальный торти- 

коллис младенчества. У младенцев с доброкаче
ственным пароксизмальным тортиколлисом (криво
шея) возникают рецидивирующие приступы в виде 
поворота головы в сочетании с бледностью, возбуж
дением и овотой, начинающиеся в возрап." 6 8 мес. 
Во время приступа ребенок пытается оказывать со
противление пассивному повороту головы. Созна
ние во время приступов не нарушено. Спонтанная 
ремиссия возникает в возрасте 2-3 лет. Как и при 
доброкачественном париксизмальном головокруже
нии, у этих пациентов зарегистрированы нарушения 
вестибулярной функции. У детей со стойким торти- 
коллисим необходимо исключить патологию шей
ного отдела позвоночника (вывих, перелом и др.) 
или опухоль задней черепной ямки. У некоторых 
младенцев с доброкачественным пароксизма [ьным 
тортиколлисом в дальнейшем, в цетском возрасте, 
появляется мигренозная головная боль.

Наследственное дрижание подбородка. Забо
левание проявляется повторными эпизодами в виде 
быстрого (с частотой 3 в 1 с) дрожания подбородка. 
Эти короткие приступы провоцируются стрессом, 
гневом и фрустрацией. Тип наследования -  ауто- 
сомно-доминантный. Результаты неврологического 
осмотра и ЭЭГ без отклонений от нормы.

Нарколепсия и каталепсии (см. также п. 604.5 
и т. 4, гл. 470). Нарколепсия редко начинается до 
подросткового возраста, это пароксизмальные 
приступы непреодолимой сонливости в дневное 
время, которые иногда ассоциируют ся с транзи
т н о й  потерей мышечного тонуса (каталепсия). 
Частота нарколепсии составляет 1:2000. На ЭЭГ 
в° время приступов паттерн REM-сна. Пациентов 
с нарколепсией легко разбудить, и они спонтанно 
Переходят к состоянию бодрствования, в то время 
как эпилептические приступы, напротив, сопро- 
в°Ждаются глубоким сном, постприступной сон

ливостью, летаргией, нередко — головной болью. 
Mi (дафинил ацетамид (внутрь в дозе 200 мг/сут) 
считается наиболее эффективным и более безопас
ным (его побочные эффекты менее выражены) сре
ди психостимуляторов, применяющихся в лечении 
нарколепсии. Каталепсия также иногда ошибочно 
расценивается как эпилепсия. Во время эпизодов 
каталепсии наблюдается внезапная потеря мы
шечною тонуса, в результате которой пациенты 
п? [ают на пол. Приступы каталепсии провоциру
ются смехом, стрессом и пи испугом. Во время при
ступа сознание не нарушается, однако пациенты 
лежат без движения в течение нескольких минут, 
пока не восстановится мышечный тонус. Лечение 
включает норма гчзацию режима сна, амф0-гамины, 
мстилфснидат, трицикл!.ческие антидепрессанты, 
консулы ирование пациентов по вопросам выбора 
безопасной профессии и вождения машиьы. Пси
хостимуляторы и антидепрессанты часто вызыва
ют побочные эффекты, включая тревогу, эйфорию, 
чрезмерную сонливость и привыкание.

Приступы гнева, или синдром эпизодическо
го нарушения контроля. Синдром апизооического 
нарушения контроля — состояние неэпилептиче
ской природы, которое можно ошибочно расценить 
как сложные парциальные приступы. Заболевание 
характеризуется внезапными и рецидивирующими 
приступами ярости в ответ на незначительные про
воцирующие стимулы. Во время приступа больний 
бьет, царапает, кусает и кричит (употребляя оскор
бительные и бранные слова). Создается впечатле
ние, что больной ребенок или подросток не может 
контролировать свое поведение, которое во время 
приступа мгновенно станоьится психотическим. 
Приступ сопривождает< я усталостью, амнезией и 
чувством вины. На рутинной ЭЭГ у пациентов с 
этим синдромом возможны неспецифические ано
малии. ЭЭГ во время приступа остается нормаль
ной; в этом состоит отличие данного заболевания 
от сложных парциальных приступов, во время ко
торых на ЭЭГ всегда обнаруживаются эпипепти- 
формные изменения.

Мастурбация. Мастурбация, или самостиму- 
пяция, может наблюдаться у девонек в возрасте от 
2 мес. до 3 лет. У этих детей возникают повторные 
стереотипные эпизоды в виде тонических сокраще
ний, напоминающих движения во время коитуса, 
но без мануальной стимуляции гениталий. Ребенок 
внезапно краснеет и потеет, он может пыхтеть и



дышать нере1 улярно, однако сознание не наруше
но. Эпизоды начинаются внезапно, обычно продол
жаются несколько минут (редко — часов), имеется 
тенденция к их возникновению в периоды стресга 
или когда ребенку скучно. При обследовании не
обходимо обращать внимание на признаки сексу- 
альниго насилия и аномалии промежности, но в 
большинстве случаев они отсу гствуют. Необходи
мо успокоить родителей, что самостимулпрующая 
активность прекратится к 3 годам и не требует спе
цифической терапии.

Псевдоприступы. Диагноз псевдоприступа 
(псевдоэпилептического) можно поставить толь
ко после тщательного сбора анамнеза, подробного 
осмотра и при исключении истинных эпилепти
ческих приступов после длительного ЭЭ Г-мони
торинга (по показаниям). Псевдоприступы, как 
правило, дебютируют в возрасте 10-18 лет и чаще 
встречаются у девочек. Во многих случаях они на
чинаются у пациентов с эпилепсией в анамнезе, в 
некоторых случаях — у пациентов с эпилептиче
скими приступами. Псевдопристу пы могут быть 
похожи на эпилептические, но часто они кажутся 
странными, их проявления включают необычные 
позы ве риа тизацию и необычные тонические или 
клонические сокращения. Выделено несколько 
отличительных признаков псевдоприступов, по
зволяющих дифференцировать их от эпил< птиче- 
ских: отсутствие цианоза, сохранение нормальной 
реакции зрачков на свет, отсутствие недержания 
мочи, наличие подошвенных рефлексов; кроме 
того, пациент не прикусывает язык и не травмиру
ется во время приступа. Многие пациенты стонут 
или кричат. В некоторых сл\"чаях приступ может 
начаться по просьбе врача (можно «уговорить» па
циента показать приступ). При психологическом 
обследовании пациентов с псевдоприступами мож
но выявить невротические личностные нарушения. 
Нередки пациенты, принимающие без эффекта 2 
или 4 антиконву хьсанта. Наиболее надежный ме
тод дифференциальной диагностики эпилепсии от 
предполагаемых псевдоприступов — регистрация 
ЭЭГ во время приступа. На ЭЭГ во вр ?мя псевдо
приступа бо. 1ьшое количество мышечных артефак
тов, однако сохраняется норма тьный фоновый ритг 
и отсутствуют эпилептиформные разряды. После 
истинного эпилептического приступа определяет
ся значительное повышение уровня пролалтпна в 
крови, в то время как после псевдоприступа он не 
меняется по ( равнению i базальным уровнем.
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Глава 618 
Головная боль
Роберт Г. А. Хослам  
(Robert Н A. Haslum)

Головная боль — распространенная проблема в пе
диатрической практике. Влияние головной боли 
на школьную успеваемость детей, память, харак*



тер, личностные особенности и межличностные 
взаимоотношения, а также посещаемость школы 
зависит от этиологии, частоты и интенсивности го
ловной боли. В некоторых случаях головная боль 
может быть признаком тяжелого, потенциально 
опасного заболевания (например, опухоль мозга), 
поэтому необходимо тщательно обследовать ребен
ка с рецидивирующей, тяжелой или необычной по 
характеру головной болью. Реакция младенцев и 
детей на головную боль непредсказуема. Напри
мер, большинство детей на втором году жизни не 
метут описать головную боль и рассказать о своих 
ощущениях. Во время эпизода . оловной боли они 
метут стать раздражительными и капризными, по
является рвота, из-за фотофобии дети предпочи
тают находиться в темной комнате или часто трут 
глаза и голову руками. Дети испытывает трудно
сти с описанием головной боли и связанных с ней 
симптомов. Наиболее важные причины головной 
боли в детском возрасте включают мигрень, по
вышение ВЧД, а также психогенные факторы или 
стресс. Нарушение рефракции, страбизм, синусит 
и аномалии зубной окклюзии (нарушение прику
са) — менее распространенные причины головной 
боли у детей.

618.1. МИГРЕНЬ_____________________

Мигренью называют рецидивирующую головную 
боль с бессимптомными межприступными перио
дами, для которой характерны по крайней мере три 
из следующих ассоциированных симптомов: боль 
в животе, тошнота или рвота, пульсирующая го
ловная боль, односторонняя локализация головной 
боли, аура (зрительная, сенсорная, моторная), пре
кращение головной боли после сна, мигренозная 
го л овна ч боль в семейном анамнезе. Мигрень пред
ставляет собой очень важный и иаспространенный 
тип бол] [ в детской популяции. Дети школьного воз
раста с мигренью жа чуются на ооль в шее и плечах, 
боль в живоге, в спине и на оталгию (боль в ушах) 
Чаще, чем дети с немпгренсзной головной болью. 
В большинстве случаев мигр< но 1ная гочовная боль 
не очень интенсивна и легко купируется на фоне 
Консервативных мер, не требуя медикаментозной 
терапии. Наиболее ранний дебют мигрени описан 
У ребенка в возрасте 1 года. Частота мигрени сре
ди школьников в возрасте 7-15 лет составила 4 % 
Чо результатам крупномасштабного исследования, 
Проведенного в Швеции. Девочки более склонны

к мигрени в по, (ростковом возрасте, ее распростра
ненность у четей до 10  чет несколько выше у маль
чиков, чем у девочек. Более чем в 50 % случаев по
сле 10  лет наступает спонтанная длительная ремис
сия. Среди взрослых мигренью страдают 5-10 % 
мужчин и 15-20 % женщин. Причина мигрен> зной 
головной боли неизвес гна, однако наследственная 
предрасположенность к нарушению регу тяции со
судистого тонуса, вероятно, играет важную роль в 
развитии мигрени. Гормональные изменения, пи
щевая аллергия, личностные особенности (амби
циозность, стремление к достижению цели), ( тресс, 
яркий, сверкающий свет и громкий звук — все эти 
факторы имеют значение в развитии приступов. 
Повышение уровня циркулирующего серотонина 
(в крови), субстанци! Р, вазодичатирующею по
липептида может оказывать прямое действие на 
экстра- и интракраниальные сосуды.

Клинические проявления и классификации 
Мигрень можно классифицировать на подгруппы, 
включающие простую и классическую мигрень, 
мигренозные эквиваленты, кластерную головную 
боль и осложненную .мигрень. Ктастерная голов
ная ооль редко бывае» в детском зозрастс.

Простая мигрень (мигрень без ауры ). Про
стая мигрень не сочетается с аурой и представляет 
собой наиболее распространенный тип мигрени у 
детей Головная боль пульсирующая, чаще односто
ронняя в начале приступа или на всем его протя
жении и локализована в бифрпнтачьной (в лобной 
области с цвух < торон) или височной области. Ми
гренозная головная боль у детей может не носить 
характера гемикрании (боль в половине головы), 
и интенсивность приступов меньше у детей, чем у 
взрос чых. Головная бо ть обычно длится 1 -3 ч, хотя 
может сохраняться и в течение суток. Боль может 
нарушать повседневную активность детей, так как 
Физическая активность способствует усилению 
ооли. Характерной особенностью мигрени у детей 
служит сильная тошнота и рвота, которые могут 
беспокоить ребенка больше, чем головная боль. 
Рвота может сочетаться с болью в животе и лихо
радкой. поэтому состояние ребенка можно ошибоч
но интерпретировать как приступ аппендицита или 
кишечную инфекцию. Дополнительные симптомы 
включают выраженн) ю бледность, фотофобию, 
головокружение, фмнофобию, осмофобию (отвра
щение к запахам) и парес гезии в кистях и стопах. 
Мигрень выявляется в семейном анамнезе, осо
бенно по материнской линии, практически у 90 %



детей с простой мигренью. Поэтому, если указание 
на мигрень в семейном анамнезе отсутствует, диа1 - 
ноз простой мигрени у ребенка следует ставить с 
осторожностью.

Кроме того, возможна привязанность присту
пов мигрени к перимен< труальному или периову- 
ляторному периоду, постепенное развитие голов
ной боли после длительной физической нагрузки, 
облегчение ее после снэ, стереотипные продро
мальные симптомы (гиперсомния, чувство голода, 
раздражи гельногть, эмоциональная лабильность), 
непереносимость пищи или запахов и возникнове
ние боли после с грессовой ситуации или на высоге 
стресса. Клинические приявления, требующие ис
ключения более серьезны,, заболеваний, которые 
могут служить причиной головной били, включа
ют быстрое развитие первого приступа головной 
боли (до этого больной никогда не испытывал го
ловной боли) или самой сильной головной боли 
(которую пациент раньше никогда не испытывал), 
изменение характера боли, про1рессирующую го
ловную боль длительностью до нескслькил дней, 
головную боль, возникшую после применения 
метода Вальсальвы или сочетающуюся с призна
ками системного заболевания (снижение массы 
тела, лихирадка), стойкими очагоиыми невроло
гическими симптомами, судорожными приступа
ми, потерей сознания, ригидностью затылочных 
мышц, краниальным шумом (сосудистый шум, вы
слушивающийся над областью головы), наруше
нием полей зрения или отеком диска зрительного 
нерва (бокс 618.1).

Классическая мигрень (мигрень с аурой). 
При этом заболевании приступам головной боли 
предшествует аура. Зрительная аура редко встреча
ется у маленьких детей с мигренью, но в случае воз
никновения она может принимать различные фор
мы: нечеткость, помутнение зрения, скотома (вы
падение участка поля зрения), фотипсия (вспышки 
света), мерцательная скотома (сверкающие белые 
зигзаги в поле зрения) или периодическое иска
жение формы предметов. Некоторые пациенты на 
этой стадии приступа отмечают головокружение и 
ощущение дурноты. Чувствительные нарушения 
включают периоральную парестезию и онемение 
кистей и стоп. Перед началом прж гупа классиче
ской мигрени может возникать искажение образа 
своего тела. После ауры у пациентов с классиче
ской мигренью развиваются симптомы приступа 
простой мигрени, описанные выше.

♦  Бокс 618.1. Показания к нейровизуализации 
у ребенка о головной Солью

• Патологические неврологические симптомы
• Снижение школьной успеваемости (отсутству-' 

ющее ранее), поведенческие изменения, замед- 1 
ление темпов роста

• Головная бол-j будит ребенка; головная боль ран
ним утром, в сочетании с ее усилением

• Периодическая головная боль в сочетании с эпи-. 
лептичеекими приступами, особен н г парциаль
ных

• Мигрень и судорожный приступ возникают в не
посредственной взаимосвязи, сосудистые симп
томы предшествую' развитию приступа (риск 
опухоли или артериовенозной мальформации 1 
составляет 20-50 %)

• Кластерная головная боль у ребенка; л.обой ре
бенок до 5-6 лет, у которого головная боль — 
основная жа чоба

• Локальные неврологические симптомы, разви
вающиеся во время головной боли (например, 
осложненная мигрен. )

• Локальные неврологические симптомы (за ис
ключением классических зритс льных симптомов 
мигрени), возникающие во время ауры, со стой
кой латерализацией. локальные неврологически-? 
симгтомы, сохраняющиеся или рецидивирую
щие в фаз° головной боли

• Нарушение зрения, появляющееся на высоте го
ловной боли, а не во время ауры

• Головная боль, возникающая во время кашля у 
детей и подростков

Barlow С. F, Headaches and Migraine in Cnildhooc' — Phi
ladelphia J. B. Lippincott, 1984. — P. 205; с изменениями.

Варианты мигрени. Варианты мигрени вклю
чают циклическую рвоту, состояния острой спу
танности сознания и доброкаче :твенное пароксиз
мальное головокружение. Последнее заболевание 
обсуждалось в гл. 6*7 Циклическая рвота харак
теризуется цшслическими, иногда ежемесячными, 
приступами тяжелой рвоты, которая может быть 
настолько интенсивной, что приводит к дегидрата
ции и электролитным нарушениям, особенно у мла
денцев. Системные проявления, такие как лихорад
ка, боль в животе и диарея, вначале отсутствуют, но 
могут возникать при выраженной потере жидкости 
вследствие рвоты. Рвота может быть длительной и 
сохраняться в течение нескольких дней. Ребенок 
может выглядеть бледным и испуганным, созна
ние не нарушается. После глубокого сна ребенок 
просыпается здоровым с нормальным аппетитом



?ак будто приступа рвоты не было). У многих 
детей с циклической рвотой в семейном анамнезе 
возникает мигрень; когда они становятся старше 
й начинают говорить, они описывают типичную 
мигр^нозную головную боль, что не оставляет со

мнения в диагнозе и в существовании взаимосвязи 
Ьнежду циклической рвотой и мигренью. Для ле- 
'.чения циклической рвоты применяют ректальное 
введение притиворвотных препаратов, таких как 

ршенгидринат или i едансетрон, и уделяют боль
шое внимание адекватному возмещению жидкости, 
если рвота интенсивная. Другие причины цикличе
ской рвоты включают кишечную непроходимое! ь 
(например, мальротация кишечника, интермнтти- 

Юующий заворот кишок, врожденная мембрана две
надцатиперстной кишки, энтерогенная киста, ком
прессия верхней брыжеечной артерии и внутренние 
грыжи), пептическую язву, гастрит, лямблиоз, хро
нический панкреатит и бочезнь Крона. Нарушение 

шеторики ЖКТ и обструкция в месте перехода по
чечной лоханки в мочеточник также могут вызы
вать циклическую рвоту Метаболические причины 
включают нарушение метаболизма аминокислот 
(например, дефицит орнитинтранскарбамила^ы у 

^Гетерозиготных носителей аномального гена), ор
ганические ацидурии (пропионивая, мстилмалоно- 
вая ацидемия), дефекты окисления жирных кислот 
(например, дефицит- дегидрогеназы среднецепоч
ной ацил-Ко А), нарушения метаболизма углево
дов (например, наследственная непереносимость 
фруктозы), острую лнтермиттирующую порфирию 
иобъ< мные образования ЦНС (например, опухоль 
задней черепной ямки, гематома и выпот).
' Состояние острой спутанности сознания также 
может быть проявлением мигрени. М чгрень может 
принимать причуд, [ивую форму, особенно у детей, 
характеризуясь спутанностью сознания гиперак
тивностью. дезориентацией, отсутствием контакта 
с окружающими, нарушением памят и, рвотой и 
летаргией. Неврологическое обследование выяв
ляет чувствительные расстройс гва. отсроченную 
Реакцию на тактильную и болевую стимуляцию 
11 (иногда) положительный рефлекс Бабинского. 
Дифференциальный диат ноз включает токсиче- 
СкУю (отравление лекарственными препаратами 
Или пищевыми продуктами) энцефалопатию (пре
имущественно, у подростков), энцефалит, острый 
Психоз, постприступное состояние, эпи пептический 
статус абсансов (petit mal), травму головы и сепсис. 
Эпизоды острой спутанности сознания могут про

должаться в течение нескольких часов, характерно 
их спонтанное прекращение после сна. Пациенты 
не помнят об этих состояниях. Диагноз, пак пра
вило, ставится ретригпектиино, ес ш  пациент или 
члены ого семьи вспоминают о том, что острому 
приступу спутанности сознания предшествовали 
сильная головная боль или зрительные симптомы, 
и при наличии мигрени в семейном анамнезе. Со
стояние острой спутанности сознания как прояв
ление мигрени, вероятно, возникает в результате 
локализованного отека мозга, обусловленного по
вышением проницаемости сосудов во время при
ступа головной боли. На ЭЭГ, зарегистрированной 
во время и непосредственно после эпизода спутан
ности сознания, региональные области замедления 
(2 -4  Гц), однако рутинная ЭЭГ возвращается к 
норме в течение нескольких дней.

Осложненная мигрень. Осложненная мигрень 
представляет собой развитие неврологических на
рушений во время приступа головной били и их 
сохранение после прекра дения приступа. 1 1аличие 
неврологических симптомов в сочетании с голов
ной болью предполагает возможность структурно
го поражения мозга и требует подробного обсле
дования. Выделяют три подгруппы осюжненной 
мигрени.

У пациентов с базилярной мигренью домини
руют симптомы нарушения функции ствола моз
га, обусловленные внзоконстрикцией базилярной 
и задней мозговой артерии. Основные симптомы 
ьключают головокружение, звон в ушах, диплопию, 
нарушение зрения, скотому, атаксию и головную 
боль в затылочной области. Возможны дилатация 
зрачков и птоз. Может наблюдаться нарушение со
знания с последующим развитием генерализован
ного приступа. После приступа наблюдается пол
ное обратное разви гие патологических неврологи
ческих симптомов. Мигрень в семейном анамнезе 
выявляется у большинства детей с этой формой 
мигрени. В подростковом или взрослом возрасте у 
многих из них развивается .классическая мигрень. 
Приступ базилярной мигрени может провоциро
ваться незначительной травмой головы. Заболева
ние описано у детей обоего пола риск его наиболее 
высок у девочек до 4 лет.

Офтальмоплегическая мигрень относительно 
редко встречается в детском возрасте. Во время 
приступа отмечается паралич наружных мышц 
глаз?, иннервируемых глазодвигательным нервом, 
на стороне головной боли. Это вызвано наруше



нием кровоснабжения иГазодвигательного нерва. 
Дифференциальный диагноз следует проводить 
лавным образ» >м с компрессией глазодвигатель

ного нерва врожденной аневризмой. Преходящая 
слепота (amaurosis fugas) (острая обратимая одно
сторонняя слепота) также может быть проявлени
ем осложненной мигрени.

Гемиплегическая мигрень характеризуется раз
витием односторонних чувствительных или дви
гательные нарушений во время эпизода головной 
боли. Гемисиндромы чаще встречаются у детей, чем 
у взрослых, и могут прпявлятьст в виде онемения 
лица, руки и нпги, односторонней мышечной сла
бости и афазии. У детей, как правило, не возникает 
более одного приступа. Неврологические симп
томы могут быть транзиторными или сохраняются 
в течение нескольких дней. У детей развитие завер
шенного инсульга после одного эпизода гемипле
гической мигрени нехарактерно. Гемиплегическая 
мигрень у детей старшего возраста и лодрооков от- 
тичается относительно благоприятным прогнозом, 
в семейном анамнезе пациентов часто обнаружива
ются аналогичные гемиплегические эпизоды у род
ственников больных. Семейная гемиплегическая 
мигрень - забо. [евакие с аутосомно-доминантным 
типом наследования. Заболевание характеризуется 
развитием гемип *егии во время головной боли и в 
некоторых поколениях сочетается с прогрессир] го- 
шей атрофией мозжечка. У бо льшинства пациентов 
с семейной гемиплегической мигренью обнаружены 
мутации в гене CACNL1A4 на хромосоме 19р13.1. 
Дополнительные мутации могут быть идентифици
рованы в гене кальциевых каналов CACNL1A4; они 
отвечают за развитие наибол» е распгюс граненных 
типов мих рени.

У некоторых детей с мигренью развиваемся 
синдром альтернирующей гемиплегии, дебют ко
торого отмечен в младенческом возрасте. Острое 
развитие гемиплегии может быть первым проявле
нием мигрен] [, гемиплегия может рецидивировать, 
поочередно вовлекая то одну, то друг} ю с горону 
тела. Частые эпизоды зазоконстрикции в сочета
нии с ишемией в этой подгруппе детей могут при- 
В( >дить к необратимому поражению мозга, в резуль
тате которого развивается умственная отсталость 
и эпилепсия.

Диагноз и дифференциальная диагностика. 
Подробный анамнез и физикальное обследование в 
большинст ве случаев позво .яют установить диаг
ноз. Базилярную мигрень следует дифференци

ровать с некоторыми врожденными аномалиями 
черепа и шейного отдела позвоночника, опухол* 
ми задней черепной ямки, воздействием токсинов I 
токсическим действием лекарственных препаратов I 
метаболическими заболеваниями, включая боле„
Ли и дефицит пируватдекарбоксилазы. У детей с 
гемиплегической мигренью следует исключать ар- 
териовенозную мальформацию, MELAS-синдрпи 
(митохондриальная миопатия, энцефалопатия, 
лактат-ацидоз, инсульт), опухоль мозга, парал» 
Тодда, нарушения свертываемости крови, гемо- I 
глобинопатии, например серповидноклеточная 
анемия, и метаболические заболевания, включая ! 
гомоцистинурию. Детям с мигренью показано ис- I 
следование липидного профиля; при сборе анам- | 
неза следует выяснять- были ли у родственним 
больного случаи инфаркта или инсульта в ранне»! 
возргсте. Мигрень может развиваться у пациентов 
с СКВ, а также служить проявлением кокаиновой 
зависимости. Объем лабораторного и радиологиче- I 
ского исследования зависит от совок; пности кли
нических симптомов и патологических нарушений, 
выявленных в процессе неврологического осмотра. 
Проведение КТ или МРТ показано, если головная 
боль сочетается с необычными симптомами (см. 
выше) или при подозрении на повышение ВЧД i 
(см. бокс 618.1).

Лечение. Исключение некоторых провоцирщ 
югцих факторов может способа вовать 1 рофилак- 
тике мигренозных приступов. У  небольшой части 
детей можно идентифицировать специфические 
факторы, которые всегда вызывают головную боль. 
Наиболее распространенные провоцирующие фак
торы головной боли включают стресс, усталость и 
тревогу. Стрессовая < итуация у ребенка может быть 
обусловлена проблемами в семье или в школе, осо
бенно при психологическом давлении на п щиента 
или при предъявлении ему недостижимых требо
ваний. Дети, у которых возникает рецидивирую- 
щая головная боль на протяжении учебного года, 
могут страдать от нарушений школьной успевае
мости или находиться в ситуации чрезмерно вы
сокой конкуренции в классе. Переоценка школь
ной нагрузки ребенка и его возможностей моясет 
служить важным этапом в лечении головной боли- 
В некоторых исследованиях предполагается, что 
ряд пищевых продуктов может провоцировать при
ступы мигрени, к  ним относятся орехи, шоколаДт 
напитки, содержащие колу, хот -дог, ос, рая м ясная  
пища, копченая рыба и блюда китайской кухни (со*
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держащие глутамат нат рия). Если в анамнезе есть 
взаимосвязь между употреблением определенного 

Вродукта и развитием головной боли, рекоменду
ется исключить отот продукт из пищевого рациона. 
И сключение воздействия яркого мелькающего све
та п р еб ы ван и я  на солнце, чрезмерной физической 
нагрузки, травм головы, громкого звука, голода, 
переутомления, укачиванчя в транспорте и при- 
*{ма некоторых лекарственных препаратов (вклю- 

ч а я 1 алкоголь и оральные кош рацептивы) показано, 
если в анамнезе имеет ся взаимосвязь между воз
действием этих факторов и приступами мигрени. 
Частота и тяжесть приступов мигрени значительно 

■йаиьшаются по крайней мере у 50 % детей, кото
рые соблюдают рекомендации врача, полученные 
после подробного анамнеза и неврологического 
осмотра.

Лечение острого приступа мигрени должно 
включать аншьгетики и противорвотные сред
ства. В большинс гве случаев в лечении мигре- 
нозной головной боли у детей эффективно раци
ональное применение ацетал-.инофена (параце
тамол) или ибупрофена, особенно если головная 
боль неинтенсивная, редкая и непродолжительная. 
К дополнительным препаратам для лечения более 
тяжелых приступов мигрени относятся напрок- 
сен, кеторола;:, кодеин, буторфанол и меперидин. 
Применение препаратов, содержащих эргитамин 
фрготамина тартпат или дигидроэрготамин), воз
можно у детей более стапшего волраста и у под
ростков с тяжелыми приступами классической 
мигрени; эти препараты наиболее эффективны на 
первых стадиях мигрлюзного приступа. Обычная 
Доза составляет 1 мг, ее можно принимать внутрь, 
вводиться подкожно или ректально в форме све
чей. Повторный прием препарата возможен через 
30 мин. Эгротамин не следует назначать пациентам 
с гемиплегической мигренью. Эрготамины часто 
неэффективны у детей, так как они должны при
меняться на ранней стадии головной боли. Б< ль- 
шинство детей не имеют представление об ауре 
Ил-‘ не могут сообщить о начале приступа своим 
Родителям. Про гиворвотные препараты, например 
0,1'к нгидринат в дозе 5 мг/кг/сут (в 4 приема), 
могут играть основную роль в лечении приступа, 
если главный симптом — рвота. Ребенок обычно 
пРедпочитает находиться во врем>1 приступа в ти
хой затемненной комнате, а через несколько часов 
После глубокого сна просыпается бодрым, головная 
°дь отсутствует. Суматриптан — специфический

и селективный агонист рецепторов 5-гидрокси- 
триптамина, эффективен в лечении острой фазы 
приступа как классической, так и простой мигргни 
у взрослых. Препарат можно вводить подкожно, 
назально или принимать внутрь; побочные эф
фекты, включая приливы жара, тошноту, рвоту, 
утомляемость и сонливость обычно минимально 
выражены и i ранзиторны. В одном из контролиру
емых исследований назальный спрей суматришана 
в дозе 2 0  мг показа. [ высокую эффективность и хо
рошую перен< симость в лечении острых приступов 
мигрени у по, [ростков. Имеются сиобщения о раз
витии 1 ипертензии и спазма коронарных артерий 
на фоне приема суматриптана. В настоящее время 
препара г не разрешен к применению у пациентов 
до 18 лет. Исследования с участием детей млад
шего возраста показали, что у детей суматриптан 
менее эффективен, чем у подростков и взрослых, 
и отсутствуют дос говерные различия между пре
паратом и плацебо.

У детей возможно развитие тчже. [ых некура- 
бельных мигренезных приступов или мигренозного 
статуса, резистентных к традиционной медикамен
тозной терапии. Хлорпромазин может эффективно 
купировать проявления мигрени на короткий срок 
(5-6  дней). Препарат назначается в дозе 2 мг/кг/сут 
перорально (доза делится на несколько приемов, 
препарат принимается каждые 4 -6  ч) или в дозе 
4 мг/кг/сут (делится на несколько приемов, вво
дится ректально каждые 6 - 8  ч). Внутоивснное 
введгние хлорпромазина по 0,5-1,0 мг/кг каждые
6 - 8  ч часто эффективно в лечении острого при
ступа мигрени в амбулаторных условиях. В одном 
исследовании внутривенное введение прохлорпе- 
разина з  дозе 0,13-0,15 мг/кг оказлло< ь ьысоко эф
фективным г купировании резистентных присту
пов мигрени у детей, при этом значимые п< юочные 
реакции отсутствовали.

Решение о назначении длительной ежедневной 
медикаментозной терапуи зависит от тяжести и 
частоты при< тупов мигрени, вл] яния заболевания 
на повседневную активность ребенка, включая 
посещаемость школы, школьную успеваемость и 
организацию досуга. Профилактическую т< рапию 
следует назначать в том случае, если у ребенка на
блюдается более 2-4  тяжелых мигренозных при
ступов в месяц или ребенок не может регулярно 
посещать школу. Хогя только небольшое коли
чество лекарственных препаратов тестировалось 
в контролируемых клинических исследованиях у



детей, в большинстве центров препаратом выбо
ра сл> жит 3 -адреноблокатор пропранолол. Про- 
пранолол назначается детям 7—8 лет и старше по 
1 0 - 2 0  мг 3 раза в день (начиная с 10  мг/сут и по
степенно увеличивая дозу до максимальной или до 
достижения желаемого терапевтического эфф< к- 
та). Распространенной ошибкой является преждев
ременная отмена препарата, так как часто время 
лечения до проявления терапевтического э&фекта 
занимает от нескольких недель до месяца. К допол
нительным препаратам из группы 3 -блокаторов от
нос ятся атеночол, метопрьлол и на юлол. Другие 
препараты для профилакгики мигрени включа
ют блокаторы кальциевых каналов (флунаризин, 
верапамил), трициклические антидепрессанты 
(амитриптилин, нортриптилин), нестероидные 
противовоспалительные препараты и антагонисты 
серотониновых рецепторов (метисергид1 или пи- 
зотилин). Если препарат эф ф « тивен, его прием 
обычно продолжают в течение года, особенно на 
протяжении учебно! о года.

Поведенческая терапия — эффективный метод 
лечения мигрени у некоторых детей и подростков. 
Биологическая обратная связь и самогипноз за
меняют фармакологическую терапию в некоторых 
центрах в связи с нежелательными побочными 
эффектами препаратов и потенциальной возмож
ностью лекарственной зависимости при приеме 
некоторых из них. Метод биологической обрат
ной связи можно применять у большинства детей 
старше 8 лет, эффективности метода была доказана 
во многих клинических исследования:. В нескоть- 
ких исследованиях с участием детей, страдающих 
мигренью, показано значительное уменьшение 
частоты и отсутствие изменений в интенсивности 
головной боли у пациентов, занимающихся само
гипнозом, по сравнению с пациентами, принима
ющими плацебо или пропранолол. Многие педиа
трические клиники головной боли принимают на 
работу социальных работников, имеющих опыт в 
ее лечении. Дети достаточно легко внушаемы и ча
сто могут научиться контролировг гь боль, связан
ную с мигренозным приступом, без лекарственных 
препаратов.

1 Не применяется у детей до 10 лет, длительность приема 
не должна превышать 3 мес., так как имеются сообщения о раз
витии ретроперитонеального или легочного фиброза при по
стоянном приеме препарата более 6 мес.

618.2. ОРГАНИЧЕСКАЯ 
ГОЛОВНАЯ БОЛЬ_________

Головная боль может быть первым симптомов р?, 
вышения ВЧД. Такая головная боль возникает, 
результате напряжения или натяжения сосудов 
мозга либо т ьердой мозговой оболочки первона
чально спорадически, преимущественно в ранние 
утренние часы или вскоре после пробуждения 
Головная боль диффузная и генерализованная и 
более выражена в лобной и затылочной областях. 
Дебют может быть незаметным, боль усиливается 
при любых действиях, приводящих к повышению 
ВЧД (например, кашель, чиханье и напряжение 
во время дефекации). При повышении ВЧД по
является сонливость (летаргия, заторможенность) 
и раздражительность, головная боль становится 
постоянной. Рвота в ранние утренние часы часто 
ассоциируется с повышением ВЧД. Причины ор
ганической головной боли у детей включают опу
холи мозга, особенно локализующиеся в задней 
черепной ямке, гидроцефалию, менингит, энцефа
лит, абсцесс мозга, субдуральную гематому, хрони
ческое отравление свинцом, синдром доброкаче
ственной внутричерепной гипертензии (синдром 
псевдоопухоли головного мозга). Дополнительные 
причины органической головной боли у детей, ко
торые могут не ассоциироваться с повышением 
ВЧД, включают артериовенозные мальформации, 
мешотчатую аневризму, диффузные болезни соеди
нительной ткани с поражением ЦНС, гипертони- | 
ческую энцефалопатию, острое субарахноидальное 
кровоизлияние и инсульт. Лечение органической 
головной боли зависит от этиологии. На первом 
этапе необходимы подробный анамнез и физи- 
кальное обследование, включая измерение АД и 
исследования глазного дна. Выбор лабораторных | 
методов исследования и методов нейровизуали
зации зависит от , [анных анамнеза и результатов 
фискального обследования.

618.3. ГОЛОВНАЯ БОЛЬ НАПРЯЖЕНИЯ

Головная боль напряжения (стрессовая головная 
боль) относительно редко встречается у детей, осо
бенно до пубертатного возраста, их обычно труДн° 
дифференцировать от мигренозной головной боли-
У одного пациента часто сочетаются оба вида го
ловной боли. Головная боль напряжения редк° 
возникает в утренние часы и наиболее в ы р а ж е Н З
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дневное время, во время пребывания ребенка в 
школе (особенно часто во время контрольных или 
в других эмоционально-провоцирующих ситуаци
ях) Хотя эта головная боль может быть стойкой и 
длиться в течение нескольких недель, ее интенсив
ность меняется в течение дня. Пациенты описыва
ют головную боль как ноющую или тупую, но из
редка головная боль ощущается как пульсирующая. 
В большинстве случаев головная боль напряжения 
у детей локализуется в лобной области, однако воз
можна боль в области темени или затылка. В отли
чие от мигрени и головной 5оли, ассоциированной 
с повышением ВЧД, головная боль напряжения, 
как правило, не сочетается с тошнотой и рвотой.

Диагноз головной боли напряжения ставится 
исключительно на основании данных анамнеза 
и физикального обследования; необходимости в 
ЭЭГ и К Г, как правило, не возникает. Лечение на
правлено на поиск возможных эмоциональных или 
стрессовых факторов, лежащих в основе заболева
ния. Большинство детей могут оказать большую 
помощь в поиске причины головной били и при 
благоприятной ситуации рассказать о беспокоя
щих их пе реживаниях и конф’пктных ситуациях, 
исновныэ факторы включают низкую самооцен
ку, страх перед школой и отсутствие у в< ренности 
в себе. Депрессия у ребенка периодически прояв
ляется в виде тяжелой головной боли. Эти пациен
ты могут также предъявлять жалобы на внезапные 
изменения настроения, потерю массы тела, анорек
сию, нарушение сна, повышенную утомляемость и 
нежелание участвовать в общественной жизни.

Лечение головной боли напряжения начинается 
с объяснения ее происхождения и роли стресса в 
нем. Тревога и стресс могут подсознательно вызы- 
вать постоянное изометрическое сокращение ви
сочных, желательных и трапециевидных мышц, что 
приводит к характерной тупой, ноющей головной 
боли. Необходимо пре хпринят ь меры для исклю
чения очевидных ситуаций, провоцирующих тре- 
в°гу. Медикаментозное лечение часто ограничива
йся применением ацетаминофена и других легких 
анальгетиков. В редких случаях возникает необхо
димость в приеме седативных препаратов и анти
депрессантов. У детей с тяже пой головной болью 
Улучшение может наступить после недолгой госпи
тализации, особенно при подозрении на депрессию, 
лежащую в основе головной боли. В стационаре 
проводится наблюдение за отношением ребенка с 
Другими пациентами, обслуживающим персона том

и врачами, с родственниками, чтобы решить вопрог 
о необходимости психотропной терапии. В боль
шинстве случаеЕ за период наблюдения головная 
боль у ребенка значительно уменьшается. Как и в 
случае мигренозной головной боли, биологическая 
обратная связь и самогипноз эффективны у неко
торых пациентов с головной бо. гью напряжения.
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 Глава 619

Нейрокутанные 
синдромы

Роберт Г. А. Хаслом  
(Robert Н. A. Haslam)

Нейрокутанные синдромы — группа гетероген
ных забо. [еваний с сочетанным поражением кожи 
и ЦНС. Большинство заболев ший имеет наслед
ственный характер и, вероятно, развивается в ре
зультате нарушения дифференциации примитивной 
эктодермы К группе нейрокутанных синдромов от
носятся нейрофиброматоз, 1уберсзный склероз, бо
лезнь Стерджа-Вебера, болезнь Кллппе ля-Линдау, 
атака [я-телеангиэктазия, синдром линейного неву- 
са, гипомеланоз Ито (см. т. 3, г л. 363) и недержание 
пигмента (см. т. 3, гл. 362).

619.1. НЕЙРОФИБРОМАТОЗ
Нейрофиброматоз (Н Ф ), или болезнь Реклинг- 
хаузена, — распространенное заболевание с ауто- 
сомно-доминантным типом наследования. Оно 
характеризуется полиморфизмом клинических 
проявлений, так как в процесс могут вовлекаться 
практически все системы и органы, и прогресси
рующим течением: характерные признаки заболе
вай] [я могут присутствовать уже при рождении, од
нако развитие осложнений может быть отсрочено 
на несколько десятилетий. НФ возникает в резу ль
тате нарушения дифференциации клеток нервного 
гребня и процессов миграции на ранни” стадиях 
эмбриогенеза (см. т. 3, гл. 362).

Клинические проявления и диагностика. 
Выделяют две различные формы НФ. Наиболее 
распространен нейрофиброматоз типа 1 (НФ-1), 
встречающийся с частотой 1:4000. Диагноз ставит
ся при наличии любых двух из следующих при
знаков.

I. Шесть гштьн цвета кифе с молоком или более 
размером более 5 мм (учитывается мага^лалъныи

диаметр) в препубертатш ч периоде и бс лее 15мм 
(.максимальный диаметр) в постпубертстнсм пе- 
риоое. Пятна цвета кофе с молоком — отличитель
ный признак заболевания, они присутствуют прак
тически у 100 % пациентов с НФ, зачастую уже 
при рождении, но затем их размер и количество 
увеличиваются, пигментация становится более вы
раженной, особ :нно в первые годы жизни. Пятна 
могут располагаться на разных участках кожи, пре
имущественно на туловище и конечностях, пятна 
на лице менее характерны.

2. Веснушчатость (точечно} гиперпигментщ 
ция) в подмышечной или паховой областях — мно
жественные гиперпигм^. гтироваьные участки раз
мером 2-3  мм в диаметре.

3. Два узелка Лиша ча радужке или более. Узелки 
Лиша — гамартомьг локализованные нг радужке, 
лучше выявляются при исследовании с помощью 
щелевой лампы. Они определяются более чем 
у 74 % пациентов с НФ-1, но нехарактернь: для 
НФ-2. Вероятность этого симптома увеличиваем 
ся с возрастом; узелки Лиша определяются только 
у 5  % пациентов до 3 лет, у 42 % детей в возрасте 
3-4  лет и у 100 % взрослых в возрасте 21 год или 
старше.

4. Две нейрофибромы или более либо одна плек- 
сиформная нейрофиброма. НейрофиСромы в ти
пичных случаях возникают на коже, но могут рас
полагаться вдоль .-тволов периферических нервов 
и кровеносных сосудов, а также во внутренних 
органах, включая ЖКТ. Кожные нейрофибромы | 
выявляются, как правило, в подростковом возрас
те или во время беременности, что п р е д п о л а га е т
ь пияние гормональных факторов. Они обычно 
небольшого размера, упругой, эластичной конси
стенции, с легким багрянистым (фиолетовым) от
тенком окружающей кожи. Плексиформные ней
рофибромы обычно выявляются при рождении и 
возникают в результате диффузного у т о л щ е н и я  
нервных стволов, которые часто локализуются на 
лице в орбитг льной или височной области. Кожа 
вокруг плексиформной нейрэфибромы может быть 
гиперпигментлрована и выглядит темнее, чем пят
на цвета кофе с молоком. Плексиформная нейрО' 
фибром? может «ызывать чрезмерный рост к о н еч
ности и деформацию соответствующей кости.

5 . Характерные поражения костей, в к л ю ч а я  
дисплазию клиновидной кости (которая моЖеТ 
оь.гь причиной пульсирующего экзофтальма) или 
кортикальное утолщение длинных костей в  сочета-
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дли с псевдоартрозом ичи без него. Скочиоз пред
ставляет собой одно из наиболее распространен
ных ортопедических нарушений при НФ-1, хотя

-> менее специфичный симптом, поэтому он не 
относится к диагностическим критериям.

6. Глиома зрительного нерва бывает примерно у 
15 % пациентов с Нф-I. Эта относительно добро- 
качеств» иная опухоль состоит из глиозных клеток 
и м уЦ инозного вещества. У большинства паци
ентов с глиомой зрительного нерва клинические 
проявления отсутствуют; зрение нормальное или 
почти нормальное, но примерно у 20 % из них вы
являются зрительные нарушения или признаки 
преждевременного полового развития вследствие 
опухолевой инвазии гипоталамуса. Дети редко 
Ацущают одностороннюю потерю зрения, что мо
жет служить причиной поздней диагностики за
болевания. У пациентов с односторонней глиомой 
"Зрительного нерва как правило нарушена реакция 
зрачка на свет. Для исследования реакции зрачка 
на свет каждый глаз поочередно стимулируют яр
ким светом. На стороне поражения зрачок не сужа
ется, но при освещении здорового глаза возникает 
равномерное сужение зрачков с двух сторон. У па
циентов с НФ-1 и плексиформной невромой века 
высок риск глиомы зрительного нерва на стороне 
нейрофибромы. Признаками гчиомы зрительного 
нерва на МРТ служит диффузное утолщение, ло
кальное увеличение или о] раниченный объемный 
процесс, локализованный в области зрительного 
нерва или хиазмы.

7. У пациента имеются родственники первой 
*пепени родства с НФ-1, диагноз которое базиру
ется на приведенных выше критериях:. Большинство 
мутаций при НФ-1 наследуется по отцовской ли
нии. Ген НФ-1 локализован на хромосоме I7ql1 2 
и кодирует все мРНК размером 11-13 kb, содер
жащие по крайней мере 59 экзонов, которые про
дуцируют белок нейрофибрин.

У детей с НФ-1 имеется риск поражения нерв- 
н°й системы. МР-исследование у отдельных де
тей выявило патологические сигналы в области

№ого шара, таламуса и внутренней капсулы, 
Что может быть признаком низкодифференциро- 
®анной глиомы или гамартомы. не выявляемой на 
КТ (рис. 619.1). Эти изменения могут быть ассо
циированы с частым < нижением школьной успева
емости, синдромом дефицита внимания и речевых 
^Рушений у детей с НФ-1. Сложные парциальные 
1 генерализованные тонико-клонические присту-

Ри с. 6 1 9 .1 . М Р-томограмма в реж им е Т2 пациента с НФ. 
Зоны повыш енного сигнала в области базальны х ганглиев 

(черные стрелки) —  М Р-признаки гамартом

пы -  частое осложнение заболевания. I идрицефа- 
лия — редкий симптом, возникающий вследствие 
стеноза водопровода мезга, макроцефалия с нор
мальным размером желудочков встречается часто. 
Возможно поражение сосудов мозга с развитием 
аневризмы или стеноза вследствие болезни моя- 
моя (см. рис. 623.1). Возможны неврологические 
нарушения, включая транзиторные ишемические 
атаки, гемипарез, и когнитивные нарушения. Не
удивительно, что выраженность психических на
рушений зависит от тяжести заболевания и поли
морфизма клинической картины. Признакч преж
девременного полового созревания могу г быти 
выражены как в ассоциации с поражением хиазмы 
зрительных нервов и гипоталамуса, так и при его 
отсутствии. Злокачественные опухоли такжз отно
сятся к тяжелым осложнениям НФ-1. Нейрофи
брома в некоторых случаях может перерс ждаться 
в нейрофибросаркому или злокачественную шван- 
ному. У пациентов с НФ-1 высок риск гипертензии 
в результате стеноза сосудов почек или феохромо- 
цитомы. Частота развития феохромоцитомы, раб- 
домиосаркомы, лейкоза, опухоли В ильмс? выше у 
пациентов с НФ-1, чем в общей популяции. Опи 'я- 
но необычное сочетание миелоидного лейкоза, Юое- 
нильной ксантогранулемы и НФ-1. Опухоли ЦНС,



включая глиому зрительных нервов, менингиому 
ствола и спинного мозга, нейрофиброму, астроци- 
тому и невриному, ответственны за значительную 
морбидность и летальность в связи с повышением 
их распространенности у пациентов с НФ-1.

Тип 2 диагностируется примерно у 10 % паци
ентов с НФ, встречается с частотой 1:50 ООО. Диа1 - 
ноз может быть установлен при наличии хотя бы 
одного из следующих признаков: 1 ) билатеральные 
новообразования VIII черепного нерва, представля
ющие собой невриномы слухового (V III) HepFa, 
выявляемые на КТ или МРТ; 2) наличие родствен
ников первой степени родства (родителей, детей, 
сиблингов) с НФ-2 в сочетании с унилатеральным 
новообразованием VIII черепного нерва или любы
ми двумя из следующих признаков: нейрофиброма, 
менингиома, глиома, шваннома или ювенильное 
заднее подкапсульное помутнение хрусталика. Би
латеральная невринома слухового нерва — основной 
отличительный симптом НФ-2. Нарушение слуха, 
слабо'-■'ъ мимических мышц, головная боль и на
рушение координации могут появиться в детском 
возрасте, признаки объемного процесса в мосто
мозжечковом углу чаще выявляются на 2 -м или 
3-м десятилетии жизни. Хотя пятна цвета кофе с 
молоком и кожные нейрофибромы служат класси
ческим проявлением НФ-1, они значительно реже 
встречаются при НФ-2. Заднее подкалсульное по
мутнение хрусталика выявляется примерно у 50 % 
пациентов с НФ-2. Как и при Н Ф -1, опухоли ЦНС, 
включая шванномы, глиальные опухоли и менин- 
гиомы, часто встречаются у пациентов с ИФ-2. Ген 
НФ-2, по данным хромосомного анализа, локали
з о в а н  рядом с центром длинного плеча хромосомы 
2 2 q l.l l .

Лечение. Поскольку специфическое лечение 
для НФ не разработано, терапия включает гене
тическое консультирование и раннее обнаружение 
поддающихся лечению клинических проявлений и 
осложнений заболевания. В соответствии с реко
мендациями Национального института здоровья 
(National Institute of Health — NIH) объем обсле
дования определяется результатами физикального 
обследования и данными неврологического статуса 
(т. е. клиническими проявлениями заболевание). 
Лабораторное исследование у пациентов с бес
симптомным течением заболевания, как правило, 
малоинформативно, особенно ВЫ, ЭЭГ, КТ или 
МРТ. Мнения относит льно показаний для нейро- 
визуализации при НФ-1 противоречивы, хотя нет

сомнения в том, что при неврологических наруше
ниях (например, слепота или нарушение зрения 
проптоз, симптомы повышения ВЧД) она должна 
проводиться незамедлительно. В соответствии с ре
комендациями NIH путинная нейровизуализация 
не по.сазана, так как обычно тгшпия детям с НФ-1 
без клинических проявлений не требуется. Реко
мендуется подробный сбор анамнеза и регулярные 
осмотры педиатром, а также ежегодное офтальмо
логическое обследован'ле детским офтальмологом. 
Риск передачи заболевания от родителе с НФ по
томству составляет 50 % при каждой беременности. 
Тип нейрофиброматоза (НФ-1 и НФ-2) передается 
следующим поколениям. Поскольку примерно в 
50 % случаев НФ развивается в результате мутации 
de novo, необходимо обследование обоих родителей 
(в том числе исследование с помощью щелевой лам
пы для выявления узелков Лиша) для определения 
риска рождения больного пебенка при будущих 
беременностях. Стандартная ДНК-диагностика не 
применяется для пренатальной диагностики НФ-1 
в связи с большим размером гена и значительным 
количеством мутаций. Однако пренатальная диаг
ностика возможна, если известна мутация, вызвав
шая сабслевание у родителя ребенка. Большинство 
случаев НФ-2 является результатом мутации. Точ
ным методом пренатальной диагностики служит 
исследование фетальной ДНК с целью выявления 
характерного однополосочного конформационного 
полиморфизма измененных Д Н К-последов^тель 
ностей. В семейных случаях заболевания, когда 
среди членов семьи есть как здоровые люди, так и 
пациенты с НФ, возможен анализ групп сц еп л ен и я  
генов, повышающий точность пренатальной диаг
ностики.

619.2. ТУБЕРОЗНЫЙ СКЛЕРОЗ _

Туберозный склероз наследуется по аутосомно-до- 
минан^ному типу, частота заболевания с о став л я ет  
1:6000. Молекулярно-генетические и с с л е д о в а н и я  
идентифицировали два локуса туберозного ск л е
роза. Ген TSC1 локи лизован на хромосоме 9q34, а 
TSC2 — на хромосоме 16р13. По крайней мере У 
50 % пациентов заболевание н оет  сп о р а д и ч е с к и й  
характер и  вызвано появлением новых м утац и и - 
TSC1 размером 8,6 kb кодирует белок с м о л е к у л я р 
ной массой 130 кДа, названный гамартин. Г ен  TSC2 
кодирует синтез белка туберин. Туберозный скле
роз — гетерогенное заболевание с широким спел'



тром клинических проявлений, варьирующих от 
тяжелой умственной отсталости и эпилептических 
приступов до нормального интеллекта и отсутствия 
приступов, часто среди членов одной семьи. Как 
правило, чем меньше возраст, в котором проявля
ются симптомы туберозного склероза, тем больше 
вероятность развития умственной отсталости. При 
туберозном склерозе кроме кожи и головного моз
га поражаются многие системы органов, включая 
сердце, почки, глаза, легкие и кости.

Патоморфология. Характерной особенностью 
поражения мозга пои туберозном склерозе сложит 
образование туберсов. Туберсы локализуются в 
извилинах полушарий мозга, часто в субэпинди- 
мальной области, где они кальцифицируются и вы
ступают в полисть желудочков в виде капающей 
свечи. Туберсы в области отверстия Монро могут 
вызывать нарушения тока ликвора и развитие ги
дроцефалии. Микроскопическое исследование ту- 
берса выявляет уменьшение количества нейронов, 
пролиферацию астроцитов и наличие многоядер
ных гигантских нейронов причудливой формы. 
МРТ позволяет идентифицировать туберсы. Как 
правило, чем больше число туберсов, тем более вы
ражены у пациента неврологические нарушения.

Клинические проявления. Туберозный скле
роз может дебютировать в грудном возрасте с раз
вития младенческих спазмов и появления паттерна 
гипсаритмии на ЭЭГ. При осмотре кожи туловища 
и конечностей у 90 % пациентов в этой возрастной 
группе выявляются типичные гипопигментирован- 
ные пятна, напоминающие листья ясеня. Эти пятна 
лучше видны в свете УФ-лемпы Вуда (см. гл. 684). 
На КТ в типичных случаях кальцифицированные 
туберсы в перивентрикулярной области, однако 
эти признаки могут отсутствовать до 3—4-летнего 
возраста (рис. 619.2). Эпилептические приступы 
могут быть резистентными к антиэпилегтической 
терапии, а в более старшем возрасте трансформи
роваться в миоклоническую эпилепсию. В Европе 
и Канаде при младенческих спазмах в структу
ре туберозного склероза часто назначается вига- 
батрин (а не АКТГ) с хорошими результатами. 
В США вигабатрин не зарегистрирован. У детей 
младшего ьозраста с младенческими спазмами и 
туберозным склерозом с большой частотой выяв
ляется умственная отсталость.

В детском возрасте т берозный склероз наибо
лее часто выражается генерализованными присту
пами и патогмоничным поражением кожи. Адено

Р и с. 6 1 9 .2 . Тубероз!.ый склероз:
^ —  на КТ субэпендимальные кальцинаты, характерные для туберозного склероза; 6 —  на МРТ множественные субэпендимальные 
Узелки у того же пациента (черная стрелка). На КТ и МРТ визуализируются паренхиматозные туберсы в виде участков низкой плотности

в веществе мозга



ма сальных жельз появляется в возрасте от 4 до 
6 лет в виде мелки:; крас ных пузырьков на спинк? 
носа и в области щек, которые иногда ошибочно 
принимаю! за угревую сыпь. Со временем пузырь
ки увеличиваются в размерах, срастаются и при- 
нимг ют мясистую консистенцию. Для туберозно
го склероза также характерны участки шагреневой 
кожи — шершавые участки, приподнимающиеся 
над поверхностью кожг с консистенцией апельси
новой корки, преимущес твенно в пояснично-крест
цовой области. В подростковом возрасте у многих 
лаци< нтов на пальцах рук и ног развиваются под- 
ногтевые или о::олоноттевые фибромы из прозрач
ного слоя (stratum lucidum). Пораж< чия сетчатки 
могут быть двух видов: опухоли по типу тутовпй 
ягоды, происходящие из диска зрительного нерва, 
или круглые, плоские серые образования (фадомы) 
в области диска зрительного нерва (рис. 619.3). 
Опухоли мозга менее характерны для туберозного 
склероз? чем для НФ, однако иногда туберс может 
трансформироваться в злокачественную астроци- 
тому. Примерно у 50 % детей с туберозным скле
розом выявляются рабдомиомы сердца, которые 
можно диагностировать внутриутробно у плода 
из группы риска с помощью ЭхоКГ. Рабдомиомы 
могут быть множественными или локализоваться 
на верхушке левого желудочка; хотя рабдомиомы

Рис. 6 1 9 .3 . Астроцитом а сетчатки (опухоль  по ти п у  ту то 
вой ягодм ) у  пациента с туберозны м  склерозом

могут быть причиной застойной сердечной недо
статочности или аритмии, имеется тенденцля к их 
медленному спонтанному обратному разритию 
У большинства пациентов выяЕляктя гамартомы 
или поликистоз почек, что приводит к гематурии, 
болевому синдрому, а в некоторых с гучаях — к по- 
чечний недостаточности. Ангиомиолипомы могут 
вызывать генерализованные кистозные или фи
брозные изменения в легких и обусловливать раз
витие спонганного пневмоторакса.

Диагностика. При обследовании младенца с 
младенческими спазмами необходимо исключать 
туберозный склероз. Для этого необходимы осмотр 
кожных покров 5В у всех пациентов для обнаруже
ния типичных кожных изменений и офтальмологи
ческое обследование для выявления характерных 
изменений на се’.чатке 1 лаза. КТ или МРТ голов 
ного моз~а позволяет подтвердить диагноз в боль
шинстве случаев.

лечение. Терапевтические мероприятия вклю
чают антиэпилептическую терапию и симптома
тическое лечение после почечной УЗИ, ЭхоКГ и 
рентгенографии легких в зависимости от резуль
татов обследованля. Симптомы повышенного ВЧД 
позволяют предполож 1ть обструкцию отверстия 
Монро Tv6epcoM или злокачественной опухолью, 
возникшую в результате злокачественной транс
формации туберса, и требуют незамед тигельного 
обе гедования и хирургического вмешательства.

619.3. БОЛЕЗНЬ СТЕРДЖА-ВЕБЕРА

Для болезни Стерджа-Вебера характерно сочета
ние симптомов, включая пламенеющий невус на 
лице (пятно темно-красного цвета), эпилептиче
ские приступы, гемипарез, внутричерепные каль- 
цинаты и, во многих случаях, умственную отста
лость. Заболеван !  ̂носит спорадический характер, 
встречаясь с частотой примерно 1:50 U00.

Этиология. Считается, что причиной заболе
вания служит анома льное развитие примитивного 
сосудистого ложа на ранних стадиях формирова
ния сосудов мозга (васкуляризации мозг?). В этот 
период происходит реорганизация кровоснабже
ния головного мозга, менингеальных оболочек и 
лица, в то время как примитивная эктодерма в 
определенной области дифференцируйся нь кожу 
верхней части лица и  структуры нервной си стем ы  
в з г  тыл очной доле мозга. У  пациентов с б о л езн ь ю  
Стерджа-Вебера легтоменингеальные оболочки в



этой об части избыточно васкуляриз; ются, а в по
крытых ими участках мозга идет процесс атрофии 
и кальцификации, захватывающий осибенно моле
кулярный слой коры.

Клчнические проявления. Невус на лице ви
ден при рождении, как правило, он односторонний 
и всегда располагается в области верхней части 
лица и верхнего века. Невусы могут также быть 
в нижней части лица, на туловища и на слизистой 
оболочке полости рта и глотки. Не у всех детей с 
лицевым невусом диагностируется болезнь Стер- 
джа- Вебера (см. т. 3, гл. 360). Пламенеющий невус 
часто сочетается с буфтальмом и глаз комой на гой 
же стороне. У большинства пациентов на первом 
году жизни дебютируют эпилептические присту
пы Как правило, они представляют собой фокаль
ные тонико-клонические приступы и вовлекают 
контралатеральные конечности (по отношению к 
лицевому невусу). Приступы часто резистентны 
к антиэпилептической терапии и во многих слу
чаях сочетаются с медленно прогрессирующим 
гемипарезом. Хотя психомоторное развитие на 
первом году жизни в пределах нормы, в позднем 
детском возрасте, по крайней мере в 50 % случаев, 
развиваются умственная отсталость или тяжелые 
проблемы обучения. Возможно, причиной I лужат 
длительные генера лизованные судороги и прогрес- 
сир] ющая церебральная атросЪия, вторичная по 
о. ношению к локальной гипоксии и применению 
многочисленны:'; антиконвульсантов.

Диагностика. На рентгенограмме черепа у 
большинства пациентов выявляются внутриче
репные кальцинаты в затылочно-теменной обла
сти характерной змеевидной формы. КТ позволяет 
определить протяженность кальцинатов, которые, 
как правило, ассоциируются с унилатеральной кор
тикальной атрофией и ипсилатеральной дилатаци- 
ей бокового желудочка (рис 619.4).

Лечение. Подходы к лечению болезни Стер- 
ДЖа-Вебера мультифакторны и противор( чивы. 
Частота приступов и значительный риск разви
тия умственной отсталости оказывают влияние 
на схему лечения. У пациентов, у которых достиг
нут хороший контроль над приступами, развитие 
Нормальное или почти нормальное, применяется 
консервативное лечение. Однако появляется все 
больше доказательс) в- что гемисферэктомия или 
лобэкт омчя может предотвратить развитие ум
ственной отсталости у пациентов с резистентны
ми эпилептическими приступами, особенно при

Ри с. 6 1 9 .4 . Компьютерная томограмма пациента с синдро
мом С тердж ь-В ебера : ун и латеральная г!альг,ификация и 

атроф ия полуш ария мозга

хирургическом лечении на первом году жизни. 
В связр. с риском развития глаукомы рекоменду
ется регулярное измерение внутриглазного дав
ления с помощью тонометра. Невус на лице часто 
становится поводом для насмешек одноклассни
ков и приводит к психологической травме у па
циента. Получены хорошие результаты при при
менении лазерной терапии пламенеющего невуса. 
В связи с частой инва лидизацией пациентов не
обходима помпщь специальных образовательных 
учреждений.

619.4. БОЛЕЗНЬ ГИППЕЛЯ-ЛИНДАУ

Как и большинство других нейрокутанных син
дромов болезнь Гиппеля-Линдау поражает мно
гие органы, вк ночая мозжечок, спинной мозг, про
долговатый мозг, сетчи гку, почки, поджелудочную 
железу и придаток яичка. Болезнь наследуется по 
аутогомно-доминан- ному тчпу с вариабельной пе- 
негрантнпстью и экспрессивностью. Ген картиро
ван на хромосоме Зр25. Основные неврологические 
проявления включают гемангиобластому мозжечка 
и ангиоматоз сетчатки. Гем алгиооластома мозжеч



ка проявляется в молодом или более старшем воз
расте симптомами повышения ВЧ Ц. У небольшой 
части пациентов выявляется гемангиобластома 
длинного моьга, вызывающая нарушение пропри- 
оцептивной чувствительности, расстройство по
ходки и дисфункцию мочевого пузыря. На КТ в 
1 ипичных случаях кистозное поражение мозжечка 
Ь сочетании с узелковыми утолщениями сосудов. 
Методом лечения служит тотальное хирургическое.' 
удаление опухоли. Примерно у 25 % пациентов с 
гимангиобластомой мозжечка бывает ангиоматоз 
сетчатки.

Ангиоматоз сетчатки характеризуется мелкими 
скоплениями тонкостенных капилляров, которые 
сообщаются с крупными извитыми артериолами 
и венулами, обычно в периферической части сет
чатки и не вызывают нарушения зрения. Однако 
экссудация в области ангиом может вызывать от
слойку сетчатки и потерю зрения. Лечение ан) иом 
сетчатки проводится с помощью фото- и криоко
агуляции с хорошими результатами. Кистозные 
поражения почек, поджелудочной железы, печени 
и придатка яичка, а также феохромоцитома части 
ассоциируются с болезнью Гиппеля-Линда/. Кар
цинома почек служит наиболее частой причиной 
смерти. Регулярное наблюдение и применение со
ответствующих нейрорадиолог ических методов не
обходимы для выявления поражений, поддающих
ся лечению на ранней стадии.

619.5. СИНДРОМ
ЛИНЕЙНОГО НЕВУСА_________

Это спорадическое заболевание характеризуется 
невусом на лице и нарушением психомоторно
го развития. Невус локализован в области лба и 
носа, как правило, ближе к срединной линии. Не
вус может быть бледным и малозаметным в мла
денческом визрасте, но по мере роста ребенка при
обретает желто-коричневую окраску и сочетается 
с гиперкератозом. Более чем у 50 % пациентов 
развивается эпилепсия и умственная отсталость. 
Эпилептические приступы могут быть генерали
зованными, миоклоническими или фокальными 
моторными. У большинства пациентов КТ без па
тологических изменений, однако есть сообщения о 
выявлении гемимегалэнцефалии и гамартом. Сре
ди неврологических нарушений у пациентов этой 
группы чаще встречаются гемипарез и гомонимная 
гемианопсия.

619.6. РНАСЕ-СИНДРОМ___________

Крупные гемангиомы на лице могут сочетаться с 
аномалией Денди-Уокера, сосудистыми анома- 
тшями (коарктация аорты, аглазия или гипопла
зия сонных артерий, аневризма сонной артерии, 
аномалия левой подключичной артерии), глау
комой, катарактой, микрофтальмом, гипоплазией 
зрительного нерва и расщелиной грудины. Забо
левание чаще встречается у лиц женского пола. 
Гемангиоматоз дыхательных путей может вызвать 
их обструкцию Название синдрома образовано от 
первых букв симптомов: posterior fossa malforma
tions — мальформации садней черепной ямки, he
mangiomas — гемангиомы, artenal anomalies -  ар
териальные аномалии, coarctation of the aorta and 
other cardiac defects — коарктация аорты и другие 
сердечные аномалии, eye abnornalities — заболева
ния Глаз. В лечении гемангиом применяется ин- 
терферон-а.
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Глава 620 

Двигательные 
расстройства
Майкл В. Джонстон 
(Michael V. Johnston)

Двигательные расстройства включают непроизволь
ные движения и/или нарушения позы, тонуса, рав
новесия и мелкой моторики. Характер двигательных 
расстройств помогает локализовать патологический 
Процесс, в то время как особенности дебюта, возраст 
и выраженность двигательных нарушений и ассо
циированные неврологические симптомы помога
ет определить характер заболевания и назначить 
обследование.

620.1. АТАКСИИ____________________

Атаксия — нарушение плавности, точности и ко
ординации движений — обычно возникает при по
ражении мозжечка и/или чувствительных путей в 
задних канатиках спинного мозга. Атаксия может 
быть генерал» зованной или с преим\щественным 
нарушением походки, в других случаях наруше
ние координации движений наблюдается в кистях 
рук и верхних конечностях. Атаксия выражена 
при врожденных аномалиях задней черепной ямки 
включая синдром Денди-Уокера, аномалию Киа- 
ри и энцефалоцеле, так как для этих заболеваний 
характерна деструкция или смещение мозжечка 
(см. гл. 615). Агенезия червя мозжечка проявля
ется в младенческом возрасте генерализованной 
гипотонией и снижением глубоких сухожильных 
рефлексов. К типичным симптомам относится 
задержка двигательного развития и туловищная 
атаксия. Семейный вариант заболевания (болезнь 
Джубе ра) передается по аутосомно-рецессивному 
типу. В младенческом возрасте обычно выявляют
ся дыхательные нарушения, характеризующиеся 
чередованием периодов гиперпноэ и апноэ. Кроме 
атаксии при этом заболевании описаны умствен
ная отсталость и глазодвигательные нарушения. 
МРТ -  метод выбора для выявления врожденных 
аномалий мозжечка, его червя и ассоциированных 
структур.

Основные инфекционные причины атаксии  — 
абсцесс мозжечка, острый лабиринтит и острая 
мозжечковая атаксия. Острая мозжечковая атак
сия выявляется у детей преимущественно в воз
расте 1-3 лет и служит диагнозом исключения. За
болевание часто развивается через 2 -3  нед. после 
вирусной инфекции, например вызванной виру
сом ветряной оспы, энтеровирусами (Коксаки или 
ECHO) и, вероятно, представ тшет аутоиммунный 
ответ на вирус, поражающий мозжечок (см. т 3. 
гл. 297, 300, и гл. 624). Заболевание начинается 
о< тро. туловищная атаксия может быть настолько 
выраженной, что ребенок не может стоять или си
деть. В начале заболевания бывает рвота, но лихо
радка и ригидность затылочных мышц отсутству
ют. Горизонте льный ниста~м выявляется примепно 
в 50 % случаев, и, если ребенок может говорить, 
может определяться атаксия. Исследование СМЖ, 
как правило, без отклонения от нормы в дебюте 
атаксии, однако нередко встречается небольшой 
лимфоцитарный плеоцитоз (10-30 в 1 мкл) По



мере развития заболевания в СМЖ умеренно по
вышается уровень белка. Атаксия может умень
шиться через несколько недель, однако возможно 
ее сохранение до 2 мес. Прогноз благоприятный, 
полное выздоровление наблюдается в большинстве 
случаев. У небольшой части пациентов 6i [вают от
даленные последствия, включая поведенческие и 
речевые нарушения, атаксию и нарушение коор 
динации движений. Острый лабирингит трудно 
дифференцировать с острой мозжечковой атаксией 
у детей первых лет жизни. Заболевание предс гав- 
ляет собой осложнение среднего итита и прояв
ляется в виде сильного головокружения, рвоты и 
нарушения функции лабиринта, особенно при про
ведении калорической пробы с холодной водой.

Токсические причины атаксии включают ин
токсикацию алкоголем, таллием (который иногда 
применяется в домашних условиях как пестицид) и 
токсическое действие антиконвульсантов, особенно 
фенитоина, если уровень препарага в крови дости
гает или превышает 30 мкг/мл (120 мкмоль/л).

Опухоли мозга, включая опухо. [и мозжечка, лоб
ной доли и нейрибластому, также могут проявлять
ся атаксией. Опухоли лобной доли могут вызывать 
атаксию в результате поражения волокон, соеди
няющих лобную долю с мозжечком. Нейробла- 
стома может ассоциироваться с энцефалопатией, 
харакгеризующейся прогрессирующей атаксией, 
миоклониями и опсоклонусом (неритмичные го
ризонтальные и вертикальные колебания глазных 
яблок).

Атаксия служит симптомом некоторых мета
болических нарушений, включая абеталипопроте- 
идемию, аргининосукцинатацидурию и болезнь 
Хартнупа. Абеталипопротеидемим vболезнь Бес- 
сена—Корнцвейга) дебютирует в детском возрас
те со стеатореи и снижения массы тела (см. т. 2 , 
п 134.3). В малках крови акантоцитоз, в сыворотке 
крови определяется снижение уровня холестерина 
и триглицеридов и отсутствие сывороточных (3-ли- 
попротеидов. Неврологические нарушения появ
ляются в позднем детском возрасте и включают 
атаксию, пигментный ретинит, периферический 
неврит, нарушение суставно-мышечной и вибра
ционной чувствительности, мышечную слабость и 
умственную отсталость. В сыворотке крови паци
ентов с неврологической симптоматикой витамин 
Е не определяется.

Дегенеративные заболевания ЦНС предс Tat, ля- 
ют с< бой важную гр дшу расстройств с атаксией у

детей в связи с их наследственным характером и 
плохим прогнозом. Атаксия-телеангиэк^азия на
следуется по аутосомно-рецессивному типу и явля
ется наиболее часто встречающимся дегенератив
ным заболеванием, сопровождающимся атаксией. 
Заболевание дебютирует с атаксии в возрасте около 
2  лет и прогрессирует до потери ходьбы в подрост
ковом возрасте (см. т. 3, п. 184.2). Атаксия-телеан- 
гиэктазия вызвана мутациями в гене ATM, локали
зованном на хромосоме 1 Iq22-q23. Часто отмеча
ется окуломоторная (глазодвигательная) апраксия 
(затруднена плавная фиксация взора на предмете, 
пациент совершает избыточный поворот головы в 
сторону с последующей рефиксацией глаз), а так
же горизонтальный нистагм. Телеангиэктазии у 
детей среднего возраста бывают на конъюнктиве, 
гпинке носа и ушах, а также на открытых участках 
конечностей. При исследовании кожи выявляет
ся потеря ее эластичности. Иммунные нарушения, 
приводящие к частым инфекционным поражениям 
придаточных пазух носа и легких, включают сни
жение уровня сывороточного и секреторного IgA, 
а также IgG2, IgG4 и IgF у более чем 50 % паци
ентов. Риск развития опухолей лимфоретикуляр
ной системы (лимфома, лейкоз, болезнь Ходжки
на) и мозга у детей с атаксией-телеангиэктазией в 
50-100 раз выше, чем в общей популяции. Другие 
лабораторные нарушения включают повышение 
частоты поломок хромосом, особенно хромосомы 
14, и повышенный уровень а-фетопротеина. При
чиной летального исхода могут быть инфекции и 
диссеминация опухоли.

Атаксия Фридрейха наследуется по аутосом
но-рецессивному типу. Большинство пациентов 
гомозиготны по увеличению количества неста
бильных тринуклеотьдных повторов GAA в неко
дирующей области гена Х25, кот орый локализован 
на хромосоме 9 в локусе 9ql3. Ген кодирует 210-ю 
аминокислоту фратаксин. Атаксия дебютирует не
сколько позже, чем у пациентов с атаксией-теле- 
ангиэктазией, но обычно до 10 лет. Заболевание но
сит медленно прогрессирующий характер, нижние 
конечиости поражаются в большей степени, чем 
верхние. Проба Ромберга положительная; глубо
кие сухожильные реф гексы отсутствуют (особенно 
ахилловы), по, южлтельный симптом Бабинского- 
Харак герны изменения речи в виде дизарт рии, реЧЬ 
становится взрывчатой; у большинства детей вЫ" 
является нистагм. Хотя больные могут выглядетЬ 
апатичными, интеллект, как правило, сохранен. Па-



диенты могут предъявлять жалобы на выраженную 
слабость в дистальных отделах конечностей (ки
сти и стопы). В типичных случаях наблюдаются 
нарушение суставно-мышечной и вибрационной 
чувствительности вследствие дегенерации задних 
столбов спинного мозга и неопределенные сенсор
ные изменения в дистальных отделах конечностей. 
Атаксия Фридрейха также характеризуется ске
летными аномалиями, включая высокий вогну гый 
свод стопы — полая стопа (pes cavus), деформацию 
пальцев hoi по типу курка (проксимальные фалан
ги пальцев разогнуты, а дистальные согнуты), про
грессирующий кифосколчоз. При элег трофизио- 
логичсеких исследованиях, в том числе исследова
ния ВП (зрительных, слуховых, соматосенсорных), 
часто находят патологические изменения. Гипер
трофическая кардиом иопатия, прогрессирующая 
до резистентной к лечению застойной сердечной 
недостаточности, служит причиной летального ис
хода у большинства пациентов. Некоторые формы 
сттоцеребеллярной атаксии напоминают по кли
ническим проявлениям атаксию Фридрейха. При 
болезни Русси-Леви кроме атаксии наблюдается 
атрофия мышц нижнггх конечностей, напоминаю
щая агрофию при болезни Ш арко-М ари-Тута. 
Синдром Рамзая Ханта ассоциируется с миокло- 
нической эпилепсией.

Оливопонтоцеребеллярные атрофии вклю
чают по крайней мере пять семейных подтипов с 
аутосомно-доминантным типом наследования; эти 
заболевания, как правило, дебютируют на 2-3-а: де
сятилетии жизни с атаксии, поражения черепных 
нервов и нарушений чувствительности. Описаны 
случаи дебюта в детском возрасте, особенно у де
тей — потомков финов, с быстропрогрессирующей 
атаксией, нистагмом, дизартрией и эпилептически
ми приступами. Классификация наследственных 
атаксий базируется на биохимическом анализе, со
держание аспартата И глутамята в нижних оливах 
и клетках Пуркинье мозжечка значительно сни
жено.

К друг им видам дегенеративной атаксии отно
сятся болезиь Пелицеуса-Мерцбахера, нейро
нальный цероидлипофусциноз. GM-гганглиозидоз 
с Поздним дебютом (см. гл. 622). Редкие формы 
Ирограхиоующих мозжечковых атаксий описаны 
пРи дефиците витамина Е. Большое количество 
н°вых врожденных форм прогрессирующей атак- 
сИи исследовано на молекулярном уровне, включая 
заболевания, в основе которых лежит экспансия

нестабильной последовательности тринуклеотид- 
ных повторов

620.2. ХОРЕЯ, АТЕТОЗ, ТРЕМОР

Хорея (название происходит от греч. слова, означа
ющего «танец, пляска») — нерегулярные, быстрые, 
неконтролируемые, непроизвольные двгшения. 
Хореические гиперкинезы часто объединяются в 
полупроизвольные двигательные акты, маскирую
щие проявления заболевания, или могут приводить 
к причудливым движениям кистей и рук, а также к 
нарушению походки. Хорея Сиденгама — наиболее 
распространенная форма приобретенной хореи в 
детском возрасте и представляет собой изолиро
ванное неврологическое проявление ревматизма 
(см. т. 3, п. 236.1). Патогенетической основой забо
левания, вероятно, является аутоиммунный ответ 
ЦНС на антиген стрептококка группы А. У боль
шинства детей с хореей Сиденгама находят анти
тела к нейронам, которые формируются в ответ на 
инфекцию (З-гемолитическим стоептококком груп
пы А. Выявлены перекрестные реакции антинийро- 
на 1ьньгх антчте л с цитоплазмой субта ламических 
нейроноЕ и нейронов хвостатого ядра. У некоторых 
детей г тиками и обсессивпо-компульсивным рас
стройством (ОКР), также характерным для хореи 
Сиденгама, выявляются гштинейрональные анти
тела. Это позволяет предположить, что синдром 
Туретта и другие нейропсихические расстройства в 
детском возрасте в некоторых случаях вторичны по 
отношению к аутоиммунному процессу. Эти забо
левания обозначены термином PAN UAS (аутоим
мунное нейропсихическое расстройство детского 
возраста, ассоциированное со стрептококковой ин
фекцией) К основным патоморфологическим из
менениям, которые, вероятно, служат проявлением 
клеточного ответа на антинейрональные антитела, 
относится васкулит кортикальных артериол в со
четании с круглоклеточной инфильтрацией серого 
и белого вещества в окружающей зоне. Пораже
ние локализуется главным образом в области коры 
большого мозга, хвостатых и суб^аламических 
ядер. Хорея, по-видимому, возникает в результате 
функциональной гиперакт] [вности дофаминерги- 
ческой системы.

Три основных клинических проявления хореи 
Сиденгама включают хорею, гипотонию и эмоци
ональную лабильность. Хореические гиперкинезы 
обычно симметричные, хотя у некоторых детей они



возникают в одной стороне тела. Хореические ги- 
перкинезы представляют собой быстрые подерги
вания, выражены в лице, туловище и в дистальных 
отделах конечностей и мигрируют от одной мы
шечной группе к другой; они усиливаются на фоне 
стресса и исчезают во время сна. Дебют заболевания 
может быть острым, но более характерно медленно 
прогрессирующее течение. Гипотония может быть 
достаточно выраженной и в комбинации с тяжелой 
атаксией приводить к потере способности самосто
ятельно принимать пищу, одеваться или ходить. 
Речь часто нарушается и становится нечеткой. 
Характерны периоды неконтролируемого плача 
или выраженных колебаний настроения, особенно 
связанные с двигательным дефектом и ощущением 
пациентом своей беспомощности. С хореей Сиден
гама ассоциируется нескочько типичных симпто
мов, в том чиспе «рука доярки» (движения по типу 
поочередного оасслабления и сжатия кисти руки), 
«хореическая рука» (загребающие, зачерпывающие 
движения разогнутой кистью руки — сгибание в 
запястье и разгибании пальцев), «стремительный 
язык» (пациент не может удерживать высуну
тый язык дольше нескольких секунд) и «симптом 
пронатора» {при подъеме руки над головой рука 
и ладонь поворачиваются кнаружи). Симптомы 
хореи Сиденгама мо1ут сохраняться в течение не
скольких месяцев, до 1-2 лет. Примерно у 20 % 
детей возникают рецидивы хореи в течение 2  лет 
от первоначального эпизода. В тех глучаях, когда 
симптомы заболевания выражены минимально, 
лечение консервативное и напрагчено на устране
ние стрессовых факторов. В лечении хореических 
гиперкинезов, приводящих к нарушению двига
тельных функций пациента, применяют курс диа
зепама с последующим назначением вальпро :вой 
кислоты, фенотиазинов или галоперидола в случае 
неэффективности терапии диазепамом.

Хотя фенотиазины и галоперидол эффективны 
в лечении хореи Сиденгама, их длительное при
менение может осложняться другим двигательным 
нарушением — поздней дискинезией. Поздняя 
дискинезия характеризуется стереотипными дви
жениями в лице, особенно смакующими движени
ями губ и ч< редованием протрузии и ретракции 
языка. Вы раженность двигательных нарушений 
может постепенно уменьшаться и исчезать, но у 
некоторых пациентов проявления поздней диски- 
незии сохраняются и после отмены препарата. По
скольку у пациентов г хореей Сиденгама повышен

риск ревматического кардита, особенно стеноза 
митрг льного клапана, необходима профилактиче
ская терапия пенициллином, которая до ижна про- 
вс циться до зрелого возрас .а. Значительно реже 
причиной хореи в детском возрасте бывает ларок- 
сузмалъный кинезигенный хсреоатетоз, обсуждае
мый в гл. 617.

Системная красная волчанка может проявляться 
в виде неврологических нарушений ^изс жрованно 
или в сочетании с другими симптомами V включая 
эпилептические приступы, органические синдро
мы (психоз), асептический менингит и различные 
изолированные неврологические симптомы, в том 
числе хореические гиперкинезы. Хорея может быть 
на яболее выраженным симптомов СКВ, особенно у 
детей. У большинства из этих пациентов в плазме 
крови выявляются антифосфо липидные антитела. 
Циркулирующие антифосфс липи.цкые антитела ас
социируются с частой венозной или артериг льной 
окклюзией. Всех детей с хореей неясной этиологии 
необходимо обследовать для выявления атифосфо- 
липидных антител в плазме.

Хорея Гентингтона — дегенеративное заболева
ние ЦНС с  ауто^омно-доминантным типом насле
дования — вызвана экспансией тринуклеотидных 
CAG-повторов в гене, локализованном на хромо
соме 4 в локусе 4р16.3. Мутации гена приводят к 
нарушению синтеза белка гентингтина. Гентингтин 
обюазует аномальные включения в ядрах нейронов, 
и его взаимодействия могут привести к снижению 
уровня таких протеинов, как CERB-связываю- 
щий протеиь, необходимых для активации транс
крипции других генов. Заболевание дебютирует 
в типичных случаях в возрасте 35—55 лет с симп
томов прогрессирующей хореи и пресенильной 
деменции. М< нее чем в 1 % случаев заболевание 
дебютирует у детей до 10  лет с ригидности, дис
тонии и эпилептических приступов; у этих детей 
выражены симптомы деменции и поведенческие  
нарушения. Генерализованные тонико-клониче- 
ские судороги — характерный симптом заболева
ния; как правило, приступы резистентны к анти- 
эпилептической терапии. Симптомы нарушения 
функции мозжечка выявляются в 50 % случаев, 
окуломоторная апраксия — примерно в 20 %. За
болевание быстрее прогрессирует в детском воз
расте, чем у взрослых, его средняя продолжитель
ность у  детей от первых симптомов до летального 
исхода — 8 лет, у взрослых — 14 лет. КТ не имеет 
диагностического значения, однако позволяет вЫ'



явить снижение среднего бифронтально-бикау- 
дального соотношения, что указывает на атрофию 
хвостатого ядра и скорлупы (putamen). На МРТ 
повышение плотности скорлупы у взрослых паци
ентов с акинетико-ригидной формой заболевания. 
Специфическая терапия при болезни Гентингтона 
не разработана, но, если диагноз подтвержден, не
обходимо генетическое консультирование членов 
семьи пациента, так как существует риск рождения 
потомства с хореей Гентингтона в последующих по
колениях. Молекулярно-биологическое исследова
ние (выявление CAG-тринукла >тидных повторов) 
разработано, но не применяется у несовершенно
летних детей. Психологическая реакция взрослых 
пациентов в пресимптомной стадии заболевания на 
положительный результат теста аналогична реак
ции пациента с онкологическом заболеванием при 
подтверждении диагноза.

Другие причины хореи включают атипичные 
эпилептические приступы, интоксикацию лекар
ственными препаратами (например, фенитоин, 
амитриптилин и флуфеназин), гормонально-ин- 
дуцированные приступы (например, прием ораль
ных контрацептивов, беременность/хорея беремен
ных), болезнь Лайма, гипопаратиреоз, гипертиреоз 
и болезнь Вильгона (см. т. 4, г. 439.2).

Атетоз — извивающиеся, червеобразные движе
ния в дистальных отделах конечностей, иногда со
четается с хореей (хореоатетоз), часто наблюдается 
как проявление экстрапирамидных нарушений при 
ДЦП вследствие асфиксии, ядерной желтухи или 
генетических метаболических заболеваний, таких 
как глутаровая ацидурия. Атетоз 1акже наблюда
ется при ДЦП, ассоциирующемся с недоношеннос
тью. Хорея и хореоатетоз мо1ут быть следствием 
остановки кровообращения, применяющейся при 
сложных операциях на сердце, а также как осложне
ние приема нейролептиков — блокаторов дофамина, 
например фенотиазинов. У пациентов с атетозом 
таюие часто выявляется ригидности — скованность 
Мышц (повышенный мышечный тонус), сохраняю
щаяся на протяжении всего движения как в сгиба
телях, так и в разгибателях, в отличие от спастично- 
сти (повышение мышечного тонуса зависит от ско
рости движения). Как атетоз и хорея, ригидно< ть 
в°зникает в результате дисфункции базальных ган
глиев в отличие от спастичности, которая отражает 
Дисфункцию центральных мотонейронов.

Тремор — непроизвольные движения с ритми
ческими колебаниями части тела, которые ммут

быть более выраженными в покое или при движе
нии. Повышенная нервно-рефлекторная возбуди
мость — ритмический тремор одинаковой ампли
туды, вокруг фиксированной оси — наиболее рас
пространенный тип непроизвольных движений у 
здоровых доношенных новорожденных. Этот вид 
тремора наиболее выражен при плаче или в мо
мент осмотра новорожденного (например, реф
лекс Моро) и считается патологическим, если воз
никает в период бодрствования у ребенка старше 
2 нед. Органические причины этого вида тремора 
включают сепсис, знутричерепное кровоизлияние, 
гипоксическую энцефалопатию, гипогликемию, 
гипокальциемию, гипомагниемию, употребление 
матерью мари суаны во время беременности и нар
котический абстинентный синдром. С/Ссенцчалъный 
тремор — семейное состояние, наследуемое по ау- 
тосомно-доминаьтному типу, может начинаться в 
детском возрасте к обычно медленно прогресси
рует. Частота тремора составляет 4 -9  Гц, тремор 
возникает преимущественно в дистальных отделах 
верхних конечностей, в типичных случаях тремор 
по< туральный и обычно исчезает во время отдыха. 
Если тремор вызывает затруднение письма или по
вседневной активности пациента, проводится курс 
лечения пропранололом или примидоном, что 
обычно вызывает значительное улучшение. Пер
вичный тремор письма возникает только во время 
письма и характеризуется резкими дрожательными 
движениями, часто отвечает на терапию (3-блокато- 
рами и антихолинергическими препаратами. К пре
паратам, которые могут вызвать тремор, относятся 
амфетамины, вальпроевая кислота, нейролептики, 
трициклические антидепрессанты, кофеин и тео- 
филлин. Тремор может быть первым проявлением 
метаболических заболеваний, вк тючая гипоглике
мию, тиреотоксикоз, нейробластому и феохромо- 
цитому. В период восстановления после тяжелой 
черепно-мозговой травмы у детей может разви
ваться тремор в проксимальных отделах конечно
стей, который усиливается при движении и отвеча
ет на терапию пропранололом. Болезнь Вильсона 
часто проявляется в виде постурального тремора, 
ассоциирующегося с двигательной активностью. 
У этих пациентов может также наблюдаться «пор
хающий» (по типу взмаха крыльев) тремор плеч 
при отведении и сгибании рук в локтевых суставах. 
При наследственном синдроме дистонии-паркинсо
низма часто наблюдается тремор в проксимальных 
отделах конечностей в сочетании с характерными



дистоническими гиперкинезами. Миокионус — не
произвольные движения, представляющие собой 
быстрые, кратковременные, молниеносные подер
гивания. Миоклонии могут накладываться на тре
мор, при этом возникает миоклонический тремор, 
что наблюдается после гипоксич^ского поражения 
мозжечка и при некоторых дегенеративных забо
леваниях.

620.3. ДИСТОНИЯ__________________

Дистония — длительное мышечное сокращение, 
часто вызывающее перекручивание, повторные 
движения или патологическую позу. Основные 
причины дистонии рключают перинатальную ас
фиксию (см. т. 1, п. 39.2 и 39.7), ядерную желтуху 
(билирубиновую энцефашпатию), первичную ге
нерализованную дистонию, прием некоторых ле- 
каБственных препаратов, болезнь Вильсона (гепа- 
толентику. [ярная дегенерация), болезнь Галлервор- 
дена-Шпа гца и другие генетические заболевания. 
Дистония может быть проявлением формы ДЦП с 
экстрапирамидными нарушениями, развившейся 
вследствие поражения ба ильных ганглиев при ас
фиксии, ядерной желтухе или в результате инсуль
та при метаболических заболеваниях (например, 
глутаровая ацидурия). Дистония может развивать
ся постепенно в старшем детском и подростковом 
возрасте через много лет после поражения база 41 - 
ных ганглиев.

Первичная генерализованная дистония, также 
называемая торсионной дистонией или деформи
рующей мышечной дистонией, вызвана группой 
нас бедственных забо теваний с дебютом в детском 
чозрасте. Одна из форм, развивающаяся в попу
ляции евреев-ашкенази, характеризуется аутосом- 
но-доминантным типом наследования и вызвана 
мутацией в гене DYT1, кодирующем АТФ-связы- 
вающий протеин торсин А. Первые проявления 
заболевания в детском возрасте часто включают 
патологические установки в нижней конечности, 
особенно в стопе, с одной стороны, что вызывает 
разгибан] ie к ротацию стопы и приводит к ходьбе 
на носках. Поскольку дистонические гиперкинезы 
первоначально возникают эпизодически и прово
цируются стрессом, их нередко считают истериче
скими. В конечном итоге вовлекаются все конеч- 
гости и аксиальная мускулатура туловища, а также 
мышцы лица и языка, что приводит к нарушению 
речи и глотания. Другие формы торсионной дисто

нии обусловлены мутациями в генах, кодирующих 
тироксингидролазу и е-саркогликаь. вызывающих 
синдром миоклонической дистонии.

Идентифицировано более 10 локусов генов, 
от ветственных за развитие торсионной дистонии. 
Один из них обусловливает дофазависимую дис
тонию (ДЗД), также названы^ ю наследственной 
прогрессирующей мышечной дистонией с вы
раженными колебаниями в течение дня или 
болезнью Сегавы. Заболевание наследуется по 
аутосомно-доминантному типу и чаще встречает
ся у лиц женского пола. Ген ДЗД кодирует ГТФ- 
циклогидролазу 1 — фермент, участвующий в био
синтезе тетрагидробиоптерина — кофактора тиро- 
слнгидроксилазы, который необходим для синтеза 
нейротрансмиттеров дофамина и серотонина. Дис
тония обычно наблюдается в период бодрствова
ния, во врел:я сна уменьшается или исчезает, а в 
дневное рремя становится выраженной и может 
приводить к нарушению двигательной активности 
пациента. При раннем дебюте заболевания может 
быть ошибочно диагност] [рована экстрапирамид- 
ная форма ДЦП. При ДЗД эффективен препарат 
леводопа в небольших дозах (50-250 мг) совместно 
с ингибитором периферического катаболизма. ДЗД 
и дистония вследствие мутаций в гене ТН могут 
диагностироваться с помощью анализа содержания 
в ЦНС метаболитов нейротрансмиттеров серото
нина и дофамина, а также кофактора биоптерина.

Сегментарная дистония включает писчий 
спазм, блефароспазм, оромандибулярную дисто
нию и чаще встречается у взрослых. Поражение 
ограни1 ено определенной группой мышц. Сегмен
тарная дистония может наблюдаться у пациентов с 
наследственными формами торсионной м ы ш еч н о й  
дистонии, может быть идиопатической или при
обретенной вследствие перенапряжения опреде
ленных групп мышц, например мышц кистей рук 
у музыкантов.

Некоторые лекарственные препараты могут 
вызывать острую д* стоническую реакцию у детей. 
Фенитоин или карбамазепин в терапевтических 
дозах в редких с 1учаях может вызывгть прогресси
рующую дистонию у детей с эпилепсией, особенно 
если в основе эпилепсии лежит нарушение струК' 
туры мозга. В детском возрасте визможнэ идиосин
кразия на фенотиазины и острыми эпизодами дис- 
тонии, при которых иногда ошибочно диагностй- 
рутся энцефалит. Внутривенное введение д и ф е Н '  

] идраминэ (димедрол) в дозе 1 - 2  мг/кг/сут моЖеТ



вызвать быстрое обратное развитие лекарственной 
дистонии. Тяжелая мышечная ригидность в сочета
нии с высокой лихорадкой и делирием может быть 
проявлением злокачественного нейролептиче
ского синдрома, развившегося через несколько 
дней после начала приема нейролептиков.

Болезнь Ви тьсона - редкое (1:40 ООО -1:100 00С 
живых новорожденных) наследственное заболе
вание с аутосомно-рецессивным типом наследо
вания, представляет собой врожденное наруше
ние транспорта меди и характеризуется развитием 
цирроза печени и дегенеративными изменениями 
в ЦНС, особенно в базальных ганглиях (см. т. 4, 
п. 439.2). Ген болезни Вильсона ( WND) картиро
ван на хромосоме 13 в локусе 13q 14-21. Различные 
мутации гена определяют вариабельность клини
ческих проявлений заболевания. Точная причина 
забол( вания неизвестна. Основной механизм его 
раз!ития связывают с уменьшением экскреции 
меди с желчью, что частично обусловлено дефек
том лизосом гепатоцитов. Первые проявления за
болевания у детей до 10  лет связаны с острой или 
подострой печеночной недостаточностью, которая 
часто ошибочно диагностируется как инфекцион
ный гепатит. Неврологические проявления болез
ни Вильсона редко возникают до 10 лет, первым 
симптомом часто служит прогрессирующая дис
тония. Затем появляется тремор в конечностях. 
Вначале он односторонний, но в конечном итоге 
становится грубым, генерализованным и приводит 
к нарушению двигательной активности пациента 
(так называемый порхающий гремор). Симптомы 
прогрессирующего поражения базальных ганглиев 
включают слюнотечение, насильственную улыбку, 
вызванную ретракцией верхней губы, дизартрию, 
Дисфонию, ригидность, контрактуры, дистонию 
и хореоатетоз. Кольцо Кайзера-Флейшера, кото
рое лучше всего определяется при обследовании 
Щелевой лампой, считается патогмоничным симп
томом в результате отложения меди в десцемето- 
Вой оболочке. В отсутствие лечения развивается 
Деменция, пациенты утрачивают способность к 
самостоятельному передвижению (прикованы к 
постели), через несколько лет после дебюта забо
левания развивается кома с летальным исходом. 
На МРТ и КТ в разЕернутой стадии заболесания 
Расширение желудочков, атрофия вещества моз
га, поражение таламуса и базальных ганглиев. 
Учение болезни Вильсона обсуждалось в т. 4, 
Ч» 439.2.

Билезнъ Галлервордена Шпатца — редкое деге
неративное заболевание с аутосомно-рецессивным 
"ипом наследования. Ген картирован на хромосоме 
20 в локусе 20р13. Заболевание обычно начинается 
в детском возрасте и характеризуется прогресси
рующей мышечной дистонией, ригидностью и хо- 
реоатетозом. Спастичность, положительный симп
том Бабинского, дизартрия и признаки деменции 
появляются в подростковом возрасте; заболевание 
обычно заканчивается летальным исходом в моло
дом возрасте. На МРТ поражение бледного шара, 
включая зогу пониженной интенсивности сигна
ла в Т2-взвешенных изображениях (соответствует 
зоне накопления железосодержащих пигментов) 
и область повышенной интенсивности сигнала в 
переднемедиальной области ( «ответствует зоне 
вакуолизации) — характерный симптом «глаз ти
гра». Патоморфологическое исследование опреде
ляет избыточное накопление железосодержащих 
пигментов в области бледного шара и черною ве
щества.

В последнее десятилетие достигнуты значитель
ные успехи в лечении дистонии. У детей с генера
лизованной дистонией, в том числе у пациентов 
с нарушением глотания, терапевтический эффект 
может быть получен при применении больших доз 
тригексифенидила (артаг ). Начальная доза состав
ляет 2  мг/сут с дальнейшим медленным повыше
нием до 60-80 мг/сут или до появления неблаго
приятных побочных эффектов (задержка мочи, 
спутанность сознания или нечеткость зрения). 
К дополнительным препаратам, эффективным в 
лечении дистонии, относятся кгрбамазепин, лево- 
допа, бромокриптин и диазепам. При сегментарной 
дистонии, например при спастической кривошее 
(тортиколис), часто эффективны инъекции боту- 
лотоксина. Игтратекальное введение бактофена 
через имплантируемый инфузионный насос может 
быть эффективно у некоторых пациентов. Стерео- 
тагхические операции и электросгимуляция тала
муса бледного шара с помощью введения глубо
ких электродов также вызывают хороший эффект 
у детей с тяжелой дистонией.

620.4. ТИКИ
------------------------------------------------------ г----------т--------------------------
Тики — спазматические (судорожные) непроиз
вольные повторные стереотипные неритмичные 
движения в любых группах мышц часто усилива
ются при стоессе. Тики можно классифицировать



на три подгруппы транзиторные тики детского 
в< зраста, хронические тики и синдром Жилль де 
ла Туретта. Транзиторные тики — наиболее рас
пространенный гиперкинез у детей (см. гл. 605). 
Тики чаще встр ечаются у мальчиков; в семейном 
анамнеза пациентов часто есть указание на тики. 
Тики чаще представляют собой моргание глазами, 
движения мимических мышц, иногда проявляют 
ся в виде звуковых феноменов, как будто больной 
прочищает горло. Заболевание длится от несколь
ких недель — не более года и не требует лекар
ственной терапии. Хронический двигательный 
тик развивается в детском возрасте и продолжает
ся много лет (сохраняяси и в зрелом возрасте). Как 
правило, тики вовлекают несколько (до 3) мышеч
ных групп одновременно и могут сохраняться на 
протяжении всей жизни. Существуют доказатель
ства, что ген синдрома Туретта может проявляться 
как простой транзиторный тик детского возраста и 
хронический моторный тик, что позволяет предпо
ложить, что эти состояния тесно взаимосвязаны.

Синдром Жилль де ла Туретта продолжаемся 
на протяжении всей жизни, распространенность 
достигает примерно 1 :2 0 0 0  населения, заболева
ние дебютирует в возрасте 2-21 года (см. гл. 605). 
Синдром Туретта, по всей видимости, наследуется 
в большинстве случаер по аутосомно-доминант- 
ному типу, ген предположительно локализован 
на хромосоме 8 в локусе 18q22.1. Диагноз ставят 
у детей, у которых наблюдаются множественные 
двигательные тики в различных частях тела и по 
крайней мере один вид голосовых тиков, с дебютом 
до 21 года. Течение заболевания волнообразное (че
редование улучшения и ухудшения длительностью 
более года). Синдром Туретта у детей часто сопро
вождается ОКР и СГДВ. Двигательные тики про
являются в виде различных движений в мышцах 
лица, век, шеи и плечевого пояса. По мере развития 
заболевания присоединяются голосовые тики (во
кализация), включая кашель, сопение, хлюпанье 
носом, лай, копролалия (произнесение бранных 
слов), эхо л алия (повторение слов, адресованных 
пациенту), палилалия (повторение своих соб 
ственных слов) и эхокинез (имитация движений 
других людей). Вокализация поддается контролю 
и часто затрудняет социальные взаимоотношения 
пациента с другими детьми. С* ндром Туретта про
должается всю жизнь. Отдаленный прогноз часто 
определяется тяжестью симптомов в подростковом 
возрасте.

Медикаментозное лечение должно назначаться 
в тех случаях, когда двигательные тики или вока
лизация значительно нарушают социальные взаи
моотношения ребенка и негативно влияют на про
цесс обучения в школе, хотя у некоторыу пациентов 
эффективны псведенческая терапия и программы 
биологической обратной связи. Существуют со
общения о том, что причиной заболевания может 
быть применение психостимуляторов (метилфени- 
дат). Однако метилфенидат может лишь провоци
ровать клинические проявления заболевания, но не 
служит его причиной. У всех детей с СГДВ, полу
чающих лечение психостимуляторами, необходи
мо тщательное наблюдение для выявления дебю
та тиков. Решение об отмене психостимуляторов 
должно определяться тяжестью СГДВ и тикозного 
расстройства. Галоперидол, блокатор дофамино
вых рецепторов, эффективен в лечении детей с 
синдромом Туретта практически в 5С % случаев. 
I кпальная доза составляет 0,25 мг/сут, доза повы
шается еженедельно на 0,25 мг до обычной тера
певтической дозы, составляющей 2 - 6  мг/сут, хотя 
некоторые дети могут переносить более высокие 
дозы. Побочные эффекты включают когнитивные 
нарушения, летаргию, утомляемость, депрессию, 
беспокойство, острые дистонические реакции, ле
карственный паркинсонизм, акатизию, симптомы 
поздней синкенезии, включая поздкюю синкене- 
зию у детей. К дополнительным лекарственным 
препаратам, которые могут быть эффективны в 
лечении синдрома Туретта, относятся пенфлю- 
ридол, пимозид и клонидин Клонидин — агонист 
пресинаптических а 2-адренорецепторов, назнача
ется в начальной дезе 0,05 мг/сут с дальнейш им 
постепе] шым повышением дозы до м акси м аль
ной — 0,125-0,2 мг/сут. Д лу достижения контроля 
над голосовыми или двигательными тиками может 
потребоваться несколько недель терапии клони- 
дином. Основные побочные эффекты вклю чают 
заторможенность, повышенную утомляемость и 
сонливость. Примерно у 50 % детей с синдромом 
Туретта наблюдаются симптомы ОКР. Трицикли- 
ческий антидепрессант кломипрамин эффективен 
примерно в 60 % случаев. К другим эффективным 
антидепрессантам относится сертралин, флуоксе- 
тин и флувоксамин. Поскольку синдром Туретта 
представляет собой хроническое заболевай*е, ас
социирующееся с многочисленными социальными, 
поведенческими нарушениями и проблемами, свя
занными с обучением, врач-педиатр может играть



важную роль в мультидисциплинарной терапии
ребенка как координатор схем лечения и защитник
прав пациента.
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Глава 621 
Энцефалопатии
Майкл В. Джонстон 
(Michael V. Johnston)

Энцефалопатия — генерализованное нарушений 
функций мозга, которое может быть острым или 
хроническим, прогрессирующим или стационар
ным. Этиологические факторы энцефалопатий 
включают инфекции, интоксикации (например, 
моноксидом углерода, лекарственными препара
тами, свинцом), метаболические нарушения и ише
мию. Гипоксически-ишемическая энцефалопатия 
обсуждалась в т. 1, п. 39.7.

621.1. ДЕТСКИЙ ЦЕРЕБРАЛЬНЫЙ 
ПАРАЛИЧ

См. также г. 1, гл. 24 и 37.2.
Детский церебральный паралич — диагнос' и- 

ческий термин, применяемый для описания груп
пы синдромов двигательных нарушений, в основе 
которых лежит поражение мозга на ранних этапах



развития. Причиной ДЦП служит большая группа 
заболеваний, включая пороки развития, нас бед
ственные, метаболические заболевания ишемиче
ские поражения, инфекции и другие приобретен
ные заболевания нервной системы, вызывающие 
характерные фенотипические проявлений ДЦП 
Раньше считалось, что ДЦП представляет ссбой 
стационарную энцефа юпатию, однако в настоя
щее время этот термин считается неточным, так 
как стало известно, что неврологические проявле
ния ДЦП часто изменяются или прогрессируют в 
процессе заболевания. Несмотря на то что ДЦП 
часто ассоциируете я с эпилепсией, нарушением 
речи, зрения и снижением интеллекта, основой за
болевания служит селективное, поражение двига
тельных систем мозга. Многие дети и взрослые с 
ДЦП достигаю'1' высокого образовательного и про- 
фессионг пьниго уровня, у них отсутствуют какие- 
либо признаки когнитивных нарушений, подраз
умеваемых под термином «энцефалопатия».

Эпидемиология и этиология. ДЦП — наиболее 
распространенная 11 требующая больших затрат на 
лечение форма хронических двигательных инва- 
лидизирующих заболеваний с началом в детском 
возрасте; распространенность ДЦП составляет 
2:1000. Под наблюдением в рамках Совместного 
перинатального проекта находилось 45 ООО детей 
от периода беременности до 7 лет. Исследование 
показало, что большинство детей с ДЦП родились 
в срок, течение беременности и родов без ослож
нений. В 80 % случаев выявлены неблагоприятные 
факторы в антенатальном периоде, вызывающие 
аномалии развития мозга. У значительной части 
детей с ДЦП, кроме поражения ЦНС, обнаруже
ны пороки развития других органов. Менее чем у 
10 % детей с ДЦП имелось указание на асфиксию 
в родах. Внутриматочные инфекционные процес
сы, включая хориоамнионит, воспаление плацен
тарных оболочек, пупочного канатика, изменение 
запаха околоплодных вод (гнилостный запах), 
сепсис у матери, подъем температуры тела выше 
38 °С в родах, инфекции мочевыделительной сис
темы у матери, ассоциируются с высоким риском 
развития ДЦП у младенцев с нормальной массой 
тела при рождении. В другом исследовании обна
ружено повышение уровня воспалительных цито- 
кинов в крови при рождении у детей, у которых 
в дальнейшем был диагностирован ДЦП. Распро
страненность ДЦП повышена среди детей с низкой 
массой тела при рождении, особенно, если менее

1000 г; в этих случаях причиной ДЦП служили 
главным образом внутримозговые кровоизлия
ния и перивентрикулярная лейкомяляция (ПВЛ). 
Генерализованные синхронизированные судорож
ные движения могут быть первым проявлением 
заболевания у этих детей. Хотя частота внутри- 
мозгивого кровоизлияния значительно снизилась, 
распространенность ПВЛ остается высокой. ПВЛ, 
по-видимому, отража* г повышенную уязвимость 
незрелой олигодендроглии у недоношенных к ок- 
сидативному стрессу, вызванному ишемией или 
инфекционно-воспалительным поражением. Эти 
данные позвиляют предположить, что для умень
шения распространенности ДЦП у доношенных 
новорожденных необходимы да пьнейшее изучение 
биологических закономерностей развит ия плода и 
разработка стратегий ведения недоношенных ново
рожденных, направленных на защиту уязвимого к 
поражению развивающегося белого вещества.

Клинические проявления. В структуре ДЦП 
выделяют несколько синдромов двигательных на
рушений, которые различаются по характеру и 
степени поражения нервной системы, патоморфо
логическим изменениям и этиологии (табл. 621.1). 
Физиологическая классификация выделяет основ
ные двигательные аномалии при ДЦП, топогра
фическая класслфикация указывает на поражение 
определенных конечностей. ДЦГ1 часто ассоцииру
ется с другими неврологическими нарушениями, 
включая умственную отсталость, эпилепсию, нару
шение зрения, слуха, речи, когнитивных функций 
и поведения. При этом двигательные нарушения 
могут быть наименее значимой проблемой для ре
бенка.

У детей со спастической гемиплегией снижена 
спонтанная двигательная активность в конечно
стях на пораженной стороне тела, с раннего воз
раста дети чаще пользуются одной рукой. Рука 
чаще поражается в большей степени, чем нога, 
трудности, связанные с владением пораженной ру
кой, становятся очевидными к возрасту 1 года. Как 
правило, дети начинают ходить позже, в в о зр асте  
18-24 мес., при этом формируется гемиплегиче
ская походка (циркумдукция). Осмотр может вы
явить остановку роста (укорочение) конечностей, 
особенно кисти руки и большего пальца руки, что 
наиболее выражено при аномалиях развития кон
тралатеральной теменной доли, так как эта область 
мозга оказывает влияние на рост конечностей- 
В пораженных конечностях определяется спастич-



Таблица 621.1
Классификация форм ДЦП и основные этиологические факторы

Двигательный синдром Патоморфоли» ия Основные П р Н ш Н Ы

Спастическая диплегия

и »ч

пвл Недоношенность
Ишемия
Инфекции
Эндокринные,/метаболические заболевания ^напри
мер, нарз шение функции щитовидной железы)

Спастическая тетраплегия пвл
Мультикистозная энцсфаломаляция 
Пороки развития

Ишемия
Инфекции
Эндокринные/метаболические заболевания 
Наследственные заболевания/пороки разт  гия

Гемиплегия Инсульт (во вн'триутребном или 
неонатальном период"')

Нарушение гемостаза (со склонностью к трембооб- 
разо занию)
Инф( кции
Наследственные заболевание/пороки развития 
Пер.1вентрик}лярный геморрагический инфаркт

Ркстрапирамидная (атетоидная, 
дискинетическая)

Базальные ганглии (поражение 
скорлупы, бледного шара, таламуса)

Асфиксия
Билирубиновая энцефалопатия 
Митохондриальные заболевания 
Наследственные/метаЗолическче заболевания

ность, особенно в мышцах голеней, что приводит к 
формированию эквиноварусной деформации стоп. 
Дети с этой формой ДЦП часто ходят на цыпочках 
в связи с повышением мышечного тонуса. Когда 
ре бенок бежит, на стороне поражения формирует
ся дистоническая установка верхней конечности. 
Возможны клонус стоп и положительный симптом 
Бабинского, повышение глубоких сухожильных 
рефлексов и слабость мышц — сгибателей кистей и 
стоп. Примерно у ‘/ 3 пациентов со спастическим ге
мипарезом развиваются эпилептические приступы, 
обычно на первом году или в первые 2  года жизни. 
Примерно у 25 % детей со спастической гемипле
гией возникают когнитивные нарушения, включая 
умственную отсталость. КТ или МРТ может по
казать атрофию в полушарии мозга в сочетании 
с расширением бокового желудочка на стороне, 
контралатеральной по отношению к пораженным 
конечностям. МРТ — Ьолее точный метод, чем КТ, 
Для диагностики большинства видов поражения 
вещества мозга при ДЦП. однако КТ может вы
являв кальцинаты, ассоциированные с внутриу
тробнымм инфекциями. Фокальные церебральные 
инфаркты, вызванн] ie тромбоэмболией во внутри
утробном или перинатальном периоде, возникшей 
на фоне заболеваний, сопровождающихся наруше
нием функции гемостаза, особенно на фоне анти- 
фосфолипидного синдрома (образование антител к 
кардиолипидам), — важная причина гемиплегиче- 
скои формы ДЦП. В семейном анамнезе возможно

указание на тромбоз и наследственно обусловлен
ное нарушение свертыванчя крови; обследование 
матери может предоставить важную информацию 
в отношении прогноза будущих беременностей и 
здоровья других членов семьи.

При спастической дшщегии билатеральная спа- 
стччность в нижних конечностях более выражена, 
чем в руках. Первые признаки спастической дипле- 
гии часто обнаруживаются, когда ребенок начинает 
ползать. Ребенок испо льзует обе руки равномер
но, но наблюдается тенденция к подтягиванию ног 
(руки определяют дьижение, как будто ребенок 
рулит во время ползания) вместо равномерного 
участия в движения четырех конечностей. Если 
спастичность очень выражена, пеленание ребенка 
затруднено в связи с чрезмерным приведением 
бедер. Обследование ребенка выявляет повыше
ние тонуса в нижних конечностях в сочетании с 
повышением сухожильных рефлексов, клонусом 
стоп и билатеральным положительным симптомом 
Бабинского. Пии поддержке под мышки ребенок 
скрещивает нижние конечности (формируется па
тологическая поза с ножницеобразным скрещива
нием нижних конечностей). Начало самостоятель
ной ходьбы отсрочено, формируется эквиноварус- 
ная установка стоп, и {ебенок ходит на цыпочках. 
Тяжелая спастическая диплегия характеризуется 
диффузной атрофией и нарушением роста нижних 
конечностей; при этом наблюдается диспропорция 
между нижними и нормально сформированными



верхними конечностями. Прогноз в отношении ин
теллектуального развития благоприятный; вероят
ность присоединения эпилептических приступов 
мала. Среди патоморфологических изменений наи
более часто встречается ПВЛ, особенно в области, 
где волокна пирамидного пути, иннервирующие 
нижние конечности, проходят через внутреннею 
капсулу. МРТ играет важную ооль для определе
ния тяжести поражен, 1я белого вещества и исклю
чения других патологических процессов в веществе 
головного мозга.

Спастическая тетраплегия — наиболее тяжелая 
форма ДЦП в связи с выраженным нарушением 
двигательной функции всех конечностей и частой 
ассоциацией с умственной отсталостью и эпилеп
тическими приступами. Нарушение глотания часто 
развивается в результате супрануклеарного буль
барного паралича и нередко становится причиной 
аспирационной пневмонии. При патоморфологи
ческом исследовании или МРТ наиболее часто вы
является обширная ПВЛ и мультикистозная кор
тикальная энцефаломаляция. Неврологический 
осмотр определяет повышение мышечного тонуса 
по спастическому типу во всех конечностях, умень
шение спонтанной двигательной активности, повы
шение сухожильных рефлексов и положительный 
симптом Бабинского. Сгибательная контрактура 
коленных и локтевых суставов часто бывает у де
тей старшего возраста. В этой возрастной группе 
особенно распространены ассоциированные невро
логические нарушения, включая нарушение речи 
и зрения. У детей со спастической тетраплегией 
часто наблюдается атетоз, возможна и смешанная 
форма ДЦП.

Атетоидная форма ДЦП, называемая также 
xopeoamemovdmu или экстрапирамидной1, встре
чается реже, чем формы ДЦП со спастическим 
мышечным гипертонусом. Для этой формы харак
терна гипотония, дети плохо удерживают голову, 
когда ребенка, лежащего на спине, тянут за руки 
и переводят в положение сидя отмечается запро
кидывание головы вследствие гипотонии в мыш
цах шеи. В процессе развития заболевания через 
несколько лет возникает вариабельная мышечная 
гипертония с ригидностью и дистонией. Возмож
ны затруднения при приеме пищи гиперкинез в 
языке и слюнотечение. Речь, как правило, нару-

1 По принятог в нашей стране классификации — гиперки- 
нетическая форма ДЦП — Примеч. ред.

шенэ в связи с поражением ротоглоточных мышц. 
У некоторых пациентов речь отсутствует, в других 
случаях произнесение предложений нечеткое, мо
дуляция голоса нарушена. В большинстве случаев 
симптомы поражения пирамидныз путей отсут
ствуют, эпилептические приступы нехарактерны, 
интеллект у многих пациентов сохранен. Эта фор
ма ДЦП в Европе известна как дискинетическая 
форма ДЦП; наиболее вероятным этиологическим 
фактором служит асфиксия во время родов. Экс- 
трапирамидная форма ДЦП, возникающая в ре
зультате острой тяжелой (практически тотальной) 
а :фиксии в родах, ассоциируется с билатеральны
ми симметричными очагами поражения в задней 
части скорлупы и вентролатеральном отделе та
ламуса. Эти очаги коррелируют с патоморфологи
ческими изменениями в базальных ганглиях, на
званными status ma.moratus. Причиной атетоидной 
формы ДЦП также может быть ядерная желтуха 
вследствие высокого уровня билирубина в крови; в 
этих :лучаях на МРТ билатеральные очаги в обла
сти бледного шара. Экстрапирамидная форма ДЦП 
может ассоциироваться с поражением базальных 
ганглиев и таламуса, вызванным метаболически
ми наследственными заболеваниями, такими как 
митохондриальные заболевания и глутаровая аци- 
дурия. При обсл давании детей с экстрапирамид
ной формой ДЦП важную роль для точной диагно
стики заболевания играют МРТ и метаболические 
исследования.

Диагностика. Подробный анамнез и физи- 
кальное обследование позволяют исключить про
грессирующее заболевание ЦНС, включая дегене
ративные, метаболические заболевания, опухоли 
спинного мозга или мышечную дистрофию. У па
циентов с незначительным вовлечением верхних 
конечностей и черепных нервов следует исключать 
пороки развития основания черепа и другие забо
левания с поражением шейного отдела спинного 
моз^а. МРТ головного мозга, как прави то, показа
на для определения локализации и распростране
ния структурных нарушений и ассоциированных 
врожденных аномалий; МРТ спинного мозга ре
комендуется при подозрении на поражение спин
ного мозга. Дополнительные методы исследования 
могут включать исследование слуха и зрительно* 
функции. Генетическое исследование возможно У 
пациентов с пороками развития или признаками 
метаболических заболеваний. Поскольку ДЦП 
обычно ассоциируется с широким спектром невро



логических нарушений и других расстройств, при 
обследовании и лечении детей с ДЦП необходим 
мультпдисциплинарный подход с привлечением 
различных специалистов.

Лечение. Важную роль в лечении детей с ДЦП 
играет команда врачей различных специальностей, 
включающая также специалистов по физиотера
пии и лечебной гимнастике, логопеда, социального 
работника, педагогов и психолога. Родителей не
обходимо научить навыкам по уходу за ребенком 
в повседневной жизни: как кормить его, носить на 
руках, одевать, купать, играть с ним, чтобы ограни
чить негативное влияние на аномальный мышеч
ный тонус. Кроме того, родители должны быть 
обучены выполнению физических упражнений, 
способствующих предотвращению контрактуры, 
особенно, ахилловых сухожилий. Хотя отсутству
ют доказательства, что массаж и лечебная ±тшна- 
стика способствуют предотвращению ДЦП у детей 
из группы риска или коррекции неврологического 
дефицита, тем не менее нет сомнения в том, что эти 
методы оптимизируют развитие ребенка с данной 
патологией.

В лечении ребенка со спастической диплегией 
применяются ортопедические приспособления, 
включая шины, лонгеты, костыли и др. При вы
раженной спастичности в нижних конечностях или 
вывихе бедра следует рассмотреть вопрос о хирур
гических операций на мягких тканях, способству
ющих уменьшению ..шшечного спазма в области 
тазового пояса, включая тенотомию приводящих 
мышц или перемещение и освобождение (разъеди
нение) поясничных мышц. Ризотомия — перерез
ка корешков спинномозговых нервов — вызывает 
значительное улучшение у отдельных пациентов с 
тяжелой спастической диплегией. При контракту
ре в области ахиллова сухожилия у ребенка со спа
стической гемиплегией возможна хирургическая 
коррекция с помощью тенотомии ахиллова сгао- 
жилия. У пациентов с тетраптегией применяются 
автоматизированные инвалидные кресла, специ
альные приспособления для кормления пациентов, 
модифицированные пишущие машинки и кресла, 
изготовленные по индивидуальному заказу.

Развитию навыков общения способствует при
менение символов Блисса, говорящих пишущих 
машинок и, особенно, адаптированных компью
терных программ, включая программы искус
ственного интеллекта, направленные на улучшение 
Двигательных и речевых навыков. Выраженные

поведенческие нарушения могут значительно на
рушать развитие ребенка с ДЦП, поэтому ранние 
выявление и лечение нарушений поведения имеют 
важное значение. Для коррекции поведенческих 
расстройств может потребоваться помощь психо
лога или психиатра. Психолог и педагог играют 
важную роль в выявлении и коррекции проблем 
обучения, дефицита внимания и умственной от
сталости. Страбизм, нистагм и атрофия дисков зри
тельных неовов часто встречаются у детей t ДЦП, 
поэтому при первичном обследовании требуется 
консультация офтальмолога. Кроме того, необхо
димы своевременная диагностика и лечение дис
функции мочевых путей.

Для лечения спас гичности применяется ряд ле
карственных препаратов, включая дантролен на
трия, бензодиазопиновые производные и баклофен. 
Эффективность этих препаратов в целом невысо
ка, однако они должны назначаться пациентам с 
тяжелой спастичностью, которая не купируется с 
помощью других терапевтических мероприятий. 
Имеются отдельные сообщения об успешном при
менении интратекального введения баклофена у 
детей с тяжелой спастичностью. Этот эксперимен
тальный метод терапии требует системного подхо
да и постоянного катамнестического наблюдения 
для выявления осложнений после установки ин- 
фузионного насоса и введения препарата. Прово
дятся исследования эффективности ботулотоксина 
при лечении спастичности в отдельных мышечных 
группах; предварительные данные указывают на 
эффективность этого метода лечения. У пациентов 
с ригидностью, дистонией и спастическим тетра
парезом иногда эффективен препарат леводопа; у 
детей с дистонией терапевтический эффект может 
быть получен при назначении карбамазепина или 
тригексифенидила. Гипербарическая оксигенация 
не способствует улучшению состояния детей с 
ДЦП.

621.2. МИТОХОНДРИАЛЬНЫЕ 
ЭНЦЕФАЛОМИОПАТИИ1

Митохондриальные заболевания — сложная груп
па расстройств с многочисленными клиническими 
проявлениями, в основе которых лежат мутации 
ядерной (яДНК) или митохондриальной ДНК

1 Написано в соавторстве с Dr. Ingrid Tein. — Приме» авт.



(мтДНК;. Заболевания могут проявляться на раз
ных стадиях паз читая, вовлекать различные ткани 
и opi аны, что приводит к полиморфизму фенотипи
ческих признаков, и дебютировать в равном возрас
те. На биохимическом уровне митохондриальные 
заболевания могут выражаться в тканеспецифи
ческой или генерализованной моноэнзимопатии, а 
также тканеспеиифической или генерализованной 
мультиэнзимс шатии. Процесс окислительного фос- 
форилирования в дыхательной цепи митохондрий 
определяется пятью ферментными комплексами, 
проявляющими свою активность внут ри митохон
дрий (кимплсксы I-V ). Эти комплексы ответствен
ны за синтез АТО, необходимого для нормальной 
функции клеток. Процесс окислительного фосфо- 
рилирования требует координированной регуля
ции генов яДНК и мтДНК. мтДНК человека пред
ставляет собой небольшую (16,5 kb) циркулярную 
двухцепочную молекулу, состоящую из последова
тельности генов, кодирующих 13 структурных про
теинов (из которых все являются субъединицами 
комплексов дыхательной цепи), а также две рибо- 
сомные РНК и 22 тРНК, необходимые для транс
ляции. яДНК отвечает за синтез около 70 субъеди
ниц, транспортируя их в митохондрии с помощью 
белков-носителей, обеспечивая их транспорт через 
внутреннюю митохондриальную мембрану и коор
динируя их точный синтез и сборку.

мтДНК отличается от яДНК по следующим при
знакам: 1) различный генетический кид; 2) мтДНК 
не содержит чнтронов и поэтому «плотно упако
вана» информацией; 3) вероятность спонтанных 
мутаций выше, чем у яДНК; 4) восстановительные 
механизмы менее эффективны; 5) мтДНК пред
ставлена сотнями или тысячами копий на одну 
клетку, характерен материнский тип наследования. 
При образовании зиготы следующим поколениям 
передается то. [ько генетическая информация, со
держащаяся в мтДНК яйцеклетки. При мутации 
в мтДНК яичника или зиготы эта мутация может 
передаваться в случайном порядке последующим 
генерациям клеток. В некоторые клетки мутантные 
геномы не поступают или поступают в незначи
тельном количестве (нормальный, или дикий, тип 
гомоплазмии); некоторые клетки получают смесь 
мутантных и нормальных (дико] о типа) молекул 
мтДНК (гетероплазмия), другие клетки получают 
преимущес гвенно или исключительно мутантные 
геномы (мутантная гомоплазмия). К важным при

знакам материнского типа наследования и гетеро- 
плазмии относятся: 1) наследование заболевания 
по материнской линии, при этом потомство как 
женского, так и мужского пола поражается в рав
ной степени; 2) фенотипическое прояьление му
таций мтДНК зависит от относительной пропор
ции мутантных и молекул дикого типа, при этом 
существует минимальное количество мутантных 
молекул, достаточное для экспрессии (пороговый 
эффект); 3) цля всех типов клеток пропорция в до
черних клетках может смещаться (митотическая 
сегрегация), приводя к  соответствуюшим феноти
пическим изменениям; 4) частота поражения по
следующих поколений выше, чем при забол» вани- 
ях с ау госомно-доминантным типом наследования. 
Критическое количество мтДНК, необходимой 
для проявления порогового эффекта, может быть 
различным в зависимости от уязвимости клеток 
определенной ткани к нарушению окислительного 
фосфорилирования, а также изменению чувстви
тельности клеток той же ткани со временем (уязви
мость может усиливаться с возрастом, по мере ста
рения клетки). Нару шения окислительного фос
форилирования митохондрий г.южии разделить на 
три труппы: l ) i  :фекты яДНК; 2) дефекты мтДНК;
3) нарушение коммуникации между геномом ядер- 
ной и митохондр] 1альной ДНК.

В (оответствии с обширной системой классифи- 
каци1 митохондриальные заболевание, вызванные 
дефектом яДНК. включают нарушения транспор
та субстратов (дефекты переносчика карнитина 
через плазмолемму, дефицит карьитинпальми- 
тоилтрансфераз I, II типов, карнитинацилкарни- 
тинтранслоказы), дефект ы окисления субстратов 
(пируватдегидрогеназного комплекса, пируваткар- 
боксилазы, интрамитохондриального окисления 
жирных кислот), дефекты цикла Кребса (дефицит 
а-кетоглютаратдегидрогеназы, фумара )ы. аконита- 
зы), дефекты дыхательной цепи (комплексы I-V), 
включая нарушение сопряжения процессов окис- 
ление/фосфори шрование (синдром Люфта) и де
фекты транспорта митохондриальных протеинов. 
Эти заболевания соответствуют менделевскому 
тип} наследования. Заболевания, обусловленные 
дефектами мтДНК, можно подразделить на воз
никшие в результате точечных мутаций, для ко
торых характерен материнский тип наследования 
(наследственная невропатия зрительных нервов 
Лебера, синдромы MELAS, MFRRF, N ARP, см. да



лее), и обуслов генные делециями и дупликациями, 
которые носят спорадический характер (синдром 
Кирнса-Сейра и Пирсона — врожденное заболе
вание костного мозга и поджелудочной железы). 
Заболевания, вызванные дефектом коммуникации 
между ядерным и митохондриальным геномом, 
соответствуют менделевскому типу наследова
ния и в к т ю ч а ю т  множественные целсции мтЦНК, 
передающиеся по аутосомно-доминантному типу, 
и синдромы, в основе которых лежат делеции 
мтДНК, как правило, с аутосомно-рецессивным 
типом наследования.

Митохондриальная энцефаломиопатия, эн- 
цефаломиопатия, лактат-ацидоз и инсультопо- 
добные эпизоды (MELAS). MELAS-синдром мо
жет не 'троявля гься у детей в первые годы жизни, 
однако затем постепенно замедляется психомотор
ное развитие, характерен низкий рост. Клиниче
ская картина синдрома характеризуется следую
щими признаками: 1) инсультоподоЬные эпизоды 
с локализацией поражения в большинстве случаев 
в задних отделах височной доли, в теменных и за
тылочных долях (признаки локального поражения 
мозга на КТ или МРТ); 2) лактат-ацидоз, феномен 
рваных красных волокон или их сочетание; 3) по 
крайней мере два из следующих симптомов: фо
кальные или генерализованные эпилептические 
приступы, деменция, рецидивирующая мигреноз- 
ная головная боль и рвота. В одном исследовании 
дебют до 15 лет отмечен у 62 % пациентов, наибо
лее распрос граненным проявлением заболевания 
служила гемианопсия или кортикальная слепо
та, Часто отмечается повышение уровня белка в 
СМЖ. Мутация MELAS 3243 может ассоцииро
ваться с различными комбинациями симптомов: 
непереносимость физической нагрузки, миопатия, 
офтальмоплегия пигментная ретинопатия, гипер
трофическая или дилатационная кардиомиопатия, 
нарушение сердечной проводимисти, глухота, эн- 
докринопатия (сахарный диабет) и дисфункция 
проксимальных отделов почечных канальцев. 
MELAS-синдром — прогрессирующее заболева
ние. Имеются сообщения с развита] [ заболевания 
У гчблингов. При прогрессировании заболевания 
отмечаются инсультоподоЬные эпизоды, приводя
щие к деменции. (См. также п. 632.4.)

При ОФЭКТ может определяться региональ
ная гипоперфузия Патоморфологические иссле
дования иногда выявляют кортикальную атрофию

в сочетании с инфарктоподобными очагами по
ражения в корковых и подкорковых структурах, 
кальцинаты в базальных ганглиях и расширение 
желудочков. Мышечная биопсия, как правило, де- 
монстпирует феномен рваных красных волокон. 
Скопления и патологические изменения митохон
дрий определяются в гладких мышечных клетках 
внутримышечных сосудов и артериоч мозга, в эпи- 
телиа чьных клетках и кровеносных сосудах хорио
идальных сплетений, что приводит к митохондри
альной ангиопатии. Биохимическое исследование 
мышц выявляет дефицит комплекса I у многих 
пациентов, однако в некоторых случаях зареги
стрированы множественные нарушения, включая 
дефицит комплексов I, III и IV. Заболевание харак
теризуется материнским типом наследования; вы
сокоспецифичной (хотя и не единственно возмож
ной) для данного заболевания считается точечная 
митохондриальная мутация гена тРНК лейцина, 
локализующаяся у 80 % больных в нуклеотидной 
позиции 3243. Еще у 7,5 % пациентов — точечная 
мутация гена тРНК лейцина в нуклеотиде 3271. 
Третья мутация выявлена в нуклеотидной позиции 
3252 гена тРНК лейцина. Поскольку концентра
ция мутантных генов ниже в клетках крови, чем 
в мышечной ткани, для диагностики заболевания 
предпочтительно исследование мышц.

Прогноз у пациентов с полной клинической кар
тиной синдрома неблагоприятный. Схема терапии 
включает применение кортикостероидов и коэн- 
зима Q10. В некоторых случаях снижение уровня 
лактата в крови за счет приема дихлороацетата при
вело к выраженному клиническому улучшению.

ГЛиоклонус-эпилепсия с рваными красны] ш 
волокнами (MERRF). Для MERRF-синдрома ха
рактерна прогрессирующая миоклонус-эпилепсия, 
митохондриальная миопатия, мозжечковая атак
сия, дизартрия и ниста1 м Дебют бывает в детском 
возрасте или у в зрослых; возможно медленно про
грессирующее течение или быстрое развитие забо
левания. Другие симптсмы заболевания включают 
деменцию, нейросенсорную тугоухость, атрофию 
зрительных нервов, периферическую невропатию 
и спастичность. Поскольку у некоторых пациентов 
определяются нарушение глубокой чувствительно
сти и деформация стоп (pes ca^us), в этих случаях 
может ошибочно диагностироваться атаксия Фри- 
дрейха. У пациентов с MELAS- и MERRF-’индро- 
мом бывают случаи заболевания в семейном анам



незе и низкий рост. Характерен материнский тип 
наследования.

У пациентов с MERRF-син фомом опреде гают- 
ся повышение уровня лактата в с ыворотке крови, 
феномен рваных красных волокон при мышечной 
биопсии, при морфолигическом исследовании — 
выраженная гибель нейронов и глиоз, особенно в 
области зубчатого ядра и нижней оливы, призна
ки гибели клеток Пуркинье и нейронов красного 
ядра. Отмечаются побледнение задних канатиков 
спинного мозга и дегенерация тонкого и клино
видного ядер. Мышечная биопсия обнаруживает 
вариабельный дефицит комплекса III, комплексов 
II и IV, комплексов I и IV и изолированный де
фицит комплекса IV. Более чем в 8С % случаев за
болевание вызвано гетероплгзмической точечной 
мутацией в позиции 8344 гена лизиновой тРНК 
(нуклеотидная замена G—»А). У некоторых паци
ентов выявляется мутация в нуклеотиде 8356 гена 
лизиновой тРНК (нуклеотидная замена Т—»С).

Специфическое лечение отсутствует, хотя опи
сан хороший терапевтический эффект коэнзима 
Q10 у матери и дочери с MERRF-мутацией.

Наследственная невропатия зрительных не
рвов Лебера (LHON). Синдром LHON дебюти
рует обычно у пациентов в возрасте 18—30 лет с 
острой или подострой потери зрения, вызванной 
тяжелой билатеральной атрофией зрительных не
рвов, хотя имеются сообщения о начале заболева
ния у детей в тюзрасте 5 лет. Практически 85 % па
циентов составляют мужчины молодого возраста. 
Это позволяет предпи. южить Х-сцепленный фак
тор, модулирующий экспрессию точечной мутации 
мтДНК. Классические симптомы при офтальмоло
гическом обследовании включают циркумпапил- 
лярную (вокруг диска зрительного нерва) теле- 
ангиэктатическую микроангиопатию и псевдоотек 
диска зрительного нерва. Непостоянные признаки 
заболевания включают мозжечковую атаксию, ги
перрефлексию положительный симптом Бабин- 
ского, психические нарушения, периферическую 
невропатию и нарушение сердечной проводимости 
(синдром перевозбуждения желудочков). В некото
рых случаях отмечается распространенное пораже
ние белого вещества, характерное для рассеянного 
склероза. Синдром I ,HON отличается отсутствием 
лактат-ацидоза и рваных красных волокон. При 
этом заболевании описано более 11 точечных мута
ций мтДНК, включая ’’омоплазмическую мутацию 
в нуклеотиде 11 778 (нуклеотидная замена G—»А) в

структуре ND4 субъединицы гена комплекса I ды
хательной цепи. Мутация представляет собой заме
ну высококонсервативного аргинина на гистидин в 
позиции 340-й аминокислоты и служи', причиной 
синдрома LHON примерно в 50-70 % случаев в 
Европе и более чем в 90 % случаев в Японии. Опи
саны родословные пациентов с синдромом LHON, 
в основе которого лежат другие точечные мутации; 
в этих случаях характерные проявления сип арома 
сочетались с комплексом неврологических наруше
ний, клиническая картина заболевания напо\ инала 
синдром MELAS и младенческий билатеральный 
некроз полосатого тела.

Мутация в субъединице 6 митохондриаль
ной АТФазы (NARP). Это заболевание с мате
ринским типом наследования проявляется в виде 
фенотипической картины синдрома Ли или в виде 
совокупности симптомов: задеожка развития, пиг
ментный ретинит, деменция, судороги, атаксия, 
слабость мышц проксимальных отделов конечно
стей и сенсорная невропатия (NARP-счндром). За
болевание вызвано точечной мутацией в нуклеоти
де 8993 гена субъединицы 6 АТФазы. Выявляется 
близкая корреляция тяжести клинических прояв
лений заболевания и долей мутантной мтДНК в 
лейкоцитах.

Синдром Кирнса-Сейра. Диагностические 
критерии синдрома Кирнса-Сейра включают три
аду: 1) дебют до 20 лет; 2) прогрессирующая наруж
ная офтальмоплегия в сочетании с птозом; 3) пиг
ментная ретинопатия. Кроме того, должен быть 
хотя бы один из следующих симптомов: АВ-блока- 
да, мозжечковый синдром, уровень белка в СМЖ 
выше 100 мг/дл. Другие неспецифические, но часто 
встречающиеся симптомы — деменция, нейросен- 
сооная тугоухость, множественная эндокринная 
дисфункция, включая малый рост, сахарный диабет 
и гипопаратиреоз. Прогноз неблагоприятный, даже 
при имплантации искусственного водителя ритма 
сердца, заболевание прогрессирует до летального 
исхода к 3-4-му десятилетию жизни. Среди ред
ких клинических проявлений заболевания можно 
назвать почечный тубулярный ацидоз и синдром 
Лоу. Описано несколько случаев синдрома Кирн
са-Сейра у  детей в сочетании с инсультоподобны
ми эпизодами. Мышечная биопсия выявляет фено
мен рваных красных волокон и цитохромоксидаза 
(СОХ)-негативные волокна различной выражен
ности. У большинства пациентов диагностируются 
делеции мтДНК, в некоторых случаях — ее дупли



кация. Возможны новые мутации, определяющие 
возникновение спорадических случаев синдрома 
Кирнса-Сейра. В нескольких поколениях тип на
следования заболевания аутосомно-доминантный.

Спорадическая пригрессируюьщя наружная 
офталъмоплегт я с феноменом рваных красных во- 
локон — клинически доброкачественное состояние 
с дебютом в подростковом возрасте или у взрослых 
в виде офтальмоплегии, птоза и слабости мышц 
проксимальных отделов конечностей. Заболева
ние носит медленно прогрессирующий характер, 
и пациенты могут вести практически нормальный 
образ жизни. Мышечная биопсия демонстрирует 
феномен рваных красных волокон и СОХ-негатив- 
ные волокна. Примерно у 50 % пациентов с про
грессирующей наружной офтальмоплегией име
ются делеции мтДНК и отсутствуют указания на 
заболевание в семейном анамнезе.

Болезнь Ли (подострая некротизирующая эн- 
цефаломиопатия). Известно по крайней мере че
тыре генетически детерминированных нарушения, 
лежащие в основе болезни Ли: дефицит пируватде- 
гидрогеназного комплекса, комплекса I, комплекса 
IV (СОХ) и комплекса V (АТФаза). Эти наруше
ния могут возникать спорадически или наследуют
ся по аутосомно-рецессивному типу, как в случае 
дефицита комплекса IV (СОХ) по X- сцепленному 
типу (дефицит пируватдегидрогеназы Ejtx), или по 
материнскому типу наследования, кг к в случае де
фицита комплекса V (АТФаза 6, мутация в нукле
отиде 8993). В большинстве случаев заболевание 
проявляется в младенческом возрасте с трудностей 
при приеме пищи, нарушения глотания, рвоты и 
дефицита массы тела. Возможны задержка двига
тельного и речевого развития, генерализсванныс- 
приступы, слабость, гипотония, атаксия, тремор, 
признаки поражения пирамидных путей и нистагм. 
Характерно периодическое дыхание в сочетании с 
вздохами и всхлипывания, [и, позволяющее пред
положить дисфункцию ствола. У некоторых паци
ентов отмечаются наружная офтальмоплегия, птоз, 
атрофия зрительных нервов и снижение остроты 
зрения. На КТ или МРТ могут быть билатераль
ные симметричные области пониженной плот
ности в базальных ганглиях. Морфологические 
изменения включают фокальные симметричные 
области некроза в таламусе, базальных ганглиях, 
сером веществе покрышки среднего мозга, пери- 
вентрикулярных и периакведуктальных областях 
ствола и в задних канатиках спинного мозга. При

микроскопическом исследовании — споншоформ- 
ное поражение, представляющее собой кистозные 
полости и гибель нейронов, демиелинизация и со
судистая пролиферация. Характерно повышение 
уровня лактата в сыворотке крови. Прогноз в це
лом неблагоприятный, однако у некоторых пациен
тов наблюдается длительная ремиссия.

Синдром Рейе. Этот тип энцефалопатии в на
стоящее время встречаемся редко; синдром харак
теризуется патоморфологическими признаками 
в виде жировой дегенерации внутренних органов 
(микровезикулярный стеатоз) и митохондриаль
ными нарушениями, а также биохимическими при
знаками нарушения митохондриального метабо
лизма (см. т. 4, гл. 443). Спорадический синдром 
Рейе может развиваться на фоне вируса гриппа 
типа В, при приеме аспирина, как идиосинкрати
ческая гепатотоксическая реакция на вал строевую 
кислоту у пациентов с вероятной генетической 
предрасположенностью и при болезни ямайской 
рвоты, вызванной токсином шпоглицин.

Рецидивирующее заболевание, подобное син
дрому Рейе. встречается у детей с наследственным 
дефектом окисления жирных кислот, таких как де
фицит трансмембранного переносчика карнитина, 
дефицит карнитинпальмитоилтрансферазы I и II, 
карнитинацилкарнитинтранслоказы, среднецепоч
ной и длинноцепочной ацил-КоА-дегидрогеназы, 
множественной ацил-КоА-дегидрогеназы, длин
ноцепочной L3-n .дроксиацил-Ко А-дегидрогеназы 
или трифункционального протеина. Эти заболе
вания проявляются в виде рецидивирующей ги- 
погликемической и гипокетотчческой энцефало
патии и наследуются по аутосомно-рецессивному 
типу. Другие грожденные нарушения метаболизма, 
которые, вероятно, могут привести к развитию син
дрома Рейе, включают дефицит ферментов цикла 
мочевины (например, орнитинтранскарбэмилазы, 
карбамилфосфатсинтетазы) и некоторые органи
ческие ацидурии (например, глутаровая ацидурия 
I типа) цефицит ферментов дыхательной цепи и 
дефекты углеводного метаболизма (например, не
переносимость фруктозы).

621.3. ДРУГИЕ ЭНЦЕФАЛОПАТИИ

ВИЧ-энцефалопатия. Энцефалопатия — тяжелое 
и частое проявление ВИЧ-инфекции у  младенцев 
и детей (см. т. 3, гл. 322). Симптомы невроло] иче- 
ских нарушений у  пациентов, внутриутробно за



раженных ВИЧ-инфекцией, возможны в раннем 
младенческом возрасте, но могут быть отсрочены 
до 5-летнего возраста. Основные признаки ВИЧ- 
энцефалопатии включгют остановку роста мозга, 
признаки задержки развития, появление таких не
врологических симптомов, как мышечная слабость 
в сочетании с счмптомами поражения пирамидных 
путей, атаксия, миоклонус, псевдобульбарный па
ралич и эпилептические приступы.

Острые диссеминированные энцефаломиелиты. 
Это монофазное, иммунно-опосредованное заболе
вание, развивающееся после вакцинаций или ин
фекции (включая краснуху, корь, ветряную оспу, 
опоясывающий герпес, вирусный паротит, мико- 
плазменную пневмонию или другие инфекционные 
заболевания верхних дыхательный путей) Клини
ческие проявления заболевания включают летар
гию, делирий, кому, эпилептические приступы, 
билатеральный оптический неврит, миелопатию и 
другие очаговые неврологические симптомы. На 
МРТ в типичных случаях диссеминированные мно
жественные очаги в виде отека, воспаления и демие- 
линизации в белом веществе, базальных ганглиях и 
стволе мозга, которые могут накапливать контраст
ный препарат (гадолиний) при проведении МРТ с 
контрастированием. Иногда выявляются геморра
гические очаги поражения в белом веществе. В не
которых случаях эффективна гормональная терапия 
(кортикостероиды) или введение иммуноглобулина.

Свинцовая энцефалопатия (см. т. 1, гл. 66).
Ожоговая энцефалопатия. Энцефалопатия 

развивается примерно у 5 % детей с обширными 
(тяжелыми) ожогами в первые несколько недель 
госпитализации (см. т. 2, гл. 127). К ожо.'овой энце
фалопатии приводит не один этиологический фак
тор, а их комбинация, включая аноксию (вдыхание 
дыма, отравление моноксидом углерсда, ларинго- 
спазм), электролитные нарушения, бактериемию 
и сепсис, кортикальный венозный тромбоз, сопут
ствующую черепно-мозговую травму, отек мозга, 
побочные реакции на лекарственные препараты 
и эмоциональный дистресс. Среди клинических 
проявлений ожоговой энцефалопатии чаще всего 
встречаются эпилептические приступы, возможны 
измененное состояние сознания, галлюцинации и 
кома. Лечение ожоговой энцефалопатии напраьле- 
но на выявление причины, лежащей в основе за
болевания, и медикаментозную коррекцию гипок- 
семии (гипоксии), специфических электролитных 
нарушений, отека мозга и эпилептических присту

пов. Прогн эз в отношении полного восстановлений 
функций нервной системы в целом благоприятный, 
особенно если судороги служат основным призна
ком заболевания.

Гипертоническая энцефалопатия. Гипертони
ческая энцефалопатия наиболее часто ассоциирует
ся с заболеваниями почек у детей, включая острый 
гломерулонефрит, хронический пиелонефрит и по
чечную недостаточность (см. т. 4, гл. 538, и гл. 666). 
В некоторых случаях гипертоническая энцефало
патия служит первым проявлением лежащего в ее 
основе заболевания почек. Выраженная системная 
гипертензия служит причиной вазоконстрикции 
сосудов мозга, что приводит к повышению сосу
дистой проницаемости, вызывая очаги отека моз
га и кровоизлияний. Дебют может быть острым с 
судорог и комы, или начало заболевания малоза
метное с постепенным появлением головной боли, 
сонливости и летаргии, тошноты и рвоты, нечетко
сти зрения, транзиторной кортикальной слепоты и 
гемипареза. При исследовании глазного дна у детей 
в некоторых случаях симптомы отсутствуют, в дру
гих — отек диска зрительного неова и ретинальные 
кровоизлияния. Лечение направлено на нормали
зацию АД и достижение кош роля над приступами 
с помощью адекватного подбора антиэпилептиче- 
ских препаратов.

Радиационная энцефалопатия. Несмотря на 
значительное улучшение качества техники для лу
чевой терапии заболеваний мозга и существенного 
снижения частоты серьезных побочных эЛфектов, 
радиационная энцефалопатия остается серьезным 
осложнением лучевой терапии. Острая радиацион
ная эниефаи опатия чаще развичается у пациентов 
молодого возраста, получающих большие суточ
ные дозы радиационного облучения. Избыточное 
радиационное воздействие вызывает повреждение 
эндотелия сосудов, что приводит к повышению со
судистой проницаемости, отеку мозга и многочис
ленным кровоизлиянием. Ребенок может внезапно 
стать раздраженным и вялым с жалобой на голов
ную боль, или возможны локальные неврологиче
ские симптомы и судороги. В некоторых случаях 
развивается гемипарез как следствие инфаркта, вы
званного окклюзией церебральных сосудов. Гормо
нальная терапия (кортикостероиды) часто эффек
тивна для уменьшения отека мозга и способствует 
обратному развитию неврологических нарушений 
Для поздней радиационной энцефалопатии харак
терны головная боль и медленно прогрессирующие



локальные неврологические симптомы, включая 
гемипарез и судороги. У некоторых детей с острым 
лимфолейкозом, получающим комбинированную 
терапию, интратекальное введение метотрексата и 
лучевою терапию на область головы, неврологиче
ские нарушения наблюдаются через несю лько ме
сяцев или лет после терапии; клинические прояв
ления включают нарастающую летаргию, прогрес
сирующие когнитивные нарушения и деменцию, 
очаговые неврологические симптомы и судороги 
(см. т. 4, гл. 587). На КТ кальцинаты в белом ве
ществе, посмертное патоморфологическое иссле
дование выяпяет некротизирующую энцефалопа
тию. Эю тяжелое осложнение при лечении лейкоза 
требует переоценки краниального радиационного 
облучения у пациентов детского возраста.

Синдром Цельвегера (цереброгепатореналь- 
ный синдром). Это редкое заболевание с леталь
ным исходом передаемся по аутосомно-рецессивно- 
му типу. Синдром Цельвегера служит лритотипом 
группы пероксисомных заболеваний, имеющих 
сходные клинические проявления и биохимиче
ские нарушения (см. т. 2, п. 134.2). У младенцев с 
синдромом Цельвегера дизморфия лица, включая 
выпуклость в лобной области и крупный передний 
родничок. Ла' ылок уплощен, характерны агомалии 
ушных раковин. Как правило, выявляются готиче
ское нёбо, чрезмерное развитие кожных складок 
шеи, выраженная мышечная гипотония и арефлек- 
сия. При офтальмологическом исследовании — ни- 
стагмоидные движения глаз при зрительном сле
жении, билатеральная катаракта и атрофия дисков 
зрительных нервов. Генерализованные эпилептиче
ские приступы проявляются в раннем возрасте и 
сочетаются с тяжелой глобальной задержкой раз
вития, выраженным двусторонним снижением слу
ха. Причиной тяжелых неврологических наруше
ний служит остановка миграции нейробластов на 
ранних этапах развития, приводящая к церебраль
ной пахигирии и нейрональной гетеротопии (см. 
п. 615.7). Гепатомегалия возникает вскоре после 
рождения, часто сочетается с цлительной желтухой 
новорожденных в анамнезе. Летальный исход чаще 
наступает на первом году жизни.
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Глава 622

Дегенеративные 
заболевания нервной 
системы у детей
Майкл В. Джонстон 
(Michael V. Johnston)

Н ейродегенеративны е заболевания с дебю том в 
детском возрасте включают в себя большую гетеро
генную группу заболеваний, в основе которых ле
жат специфические генетические или биохимиче
ские нарушения, хронические вирусные инфекции, 
а также значительную группу состояний неизвест- ( 
ной этиологии. В прошлом при подозрении на ней- 
ридегенеративное заболевание в детском возрасте 
провсциласи биопсия мозга и прямой кишки, од
нако в связи с прогрессом в развитии современных 
методов нейровизуализации и специфических био
химических ыолекулярно-диагностических тестов, 
необходим ость в применении этих инвазивных 
диагностических методов стала возникать редко. 
Н аиболее важными компонентами обследования  
остаются тщательно собранный анамнез и ф изи
кальное обследование. Отличительная особенность 
нейродегенсративного заболевания - прогрессиру
ющее нарушение функций нервной системы с по
терей речи, зрения, слуха, двигательной функции, 
часто в сочетании с эпилептическими приступа
ми, нарушением питания г  снижением интеллекта. 
Возраст пациента в дебюте болезни, скорость про
грессирования й основные неврологические прояв
ления определяют преимущественное поражение 
белого или серого вещества мозга. В первом случае 
на ранней стадии заболевания появляются призна
ки поражения пирамидных путей, при поражении 
серого вещества — выражены эпилептические при
ступы, снижение интеллекта и нарушение зрения. 
Точно собранный анамнез подтверждаем легрессию  
приобретенных навыков, неврологическое иссле
дование позволяет локализовать патологический 
процесс в нервной системе. Хотя нейродегенера
тивные заболевания, как правило, заканчиваются 
летальным исходом и терапия обычно неэф фек
тивна, правильная диагностика имеет большое зна
чение для генетического консультирования и при
менения профи тактических стратегий. Трансплан-



Таблица 622.1
Тип наследования и биохимические нарушения при нейродегенеративных заболеваниях

Нейродегенеративное заболевание Тип наследования Биохимический дефект Материал для анализа

Сфинголипидоз
GM ,-гангл иозидоз АР Р-галактозидаза Сыворотка, лейкоциты, фибро- 

бласты кожи

СМ2-гангл иозидоз
Болезнь Тея-Сакса АР Гексозаминидаза А Сыворотка, лейкоциты, фибро- 

бласты кожи
Болезнь Сендхоффа АР Гексозаминидаза А и В Сыворотка, лейкоциты и фибро- 

бласты кожи

Болезнь Краббе АР Галактоцереброзидаза Лейкоциты и фибробласты кожи

Метахроматическая лейкодистро- 
фия

АР Арилсульфатаза А Лейкоциты и фибробласты кожи

Нейрональный цероидлипофусциноз ХР Пальм итоилпрогеинтиоэстераза 
Трипептидилпептидаза 1

ЭМ биопсии кожи

АЛД АР Окисление ОДЦЖК Плазма, фибробласты кожи

Сиалидоз АР Нейраминидаза Фибробласты кожи

П р и м е ч а н и е :  АР — аутосомно-рецессивный; ЭМ — электронная микроскопия; ХР — Х-сцепленный рецессивный; ОДЦЖК — 
жирные кислоты с очень длинной цепью.

Таблица 622.2
Наиболее распространенные заболевания, ассоциированные с регрессом приобретенных навыков

Возраст дебюта (лет) Заболевание Комментарии, ,

< 2, в сочетании с ге- 
патомегалией (см. т. 2, 
п. 135.3)

Непереносимость фруктозы 

Галактоземия

Гликогеноз (болезнь накопления гликогена), 
I-IV  тип
Мукополисахаридоз, I и II тип
Болезнь Ниманна-Пика, младенческий тип

Болезнь Тея-Сакса

Синдром Цельвегера (цереброгепаторенальный 
синдром)
Болезнь Гоше, тип II

Рвота, гипогликемия, плохое питание, нарушение при
бавки массы тела (при приеме фруктозы)
Летаргия, гипотония, желтуха, катаракта, гипоглике
мия (при приеме лактозы)
Гипогликемия, кардиомегалия (II)

Грубые черты лица, скованность в суставах 
Поражение серого вещества, задержка прибавки массы 
тела
Судороги, симптом «вишневой косточки>, отек, гру
бые черты лица
Гипотония, высокий лоб, уплощенное лицо 

Разгибательная поза, раздражительность

< 2, без гепатомегалии Болезнь Краббе 

Синдром Ретта

Болезнь кленового сиропа мочи 
Фенилкетонурия

Болезнь курчавых волос (Менкеса)

Подострая некротизирующая энцефалопатия 
(болезнь Ли)
Церебро-окулофациоскелетный синдром 
(болезнь Пенья-Шокейра)
Болезнь Канавана
Болезнь Пелицеуса-Мерцбахера

Раздражительность, разгибательная поза, атрофия 
зрительных нервов и слепота 
У девочек замедлен рост головы, нарушение ману
ального праксиса, моющие движения рук, нарушение 
речи, апракеия ходьбы
Нарушение питания, тремор, миоклонус, опистотонус 
Слабая пигментация (светлые волосы и голубые гла
за), экзема, судороги
Гипертония, раздражительность, судороги, патологи
ческое изменение волос 
Поражение белого вещества мозга

Уменьшение белого вещества, задержка прибавки 
массы тела
Поражение белого вещества 
Поражение белого вещества

Продолжение таблицы



Окончание табл. 622.2
Возраст дебюта (лет) Заболева «л Комментарии

2-5 Болезнь Ниманна-Пика, III и IV гип 
Болезнь Вильсона

Гагглиозидоз, тип II 
Цероидлипофусциноз
Митохондриальные энцефалопатии (например, 
MERRF)
Атаксия-телеангиэктазия 
Болезнь Гентингтона (хорея)
Синдром Галлервор 1ена-Шпатца 
Метахроматическая лейкодистрофия 
АЛД

Подострый склерозирующий панэнцефалит

Гепатоспленомегалия, затруднение ходьбы 
Поражение печени, кольцо Кайзера—ФлеЛшера, ког
нитивные нарушения развиваются на поздней стадии 
заболевания
Поражение серого вещества 
Поражение серого ве щества 
Покажет,е серд* о веществ.-

Поражение базальных ганглиев 
Поражение базальных ганглиев 
Поражение ( азальных ганглиев 
Поражение белого вещес-ва
Поражение белого вещзства, поведенческие нарушс 
ния, снижение школьной успеваемости, тетрапарез 
Диффузная энцефалопатия, миоклонус, возможно раз 
витие через несколько лет после перенесенной кори

5-15 АЛД
Рассеянный склероз
Нейрональный цероидлипофусциноз, ювениль
ный и взрослыГ. тип (болезнь Шпильмейе- 
ра-Фогта и Куфса)
Болезнь Шильдера

Болезнь Рефсума

Сиалидоз II, ювенильная форма

См. выше для АЛД 
Поражение белого i ещества 
Поражение серого вещества

Поражение белого вещества очаговые неврологиче
ские симптомы
Периферическая невропатия, атаксия, пигментный 
ретинит
Симптом «вишнево"! косточки», миоклонус атаксия! 
грубые черты лица

Kliegman R. (ed.). Practical strategies in pediatiic diagnosis and therapy. — Philadelphia: W  B. Saunders 1996. — P. 503.

тация костного мозга и другие методы клеточной 
и генной терапии получают распространение , как 
методы, предотвращающие прогрессирование забо
левания у пациентов, находящихся на пресимптом- 
ной стадии. Для всех заболеваний, при которых 
известен специфический ферментный дефект, раз
работана пренатальная диагностика (амниоцентез 
или биопсия ворсин хориона). Во многих случаях 
с помощью ферментного анализа можно выявить 
носителей заболевания. В табл. 622.1 суммированы 
тип наследования, биохимические дефекты и спе
цифические диагностические аномалии при врож
денных дегенеративных заболеваниях нервной 
системы. Возоастные аспекты дебюта заболевания 
представлены в тгбл. 622.2.

Наследственные нейродегенеративные заболе
вания включают сфинголипидозы, нейрональный 
цероидллпофусциноз, А ЯД и сиалидоз. Сфинго
липидозы характеризуются внутриклеточным на
коплением нормальных липидных компонентов 
клеточной мембраны в результате нарушения их 
катаболизма. Сфинголипидозы подразделяйся на 
шесть категорий: болезнь Ниманна -Пика, болезнь 
Гоше, GMj-ганглиозидоз, СМ2-ганглиозидоз, бо

лезнь Краббе и метахроматическая лейкод и атрофия. 
Болезнь Лиманна—Пика и болезнь Гоше обсужда
лись в т. 2, п. 134.4. Спиномозжечковые дегенерации 
(атаксия Фридрейха, атаксия- телеангиэктазия, оли- 
вопонтоцеребеллярная гтоофия, абетал'ггопротеи- 
демия) и дегенеративные заболевания с поражением 
базальных ганглиев (болезнь Гентингтона, мышеч
ная деформирующая дистония, болезнь Вильсона 
и болезнь Галлервордена—Шпатца) обсуждаются в 
гл. 620. Наконец, группа дегенеративных заболева
ний с диффузным поражение'! мозга, вктючающая 
рассеянный склероз, болезнь Пелицеуса-Мерцба- 
хера, болезнь Александера, болезнь Канавана (спон- 
гиоформная дегенерация), болезнь курчавых волос, 
синдром Ретта и подострый склерозирующий па
нэнцефалит, обсуждается в этом разделе.

622.1. СФИНГОАИПИДОЗ___________

Ганглиозидозы
См. также т. 2, п. 134.4.

Ганглиозидами называют гликосфгггслипиды — 
нормальные компоненты нейрональной и синапти



ческой мембран. Основную структуру GMj-ганглио- 
зида состав ляет олигосахаридная цепь, соединенная 
с гидроксиловой группой церамида и сиаловой кис
лотой, связанной с галактозой. Катаболизм гангли- 
озидов происходит путем последовательного отще
пления молекул сахаров с помощью специфических 
экзогликозпдаз. Нарушение катаболизма приводит 
к накоплению гатлиозида в клетках. Заболевания, 
связанные с нарушением распада ганглиозидов, 
можно подразделить на две группы: СМ,-ганглио- 
зидозы и ОМ2-ганглиозидозы.

GMj-ганглиозицозы. По классификации выде
ляют три подтипа GM,-ганглиозидозов в соответ
ствии с возрастом дебют а: младенческий (тип 1), 
ювенильный (тип 2) и взрослый (тип 3). Заболева
ния передаются по аутосомно-рецессивному типу и 
возникают в результате выраженного дефицита кис
лой Р-галактозидазы. Активность фермента можно 
исследовать в лейкоцитах и в культуре фиЬробла- 
стов кожи. Ген, кодирующий кислую Р-галактози- 
дазу, картирован на хромосоме Зр14.2. Возможна 
пренатальная диагностика: определение кислой 
Р-га тктозидазы в культуое амниотических клеток.

Младенческий СМх-ганглиозидоз проявляется 
при рождении или в неонатальном периоде с анорек
сии, слабого сосания и замедления прибавки массы 
тела. Характерны глобальная задержка развития и 
генерализованные судороги. Для этого заболевания 
свойственны яркие фенотипические признаки, на
поминающие синдром Гурлер. Характерны грубые 
черты лица, выстилающий лоб, загггдсние носовой 
перегородки, крупный язык (макроглоссия) и ги
пертрофия десен. Гепатоспленомегалия возникает 
на ранних этапах заболевания в результате аккуму
ляции в печени пенистых гистиоцитов. Развивается 
киФосколгоз в связи с образованием переднего клю
вовидного выступа тел позвонков. Неврологическое 
исследование выявляет апатию, прогрессирующую 
слепоту, глухоту, спасгическую тстраплегию и де- 
церебрационную ригидность. Симптом «вишневой 
Ъввтгтти» в области макулы имеет место примерно 
в 50 % случаев Он характеризуется образованием 
бледного мутного кольца (в результате отложения 
сфинголипидов в ганглиозные клетки сетчатки) 
вокруг центральной ямки, имеющей нормальную 
красную окраску (рис. 622.1). Продолжительность 
жизни редко превышает 2-3 года; смерть наступает 
в результате аспирэционной пневмонии.

Ювенильный GM^-ганглиозидоз отличается от
сроченным дебютом в возрасте около 1 года. Пер-

Р и с. 6 2 2 .1 . Симптом «виш невой косточки» у пациента с 
СМ ,-ганглиозидозом. Белое кольцо (накопление сфинголи- 

пида в ганглиозных клетках сетчатки) окруж ает макулу

вые симптомы включают нарушение координации 
движений, слабость, атаксию, регресс речевой функ
ции. Затем появляются судороги, спастичность, де- 
церебрационная ригидность и слепота — основные 
симптомы заболевания. В отличие от младенческого 
типа для этого типа ганглиозидоза обычно не харак
терны грубые черты лица и гепатоспленомегалия. 
Рентгенологического исследование поясничного 
отдела позвоночника может выявлять образование 
небольшого клювовидного выступа тел позвонков. 
Дети редко живут дольше 10 лет. Взрослый тип 
GM^-ганглиозидоза — медленно прогрессирующее 
заболевание с развитием спастичности, атаксии, 
дизартрии и постепенным нарушением когнитив
ных функций.

СМ2-ганглиозидозы — гетерогенная группа 
наследственных заболеваний с аутоссмно-рецес- 
сивным типом наследования, состоящая из не
скольких подтипов, включая болезнь Гея-Сакса, 
болезнь Сендхоффа, ювенильный ОМ2-ганглиози- 
доз и взрослый тип ОМ2-ганглиозидоза. Болезнь 
Тся-С акса распространена в большей степени 
среди популяции евреев-ашкенази, в которой ча
стота носительства аномального гена составляет 
примерно 1:30. Болезнь Тея-Сакса обусловлена 
мутацией гена НЕХА, локализованного на хро



мосоме 15q23-q24. Дети развиваются нормально 
примерно до 6 мес., за исключением выражен
ной стартл-реакции на звук, которая выявляется 
ьскоре после рождения. Затем появляется отста
вание в развитии, и к 1 году жизни дети теряют 
способность стоять, сидеть и произносить зву ки. 
Гипотония в раннем возрасте эволюционирует в 
прогрессирующую спастичность, заболевание не
уклонно прогрессирует: отмечаются судороги, 
слепота, глухота и симптом «вишневой косточки», 
последний — практически у всех пациентов (см. 
рис. 622.1). Макроцефалия становится заметной к 
1 году жизни и обусловлена 200-300-кратным пре
вышением нормального уровня ОМ2-ганглиозида 
в веществе головного мозга. Продолжительность 
жизни лишь у немногих детей превышает 3-4  го
да, смерть обычно наступает в результате аспира
ции или бронхопневмонии. В тканях пациентов с 
болезнью Тея-Сакса обнаружен дефицит изофер- 
мента гексозаминидазы А. Массовая скрининго
вая пренатальная диагностика болезни Тея-Сак
са — надежный метод ее профилакп [ки с благопри
ятным соотношением стоимость/яффгктивность, 
так как заболевание встречается в определенной 
популяции (евреи-ашкенази). Разработан точный 
и недорогой метод выявления носителей заболева
ния (определение гексозаминидазы А в сыворотке 
и лейкоцитах), а также надежный метод диагно
стики при биопсии ворсин хориона в I триместре 
беременности (рекомендуется семейным парам из 
группы риска — гетерозиготные носители)

Болезнь Сендхоффа по клинической картине на
поминает болезнь Тея-Сакса, включая прогресси
рующую потерю двигательных и речевых навыков, 
начинающуюся в возрасте 6 мес. У большинства 
пациентов судороги, симптом «вишневой косточ
ки», макроцефалия и кукольное лицо, однако у де
тей с болезнью Сендхоффа, кроме того, возможна 
спленомегалия. ЗВП не изменены на ранних ста
диях болезни Сендхоффа и болезни Тея-Сакса, но 
становятся патологическими или отсутствуют при 
прогрессировании заболевания. При исследовании 
слуховых ВП ствола мозга замедление латентности. 
Диагноз болезни Сендхоффа устанав нивают при 
дефиците гексозаминидазы А и В в сыворотке и 
лейкоцитах Дети обычно умирают к 2-летнему воз
расту. Болезнь Сендхоффа обус повлена мутацией в 
гене НЕХВ. локализованном на хромосоме 5ql3.

Ювенильный СМ2-ганглиозидоз дебютирует в 
среднем школьном возрасте, как правило, с не

ловкости при ходьбе с последующим развитием 
атаксии. Постепенно появляются признаки спа- 
стичности, атетоз, потеря речи и судороги. Про
грессирующая потеря зрения вызвана атрофией 
зрительных нервов, однако симптом «вишневой 
косточки» бывает редко у  пациентов с ювеничьным 
СМ2-ганглиозидозом. Децицит гексозаминидазы 
может варьировать у этих пациентов от полного 
отсутствия фермента до практически нормального 
значения. Смерть наступает примерно в 15-летнем 
возрасте.

Взрослый тип СМ2-ганглиозидоза характеризу
ется разнообразными невролигическими симпто
мами, включая медленно прогрессирующую атак
сию при ходьбе, спастичность, дистонию, атрофию 
мышц проксимальных отделов конечностей и ди
зартрию. Как правило, острота зрения не нарушена 
и интеллект сохранен. Активность гексизамипида- 
зы А или гексозаминидаз А и 3  значительно сни
жена 6 сыворот ке и в лейкоцитах.

Болезнь Краббе (глобоидноклеточная лейко- 
дистрофия). Болезнь Краббе — редкое нейроде- 
генеративное заболевание с аутосомно-рецессив- 
ным типом наследования, выраженным распадом 
миелина и глобоидными тельцами в белом веще
стве мозга. Ген, определяющий развитие болезни 
Краббе (GALC), локализован на хромосоме 14q- 
24.3-q32.1. В основе заболевания лежит выра
женный дефицит лизосомного фермента галакто- 
церебрози ц-|3-галактозидазы, который отщепляет 
часть молекулы ^алактоз .1 от це] >амидной порции 
±алактоцереброзида. Болезнь Краббе — заболева
ние с деструкцией миелина, а не с формировани
ем аномального миелина. В норме миелинизация 
начинается в JII триместре беременности, что со
ответствует быстрому увеличению активности 
галактоцереброзид-(3-галактозидазы е головном 
мозге. У пациентов с болезнью Краббе метабо
лизм галактоцереброзида в процессе нормального 
обмена миелина невозможен в связи с дефицитом 
галактоцереброзид-6-галактозидазы. При введении 
галактоцереброзида в мозг экспериментальных жи
вотных наблюдается глобоидноклеточная реакция. 
Установлено, что сходный феномен имегт место и у 
людей: неметаболизирующийся галактоцереброзид 
стимулирует образование глобоидных клеток, что 
отражает деструкцию клеток олигодендрог лии. По
скольку олигодендроглиальные клетки отвечают за 
выработку миелина, гибель этих клеток привидит к 
распаду миелина, в результате которого образуется



дополнительное количество галактоцереброзида; 
таким образом, формируется порочный круг де
струкции миелина.

Ошптомы болезни Краббе проявляются в пер
вые несколько месяцеЕ жизни и включают чрезмер
ную раздражительность и частый плач, необъясни
мые эпизоды гиперпирексии, нарушение питания, 
рвоту и задержку прибавки массы тела. На первой 
стадии заболевания у детей часто диагностируется 
колика или аллергия на молоко, проводится соот
ветствующее лечение с частым изменением форму
лы молочных смесей. Генера тизованные судороги 
могут возникать на ранней ста чии. Изменение мы
шечного тонуса с развитием ригидности и опистото- 
нуса, отсутствие зрительного внимания вследствие 
атрофии зрительных нервов появляются по мере 
прогрессирования заболе вания. В поздней стадии 
основу клинической картины составляют такие 
симптомы, как слепота, глухота, отсутствие глубо
ких сухожильных рефлексов и децеребрационнал 
ригидность. На КТ головного мозга без контрасти
рования возможно симметричное повышение плот
ности в области хвостатых ядер и таламуса. Боль
шинство пациентов умирают к 2-летнему возрасту.

Ош сана болезнь Краббе с поздним be6iomoj 1 — в 
школьном или подростковом возраст. У пациен
тов с этим заболеванием выявляется атрофия зри
тельных нервов и корковая слепота, нередко в этих 
случаях ошибочно диагностируется АЛД. Медлен
но прогрессируют нарушение походки, спастич- 
нос-ъ и атаксия. Как и при классической болезни 
Краббе, в белом веществе большое количество гло- 
боидных клеток, в лейкоцитах определяется дефи
цит галактоцереброзид-(3-галактозидазы. В СМЖ 
повышено содержание белка, значительно сниже
на скорость проведения возбуждения по нервам 
вследствие сегментарной демиелинизации пери
ферических нервов. Амплитуда ЗВП постепенно 
уменьшается, и на поздних стадиях заболевания 
зрительный ответ отсутствует. При исследовании 
слуховых ВП ствола характерны только волны I и 
II. На КТ и МРТ выраженное уменьшение количе
ства белого вещества, особенно в мозжечке и полу
овальном центре (centrum semiovale), в сочетании 
с уменьшением количества (обеднением) субкор
тикальных U-волокон. Разработан метод прена
тальной диагностики, основанный на определении 
активности галактоцереорозид-|3-галатл озидазы в 
ворсинах хориона или в культуре амниотических 
клеток.

Метахроматическая лейкодистрофия. Это
нарушение метаболизма миелина наследуется по 
аутосомно-рецессивному типу и характеризуется 
снижением активно .ти арилсулыЪатазы А. Иденти
фицировано несколько мутаций в гене, кодирующем 
арилсульфатазу А  Ген локализован на хромосоме 
22ql3-13qter. Разработана ДНК-диагностика забо
левания. Отсутствие или дефицит арилсульфатазы 
А приводит к накоплению сульфамида цереброзида 
в миелиновых оболочках в пределах центральной 
и периферической нервной системы, что вызвано 
невозможное гью отщепления сульфата от галакто- 
зил-3-сульфат церамида. Считается, что избыточ
ное накопление су льфатида цереброзида вызывает 
распад миелина и деструкцию олигодендроглии. 
Разработана пренатальная диагностика метахрома- 
тической лейкодистрофии, основанная -на опреде
лении ари чеульфатазы А в ворсинах хориона или в 
культуре клеток амниотической жидкости. Окраска 
срезов тканей крезилом фиолетовым вызывает ме- 
тахроглатическое окрашивалие сульфатидных гра
нул, этот феномен лежит в основе названия заболе
вания. Группа метахроматических лейкодистрофий 
включает шесть заболеваний, которые классифи
цируется в соответствии с возрастом пациентов в 
дебюте болезни и ферментным дефицитом. Ниже 
представлены короткие описания трех из этих за
болеваний: классическая, или поздняя, младенче
ская, ювенильпая и взрослая лей::одистроЛия.

Поздняя младенческая метахроматическая лей
кодистрофия характеризуется постепенным мало
заметным началом с нарушения походки в возрас
те 1-2 лет. В начале ребенок выглядит неловким и 
часто падает, однако способность к передвижению 
постепенно значительно нарушается и пациент нуж
дается в под держке при ходьбе, выявляется гипо
тония мышц конечностей, глубокие сухожильные 
рефлексы отсутствуют или снижены. В последую
щие несколько месяцев ребенок теряет способность 
стоять, снижение интеллекта становится выражен
ным. Характерна нечеткая речь, дизартрия, ребенок 
выглядит вялым и 1 патичнг>ш. Зрительная фиксация 
нарушена, выявляется нистагм, на глазном дне — 
атрофия диска зрительного нерва. В течение 1 года 
после дебюта заболевания ребенок теряет способ
ность сидеть самостоятельно, отмечается прогрес
сирующая декортикационная ригидность. Прием 
пищи и глотание нарушены вследствие псевдобуль- 
барного паралича, необходимо наложение гаст ро ■ 
с гомы для кормления ребенка. На конечной стадии



заболевания развивается ступор, пациенты умира
ют от аспирации или бронхопневмонии в возрасте 
5-6 лет. Нейрофизиологические методы исследо
вания выявляют прогрессирующее изменение ВП 
(ЗВП, слуховых ВП стяола, ССВП) и значитель
ное сниж ;ние скорости проведения возбуждения по 
периферическим нервам. На КТ и МРТ головного 
мозга диффузное симметричное снижение плот
ности белого вещества в мозжечке и полушариях 
мозге, в СМЖ повышен уровень белка. Трансплан
тация костного мозга — перспективный метод лече
ния поздней младенческой метахроматической лей- 
кодистрофии. Эффективность трансплантации от
мечена только при ее проведении на ранней стадии 
забо. .евания. В настоящее время небольшое число 
пациентов и слишком короткий период катамнести- 
ческого наблюдения не позволяют сделать заклю
чение об эффективности трансплантации костного 
мозга в лечении этого заболевания.

Ювенильная метахроматическая лейкодистро- 
фия по многим признакам напоминает позднюю 
младенческую форму, однако заболевание начи
нается позже — в возрасте 5-10 лет. Первыми его 
признаками могут служить снижение школьной 
успеваемости и личностные нарушения. Затем 
появляются нарушение координации при ходьбе, 
недержание мочи и дизартрия. Отмечается по
вышение мышечного тонуса, возможны атаксия, 
дистония или тремор. В терминальной стадии раз
виваются генерализованньн тонико-клонические 
приступы, трудно контролиру гмые на фоне днти- 
эпилептической терапии. Пациенты редко пережи
вают средний по фостковый возраст.

Взрос чая форма метахроматической лейкоди- 
строфии дебютирует на 2-6-м десятилетии жизни. 
Основные клинические проявления — нарушение 
памяти, психические нарушения и личностные из
менения. Медленно прогрессируют такие невроло
гические нарушения, как спастичность, дистония, 
атрофия зрительных нервов и генерализованные 
судороги; в терминальной стадии пациенты при
кованы к постели, характерны декор ̂ псационная 
поза и отсутствие реакции на окружающую среду.

622.2. НЕЙРОНАЛЬНЫЙ
ЦЕРОИДЛИПОФУСЦИНОЗ

Нейрональный церои^липофусциноз представляет 
собой наиболее распрос граненную группу нейро- 
дегенеративных заболеваний в детском возрасте,

включающую три заболевания с аутосомно-рецес- 
сивным типом наследования. В основе заболевания 
лежит накопление аутофлюоресцентного вещества 
в лизосомах нейронов и других тканей. Иденти
фицировано 8  генов, mj гации которых приводят к 
развитию ра>- личных форм заболевания. При мла
денческих и некоторых ранних детских формах 
идентифицированы мутации в гене, кодирующем 
лизосомннй фермент пальмитоилпротеинтиоэтге- 
разу-1.

Младенческий тип (Халтиа-Сантавоури) де
бютирует в конце первог о года жизни с миокло- 
нических приступов, когнитивных нарушений и 
слепоты При офтальмологическом обследовании 
выявляются атрофия дисков зрительных нервов 
и коричневатый оттенок макулы, при неврологи
ческом обследовании -  мозжечковая атаксия. На 
электроретинограмме в типичных случаях низкая 
амп штуда волн или отсутствие активности. Смерть 
наступает приблизительно в возрасте 10 ле-1 Ано
мальный ген, вызывающий развитие младенческой 
формы, картировав, на хромосоме 1р32. Поздний 
младенческий тип (Бильшовского—Янского) — наи
более распространенный тип нейронального церо- 
идлипофусциноза. Первым проявлением заболева
ния служат миоклонические приступы в возрасте 
2 -4  лет у ребенка с предшествующим нормальным 
развитием. Деменция и атаксия сочетаются с про
грессирующим нарушением зрения и микроце
фалией. При исследовании сетчатки выраженное 
истончение сосудов, пигментные нарушения по 
типу черных костных спикул по периферии сет
чатки, атрофия диска зрлтельного нерва и легкая 
коричневатая окраска области макулы. Электро- 
ретинограмм? изменяется на ранней стадии заболе
вания в результате аккумуляции патологичегко~о 
субстрата в зоне локализации палочек и колбочек 
сетчатки. При исследовании ЗВП характерно вы
раженное увеличение длительности ответа, по мере 
прогрессирования заболевания сменяющееся от
сутствием сигналов. Аутофлюоресцентнй материал 
откладывается в нейронах, фибробласгах и секре
торных клетках. Электронно микроскопическое 
исследование патологических отложений в коже 
или биоптате конъюнктивы в типичных случаях 
выявляет тельца неправильной формы (по типу от
печатков пальцев)

Ювенильный тип {Шпчлъмейера -  Фогта) ха
рактеризуется прогрессирующим нарушением 
зрения и снижением интеллекта, начинающимися



в возрасте 5-10 лет. Изменения на глазном дне на
поминают симптомы, характерные для позднего 
младенческого типа. Электроретинограмма также 
изменяется на ранних этапах, однако ЗВП при 
ювенильном типе в типичных случаях характери
зуются низкой амплитудой волн, в дальнейшем — 
отсутствием сигнала по мере прогрессирования 
заболевания. Миоклонические приступы менее 
характерны, чем при позднем младенческом типе 
нейронального цероидлипофусциноза, однако в 
поздней стадии выражена дистония. Повышение 
уровня долихола в моче — неспецифический при
знак. Биопсия кожи в большинстве случаев выяв
ляет ультгаструктурные аномалии. При ювениль- 
лых формах нейронального цероидлипофусциноза 
картирован ген CLN2, кодирующий лизосомный 
фермент тоипептидилпептидазу 1, и несколько 
других генов.

622.3. А Д  РЕНОЛЕЙ КОДИСТРОФИЯ

См т 2, п. 134.2.
Лдренолейкодистрофия (АЛД) представляет 

собой группу дегенеративных заболеваний ЦНС, 
которые часто ассоциируются с надпочечниковой 
недостаточностью и передаются по Х-сцепленному 
рецессивному типу. Клеи а'ческая . \ЛД дебютиру
ет в возрасте 5-15 лет в  виде снижения школьной 
успеваемости, поведенческих изменений и рас
стройства походки. АЛД вызвана мутацией в 1ене 
ABCD 1 на хромосоме Xq28, кодирующем синтез 
пероксисомного переносчика, который участвует 
в транспорте жирных кислот с очень длинной це
пью внутрь иероксисомы. Заболеваемость АЛД со
ставляет примерно 1:20 ООО мальчиков. На раннчх 
стадиях характерны генерализованные судороги. 
Признаки поражения пирамидных путей включа
ют спастический тетрагарез и контрактуры, по
является атаксия, выражены нарушения глотания 
вследствие псевдобульбарного паралича — эти 
симптомы преобладают в конечных стадиях заболе
вания. Снижение функции надпочечников наблю
даемся примерно в 50 % случаях; надпочечниковая 
недостаточность с патологической пигментацией 
кожи (смуглый, коричневатый оттенок кожи без 
воздействия < олнца) может прели1' ствовать дебю
ту неврологической симптоматики. На КТ и МРТ 
перивентрикулярная демие. шнизация, начинаясь 
с задних отделов, постепенно распространяется в 
белом веществе в передние отделы больших по

лушарий. Слуховые ВП ствола, ЗВП, ССВП на 
ранних стадиях могут быть в предечах нормы, по 
мере развития заботевания выявляется замел пение 
латентностей и изменяется форма сигнала. Смерть 
наступает в пределах 10 лет после дебюта невроло
гических нарушений, однако длительный катамнез 
показал, что пересадка костного мозга на ранней 
стадии может предотвратить прогрессирование за
болевания.

Адреномиелоневропатия начинается с медленно 
прогрессирующего спастического парапареза, не
держания мочи и импотенции на 3-4-м десятиле
тии жизни, хотя признаки надпочечниковой недо
статочности возможны с детского возраста. Опи
саны случаи типичной АЛД l  семьях, в которых у 
пробанда была диагностирована адреномиелонев
ропатия. Одна из сложностей диагностики Х-АЛД 
состоит в том, что у пациентов из одной семьи не
редко наблюдается различное клиническое течение 
заболевания. Например, у мальчика дыиностирова- 
на АЛД с тяжелым течением и летальным исходом 
в возрасте 10 лет, у брата этого пациента отмеча
лась адреномиелоневропатия с поздним дебютом, 
у третьего брата симптомьт болезни ^сутствовали. 
Генетическое консультирование r  семьях, в кото
рых выявлены мальчики на пресимптомной ста
дии заболевания, затруднено, так как отсутствуют 
надежные методы прогнозирования клинического 
течения заболевания.

Ht онтпалънач АЛД характеризуется выражен
ной гипотонией, тяжелой задержкой психомотор
ного развития и ранним дебютом судорог. Тип на
следования — аутосомно-рецессивный. Отсутствие 
зрительной фиксации обусловлено атрофией зри
тельных нервов. Тесты, определяющие функцию 
надпочечников, без нарушений, однако при по
смертном патоморфологическом исследовании на
ходят атРоЛию надпочечытсов Коррекция надпо
чечниковой недостаточности для предотвращения 
прогрессирования неврологических нарушений 
неэффективна.

622.4. СИАЛИДОЗ__________________

Сиалидоз наследуется по аутосомно-рецессивно- 
му типу и возникает в результате накопления ком
плексов сиаловая кислота- олигосахарид в связи с 
дефицитом лизосомного фермента нейраминидазы. 
Ген лизосомной сиатидаз] i картирован на хромо
соме 6р21.3. Отмечается значительное повышение



экскреции с мочой олиги< ахаридов, содержащих 
сиаловую кислоту.

Сиатдоз типа I  (симптом «вишневой досточ
ки» — миоклонус синдром) обычно дебютирует на 
2-м десятилетии жизни с жалоб на нарушение зре
ния. При исследовании глазного дна выявляется 
симптом «вишневой косточки», но, в отличие от 
пациентов с болезнью Тея Сакса, острота зрения у 
пациентов снижается медленно. Мисхлонус конеч
ностей постепенно прогрессирует, часто приводя к 
нарушению двигательной активности и, в конечном 
итоге, к потере способности к самостоятельному 
передвижению. Миоклонус провоцируется произ
вольными движениями, npi жосновением и звуком 
и отличается резистентностью к антиэпилсптиче- 
ской терапии. У большинства пациентов возника
ют генерализованны t эпилептические приступы, 
отвечающие на антиэпилептическую терапию.

Сиалидоз типа II  можно по разделить на мла
денческую и ювенильную формы в зависимости 
от возраста дебюта. Креме симптома «вишневой 
косточки» и миоклонуса у этих пациентов выяв
ляются соматические нарушения, включая грубые 
черты лица, помутнение роговицы (в редких слу
чаях) и множественный д и зр с "’оз с формированием 
переднего клювовидного выступа поясничных по
звонков. При исследовании лимфоцитов — вакуо
ли в цитоплазме, биопсия печени демонстрирует 
цитоплазматические вакуоли в клетках Купфера 
и окруженные мембраной вакуоли в цитоплазме 
шванновских клеток. Э^и признаки подчеркивают 
мультиорганную прирсду сиалидоза типа II. У па
циентов отсутствуют специфические изменения 
при нейровизуализации и электрофизиологиче- 
ских исследованиях. По имеющимся данным, про
должительность жизни пациентов с сиалидозом 
может превышать 50 лет. В некоторых случаях в 
основе заболевания, напоминающего по клиниче
ским проявлениям сиалидоз типа II, лежит ком
бинированный дефицит р-галактозидазы и а-ней- 
раминидазы вследствие дефицита протективного 
протеина, предотвращающего преждевременную 
внутриклеточную деградацию этих ферментов. 
Клиническая картина неотличима от проявлений 
сиалидоза типа II (младенческой или ювенильной 
формы), вызванного изолированным дефицитом 
а-нейраминидазы. В этих случаях возможны диаг
ностические ошибки, если анализировалась актив
ность (3-га т<< ктозидазы, но не исследовалась актив
ность а-нейраминидазы в фибропластах.

622.5. ДРУГИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ_______

Рассеянный склероз. Рассеянный склероз (PC) — 
хроническое рецидивирующее заболевание с об
разованием множественных очагов поражения в 
белом веществе ЦНС, обличающихся по локали
зации и времени появления. PC редко встречает
ся у детей; его дебют до 10 лет отмечен в 0,2-2 % 
всех случаев. PC у пациентов женского пола чаще 
встречается в детской популяции, чем у взрослых. 
Причина заболевания неизвестна, однако возмож
но, что генетические, иммунные и инфекционные 
факторы, взаимодействующие между собой, вносят 
вклад в развитие PC. Заболевание чаще дебютиру
ет с односторонней слабости или атаксии. Головная 
боль — один из основных ранних симптомов, она 
часто отличается тяжестью, длительностью и носит 
генерализованный з арактер. Часто встречаются па
рестезии неопределенного вида, вовлекающие ниж
ние конечности, дистальные отделы кистей и стоп, 
лицо. Зрительные нарушения, вкпючая диплопию, 
нечеткость зрения или внезапную потерю зрения 
вследствие неврита зрительного нерва, также отно
сятся к ранним проявлениям PC. Головокружение, 
дизартрия и нарушение функции тазовых органов 
в>_тоечаются относительно реже. Оптико миелит 
(<синдром Девика) представляет собой вариант 
классического PC и характеризуется сочетанием 
неврита зрительных нервов и поперечного миелита 
при одновременном развитии этих симптомов.

Патоморфологические изменения при PC пред
ставлены демиелннизс'цией с образованием б шшек. 
Не существует лабораторных тестов, позволяющих 
с точностью подтвердить диагноз PC (за исключе
нием аутопсии). МРТ имеет преимущества среди 
других методов нейровизуализацил в диагностике 
PC. С ее помощью можно выявить мелкие бляшки 
диаметром 3 -4  мм, особенно в области ствола и 
спинного мозга (рис. 622.2).

При P C  проводится под держивающая терапия 
особое внимание следует уделят! лечению нейро
генного мочевого пузыря. Нет доказательств, чте 
кортикостероиды изменяют долговременный про
гноз P C , но они могут ускорить восстановление по
сле обострения PC . Исследования показали, что 
интерферон-(31Ь при подкожном введении через 
день или интерферон-pi а, вводимый внутримы
шечно каждый день еженедельно, эффективны в 
лечении PC : они позволяют снизить активность  
и тяжесть забо тевания у взрослых пациентов, что



Ри с. 6 2 2 .2 . Рассеянный склероз:
А —  на МРТ головного мозга в режь.ме Т2 множественные очаги поражения в бело.и веществе, характерные для PC (белая стрелка); Б —  на 

МРТ спинного мозга в режиме Т2 очаг демиелинизации (бляшка PC) в средней части шейного отдела спинного мозга (белая стрелка)

подтвс ргхдается нейрорадиологически при МРТ с 
контрастированием гадолинием.

Прогноз PC у детей такой же, как у взрослых 
пациентов; часто наблюдается полное восстанов
ление (после обострения), в большинстве случаев 
имеется тенденция к медленному прогрессирова
нию с длительными периодами ремиссии. Перспек
тивный метод иммунной терапии, включающий 
ВВИГ, в настоящее время находится в процессе 
изучения.

Болезнь Пелицеуса-Мерцбахера представ
ляет собой группу заболеваний, для которых ха
рактерны нистагм и аномальное строение миелина. 
Классическая форма заболевания, передающаяся 
по Х-сцепленному рецессивному типу наследо
вания, вызвана аномалиями гена, ксдирующего 
синтез протеолипидного белка, необходимого для 
формирования миелина в ЦНС и дифференциации 
олигодендроцитов. Мутации в том же гене могут 
привести к развитию семейного спастического па
рапареза. Заболевание характеризуется нистагмом 
и блуждающими движениями глаз в сочетании с 
кивательными движениями головы в младенче
ском возрасте. Ген локализован на хромосоме Xq22.

Разработана молекулярная диагностика болезни 
Пелицеуса- Мерцбахера с использованием мута
ционного анализа. Однако, как и при большинстве 
заболеваний с Х-сцепленным типом наследова
ния, молекулярная диагностика болезни Пелицеу- 
са-Мерцбахера вызывает ряд затруднений, так как 
мутации в экзонах выявляются только у 10-25 % 
пациентов с этим заболеванием. У детей с болез
нью Пелицеуса- Мерцбахера отмечаются задерж
ка развития, атаксия, хореоа гетоз и сгастичность, 
а также атрофия зрительных нервов и дизартрия. 
Заболевание заканчивается летальным исходом на 
2-м или 3-м десяти, гетии жизни. Основные пато
морфологические изменения включают отсутствие 
миелиновой оболочки неповрежденных аксонов, 
что предполагает нарушение функции олигоден
дроглии. Исследования показа та существование 
генетического дефекта в биосинтезе прот< олипида 
апопротеина — белка, играющего роль в дифферен
циации и поддержании функции олигодендроци
тов. На МРТ — симметричный паттерн замедления 
миелинизации. Исследования слуховых ВП ство
ла на ранних этапах заболевания демонстрируют 
паттерн отсутствия волн III—V. Эти данные име



ют большое значение при обследовании мальчи
ков раннего возраста с нистагмом. При исследо
вании ЗВП отмечается замедление латентностей, 
ССВП — отсутствие кортикальных ответов или за
медление латентностей.

Болезнь Александера. Это редкое споради
ческое заболевание с прогрессирующей макроце
фалией на первом году жизни. Заболевание обу
словлено мутациями в гене глиального фибрил
лярного кислого протеина (GFAP). Патоморфо
логическое исследование ткани мозга выявляет 
отложения эозинофильных гиалиновых телец в 
периваскулярных пространствах мозга и в преде
лах мягкой оболочки мозга. Дегенерация белого 
вещества наиболее выражена в лобных долях; на 
КТ в этой стадии отмечается соответствующее 
снижение плотности белого вещества мозга. У де
тей с болезнью Александера развиваются прогрес
сирующее снижение интеллекта, спастичность и 
эпилептические приступы, резистентные к анти- 
эпилептической терапии; летальный исход насту
пает к 5 годам жизни.

Болезнь Канавана (спонгиозная дегенера- 
фия). См. т 2, п. 133.14

Болезнь Менкеса (болезнь курчавых волос) — 
прогрессирующее заболевание с Х-сцепленным 
рецессивным типом наследования Ген, мутации 
которого приводят к развитию болезни Менкеса, 
кодирует АТФазу P-типа, переносящую медь. Му
тации в гене, кодирующем этот протеин, ассоции
руются с низким уровнем меди и церулоплазмина, 
а также с дефектами абсорбции и транспорта меди 
в кишечнике. Симптомы заболевания появляются 
в первые месяцы жизни и включают гипотермию, 
гипотонию и генерализованные миоклонические 
приступы. Лицо пациентов имеет характерные осо
бенности: пухлые розовые щеки и курчавые бесц
ветные ломкие волосы. Микроскопическое иссле
дование волос выявляет ряд аномалий, включая 
переломы вдоль стержня волоса ( н о до зн ру  ■фихо- 
клазия^ и извитость волос (pili torti). Выражены 
нарушения питания, дефицит массы тела. Посто
янны! [и признаками заболевания служит тяжелая 
умственная отсталость и атрофия зрительных не- 
рвос. Патоморфологические изменения включают 
волнообразную дегенерацию серого вещества и вы
раженные изменения в мозжечке с гибелью клеток 
внутре ннего гранулярного слоя и некрозом клеток 
Пуркинье. Смерть наступает к 3 годам жизни в от
сутствие лечения.

Введение меди и гистидина оказалось эффек
тивным методом лечения для предотвращения 
прогрессирования неврологических нарушений у 
некоторых пациентов с болезнью Менкеса, осо
бенно в случае начала терапии в неонатальном или 
(предпочтительно) уже во внутриутробном пери
оде. Медь — необходимый компонент на ранних 
стадиях формирования ЦНС; отсутствие меди, по 
всей видимости, служит причиной невропатоло
гических изменений. Медьсодержащий гистидин 
вводится подкожно в дозе 50-150 мкг элементар
ной меди/кг/сут на протяжении всей жизни. На 
фоне лечения уровень меди и церулоплазмина в 
сыворотке крови возвращается к норме в течение 
2-3  нед.

Синдром затылочного рога — скелетная дис
плазия, вызванная другой мутацией в том же гене 
(аномалия которого приводит к развитию болезни 
Менкеса), представляет собой относительно добро
качественное заболевание. Сходство клинических 
проявлений этих заболеваний, обусловленное еди
ным биохимическим дефектом, может приводить 
к диагностическим ошибкам. Разработка терапев
тических подходов при болезни Менкеса требует 
тщательной генотипически-фенотипической кор
реляции и проведения клинических исследований 
эффективное ги заместительной терапии медью.

Синдром Ретта. Синдром Ретта характеризу
ется регрессией психомоторного развития и за
медлением роста мозга после первегогода жизни 
ребенка при отсутствии признаков патологии в не
онатальном периоде. Синдром распространен пре
имущественно у девочек. Заболевание встречается 
с частотой около 1:15 000-1:22 000. Синдром Ретта 
вызван мутацией в гене МеСР2. кодирующим ме- 
тил-СрС-связывающий белок 2 (МеСР2). Психо
моторное развитие ребенка соответ< твует норме до 
1 года жизни. Затем наступает регрессия речевого и 
двигательного развития, возн псает приобретенная 
микроцефалия. Атактическая походка и мелкораз 
машистый тремор кистей рук — ранние невроло
гические проявления заболевания. У большинстве 
детей формируется характерный тип дыхания со 
вздохами, интермиттирующими периодами апноэ, 
которые могут сочетаться с цианозом. Отличитель
ным признаком синдрома Ретта служа! повторные 
моющие движения рук и нарушение выполнения 
произвольных и спонтанных действий руками. 
Эти симптомы могут отсутствовать до 2-3 лет. Ау 
тистичное поведение — типичный признак у всех



пациентов с синдромом Ретта. Генера низованные 
тонико-клонические приступы развиваются у 
большей части пациентов и обычно хорошо кон
тролируются на фоне применения антиконвуль- 
сантов. Часто встречаются нарушения питания и 
низкая масса тела. После первоначального периода 
регрессии психомоторного развития течение забо
левания принимает характер плато, с сохранением 
аутистичного поведения. Заболевание завершается 
летальным исходом в подростковом возрасте или 
на 3-м десятилетии жизни. Причиной внезапной 
необъяснимой смерти пациентов могут быть на
рушения ритма сердца.

При патологоанатомическом исследовании 
значительно уменьшены масса головного мозга 
(60-80 % нормы), количество синапсов в сочета
нии с уменьшением длины и ветвления дендритов. 
Фенотипические признаки заболевания, возможно, 
обусловлены нарушением подавления экспрессии 
генов, которые в норме являются «молчащими» 
на ранних фазах пост натального развития. Хотя 
мальчики с классическим синдромом Ретта край
не редко жизнеспособны, в значительной части 
случаев мутация МеСР2 была у мальчиков без 
классических фенотипических признаков синдро
ма Ретта, но с умственной отсталостью и други
ми атипичными неврологическими нарушениями. 
Имеются данные, что мутации МеСР2 возможны 
в популяции пациентов с умственной отсталостью, 
например у пациентов с синдромом ломкой Х-хро- 
мосомы. Эти данные позволяют предположить, что 
мутации в гене, определяющем развитие синдрома 
Ретта, могут вызывать значите шно более широкий 
спектр неврологических нарушений, чем считалось 
раньше.

Подострый склерозирующий панэнцефа
лит. Это редкое прогрессирующее заболевание, 
представляющее собой медленную нейроинфек
цию, вызванную кореподобным вирусом (см. т. 3, 
п. 293.1). Количество зарегистрированных случа
ев заболевания резко снизилось до 0,06:1 000 000 
населения параллельно с уменьшением зареги
стрированных случаев кори. Первые клинические 
проявления заболевания включают личностные 
изменения, агрессивное поведение и нарушение 
когнитивных функций. Затем развиваются мио- 
клонические приступы, котопые начинают домини
ровать в клинической картине. Позже возникают 
генера шзованные тонико- клонические приступы, 
мышечный гипертонус и хореоатетоз с последу

ющим развитием прогрессирующего бульбарного 
паралича, гипертермии и децеребрационной ри
гидности При исследовании глазного дна — отек 
диска зрительного нерва примерно в 20 % случаев, 
лрофия зрительных нервов, хориоретинит и пиг

ментация макулы у большинства пациентов. Диаг 
ноз устанавливаемая на основании типичных кли
нических проявлений и одного из следующих при
знаков: 1) обнаружение против^коревых антител 
в СМЖ, 2) характерный ЭЭГ-паттерн — вспышки 
высокоамплитудных медленных волн, чередую
щиеся с периодами нормального фонового ритма 
на ранних стадиях заболевания, 3) типичные ги
стологические изменения при биопсии головного 
мозга или патологоанатомическом исследовании. 
Попытки лечение заболевания с помощью серии 
антивирусных препаратов не увенчались успехом. 
Заболевание, как правило, заканчивается j  еталь- 
ным исходом в течение 1-2 лет после появления 
первых симптомов.
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Гладе 623
Острое нарушение
мозгового
кровообращения
Майкл В. Джонстон 
(Michael V Johnston)

Гемиплегия вследствие сосудистых нарушений раз
вивается в детском возрасте с частотой 1-3:100 000 
слуаев в год. Причины инсульта у детей и взрос
лых существенно различаются. Различные типы 
инсульта включают артериальный и венозный 
тромбоз внутричерепное кровоизлияние, артери
альную эмболию и ряд состояний с диффузным 
(многоочаговым) поражением мозга. Причины ин
сульта у детей установлены примерно в 75 % слу
чаев (бокс 623.1). Поскольку проявления острого 
нарушения мозгового кровообращения могут быть 
различными, здесь представлено краткое описание 
наиболее распространенных форм инсульта у детей.

623.1. АРТЕРИАЛЬНЫЙ ТРОМБОЗ/
ЭМБОЛИЯ___________________

Артериальный тромбоз и эмболия могут возникать 
в крупных (окклюзия внутренней сонной или пе
редней, средней и задней мозговых артерий) или 
мелких артериях мозга. Тромбоз внутренней сонной 
артерии бывает в результате тупой травмы в обла
сти задней части глотки, вызванной падением ре
бенка с карандашом или палкой во рту. Травма вы
зывает разрыв интимы сосудистой стенки, что мо
жет привести к расслаивающей (интрамуральной) 
аневризме. Симптомы поражения мозга возникают 
при отрыве эмбола от тромба. Дебют симптомов 
может быть отсрочен на 24 ч от момента травмы, 
затем отмечается медленное, но прогрессирующее 
развитие вялой гемиплегии, летаргии и афазии, 
если поражение локализуется в доминантном по
лушарии. Фокальные моторные приступы служат 
частым осложнением заболевания. Повреждение 
сосудов в бассейне вертебробазилярной системы 
может сопровождаться симптомами острой дис
функции ствола мозга.

Ретрофарингеальный абсцесс может вызвать 
сходные клинические проявления, однако в этом



I. Заболевания сердца
А. Врожденные

1. Аортальный стеноз
2. Митральный стеноз; пролапс митрального кла

пана
3. Дефекты межжелудочковой перегородки
4. Открытый артериальный проток
5. Цианотические врожденные пороки сердца с 

шунтом справа налево
Б, Приобретенные

1. Эндокардит (бактериальный, СКВ)
2. Болезнь Кавасаки
3. Кардиомиопатия
4. Миксома предсердия
5. Аритмия
6. Парадоксальная эмболия через открытое оваль

ное окно
7. Ревматическая лихорадка
8. Искусственный сердечный клапан

II. Гематологические нарушения
A. Гемоглобинопатии

1. Серповидноклеточная анемия 
Б. Полицитемия
B. Лейкоз/лимфома 
Г. Тромбоц итопеиия 
Д. Тромбоцита?
Е. Расстройства коагуляции

1. Дефицит протеина С
2. Дефицит протеина S
3. Фактор V Лейден'
4. Дефицит антитромбина III
5. Волчаночный фактор
6. Применение оральных контрацептивов
7. Беременность и послеродовое состояние
8. ДВС-синдром
9. Пароксизмальная ночная гемоглобинурия

10, Воспалительные заболевания кишечника (тром
боз)

Ш. Воспалительные заболевания
А. Менингит

1. Вирусный
2. Бактериальны!)
3. Туберкулезный

Б. Системные инфекции
1. Виремия
2. Бактериемия
3. Местные инфекционные процессы в области го

ловы и шеи

«511
В. Лекарственно-индуцированное воспаление

1. Амфетамины
2. Кокаин 

Г. Аутоиммунные заболевания
1. СКВ
2. Ювенильный ревматоидный артрит
3. Артериит Такаясу
4. Смешанные заболевания ооеди ннтел ын>й ткани
5. Узелковый полиартериит
6. Васку лит с преимущественным поражением 

ЦНС
7. Саркоидоз
8. Синдром Бехчета
9. Гранулематоз Вегенера

IV. Метаболические заболевания, ассоциирован* 
ные с инсультом
A. Гомоцистинурия 
Б. Эластичная псевдоксантома
B. Болезнь Фабри 
Г. Дефицит сульфитоксидазы 
Д. Митохондриальные заболевания

1. MELAS-синдром
2. Синдром Ли 

Е. Дефицит орнитинтравскарбамилазы
V. Внутримозговые сосудистые процессы
A. Разрыв аневризмы
Б. Артериовенозная малъформация
B. Фиброзно-мышечная дисплазия 
Г. Болезнь моя-моя
Д. Мигреиозная головная боль 
Е. Вазоспазм после субарахноидального крово
излияния
Ж. Наследственная геморрагическая телеангиэктазия
3. Синдром Стерджа-Вебера 
И. Расслоение сонной артерии 
К. Поствст ря ночная ангаопахия
VI. Травма и другие выевшие факторы
A. Жестокос обращение с ребенком 
Б. Травма головы/Травма шеи
B. Травма полости рта 
Г. Эмболия сосудов плаценты 
Д. ЭКМО-терапия*

* ЭКМО — экстракорпоральная мембранная оксиге-1 j
нация.

Riukin M. In: Practical strategies in pediatric Diagnosis 
and Therapy /  R. Kliegman (ed.). — Philadelphia: W. B. Sa
unders. 1996.

случае артериальный тромбоз возникает в результа
те воспалительного процесса в интиме сосуда. Цере
бральная ангиография или М Р Т /М Р А  в типичных 
случаях обнаруживает окклюзию внутренней сон

ной артерии; на КТ или М РТ область пониженной  
плотности, соответствующая зоне инфаркта.

Эмболия сосудов мозга может приводить к раз
витию острого гемипареза. Заболевания сердца —



наиболее частая причина тромбоэмболического 
инсульта у детей; к таким заболеваниям относят
ся аритмии (особенно фибрилляция предсердий), 
миксома, парадоксальная эмболия через открытое 
овальное окно, бактериальный эндокардит, при
водящий к развитию микотической аневризмы. 
Воздушная эмболия представляет собой возмож
ное осложнение после хирургических операций, 
жировая эмболия развивается при переломе длин
ных костей. Септические эмболы могут попадать 
в сосуды мозга и приводить к его воспалению, а в 
дальнейшем — к формированию абсцесса.

Дианетические пороки сердца у детей до 2 лет 
могут привести к тромбозу, особенно в средней 
мозговой ашерии. Вероятность поражения у этих 
пациентов возрастает при значительном сниже
нии насыщения крови кислородом на фоне вирус
ной инфекции или дегидратации. Хирургические 
вмешательства на сердце, включая катетеризацию 
или сложные хирургические операции (например, 
операцию Фонтена), могут обусловить тромбоз ар
терий в результате эмболии сгустком крови. При 
подозрении на патологию сердца как причину арте
риального тромбоза в схему обследования ребенкя 
необходимо вкл ючить ЭхоКГ.

Заболевания^ приводящие к окклюзии сосудов, 
также служат важной причиной острого развития 
гемиплегии в детском возрасте. Базальная цере
бральная. ,пелеангиэктазия, или болезнь моя-моя 
(«клубы дыма»), характеризуется специфическими 
ангиографическими особенностями (рис 623.1), 
чаще встречается у девочек. Наиболее частые про 
явления — головная боль и двустороннее пораже
ние пирамидных путей. Возможны хореические 
гиперкинезы. Интермиттирующие эпизоды в виде 
транзиторных ишемических атак могут приводить 
к прогрессирующим неврологическим нарушени
ям и тяжелой инвалидизации. Результаты хирур
гического лечения, направленного на улучшение 
мозгового кровотока (наложение шунта между 
поверхностной височной артерией и средней моз
говой артерией и наложение поверхностной ви
сочной артерии на паутинную оболочку), широко 
варьируют.

Серповидноклеточная анемия — наиболее рас
пространенная причина инсульта у детей негроид
ной расы- заболевание характеризуется обширным 
стенозом сосудов в проксимальном отделе средней 
мозговой артерии или в дистальных отделах вну
тренних сонных артерий.

Р и с. 623 .1  Ц еребральная ангиограмма: идиопатическая 
артериопатия супраклиновидной части внутренней сон
ной артери й  с классическими коллатералям и, характер

ными для болезни м оя-моя (стрелка)

Коагулопатии — важный фак^оо риска инсуль
та в детском возрасте и в неонатальном периоде. 
Мутации в генах, кодирующих фактор V Лейден и 
протромбин, дефицит протеинов С и S, антитром
бина III, а также образование антифосфолипидных 
антител выявляются практически в 50 % случаев 
у пациентов грудного и детского возраста с тром
боэмболией сосудов мозга (см. т. 4, гл. 571 и 572). 
Окклюзия мелких артерий может развиваться при 
сахарном диабете, нейрофиброматозе, постветря- 
ночной ангиопатии, облучении области головы и 
шеи в процессе лучевой терапии, при приеме ораль
ных контрацептивов и наркотиков (амфетамины, 
кокаин). У пациентов часты односторонние не
врологические нарушения; восстановление бывает 
полным в связи с небольшой зоной инфаркта. Для 
больных с тромбозом мелких артерий, включая 
перфорирующие стриарные сосуды, в результате 
нодозного полиартериита и гомоцистинурии в це
лом характерно прогрессирующее тяжелое течение 
заболевания с билатеральными неврологическими 
нарушениями и высокой летальностью.

623.2. ВЕНОЗНЫЙ ТРОМБОЗ_________

Тромбоз венозного синуса может быть септическим 
и несептическим. Клинические прояв гения могут



меняться в зависимости от возраста пациента: у 
новорожденных он проявляется в виде диффуз
ных (общемозговых) неврологических нарушений 
и судорог, очаговые неврологические нарушения 
более характерны для пациентов детского возрастг. 
При осмотре возможно выявление расширения по
верхностных вен головы, выбухающего переднего 
родничка симптомов повышения ВЧД.

Септические причины венозного тромбоза 
включают энцефалит и бактериальный менингит. 
Гемиплегия — относительно частое осложнение 
бактериального менингита -  вызвана тромбозом 
поверхностных корковых и глубоких пене гриру- 
ющих вен. Кроме того, инфекционной причиной 
тромбоза венозных синусов у детей может служить 
соеднин отит и мастоидит с вовлечением сосудов 
твердой мозговой обо. ючки, а также инфекцион
ные процессы в области глазницы с ретроградным 
распространением и тромбозом кавернозного 
синуса.

Асептические причины венозного тромбоза 
включают тяжелую дегидратацию у детей груд
ного возраста, которая может привести к тромбо
зу верхнего сагитта пьного синуса и п шерхностных 
корковых вен в результате повышения вязкости и 
свертываемости крови. Заболевания, сопровождаю
щиеся гиперкоаг ляцией, цианотические врожден
ные пороки сердца и лейкемические инфильтрат ы 
мозговых вен — дополнительные причины несен- 
тической острой гемиплегии у детей. Протромбо- 
тические (^стояния, включая дефицит ингибиторов 
коагуляции, таких как протеины С и S, антитром
бин III, мутации в гене, кодирующем фактор V Лей
ден, и антифосфолипидные антитела обнаружены е 
12-50 % случаев (см. т. 4, гл. 571 и 572).

623.3. ВНУТРИЧЕРЕПНОЕ
КРОВОИЗЛИЯНИЕ____________

При внутричерепном кровоиз шянчи кровь может 
первично локализоваться в паренхиме мозга или 
субарахноидальном пространстве. Для субарах- 
ноидального кровоизлияния хара* герны тяжелая 
головная боль, ригидность затылочных мышц и 
прогрессирующее нарушение сознания^ вн\ триыоз- 
говде кровоиз. шяние характеризуется развитием 
локальных (очаговых) неврологических симпто
мов и эпилептических приступов (судорог) Вну
тричерепное кровоизлияние часто встречается у 
недоношенных детей и обсуждалось в т. 1, п. 39.2.

Артериовенозные л алъформеции развиваются в 
результате нарушения норма 1ьного формирования 
капилляров, являющихся соединительным звеном 
между артериями и венами, во время эмбриогенеза. 
Они вызывают аномальное шунтирование крови, 
что служит причиной расширения сосудов и появ
ления признаков объемного процесса или разрыва 
вены с внутримозговым кровоизлиянием. Артерио
венозные мальформации в типичных случаях ло
кализуются в полушариях большого мозга, однако 
они также могут располагатпся в мозжечке, стволе 
мозга и в спинном мозге. Хотя малыЪо^мации мо
гут иметь бессимптомное течение на протяжении 
всей жизни, разрыв и кровотечение возможны в 
любом возрас те. В анамнезе детей с арт^риовеноз- 
ными ма пьфермациями часто выявляют :я эпилеп
тические приступы и м лгренозная головная боль. 
При типичных приступах мигрени головная боль 
поочередно возникает то в одной стороне головы, 
то в другой, в то время как головная боль, связанная 
с артериовенозными мальформациями, в классиче
ских случаях односторонняя. Аускультация головы 
выявляет высокочастотный mrvM примерно в 50 % 
случаях. Разрыв артериовенозной мальформации 
приводит к тяжелой головной боли, рвоты, ригид
ности затылочных мышц в результате субарах- 
ноидачьного кровоизлияния, прогрессирующему 
гемипарезу и фокальным или генерализованным 
эпилептическим приступам. Кавернозные ангиомы 
могут носить семейный характер и ассоциируют
ся с низким риском спонтанного кровоизлияния 
Артериовенозная мальформация вены Галена 
может служить причиной застойной сердечной не
достаточности с высоким сердечным выбросом в 
раннем детском возрасте в результате ш унтирова
ния больших объемов крови или прогрессирующей 
гидроцефалии и повышения ВЧД вследствие об
струкции ликворных путей. Малъформация вены 
Галена плохо поддается терапии и ассоциируется 
с неблагоприятным прогнозом.

Аневризма сосудов 'головного мозга у детей редко 
проявляется клинически. В отличие от взрослых 
пациентов, аневризма у детей, как правило, круп
ная и локализуется в области бифуркации сонных 
артерий, передней и задней мозговых артерий, а 
не в области виллизиев? круга. Аневризматиче
ская дилатация возникает в результате врожден
ной слабости сосудов, в некоторых случаях бывает 
дефицит коллагена типа III. У детей обнаружена 
связь между аневризмой сосудов головного мозга,



коарктацией аорты и билатералг ным поликисто- 
зом почек. Хотя в большинства с гучаев при разры
ве аневризмы кровь попадает в субарахноидальное 
пространство, что приводит к сильной головной 
боли, ригидности затылочных мышц и коме, в 
некоторых случаях развиваются внутримозговое 
кровоизлияние и прогрессирующий гемипарез. 
К другим причинам внутримозговой гематомы 
относятся гематологические нарушения, особен
но тромбоцитопеническая пурпура и гемофилия. 
Кроме того, черепно-мозговая травма может при
вести к гемипарезу в результате внутримозгово- 
го кровоизлияния или субдуральной либо эпи- 
дура чьной гематомы. Крупные артериовенозные 
мальформации обнаруживаются при КТ и МРТ 
с контрастированием, а также МРА, однако цере
бральная ангиография остается методом выбора 
для диагностики артериовенозных ма~ьформации 
и церебра "ьных аневризм.

623.4. ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ 
ДИАГНОСТИКА 
ИНСУЛЬТОПОДОБНЫХ 
ЭПИЗОДОВ

Этиология и клинические проявления. Альтер
нирующая гемитег?ш детства иногда ассоцииру
ется с мигренью, однако в большинстве случаев 
ее причина неизвестна. Клинически проявляется 
в младенческом возрасте, от 2 до 18 мес., интер- 
миттирующими эпизодами гемиплегии с пооче
редным вовлечением то одной, то другой стороны 
тела, редко — обеих. В паретичпых конечностях 
часто наблюдаются хореоатетоз и дистонические 
гиперкинезы. Проявле шя заболевания спонтанно 
исчезают во время сна и возобновляются при про
буждении. Гемиплегия сохраняется от неско. гьких 
минут до нескольких недель, зат ем наблюдается 
спонтанное восстановление. Прогноз неблагопри
ятный, характерна прогеессирующая умственная 
отсталость и инвалидизация пациентов. Данные 
нейровизуа чизации и метаболич< ских исследова
ний без патологии.

Некоторые метаболические заболевания ас
социируются с инсультоподооными эпизодами V 
детей. К ним относя гея митохондриальная энце- 
фаломиелопатия (MELAS-синдром, см. п. 621.2), 
дефицит орнитинтранскарбамилазы, пируватдеги- 
дрогена (ы и гомоцистинурия.

Паралич Тодда в некоторых случаях первона
чально расценивается как инсульт. Гемипарез раз
вивается после фокальных эпилептических при
ступов, однако слабость и другие неврологические 
нарушения исчезают в течение 24 ч после судорож
ного приступа. Хотя причина пар? шча Тодда оста
ется неизвестной, гемипарез, вероятпо, обусловлен 
феноменом торможения, возможно, связанным с 
дисфункцией нейротрансмиттерных систем.

К другим причинам гемипареза относятся опу
холь мозга, энцефалит (особенно герпетический), 
фокальный поствирусный энцефалит и эпилепти
ческий статус. В некоторых исследованиях, вклю
чающих пациентов детского возраста с инсультом 
неясной этиологии, примерно ь 20 % с лучаев были 
обнаружены нарушения липидного обмена, в том 
числе повышение уровня триглицеридов и низкий 
уровень холестерина ЛПВП. В семейном анамнезе 
этих детей есть указание на повышение частоты 
ИБС и ишемических цереброваскулярных заболе
ваний в раннем возрасте. Скрининг семей из груп
пы риска позволяет выявить детей, у которых мо
жет быгь эффективной длительная диетотерапия.

Диагностика. Наиболее важным компонен
том обследования служат тщательно собранный 
анамнез и физикальное обследование с целью 
выявления патологических процессов, лежащих 
в основе инсульта, признаков травмы, инф( кции, 
метаболических и гематологических нарушений, 
нейрокутанных синдромов, повышения ВЧД или 
гидроцефалии. Назначение спецчфичегких лабо
раторных исследований с целью диагностики ин
фекций, метаболических и гематологических за
болевания основывается на резу льтатах анамнеза 
и физикального обследования. ЭЭГ может помочь 
в определении локализации патологического про
цесса, но редко позволяет установить диагноз. Ска
нирование мозга имеет очень большое значение в 
случаях фокального энцефалита, абсцесса мозга и 
инфаркта. КТ позволяет определить свежее крово
излияние или область инфаркта больших размеров, 
однако диффузно-взвешенная МРТ и МРА имеют 
преимущества перед КТ в ранней ^иагно< тике це
ребральной ишемии и оценки сос гояния сосудов 
головного мозга. Церебральная ангчограф] гя может 
назначаться в случаях, когда М Р-исс ̂ едование не 
позволяет установить диагноз, например для вы
явления васкулита и внутричерепного кровоизлия
ния. ЭКГ и ЭхоКГ помогают исключить заболе
вания сердца или аритмию как причину инсуль



та. Наконец, обследование у пебенка с инсультом 
неясной этиологии должно быть построено таким 
образом, чтобы исключить следующие состояния:
1) васкулит и зябп гевания соединительной ткани 
(СОЭ, компоненты комплемента СЗ и С4, рев
матоидный фактор, антинуклеарные антитела),
2) нарушения липидного обмена, 3) расстройства 
коагуляции, 4) гематологические нарушения (сер- 
повидноклето шая анемия, тромбоцитопения), 
5) метаболические заболевания (гомоцигтинурия, 
болизнь Фабри, MF.LAS-синдром), 6) инфекцион
ный фактор (менингит и энцефа шт).

Лечение. Специфическая терапия включает 
введение HMI для лечения тромбоза синусов твер
дой мозговой оболочки и профилактики рецидивов 
сердечной эмболии. Тромболитическая терапия 
(например, введение ТАП) эффективна в течение 
3 ч после развития инсульта у взрослых, однако 
исследования с участием детей не проводились. 
Противопоказаны антитромботические препараты 
при внутричерепном кровоиз. [иянии и артериаль
ной гипертензии. Регулярная гемотрансфузионная 
терапия позволяет снизить частоту инсультов у па
циентов с серповидноклеточной анемией. Иммуно- 
супрессивная теоапия васкулита и хирургическое 
удаление крупных аустков крови — другие при
меры специфического лечения при заболеваниях 
сосудов мозга у детей. Реабилитационная терапия 
после инсулыа может включать занятия с логопе
дом, трудотерапию, занятая лечебной физкульту
рой, помощь психолога и спе циальные педагоги
ческие программы. Этот терапевтический подход 
наиболее эффективен при мультидисциплинарном 
наблюдении.
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Глсва 624
Инфекции центральной 
нервной системы
Чарльз Дж. Пробер (Charles G. Prober)

Острые инфекции поражением ЦНС — наиболее 
распространенная причина лихорадки с симпто
мами поражения ЦНС у детей. Практически лю
бой микроорганизм может вызвать инфекционный 
процесс, специфичность патогенного организма 
зависит от особенностей его эпидемиологии, а 
также от возраста и иммунного статуса больного. 
3  целом вирусные инфекции ЦНС встречаются 
чаще, чем бактериальные, которые в свою очередь 
более рагппостранены, чем грибковые и паразитар
ные. Риккетсиозы (например, пятнистая лихорад
ка Скалистых гор и Ehrlichia) встречаются отно
сительно редко, однако играют важную роль при 
определенных эпидемиологических обстоятель
ствах. Mycoplasma spp. также может вызывать ин
фекционное поражение ЦНС, однако точный вклад 
этого возбудителя трудно оценить. Независимо от 
этиологии заболевания у большинства пациентов с 
острыми нейроинфекциями клиническая картина



сходная. К распространенным симптомам отно
сится головная боль, тошнота, рвота, анорексия, 
беспокойство и раздражительность; большинство 
из них неспецифические. Характерные призна
ки нейроинфекции, кроме лихорадки, включают 
фотофибию, боль в шее и ригидность затылочных 
мышц, заторможенность, гтупор, кому, судорожные 
приступы и очаговые неврологические нарушения. 
Тяжесть и полиморфизм к тонических проявлений 
зависят от специфического патогенного микроор
ганизма. состояния макроор'анизма и локачиза- 
ции поражения в ЦНС. Поражение при нейроин
фекциях может быть диффузным или локальным. 
Примером диффузного инсЬекционного поражен] \я 
служит менингит и энцефалит. При менингите на
блюдается первичное поражение менингеальных 
оболочек, при энцесЬа тате — паренхимы мозга. По
скольку эти анатомические i раницы часто не раз
делимы, у многих пациентов сочетаются симптомы 
поражения менингеальных оболочек и паренхимы 
мозга; диагностируется менингоэнцефалит. Абс
цесс мозга — пример фокального инфекционного 
поражения ЦНС. Неврологические нарушения 
при абсцессе мозга определяются его локализаци
ей и распространением. Диагноз диффузной ней
роинфекции ставится на основании исследования 
СМЖ, полученной при Л П. В табл. 624.1 рассма
триваются изменения СМЖ при различных забо- 
. [еваниях ЦНС.

624.1. ОСТРЫЙ БАКТЕРИАЛЬНЫЙ 
МЕНИНГИТ У  ДЕТЕЙ СТАРШЕ 
О Д Н О ГО  МЕСЯЦА____________

Бактериальный менингит — одно из наиболее по
тенциально опасных заболеваний у детей груд
ного и более старшего возраста. Это заболевание 
ассоциируется с высокой частотой осложнений в 
остром периоде, а также с высоким риском отда
ленных неблагоприятных последствий. Этиология 
и лечение бактериального менингита значительно 
отличаются в неонатальном перииде (0-28 дней) 
и у детей более старшего возраста (см. т. 1, гл. 49). 
Тем не менее в неонатальном и постнатальном 
периодах менингит могут вызывать одни и те же 
возбудители, особенно у пациентов первых 2 мес. 
жизни, в том числе Strepto(.occus группы В. Strepto
coccus pneumoniae (пневмококк), Neisseria meningiti
dis (менингококк) и Haemophilus influenzae типа b.

Менингит встречается достаточно часто у мла
денцев с лихорадочными заболеваниями, его необ
ходимо исключать у пациентов ( изменением пси
хического статуса или другими неврологическими 
нарушениями.

Этиология. У детей первых 2 мес. жизни с 
нормальным иммунитетом возбудители менинги
та зависят ©т характера материнской флоры и от 
микроорганизмов, преобладающих в окр> «кающей 
среде. Наиболее часто в этой возрастной группе 
менинги г вызывают стрептококки группы В и D, 
|рамотрицательные бактерии кишечной группы и 
Lysteria monocytogenes. Кроме тиго, у детей этого 
возраста менингит может быть вызван Н. influen
zae (типа b и некапсулированными штаммами) и 
другими патогенными микроорганизмами, которые 
чаще обнаруживаются у пациентов более старшего 
возраста.

Бактериальный менингит у детей в возрасте от 
2 мес. до 12 лет чаще всего вызывают Streptococcus 
pneumoniae, Neisseria meningitidis или Hcemuphilus 
influenzae типа b. До начала широкого примене
ния вакцины против Haemophilus influenzae типа 
b практически в 70 % случаев возбудителем бакте
риального менингита у детей до 5 лет служила На- г 
emophilus influenzae типа b. После введения всеоб
щей иммунизации против этой Оактерии, начиная 
с 2-месячного возраста, частота этого менингита 
резко снизилась. Средний возраст дебюта бакте
риального менингита в США увеличи тся с 15 мес. 
в 1986 г. до 25 лет в 1995 г. В настоящее время ме
нингит чаще всего вызывают Streptococcus pneumo
niae и Neisseria meningitidis. Однако после того, как 
в 2000 г. конъюгированная пневмококковая вакци
на была разрешена к применению и рекомендована 
для всеобщей иммунизации начиная с 2-месячного 
возраста, частота менингита, вызванного этим воз
будителем, стала снижаться.

Изменение восприимчивости макроорганизма 
вследствие анатомических дефектов или иммуно
дефицита повышает риск менингита, вызванного 
менее распространенными возОудителями, такими 
как Pseudomonas aeruginosa, Staphylococcus aureus, 
коагулазанегативные стафилококки, Salmonella 
svp., L. monocytogenes.

Эпидемиология. Основной фактор риска ме
нингита — несформированный иммунитет к спе
цифическому патогенному микроорганизму у де
тей младшего возраста. Дополнительные факторы 
риска включают недавнюю колонизацию патоген-



Диагноз Дрчление 
(мм под. ст.) Лейкоциты (в 1 мкл) Белок (мг/'дл) Уровень глюкозы (мг/дл) Комментарий

Норма 50-80 < 5, S 75 % — лимфоциты 20-45 > 50 (или 75 % уровня 
глюкозы в сыворотке)

Распространенные формы менингитг
Острый бактери
альный менингит

Обычно повышен
ное (100-300)

100- 10 000 или более; обычно 
300-2000; преобладают ПНН*

Обычно
100-500

Снижен, обычно < 40 
(или < 50 % уровня глю- 
коаы в сыворотке)

Возбудителей можно обнаружить при 
окраске по Граму или по результатам по
сева

Частично леченный 
бактериальный ме
нингит

Нормальное или 
повышенное

5-10 000; ПНН характерны, но 
могут преобладать мононуклеар- 
ные клетки при длительной пред
шествующей терапии

Обычно
100-500

Нормальный или снижен Возбудители могут выявляться при 
окраске по Граму; ликвор может стать сте
рильным в результате предшествующего 
лечения. Антигены могут обнаруживаться 
с помощью тестг агглютинации

Вирусный менин
гит или менинго- 
энцефалит

Нормальное или 
слегка повышен
ное (80-150)

Редко более 1000 клеток; при вос
точном лошадином энцефалите и 
лимфоцитарном хориоменингите 
цитоз может достигать нескольких 
тысяч клеток. ПНН встречаются 
на ранней стадии, но на протяже
нии большей части заболевания 
преобладают мононуклеарные 
клетки

Обычно
50-200

Обычно нормальный; 
может быть снижен до 
менее 40 при некоторых 
вирусных заболеваниях, 
особенно при инфекции, 
вызванной вирусом паро
тита (15-20 % случаев)

Герпетический энцефалит (вызванный 
ВПГ) предполагаю" на основании фокаль
ных приступов, фокальных изменений на 
КТ, МРТ, ЭЭГ. Из СМЖ нередко выделя
ют энтеровирусы и ВПГ. ВПГ и энтерови
русы можно выделить при исследовании 
ликвора с помощью ПЦР

Редкие формы менингита
Туберкулезный
менингит

Обычно повы
шенное

10-500; ПНН на ранней стадии, 
но лимфоциты доминируют на 
протяжении большей части за
болевания

100-3000, мо
жет быть выше 
при блокаде 
ликворных 
путей

Менее 50 в большинстве 
случаев; со временем сни
жается при отсутствии 
лечения

Кислотоустойчивые микроорганизмы 
практически никогда не выявляются при 
исследовании мачков СМЖ. Возбудители 
менингита могут выявляться при посеве 
больших количеств СМЖ Mycobacterium 
tuberculous могут выявляться при иссле
довании СМЖ с помощью ПЦР

Грибковый менин
гит

Обычно повы
шенное

5-100; ПНН на ранней стадии, 
но мононук геарные клетки доми
нируют на протяжении большей 
части заболевания. При крипто
кокковом менингите клеточный 
воспалительный ответ может от
сутствовать

25-500 Менее 50; снижается со 
временем в отсутствие 
лечения

Возможно выявление спор, микроорга
низмы могут обнаруживаться при посеве. 
При крип гококковой инфекции возможно 
вылвление криптококкового антигена (в 
СМЖ и в крови)

Сифилис (острый) 
и лептоспироз

Обычно повы
шенное

50-500; доминируют лимфоциты 50-200 Обычно в пределах нормы Серологическое исследование СМЖ дает 
положительный результат, спирохггы 
не выявляются в мазках или прк посеве 
обычными методами; выявление воз 
будителя возможно при исследовании в 
темном поле

Продолжение таблицы ^



Диагноз Давление 
(мм вод. ст.) Лейкоциты (в 1 мкл) Белок (мг/дл) Уровень глюкозы (мг/дл) Комментарий

Амебный (Naegle- 
па) менингоэнце- 
фалит

Повышенное 1000-10 000 или более; ПНН до
минируют

50-500 Нормальный или незначи
тельно снижен

Подвижные амебы могут обнаруживаться 
при исследовании ликвора с помощью 
теста падающей капли при комнатной 
температуре

Абсцесс мозга и, параленингеалъные абсцессы
Абсцесс мозг? Обычно повы

шенное 
(100-300)

5-200, в редких случаях клетки 
(цитоз) в СМЖ отсутствую!, пре
обладают лимфоциты; при про 
рыве абсцесса в желудочковую 
систему ПНН преобладают и 
содержание клеток может превы
шать 100 000

75-500 Нормальный, за исключе
нием прорыва абсцесса в 
желудочковую систему

Отсутствие микроорганизмов в мазках и 
культуре СМЖ. за исключением прорыва 
абсцесса в желудочковую систему

Субдуральная эм
пиема

Обычно повы
шенное 
(100-300)

100-5000, ПНН преобладают 100-500 Нормальный Отсутствие микроорганизмов в мазках 
и культуре СМЖ, если отсутствует со
путствующий менингит; возбудители об
наруживаются в пунктате субдурального 
пространства

Церебральный эпи- 
дуральный абсцесс

Нормальное или 
слегка повы
шенное

10-500, преобладают лимфоциты 50-200 Нормальный Отсутствие микроорганизмов в мазках и 
культуре СМЖ

Спинальный эпиду- 
ральный абсцесс

Обычно низкое, 
в сочетание со 
спинальным 
шоком

10-100, преобладаю.1 лимфоциты 50-400 Нормальный Отсутствие микроорганизмов в мазках и 
культуре СМЖ

Воздействие хими
ческих компонен
тов (лекарственные 
препараты, дермо- 
идные кисты, кон
трастное вещество 
при миелографии)

Обычно повы
шенное

100-1000 или более, преобладают 
ПНН

50-100 Нормальный или незначи
тельно снижен

С помощью поляризованного света воз
можно выявление эпителиальных клеток 
у некоторых детей с дермоидными ки
стами

Неинфзщионныр, заболевания
Саркоидоз Нормальное или 

слегка повы
шенное

0-100, мононуклеарные клетки 40-100 Нормальный Специфические признаки отсутствуют

СКВ с поражением 
ЦНС

Слегка повы
шенное

0-500, ПНН обычно преобладают, 
могут присутствовать лимфоциты

100 Нормальный или незначи
тельно снижен

Микроорганизмы в мазках и культуре 
(посев) отсутствуют. Возможны LE-клет- 
ки, нейрональные и рибосомные антитела 
к протеину Р в СМЖ

Опухоль, лейко-э От умеренного 
повышения до 
очень высокого

0-100 или более, мононуклеарные 
или бластные клетки

50-1000 Нормальный или снижен 
(20-40)

Цитологический анализ может иметь 
диагностическое значение

* ПНН — полиморфно-нуклеарные нейтрофилы.



ными бактериями, близкий контакт (например, в 
семье, детском саду, военных казармах) с людьми с 
янфекционныг.1 процессом, вызванным Haemophilus 
influe, izae типа b и Neissena meningitidis, большую 
скученность людей, бедность, негроидную расу и 
мужской пол. Возбудитель передается, вероятно, 
при контакте с человеком, служащим источником 
инфекции, воздушно-капельным путем. Риск ме
нингита повышается у младенцев и детей ̂ ладшего 
позраста со скрытой бактериемией (см. т. 3, гл. 230), 
что более выражено в случае менингококковой ин
фекции (в 85 раз) и Haemophilus influenzae типа Ь 
(в 12 раз), чем при пневмококковой инфекции.

Специфическое снижение резистентности к 
инфекции при внедрении в организм инкапсули
рованных форм вследствие изменения выработ
ки иммуноглобулинов может служить причиной 
повышения риска бактериального менингита у 
уроженцев Америки и эскимосов, в то время как 
дефекты системы комплемента (С5—С8) ассоции
руются с рецидивирующей менингококковой ин
фекцией, а дефекты пропердиновой системы соче
таются с высоким риском заболеваний, вызванных 
менингококком, с летальным исходом. Нарушение 
функции селезенки (серповидноклеточная анемия) 
или аспления (вследствие травмы, порока развития, 
при лимфогранулематозе) ассоциируется с повы
шенным риском сепсиса или менингита, вызван
ного пневмококком, Haemophilus influenzae типа Ь 
(в некоторой степени) и, редко, менингокикком. Де
фекты системы Т-лимфоцитов (врожденные или 
приобретенные на фоне химиотерапии, СПИДа 
или злокачественных новообразований) ассоции
руются с повышенным риском инфе! ционных по
ражений ЦНС, вызванных L. monocytogenes.

Врожденные или приобретенные дефекты, вы
зывающие истечение СМЖ, такие как дефекты 
черепа или лицевого скелета, расположенные по 
срединной линии (решетчатая пластинка), пораже
ние среднего уха (место прикрепления стремянной 
кости), фистулы внутреннего уха (овальное окно, 
внутренний слуховой проход, водопровод улитки), 
истечение СМЖ через разрыв менингеальных обо
лочек (вследствие перелома структур основания 
черепа) в решетчатую пластинку или околоносо- 
вые пазухи ассоциируются с повышенным риском 
пневмококкового менингита. Дермальный синус 
или менингомиелоцеле в пояснично-кпестцовой 
области связано с бактериальным менингитом, вы
званным стафилококком или грамотрицательными

бактериями кишечной группы. Инфицирование 
шунта (после оперативного лечения гидроцефа
лии) повышает риск менингита, вызванного ста
филококками (особенно коаг''ла,°анегативчыми) и 
другими бактериями, распространенными на кож
ных покровах.

Streptococcus pneum oniae. Эпидемиология 
инфекций, вызванных 5. pneumoniae, значительно 
изменилась в связи с повсеместным распрогтпа- 
нением конъюгированной пневмококковой вакци
ны, зарегистрированной в США в феврале 2000 г. 
Ва чцина рекомендована для рутинной вакцинации 
всех детей в возрасте 23 мес. и в более младшем 
возрасте: вакцинация проводится в возрасте 2, 4, 
6, 12 и 15 мес. Решение проводить иммунизацию 
именно в этой возрастной группе обусловлено тем, 
что частота инвазивной пневмококковой инфекции 
максимальна у детей первых 2 лет жизни и дости
гает уровня 228:100 000 у детей 6-12 мес. У детей 
с анатомической аспленией или функциональной 
аспленией при серповидноклеточной анемии, а 
также у ВИЧ-инфицированных детей заболева
емость в 20 100 раз выше, чем у здоровых детей 
первых 5 лет жизни. Дополнительные факторы ри
ска для заражения пневмококковым менингитом 
контактным путем включают средний отит, сину
сит, пневмонию ото- или ринорею (ликворею), а 
также хроническую РТПХ после трансплантации 
костного мозга.

Neisseria meningitidis. Менингококковый ме
нингит может быть спорадическим или эпидеми
ческим. В США наиболее распространены серо- 
группы В, С и Y, каждая из которых служит возбу
дителем инфекции примерно в 30 % случаев, хотя 
распределение серогрупп может варьировать по ло
кализации и времени развития заболевания. Эпиде
мические заболевания, особенно в развивающихся 
странах, обычно вызваны серогруппой А  Заболе
вание возможно на протяжении всего года, однако 
чаще встречается зимой и весной. 1 -15 % взрослых 
людей являются носителями N. memngihdis (бакте
рии персистируют в носоглотке). Длительность ко
лонизации может состав шть от нескольких недель 
до нескольких месяцев; произошедшая недавно ко
лонизация значительно повышает риск менингита 
у неиммунизированного ребенка младшего возрас
та. Заболеваемость менингококковой инфекцией 
в случае носительства в семье достигает 1 %, что в 
1000 раз превышает риск заболевания в общей по
пуляции. Риск вторичного заражения при контакте



с инфицированными людьми в детских садах со
ставляет примерно 1:1000. В большинстве случаев 
заражение детей происходит в детских садах, при 
контакте с членом семьи — носителем менинго
кокка или с больным менингикокковой инфекци
ей. Риск инфицирования у учащихся колледжей, 
живущих в общежитиях, выше, чем в сходной по 
возрастному составу контрольной группе детей, не 
посещающих колледж.

Haemophilus influenzae тип b. До повсемест
ного распространения вакцин]»i против Haemophi
lus influenzae типа Ь в США инфекции, вызванные 
этим возбудителем, встречались преимущественно 
у детей в возрасте от 2 мес. до 2 лет, пик заболевае
мости приходился на возрас"' 6 -9  мес. и в 50 % слу
чаев заболевание развивалось на первом году жиз
ни. Риск заболевания был значительно повышен у 
детей, бывших в контакте с пациентами с заболева
ниями, вызванными Haemophilus infli enzae типа Ь, 
в детских садах или в семье. У не°акцинированных 
детей и детей с ослабленным иммунным ответом на 
вакцину (например, дети с ВИЧ-инфекцией) со
храняется риск менингита, вызванного Haemophilus 
influenzae типа b

Патология и патофизиология. Менингеаль- 
ный экссудат различной плотности может распре
деляться вдоль мозговых вен, венозных синусов, 
по конвекситальной поверхности мозга и мозжеч
ка, извилин большого мозга, сильвиевых борозд, 
базальных цистерн и спинного мозга. Возможен 
вентрикулит с наличием бактерий и воспалитель
ных клеток в СМЖ, субдуральный выпот, в редких 
случаях — эмпиема. Могут присутствовать пери- 
васкулярные воспал! [тельные инфилт траты и раз
рушение эпендимальной мембраны. При аутопсии 
наблюдались изменения сосудов и паренхимы моз
га с инфильтрацией полиморфноядерными клет
ками до субинтима льного слоя мелких артерий и 
вен, васкулит, тромбоз мелких кортика тьных вен, 
окклюзия венозных синусов, некротизирующий 
артериит с субарахноидалъным кровоизлиянием 
и (в редких случаях) церебральный кортикальный 
некроз при ото тствии видимых признаков тром
боза. Часто отмечается церебральный инфаркт в 
результате сосудистой окклюзии, обусловленной 
воспалением, вазоспазмом и тромбозом. Зона ин
фаркта варьирует от микроскопических размеров 
до целого полушария.

Воспаление спинномозговых нервов и кореш
ков служит причиной менингеальных симптомов,

воспаление черепных нервов приводит к невропа
тии зрительного, глазодвигательного, лицевого и 
слухового нервов. Повышение ВЧД также приво
дит к поражению глазодвига гельного нерва в ре
зультате сдавления нерва при вклинении полюса 
височной доли в отверстие намета мозжечка. По
ражение отводящего нерва может служить призна
ком повышения ВЧД независимо от локализации 
поражения.

Повышение ВЧД вознигает в результате гибе ни 
клеток (цитотоксический отек мозга), цитокинин- 
дуцированной высокой проницаемости капилляров 
(вазогенный отек мозга) и, возможно, увеличения 
гидростатического давления (интерстициальный 
отек мозга) в результате нарушения реабсорбции 
СМЖ ворсинами арахноидальных сплетений или 
препятствия току ликвора из желудочковой сис
темы. ВЧД часто превышает 300 мм вод. ст.; цере
бральная перфузия может еще более нарушаться, 
если церебральное перфузионное давление (кото
рое рассчитывается как среднее АД минус ВЧД) 
опускается ниже 50 см вод. ст. вследствие сниже
ния церебрального кровотока. Синдром неадекват
ной секреции АДГ может приводить к избыточной 
задержке жидкости в организме, что повышает риск 
внутричерепной гипертензии (см. т. 2, п. 149.1). 
Снижение давления в экстрацеллюлярных про
странствах мозга може г вызвать цитотоксический 
отек вследствие отека и лизиса клеток. Вклинение 
(в том числе вклинение полюса височной доли в 
вырезку намета мозжечка и вклинение миндалин 
мпзжечка в большое затылочное отверстие) обыч
но не развивается, так как повышение ВЧД распро
страняется на все субарахноидал ы ю< пространство 
и не вызывает смещения структур мозга. Более 
того, если роднички еще открыты, ьнутричерепная 
гипертензия быстро снижается.

Гидроцефалия может развиваться как острое 
осложнение бактериального менингита. Наиболее 
часто формируется сообщающаяся гидроцефалия 
вследствие адгезивного утолщения арахноидаль
ных ворсин вокруг цистерн на основании мозга. 
Таким образом, нарушается резорбция СМЖ. Режр 
обструктивная гидроцефалия формируется после 
фиброза и глиоза сильвиева водопровода и отвер
стий Мажанди и Л юшкр

Повышение уровня белка в СМЖ отчасти обу
словлено повышением сосудистой проницаемости 
гематоэнцефалического барьера и выхода богатой 
альбумином жидкости из капил л;,ров и вен, прохо



дящих через субдуральное пространство. Длитель
ная транссудация может привести к образованию 
субдурального выпота, который обычно обнару
живается в поздней фазе острого бактериального 
менингита. Гипогликорахия (снижение уровня 
глюкозы в ликворе) обусловлена уменьшением 
транспорта глюкозы в ткани мозга.

Поражение коры мозга может быть следствием 
фокальных или диффузных эффектов сосудистой 
окклюзии (инфаркт некроз, лактат-ацидоз), гипок
сии, бактериальной инвазии (менингоэнцефэ пит), 
токсической энцефа юпатии (бактериальные ток
сины), повышения ВЧД, вентрикулита и транссу
дации (субдуральный выпот). Эти патологические 
факторы вызывают следующие клинические про
явления: нарушение ■ ознания, судороги, наруше
ние функции черепных нервов, двигательные и 
чувствительные расстройства, в дальнейшем — за
держка психомоторного развитий.

Патогенез. Бактериальный менингит чаще раз
вивается в результате гематогенной диссеминации 
микроорганизмов из отдаленных очагов инфекции; 
бактериемия обычно предшествует клиническим 
проявлениям менингита или возникает одновре
менно с ними. Колонизация потенциально пато
генных бактерий в носоглотке — распространен
ный источник бактериемии. Возможны длительное 
носительство патогейных микроорганизмов без 
признаков заболевания или, что более вероятно, 
быстрая инвазия в результате свежей колонизации. 
Предшествующая или возникающая одновремен
но инфекция верхних дыхательных путей может 
усилить патогенность бактерий, вызывающих ме
нингит.

N. meningitidis и Н. influenzae типа b с помощью 
нитей прикрепляются к рецепторам эпителиаль
ных клеток слизистой оболочки. После прикре
пления бактерии внедряются через слизистую обо
лочку и попадают в кровоток. N. meningitidis может 
переходить через поверхность слизистой оболочки 
в составе фагоцитарной вакуоли после ингестии 
'эпителиальными клетками. Сохранение жизнеспо
собности бактерий в кровотоке поддерживается за 
счет крупной бактериальной капсулы, создающей 
препятствие ,цля вакцинально опосредованного фа
гоцитоза и ассоциирующейся с высокой вирулент
ностью. Особенности иммунитета пациента — на
рушение бактериального фагоцитоза -  также вно
сят вклад в развитие бактериемии. У неиммуни- 
зириванных пациентов младшего возраста дефект

может быть обусловлен отсутствием ранее сформи
рованных аятикапсулярных антител — IgM и IgG, 
у пациентов с нарушением и \ мунитета дефицит 
различных компонентов комплемента и проперди- 
новой системы может препятствовать эффектив
ному фагоц”тозу. Нарушение функции селезенки 
может привести к уменьшению фагоцитоза, опо
средованного ретикулоэндотелирльной системой 
(системой макрофагов).

Бактерии проникают в СМЖ через хориоидаль
ные сплетения боковы: с желудочков и менингеал fa- 
ные оболочки, затем циркулируют в экстрацере- 
бральной СМЖ и субарахноидальном простран
стве. Бактерии быстро размножаются, так как кон
центрация комплемента и антите i в СМЖ не до
статочна цля того, чтобы сдержать бактериальную 
пролиферацию. Хемотаксические факторы прово
цируют местный воспалительный ответ с инфиль
трацией полиморфноядерными клетками. Липо- 
полисахарид клеточной стенки бактерий (эндоток
син) грамотрицатетьных бакторий (N. meningitidis и 
Н. influenzae типа Ь) и компоненты клеточной стен
ки пневмококков (тейхоевая кислота, пептидогли- 
кан) стимулируют иыраженный воспалительный 
ответ в сочетании с локальной продукцией ФНО, 
ИЛ-1, простагландина Е и других воспитательных 
медиаторов — цитокинов. Воспалительный ответ 
характеризуется нейтрофильной инфильтрацией, 
повышением сосудистой проницаемости, повреж
дением гематоэнцефалического барьера и ■■'ромбо- 
зом сосудов. Выраженный воспалительный ответ, 
индуцированный цитокикам'1, сохранязтся после 
стерилизации СМЖ и, вероятно, служит одной из 
причин хронических воспа/ ительных осложнений 
пиогенного мэнингита.

В редких случаях менингит развивается в ре
зультате бактериальной инвазии из близлежащих 
очагов инфекции (синусит околоносовых пазух, 
средний отит, мастоидит, воспаление клетча-ки 
глазниць , остеомиелит костей черепа или позвон
ков) или в результате проникновения бактерий 
при проникающих травмах черепа, через протоки 
дермапьных синусов или менчнгомиелоцеле. Ме
нингит может развиваться при эндокардите, пнев
монии или тромбофлебите, может ассоциироваться 
с тяжелыми ожогами, инфицированием постоян
ных катетеров и оборудования для инфузионной 
терапии.

Клинические проявления. Дебют острого 
менингита принимает преимущественно одну из



двух форм. Наиболее драматичный и, к счастью, 
реже встречающийся дебют — внезапное разви гие 
и быстрое прогрессирование шока, пурпуры, ДВС- 
синдрома и нарушения сознания. Летальный исход 
часто наступает в течение 24 ч. Чаще менингиту в 
течение нескольких дней предшествует лихорад
ка в сочетании с симптомами со стороны верхних 
дыхательных путей или ЖКТ, с неспецифически
ми признаками нейроинфекции — усиливающаяся 
летаргия и раздражите шность.

Симптомы менингита — это неспецифические 
признаки системной инфекции и признаки раздра
жения менингеальных оболочек. Неспецифические 
признаки включают лихорадку, анорексию, симп
томы инфекционного поражения верхних отделов 
) [ыхательны\ путей, миалгию, гртра иию, тахикар
дию, гипотензию и различных кожные проявления, 
в том числе петехии, пурпуру или эритематозную 
маку чярную сыпь. Раздражение менингеальных 
оболочек проявляется в виде ригидности затылоч
ных мышц, боли в спине, симптома Кернигг (сги
бание ноги в коленном и тазобедренном суставах на 
90° с последующим разгибанием голени приводит 
к боли) и Брудзинского (непроизвольное сгибание 
ног в коленных и тазобедренных суставах после 
непроизвольного сгибания головы у пациента, ле
жащего на спине). У некоторых детей, особенно в 
возрасте до 12-18 мес., симптомы Кернигэ и Бруд
зинского не посконины. Головная боль, рвота, вы- 
бухающий родничок или расхождение черепных 
швов, нарушение функции глазодвигательного 
или отводящего нервов, артериальная гипертония 
в сочетании с брадикардий, апноэ или гмпервенти- 
ляция, децеребрационная или декортикационная 
ригидность, ступор, кома или симптомы вклинения 
позволяют предположить повышение ВЧД. Отек 
диска зрительного нерва нехарактерен при нео
сложненном менингите и позволяет ппедположить 
болге длителт ный процесс, например внутричереп
ной абсцесс, субдуральная эмпиема или окклюзия 
венозного синуса твердой мозговой оболочки. Оча
говые неврологические симптомы обычно обуслов
лены сосудистой окклюзией. Невропатия зритель
ного, глазодвигательного, отводящего, лицевого и 
слухового нервов также может быть следствием фо
кального воспаления. В целом примерно у 10-20 % 
детей с бактериальным менингитом выявляются 
очаговые неврологические симптомы.

Судороги (фокальные или генерализованные) 
вследствие воспаления, инфаркта или электролит

ных нарушений развиваются у 20-ЗС % пациентов 
с менингитом. Судороги в дебюте менингита или в 
первые 4 дня заболевания обычно не имеют значе
ния иля прогноза. Судороги, сохраняющиеся после 
4-го дня заболевания или плохо поддающиеся тера
пии, могут указывать на неблагоприятный прогноз.

Изменение психического статуса часто встре
чается у пациентов с менингитам и может быть 
обусловлено повышением ВЧД, развитием энце
фалита или гипотонией; клинические npi явления 
включают раздражительность, летаргию, ступор, 
спутанность сознания и кому. Прогноз у пациентов 
в коматозном состоянии неблагоприятный. К до
полнительным проявлениям менингита относят
ся светобоязнь (фотофобия) и усиление кожного 
дермографизма (после штпихового раздражения 
кожи тупым предметом остается красная полоса, 
которая приподнимается над поверхностью кожи 
и сохраняется в течение 30-60 с).

Диагностика. Диагноз острого пиогенного ме
нингита подтверждается при исследовании СГЛЖ 
в типичных случаях — наличием микроорганизмов 
(при окрашивании мазков по Граму и при посеве), 
нейтрофильного плеоцитоза, повышения уровня 
белка и снижения концентрации глюкозы (см. 
табл. 549.1). При подозрении на бактериальный 
менингит необходима ЛП. Противопоказания для 
экстренной ЛП включают: 1) признаки повышения 
ВЧД (кроме выбухающего родничка), например 
признаки поражения III или VI черепных нервов 
в сочетании со снижением уровня сознания, или 
гипертония и брадикардия в сочетании с дыха
тельными нарушениямь; 2) тяжелые сердечно-ле- 
гочные нарушения, требующие реанимационных 
мероприятий для течения шока, или риск ухудше
ния сердечно-легочных нарушений в положении, 
необходимом для ЛП; 3) инфекционное пораже
ние кожи в области Л П. Тромбоцитопения — от
носительное противопоказание для ЛП. Если ее 
проведение отсрочено, необходима эмпирическая 
антибиотикотерапия. Лечение не должно отклады
ваться до получения результатов КТ (назначаемой 
для выявления абсцесса мозга или при признака: 
повышения ВЧД). В этих "лучаях ЛП может про
водиться после купирования внутричерепной ги
пертензии и исключения абсцесса мозга.

Посев крови дслжен проводиться у всех паци
ентов с подозрением на менингит и позволяет выя
вить бактерии — возбудители менингита в 80-90 % 
случаев.



Люмбальная пункция. ЛП обычно проводит
ся у пациента, лежащего на боку, в согнутом по
ложении. Игла с мандреном вводится в межпозво
ночное пространство на уровне Ln] - LIV или Ljy-Lv. 
После проникновения иглы в губарахноидальное 
пространство степень сгибания спины уменьшает 
ся для измерения ВЧД, хотя у плачущего ребенка 
результат измерения может быть неточным. В слу
чае высокого давления необходимо ограничится за
бором небольшого объема СМЖ, чтобы избежать 
резкого снижения ВЧД. (См. также гл. 614.)

Содержание лейкоцитов в СМЖ обычно пре
вышает 1000 в 1 мкл, в типичных случаях преоб
ладают нейтрофилы (75-95 %). Мутная СМЖ ука
зывает на то, что уровень лейкоцитов превышае т 
200-400/мкл. У здоровых новорожденных в норме 
может быть до 30 лейкоцитов в 1 мкл, однако у де
тей более старшего возраста, не страдающих вирус
ным или бактериальным менингитом, количество 
лейкоцитов в СМЖ не превышает 5/мкл. У детей 
обоих возрастных групп в норме в ликворе доми
нируют лимфоциты или моноциты.

Примерно у 20 % пациентов с острым бактери
альным менингитом уровень лейкоцитов в СМЖ 
не превышает 250 в 1 мкл; плеоцитоз может отсут
ствовать у пациентов с сочетанием тяжелого сеп
сиса и менингита, что служит неблагоприятным 
прогностическим признаком. Плеоцитоз с преоб
ладанием лимфоцитов возможен на ранней стадии 
острого бактериального менингита и, напротив, 
нейтрофильный плеоцитоз может определяться 
на ранних стадиях острого вирусного менингита. 
Сдвиг в сторону лимфоцитарно-моноцитарного 
звена неизбежно возникает через 8-24 ч после пер
вой Л П. Окрашивание по Граму дает положитель
ный результат у большинства (70-90 %) пациентов 
с бактериа иьным менингитом.

Травматичная ЛП затрудняет диагностику ме
нингита. При повторной ЛП в межпозвоночном 
пространстве на более высоком уровне СМЖ мо
жет быть менее геморрагической, однако ибычни 
все равно содержит эритроциты. Травматичная ЛП 
может оказывать влияние на интерпре гапию уров
ня лейкоцитов и белка в СМЖ, однако результат 
окрашивания мазков по Грэму, результат посева 
и уровень глюкозы в ликворе могут не меняться 
Хотя предлагаются методы коррекции результатов 
анатаза СМЖ в случае содержания эритроцитов в 
ликворе, надежнее полагаться на результаты бак
териологического анализа, а не делать выводы на

основании содержания белка и лейкоцитов в лик
воре, полученном при травматичной ЛП.

Дифференциальная диагностика. Кроме
S. pneumoniae, N. memngitidis и Н. influenzae типа Ь 
многие другие микроорганизмы могут вызывать ге
нерализованную инфекцию ЦНС со сходной кли
нической симптоматикой. К ним относятся типич
ные бактерии, такие как Mycobacterium tuberculosis, 
Nocardia, Treponema pallidum (сифилис) и boirelia 
burdorgfery (болезнь Лайма); грибы, эндемичные 
для определенных географических областей (Сос- 
ddioides, Histoplasma и Blastomyces) и вызывающие 
инфекции у пациентов с иммунодефицитом (Can
dida, Cryptococtus и Aspergillus)', паразиты, напри
мер Toxoplasma gondn, и возбудители цистицеркоза 
и, наиболее часто, вирусы. Фокальное инфекцион
ное поражение ЦНС, включающее абсцесс мозга 
и параменингеальный абсцесс (субдуральная эм
пиема, эпидуральный абсцесс головного и спин
ного мозга), по клиническим проявлениям можно 
ошибочно диагностировать как менингит. Неин
фекционные заболевания также могут вызвать ге
нерализованный воспалительный процесс в ЦНС. 
По сравнению с инфекционным поражением эти 
заболевания встречаются реже и включают злока
чественные опухоли, коллагенно-сосудистыр забо
левания и воздействие токсинов.

Определение специфической причины яейро- 
инфекции облегчается при исследовали! л жвора 
с помощью специфических методов окрашивания 
(например, окраска карболовым фуксином мико
бактерий, окраска тушью грибов), цитологическо
го исследования, определения антигенов (бакте
рии, криптококки), серологического исследования 
(сифилис) и культуры вирусов (энтеровирусы). 
Другие, потенциально возможные диагностичес
кие тесты включают КТ или МРТ головного моз
га, посев крови, серологические тесты и, возможно, 
биопсию мозга. Наиболее часто диагностические 
трудности возникают при попытке отличить ост
рый вирусный менингоэнцефалит и бактериаль
ный менингит. Хотя в целом состояние детей с ви
русным менингоэнцефалитом менее тяжелое, чем 
при бактериальном менингите, обе инфекции про
текают с различной тяжестью у разных пациентов. 
У некоторых детей с бактериальным менингитом 
выраженность симптомов относительно умерен
ная, состояние пациентов с вирусным менинго
энцефалитом в некоторых случаях может быть 
критическим. Хотя в классических случаях состав



СМЖ имеет определенные отличия при вирусной 
и бактериальной инфекции (см. табл. 624.1), неко
торые специфические тесты могут чавать сходный 
результат.

Другая диагностическая проблема возникает 
при обследовании детей с подозрением на бактери
альный менингит, если анализ СМЖ проводится у 
пациентов, уже п< шучающих антибиотикотерапию. 
Этот вопрос очень важен, так как 25-50 % детей с 
подозрением на бактериальный менингит получа
ют пероральную антибиотикотерапию до ЛП. Та
кая терапия у пациента с острым бактериальным 
менингитом недостаточно эффективна и поэтому 
существенно не меняет типичный для бактериаль
ной инфекции профиль СМЖ. Хотя частота по
зитивных результатов при окрашивании мазков 
ликвора по Граму и способность бактерий к росту 
при посеве ликвора могут быть снижены, концен
трация глюкозы и белка в ликворе, а также нейтро- 
фильный профиль существенно не изменяются в 
результате предшествующего лечения.

Лечение. Терапевтические подходы при пред
полагаемом бактериальном менингите- зависят от 
характера его первых проявлений. У ребенка с бы 
стрым прогрессированием заболевания, дебютиру
ющего менее 24 ч назад, при otcj тствии повыш( ния 
ВЧД антибиотикотерапия должна назначаться не
медленно после Л П. Если имеются признаки повы
шения ВЧД или очаговые неврологические симп
томы, антибиотики должны назначаться без ЛП до 
получения реьультатов КТ. Одновременно следует 
проводить терапию внутричерепной гипертензии. 
Показана неот южная терапия ассоциированного 
полиорганного поражения, включая шок и респи
раторный дистресс-синдром взрослых.

Пациентов с более длительном, подострым тече
нием 1-7 дней необходимо обследовать на наличие 
признаков повышения ВЧД и очаговых неврологи
ческих симптомов. Одностороння головная боль, 
отек дисков зрительных нервов и цругие симптомы 
повышения ВЧД указывают на фокальное пора
жение M03ia -  абсцесс мозга, эпидуральный абс
цесс или субдуральную эмпиему. В этих сл учаях 
антибиотикотерапия должна начинаться до ЛП и 
КТ. При отсутствии симптомов повышения ВЧД 
выполняется Л П.

П ервичная ант ибиот икот ерапия. Выбор 
препаратов для первичной (эмпирической) анти- 
биотикотерапии у имму нокомпете1 гных пациентов 
младенческого и детского возраста определяется

главным образом чувствительностью к антибио
тикам S. pneumoniae. Необходимо выбирать анти
биотики, для которых достигается бактерицидный 
уровень в СМЖ. Хотя существуют значительные 
географические раг личия по частоте резистент
ности S. pneumoniae к антибиотикам в целом ре
зистентность повышается во всем мире. В США 
25-50 % штаммов S. pneumoniae резистентно к 
пеници тлину: относительная резистентность (ми
нимальная ингибирующая концентрация (MIC) — 
0,1-1,0 мкг/мл) встречается чаще, чем высокий ее 
уровень (MIC > 2,0 мкг/мл). До 25 % штаммов ре
зистентны к цефотаксиму и цефтриаксону. Напро
тив, большинство штаммов N. meningitidis чувстви
тельны к пенициллину и цефалоспоринам, хотя 
резистентность также описана в редких случаях. 
Примерно в 30-40 % случаев Н. influenzae типа Ь 
вырабатывает [3-лактамазы которые обеспечива
ют резистентность к амциииллпну. Эти штаммы, 
продуцирующие Р-лактамазу, остаются чувстви
тельными к цефалоспоринам широкого спектра 
действия.

На основании достаточно частой резистентно
сти 5. pneumoniae к (З-лактамным антибиотикам 
рекомендуется эмпирическая терапия ванкоми- 
цином (60 мг/кг/сут, каждые 6 ч) в комбинации с 
цефалоспоринами III поколения — цефотаксимом 
(200 мг/кг/сут, каждые 6 ч) или цефтриаксоном 
(100 мг/кг/сут 1 раз в день или по 50 мг/кг 2 раза 
в сутки). У пациентов е аллергией на |3- г актами ме 
антибиотики возможно назначение хл ^;амфенико- 
ла в дозе 100 мг/кг/сут (кажд] tie 6 ч).

Если предполагается инфекция, вызванная 
L. monocytogenes, у детей в возрасте 1-2  мес. 
или у пациентов с иммунодефицитом (дефици
том Т-лимфоцитов), рекомендуется ампициллин 
(200 мг/кг/сут, саждые 6 ч) в сочетании с цеф
триаксоном или цефотаксимом, так как цефало- 
спорины неак' ивны в отношении L. monocytogenes. 
Альтернативным методом лечения при инфекциях, 
вызванных L. monorytogenещ служит внутривенное 
введение триметоприм/сульфаметоксазола.

При подозрении на менингит, вызванный гра- 
мотрицательными бактериями у пациентов с имм> 
нодефицитом, начальная терапия д мжна включать 
цефтазидим и аминог тикозиды.

Продолж ительность ант ибиотикотера- 
пии. Терапия неосложненниго менингита, вызван
ного штаммами S. pneumoniae, чувствительными к 
пенициллину, д( шкна проводиться цефалоспори



ном III поколения или посредством внутривенного 
введения пенициллина (100 ООО ЕД/кг/сут. каждые
4-6 ч) в течение 10-14 дней. В случае резистент
ности бактерий к пенициллину и цефалоспоринам 
III поколения проводится терапия ванкомицином. 
При неосложненном менингите, вызванном N. me
ningitidis, препаратом выбора служит пенициллин, 
который вводится внутривенно (400 000 ЕД/кг/сут) 
в течение 5-7 дней. Продолжительность антибио- 
тикотерапии при неосложненном менингите, вы
званном Н. influenzae типа Ь, составляет 7-10 дней. 
Ампициллин назначается при чувствительности 
выделенных штаммов к этому препарату.

Пациенты, получающие антибиотики внутри
венно или перорально перед ЛП, у которых не вы
делен возбудитель инфекции, но в наличии при
знаки острой бактериальной инфекции при ис
следовании СМЖ, должны продолжать получать 
цефотаксим или цсфтриаксон в течение 7-10 дней. 
Если выявляются очаговые симптомы или ребе
нок не отвечает на терапию, рекомендуется КТ или 
МРТ для исключения параменингеального очагг 
инфекции.

Повторная ЛП не показана при неосложненном 
менингите, вызванном чувствительными к анти
биотикам штаммами S. pneumoniae, N. meningitidis 
и Н. influenzae типа Ь. Повторное исследование 
СМЖ рекомендуется в некоторых случаях у ново
рожденных, у пациентов с менингитом, вызванном 
■ рамотрицательной флорой, или при инфекции, 
вызванной штаммами S. рпеитотт, рези, тентны- 
ми к |3-лактамным антибиотикам. СМЖ «очжна 
стать стерильной в течение 24-48 ч после начала 
адекватной антибиотикотерапии.

При менингите, вызванном Eschbrichia coli или 
P. aeruginosa, требуются цефалоспорины III поколе
ния, активные против выделенных штаммов in vitro. 
Большинство штаммов Escherchia coli чувствитель
но у цефотаксиму или цефтр [аксону, большинство 
штаммов P. aeruginosa — к цефтазидиму. При Ме
нингите. вызванном грамотрицатечьной флорой, 
лечение должно продолжаться в течение трех или, 
по крайней мере, 2 нед. после стерилизации СМЖ, 
возможной через 2-10 дней терапга

Побочные эффекты антибистикотерапии ме
нингита — ф 1ебит, лекарственно-обусловленная 
лихорадка, сыпь, рвота, кандидоз полости рта и 
диарея. Цефтриаксон может вызвать обратимый 
(желчный) псевдолитназ, выявляемый при УЗИ 
брюшной полости. Обычно этот состояние не про-

явчяется клинически, однако возможна рвога и 
боль в правом подреберье.

Кортикостероиды. Быстрая гибель бактерий 
в СМЖ приводит к эффективному купированию 
инфекции менингеальных оболочек, однако в ре
зультате лизиса клеток высвобождаются* токсич
ные продукты (эндотоксин клеточной стенки), ко
торые провоцируют клеточный ответ с участием 
цитокинов. В результате формирующийся отек и 
нейтрофильная инфильтрация могут способство
вать дополнительному повреждению моз~а и кли
ническому усугублению неврологических наруше
ний. Поэтому при бакте риальном менингите мо
жет быть целесообразным назначение препаратов, 
огранич: тающих продукцию провоспалительных 
медиаторов.

Существующие данные поггверждают эффек
тивность внутривенного введения дексаметазона 
в дозе 0,15 мг/кг каждые 6 ч в течение 2 дней при 
лечении детей старше 6 нед. с острым бактериаль
ным менингитом, вызванном Н. influenzae типа 
Ь. Однако данные относительно эффективности 
кортикостероидов в лечении менингита, вызван
ного другими бактериями, противоречивы. Таким 
образом, мнения по поводу целесообразности их 
применения неоднозначны. В рандомизированных 
контролируемых исследованиях у детей с менин
гитом, п о л у ч а ю щ и х  кортикостероидные гормоны, 
отмечены меньшая выраженность лихорадки, ме
нее высокий уровень белка и лактата в СМЖ и 
уменьшение выраженности стойкого повреждения 
слухового нерва (нейросенсорная тугоухость), чем 
у пациентов, получающих плацебо. Максимальная 
эффективность кортикостероидов наблюдается 
при их введении за 1-2 ч до начала антибиотико- 
терапии. Кортикостероиды не лишены побочных 
эффектов: кровотечения из ЖКТ, гипертензия, 
гипергликемия, лейкоцитоз и лихорадка после от
мены препарата.

Поддерживающая терапия. Повторные фи- 
зикальные и неврологические осмотры необходимы 
у пациентов с бактериальным менингитом для вы
явления ранних признаков нарушений со стороны 
сердечно-сосудистой системы, ЦНС и метаболи
ческих нарушений. Необходим регулярный мони
торинг пульса, АД и дыхания. Неврологический 
осмотр, включающий оценку зрачковых рефлексов, 
уровня сознания, мышечной силы, функции череп
ных нервов и способствующий выявлению су дорог, 
должен регулярно проводиться в первые 72 ч, ко: да



риск неврологических осложнений наиболее высок. 
К наиболее важным лабораторным методам иссле
дования относятся: определение уровня азота, на
трия, хлорида, калия, бикарбоната в крови; оценка 
диуреза и определение относительной плотности 
мочи; клинический анализ крови с подсчетом коли
чества тромбоцитов; при наличии петехий, пурпуры 
и патологического кровотечения — коагулограмма 
(фибриноген, протромбин, АЧТВ).

Первое время лекарственные препараты не сле
дует назначать внутрь. При нормоволемии с нор
ма. [ьным уровнем АД внутривенное ьведение жид
костей должно быть ограничено до У2- 2/з суточной 
потребности, т. е. 800-1000 мл/м2/сут до тех пор, 
пока не будет исключена внутричерепная гипер
тензия или синдром неадекватной секреции АДГ. 
Затем объем вводимой жидкости повышается до 
нормального (1500-1700 мл/м2/сут) при условии 
нормального уровня натрия в крови. Ограничение 
объема вво, (имой жидкости нецелесообразно при 
системной гипотензии, так как снижение АД может 
приводить к снижению перфузионного давления 
в головном мозге и ишемическим нарушениям в 
ЦНС. Необходима интенсивная терапия шока для 
предотвращения дисфункции головного мозга и 
других органов (острый тубулярный некроз, респи
раторный дистресс-синдром взрослых). У паци
ентов с шоком, значительным повышением ВЧД, 
комой и резистентными к терапии судорожными 
приступами необходим постоянный мониторинг, 
установка артериального и венозного катетеров и 
регулярный контроль жизненно важных функций, 
что возможно в условиях отделения реанимации. 
У пациентов с сеп гическим шоком необходима ин- 
фузионная терапия и прием вазоактивных препара
тов, таких как дофамин, эпинефрин и нитропруссид 
натрия (см. т. 3, гл. 231). Цель поддерживающей те
рапии у пациентов с менингитом — предотвратить 
повышение ВЧД и сохранить нормальный уровень 
кровообращения и оксигенации органов

Неврологические осложнения включают повы
шение ВЧД с развитием вклинения, судороги и уве
личение окружности головы вследствие субдураль- 
ного выпота или гидроцефалии. Повышения ВЧД 
требует экстренной эндотрахеальной интубации и 
гипервентиляции (для поддержания Рсо2 примерно 
на уровне 25 мм рт. ст.) Кроме того, осмотерапия 
посредством внутриьенного введения фуросеми- 
да (лазикс, 1 мг/кг) или маннитола (0,5-1.0 г/кг) 
может способствовать снижению ВЧД (см. т. 2,

п. 122.7). Фуросемид может уменьшать отек мозга 
посредством дилатации вен и повышения диуреза 
без увеличения внутричерепного объема крови, в 
то время как маннитол вызывает осмолярный гра
диент между тканьго головного мозга и плазмой, 
что приводит к переходу жидкости из ткани мозга 
в плазму с дальнейшим ее выведением в процессе 
осмотического диуреза.

Судороги часто развиваются у пациентов с 
бактериальным менингитом. Неотложная тера
пия при судорогах включает внутривенное вве
дение диазепама (0,1-0.2 мг/кг) или лоразепама 
(0,05 мг/кг); необходимо учитывать существующий 
риск угнетения дыхания. Необходим мониторинг 
уровня глюкозы, кальция и натрия в крови для ис- 
к/хючения метаболической природы судорог. После 
неотложной терапии судорог нациент должен по
лучать фенитоин (15- 20 мг/кг — доза насыщения, 
5 мг/кг/сут -  поддерживающая доза) для умень
шения вероятности рецидива. Фенитоину следует 
отдавать предпочтение перед фенобарбиталом, так 
как угнетающее действие фенитоина на ЦНС менее 
выражено, что позволяет оценивать состоян] [е со
знания пациента. Следует проводить мониторинг 
уровня фенитоина в плазме для поддержания его 
терапевтической концентрации (10 -20 мкг/мл).

Осложнения со стороны ЦНС при лечении ме
нингита в остром периоде — возможные судороги, 
повышение ВЧД, нарушение функцш черепных 
нервов, инсульт, вклинение мозга или мозжечка, 
тромбоз венозпых синусов твердой мозговой обо
лочки.

Скопление жидкости в субдуральном про
странстве происходит у 10- 3U % пациентов с ме
нингитом, и в 85-90 % случаев оно бессимптомно. 
Субдуральный выпот особенно часто встречается 
в младенческом возрасте. Клинические проявле
ния субдурального выпота могут включать вы
бухание родничка, расхождение черепных швов, 
увел! чение окружности головы, рвоту, судороги, 
лихорадку и патологические изменения при диа- 
фаноскопии. КТ или МРТ подтверждают наличие 
субдурального выпота. При повышенном ВЧД 
или у пациентов со сниженным уровнем дознания 
лечение симптоматического субдурального выпо
та должно включать аспирацию через открытый 
родничок. Изолированная лихорадка не является 
показанием для аспирации.

Синдром неадекватной секреции АДГ возникает 
у большинства пациентов с менингитом, приводя к



гигюнатриемии и снижению осмолярной плотно
сти плазмы у 30-50 % детей. Это состояние может 
усилить отек мезга или независимо привести к раз
витию гипонатриемических судорог.

Лихорадка, ассоциированная с бактериальным 
ме! ингитом, обычно купируется в течение 5- 7 дней 
после начала терапии. Длительная лихора ща (бо
лее 10 дней) отмечена примерно у 10 % пациентов. 
Она обычно обусловлена интеркуррентной вирус
ной инфекцией, нозокомиальной или вторичной 
бактериальной инфекцией, тромбофлебитом или 
побочным эффектом терапии. Вторичной лихорад
кой называют повторное повышение температуры 
тел.-5 после периода нормальной температуры. У па
циентов с вторичной лихорадкой наиболее важно 
исключить нозокомиальную инфекцию. На фоне 
терапии менингита возможно развитие перикар
дита или артрита ь результате бактериальной дис- 
семинации или отложения иммунных комплексов. 
Как правило, инфекционный перикардит или арт
рит в процессе терапии развиваются раньше, чем 
иммунно-опосредованные осложнения.

В процессе терапии менингита возможны тром- 
боцитоз, эозинофилия и анемия. Анемия может 
быть обусловлена гемолизом или угнетением кост
ного мозга. ДВС-синдром наиболее часто ассоци
ируется с быстропрогрессирующим развитием за
болевания и чаще встречается у пациентов с шоком 
и пурпурой. Сочетание эндитоксемии и тяжелой 
гипотензии запускает коагуляционный каскад; од
новременное развитие тромбоза может приводить 
к симметричной периферической гангрене.

Прогноз. Своеврем* иная диагностика, ранняя 
антибиотико- и поддерживающая терапия приве
ли к снижению летальности у пациентов с бакте
риальным менингитом в возрасте старше 1 мес. до 
10 %. Наиболее высокая летальность наблюдается 
при пневмококковом менингите. Тяже 1ая задерж
ка развития отмечается у 10-20 % пациентов, пере
несших бактериальный менингит, менее тяжелые 
расстройства в виде поведенческих нарушений — в 
50 % случаев. Прогноз наименее благоприятный 
у младенцев до 6 мес. и при обнаружении более 
106 КОЕ/мл СМЖ. У пациентов с судорогами, 
наблюдающимися более 4 дней на фоне теуапии, 
при развитии комы или очагивых неврологических 
симптомов повышен риск отдаленных неврологи
ческих осложнений. Отсутствует четкая корреля
ция между продолжительностью симптомов до 
диагностики менингита и прогнозом забо гевания.

К наиболее распространенным неврологиче
ским осложнениям относятся потеря слуха, ум
ственная отсталость, судороги, задержка речевого 
развития, зрительные нарушения и поведенческие 
проблемы.

Нейрогенсорная тугоухость — наиболее распро- 
( траненное ос пожнение бактериального менингита 
вследствие лабиринтита у 30 % пациентов с пнев
мококковым менингитом, в 10 % случаев — при 
менингококковом менингите и в 5-10 % — при ме
нингите, вызванном Н. r.ifluemae типа Ь. Потеря 
слуха также Мижет быть вызвана непосредственно 
воспалением слухового нерва. У всех пациентов с 
бактериальным менингитом должна проводиться 
тщательная оценка слуха перед ш п вскоре после 
выписки из стационара. При дефиците слуха не
обходимо частое повторное аудиологическое ис
следование ь условиях поликлиники в процессе 
катамнестического наблюдения.

Профилактика. Вакцинация и ангибиотико- 
профилактика у контактных лиц — два возмож
ных пути снижения вероятности бактериального 
менингита. Выбор метода в каждом случае зависит 
от специфического возбудителя инфекции.

Neisseria m eningitidis. Профилак' ика р< ко- 
мендуется всем лицам, состоящим в контакте с 
больным с менингококковым менингитом, незави
симо от возраста и иммунного статуса. Всем лицам, 
состоящим в близком контакте с больным, реко
мендуется прием рифампицина по 10 мг/кг каж
дые 12 ч (максимальная доза — 600 мг) в течение 
2 дней; лечение должно начинаться как можно бы
стрее после выявления больного с подозрением на 
менингококковый менингит или сепсис. Близкий 
контакт в >зможен в семье, в детских садах, яслмх, 
дневных центрах; кроме того, в близком контакте с 
больным находятся медицинские работники, зара
жение которых может происходить прямым путем 
через выделения из полости рта больного (напри
мер, при проведении искусственного ды сания рот в 
рот, отсасывании слизи, интубации). В таких случа
ях при подозрении на менингококковую инфекцию 
у пациента лечение контактных лиц должно начи
наться незамедлительно, не дожидаясь подтверж
дения диагноза при бактериологическом исследо
вании. Кроме того, все лица, с о с т о я щ и е  в контакта, 
должны быть информированы о первых симптомах 
менингококковой инфекции и необходимости неза
медлительного обращения за медицинской помо
щью в случае их появления.



Менингококковая тетравалентная вакцина про
тив серогрупп А, С, Y и W135 рекомендуется для 
иммунизации детей из группы высокого риска 
старше 2 лет. К группе высокого риска относятся 
пациенты с физиологической или функциональной 
аспленией или дефицитом системы комплемента. 
Введение менингококковой вакцины рекоменду
ется учащимся колледжей, особенно жив; щим ь 
общежитиях, так как в этой популяции выявтен 
повышенный риск инвазивной менингококковой 
инфекции по сравнению с лицами с ходного возрас
та, не посещающими учебные заведения закрытого 
типа. ВакпинолроФилактика может также приме
няться в сочетании к профилактической штибио- 
тикотерапией у контакт ных лиц, а также в периоды 
эпидемии менингококковой инфекции.

Haemophilus influenzae типа Ь. Профилактика 
рифампицином должна проводиться всем членам 
семьи, состоящим в контакте с больным, вклю
чая взрос тых если один из детей в семье младше 
48 мес. не полностью hmmj низирован или страдает 
иммунодефицитом. Состоящими в контакте с боль
ным гчитаются все лица, живущие с ним в одной 
квартире или находившиеся в одном помещении с 
больным в течение по крайней мере 4 ч хотя бы за
5-7  дней до гогпита шзации. Члены семьи должны 
получать профилактическое лечение рифампици
ном сразу после того, как заподозрен менингит, 
вызванный данным возбудителем, у больного, с 
которым они состояли в контакте, так как более 
чем в 50 % I лучаев вторичные случаи менингита в 
семье возникают в первую неделю после госпита
лизации больного.

Доза рифампицина составляет 20 мг/кг/сут 
(максимальная доза — 600 мг). препарат назначает
ся 1 раз в день ежедневно в течение 4 дней. Рифам- 
пицин окрашивает мочу и пот в оранжево-красный 
цвет, изменяет цвет контактных линз и снижает 
концентрацию в плазме некоторых препаратов, 
включая оральные контрацеш ивы. Рифампицин 
противопока *ан во вр~мя беременности.

Наибольшим достижением в области профи
лактики менингита у детей явилась разработка 
вакцины против Н. influe izae типа b. Четыре конъю
гированные вакцины разрешены к применению в 
США. Хотя каждая вакцина обеспечивает синтез 
отдельного вида антител у младенцев, иммунизи
рованных в возрасте 2 -6  мес., все они обеспечива
ют протективный уровень антител, эффективность 
против инвазивной инфекции варьирует от 70 до

100 %. Эффективность вакцины менее высока в 
популяции коренных американцев, так как забо
леваемость в этой группе крайне высока. Все дети, 
начиная с 2-месячного вс зраста должна эыть им
мунизированы конъюгированной вакциной против 
Н. influenzae типа b (см. т. 3, гл. 350).

Streptococcus pneum oniae. Гептавалентная 
конъюгированная вакцина против S. рп mmoniat 
была разрешена для применения в США в 2000 г. 
Рутинная в исцинация рекомендуется всем детям 
до 2-летнего возрапа. Первичная вакцинация про
водится приблизительно в 2-месячном возрасте. 
Дети из группы высокого риска инфицирования 
пневмококковой инфекцией также должны быть 
вакцинированы, в ключа} детей с анатомической и 
функциональной аспленией и иммунодефицитом 
(в том числе ВИЧ-инфицированные пациенты, 
дети с первичным иммунодефицитом и пациенты, 
получающие иммуносупрессивную герапмю).

624.2. ВИРУСНЫЙ
МЕНИНГОЭНЦЕФАДИТ________

Вирусный менингоэнцефали'1 — острый воспали
тельный процесс, вовлекающий мозговые оболоч
ки и, в Базличной степени, ткань головного мозга 
Эта нейроинфекция относительно распространена, 
ее может вызывать множество различных возбу
дителей. В СМЖ характерны плеоцитоз и отсут 
ствие микроорганизмов при окрашивании по Гра 
му, а также отсутствие роста бактерий при посеве. 
В большинстве случаев заболевание заканчивается 
выздоровлением. Иногда возможны летгльный ис
ход или тяжелые осложнения.

Этиология. Примерно в 80 % всех случаев ме- 
нингоэнцефалита возбудителями яеляютгя энтеро
вирусы. 3i тер звирусы — мелкие РНК-содержащие 
вирусы, и, ];ентифицировано более 80 серптипов. За
болевание варьирует по тяжести от легких случаев, 
заканчивающихся выздоровлением, с перьичным 
поражением менингеальных оболочек дэ тяжелого 
энцефг лита с летальным исходом или тяжелыми 
осложнениями.

Арбовирусы — артропонззные вирусы — явля
ются одним из возбудителей менингоэнцефалита 
в летние месяцы. Основные переносчики виру
сов — москиты и клещи, вирус поступает в орга
низм насекомых после укуса зараженных птиц или 
мелких живчгных. Инфипиривание людей и позво
ночных животных (таких, как лошади) происходит



в результате укуса насекомыми, являющимися ис
точником инфекции. Энцефалит у лошадей может 
быт_> лервым признаком угрозы эпидемии. Заболе
вание наиболее часто встречается i сельской мест
ности, хотя отдельные вспышки в городах такж( 
нередки. В США среди арбовирусов наиболее ча
сто нейроинфекци) i вызывают вирус энцефалита 
Сент-Луис и вирус калифорнийского энцефа "ита 
(гм. т. 3, гл. 312).

В последние годы в Западном по чушарии стал 
известен вирус Западного Нила, вызвавший две 
последовательные эпидемические вспышки энце
фалита в 1999 и 2 J00 гг. в северо-восточной части 
США. Хотя большинство из 78 случаев заболева
ния во время двух эпидемий зарегис грировано у 
взрослых, было госпитализировано 2 детей. Забо
леваемость инфекцией, вызванной вирусом Запад
ного Нила, в США продолжает возрастать.

Неско, 1ько представителей семейства герпесви- 
русов могут вызывать менингоэнцефалит. ВПГ-1 — 
важная причина тяжелых спорадических случаев 
энцефалита у детей и взрослых. Поражение мозга 
обычно фокальное; состояние пациентов прогрес
сивно ухудшается до комы, летальный исход насту
пает в 70 % случаев при отсутствии антивирусной 
терапии. ВПГ-2 вызывает тяжелый энцефалит с 
диффз зным поражением мозга у новорожденных, 
заражение которых обычно происходит от мате
рей во время родов. Легкая транзиторная форма 
менингоэнцефалита возможна у сексуально актив
ных подростков на фоне инфекции, вызванной ге- 
нита "ьным герпесом. Ь большинстве этих случаев 
возбудителем служит ВПГ-2. Вирус ветряной оспы 
(varicella-zoster) может вызвать инфекционное по
ражение ЦНС, которое имеет четкую временную 
зависимость от перенесенной ветряной оспы. Наи
более распространенные симптомы поражения 
ЦНС в этом случае вк. [ючают мозжечковую атак
сию, наиболее тяжелым проявлением служит ост
рый энцефалит. После первичной инфекции вирус 
ветряной оспы со> раняется в латентном состояни” 
в корешках и ганглиях спинномозговых и череп
ных нервов, в дальнейшем проявляясь как опоясы
вающий герпес (herpes zoster), часто в сочетании с 
менингоэнцефалитом легкого течения.

Инфекционное заболевание ЦНС, обусловлен
ное ЦМВ, может быть компонентом врожденной 
инфекции или диссеминированного заболевания 
у пациентов с иммунодефицитом. Однако ЦМВ не 
вызывает менингоэнцефалит у младенцев и детей с

нормальным иммунитетом. Вирус Эпштейна-Барр 
инициирует множество синдромов поражения 
ЦНС (см. т. 3, гл. 301).

Вирус паротита распространен в тех областях, 
где не применяется повсеместная вакцинация 
против паротита. Менингоэнцефалит. вызванный 
вирусом паротита, протекает легко, возможным 
осложнением служит глухота вследствие пораже
ния слухового нерва. Менингоэнцефалит в неко
торых случаях вызывают вирусы — возбудители 
острых рес: гираторных инфекций, краснухи, кори 
или бешенства.

Эпидемиология. Эпидемиологический пат
терн вирусного менингоэнцефалита определяется 
главным образом распространенностью энтерови
русов — наиболее частых возбудителей вирусного 
поражения ЦНС. Передача Э и .е р о в и р у с о в  проис
ходит от человека прямым путем, обычно инкуба
ционный период продолжается 4 -6  дней. Бс ль- 
шинство случаев в умеренном климате возникает 
летом и осенью. Эпидемиологические особенности 
при асептическом менингите, вызванном другими 
возбудителями, за исключением энтеровирусов, 
ьклюиают сезонность, географическое распростра
нение, климатические условия, заражение живот
ных и факторы, связанные со специфическим воз
будителем.

Патогенез. Поражение нервной системы вы
звано прямой инвазией и деструкцией нервной 
ткани активно размножающимися вирусами или 
реакцией иммунной системы на вирусные анти
гены. В большинстве случаев деструкция нейро
нов, вероятно, вызвана прямой вирусной инвази
ей, иммунный ответ служит причиной демиели- 
низации а также сосудистой и периваскулярной 
деструкции. При патоморфслогйческом исследо
вании мозга выявляются конгестия (застойные 
явления) менингеальных оболочек и мононукле- 
арная инфильтрация, периваску тарные скопления 
лимфоцитов и плазматических клеток, некоторая 
степень периваскулярногс некроза с распадом мие
лина, распад нейронов на разныг. стадиях, включая 
нейронофагию эндотелиальную пролиферацию и 
некроз. Выраженная демиелинизацил в сочетании 
с сохранением нейронов и аксонов служит прояв
лением преимущественно постинфекционного или 
аллергического энцефалита. Причиной тяжелого 
поражения коры мозга, особенно височной доли, 
часто становятся ВПГ. При арб эвирусной инфек
ции характерна склонность к диффузному пора



жению мозга. Вирус бешенства имеет тенденцию к 
деструкции базарных ганглиев. Поражение спин
ного мозга, нервных корешков и периферических 
нервов вариабельно.

Клинические проявления. Прогрес^ирова^ис 
и тяжесть заболевания определяются относитель
ной степенью вовлечения менингеа пьных оболочек 
и паренхимы мозга, что отчасти связано с этиоло
гией (специфическим возбудителем). Однако кли
ническое течение заболевания, вызванного одним 
возбудителем, широко варьирует у разных паци
ентов. В некоторых случаях на ранней стадии кли
нические проявления выражены умеренно, затем 
наблюдаются внезапное прогрессирование до комы 
и легатьный исход. В других случаях заболевание 
манифестирует с высокой лихорадки, конвульсий, 
гиперкинезов и галлюцинаций, чередующихся с 
короткими периодами ясного сознания, и завер
шается полным выздоровлением.

Дебют, как правило, острый, хотя симптомам 
поражения ЦНС часто лредшествую* в течение не
скольких дней неспецифические симптомы лихо
радочного заболевания. Первые симптомы у детей 
более старшего всзрас/а — лихорадка и гипересте
зия, у младенцев — ралдражительгость и вялость, 
заторможенность Головная боль наиболее часто 
локализуется в лобной области или носит генера
лизованный характер, подростки часто жалуются 
на боль за глазными яблоками. Характерны такие 
симптомы, как лихорадка, гошнота и рвота, светобо
язнь, боль в шее, спине и нижних конечностях. По 
мере повышения температурь1 тела возможна затор
моженность, прогрессирующая до ступора, в сочета
нии с гиперкинезами и конвульсиями. Фокальные 
неврологические симптомы могут быть стойкими, 
прогрессирующими или флюктуирующими. Воз
можны нарушение функции тазовых органов и не- 
провоцируемые эмоционь чьные вспышки.

Экзантема часто предшествует симптомам со 
стороны ЦНС или сопровождает их, особенно при 
инфекциях, вызванных вирусами Коксаки, ECHO, 
вирусом ветряной оспы, кори и краснухи. При об
следовании выявляется ригидность затылочных 
мыши без признакчв очагового поражения нервной 
системы, как в дебюте заболевания.

Специфические формы вирусного поражения 
ЦНС включают синдром Гийена-Барре, попереч
ный миелит, гемиплегию и мозжечковую атаксию.

Диагностика. Диагноз вирусного энцефалита 
обычно ставя i на основании клинической картины

в виде негпецифических продромальных симпто
мов с последующим прогрессирующим поражени
ем ЦНС. Диагноз подтверждается при исследова
нии СМЖ (обычно — умеренный мононуклеарный 
лейкоцитоз) (см. табл. 624.1). Обследование при 
под прении на вирусный менингоэнцефалит вклю
чает также ЭЭГ и методы нейровизуализации. На 
ЭЭГ в типичных случаях диффузная медленно
волновая активность, как правило, при отсутствии 
фокальных изменений. На КТ и МРТ возможен 
отек паренхимы мозга. Фокальные эпилептические 
приступы или фокальные изменения на ЭЭГ, КТ 
или МРТ, особенно с поражением височных долей, 
указывают на энцефалит, вызванный ВПГ.

Дифференциальная диагностика. Многие за
болевания, сопровождающиеся воспалительным 
процессом в ЦНС, напоминают вирусный менинго
энцефалит. Наиболее важную группу представляют 
бактериальные инфекци” . В большинстве случаев 
у детей острый бактериальный менингит проте
кает тяжелее, чем вирусное поражение нервной 
системы. Параменингеалпные инфекционные про
цессы, вызванные бактериями, такие как абсцесс 
мозга, суб муральный абсцесс или эпидуральная 
эмпиема, могут обусловливать клинические про
явления, сходные с вирусным поражением ЦНС. 
Инфекции, вызванные М. tuberculosis, Т. pallidum 
(сифилис), Borrelia burgdorfery (болезнь Лайма), 
Bartonella henselae, возбудителем болезни коша
чьих царацик, как прави то, развиваются медленно, 
исподволь. Анализ СМЖ и специфические серо
логические тесты необхо димы для выявления воз
будителя заболевания.

Инфекционные процессы, вызванные грибами, 
риккетсиями, микоплазмой, простейшими и дру
гими паразитами, также необходимо включать в 
дифференциальный диагноз. Заподозрить эти за
болевания обычно можно на основании дополни
тельных симптомов, географического распростра
нения и особенностей иммунитета пациента.

Различные неинфекционные забдлевания мохут 
сочетаться с воспалительным процессом в ЦНС, 
в этих случаях клинические симптомы могут на
поминать вирусный менингоэнцефалит. К таким 
заболеваниям относятся злокачес гвенные опухоли, 
коллагенно-сосудистые заболевания, внутричереп
ное кровоизлияние и интоксикация некоторыми 
лекарственными препаратами или токсинами. Ис
ключить возможность этих заболеваний обычно 
позволяет тщательно собранный анамнез и физи-



кальное обследование (признаки поражения дру
гих органов).

Лабораторные исследования. Цитоз в СМЖ 
варьирует от нескольких клеток до нескильких ты
сяч клеток в 1 мкл. На ранних стадиях завоевания 
чаек) определяютп полиморфноядерные клетки, 
позднее номинируют мононуклеарные клетки. Та
кое изменение клето шого состава СМЖ часто на
блюдается, если две ЛП отделены промежутком в 
8- 12 ч. Содержание белка в СМЖ в пределах нор
мы или умеренно повышено. При обширной де
струкции вещества мозга, как при герпегическом 
энцефалите, концентрация белка может быть очень 
высокой. Уровень глюкозы обычно в пределах нор
мы, хотя при некоторых вирусных инфекциях, на
пример при паротите, возможно его значительное 
снижение.

Необходим посев СМЖ для роста вирусов, бак
терий, грибов и микобактерий; в некоторых *>луча- 
ях применяют специь 1ьные методы исследования 
для выявления простейших, микоплазмы и других 
возбудителей. Обнаружение вирусов при посеве 
ликвора у детей с вирусным менингоэнцефалитом 
зависит от времени получения СМЖ (прошедшем 
от дебюта забо тевания), характера возбудителя, 
распространения инфекции (поражение менинге
альных оболочек или локализованный патологиче
ский процесс) и от возможностей диагностической 
лаборатории. Выделение вируса более вероятно на 
ранней стадии заболевания, при атом проще обна
руживаются энтеровирусы, но не более чем в 70 % 
случаев. Для повышения вероятности выяв тения 
вирусной культуры следует также брать для посева 
выделения из носоглотки, провести посев мочи и 
кала. Хотя выделение вируса из одного источника 
или более не позволяет точно определить этиоло
гию инфекционного поражения ЦНС, вероятность 
правильного диагноза значительно повышается.

Сыворотку для исследования следует брать 
на раннем этапе заболевания, при отрицательном 
результате посева — через 2-3  нед. для серологи
ческого исследования. Серологи [еские методы не 
имеют практического значения для диагностики 
инфекционного поражение ЦНС, вызванного энте
ровирусами, так как существует множество сероти- 
пов энтеровирусов. Однако этот диагностический 
подход позволяет подтвердить, что инфекция вы
звана одним из известных циркулирующих типов 
вируса. Серологические методы целесообразны 
для определения эт иологии при поражении ЦНС,

вызванном другими типами вирусов (кроме энте
ровирусов). Выявление ДНК или РНК вируса с 
помощью ПЦР може-1 иметь важное значение для 
диагностики инфекций, вызванных ВПГ и энтеро
вирусами соответственно.

Лечение. Терапия при вирусном менингоэн- 
цефалите носит поддерживающий характер. Ис- 
клю тение составляет применение ацикловира при 
герпетич'хком энцефалите. При легкой форме за
болевания можр! потребоваться только симпт* «ма- 
тическое печение. Головная боль и гиперестезия 
уменьшаются в покое, при приеме анальгетиков, не 
содержащих аспирин, необходимо исключить яр
кий свет, шум и присутствие посторонних людей в 
комнате, где находится вольной. Для купирования 
лихорадки рекомендуется ацетаминофен (паращ та- 
мол). Кодеин, морфин и производные фенотиазина 
мпгут применяться для уменьшения боли и овпты, 
но их применение у детей по возможности должно 
быть сведено к минимуму, так как они могут вы
звать симптомы, затрудняющие диагностику. В свя
зи г затруднением перорального приема жидкостей 
иногда необходима инфузионная терапия. При бо
лее тяжелых формах заболевания может потребо
ваться госпитализация и интенсивная терапия.

Важно подготовиться к проведению терапии 
(в случае необходимости) судорог, отека мозга, ги- 
перпире^сии, дыхате иьных нарушений, нарушения 
водно-электролитного баланса, аспирации и асфик
сии, остановки сердца или дыхания центрального 
происхождения. Всем пациентам с тяжелым энце
фалитом необходим тщательный мониторинг. При 
повышении ВЧД можно рекомендовать поместить 
датчик давления в эпидгральное пространство. 
При тяже дом течении заболевания отмечается вы
сокий риск дыхательной и сердечной недостаточ
ности или остановки сердца и дыханил. Все жид
кости, электролиты и лекарственные поепатты на 
начальной стадии забо ( вания должны вводиться 
только парентерально. При длительном коматоз
ном состояни.1 показано парентеральное питание. 
Синдром неадекватной секреции АДГ часто разви
вается при острых заболеваниях нервной системы, 
необходим регулярный мониторинг концентрации 
натрия в крови для раннего выявления этого со
стояния (см. т. 2, п. 149.1). Следует поддерживать 
нормальный уровень глюкозы, натрия и кальция в 
крови для уменьшения вероятности конвульсий. 
При появ тении признаков отека мозга или судорог 
необходимо неотложное лечение этих состояний.



Прогноз. Поддерживающая и реабилитацион
ная терапия после выздоровления пациента имеет 
важное значение. Нарушение координации дви
жения, судороги, тота гьная или частичная тугоу
хость, поведенческие нарушения — возможные по
следствия вирусного пора кеютя ЦНС. Возможны 
зрительные нарушения вследствие хориоретиьопа- 
гии и развития перцептивной амблкопии. Может 
потребоваться использование спец] [альных при
способлений, иногда — курсы реабилитации r спе
циализированных лечебных учреждениях. В неко
торых случаях последствия инфекций могут Сыть 
незначительными. Тем не менее неврологический 
осмотр и оценка слуха должны быть частью рутин
ного катамнестт еского наблюдения детей, пере
несших вирусный менингоэнцефали".

Бо тьшинсГзо детей полностью выздоравлива
ют после вирусной инфекции нервной системы, 
однако прогноз зависит от тяжести клинических 
проявлений, специфического возбудителя и воз
раста ребенка. При тяжелом течении заболевания 
и выраженных признаках поражения мозга про
гноз нео тагопрмятный, возможны интеллектуаль
ный дефицит, двигательные нарушения, психи
ческие расстройства, эпилептические приступы, 
нарушение зрения или слуха. Нсобхо, (имо учиты
вать возможность тяжелых осложнений у пациен
тов с инфекцией, вызванной ВПГ. Хотя некоторые 
литературные источники указывают, что npoi ноз 
наименее благоприятный при вирусном менинго- 
энцефалите у младенцев по сравнению с детьмг 
более старшего возраста, другие отвергают это 
предположение. Примерно у 10 % детей до 2 лет с 
инфекцией нервной системы, вызванной энтеро
вирусами, развиваются острые осложнения, такие 
как судороги, повышение ВЧД или кома. Однако 
практически во всех случаях отдаленный прогноз 
в отношении функций нервной системы благопри
ятный.

П рофилактика. Широкое распространение 
вирусной вакцины против полиомиелита, кори, 
паротита, краснухи и ветряной оспы практиче
ски прекратило развитие осложнений со стороны 
ЦНС, вызванное этими возбудителями, в США. 
Разработка программ вакцинирования домашних 
животы,IX против бешенства привела к снижению 
частоты энцефалита, вызванного вирусом бешеь- 
ства. Поскольку специфическая вакцина против 
арбовирусов, распространенных в Северной Аме
рике, не создана, контроль нач энцефа [итом, вы

званном арбовчругами. в настоящее время менее 
успешный. Однако снижению заболеваемости спо
собствует защита от насекомых — переносчиков 
инфекции с помощью репеллентов, а также истре 
бление насекомых в эндемичных районах.

624.3. ЭОЗИНОФИЛЬНЫЙ МЕНИНГИТ

Эозинофильный менингит диагностируется при 
обнаружении 10 эозинофилов или более в 1 мкл 
СМЖ. Паразитарные инфекции — наиболее рас
пространенная во всем мире причина эозинофиль
ного плеоцитоза при инфекционном поражении 
ЦНС. Однако в таких странах, как США, где гель- 
минтозы встречаются редко, дифференциальный 
диагноз при эозинофильном плеоцитозе в СМЖ 
охватывает широкий спектр заболеваний.

Этиология. Хотя эозинофильный менингит 
могут вызывать любые гельминты, способные к 
миграции внутри организма, наиболее частый воз 
будитель у человека — крысиный легочный червь 
Angiostrongylus cantonensis (см. т. 3, гл. 342). К дру
гим паразитам, которые могут вызывать эозино
фильный менингит, относя гея Gnathostoma spin- 
igerum (собачий и кошачий круглый червь) (см. 
т. 3, гл. 342), Bayksascaris рговуощя (круглый червь 
енота), Ascaris lumbricoid.es (человеческий круглый 
червь), Tnchinella spiralis, Toxocara canis, Toxoplasma 
gondii, ParagoninLds westermani, Echinococcus granu
losus, Schistosoma japonicum, От hocerca volvulus и 
T solium. Кроме того, эозинофильный менингит мо
жет быть необычным проявлением более распро
страненных вирусных, бактериальных или гриб
ковых инфекций ЦНС. НеинсЬекционные причины 
эозинофильного менингита включают рассеянный 
склероз, злокачественные опухоли, гиперэозино- 
фильный синдром, а также реакцию на прием ле
карственных препаратов или вентрикулоперитоне- 
альное шунтирование.

Эпидемиология. Angiostrongylus cantonensis 
встречается в Южной Азии, на южном побережы 
Тихого океана, в Японии, на Тайване, в Египте, 
на Берегу Слоновой Кос ги и на Кубе. Заражение 
происходит при приеме в пищу сырого или плохо 
проваренного мяса пресноводных змей, лягушек, 
слизней, креветок или крабов, инфицированного 
личинками паразита (III стадия развития). Инфек
ции, вызванные Gnathostoma встречаются в Япо
нии, Индии, Китае, Бангладеш и Южной Азии. 
Заражение гнатостомозом происходит пищевым



путем через непроваренную или сырую рыбу, мясо 
лягушек, птиц или змей.

Клинические проявления. Эозинофильный 
менингит в резу. тьтате гельминтной инвазии разви
вается черел 1-3 нед. после попадания возбудителя 
в организм, так как за это время паразиты мигри
руют из ЖКТ в ЦПС, Характерные клинические 
проявления включают лихорадку, эозинофилию в 
периферической крови, рвоту, боль в животе, ми
грирующие кожные высыпания или плеврит. Среди 
возможных неврологических нарушений — голов
ная боль, менингизм, атаксия, поражение черепных 
нервов и парестезии. Радикулит или миелит могут 
стать причиной парапареза или недержания мочи.

Диагностика. Предположит ь эозинофильный 
менингит, вызванный грл'.минтами, можно на осно
вании анамнеза (заг раш. шые п\ гешествия и воз
можность заражения в анамнезе) и а ипичных кли
нических и лабораторных признаков заболевания.

Лечение. Лечение поддерживающие (симпто
матическое), так как имеется тенденция к спон
танному выздоровлению, прием антигельминтных 
препаоатов, по всей вероятности, не влияет на про
гноз заболевания. При головной боли и ря дикулите 
назначаются ана лы птики. При развитии гидроце
фалии для уменьшения выраж :нности симптомов 
повышенного ВЧД выполняют лечебную ЛП и 
шунтирование. Прием кортикостероидных препа
ратов может уменьшить продолжительность голов
ной боли у пациентов.

Прогноз. Прогноз благоприятный; у 70 % па
циентов наблюдается значительное улучшение, и 
они выписываются из стационара через 1-2 нед. 
Летальность при эозинофильном менингите не до
стигает 1 %.
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Глава 625 

Абсцесс мозга
Роберт Г. А. Хаслом  
(Robert Н. A. Haslam)

Абсцесс мозга может развиваться у детей в любом 
возрасте, но чаще в 4 -8  лет. К причинам абсцесса 
мозга относятся: эмболия сосудов мозга вследствие 
врожденного порока сердца со сбросом справа на
лево (особенно тетрада Фалло), менингит, хрониче
ский средний отит и мастоидит, синусит, инфекци
онные процессы в мягких тканях лица или головы, 
воспаление подкожной клетчатки глазницы, ин
фекционное поражение зубов, проникающие раны 
в области головы, иммунодефицитные состояния и 
инфицирование вентрикулоперитонеального шун
та. Патогенез остается неясным в 10-15 % случа
ев. Абсцесс мозга с равной частотой возникает в 
обоих полушариях, в 80 % случаев — равномерно 
в лобной, теменной и височной долях; в затылоч
ной доле, мозжечке и стволе мозга встречается 
примерно у 20 % больных. В большинстве случаев 
диагностируется одиночный абсцесс мозга в 30 % 
случаев возможны множественные абсцессы и во

влечение более одной доли мозга. Абсцесс либной 
доли часто возникает в результате контактного рас 
пространения инфекции на фоне сину< ита или вос
паления клетчатки глазницы; абсцесс в височной 
доле или мозжечке часто ассоциируется с хрони
ческим средним отитом и мае оидитом. абсцессы 
в результате проникающих ранений, как правило, 
одиночные и вызваны стафилококковой инфекци
ей (Staphylococcus aureus), а причиной абсцессов, 
возникающих в результате септической эмболии, 
на ф  >не врожденного порока сердца или менинги
та, часто бывают другие возбудители.

Этиология. Возбудителями абсцесса мозга мо
гут быть бактерии, в к л ю ч р я  стафилококки (Stav- 
hylo 'occus aureus), стрептококки (viridans, а также 
пневмококки, микроаэрофильные стрептококки), 
анаэробные микроорганизмы (^рамположительные 
кокки, Bacteroides, Fmobacterium, РгетЫеИа, Actino
myces, Clostridium) и грамотрицательные аэробные 
пало 1ки (кишечная палочка, Proteus, Pseudomonas 
aeruginosa, Citrobacter diversus и Haemophilus). Рост 
в культуре одного микроорганизма наблюдается в 
большинстве (70 %) сл\ чаев абсцессов, двух — в 
20 %, трех или более — в 10 % случаев. Возбудите
лями абсцессов, ассоциирующих ;я с инфекцион
ным поражением слизистых оболочек (синусит), 
часто служат анаэробные бактерии.

Клинические проявления. На ранних стадиях 
формирования абсцесса возникают неспецифиче
ские симптомы, вклю 1ня субфебрильную лихорад
ку, головную боль и заторможенность. Значение 
этих симптомов, как правило, недооценивается, 
часто назначаются антибиотики внутрь, что при
носит крагковременное облегчение. По мере про 
грессирования воспалительного процесса появля
ются рвота, сильная головная боль, судороги, отек 
диска зртельного нерва на глазном дне, очаговые 
неврологические симптомы (гемипарез), возможно 
развигие комы. Абсцесс мозжечка проявляется ни
стагмом, гомолатеральной атаксией и дисметрией, 
рвотой и головной бс чью. При прорыве ябсцесса в 
полость желудочков развивается шок с последую
щим летальным исходом.

Диагностика. Ур звень лейкоцитов в перифе
рической крови может быть в пределах нормы или 
повышен, результат посева крови положг тельный 
примерно в 10 % случаев. Результаты исследования 
СМЖ вариабельны: уровень лейкоцитов и белка 
может быть незначительно повышен или в преде
лах нормы. Уровень глюкозы может быть несколько



снижен; посев ликвора редко лает положительный 
результат. Бактериологический диагноз с большей 
вероятностью устанавливается при исследовании 
содержимого абсцесса после его аспирации. По
скольку исследование СМЖ редко позволяет полу
чить ценную диагностическую информацию, а ЛП 
может послужить причиной вклинения миндалин 
мозжечка в большое заты точное отверстие, ее не 
следует проводить ребеш у с подозрением на абс
цесс мозга. На ЭЭГ фокальное замедление биоэлек
трической активности в соответствии с зоной лока
лизации абсцесса, радионуклидное сканирование 
мозга позволяет определить область накопления 
в результате нарушения гематоэнцефалического 
барьера в 80 % случаев. КТ и МРТ — наиболее на
дежные методы диагностики абсцесса (рис. 625.1). 
Признаки воспаления на КТ — паренхиматозное 
поражение низкой плотности, на МРТ в режиме 
Т2 — повышенная интенсивность сигнал? в этой 
области. При КТ с контрастом выявляется полость

Рис. 6 2 5 .1 . Компьютерная томограмма с контрастирова
нием. Крупный абсцесс в левой  лобной д о ге , окруженный 
оболочкой, накапливаю щ ей контраст. А бсцесс см ещ ает 
срединны е структуры мозга вправо. До КТ у пациента от
сутствовали н еврол оги ч ески е наруш ения, что обуслов
л ен о  л о кали зац и ей  абсц есса  в л обн ой  д о л е  —  «немой» 

зон е  мозга

абсцесса, окруженная кольцевидной капсулой; 
МРТ после введения гадолиния также позволяет 
идентифицировать капсулу абсцесса.

Лечение. На первом этапе необходимо быстрое 
проведение диагностических исследований и на
чало антибактериальной терапии. Выбор антибио
тика базируется на предполагаемом патогенетиче
ском механизме и наиболее вероятном возбудителе 
заболевания. Если причина заболевания неизвест
на, как правило, назначается комбинация из двух 
антибиотиков, включая цефалоспорин III поколе
ния и метронидазиЛ. При указан, ш в анамнезе на 
черепно-мозговую травму или нейрохирургиче
ское вмешательство назначается комбинация на- 
фциллина или ванкомицина в сочетании с Цсфало- 
спорином III поколения и метронидазолом. После 
получения результата посева и чувствительности к 
антибиотикам рекомендуется замена антибиотика. 
Абсцесс, возникающий в результате проникающе
го ранения, черепно-мозговой травмы или синуси
та, требует назначения комбинации нафциллина 
или ванкомицина с цефотаксимом или цефтриак- 
соном и метронидазолом. Рациональным альтер
нативным методом с лужит монотерапия препара
том меропенем, который высоко активен против 
грамотрицательных бактерий, анаэробов, стафи
лококков и стрептококков, включая практически 
все штаммы антибиотико-резистентных пневмо
кокков. Напротив, инициальная терапия абсцес
са, возникающего на фоне цианотического порока 
сердца, проводится пенициллином и метронида
золом. При абсцессе, развившемся на фоне инфи
цирования вентрикулоперитонеального шунта, в 
качестве первичной терапии может назначаться 
ванкомицин и цефтазидим. Если вероятной при
чиной абсцесса служит средний отит, синусит или 
мастоидит, в качестве первичной терапии назнача
ется ванкомицин, так как в этих случаях высока 
вероятность пенициллинрезистентных штаммов
S. pneumoniae, в комбинации с цефа тоспирином 
III поколения и метронидазолом до получения 
результатов посева. Если причина формирования 
абсцесса — менингит, вызванный Citobacter (часто 
у новорожденных), назначаются цефалоспорины 
III поколения, как правило, в комбинации с амино- 
гликозидами. Пациентам с иммунодефицитом тре
буются антибиотики широкого спектра действия и 
а\;фо« рицин В.

Хирургическое лечение абсцесса мозга изме
нилось после широкого распространения КТ. На



ранней с гадии воспаления или при множественных 
абсцессах можно ограничиться только консерва
тивными мероприятиями (антибиотикотерапия). 
При инкапсулированном абсцессе, особенно если 
имеются признаки объемного образования мозга 
или повышения ВЧД, необходима комбинация ан- 
тибио гикотерапии и аспирации абсцесса. Хирурги
ческое удаление абсцесса требуется редко, таг: как 
оно связано с более тяжелыми осложнениями чем 
аспирация содержимого абсцесса. Хирургическое 
лечение показано, если размер абсцесса превышает 
2,5 см в диаметре, если в полос ги абсцесса есть газ, 
при многокамерном строении абсцесса, если пора
жение лока тизустся в задней черепной ямке, если 
возбудителем абсцесса является грибковая флора. 
Ассоциированный инфекционный процесс, такой 
как мастоидит, синусит или периорбитальный абс
цесс, может требовать оперативного дренирования 
гнойного очага. Продолжительность антибиотико- 
терапии зависит от возбудителя инфекционного 
процесса, эффективностч терапии, но обычно со
ставляет 4 -6  нед.

Прогноз. Летальность при абсцессе мозга зна
чительно снизилась (приблизительно до 5-10 %) 
после широкого внедрения КТ и МРТ, быстрого 
назначения антибиотике терапии и хирургическо
го лечения К факторам, сочетающимся с высокой 
вероятностью летального исхода на момент по
ступления больного в стационар, относя гея мно
жественные абсцессы, кома и невозможность КТ 
(отсутствие технических возможностей). Отдален
ные неврологические последствия наблюдаются 
практически в 50 % стучаев у выживших больных 
и включают гемипарез, судороги, ги фоцефалию, 
поражение черепных нервов, поведенческие нару
шения, снижение школьной успеваемости.
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Глава 626
Доброкачественная
внутричерепная
гипертензия
Роберт Г. А Хослом  
(Robert Н. A. Haslom)

Доброкачественная внутричерепная гипертензия 
(псевдоопухоль головного мозга) — клинический 
синдром, по своим проявлениям напоминающий 
опухоль мозга и характеризующийся повышением 
ВЧД в сочетании с норма тьным уровнем лейкоци
тов и белка в СМЖ, а также норм ильным размеров, 
формой и расположением желудочков мозга.

Этиология. Существует множество объяснений 
причины доброкачественной внутричерепной ги
пертензии, включая изменение абсорбции и про
дукции СМЖ, отек мозга, нарушение вазомоторно
го контроля и церебрального кровотока и венозную 
обструкцию. Причины заболевания многочислен
ны и включают метаболические нарушения (галак- 
теземия, гипопаратиреоз, псевдогипопаратиреоз, 
гипофосфатазия, длительная кортикостероидная 
терапия или слишком быстрая отмена кортикосте
роидов. терапия гормоном роста, переедание или 
недостаточное питание ребенка, гипервитаминоз А, 
дефицит витамина А, болезнь Аддисона, ожире
ние, менархе, прием оральных контрацептивов и 
беременность'», инфекционные заболевания (roseola 
infantum, хронический средний отит и мастоидит, 
синдром Гийена-Барре), лекарственную интокси
кацию (налидиксовая кислота, <етрациклин, ни- 
трофурантоин, изотретиноин), гематологические 
нарушения (полицитемия, гемолитическая и желе
зодефицитная анемия, синдром Вискотта-Олдри- 
ча), обструкцию путей оттока крови из полости 
черепа вследствие ькнозного тромбоза (тромбоз 
л ггерального или заднего сагиттального синуса), 
черепно-мозговой травмы и обструкции верхней 
полой вены.

Клинические проявления. Наиболее распро
страненный симптом — головная боль. Хотя рво
та также возникает, она редко бывает настолько 
пос гоянной и тяжелой, кай рве га при опухолях 
задней черепной ямки. Пациенты часто предъ
являют жалобы на диплопию вследствие пора



жения отводящего нерва. В большинстве случаев 
сознание ясное, другие общемозговые симптомы 
отсутствуют. При обследовании ребенка грудного 
возраста, как правило, определяются выбухающий 
родничок и симптом «треснувшего горшка», или 
симптом Макъюина (Macewen) (перкуссия костей 
черепа вызывает звонкий резонирующий звук), 
вследствие расхождения костей черепа. Отек дис
ка зрительного нерва в сочетании с увеличением 
слепого пятна — наиболее постоянный симптом у 
детей старше 1 года. Отек зрительного нерва у де
тей раннего возраста можно выявляться при УЗИ. 
При кампиметрии возможно обнаружение дефекта 
в нижней носовой части поля зрения. Очаговые 
неврологические симптомы не характерны для до
брокачественной внутричерепной гипертензии и 
требуют исключения других заболеваний.

Лечение. Основная задача состоит в выявлении 
и лечении заболевания, лежащего в основе данного 
состояния. Доброкачественная внутричерепная ги
пертензия в большинстве случаев имеет тенденцию 
к самопроизвольному обратному развитию, одна
ко атрофия зрительных нервов и слепота остаются 
наиболее серьезными осложнениями этого состо
яния. Необходимо решить вопрос о назначении 
антикоагулянтов при тромбозе венозного синуса. 
В большинстве случаев достаточно регулярного ка- 
тамнестического наблюдения и определения остро
ты зрения. Исследование ЗВП целесообразно, если 
острота зрения не может быть точно документи
рована. В других случаях ЛП (после КТ и МРТ) 
имеет как диагностическое, так и лечебное значе
ние. Игла для ЛП оставляет небольшое отверстие 
в твердой мозговой оболочке, позволяющее СМЖ 
выходить из субарахноидального пространства, что 
приводит к снижению ВЧД. Несколько дополни
тельных ЛП с удалением достаточного количества 
СМЖ для снижения ВЧД на 50 % иногда приводит 
к обратному развитию патологического процесса. 
У некоторых пациентов эффективен ацетазоламид 
(диакарб, фонурит) в дозе 10-30 мг/кг/сут и кор
тикостероиды. В редких случаях возникает необ
ходимость в люмбоперитонеальном шунтировании 
и субтемпоральной декомпрессии, если указанные 
выше терапевтические подходы неэффективны и 
наблюдается атрофия зрительных нервов. В не
которых центрах проводится фенестрация (нало
жение окончатого дефекта) оболочки зрительного 
нерва. В целом всем пациентам с повышением ВЧД, 
резистентным к терапии, необходимо повторное

нейрорадиологическое обследование, при котором 
могут выявляться медленно растущие опухоли или 
обструкция венозного синуса.
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Глава 627
Заболевания 
спинного мозга
Роберт Г. А. Хослам  
(Robert Н. A. Haslam)

627.1. ОПУХОЛИ СПИННОГО МОЗГА
. т

У детей опухоли спинного мозга занимают при
мерно 20 % опухолей осевой части ЦНС (спинной 
мозг и ствол головного мозга) и классифицируют
ся в соответствии с анатомическим расположени
ем (рис. 627.1). Интрамедуллярные опухоли растут 
из вещества спинного мозга, для них характерен 
медленный инфильтративный рост. Они обычно 
локализуются в шейном отделе позвоночника. Сре
ди них наиболее часто встречается низко злокаче
ственная астроцитома, на 2-м месте — эпендимома. 
Экстрамедуллярные интрадуралъные опухоли, как 
правило, доброкачественные и развиваются из тка
ни нервного гребня. К ним относится нейрофибро
ма, ганглионеврома и менингиома. Экстрамедул
лярные экстрадуралъные опухоли имеют метаста
тическое происхождение, особенно нейробластома, 
саркома и лимфома.

Клинические проявления. У большинства де
тей с опухолями спинного мозга бывает комбинация 
симптомов, включая нарушение походки, сколиоз 
и боль в спине, зависящую от локализации опухо
ли. Интрамедуллярные глиомы характеризуются
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Р и с . 6 2 7 .1 . Диаграм ма локализации  опухолей спинного 
мозга у детей

медленным ростом. На] [более ранние симптомы — 
прогрессирующие локомоторные нарушения и 
нарушение функции тазовых органов. Глиальные 
опухоли в шейном отделе спинного мозга вызыва
ют признаки периферического паралчча в верхних 
конечностях и симптомы центрального паралича 
в нижних конечностях. Денервация межреберных 
мышц приводит к уменьшению объема движений 
грудной клетки и слабым кашлевым движениям. 
Болевая, температурная и гактичьная чувствитель
ность в нижних конечностях отсутствует. Иногда 
можно определить уровень поражения мозга, ис
следуя тактильную и болевую чувствительность 
или с помощью ССВП При экстрчмедуллярных 
опухолях первым симптомом часто бывает боль в 
спине. Боль приводит к нарушению сна, ребгнок 
принимает позу треножника, так как не может ле
жать на спине из-за боли. Если опухоль связана 
с нервным корешком, развиваются сегментарные 
нарушения в виде боли, парестезий и мышечной 
слабости. Экстрамедуллярные экстрадуральные 
опухоли способны вызвать острую блокаду лик- 
ворных путей в связи с их быстрым ростом в преде
лах ограниченного (узкого) пространства. У этих 
детей развиваются вялая параплегия, задержка 
мочи и зияющий анус. Некоторые экстрамецул- 
лярные опухо. ih приводят к развитию синдрома 
Броун-Секара, включающего мышечную слабость, 
спастичность и атаксию на стороне поражения, по
терю болевой и температурной чувствительности 
на противоположной стороне. У отдельных паци

ентов отмечается отек диска зрительных нервов, 
обычно в сочетании с выраженным повышением 
уровня белка в СМЖ, чю, вероятно, приводит к 
изменению ее нормального тока.

Диагностика. Очень важно установить диаг
ноз опухоли спинного мозга на ранней стадии, так 
как в этом случае облегчается хирургическое уда
ление опухоли и необратимое поражение спинно
го мозга может быть предотвращено. Примерно в 
40 % случаев рутинная рентгенографня выявляет 
патологические изменения, включая увеличение 
расстояния между дугами позвонков, разрушение 
или склероз тел позвонков либо их дуг или рас
ширение межпозвонковых отверстий на снимках в 
косой проекции в случае нейрофибромы либо ган- 
глионейрофибромы. МРТ — наиболее Jaжный диа
гностический метод при опухолях спинного мозга. 
Интоамедуллярные опухоли вызывают образова
ние веретенообразной выпуклости спинного мозга, 
часто в сочетании с полной блокадой ликворных

Р и с. 6 2 7 .2 . МР-томограмма в реж им е Т1: опухоль спинно
го мозга (белая стрелка), веретеновидное расш ирение в 
ш ейном отделе спинного мозга, накапливаю щ ее контраст
н ое вещ ество (после внутривенного введения гадолиния)



путей (рис. 627.2). Нейрофибромы часто образу
ют циркулярное углубление в спинном мозге. При 
экстрамедуллярных опухолях возникает блокада 
ликворных путей рчз тичной степени.

Лечение. При использовании современной 
хирургической техники многие опухоли можно 
полностью и безопасно удалить. Хирургическая 
резекция доброкачественных экстрамеду л пярных 
опухолей ассоциируется с хорошим прогнозом. 
У детей с первичной нейробластомой, внезапным 
дебютом параплегии вследствие метастазов в экс- 
традуральное пространство своевременная лучевая 
терапия может устранить необходимость в ламин- 
эктомии.

627.2. ТРАВМА СПИННОГО МОЗГА

См. также т. 1, п. 39.3, и т. 2, гл. 116.
Острое травматическое повреждение спинного 

мозга у детей может возникать в результате непря
мой травмы, вызванной чрезмерным сгибанием, 
переразгибанием или вертикальной компрессией. 
Однаки перелом со смешением позвонков или эпи- 
дура 1ьное кровоизлияние могут также приводить 
к нарушению целости спинного мозга вс педствие 
его сдав ления. Как и при травме головного мозга 
степень повреждения спинного мозга может быть 
различной и включает сотрясение, ушиб, разрыв 
и рассечение Восстановление функции спинного 
мозга зависит от обширности поражения, а также 
от адекватного лечения как в остром периоде, так 
и в процессе долговременной восстановительной 
терапии. Основные причины травмы спинного 
мозга — травматичные роды в ягодичном предле- 
жании. жестокое обращение ( ребенком (вк. ночая 
травму вследствие сотрясения), автомобильная 
травма и травма ныряльщика, падение с лестни
цы (с высоты) на игровой площадке и врожденные 
дефекты, например пороки развития позвоночника 
при синдроме Дауна.

У пациентов с синдромом Дауна имеется тен
денция к нестабильности в атлантоаксиальном соч
ленении в результате слабости поперечных связок. 
Атлантоаксиальная нестабильность определяется 
как рас< тояние более 4,5 мм между зубовидным от
ростком II шейного (оссвого) позвонка и передней 
дугой атланта. Последствием атлантоаксиальной 
нестабильности может быть компрессия спинного 
мозга (миелопатия). Не существует единого мне

ния о целесообразности скринингового радиогра
фического исследования у детей с синдромом Дау
на для выявления предрасположенности к травмам 
спинного мозга. В настоящее время рекомендуется:
1) рентгенография шейного отдела позвоночника 
в боковой проекции в положении сгибания в воз
расте 5-8,10-12 и 18 лет у пациентов с синдромом 
Дауна, так как атлантоакгиальная нестабильность 
может формироваться в периоды активного роста;
2) детям с атлантоаксиальной нестабильностью 
не следует заниматься такими сопряженными с 
риском травм видами спорта, как ныряние, акро
батика и футбол; 3) необходима рентгенография 
шейного отдела позвоночника перед оперативным 
вмешательством и терапевтическими программами, 
предполагающими активные движения или мани
пуляции е шейном отделе позвоночника; 4) роди
тели и врачи должны знать симптомы компрессии 
спинного мозга: боль в шее, недержание мочи и 
ка ла, вынужденное наклонное положение головы, 
нарушение походки, атаксия, гиперрефлексия, сла
бость, спастичность и тетраплегия; 5) необходимо 
быстрое обследование (рентгенография шейного 
отдела позвоночника, КТ, МРТ) с последующим 
решением вопроса об оперативном лечении у па
циентов с признаками миелопгтии.

Тяжелая травма спинного мозга проявляется 
симптомами спинального шока — вялый паралич, 
арефлексия и потеря чувствительности. Симптомы 
спинального шока возникают в результате синап
тической дисфункции каудальнее (ниж^) области 
повреждения и могут сохраняться до 4 нед. В ко
нечном итоге появляются рефлекторные сгиба
тельные движения с последующей разгибательной 
рефлекторной активностью в сочетании с повы
шением сухожильных рефлексов, спастичностью 
и формированием автоматического мочевого пу
зыря. Перелом со смещением на уровне CV-C VI — 
наиболее частая причина острой травмы спинно
го мизга, проявляется в виде вялого тетрапареза, 
нарушения функцш сфинктеров и чувствитель
ных расстройств, уровень которых соответствует 
верхнему краю грудины. Поперечное поражение 
спинного мозга в верхнешейном отделе (Q -Сц) 
вызывает остановку дыхания; в отсутствие ИВЛ 
наступает летальный исход. Переломы в нижне
грудной области (Th-(II-L ,) могут вызвать синдром 
конуса спинного мозга (conus medullans), кото
рый включает нарушение функции сфинктеров



мочевого пузыря и прямой кишки, вялый парез и 
чувствительные расстройства в нижних конечно
стях. Травма спинного мозга возможна и при от
сутствии перелома позвоночника. Центральное 
поражение спинного мозга может возникать в 
результате ушиба и кровоизлияния, в типичных 
случаях верхние конечности поражают* я в бо ть- 
шей степени, чем нижние. Выявляются признаки 
периферического лгоалича в верхних конечностях 
и признаки центрального паралича в нижних ко
нечностях, дисфункция мочевого пузыря и отсут
ствие чувствительности ниже зоны поражения. 
Bi 13можно значительное восстанов гение функций, 
особенно в нижних конечностях.

При повреждении спинного мозга необходима 
стабилизация и иммобилизация позвоночника на 
месте травмы с помощью шины-воротника или 
мешков с песком. Следует поддерживать адекват
ную проходимость дыхательных путей, при необ
ходимости — иску ест венное дыхание; лечение шока 
проводится адекватным возмещением объема жид
кости. Важго немедленно (уже до транспортиров
ки больного) начать внутривенное введение метил- 
предн] [золона в высоких дозах (30 мг/кг — болюс
ное введение, в д а л ь н е й ш е м  — 5,4 мг/кг/ч в течение 
24 ч). Если введение кортикостероидов начинается 
в течение 3-8  ч после травмы, терапия до тжна про
должаться в течение 48 ч. После транспортировки 
больного необходима рентгенография позвоноч
ника- в том числе в косой проекции. Примерно у 
50 % детей с тяжелой травмой спинного мозга на 
рентгенограммах позвоночника не отмечается пато
логических изменений. Ламинэктомия с исследова
нием состояния спинного мозга — метод выбора у 
пациентов с про] рессирующими неврологическими 
нарушениями и изменениями на КТ или МРТ, по
зволяющими предположить эпидуральное крово
излияние или кровоизлияние в вещество спинного 
мозга (интраспинальное). Дополнительные методы 
лечения включают коррекцию дисфункции моче
вого пузыря и желудочно-кишечных расстройств, 
адекватное питание, уход за кожей и мультидиоци- 
плинарную программу реабилитации. Прогноз при 
травме спинного мозга непосредственно зависит 
от обширности поражения. Восс гановление может 
продолжаться в течение длительного периода — от 
нескольких месяцев до нескольких лет. Прогноз 
при ц4 игральном поражении спинного мозга луч
ше, чем при травмах, вызывающих поперечное по
ражение

627.3. СИНДРОМ
ФИКСИРОВАННОГО 
СПИННОГО МОЗГА___________

В процессе внутриутробного развития длина спин
ного мозга соответствует длине позвоночника, 
однако вследствие разной скорости роста спин
ного мозга и позвоночника конус спинного мозга 
у ребенка занима :т положение на уровне L,. При 
нормальной регрессии дистальных отделов эмбри
онального спинного мозга образуется тонкая, ни
теподобная терминальная нить (filum terminale), 
которая соединяется с копчиком.

Синдром фиксированного спинного мозга раз
вивается в результате сохранения веревкообраз
ного утолщения терминальной нити и фиксации 
конуса спинного мозга на уровне или ниже Ln. 
Неврологические проявления могут развиваться в 
результате патологического напряжения спинно
го мозга, вызывающего нарушение кровоснабже
ния, особенно при сгибательных и разгибательных 
движениях. Диастематомиелия может сочетаться с 
синдромом фиксированного "пинного мозга. При 
осмотре спины примерно в 70 % случаев видны 
кожные поражения по срединной тинии, включая 
липому, кожную гемангиому, пучки волос, гипер- 
пигментацию или кожные впадины. К тонические 
проявления варьируют у разных пациентов; симп
томы заболевания возможны уже при рождении, но 
могут отсутствовать до взросления.

У детей раннего возраста может наблюдаться 
асимметричный рост стоп или нижних конечно
стей в сочетании с деформацией стоп по типу косо
лапости и атрофией мышц вследствие длительной 
денервации. У детей наиболее часто встречаются 
такие симптомы, как нарушение функции мочевого 
пузыря с парадоксальной ишурией, прогрессиру
ющий сколиоз и диффузная боль в нижних конеч
ностях. На рентгенограмме пояснично-крестцо
вого отдела позвоночника в большинстве случаев 
spina bifida (обычно незаращение дуги позвонка) 
МРТ позволяет точно определить уровень распо
ложения конуса спинного моз^а и терминальной 
нити. * ■ J

Хирургическое рассечение утолщенной тер 
минальной нити останавливает прогрессирование 
неврологических нарушений и предотвращает дис
функции, если симптомы отсутствуют.



627.4. ДИАСТЕМАТОМИЕЛИЯ________

Термин «диастематомиелия-^ означает разделе
ние спинного мозга на две половины с помощью 
фиброзно-хрящевой или костной перегородки, 
начинающейся от задней части тел позвонков и 
распространяющейся в заднем направлении. Этот 
порок развития возникает в результате нарушения 
сращения нервной трубки с сохранением мезодер- 
мальной ткани из примитивного нервно-кишеч- 
ного канала, играющей роль перегородки. Дефект 
локализуется на уровне поясничных позвонков 
(L.-L ш) примерно в 50 % с чучаев и, как правило, 
ассоциируется с аномалией тел позвонков, вклю
чая дефекты < ращения, hemivertebra (сохранение 
половины позвонка), гипоплазию позвонков, ки- 
(Кгсколиоз, spina bifida и миеломенингоцеле. Нали
чие кожных аномалий по срединной линии, таких 
как кожные гемангиомы, позво ыет предположить 
порок развития нервной трубки. Неврологические 
нарушения, вероятно, возникают в результате сги
бательных и разгибательных движений, которые 
вызывают тракцию и дополнительное травмати
ческое повреждение спинного мозга перегород
кой. Клинические проявления диастематомиелии 
варьируют, у некоторых пациентов симптомы за
болевания могут отсутствовать. Наиболее часто у 
ребенка дошкольного возраста отмечается односто
ронняя деформация стопы, включая косолапость, 
эквиноварусную деформацию, формирование 
«когтистой лапы», атрофия икроножной мышцы, 
а также потеря болевой и температурной чувстви
тельности. Возможно более прогрессир; ющее тече
ние с билатеральной слабостью и атрофией мышц 
нижних конечностей, отсутствием сухожильных 
рефлексов, недержанием мочи и болью в нижней 
части спины. При рентгенографии позвоночника 
перегородка может не выявлят ися вследствие сла
бой кальцинации, поэтому методом выбора слу
жит КТ или МРТ. Методом лечения пациентов с 
клиническими симптомами заболевания служат 
удаление костной части перегсфодки и лизис при
легающих сращений.

627.5. СИРИНГОМИЕЛИЯ____________

Сирингомиелия — это кистозная полость в пределах 
спинного мозга, которая может сообщаться с чик- 
ворными путями или оставаться изолированной от

путей циркуляции СМЖ (несообщающаяся сирин
гомиелия) Термин «сирингобулъбия» применяется, 
если кистозная полость распространяется в про
долговатый мозг. Хотя патогенез сообщающейся 
сирингомиелии неизвестен, наиболее распростра
ненная гипотеза предполагает сужение централь
ного канала спинього мозга на уровне большого 
затылочного отверстия чо время эмбрионального 
разьития. СМЖ может проходить в каудальном 
направлении через суженный канал, особенно в 
периоды повышения ВЧД (например, при кашле, 
чиханье) и вызывать расширение центрального ка
нала. Сужение центра тьного канала предотвращает 
распространение СМЖ в направлении шейного от
дела спинного мозга. Сообщающаяся сирингомие
лия часто ассоциируется с аномалией Киари типа I, 
несообщающаяся сирингомиелия — с опухолями 
спинного мозга, нарушением кровообращения, 
травмой и арахнои титом. В результате медленной 
эволюции сирингомиелия редко вызывает патоло
гические симптомы в детском возрасте.

Разрушение передней белой спайки на уров
не шейного отдела спинногс мозга вызывает по
ражение латерального спиноталамического пути, 
что приводит к асимметричному выпадению боле
вой и температурной чувствительности в верхних 
конечностях с сохранением тактильной чувстви
тельности (диссоциативное расстройство чувстви
тельности). При прогрессирующем увеличении 
сирингомиелическая полос гь заходит в передние 
рога, вызывает поражение мотонейронов передних 
рогов спинного мозга и волокон пчрамидного пути, 
что приводит к развитию атрофии мышц кистей, 
отсутствию сухожильных рефлексов на верхних 
конечностях и появлению признаков поражения 
центральных мотонейронов (центрального пара
лича) в нижних конечностях. Быстропрогрессиру
ющий сколиоз может быть первым проявлением 
сирингомиелии. Трофические язвы в сочетание с 
вазомоторными расстройствами на кистях рук и 
верхних конечностях указывают на потерю боле
вой чувствительности. КТ с внутривенным введг- 
нием нутризамида выявляет увеличение спинного 
мозга в области локализации сирингомиелической 
полости; отсроченные снимки демонстрируют на
копление в полости контрастного вещества. Мето
дом выбора для диагностики сирингомиелии слу
жит МРТ (рис. 627.3). Лечпние хирургическое и за
висит от локализации и причины сирингомиелии.



Рис. 6 2 7 .3 . М Р-томограмма в реж име Т1 верхнего отдела 
спинного л.озга: обш ирная сиринго. 1иелическая полость 

(белая стрелка)

Если сирингомиелия ассоциируется с аномалией 
Киари типа I или II, рекомендуется декомпрессия 
большого затылочного отверстия и верхнего отдела 
позвоночьика. К дополнительным хирургическим 
манипуляциям относится введение тканевой проб
ки в открытый конец центрального канала, дрени
рование кистооной полости в субарахноидальное 
пространство и чрескожная аспирация сиринго- 
миелической полости, которая может привести к 
выраженному уменьшению неврологических на
рушений на длительное время.

627.6. ПОПЕРЕЧНЫЙ МИЕЛИТ________

Поперечный миелит характеризуется острым де
бютом прогрессирующей мышечной слабости и 
чувствительных нарушений в нижних конечно
стях. В анамнезе в большинстве случаев имеется 
указание на перенесенную вирусную инфекнию 
с лихорадкой и нарушением общего состояния зг

некоторое время до дебюта болезни. Предполага
ется роль нескольких вирусов, включая вирус Эп
штейна-Барр, вирусы герпеса, гриппа, краснухи, 
паротита и ветряной оспы. Дополнительные ин
фекционные агенты, которые могут спровоциро
вать развитие поперечного миелита, включают воз
будителя болезни Лайма и Mycoplasma pneumoniae 
Предлагаются по крайней мере три гипотезы для 
объяснения причины поперечного миелита: кле- 
точно-опосрецованный аутоиммунный ответ, пря
мое поражение вирусами вещества спинного мозга 
и аутоиммунный васкулит. Патоморфологическое 
исследование вещества спинного мозга выявляет 
выраженное размягчение и скопления лимфоци
тов вокруг кровеносных сосудов, что подтверждает 
предположение об иммунной основе заболевания.

На ранних стг диях заболевания выражены боль 
в нижней части спины или в животе и парестезии 
в нижних конечностях. Выявляется слабость и 
гипотония мышц нижних конечностей, возможно 
шределение уровня чувствительных расстройств, 

обычно в среднегрудной области. Болевая, темпе
ратурная и тактильная чувствительность наруше
на, однако суставно-мышечная и вибрационная 
чувствительность может быть сохранена. Наруше
ние функции тазовых органов встречается часто, в 
этом случае необходима катетеризация мочевого 
пузыря. В большинста случаев на ранней стадии 
выяв шется лихорадка и ригидность затылочных 
мышц. Неврологический дефицит нарастает в те
чение 2-3  дней и затем принимает характер плато, 
низкий тонус постепенно сменяется спастичностью 
в сочетании с симптомами центрального паралича 
в нижних конечностях. В СМЖ умеренный лим
фоцитарный плеоцитоз и нормальный или слегка 
повышенный уровень белка. При подозрении на 
поперечный миелит всегда показана МРТ для ис
ключения компрессионного поражения, вызываю
щего нарушение функции спинного мозга. На КТ 
или МРТ умеренно выраженное веретениобразное 
расширение спинного мозга в области поражения. 
Спонтанное восстановление наступает через не
сколько недель или месяцев и является полным 
примерно в 60 % случаев. Резидуальный дефицит 
состоит в дисфункции мочевого пузыря и прямой 
кишки и слабости в нижних конечностях. Лечение 
включает контполь состояния мочевого пузыря и 
физиотерапию. Не существует доказательств, что 
применение кортикостероидов изменяет течение и 
прогноз поперечного миелита. Дифференциальный



диагноз включает менингит, инфекционную поли
невропатию (синдром Гийена-Барре), полиомие
лит, оптический нейромиелит (болезнь Девика), 
опухоли спинного мозга, эпидуральный абсцесс и 
сосудистые мальформации спинного мозга.

627.7. АРТЕРИОВЕНОЗНЫЕ
МАЛЬФОРМАЦИИ____________

Артериовенозная мальформация спинного мозга 
представляет собой скопление извитых расширен
ных вен, обычно на дорсальной поверхности груд
ного отдела спинного мозга. Мальформации мо
гут вызывать неврологические нарушения за счет 
сдавления спинного мозга или феномена «обкра
дывания», при котором кровь шунтируется через 
аномальные вены, минуя спинной мозг, что вызы
вает транзиторные и, в некоторых случаях, про
грессирующие неврологические нарушения Ино
гда остро развиваются парапарез и чувствительные 
нарушения вследствие кровоизлияния из аномаль
ных сосудов в субарахноидальное пространство. 
Но чаще дебют постепенный — с расстройств^ по
ходки, боли в нижней части спины и нарушения 
функции мочевого пузыря и прямой кишки. Су
хожильные рефлексы на нижних конечностях от
сутствуют или снижены, выявляется положитель
ный рефлекс Бабинского. Примерно в У3 случаев 
над областью мальформации на коже выявляется 
ангиома по срединной линии, при аускультации 
позвоночника может выслушиваться сосудистый 
шум. На рентгенограмме позвоночника возможны 
эрозии дуг позвонков. Для исследования кровотока 
и определения распространенности мальформации 
требуется контрастная и селективная спинальная

ангиография. Удаляют ма [ьформацию с помощью 
микрохирургической техники или облитерации ее 
сосудов посредством эмболизации.
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ЧАСТЬ
XXVIII НЕРВНО-МЫШЕЧНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Харвей Б. Сарнат (Harvey В. Sarnat)

Термин «нервно-мышечное заболевание» 
предполагает патологию двигате. ьышх еди
ниц и исключает влияние головного моз

га на функцию мышц (например, спастичность). 
Двигательная единица включает четыре компо
нента: 1) мотонейрон в стволе мозга или в перед
них рогах спинного мозга, 2) аксон мотонейрона, 
который вместе с другими аксонами образует пе
риферический нерв, 3) нервно-мышечный синапс,
4) все мышечные волокна, иннервируемые одним 
мотонейроном. Размеры двигательных единиц ва
рьируют для разных мыши и зависят от фикции, 
выполняемой мышцей. В крупных мышцах, гакил 
как ягодичная или четырехглавая мышц? бедра, 
один мотонейрон иннервирует сотни мышечных 
волокон; в мелких мышцах с тонкой организацией, 
таких как стремянная или наружные мышцы глаза, 
можег преоб гадать соотношение 1:1. На двигатель
ную единицу оказывает влияние надсегментарный 
аппарат, она находится под контролем центрального 
мотонейрона, который изменяет свойства мышеч
ного тонуса, точность движения, ингибирование 
функции мышц-антагонистов во время движения 
и последова гельност] мышечных сокращений, на
правленных на выполнение плавных, координи
рованных движений. Надсегментарные импульсы 
также усиливают или тормозят моносинаптические 
рефлексы рас гяжения; пирамидный путь оказывает 
ингибирующее влияние на эти рефлексы.

Заболевания двигательных единиц часто встре
чаются в детском возрасте. Нервно-мышечные за

болевания могут быть генетически детерминиро
ванными или не определяются наследственными 
механизмами, могут быть врожденными или приоб
ретенными, острыми или хроническими, прогрес
сирующими или стационарными. Поскольку для 
многих заболеваний разработана специфическая 
терапия, кроме того, нервно-мышечные заболева
ния могут носить наследственный характер и зна
чительно отличаются по своему прогнозу, большое 
значение имеет точная диа! ностика. В связи г, тем, 
что разл] [чные болезни могут иметь сходные кли
нические проявления, при большинстве нервно- 
мышечных заболеваний необходим^ подтвердить 
диагноз методами лабораторной диагностики.

В результате генетического анализа групп сце
пления, а также изоляции и клонирования неко
торых специфических генов идентифицировано 
большое количество хромосомных локусов при 
специфических нервно-мышечных заболеваниях. 
В некоторых случаях, таких как мышечная дистро
фия Дюшенна, генетический дефект представлен 
делецией нуклеотидных последовательностей и 
ассоциирован с продукцией патологического бел
ка — дистрофина. В лпугих х лучаях, например при 
миотонической мышечной дистрофии, генетиче
ский дефект представлен экспансией или увеличе
нием числа нуклеотидных повторов, а не делецией 
в кодоне (ряд из трех последовательных нуклео
тидных повторов, который к вдирует одну амино
кислоту) с образованием многочисленных копий 
определенного кодона, что в данном случае такж^



ассоциируется с аномалией мРНК. Некоторые за 
болевания передаются по аутосомно-доминантно- 
му или аутосомно-рецессивному типу в разных по
колениях. Эти различные менде невские генотипы 
могут возникать в результате различных генных 
мутаций на разных хромосомах (например, нема
линовая миопатия) или м ту т  быть обусловлены 
незначительным/! различиями поражения одного 
гена в области одного хромосомного локуса (на
пример, врожденная миотония); несмотря на это, 
эти заболевания имеют много сходных клиниче
ских проявлений и общих гистологических призна
ков при биопсии мышц. Для нескольких митохон
дриальных миопатий с различными клиническими 
проявлениями идентифицированы специфические 
делеции мтДНК и точечные мутации тРНК. Тип 
наследования, хромосомные и митохондриальные 
локусы наиболее часто встречающихся нервно-мы
шечных заболеваний с дебютом в младенческом и 
детском возрасте суммированы в табл. 629.1.

I
 Глава 628
Методы обследования 
пациентов с нервно- 
мышечными 
заболеваниями

Клинические проявления. Исследование нерв- 
но-мышечной системы включает оценку трофики 
мышц, мышечного тонуса и силы. Не следует пу
тать понятия «тонус мышц» и «мышечная сила»: 
пассивный тонус представ, шет собой объем движе
ния в суставе, ак гивный тонус — это физиологиче
ская сопротивляемость по отношении к совершае
мому движению. Запрокидывание головы у ребен
ка грудного возраста, когда его осторожно тянут 
за руки вверх и переводят из положения лежа на 
спине ь положение сидя — признак мышечной сла
бости, а не низкого мьшк чного тонуса. Гипотония 
может сочетаться с нормальной мышечной силой 
или с мышечной слабостью; мышцы, увеличенные в 
объеме, могут быть слабыми или сильными; истон
ченные атрофированные мышцы могут сочетать
ся как с мышечной слабостью, так и с неожидан
но нормальной мышечн >й силой. Распределение 
этих компонентов имеет важное диа! ностическое

значение. В целом для атрофий характерно прок
симальное распределение мышечной слабости и 
мышечных атрофий (заметным исключением из 
этого правила служит миотоническая мышечная 
дистрофия); для невропатий, как правило, харак
терно дистальное распределение (исключение со
ставляет ювенильная спинальная мышечная атро
фия). Поражение мышц лица, языка, мягкого неба 
и наружных мышц глаз имеет важное значение 
для дифференциальной диагностики нервно-мы
шечных заболеваний. Сухожильные рефлексы, как 
правило, отсутствуют при невропатиях и болезнях 
мотонейронов, а при миопатиях — снижены, но со
хранены Некоторые специфические клинические 
признаки имеют важное значение для диагностики 
отдельных нервно-мышечных заболеваний. Фас- 
цикуляции мышц, которые лучше всего выявля
ются в языке, — признак денервации. Нарушение 
чувствительности указывает на невоопатию. Па
тологическая мышечная утомляемость характер
на для заболеваний нервно-мышечных синапсов. 
Миотония служит специфическим признаком для 
некоторых видов мпопатий.

Некоторые признаки не позволяют отличить 
мчопатию от невропатии. Мышечная боль, или 
миалгия, ассоциируется с острыми забо тетаниями 
миопатической или неврогенной природы. Как для 
острого миозита, так и для острой полиневропа
тии (синдром Гийена-Барре) характерна миалгия, 
а для мышечных дистрофий и i пинальных мышеч
ных атрофий — нет Миалгия также возникает при 
некоторых метаболических заболеваниях мышц и 
ишемической миопатии. Контрактура мышц, выяв
ляемая при рождении или развивающаяся позже, в 
процессе заболевания, возникает как при миопати- 
ческих, так и при неврогенных заболеьаниях.

У мальчиков-младенцев, у которых отмечалась 
мышечная слабость в позднем фетальном и неона
тальных периодах, часто наблюдается криптор- 
хизм (неопущение яичек в мошонку) С передней 
брюшной стенки яички активно опускаются в мо
шонку с помощью пары канатиков, состоящих из 
гладких и поперечнополосатых мышц, названных 
направляющей связкой яичкн (gubemaculum testis) 
(рис. 628.1). Слабость направляющей связки яичка 
выявляется при многих наследственных нервно- 
мышечных заболеваниях, включая спинальную 
мышечную атрофию, миотоническую мышечную 
дистрофию и многие виды врожденных миопа- 
тий.



яичка

Р и с . 6 2 8 .1 .  Н еопуицение я и ч е к  ч а с то  
встречается у новорож денны ): м альчиков 
с нервно-мышечныгли заболеваниям и уже 
при рож дении, независим о от его  причи
ны. Н аправляю щ ая связка яичка (gubern - 
aculum ) п ред став л я ет  собой  цили ндр  из 
поперечнополосаты х мышц, окружаю щих
внутренний стерж ень, состоящ ий из глад- 
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кои мышцы. Эта связка активно тянет яички
в мош онку на поздних этапах внутриутроб
н ого р азви ти я . С лабость  н аправляю щ ей  
связки яичка при генерапизованной  мио- 
патии плода препятствует опусканию яичек 
в мош онку или з а м е н я е т  его (Sarnat Н. В., 
Sarnat М. S Disorders o f m uscle in new born. 
In: Pediatric Update, 4th ed. /  A. J. Moss, L. Seem 
(eds.). —  N e v  York: Elsevier-North Holland, 

1983; печатается с разреш ения)
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Мочеиспускательный 
канал

Мочеточник

Семя выносящий 
проток

Семенные пузырьки

Грудная клетка ребе нка грудного гозраста с на
следственным нервно-мышечным заболеванием 
часто принимает вороню юбраоную форму, ребра 
тонкие и рентгенопрозргчные, что обусловлено 
слабостью межреберных мышц в процессе внутри
утробного развития плода. Этот феномен харак
терен для младенческой спинальной мышечной 
атрофии, но также встречается при миотубулярной 
миопатии, неонатальной миотонической дистро
фии и других заболеваниях. В связи с маленькой 
мышечной массой масса тела ребенка при рожде
нии может быть низкой и не соответствовать геста- 
ционному возрасту.

Генерализованная гипотония и задержка двига
тельного развития — наиболее распространенные 
первые признаки нервно-мышечного заболевания 
у детей грудного и младшего возраста. Эти симп
томы могут служить проявлением различных забо
леваний нервной системы, эндокринных и систем
ных метаболических патологий, синдрома Дауна 
или служить неспецифическими признаками со 
стороны нервно-мышечной системы при наруше

нии питания (при недостаточном питании) или 
хронических системных забо. г :ваниях. У пациен
тов с синдромом нервно-мышочного заболевания, 
выявляемым при рождении, в анамнезе часто име
ется указание на слабое шевеление плода или за
держку его внутриутробного развития.

Лабораторные исследования
Исследование ферментов в крови. Ра )рабо- 

таны методы определения в крови ряда лизосом- 
ных ферментов при поражении или дегенерации 
мышечных волокон. Среди этих ферментов наи
большее диагностическое значение имеет креат ин- 
к и н а м . Этот фермент обнаружен только в трех ор
ганах, в соответствии с локализацией выделяют три 
типа креатинкиназы: ММ — в скелетных мышцах, 
MB — в мышце сердца и ВВ — в головном мозге. 
Определение креатинкиназы в плазме крови, без 
сомнения, не может быть единым скрининговым 
тестом в диагностике всех нервно -мышечных за
болеваний, так как многие из них не сопровожда
ются повышением активности ферментив в плазме 
крови. Повышенная активность креатинкиназы



характерна для некоторых заболеваний, в частно
сти мышечной дистрофии Дюшенна.

Молекулярно-генетическое исследование. 
В настоящее время разработаны методы иссле
дования многих ДНК-маркеров наследственных 
мйопатий и невропатий в крови. Если клиниче
ские проявления позволяют заподозрить какое-то 
нервно-мышечное заболевание, эти исследования 
помогают подтвердить диагноз и не подвергать ре
бенка таким инвазивным процедурам, как мышеч
ная биопсия. Определение других молекулярных 
маркеров возможно только при биопсии мышц. 
Генетический анализ крови как одного пациента, 
так и в серии — дорогостоящая процедура, которая 
обычно не предусмотрена программой медицин
ского страхования.

Исследование скорости проведения возбуж
дения по нервам. Скорость проведения возбуж
дения по двигательным и чувствительным нервам 
можно исследовать электрофизиологическим ме
тодом с помощью поверхностных электродов. Для 
различных типов невропатий характерно снижение 
скорости проведения возбуждения по нервам. Этот 
метод позволяет определить зоны травматического 
повреждения нерва. Скорость проведения возбуж
дения при рождении примерно в 2 раза меньше, 
чем к 2 годам жизни. Нормальная скорость про
ведения возбуждения в разл] [чном возрасте в пе
риод младенчества, в том числе у недоношенных 
новорожденных, указана в специальных таблицах. 
Поскольку это исследован: ie регистрирует только 
наибольшую скорость проведения возбуждения по 
волокнам нерва, снижение скорости указывает на 
поражение не менее 80 % волокон нерва.

Электромиография. Для регистрации ЭМГ 
требуются введение специальных игл в мышцу и 
запись электрических потенциалов на различных 
стадиях сокращения мышцы. Этот метод менее рас
пространен в педиатрической практике, чем при ис
следовании взрослых пациентов, отчасти в связи с 
техническими затруднениями, возникающими при 
записи этих потенциалов у детей раннего возраста, 
и частично в связи с необходимостью сотрудниче
ства со стороны пациента в процессе исследова
ния для получения наиболее точного результата 
(необходимо полное расслабление и максимально 
полное сокращение определенных мышц). Боль
шинство детей слишком напуганы, чтобы выпол
нять команды врача во время исследования. Ха
рактерный паттерн ЭМГ позволяет отличить де

нервацию от миопатического процесса. С помощью 
этого метода обычно невозможно точно определить 
тип миопатии, однако позволяет диагностировать 
некоторые специфические миопатические состоя
ния, такие как миотония. После проведения ЭМГ 
возможно транзиторное повышение активности 
креатинкиназь; в крови.

ЭМГ в сочетании с повторной электрической 
стимуляцией двигательных нервов вызывает тета- 
ническое сокращение мышцы, что применяется для 
демонстрации декрементной реакции при миасте
нии. Для этих исследований используются также 
мелкие мышцы, например отводящая мышца ми
зинца или мышца в области гипотенара.

Мышечная биопсия. Биопсия мышц — наибо
лее важный и специфичный метод исследования 
для диагностики большинства нервнс-мышечных 
заболеваний, применяется в том случае, если точ
ный диагноз наследственного заболевания не уста
новлен на основании молекулярно-генетического 
исследования крови. Биопсия мышц не только по
зволяет отличить неврогенный и миопатический 
процесс, но и определяет тип миопатии и дефицит 
специфического фермента. Для биопсии наиболее 
часто используют латеральное брюшко четырех
главой мышцы бедра. В большей части случаев 
следует избегать биопсии дельтовидной мышцы, 
так как в норме 60-80 % волокон этой мышцы со
ставляют волокна I типа, в связи с чем паттерн 
распределения типа волокон в мышцах установить 
трудно. Мышечная биопсия — простая процедура, 
выполняемая в амбулаторных условиях. Она вы
полняется под местной анестезией без блокады бе
дренного нерва или в сочетании с ней. Игольчатая 
биопсия не рекомендуется, так как в этом случае 
на коже проводится разрез как при открытой био
псии, необходим многократный забор мышечный 
ткани для получения более точного результата и в 
целом результаты исследования менее точные, чем 
при открытой биопсии.

Гистохимическое исследование замороженных 
срезов мышц необходимо во всех случаях биопсии 
мышц в детской практике, так как многие виды 
врожденных и метаболических миопатий не могут 
быть диагнос гированы при исследовании парафи
новых срезов с помошью традиционных методов 
окрашивания. В некоторых случаях важную роль 
играет иммуногистохимический анализ, например 
для выявления дис грофина при подозрении на мы
шечную дистрофию Дюшенна или мерозина — при



врожденной мышечной дистрофии. Необходимо 
подготовить часть биопсийного материала для 
электронной микроскопии. В отдельных случаях 
исследование ультраструкт уры мышц имеет допол
нительное диагностическое значение. Интерпре
тация данных мышечной биопсии сложна и долж
на осуществляться опытным патологом. Следует 
сохранить часть замороженной мышечной ткани, 
учитывая, что может возникнуть необходимость 
биохимического анализа (например, для подтверж
дения митохондриальных нарушений, определения 
карнитинпаль, итилтрансфепазы и кислой маль- 
тазы).

Биопсия нерва. Наиболее часто для биопсии 
берут ткань икроножного нерва; это чисто сен
сорный нерв, который иннервирует небольшую 
область кожи на латеральной поверхности стопы. 
Для биопсии возможен участок целого нерва или 
отдельных его волокон. Если участок нерва берут 
для биопсии позади латгаальной лодыжки, реге
нерация нерва наблюдается более чем в 90 % слу
чаев, стойкие сенсорные нарушения отсутствуют. 
Икроножный нерв часто поражается при многих 
видах невропатий, которые клинически проявля
ются преимущественно как моторные.

В большинстве случаев проводится электрон
ная микроскопия материалов, полученных при 
биопсии нерва, так как многие морфо7 огические 
изменения не могут быть выявлены при световой 
микроскопии. Иногда волокна исследуют после их 
стимуляции, что помогает выявлению сегментар
ной демиелинизации, аксональных утолщений и 
других специфических аномалий, однако эта про
цедура занимает много времени и не проводится 
в рутинном порядке. Возможно применение спе
циальных методов окрашивания замороженных 
или парафиновых срезов биоптатов мышц для 
демонстрации миелина, аксоплазмы и продуктов 
метаболизма.

Электрокардиография. Исследование функ
ции сердца имеет важное значение при подозрении 
на миопатию, так как сердце неоедко поражается 
при мышечных дистрофиях, а также при воспали
тельных и метаболических миопатиях. ЭКГ часто 
позволяет выявить ранние признаки капдиомиопа- 
тии или нарушения сердечной проводимости, кото
рые не проявляются клинически. В некоторых слу
чаях показано более полное обследование функции 
сердца, включая ЭхоКГ и консультацию детского 
кардиолога. При мышечных дистрофиях и других

хронических заболеваниях двигательных единиц 
показано проведение серии функциональных те
стов, позволяющих оценить функцию легких.

Глава 629
Заболевания, 
связанные с нарушением 
развития мышц

Гетерогенная группа наследственных нервно-мы- 
шэчных заболеваний иногда обозначается тер
мином «вюожденныс миопатии», однако предпо
ложение о первичном миопатическом патогенезе 
при некоторых из этих состояний не обосновано. 
Большинство врожденных миопатий — непро
грессирующие состояния, тем не менее у некото
рых пациентов нгблюдается медленное ухудшение 
клинических проявлений в сочетании с дополни
тельными изменениями при биопсии мышц. Мно
гие заболевания из группы врожденных миопатий 
носят наследственный характер, другие возника
ют спорадически. Хотя предположить врожденнук 
миопатию можно по клинической картине, вклю
чая фенотипические признаки у шциента, точный 
диагноз устанавливается на основании гистохими
ческих изменений при биопсии мышц. В отноше
нии заболеваний, при которых идентифицирован 
аномальный ген, диагноз может быть установлен 
при специфическом молекулярном исследовании 
лимфоцитов Морфологические и гистохимиче
ские аномалии при врожденных миопатиях значи
тельно отличаются от изменений, выявляемых при 
мышечных дистрофиях, спинальных мышечных 
атрофиях ч невропатиях. Многие из нарушений 
при врожденных миопатиях напоминают нормаль
ные процессы, происходящие при эмбриональном 
развитии мышц, что позволяет предположить воз
можные дефекты генетической регуляц ни разви
тия мышц.

Миогенные регуляторные гены и генные ло- 
кусы при наследственных заболеваниях мыши
(табл. 629.1). Семейство из четырех миогенных ре
гуляторных генов, кодирует протеины bHLH, ассо
циирующиеся с общимм нуклеотидными последо
вательностями ДНК. Эти протоонкогены напраз- 
ляют дифференциацию любых недиферренцир"-



Таблица 629.1
Характер наследования и локализация хромосомных и митохондриальных мутаций, лежащих в основе 

нервно-мышечных заболеваний с дебютом в детском возрасте

аболевание
1ип

Локуснаследования

Мышечная дистрофия Дюшенна/Беккера ХР Хр21.2
Мышечная дистрофия Эмери-Дрейфуса ХР Xq28
Миотоническая мышечная дистрофия (Стейнерта) АД l»ql3
Миопатия плече-лопаточно-лицевая АД 4qbJ
Конеччостно-поясная мышечная дистрофия АД 5q
Конечностно-поясная мышечная дистрофия АР 15q
Врожденная мышечная дистрофия с дефицитом мерозина АР 6q2
Врожденная мышечная i истрофия (Фукуямы) АР 8q31- 33
Миотубулярная миопатия ХР Xq28
Миотубулярная миопатия АР He выявлен
Немалиновая миопатия АД lq2< -q23
Неи.алиновая миопатия АР 2q21.2-q22
Врожденная миопатия с диспропорцией типов мышечных волоков АР He шявлен
Болезнь центрального стержня АД 19ql3.1
Врожденна" миотония (Томсена) АД 7q32
Врожденная миотония (Беккера) АР 7q35
Врожденная парамио.оиия АД 17ql3.1-13.3
Гиперкалиемический периодический паралич АД 17ql3.1-13.3
Гипокалиемический периодический паралич АД Iq31-q32
Гликогеноз II (болезнь Помпе; дефицит кислой мальтазы) АД 17q23
Гликогеноз V (болезнь Мак-Ардла; дефицит миофосфорьлазы) АР llq l3
Гликогеноз VII (Таруи; дефицит фосфофруктокиназы) АР lcenq32
Глико еноз IX (дефицит фосфоглицераткиназы) ХР Xql3
Гликогеноз X (дефицит фосфоглицератмутазы) АР 7pl2-p l3
Гликоп ноз XI (дефицит лактатдегидрогеназы) АР llp l5 .4
Дефицит мышечного карнитина АР He выявлен
Дефицит мышечной карнитинпальмитоилтрансферазы II АР lp32
Спинальная мышечная атрофия (Верднига—Гоффманна, Кугельберга—Веландер) АР 5 q ll-q l3
Семейная вегетативная дисфункция (Райли-Дея) АР 9q31-33
Наследственная мотосенсорная невропатия (Шарко - Мари-Тута, Дежерина-Со—га) АД 17pll.2
Наследственная мо- осеисорная невропатия (аксональный тип) АД Ip35-p36
Наследственная мотосенсорная невропатия (Шарко-Мари-Тута— X) ХР Xql3.1
Митохондриачьная миопат и  (Кирнс? -Сейра) Материнский; Одиночная крупная де

спорадические ления мтДНК
Митохондриальная миопатия (MERRF) случаи

Материнский Точечная мутации гРНК 
в позиции 8344

Митохондриальная миопатия (MELAS) Материнский Точечная мутация тРНК 
в позициях 3243 и 3271

П р и м е ч а н и е :  АД — аутосомно-доминантный; АР — аугосомнс рецессивный; ХР — Х-сцепленный рецессивны!; MERPF — 
митохондриальная миопатия с рваными красными волокнами, MELAS — митохондриальнря миопатш.; лактат-ацидоз, инсультопо 
добные эпизоды; сеп — центромера.

ванных мезодермальных клеток по пути образова
ния поперечнополосатых мышц; некоторые из них 
MoiyT изменить путь дифференцировки частично 
Дифференцированных мезенхимальных клеток, 
таких как фибробласты или хондробласты, и спо
собствуют их превращению в миобласты. Первый 
bHLH-ген, программирующий дифференциацию 
миобластов, назван миогенным фактором 5 (М у/5). 
Второй ген — миогенин, способствует сращению

миобластов с формированием миотубул. Геркулин, 
известный как MIF6, и MYOD1 также относятся к 
миогенным генам. Mif5 не может поддерживать 
биогенную дифферетщровку без миогенина, MyoD 
и MYF6. Каждый из этих четырех генов может ак
тивировать экспрессию по крайней мере одного 
другого гена, при определенных обстоятельствах — 
и свою собственную. Mif5 и геркулин транзитор- 
но экспрессируются на ранних этапах онтогенеза,



однако их экспрессия возобновляется на поздних 
этапах внутриутробного периода и сохраняется 
до взрослого возраста. Ген MYOD1 человека лока
лизован на хромосоме 11 вблизи домена, ассоци
ированного с эмбриональной рабдомиосаркомой. 
Гены, кодирующие Мг/5 и геркулин, локализованы 
на хромосоме 12, а миогенин — на хромосоме 1. Ми- 
огенные гены активируются в процессе регенера
ции мышц, повторяя процесс развит™ "ышечной 
ткани; MyoD требуется главным образом для акти
вирования миогенных стволовых клеток (напри
мер, сателлитных) в мышцах взрослого человека. 
Ген РАХЗ такж( играет важную роль в миогенезе 
и взаимодействует с каждым из четырех основных 
генов, упомянутых выше. Другой ген, миостатин, 
служит негативным регулятором развития мышцы, 
предотвращая дифф^ренцировку миоцитов. Точ
ная роль миогенных генов в развитии миопатий в 
настоящее время раскрыта не полностью.

629.1. МИОТУБУАЯРНАЯ МИОПАТИЯ

Термин «миотубуляршя миопатия» предполагает 
остановку созревания фетальных мышц на миоту- 
булярной стадии развития, которая соответствует 
8-15 нед. внутриутробного периода. Это основа
но на морфологическом изменении мышечных 
волокон: в центре цитоплазмы расположен ряд 
ядер, вокруг которого сократимые миофибриллы 
формируют цилиндр (рис. 629.1). Многие ученые 
подвергают сомнению эту интерпретацию и приме
няют по отношению к этому виду миопатий более 
нейтральный термин щентронуклеарная миопа- 
тия». Однако этот термин неспецифичен, так как 
внутренние ядра наблюдаются при многих видах 
миопатий, не связанных между собой.

Патогенез. Хотя в патогенезе этого состояния 
иногда предполагается неврогенный компонент, 
характерны нормальное число и морфе логия мо
тонейронов спинного мозга и, как правило, нор
мальная ультраструктура периферических нервов 
и скорость проведения по нервам. Стойкое повы
шение концентрации фетального виментина и дес- 
мина отмечается в мышечных волокнах младенцев 
с миотубулярной миопатией, хотя не выявляется 
в культурах миоцитов пациентов. Эти бедки про
межуточных филаментов служат элементами цито
скелета миотубул плода, присоединял ядра и мито
хондрии к сарколемме и сохраняя их центральное 
расположение. При изменении внутриклеточной

организации в процессе созревания мышц ядра 
перемещаются к периферии, а митохондрии пере
распределяются между миофибриллами. В то же 
время количество виментина и десмина уменьша
ется. К моменту рождения виментин полностью ис
чезает, а десмин остается в следовых количествах. 
Сохранение фетального виментина и десмина в 
мышечныу волокнах может служить одним из ме
ханизмов остановки созревания мышечной ткани. 
Вторичный миастенопсдобный дефект нервно- 
мышечной передачи также возникает у некоторых 
младенцев с миотубугярной миопатией. Миоциты 
пациентов, культивируемые in vitro совместно с 
нервными волокнами, иннервируются и созревают 
нормально, и патоло ические изменения, найден
ные in vivo, отсутствуют.

Клинические проявления. На поздних сроках 
гестации может отмечаться снижение двигательной 
активности плода. Частым остожнением во время 
беременности служит многоводие, которое связано 
со слабостью ротоглоточной мускулатуры плода и 
неспособностью заглатывать амниотическую жид
кость. При рождении отмечаются снижение мы
шечной массы, включая аксиальную мускулатуру, 
мышцы плечевого и тазового пояса и дистальные 
группы мышц, генерализованная мышечная гипо
тония и диффузная слабость. Дыхательные дви
жения могут быть неэффективными, что требует 
ИВЛ. Может потребоваться зондовое питание в 
связи со слабостью мышц, осуществляющих соса
ние и глотательные движения. Часто выявляется 
крипторхизм. Возможна слабость мимической му
скулатуры, однако для этих младенцев нехарактер
ны черты лица, свойственные .миотонической дис
трофии. В отдельных случаях наблюдается офталь
моплегия. Может выявляться высокое "этическое 
нёбо. Язык тонкий (атрофия мышц языка), однако 
фасцик/ляции в языке отс$ гствуют. Сухожильные 
рефлексы снижены или отсутствуэт. Для миотубу
лярной миопатии кардиомиопатия нехарактерна; 
зрелым волокнам сердечной мышцы в норме свой
ственно центральное расположение ядер. Врожден
ные аномалии центральной нервной системы или 
других органов нехарактерны.

У детей более старшего возраста и взрослых 
может развиваться цг;гтронуклеар1*ая миопатия с 
вариабельной мышечной слабостью. Связь этого 
заболевания с тяжелой формой миотубулярной 
миопатии новорожденных в настоящее время не 
до конца ясна



Б

Рис. 629.1 . (А) С рез .мышцы плода на 14-й неделе гестации. (Б) Мышца здорового  донош енного новорож ден! ioi о. (В) Мыш
ца донош енного новорож денного с Х-сцепленной рецессивной миотубулярной миопатией. Крупные центральны е яд ра  в 
мышечных волокнах плода и новорож денного с миотубулярной м ю патией, у здорового  донош енного новорож денного 
ядра они располагаю тся по п ериф ерии  мыш ечного волокна (как и у взрослы х людей). О краска гематоксилин-эозином,

х500

Лабораторные исследования. Активность 
креатинфосфокиназы (КФК) в крови в пределах 
нормы. ЭМГ не выявляет признаков денервации; 
результаты чаще в пределах нормы, или с раннего 
галаденческого возраста выявляются минимальные 
неспециЛичесчие признаки. Скорость проведения 
возбуждения по нервам может быть снижена, од
нако, как правило, в пределах нормы. ЭКГ без па
тологии. Рентгенография грудной клетки не обна
руживает признаков кардиомегалии; ребра могут 

ыть тонкими.

Диагностика. Биопсия мышц имеет диаг
ностическое значение уже при рождении, даже у 
недоношенных новорожденных. Более 90 % мы
шечных волокон уменьшено в размерах и имеют 
крупные везикулярные ядра, локализованные в 
центральной области и расположенные в один ряд. 
Пространства между ядрами заполнены саркоплаз
мой, содержащей митохондрии. Гистохимическое 
окрашивание для выявления активности окисли
тельных ферментов и гликогена демонстрирует 
центральное распределение, характерное для мио-



тубул плода. В цилиндрах миофибрилл обнаружи
вается зрелая гистохимическая дифференцировка 
при окрашивании на АТФазу. Соединительная 
ткань в составе мышц, мышечных веретен, кро
веносных сосудов, внутримышечных нервных во
локон, концевых пластинок хвигательных нервов 
имеет зрелую структуру. Ультраструктурная кар
тина при неонатальной миотубулярной миопатии, 
за исключением специфических диагностических 
признаков, также характерна для зрелой мышечной 
ткани. Высокая иммунореактивность виментина и 
десмина бывает в мышечных волокнах при миоту
булярной миопатии, в то время как в мышцах здо
рового доношенного новорожденного активность 
этих ферментов отсутствует. Разработаны методы 
определения молекулярно-генетических маркеров 
миотубулярной миопатии в крови. Молекулярно
генетическое исследование проводится не только 
с целью подтверждения диагноза, но и для ранней 
диагностики в пренатальном периоде.

Генетика. Наиболее распространен Х-сцеплен- 
ный рецессивный тип наследования; большинство 
пациентов — мальчики. У матерей младенцев с ми- 
отубулярной миопатией клинические проявлен™ 
заболевания отсутствуют. Однако при мышечной 
биопсии выявляются минимально выраженные из
менения. Зарегистрированы случаи заболевания с 
аутосомно-доминантным и аутосомно-рецессивным 
типом наследования, однако их распространенность 
низка. Ген картирован на Х-хромосоме в локусе Xq28, 
отличном от локуса Хр21 при мышечной дистрофии 
Дюшенна и Беккера. Идентифицирована делеция 
в гене МТМ1. ответственная за развитие заболева
ния. Этот ген кодирует белок миот} оулярин с до
меном пируваттирозинфосфатазы. Хотя поражение 
локализуется только в одном гене, выявлено пять 
различных точечных мутаций гена МТМ1 (из 242 
известных мутаций генов), которые определяют 
развитие заболевания только в 27 % случаев; му
тации многих различных аллелей могут вьпывать 
сходные клинические проявления заболевания.

Лечение. Поддерживающая и паллиативная 
терапия.

Прогноз. Около 75 % новорожденных с тяже
лой формой заболевания умирает в первые не
сколько недель или месяцев жизни. У выживших 
детей заболевание не прогрессирует, однако имеет
ся выраженное нарушение двигательной функции; 
дети редко овладевают навыком ходьбы, сохраня
ется тяжелая гипотония.

629.2. ВРОЖДЕННАЯ
ДИСПРОПОРЦИЯ ТИПОВ 
МЫШЕЧНЫХ ВОЛОКОН_______

Это заболевание (в виде невропатии, мозжечко
вой гипоплазии и других мальформаций головно
го мозга) развивается как изолированная форма 
врожденной миопатии, однако может возникать 
в сочетании с различными, не а  юэанными между 
собой заболеваниями, включая немалиновую мио- 
патию, болезнь Краббе (глобоидноклеточная лей- 
кодистрофия), фетальный алкогольный синдром, 
некоторые гликогенозы, множественный сульфа- 
тазный дефицит, синдром Лоу, ригидную спиналь
ную миопатию и некоторые младенческие формы 
миотонической мышечной дистрофии*

Патогенез. Сочетание врожденной диспропор
ции мышечных волокон с гипоплазией мозжечка 
(см. далее) указывает на то, что в патогенезе за
болевания могут играть роль аномальные над- 
сегментарные влияния на развитие двигательных 
единиц на стадии гистохимической дифференци- 
ровки мышц между 20-й и 28-й неделей гестации. 
Типы мышечных ьолокон и их рост определяются 
их иннервацией и подвергаются изменениям даже 
у взрослых. Хотя врожденная диспропорция типов 
мышечных волокон в реальности не соответству
ет ни одной нормальной стадии развития, по всей 
видимости, это заболевание возникает в результате 
эмбриональных нарушений дифференциации ти
пов мышечных волокон и их роста.

Клинические проявления. Как изолированное 
заболевание, не ассоциированное с другими нару
шениями, врожденная диспропорция мышечных 
волокон представляет собой непро^ресгирующее 
cod оянис, проявляющееся при рождении. Наблю
дается генерализованная гипотония и мышечная 
слабость, однако слабость обычно нетяжелая, дыха
тельные нарушения и дисфагия встречаются редко. 
Нередко бывает умеренная врожденная контракту
ра. П лохой контро а  головы и задержка моторного 
развиттш часты в младенческом возрасте. Начало 
ходьбы обычно отсрочено до возраста 18-24 мес., 
но в конечном итоге ребенок овладевает навыком 
самостоятельной ходьбы. В связи с гипотонией 
возможны подвывихи в тазобедренных суставах. 
Мышцы уменьшены в объеме. Атрофия и гипото
ния мышц могут преобладать над мышечной сла
бое гъю. и реб ;нок может быть сильнее, чем можно 
предполагать на основании результатов осмотра.



Кардиомиопатия слу:хит редкий осложнением за
болевания. Тип строения лица детей с врожденной 
диспропорцией типов мышечных волокон часто 
позволяет заподозрить это заболевание, особенно 
если показанием к обследованию служит задержка 
развития и гипотония. Характерна долихоцефали- 
ческая форма головы, выявляется слабость мими
ческих мышц, при осмотре, как прав-то , обнаружи
вается высокое готическое нёбо. Слабая выражен
ность мышечной массы на туловище и конечностях 
приводит к тому, что больные кажутся худыми и 
истощенными. Пациенты не предъявляют жалобы 
на боль в мышцах. Клиническое течение доброкаче
ственное и непрогрессирующее. По внешнему виду 
(особенности строения лица и тела) многие дети с 
врожденной диспропорцией типов мышечных во
локон могут напоминать больных с немалиновой 
миопатией (см. далее), у которых одним из компо
нентов клинической картины служит врожденная 
диспропорция типов мышечных волокон.

Лабораторные исследования. Активность 
креатинкиназы в плазме крови, ЭКГ, ЭМГ и ско- 
рос гь проведения возбуждения по нервам при 
изолированной диспропорции типов мышечных 
волокон — в пределах нормы. Если врожденная 
диспропорция типов мышечных волокон сочета
ется с другими заболеваниями, при лабораторном 
исследовании могут быть получены данные, харак
терные для этих заболеваний.

Диагностика. Врожденная диспропорция типов 
мышечных волокон диагностируется при биопсии, 
которая выявляет диспропорцию как размера, так 
и относительного соотношения гистохимических 
типов мышечных волокон: волокна I типа одина
ково малого размера, волокна II типа гипертрофи
рованы, волокна I типа численно преобладают над 
волокнами II типа. Дегенерация мышечных воло
кон и другие первичные миопатические изменения 
отсутствуют. Биопсия позволяет поставить диаг
ноз уже при рождении.

Генетика. Многие случаи врожденной диспро
порции типов мышечных волокон рассматривают
ся как спорадические; хотя аутосомно-рецессив- 
ный тип наследования доказан в некоторых семьях, 
иногда предполагается аутосомно-доминантный 
тип наследования. Врожденная диспропорция ти
пов мьш ечных волокон может также сочетаться с 
гипоплазией мозжечка.

Лечение. Специфическая лекарственная те
рапия не проводится. Физиотерапия может быть

эффективна в некоторых случаях для укрепления 
мышц у детей, не получающих адекватной физи
ческой нагрузки в повседневной жизни. При сла- 
бовыраженной врожденной контрактуре во многих 
случаях эффективны физические упражнения, по
зволяющие осторожно увеличивать объем движе
ний в суставах; наложение гипсовых повязок или 
хирургическое лечение контрактуры требуется в 
редких случаях.

629.3. НЕМАЛИНОВАЯ МИОПАТИЯ

Немалиновые образования (от греч. пета — нить) — 
нитеобразные включения в мышечных волокнах. 
При гистологическом исследовании с примене
нием традиционного гематоксилин-эозина трудно 
прокрашиваются, но легко выявляются при специ- 
? чьных методах окраски. Это не инородные тель
ца-включения, а структуры, состоящие из избы
точного количества материала Z-полос со сходной 
ультраструктурой (рис. 629.2). В их состав входят 
актин, а-актинин, тропомиозин 3 и белок небулин. 
Формирование немалиновых структур может слу
жить необычной реакцией мышечных волокон на 
повреждение, так как они редко обнаруживаются 
при других заболеваниях. Они в большом коли
честве присутствуют при врожденной миопатии, 
известной как немалиновая. Большинство нитей 
локализуется в пределах миофибрилл (в цитоплаз
ме), при электронной микроскопии в некоторых 
случаях видны внутриядерные нитевидные струк
туры, механизм их формирования внутри ядер не
известен.

Клинические проявления. Описаны тяжелые 
младенческие и ювенильные формы заболевания. 
Пациенты с немалиновой миопатией напоминают 
детей с врожденной диспропорцией типов мышеч
ных волокон, однако заболевание носит белее тя
желый характер. Генерализованная гипотония, мы
шечная слабость, включая слабость мышц бульбар
ной группы, дыхательные нарушения и резкое сни
жение мышечной массы — типичные проявления 
заболевания (рис. 629.3). Характерна долихоцефа- 
лическая форма головы, высокое готическое нёбо, 
возможна расщелина нёба. Жевательные мышцы 
могут быть настолько слабыми, что не удержива
ют рот в закрытом положении (рис. 62У.4). При 
рождении может вы яр лят^ся тяжелая мышечная 
слабость; некоторые дети умирают в неонатг льном 
периоде. Матери детей с немалиновой миопатией



Рис. 629.2. Э лектронно-микроскопическая картина среза  
мышцы пациента с немалиновой миопатией (фотография 
пациента на рис. 629.4). Н ем алиновы е структуры  (nr) во 
многих мииф ибриллах. О нк идентичны  по составу н о р 

мальным Z-полоскам (z). X6J00

Лабораторные исследования. Активность 
креатинкиназы в плазме крови в пределах нормы. 
Мышечная биопсия выявляет врожденную диспро
порцию типов мыш ;чных волокон или, по крайней 
мере, преобладание волокон типа I в сочетании с 
немалиновыми cTDVicypaMH. У некоторых пациен
тов одинаковые по форме волокна типа ■, при этом 
волокна типа II малочисленны или отсутствую'1'. 
Фокальная дегенерация миофибрилл и повышение 
активно) ти лизо< омных ферментов обнаружены у 
отдельных пациентов с тяжелой формой заболева
ния с прогрессирующим течением. Внутриядерные 
некалиновые структуры коррелирую" с наиболее 
тяжелыми клиническими проявлениями заболе
вания.

Генетика. Нема тоновая миопатия може» нас ле- 
доваться по аутосомно-домии антному и аутос ом- 
но-рецессивному ■ ипу, описана форма заболевания 
у девочек с Х-сцепленным доминантными типом 
наследования. Ген аутосомно-доминантной формы 
немалиновой миопатии картирован на хромосо-

Рис. 629.3. Фотография 13-летней девочки  с ю венильной 
ф ормой нем алиновой миопатии. Выраженное истончение 
параверте Зральных мышц, :;рыловидные лопатки. Мышеч
ная масса конечностей также значительно сниж ена как в 

проксимальном, так и в дистальном  отделе

отмечают уменьшение двигательной активности 
плода во время беременности; новорожденные 
страдают от гипоксии и дисфагии; в некоторых 
случаях выявляется артрогрипоз.

Рис. 629.4. Ш естилетний м альчик с м ладенческой  ф ор
мой нем алиновой  миопатии. Выражены слабость лицевых 
мышц и генерализованны е мыш ечные атроф ии. Долихо
цефалия. Рот обы чно открыт в с в я т  с тем, что кеватель- 
ные мышцы настолько  слабы, что не способны  поднять 
нижнюю челю сть и удерж ивать рот закрыты м б ол ее  не

скольких секунд



ме 1 в локусе 1р21-23. Этот ген (ТРМЗ) отвечает 
за синтез тропомиозина-3 -  важного компонента 
Z-полос. Более распространенная аутосомно-ре- 
цессивная форма обусловлена эниматаей гена в 
локусе 2q21.2-q22, определяющего синтез небу- 
лина, крупные молекулы которого также служат 
необходимым компонентом Z-полос.

Лечение и прогноз. Терапия носит поддержи
вающий характер. Выжившие дети прикованы к 
инвалидному креслу и обычно не способны преодо
леть сллу тяжес! и. Отмечается поражение мышц 
как проксимальной, так и дистальной группы. 
При хронической дисфагии возможно наложение 
гастростомы. При ювенильной форме пациенты 
со? раняют способность к самостоятельному пере
движению, повседневная ак гивность пациентов в 
большей степени сохранена. Слабость обычно не 
прогрессирует, но у некоторых пациентов двига
тельные нарушения со временем нарастают или 
наступает прогрес< ирующая мышечная слабость. 
В редких случаях заболевание осложняется карди- 
омиопатией, часто наблюдается пневмония.

629.4. БОЛЕЗНЬ ЦЕНТРАЛЬНОГО 
СТЕРЖНЯ

Это заболевание с аутосомно-доминантным типом 
наследования вызвано мутацией гена, расположен
ного на лромосоме 19 в локусе I9ql3.1, характе
ризуется морфологическими изменениями в виде 
образования центральных стержней в мышечных 
волокнах, содержащих только аморфную грану
лярную цитоплазму при отсутствии миофибрилл 
и органелл. В центральных стержнях отсутству
ют гистохимгчески маркируемые окислительные 
ферменты. В младенческом возрасте типичными 
признаками служат гипотония, слабость мышц 
проксимальных отделов конечностей, атрофия 
мышц и поражение мимических мышц и сгибате
лей шеи. Течение заболевания непрогрессирующее, 
мышечная слабость обычно не приводит к тяжелой 
инвалидизации больных. Часто встречаются врож
денный вывих тазобедренного сустава и скелетные 
деформации. Сколиоз формируется даже при от
сутствии слабости аксиальных мышц.

Болезнь цент ра пьного стержня постоянно со
четается со злокачественной гипертермией, поэто
му перед анестезией всем пациентам необходимо 
вводить дантролен. Активность креатинкиназы в

сыворотке крови при болезни центрального стерж
ня в пределах нор] 1ы, за исключением кризов зло
качественной гипертермии (см. п. 632.2).

Варианты центрального стержня, которые на
званы мини-стержни или мультистержни, опи
саны в некоторых семьях, но миопатия с мини- 
стержнями, вероятно, представляет ( обой отдель
ное наследственное заболеваниг. У детей с этой 
патологией в раннем младенческом возрасте вы
является гипотония; течение заболевания добро
качественное, однако в подростковом возрасте ча
сто формируется прогрессирующий кифосколиоз 
или ригидный позвоночник. У некоторых детей с 
синдромом Прадера-Вилли выявляется фокальное 
отсутствие миофиламентов, что напоминает цен
тральные стержни.

629.5. МАЛЬФОРМАЦИИ МОЗГА
И РАЗВИТИЕ МЫШЦ___________

У младенцев с гипоп чазией мо шечка выявляется 
гипотония и задержка развития. В некоторых слу
чаях проводится биопсия мышц для исключения 
врожденной миопатии. Биопсия может демонстри
ровать замедление созревания мышц, преоблада
ние определенного типа мышечных волокон или 
вро: кденную диспропорцию типов мышечных во
локон. Другие мальформации мозга также могут 
сочетаться с аномальным гистохимическим паттер
ном, однако супратенториальные процессы реже 
вызывают нарушение развития мышц, чем пато
логия ствола мозга и мозжечка. Патологические 
нисходящие импульсы вдоль бульооспинальных 
путей, вероятно, изменяют модель разрядов пе
риферических мотонейронов, которые определя
ют гистохимическую дифференцировку мышцы. 
Пирамидный (корково-спинномозговой) путь не 
принимает участие в этом процессе, так как он еще 
функционально неактивен в этом периоде b h j  три- 
утробного развития.

629.6. АМИОПЛАЗИЯ_______________

Врожденное отсутствие отдельных мышц встре
чается достаточно часто и обычно носит асимме
тричный характер. Нередко наблюдается аплазия 
длинной ладонной мышцы на передней поверхности 
предплечья. Эта мышца отсутствует у 30 % здоро
вых людей, ее функция полностью компенсируется



функцией других сгибателей запястья. Односто
роннее отсутствие грудинно-ключично-сосцевидной 
мышцы — одна из причин врожденной кривошеи. 
Отсутствие большой грудной мышцы служит компо
нентом синдрома Poland. При изменении иннерва
ции мышц, например мышц нижних конечностей 
при тяжелых формах миеломенингоцеле, возможно 
нарушение развития мышц. При сакральной аге- 
незии аномалия сомитов приводит к дефекту фор
мирования. позвонков, что может служить причи
ной патологии мышц, развивающихся из той же 
аномальной мезодермальной пластинки; наруше
ние индукции вызывает сегментарную амиопла- 
зию. При отсутствии формирования длинных ко
стей не происходит диффергнцировки скелетных 
мышц конечностей из эмбриона тьньгс миомеров. 
Отсутствие одной длинной кости, такой как луче
вая кость, ассоциируется с вариабельной степенью 
аплазии или гипоплазии соответствующих мышц, 
таких как лучевой сгибатель кисти. Конечную ста
дию неврогенной атрофии мышц иногда называют 
амиоплазией, хотя это название терминологически 
неточно.

Генерализованная амиоплазия обычно приводит 
к смгрти плода; родившиеся живыми новорожден
ные редко выживают. Генетические исследования, 
проводимые на мышах, позволяют предположить, 
чтс в основе заболевания лежит мутация в одном 
из миогенных генов, однако в настоящее время это 
предположение не подтверждено в исследованиях 
на людях.

629.7. МЫШЕЧНАЯ ДИСГЕНЕЗИЯ
(СИНДРОМ ПРОТЕЯ)__________

Синдром Протея — это нарушение клеточного ро
ста с вовлечением эктодермальной и мезодермаль
ной 1 кани. Причина заболевания неизвестна, одна
ко синдром Протея не подчиняется менделевскому 
типу наследования. Заболевание проявляется в 
виде асимметричного избыточного роста конечно
стей, бородавчатых изменений на коже, аш иом раз
личных типов, утолщения когтей, гемимегалэнце- 
фа. [ии и избыточного роста мышц при отсутствии 
мышечной слабости. При гистологическом иссле
довании мышц характерна мышечная дис'внезря. 
Аномальные зоны причегают к зонам нормально 
сформированных мышц и не соответствуют ана
томическим границам. Заболевание может быть

вызвано патологией секреторных ростовых фак
торов. Историческим примером заболевания слу
жит «человек-слон», известный своим гротескным 
обликом, живший в Лондоне в конце XIX в. Этот 
человек вызвал настоящую сенсацию в обществе. 
Долгое время считалось, что он страдает нейрофи- 
броматозом, однако в настоящее время этот с. [учай 
расценивается как синдроА' Протея.

629.8. ДОБРОКАЧЕСТВЕННАЯ 
ВРОЖДЕННАЯ ГИПОТОНИЯ

Доброкачественная врожденная гипотония — это не 
заболевание, а описательный термин, применяемый 
у младенцев и детей с непрогрессирующей гипото
нией неизвестной этиологии. Обычно гипотония в 
этих случаях не сочетается с мышечной слабостью 
или задержкой развития, хотя двигательные навы
ки у некоторых детей формируются медленнее, чем 
в норме. Сухожильные рефлексы нормальные или 
снижены. Поражение черепных нервов отсутствует, 
интеллект соответствует норме.

Это диагноз исключения, который ставится по
сле обследования, включающего лабораторные ме
тоды исследования, биопсию мышц и нейровизуа
лизацию головного мозга с акцентом на мозжечок, 
если все полученные результаты соответствуют 
норме. В настоящее время молекулярно-генетиче- 
ская основа этого синдрома не выявлена.

Прогноз в целом благоприятный; специфиче
ская терапия не требуется Контрактура не разви
вается. Гипотония сохраняется и в зрелом возрасте. 
Заболевание не всегда носит доброкачественный 
характер, как следует из названия, так как частым 
осложнением служат рецидивирующие вывихи, 
особенно в плечевых суставах. Избыточная под
вижность позвоночника может привести к травме 
вследствие перерастяжения, компрессии или на
рушению кровоснабжения нервных корешков или 
спинного мозга. Опасность этих осложш ний осо
бенно высока у пациентов, занимающихся гимна
стикой или ставших цирковыми артистами (выбор 
этих профессий может быгь обусловлен чрезмер
ной гибкостью в суставах при отсутстьии мышеч
ной слабости и боли).

629.9. АРТРОГРИПОЗ________________

Врожденный множественный артрогрипоз — не 
заболевание, а описательный термин, применяе



мый для обозначения мв вкестеенных врожденнму 
контрактур. Причиной артрогрипоза могут быть 
как неврогенные, гак и первичные миопатические 
процессы, но в большинстве случаев (и, без сомне
ния, в наиболее тяжелых) артрогрипоз не связан 
с нервно-мышечным заболеванием. К миопатиям, 
ассоциирующимся с частым развитием как лег
ких врожденных контрактур, так и обширного ар- 
трогрипоза, относятся миотоническая мышечная 
дистрофия, многие виды врожденных миопатий и 
внутриутробный вирусный миозит. Неврогенные 
заболевания, вызывающие артрогрипоз, включаю! 
младенческую спинальную мышечную атрофию 
и синдромы Пенья-Шокейра и Мардена-Уокера 
(см. т. 1, гл. 82).
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I
 Глава 630

Мышечные дистрофии

Термин дистрофия» означает аномальный рогт 
(от греч. trophe — питание). Понятие мышечной 
дистрофиь шире, чем простое нарушение роста 
или питания мышгчных волокон. Мышечные дис
трофии отличают от других нервно-мышечных 
заболеваний на основании четырех обязательных 
критериев: 1) первичная миопатия, 2) генетическая 
основа заболевания, 3) прогрессирующее течение, 
4) при развитии заболевания (на некоторых его 
стадиях) возникает дегенерация и гибель мышеч
ных вс локон. Это опре целение исключает невро
генные процессы, например: спинальная мышечная 
атрофия, ненаследственные миопатии (такие, как 
дерматомиозит), непрогрессир'тощие и ненекроти- 
зирующпе врожденные миопатии (такие, как врож
денная диспропорция типов мышечных волокон) и 
непрогрессирующие наследственные метаболиче
ские миопатии. Некоторые метаболические мио
патии могут отвечать критериям прогрессирующей 
мышечной дистрофии, но традиционно не класси
фицируются как миопатии. Примером может слу
жить дефицит мышечного карнитина. Напротив, 
диагноз всех мышечных миопатий можег быть в 
конечном итоге пересмотрен и эти заболевания мо
гут быть классифицированы как метаболические 
миопатии по мере улучшения знаний о биохимиче
ском д :фекте, лежащим в основе заболевания.

Мышечные дистБофии — это группа несвязан
ных между собой заболеваний, отличающихся ти
пом наследования, генетическим дефектом, кли
ническими проявлениями и течением. Некоторые 
из них характеризуются тяжелым поражением уже 
при рождении или приводят к летальному исходу 
в раннем возрасте, другие — очень медленным про
грессом в течение многих десятилетий с сохране
нием относительно нормальной продолжительно
сти жизни, иногда симптомы заболевания могут 
отсутствовать до пожилого возраста. Некоторые 
виды дистрофий, такие как конечно! тно-поясная 
мышечная дистрофия, представляют собой не го
могенные заболевания, а группу синдромоъ, вклю
чающих несколько ра: личных миопатий. Е заимос- 
вязь м^жду различными отдельными дистрофиями 
в большей степени пс утверждается при проведении 
молекулярно-генетического анализ?, чем на осно



вании сходства или различий клинических прояв
лений и гистопатологических характеристик.

630.1. МЫШЕЧНЫЕ ДИСТРОФИИ
ДЮШЕННА И БЕККЕРА________

Мышечная дистрофия Дюшенна — наиболее рас
пространенное нервно-мышечное заболевание у 
лиц любой расы и этнической группы. Распростра
ненность заболевания составляет 1:3600 мальчи
ков, родившихся живыми. Характерен Х-сцеплен- 
ный рецессивный тип наследования. Аромачьный 
ген локализован на Х-хромосоме в локусе Хр21. 
Это один из наиболее крупных генов, известных к 
настоящему времени. Мышечная дистрофия Бек
кера тоже одна из основных мышечных дистро
фий, как и дистрофия Дюшенна; аномальный ген 
локализуется в том же локусе. Однако заболевание 
характеризуется меньшей тяжестью „тонических 
проявлений и более длительным течением.

В 1961 г. Дюшенн описал наиболее характерные 
клинические проявления заболевания: гипертро
фия икроножных мышц, прогрессирующая мышеч
ная слабость, нарушение интеллекта и пролифера
ция соединительной т*сани в мышцах.

Клинические проявления. Только в редких 
случаях симптомы заболевания проявляются у 
мальчиков при рождении или в раннем младенче
ском возрасте, хотя в нс которых случаях уже в этом 
возрасте отмечается умеренно выраженная гипото
ния. Первые двигательные навыки (ребенок начи
нает поворачиваться, сидеть и стоять), как правило, 
формируются в соответствии с ьозрастной нормой, 
или отмечается умеренная задержка двигательного 
развития. Плохой контроль головы в младенческом 
возрасте может быть первым признаком мышеч
ной слабости. Характерные особенности строения 
лица отсутствуют, так как слабость мимической 
мускулатуры развивается на поздних стадиях за
болевания. Формирование навыка ходьбы также 
происходит обычно в нормальном возрасте, около 
12 мес., однако слабость мышц тазового пояса мо
жет наблюдаться в легкой форме уже на 2-м году 
жизни. У детей первых 3 лет жизни может форми
роваться лордоз в вертикальном положении для 
компенсации слабости ягодичных мышц. Ранние 
проявления симптома Говерса часто выявляются 
к 3 годам жизни; полная картина симптома Говер
са развивается в возрасте 5-6  лет (см. рис. 614.2). 
В том же возрасте возникает походка Тренделен-

бурга, или утиная походка (больной идет, перева
ливаясь с боку на бок).

Время сохранения двигательной активности 
широко варьирует. Некоторые пациенты уже в 
возрасте 7 лет лрикованы к инвалидному крес
лу. Большинство детей продолжают ходит* с на
растающими затруднениями, но без применения 
ортопедических аппаратов до 10 лет. С помощью 
ортопедических приспособлений, физиотерапии и 
некоторых методов хирургической коррекции (на
пример, удлинение ахилловых сухожилий) боль
шинство пациентов сохраняют способность к ходь
бе до 12 лет. Сохранение самостоятельной ходьбы 
имеет большое значение не только в связи с тем, 
что оно позволяет отсрочить развитие депрессии, 
сопровождающей потерю личной независимости 
пациента, но также потому, что формирование вы
раженного сколиоза обычно не происходит до тех 
пор, пока пациент продолжает ходить, хотя бы в 
течение 1 ч в день. Во многих случаях после потери 
способности к самостоятельной ходьбе у пациен
тов, прикованных к инвалидному креслу, отмеча
ется быстрое прогрессирование сколиоза.

Неуклонное прогрессирование мышечной сла
бости продолжается на 2-м десятилетии жизни. 
Функция дистальных мышечных ipynn обычно со
хранена относительно хорошо, благодаря чему ре
бенок продолжает пользоваться ложкой (и другими 
столовыми приборами), карандашом и компьютер
ной мышкой. Нарушение функции дыхательных 
мышц проявляете я в виде слабого неэффективного 
кашля, частых инфекционных заболеваний легких 
и снижения резервного объема легких. Слабость 
глоточных мышц может приводить к эпизодам 
аспирации, назачьной регургитации жидкости и 
носовому тембру голоса. Функция наружных мышц 
глаза сохранена. Недержание мочи и кала вслед
ствие слабости сфинктеров прямой кишки и моче
вого пузыря — редкое и позднее ос южнение.

Контрактура наиболее часто возникает в го
леностопных, коленных, тазовых и локтевых су
ставах. Характерен сколиоз. Деформация грудной 
клетки еще более усугубляет нарушение функции 
легких и сдавление сердца. Сколиоз может вызы
вать дискомфорт или болезненность. Увеличение 
икроножных мышц (псевдогипертрофия) и атро
фия мышц бедра — классические симптомы забо- 
лс вания. Причиной увеличения объема мышц слу
жит гипертрофия отдельных мышечных волокон, 
инфильтрация мышц жировой тканью и пролифе



рация коллагена. Вторая по распространенности 
локалитация псевдогипертрофий,после икронож
ных мышц — мышца языка, затем следуют мышцы 
предплечья. Фасцикуляции в языке не возникают. 
За исключением случаев тяжелой контрактуры го
леностопных суставов, ахилловы рефлексы хорошо 
выражены и сохраняются на конечной стадии за
болевания. Коленные рефлексы могут сохраняться 
до 6 лет, однако они менее выражены, чем ахил
ловы рефлексы, и в конечном итоге исчезаю*. На 
верхних конечностях карпорадиальный рефлекс 
обычно лучше выражен, чем сгибательный и раз- 
гибательный локтевой рефлексы.

Кардиомиопатия — постоянный признак за
болевания. Тяжесть поражения сердца не всегда 
коррелирует со слабостью скелетных мышц. Не
которые пациенты умирают от тяжелой кардиоми- 
опатии на ранних стадиях заболевания, когда еще 
сохранена способность к самостоятельной ходьбе. 
У других пациентов в терминальной стадии забо
левания определяется хорошая компенсация функ
ции с< рдца.

Интеллектуальные нарушения развиваются у 
всех пациентов, хотя только у 20-30 % пациентов 
IQ ниже 70 баллов. У большинства пациентов име
ются трудности обучения, которые, тем не менее, 
позво. [ЯЮ1 им учиться по программе средней шко
лы. особенно при применении коррекционных ме
тодик. У небольшой части пациентов выявляется 
глубокая умственная отсталость, однако корреля
ция с тяжестью миопатии отсу гствует. Эпилепсия 
встречается немного чаще у больных с этим забо
леванием, чем среди детского населения в целом. 
Дегенеративные изменения и фиброз мышц пред
ставляют собой безболезненный процесс. Миал- 
гия и мышечные спазмы не возникают. Кальциноз 
мышц встречается редко.

Смерть наступает обычно в возрасте около 
18 лет. К причинам смерти относится дыхательная 
недостаточность во сне, некурабельная сердечная 
недостаточность, пневмония и, иногда, аспирация 
и o6ti рукция дыхательных путей.

У мальчиков с мышечной дистрофией Беккера 
самостоятельная вддьба сохраняется до позднего 
подростковой! или раннего зрелого возраста. Та
кие симптомы, как псевдогипертрофия икронож
ных мышц кардиомиопатия и повышение уровня 
КФК в крови, аналогичны таковым у пациентов с 
Дистрофией Дюшенна. Снижение школьной успе
ваемости встречается менее часто. Дебют мышеч

ной слабости наблюдается позже при мышечной 
дистрофии Беккера, чем при дистрофии Дюшенна. 
Смерть часто наступает в середине или в конце 3-го 
десятилетия жизни, менее 50 % пациентов живут 
дольше 40 лет, у выживших больных развиваются 
тяжелые двигательные нарушения.

Лабораторные исследования. Уровень КФК в 
крови значительно пов! ицен при мышечной ди< тро- 
фии Дюшенна, даже на пресимптомной стадии забо
левания, в том числе и при рождении. Как правило, 
активность КФК в крови при мышечной дистрофии 
Дюшенна достигает 15 000 -30 000 М Е/л (в норме 
< 160 МЕ/л). Нормальная активность КФК несо
вместима с мышечной дистрофией Дюшенна, хотя 
в терминальной стадии заболевания активность 
фермента может быть значительно ниже, чем за 
несколько лет до этого, так как процесс дегенера
ции мышц ограничивается в связи с уменьшением 
объема сохраненной мышечной ткани. Активность 
других лизосомных ферментов, присутствующих 
в мышцах, таких как альдолаза и АсАТ, также по
вышена, однако этот признак менее специфичен.

Необходима оценка функции сердечной дея
тельности с помощью ЭхоКГ и ЭКГ, а также рентге
нография грудной клетки; эти исследования долж
ны периодически повторяться. После установления 
диагноза пациентов налраьляют на консультацию к 
детгкому кардиологу для длительного наблюдения 
и лечения.

ЭМГ выявляет характерные миопатические из
менения, которые, однако, не имеют специфических 
черт, свойственных именно мышечной дистрофии 
Дюшенна. Признаки денервации не обнаружива
ются. Скорость проведения возбуждения по дви
гательным и чувствительным нервам в пределах 
нормы.

Диагностика. Разработана специфическая мо
лекулярно-генетическая диагностика, основанная 
на выявлении дефицита дистрофинг или дефектно
го джгрофина при иммунохимическом окрашива
нии биоптатов мышц тибо на данных анализа ДНК 
периферической крови. Необходимо подтверждать 
диагноз одним из методов в каждом случае забо
левания. Если ПЦР крови позволяет подтвердить 
диагноз, от биопсии мышц можно воздержаться; 
однако, ести этот анализ не выявляет отклонений 
от нормы, а клиническая картина заболевания не 
позволяет исключить мышечную дистрофию, мы
шечная биопсия со специфическим тестом опреде
ления дистрофина позволяет подтвердить диагноз



в ‘Л  случаев, в которых ПЦР не выявила наруше
ний. Возможно исследование дистроглчканов и 
других региональных протеинов сарколеммы, та
ких как мерозил и саркогликаны, поскольку иногда 
отмечается вторичное снижение их уровня.

Мышечная биопсия имеет диагностическое 
значение и выявляет характерные изменения 
(рис. 630.1 и 630.2). Миопатические изменения 
включают пролиферацию соединительной ткани 
эндомизия, рассеянную дегенерацию и регенера
цию мышечных волокон, очаги воспалительной 
инфильтрации мононуклеарными клетками (ре
акция на некроз мышечных волокон), умеренные 
цитоархитектурные изменения в сохраняющих 
функциональную активность мышечных волокнах 
и множество плотных волокон. Эт и волокна, на
ходящиеся в состоянии избыточного сокращения- 
возможно, представляют собой результат сегмен
тарного некроза на другом уровне, что позволяет 
кальцию проникать через участки повреждения 
сарколеммы и провоцировать сокращение по всей 
длине мышечного волокна. Кальцинация мышеч
ных волокон коррелирует с вторичным дефицитом 
Р-дистрогл и кана.

Решение о мышечной биопсии для подтверж
дения диагноза может вызвать ряд затруднений. 
В случае поло» ительного семейного анамнеза, осо
бенно если заболеванием страдает брат больного, у 
которого диагноз мышечной дистрофии Дюшенна

Рис. 630.1 . Мышечный биоптат 4-летнего мальчика с мы
ш ечной дистроф ией  Дюшенна. А троф ированны е и псев- 
доги пертроф ированны е мыш ечные волокна и отдельны е 
волокна в процессе дегенерации  (deg). Количество соеди 
нительной ткани (с) меж ду мышечными волокнами повы 

шено. О краска гематоксилин-эозином, х400

подтвержден, при условии типичной клинической 
картины и высокой активности КФК, необходи- 
м< 1гть в мышечной биопсии отсутствует. Результа
ты ПЦР могут также оказывать влиянле на реше
ние о мышечной биопсии. Если выявлен первый 
случай заболевания в семье, даже при условии 
типичной клинической картины, необходимо точ
ное подтвепждение диагноза, так как под маской 
дистрофии Дюшенна может протекать другая мио
патия. Для биопсии наиболее часто используют ла
теральное брюшко четырехглавой мышцы бедра и 
икроножную мышцу.

Наследственная этиология и патогенез. Не
смотря на Х-сцепленный рецессивный тип насле
дования мышечной дистрофии Дюшенна, примерно 
у 30 % пациентов заболевание обусловлено новой 
мутацией, а мать больного не является носителем. 
У женщин-носителей, как правило, отсутствует 
мышечная слабость и другие клинические про
явления заболевания. Однако иногда заболеваниг 
развивается и у девочек, в этом с лучае мышечная 
слабость выражена значительно меньше, чем у 
мальчиков. В соответствии с гипотезой, предло
женной Лайном (Lyon), клинические проявления 
мышечной дистрофии Дюшенна у девочек объ
ясняются инактивацией нормальней Х-хромосо- 
мы, при этом дрз гая Х-хромосома с де лецией гена 
находится в активном < остоянии (см. т. 1, гл. 29). 
Полная клиническая картина дистрофии Дюшенна 
описана у нескольких девочек с синдромом Терне
ра, при этом единственная Х-хромосома содержала 
делецию в локусе Хр21.

Примерно в 80 % случаев у бессимптомных 
носителей аномального гена в крови повышена 
активность КФК, оЬычно в несколько сотен или 
тысяч раз, но не она достигает крайне высоких зна
чений, отмеченных у пациентов мужского пола с 
мыт ечной дистрофией Дюшенна. У девочек — но
сителей мышечной дистрофии в препубертатном 
периоде также повышена активность КФК, до
стигающая максимальных значений в 8-12 лет. 
Примерно у 20 % носителей показатели в преде
лах нормы. Если у матзри мальчика с мышечной 
дистрофией Дюшенна нормальный уровень КФК 
в крови, маловероятно, что можно установить, яв
ляется ли ее дочь носите тем, посредством опреде
ления фермента в крови. Еще в 10 % случаев носи- 
те.п>ство мышечной дис гргфии можно установить 
у женщин с нормг льной активностью КФК в крови 
при мышечной биопсии. Определяющее значение



Рис. 630.2. Иммунохимический анализ вы являет дистрофии в мышцах здорового донош енного новорож денного мальчика 
И), 10-летнего мальчика с конечностно-поясной мыш ечной дистроф ией (Б), 6-летнего мальчика с мыш ечной дистроф ией 
Дюшенна (б) и 10-летне'го мальчика с мыш ечной дистроф ией Беккера (Г)- В норме, а такж е при мышечных дистрофиях, 
не ассоциированных с Х-хромосомой, при которых нехарактерно пораж ение дистроф ина, сарколем м а каж дого волокна 
интенсивно окраш ивается, вклю чая атроф ированны е и гипертроф ированны е волокна. При дистроф ии Дюшенна в боль
шинстве мыш ечных волокон  дистроф ин отсутствует, но в отдельных рассеянны х волокнах, известных как возвратны е 
волокна, содерж ание дистроф ина практически норм альное. При мыш ечной дистроф ии Беккера патология молекул дис
трофина проявляется в виде тонкой бледноокраш енной сарколеммы , содерж ание дистроф ина варьирует не только между 

мышечными волокнами, но и вдоль п ериф ерии  отдельных волокон. х250

имеет специфический генетический анализ крови 
с помощью ПЦР.

Выявление носителей путем определения КФК 
в крови или мышечной биопсии вскоре будет иметь 
ограниченное значение в связи с открытием мо- 
лекулярно-генетической основы мышечной дис
трофии Дюшенна. Протяженность гена мышечной 
дистрофии Дюшенна в локусе Хр21 составляет 
более 2000 kb, однако соответп вующая ДНК за
нимает всего 14 kb. Картирован] i все нуклеотидные 
последовательности гена.

Цито( келетный протеин с молекулярной мас
сой 147 кДа, известный как дтс,прсфин. кодируется 
в локусе Хр21.2. Субсарколеммно расположенный 
протеин присоединяется к сарколемме, покрывая

А- и М-полоски миофибрилл и состоит из четы
рех различных регионов (доменов): первый домен 
представляет собой аминокислотное окончание, 
содержит 250 аминокислот и связан с N-актинс- 
вязывающим сайтом а-актинина; второй домен 
самый большой по протяженности, он содержит 
2800 аминокислот и насчитывает множество повто- 
пов, что придает ему характерную форму стержня; 
третий юмен, богатый цистеином, связан с карбок
сильным окончанием а-актинина. Последний до
мен представляет собой карбоксильное окончание 
и содержит 400 аминокислот; он имеет уникальное 
строение, свойственное дистрофину и дистрофи- 
нассоциированным протеинам, кодируемым хро
мосомой 6 . Дигтрофин выявляется в формирую



щихся мышцах плода начиная с 1 1 -й недели геста
ции. мРНК дистрофина в норме обнаруживается в 
сердечной и гладких мышцах, а также в скелетной 
мускулатуре и в головном мозге. Все эти ткани в 
различной степени участвуют в развитии клини
ческих проявлений заболевания.

При дис грофинопатиях возможны молекуляр
ные дефекты различных типов: интрагенные деле- 
ции, дупликации или точечные мутации нуклеоти
дов. Примерно у 65 % пациентов выявляются де
лении и только у 7 % — дупликации. Локализация 
и размер интрагенных аномалий не всегда четко 
коррелируют с тяжестью фенотипических прояв
лений заболевания. Как при дистрофии Беккера, 
так и при болезни Дюшенна мутации локализуются 
главным образом ближе к средней части гена, вклю
чая делеции экзонов 46-51. Фенотипические или 
клинические варианты заболевания объясняются 
нарушениями при трансляции мРНК, что приво
дит к синтезу нестабильных усеченных молекул 
дистрофина и клиническим проявлениям тяже
лой классической дистрофии Дюшенна. Мутации 
с сохранением рамки считывания не препятству
ют трансляции кодирующих последовательностей 
гена, что приводит к синтезу полуфункционально- 
го дистрофина; при этом развивается клиническая 
картина мышечной дистрофии Беккера. Даже в 
основе наиболее легкой формы с дебютом во взрос
лом возрасте, известной как миопатия чегныре^гла 
вой мышця, лежит аномалия молекул дистрофина. 
Клинический спектр дистрофинопатий включает 
не только классические формы Дюшенна и Бекке
ра, но и охватывает многочисленные заболевания, 
начиная от тяжелой мышечной дистрофии ново
рожденных до бессимптомных случаев у детей со 
стойким повышением уровня КФК в крови выше 
1000 ЕД/л.

Отсутствие дистрофина приводит к вторичной 
редукции нескольких дистрофинассоциированных 
гликопротеидов в сарколемме, что вызывает по
терю связи с экстрацеллюлярным матриксом и де
лает сарколемму более восприимчивои к некрозу. 
Дистрогликан, уровень которого часто снижается 
вторично при мышечной дистрофии Дюшенна, 
также необходим для нормального развития моз
га, особенно для укрепления радиальной глии и 
образования межклеточных контактов. Для выяв
ления дистрофина необходима мышечная биопсия. 
Дистрофии определяется путем вестерн-блоттинга 
или в материале биопсии с помощью иммуноги-

стохимических методов окрашивания, флюорес
центной или световой микроскопии сыворотки 
с антителами к дистрофину (см. рис. 630.2). При 
классической дистрофии Дюшенна уровень дис
трофина составляет менее 3 % от нормального, 
при мышечной дистрофии Беккера молекулярная 
масса дистрофина снижена и составляет 20-90 % 
от нормальной у 80 % пациентов; у 15 % пациен
тов дистрофии имеет нормальный размер, но его 
количество снижено; у 5 % пациентов аномально 
крупный белок, что обусловлено избыточными ду
пликациями или повтором кодонов. Селективная 
иммунореак~ивность различных частей молекулы 
дистрофина при исследовании мышечного биопта- 
та позволяет отличить формы Дюшенна и Беккера 
(рис. 630.3). Определение делеций и дупликаций 
возможно также при исследовании крови с помо
щью ПЦР, охватывающей 18 экзонов, что позволя
ет идентифицировать до 98 % делеций, однако этот 
метод не может обнаружить дупликации. Диагноз, 
таким образом, может быть подтвержден на моле
кулярно-генетическом уровне при исследовании 
мышечного биоптата или периферической кро
ви, хотя у '/з  мальчиков с мышечной дистрофией 
Дюшенна и Беккера исследование крови методом 
ПЦР дает ложноотрицательный (нормальный) ре
зультат. Все случаи дистрофинопатий 1 иагности- 
руются при мышечной биопсии.

Тот же метод ДНК-диа1 Ностики по анализу 
крови может применяться для выявления носите
лей среди женщин из группы риска, состоящих в 
родственных отношениях с больными с мышечной 
дистрофией, например у родных и двоюродных се
стер пациентов. Это позволяет определить, явля
ется ли мать носителем или имеет место мутация 
de novo в эмбриональном периоде. Пренатальная 
диагностика возможна уже на 1 2 -й неделе беремен
ности: проводится биопсия ворсин хориона для 
ДНК-анализа с помощью саузерн-блоттинга или 
метода ПЦР. После аборта диагноз п~л~верждается 
у плодов с мышечной дистрофией при иммунохи- 
мическом анализе на дистрофии в мышцах.

Лечение. Отсутствуют методы патогенетиче
ской терапии и методы, позволяющие замедлить 
прогрессирование заболевания. Разработаны мето
ды лечения осложнений и улучшения качества жиз
ни больных детей. При декомпенсации сердечной 
деятельности часто высокоэффектиь :н дигоксин, 
особенно на ранних стадиях. Необходимо быстрое 
выявление и лечение инфекционных заболеваний



Рис. 630.3. Гистологический п реп арат  биопсии четы рехглавой мышиы 4-летнего мальчика с .пышечной дистроф ией  
Беккера. (Л) М ышечные волокна значительно варьирую т по разм еру, присутствуют как атроф ированны е, так и гипер
трофированные формы. С права зона дегенерации  и некроза с инфильтрацией макрофагами, напоминаю щ ая изменения 
при мышечной дистроф ии Дюшенна (окраска гематоксилик-эозином, х250). Иммуногистохимический анализ с использо
ванием антител против молекул дистроф ина вы являет дефицит, но не полное отсутствие дистроф ина в стерж невом  (Б), 
карбоксильном (б) и аминокислотном  (Г) доменах. Больш инство волокон всех разм еров  сохраняю т некоторое количество 
Дистрофина в отдельных участках сарколеммы , но не вдоль всей ее  поверхности в п оперечном  сечении. Слабая выраж ен
ность дистроф ина становится очевидной при сравнении  с материалами мышечной биопсии в контрольной группе (срезы 
мышц другого ребенка того ж е возраста — Д). (Ь) Выраженность м ерозина у пациента с мыш ечной дистроф ией  Беккера 
соответствует норм е как в крупных, так и в мелких мышечных волокнах, м ерозин  отсутствует только в некротизированны х 

волокнах. (Для сравнения с классической мыш ечной дистроф ией  Дюшенна см. рис. 630.2, В и рис. 630.5)



легких. Пациентов следует ограждать от контактов 
с детьми с острыми респираторными инфекция
ми или другими контагиозными заболеваниями. 
Показана иммунизация против гриппа и рутинная 
вакцинация.

Важное значение имеет правильная органи
зация питания. Мышечная дистрофия Дюшен- 
на — заболевание, не связанное с дефицитом ви
таминов, и следует избегать введения витаминов 
в избыточных дозах. Адекватный прием кальция 
имеет важное значение для снижения риска остео- 
nopoja у мальчиков, прикованных к инвалидному 
креслу, возможен дополнительный прием фтора, 
особенно если вода в местности, где живгт пациент, 
не фторируется. В связи с сидячим образом жизни 
пациенты расходуют меньше калорий, чем дети, ве
дущие активный образ жизни. Этот фактор, а так
же депрессия, приводят к избыточному питанию 
со склонностью к избыточному повышению массы 
тела. Ожирение приводит к еще большему сниже
нию функциональных возможностей пациентов с 
миопатией, так как ограниченные резервы мышеч
ной силы частично тратятся на подъем избыточной 
массы подкожного жирового слоя. Может потребо
ваться ограничительная диета с контролем над ее 
проведением.

Физиотерапия позволяет отсрочить, но не всег
да предотвращает развитие контрактуры. В некото
рых случаях контрактуру можно использовать для 
функциональной реабилитации. Например, если 
контрактура предотвращает разгибание в локтевом 
суставе более чем на 90°, а сила мышц верхних ко 
нечностей недостаточна для преодоления силы 
тяжести, контрактуру локтевых суставов можно 
использовать в функциональном отношении для 
фиксации функционально неактивных верхних 
конечностей, что позвспяег пациенту принимать 
пищу и писать. Поэтому, несмотря на то что хи
рургическая коррекция контрактуры локтевых су
ставов возможна в техническом отношении, ее ре
зультат может оказаться неблагоприятным, так как 
приводит к снижению функциональных возмож
ностей пациента. Физиотерапия не играет боль
шой роли в укреплении мышц, так как пациенты 
обычно расходуют весь резерв мышечной силы в 
повседневной деятельности, поэтому физические 
упражнения не могут способствовать укрепле
нию пораженных мышц. Избыточные физические 
упражнения могут ускорить дегенерацию мышеч
ных волокон.

Открытие молекулы дистрофина, гена, который 
кодирует этот белок, и специфических мутаций 
при мышечных дистрофиях Дюшенна и Беккера 
открывает потенциальные возможности для раз
работки методов генной инженерии. Одним из экс
периментальных подходов к терапии мышечных 
дистрофий служит метод пересадки миобластов. 
Получают нормальные миобласты из мышц близ
ких родственников больного, обычно отца. Мио
бласты культивируют in vitro и затем вводят в дис
трофические мышцы больного. Предполагается, 
что эти миобласты трансф< фмируются в здоровые 
мышечные волокна с нормальным содержанием 
дистрофина и замсстят волокна, подвергшиеся де
генеративным изменениям. Основной недостаток 
метода — необходимость иммуносупрессии для 
предотвращения отторжения чужеродных клеток. 
Результаты лечения в случаях с развитием реакции 
отторжения трансплантата неб тагоприятные. Дру
гим потенциально возможным, но не апробирован
ным подходом служит введение в мышцы вектором 
с вирусом рекомбинантного гена, i отвечающего за 
синтез дистрофина.

Другие методы лечения пациентов с мышечной 
дистрофией Дюшенна включают применение пред- 
низолона и других кортикостероидных препара
тов. Глюкокортикоиды снижают скорость апопто- 
за миотубул в процессе онтогенеза и теоретически 
могут замедлять некроз мышечных волокон при 
мышечной дистрофии. В начале терапии обычно 
наблюдается увеличение мышечной силы, одна
ко продолжительная кортикостероидная терапия 
вызывает ряд осложнений, включая значительное 
повышение массы тела и остеопороз. Такие ослож
нения могут нивелировать преимущества стероид
ной терапии и даже приводить к большему нарас
танию мышечной слабости, чем можно было бы 
ожидать при естественном течении заболевания. 
Применение фторированных стероидов, таких как 
дексаметазон, также индуцирует дальнейшее раз
витие миопатии, изменяя содержание цер^мида в 
миотубулах.

630.2. МЫШЕЧНАЯ ДИСТРОФИЯ
ЭМЕРИ-ДРЕЙФУСА__________

Мышечная дистрофия Эмери -Дрейфуса также 
известна как лопаточно-перонеольная, или лопа
точно-плечевая, мышечная дистрофия — редкая 
форма мышечной дистрофии с Х-сцепленным ре



цессивным типом наследования. Аномальный ген 
локализован на длинном плече Х-хромосомы в 
пределах крупной зоны q28. Другие мутации в этой 
области приводят к развитию миотубулярной ми- 
опатии, неонатальной АДЛ и болезни недержания 
пигмента (тип Бюха-Сульцбергера). Этот локус 
находится в отда тении от гена мышечной дистро
фии Дюшенна, расположенного на коротком плече 
Х-хромосомы. Другая, более редкая форма дистро
фии Эмери-Дрейфуса передается по аутосомно- 
доминантному типу, ген располагается в локусе lq. 
При этой форме возможен относительно поздний 
дебют, в подростковом или раннем взрослом воз
расте, однако симптомы поражения мышечной тка
ни и сердца сходны при обеих формах заболевания 
и имеется риск внезапн! )й смерти вследствие фи- 
брил пяции желудочков.

Клинические симптомы заболевания по являют
ся в среднем детском возрасте, однако некоторые 
пациенты доживают до позднего возраст^ в связи с 
медленно прогрессирующим течением заболевания. 
Гипертрофия мышц не развивается. Отмечаются 
раннее формирование контракт; ры локтевых и го
леностопных суставов и атрофия мышц лопаточно- 
плече-перонеальной группы. Слабость мимической 
мускулатуры нехарактерна, таким образом, это за
болевание отличается по клинической картине от 
лопаточно-плечевого и лопаточно-перонеального 
синдромов невоогенной этиологии с аутосомно-до- 
минантным типом нас гедования. Миотония отсут
ствует. Интеллект не снижен. Характерна тяжелая 
миопатия, которая часто служы причиной летал] 
ного исхода чаще в результат е нарушения сердеч
ной проводимости и внезапного развития фибрил
ляции желудочков, чем из-за некурабелъной сер
дечной недостаточности. Повышение активности 
КФК умеренное, что также позволяет отличить это 
заболевание от других Х-сцепленных мышечных 
Дистрофий.

В мышечном биоптате наблюдается неспецифи
ческий некроз мышечных волокон и фиброз эндо- 
мизия. Множественные центронуклеарныг волокна 
и селективная атрофия мышечной во. гокон I я ипа 
может привести к ошибочной диагностике миото- 
Нической дистрофии. Аномальный ген при Х-сце- 
пленной рецессивной фор™е обеспечивает синтез 
белка эмерина. В отличие от других дистрофий, при 
которых продукт синтеза анома пьного гена лока
лизуется в нейроналы' Л  мембране, эмерин лока
лизуется в ядерной оболочке. Для подтверждения

диагноза возможно выявление белка эмерина в ма
териале мышечной биопсии с помощью иммуноги- 
стохимического анализа. Кроме того, эмерин как ге
нетический маркер заболевания можно исследовать 
в крови. Аномальный белок при аутосомно-доми- 
нантной форме заболевания назван ламин-А-С. Он 
также представляет собой белок ядерной оболочки 
и имеет несколько подтипов. Описаны различные 
мутации аномального гена. Терапия носит поддер
живающий характер. Особенное внимание следует 
уделять лечению нарушений сердечной проводи
мости, которые могут потребовать имплантации 
искусственного водителя ритма.

630.3. МИОТОНИЧЕСКАЯ
МЫШЕЧНАЯ ДИСТРОФИЯ

Миотоническая дю трофия (болезнь Штейнерта) —
2 -я по частоте встречаемости мышечная дис-оофия 
в Северной Америке, Европе и Австралии. Забо
леваемость составляет 1:30 ООО общей популяции. 
Тип наследования — аутосомно-доминантный.

Миотоническая дистрофия — пример заболева
ния, при котором генетический дефект вызывает 
дисфункцию многих органов. Поражаются не толь
ко поперечнополосатые мышцы, но также гладкая 
мускулатура ЖКТ и матки, нарушается функция 
сердца, выявляются множественные и вариабель
ные эндокринопатии, иммунодефицит, катаракта, 
дизморфия лица, снижение интеллекта и другие 
неврологические нарушения.

Клинические проявления. При обычном кли
ническом течении заболевания, за исю ючением 
тяжелых младенческих форм, при рождении пато
логии не выявляется или атрофия и гипотония ми
мических мышц могут служить ранними симпто
мами заболевания. Характерен внешний вид лица 
ребенка: инверсия и V-образная форма верхней 
губы, худые щеки и фестончатые, впалые височные 
мышцы (рис. 630.4) Голова может быть узкой, нёбо 
высокое готическое в связи со слабостью височных 
и крыловидных мышц в позднем фетальном пери
оде, не оказывающих достаточного давления сбоку 
на растущие кости черепа и лицевого скелета.

В первые несколько лет заболевания глышечная 
слабость умеренно вырал :ена. Затем отмечают :я 
прогрессирующая атоофия дистальных мышечных 
групп, особенно мыщц кистей рук, уплощение те- 
нара и гипотенара; атрофия дорсальных межкос г- 
ных мышц приводит к появлению выраженных



Рис. 630.4. Внешний вин 8-м есячной девочки  с гипотони
ческой  м ы ш ечной ди строф ией . Выражены характерны е 
признаки миотонической дистрофии, которые присутству
ют уже в грудном возрасте: слабость мимических мышц, 
и н верси я  и V-о б р азн ая  ф орм а верхней  губы и атроф ия 

мышц височной ямки

углублений между пальцами. Мышцы дорсальной 
поверхности предплечья и передней поверхности 
ннжних конечностей также атрофируются. Язык 
тонкий и атрофированный. Атрофия грудино-клю- 
чично-сосцевидной мышцы обусловливает фор
мирование тонкой длинной шеи цилиндрической 
формы. В конечном итоге проксго [альные мышцы 
также подвергаются атрофии и формируются кры
ловидные лопатки. Появляются и прогрессируют 
затру щения при подъеме по лестнице и симптом Го- 
верса. Сухожильные рефлексы обычно сохранены.

Дистальная мышечная атрофия — исключе
ние из общего правила: дтя миопа гии характерна 
проксимальная мышечная атрофия, для невропа
тии — дистальная. Мышечная атрофия и слабость 
при миотонической дистрофии медленно прогрес
сируют в детском и подростковом возрасте, а также 
у взрослых. Пациенты г миотонической дистрофи
ей редко теряют способность к самостоятельной 
ходьбе, даже в позднем возрасте, хотя возможна 
потребность в ортопедических приспособлениях 
(шины, фиксаторы) для стабилизации голеностоп
ных суставов.

Миотония — характерный признак заболевания, 
редко встречающийся при других формах миопа- 
тий, отсутствует у детей грудного возраста и обыч
но не проявляется клинически и при ЭМ Г при
мерно до 5 лет. В редких случаях миотония может 
возникать уже в возрасте 3 лет. Миотония -  это 
очень медленное расслабление мышцы после со
кращения независимо от того, было ли мышечное 
сокращение произвольным или индуцированным 
при попытке вызвать сухожильные рефлексы или 
при электростимуляции. При осмотре можно про
демонстрировать миотонию, попросив пациента 
крепко сжать руки п кулак и затем быстро разжать 
руки. Миотонию можно индуцировать при ударе 
неврологическим молоточком в области тенара, а 
также выявить, наблюдая непроизвольное приве
дение большого пальца. Миотонию можно проде
монстрировать при перкуссии спинки языка краем 
шпателя — при этом на языке появляется медленно 
исчезающий желобок. Тяжесть мио'. онии не всегда 
коррелирует со степенью мышечной слабости, и 
наиболее слабые мышцы часто дают только мини
мально выр шенную миото.шческую реакцл л Ми
отония — это неболезненный мышечный спазм. Ми- 
алгия нехарактерна для миотонической дистрофии.

Речь пациентов с миотонической дистрофией 
часто характеризуется плохой артикуляцией и 
нечеткостью вследствие поражения мышц лица, 
языка и глотки. Иногда возникает загруднение при 
глотании. У детей с тяжелым течением заболева
ния существует риск аспирационной пневмонии. 
В некоторых случаях может возникать нено т а я  
наружная офтальмоплегия в результате слабости 
наружных мышц глаз.

Поражение гладких мышц ЖКТ приводит к 
медленному опорожнению желудка, слабой пери
стальтике и запору. У некоторых детей выявляет
ся энкопрез в сочетании со слабостью анального 
сфинктера. У женщин с миотонической д а  трофи- 
ей во время родов возникают неэффективные или 
патологические сокращения матки.

Поражение сердца чаще проявляется блокадой в 
проводящей системе волокон Пуркинье или арит
мией, чем кардиомиопатией, в отличие от боль
шинства других мышечных дистрофий.

Эндокринные нарушения отличаются разноо
бразным характером и могут возникать ш  любом 
этапе развития заболевания, поэтому повторная 
оценка эндокринного статуса должна проводиться 
ежегодно. Гипотиреоз встречается часто, гиперти-



реоз возникает в редких случаях. Нарушение функ
ции коры надпочечников может привести к о п  рой 
надпочечниковой недостаточности даже в грудном 
возрасте. Сахарный диабет часто встречается у па
циентов с миотонической дистрофией; у некото
рых детей нарушается высвобождение, а не синтез 
инсулина. Возможно чрезмерно раннее или, чаще, 
позднее наступление п\бертата. Атрофия яичек и 
дефицит тестостерона — частые признаки у взрос
лых пациентов, они служат причиной мужского 
бесплодия. Атрофия яичников встречается редко. 
Для мужчин также характерно обчысение в лобной 
области, которое часто начинается в подростковом 
возрасте.

Для миотонической дистрофии характерен им- 
пуноОьфщит. В плазме часто выявляется сниже
ние уровня IgG.

Часто формируется катаракта. Она может 
быть врожденной либо начинает развиваться в 
любом возрасте у детей или взрослых пациентов. 
Ранние признаки катаракты выявляются только 
при исследовании с помощью щелевой лампы, ре
комендуется периодический осмотр офтальмолога. 
В детском возрасте часто нарушаются зрительные 
ВП, не связанные с развитием катаракты и обычно 
не сопровождающиеся нарушением „рения.

Примерно у 50 % пациентов выявляются интел
лектуальные нарушения, но тяжелая умственгая 
отсталость нехарактерна. У остальных пациентов 
интеллект соответствует среднему уровню и ино
гда выше среднего уровня. Эпилепсия нехарактер
на при миотонической дистрофии.

Тяже, [ая неонатальная форма миотонической 
дистрофии развивается у немногих детей, рожден
ных от матерей с миотонической дистрофией. Вы
является косолапость или более обширная и рас
пространенная контрактура многих суставов, при 
этом могут поражаться все конечности и даже шей
ный отдел позвоночника. При рождении генерали
зованная гипотония и слабость. Выражена атро
фия мышц лица. В некоторых случаях необходимы 
зондовое питание или ИВЛ в связи со слабостью 
Дыхательных мышц шп [ развитием апноэ. Возмож
но одно- либо двустороннее нарушение функции 
диафрагмы. Живот вздут в результате скопления 
газов в желудке и кишечнике в связи с нарушением 
перистальтики, обусловленном слабостью гладких 
мышц. Вздутие живота способствует еще больше
му усугублению дыхательных нарушений. Запор 
может представлять большую проб 1ему для паци

ента. Около 75 % детей с тяжелой формой заболе
вания умирают на первом год> жизни.

Лабораторные исследования. Классические 
признаки миотонии на ЭМГ отсутствуют в груд
ном возрасте, но могут появляться в чозпасте 1 -  
3 лет или в раннем школьном возрасте. Активность 
КФК и друшх мышечных ферментов в крови мо
жет быть нормальной или повышается в несколь
ко сотен раз (никогда не повышается в несколько 
тысяч раз).

ЭКГ необходима ежегодно в раннем детском 
возрасте. УЗИ органов брюшной полости может 
назначаться детям грудного возраста для выявле
ния дисфункции диафрагмы. Может быть пока
зана рентгенография грудной клетки и брюшной 
полости, а также исследование моторики ЖКТ с 
введением контрастного вещества.

Необходимо оценивать функцию эндокринной 
системы, в том числе функцию щитовидной же
лезы и коры надпочечников, и исследовать угле
водный метаболизм (глюкозотолерангный тест). 
Рекомендуется определение иммуноглобулинов и, 
при необходимости, более обширное иммунное ис
следование.

Диагностика. Основной метод диагностики — 
ДНК-анализ крови, демонстрирует патологиче
скую экспансию CTG-повторов. Возможна прена
тальная диагностика. Мышечная биопсия у детей 
более старшего возраста выявляет множествен
ные мышечные волокна с центральными ядрами 
и селективную атрофию волокон I типа, голикна 
с дегенеративными изменениям] [ малочисленны и 
рассеяны. Признаки фиброза мышцы минималь
ны или отсутствуют, патологические изменения 
интрафузальных волокон мышечных веретен. 
У детей младшего возраста при биопсии можно 
не обнаружить патологических изменений или, 
по крайней мере, некроза мышечн] ix волокон, что 
служит важным отличием от мышечной дистро
фии Дюшенна. При тяжелой неонатальной форме 
миотонической дистрофии мышечная биопсия вы
являет остановку созревания мышечных во. юкон 
на ранней стадии развития у одних пациентов и 
врожденную диспропорцию типов мышечных во
локон — у других. Представляется вероятным, что 
сарколемма мышечных волокон отличается не 
только аномальными свойствами электрической 
поляризации, но и неспособностью отвечать на 
трофические члияния мотонейронов. Для диагно
стики заболевания биопсия обычно не требуется.



в типичных случаях диагноз основывается на кли
нических проявлениях.

Генетика. Аномальный ген миотонической мы
шечной дистрофии картирован на хромосоме 19 
в локусе 19ql3. Механизм мутации заключается 
в экспансии, т. е. увеличении числа копий вну- 
тригенных нуклеотидных повторов кодона цито- 
зин-тимин-гуанин (CTG) в структуре гена DM, 
который кодирует серин-треонинкиназу (DMPK). 
Число повторов варьирует от 50 до более 2000; при 
чтом нормальные аллели этого гена содержат 5-37 
повторов. Чем больше степень экспансии, тем тя
желее клинические проявления заболевания; наи
большая степень экспансии наблюдается при тя
желой неонатальной форме. В редких случаях ну- 
клеотидные повторы не выявляются, вероятно, это 
обусловлено спонтанной югорекцией предшеству
ющей экспансии посредством феномена, который 
в настоящее вр{ мя изучен не лолнопью. Второй 
тип миотонической дистрофии (PROMM) ассоци
ируется по крайней мере с двумя хромосомными 
локусами, отличными от локуса, определяющего 
развитие классической мышечной дистрофии. Од- 
~юко обе формы заболевания имеют сходный пато
генез, опосредованный мутантной мРНК. Дефекты 
сплайсинга РНК объясняют развитие резистент
ности к инсулину и миотонии при миотонической 
дистрофии.

Как клингческие проявления заболевания так 
и генетические процессы, лежащие в их основе, мо
гут варьировать у сиблингов, а также у ридителя и 
ребенка, страдающих миотонической дистрофией. 
В случае тяжелой неонатальной формы заболева
нии аномальный ген передается от матери в 94 % 
случаев; этот факт не может быть объяснен только 
повышением частоты бесплодия среди мужчин с 
миитонической диегрофией. Генетический анализ 
выявляет, что у детей с тяжелой неонатальной 
формой число повторов CTG кодона значительно 
больше, чем у пациентов с классической формой 
заболевания. При миотонической дистрофии часто 
наи подается паттерн антиципации, при котором в 
каждом последующем поколении имеется тенден
ция к более тяжелым проявлениям заболевания, 
чем в предшествующем поколении.

Лечение. Специфическая медикаментозная 
терапия отсутствует, однако во многих случаях 
возможно лечение осложнений со стороны сердца, 
эндокринной системы, ЖКТ и глаз. При неона
тальной форме заболевания может быть эффек

тивна физиотерапия и ортопедическое лечение 
контрактур.

Возможно уменьшение выраженности миото
нии и восстановление функциональных возмож
ностей с помощью препаратов, повышающих по
рог деполяризации мышечной оболочки, таких как 
мексилетин, фенитоин, карбамазепин, прокаина- 
мид и хинидина сульфат. Эти препараты вызыва
ют кардиотропныч эффект, поэтому перед их на
значением необходима оценка сердечной функции. 
Фенитоин и карбамазепин применяются в гех же 
дозах, в которых эти препараты используются как 
антиконвульсанты (см. п. 616.4). Необходимо под
держивать сывороточную концентрацию фенито- 
ина на уровне 40-80 мкмоль/л и карбамазепина 
на уровне 35-50 мкмоль/л. Если двигательные на
рушения пациента обуслов. гены прежде всего мы
шечной слабостью, а не миотонией, эти препараты 
hi эффективны.

Другие миотонические синдромы. Большин
ство пациентов с миотонией г градают миотониче
ской дис грофией. Однако миотония встречается 
не j олько при миотонической дистрофии, но и при 
некоторых редких заболеваниях.

Миотоническая хондродистрофия (болезнь 
Швартца-Джампеля) — редкое врожденное забо
левание, характеризующееся генерализованной 
мышечной гипертрофией и слабостью. Дизмор- 
фия и рентгенографические изменения длинных 
костей напоминают проявления болезни Моркио 
(см т. 2, гл. 136), однако аномальные мукополиса- 
хариды не обнаруживаются. Отмечаются карли
ковость, аномалии суставов и блефарофимоз. За
регистрировано несколько сдучаев заболевания у 
детей от близкородственных Зраков, что позволя
ет ПБедположи' ь аутосомно-рецессиьный тип на
следования. В некоторых случаях болезни Шварт- 
ца--Джампеля выявляется мышечный протеин 
перлекан, кодируемый геном SJS1, — крупный 
гепаран-сульф?т протеогликан который вхо, шт в 
состав клеточных оболочек и хряща. Этот белок 
обусловливает мышечную гипервозбудимость и 
хондродисплазию.

ЭМГ выявляет постоянную электрическую ак
тивность в мышечных волокнах, близко напоми
нающую или идентичную миотонии. В мышечном 
биоптате неспецифические миопатические при
знаки, которые выражены минимально в одних 
случаях и значительно в других. Саркот ,булярная 
система расширен?



Врсэн денная миотония (болезнь Томгена) от
носится к каналопатиям и характеризуется слабос
тью и генерализованной мышечной гипертрофи
ей, что обусловливает атлетическое телосложение 
(как у спортсменов, занимающихся бодибилдин
гом) детей с врожденной миот онией. Миотония 
значительно выражена и может возникать в воз
расти 2-3  лет и раньше, чем при миотонической 
дистрофии. Течение заболевания стационарное, в 
течение многих лет отсутствует видимое процес 
сирование клинических симптомов. Мышечная 
биопсия определяет минимальные патологические 
изменения, ЭМГ — миотонию. В различных семьях 
регистрируется аутосомно-доминантный тип на
следования (болезнь Томсена) или аутосомно-ре- 
цессивный тип (болезнь Беккера, не следует путать 
с миотонической мышечной дистрофией Беккера/ 
Дюшенна). В редких с лучаях миотоническая циг,- 
трофия и врожденная миотония бывают у членов 
одной семьи. В основе аутосомно-доминантной и 
аутосомно-рецессивной форм заболевания лежит 
аномалия гена в одном и том же локусе — 7q35. 
Этот ген имеет важное значение для поддержания 
нормального строения каналов для ионов СГ сар
колеммы и Т-тубулярных мембран.

Парамиотьния представляет собой температур
но-обусловленную миотонию, которая провоциру
ется холодом и уменьшается при теплой темпера
туре окружающей среды. Проявления заболевания 
возникают при плавании в холодной воде или ког
да пациенты недостаточно тепло одеты в холодную 
погоду. Врожденная парамио гония обусловлена 
дефектом гена в локусе 17ql3.1—13.3, аномалия 
гена в том же локусе обнаружена при гиперкали- 
емическом периодическом параличе. В отличие от 
врожденной миотонии, парамиотония представ
ляет собой болезнь натриевых каналов. К этой ка
тегории канэлопатий относится и миотоническая 
Дистрофии.

При натриевой каналопэтии физические 
Упражнения вызывают нарастающую миотонию, 
в то время как при патологии каналов для ионов 
Cl" физические упражнения приводят к уменьше
нию миотонии. Этот признак можно легко выявить 
во время осмотра, попросив пациента повторно 
крепко закрывать и открыта! ь г юза При болезни 
натриевых кана 1ив при этим пациент испытывает 
нарастающее затруднение, при патологии каналов 
Для ионов СГ по мере продолжения движений их 
выполнение облегчается.

630.4. КОНЕЧНОСТНО-ПОЯСНАЯ 
МЫШЕЧНАЯ ДИСТРОФИЯ

Этот термин охватывает группу прогрессирующих 
наследственных миопатий, пои которых поражают
ся главным образом мышцы тазового и плечевого 
пояса В конечном итоге гакже развивается атрофия 
и слабость мышц диета льных отделов конечностей. 
При некоторых фолмах формируется i ипертрофия 
икроножных мышц у контрактура голеностопных 
суставов, в связи с чем может быть ошибочно диа
гностирована мышечная дистрофия Беккера.

Первые клинические проявления заболевания 
редко возникают цс среднего или старшего детско
го возрагтг либо могут быть отсрочены до раннего 
зрелого возраста. Боль в нижней части спины мо
жет служить первой жалобой и обусловлена фор
мированием лордоза в связи со слабостью ягодич
ные мишц. Потеря способности к ходьбе (больные 
прикованы к инвалидному креслу) наблюдается 
обычно около 30 лет. Скорость прогрессирования 
заболевания варьирует в разных поколениях одной 
семьи, но одинакова у пациентов одного поколения. 
Характерна слабость мышц-сгибателей и -pa3i 16а- 
телей шеи, однакс поражение мышц лица, языка и 
других мышц бульбарной i руппы встречается ред
ко. По мере прогрессирования мышечной слабо
сти и атрофии сухожильные рефлексы снижаются. 
Поражение сердца нехарактерно. Интеллект, как 
правило, не снижен. Дифференциальный диагноз 
конечносгно-поясной мышечной дистрофии следу
ет проводить с ювенильной спинальной мыл ;чной 
атрофией (болезнь Кугельберга—Веландер), миа
стенией и ме габолическими миопатиями:

В большинстве случаев конечностно-поя ;ная 
мышечная дистрофия нас ледуется по аутосомно- 
рецесивному типу, в некоторых семьях наблюда
ется аутосомно-доминантный тип наследования. 
В поелг днем с лучае заболевание часто характери
зуется доброкачественным течением и функцио
нальные нарушения выражены незначительно.

ЭМГ и мышечная биопсия подтверждают диаг
ноз мышечной дистрофии, но ни один из этих ме- 
тодив не специфичен настолько, чтобы установить 
точный диагноз без дополнительных клинических 
критериев. В некоторых случаях выявляется де
фицит адхалена — дистрофинассоциировэ иного 
гликопротеида сарколеммы; этот специфический 
дефект можно определить иммуноцитохимически 
на материале мышечной биопсии. Характерно по



вышение активности КФК в крови, однако она 
варьирует в разных семьях. ЭКГ, как 'травило, без 
изменений. При одной аутосомно-доминантной 
форме конечностно-поясной мышечной дистро
фии генетический дефект лока шзован на длинном 
плече хромосомы 5. При аутосомно-рецессивной 
форме ген картирован да длинном плече хромо
сомы 15. Продукт мутантного гена — дистрофи- 
нассоциированный протеин в саркогликановом 
комплексе (саркогликанопатия) ответствен за 
развитие некоторых случаев конечи пстно-поясной 
мышечной дистрофии с аутосомно-рецессивным 
типом наследования. Адхален — это а-саркогли- 
кан; встречаются другие формы конечностно-по
ясной мышечной дистрофии, обусловленные де
фицитом Р-, у- и 6-саркогликана. В нормальных 
(неизмененные) гладких мышцах а-саркогликан 
ьамещается на е-саркогликэн.

Другая группа конечностно-поясных мышечных 
дистрофий обусловлена аллельными мутациями 
гена дисферлина (DYSF). Аномальный ген отвечаем 
за синтез протеина, необходимого для структурной 
целости сарколеммы, хотя и не ассоциированно
го с комплексом дистрофин-гликопротеид. DYSF 
взаимодействует с кавеолгаюм-З или ка тьаином-З; 
дефицит DYSF может быть вторичным пи отноше
нию к дефектам этих продуктов других генов. Опи
саны формы с аутосомно-рецессивным (миопатия 
Миоши) и аутосомно-доминантным типом насле
дования. Обе формы миопатий характеризуются 
медленно прогрессирующим течением с дебютом в 
Пидросткэвом или молодом возрасте и возможным 
поражением как диета тьных, так и проксимальных 
мышц. Кардиомиопатия развивается редко. При 
дисферлинппатиях обнаружено повышение актив
ности КФК в крови в несколько тысяч раз. Уль- 
траструктурные изменения включают утолщение 
базальной пластинки над дефектами сарколеммы 
и замещение сарколеммы множественными слоя
ми, состоящими из мелких пузырьков. Количество 
регенерирующих мышечных волокон превосходит 
таковое мыш ;чных волокон с признаками дегене
ративных изменений.

630.5. ПАЕЧЕ-АОПАТОЧНО-АИЦЕВАЯ 
 МИОПАТИЯ___________________

Плече-лопаточно-лицевая миопатия, известная 
также как болезнь Ландузи—Дежерина, вероятно, 
представляет собой не одно заболевание, a rpvnnv

заболеваний со сходными клиническими проявле
ниями. Характерен аутосомно-доминантный тип 
наследования. Часто обнаруживается генетическая 
антщипиция в нескольким поколениях одной се
мьи: в последующих поколениях нарастает тяжесть 
клинических проявлений и лаболевание дебютиру 
ет в Ьолее раннем возрасте, чем в предшествующих 
поколениях. Генетический механизм аутосомно- 
доминантной плече-лопаточнп-лицевой миопатии 
включает интегральные делеции 3,3 kb (D4Z4) в 
субтеломерической области в локусе 4q35. Близко 
гомологичные повторы 3,3 kb в субтеломерическом 
локусе 10q26 в сочегании с хромосомной трансло
кацией или конверсией последовательное ги между 
отими двумя регионами, возможно, предрасполага
ют к перестройкам ДНК, лежащим в основе плече- 
тгопаточно лицевой миопатии.

Клинические проявления. При плече-лопа- 
точно-лицевой миопатии мышечная слабость наи
более выражена и раньше появляется в мимиче
ских мышцах и мышцах плечевого пояса. Слабость 
мимической мускулатуры при этом заболевании 
имеет отличия от миотонической дистрофии: вме
сто инверсии и V-образной формы верхней губы 
(как при миотонической дистрофии) выявляют
ся округление рта и протру .зия верхней и нижней 
губы («губы тапира»). Невозможность полностью 
закрыт^ глаза во сне — характерное проявление 
слабости мышц верхней части лица. У некоторых 
пациентов имеется слабость наружных мышц глаз, 
хотя офтальмоплегия развивается редко. Плече
лопаточно-лицевая миопатия в редких случаях 
ассоциируется с синдромом Мебиуса. Слабость 
мышц языка и глоточных мышц может отсутство
вать и никогда не выражена настолько сильно, как 
с габость мимической мускулатуры. Потеря слуха, 
которая может носить субклинический характер, 
васкулопатия сетчатки (неотличимая от синдрома 
Коутса) — дополнительные признаки заболевания, 
особенно характерные для тяжелых случаев плече
лопаточно-лицевой миопатии с дебютом в раннем 
детском возрасте.

Выражен симптом крыловидных лопаток, ко
торый часто встречается уже в грудном возрасте, 
уплощен или даже западает контур дельтовидной 
мышцы, слабость и атрофия двуглавой и треглавой 
мышц плеча. В мышцал тазового пояса и бедер в 
конечном итоге также наблюдается потеря силы и 
атрофия, отмечаются симптом Говерса и походка 
Тренд ел енбурга. Контрактура встречается редко.



С л а б о с т ь  п а л ь ц е в  и  к и с т е й  р у к  иногда п е р в ы й  

си м п то м  заболевания. Слабость передней больше
берцовой и малоберцовых мышц может приводить к 
появлению симптома свисающей стопы; это ослож
нение обычно развивается только при длительном 
течении заболевания в сочетании с тяжелой мы
шечной слабостью. Лордоз в поясничной области 
и кифосколиоз — характерные осложнения, возни
кающие вследствие поражения аксиальных м ы ш ц . 

Г и п е р т р о ф и я  икроножных м ы ш ц  нехарактерна.
Течение плече-лопаточно-лицевой миопатии 

может быть доброкачественным и сопровождаться 
минимальным ограничением двигательной актив
ности. Клинические проявления в детском возрас
те могут отсутствовать; дебют бывает отсрочен до 
зрелого возраста. В отличие от большинства дру
гих мышечных дистрофий характерна асимметрия 
мышечной слабости.

Лабораторные исследования. Активность 
КФК и других ферментов в крови значительно 
варьирует от норма чьных или почти нормальных 
значений до повышения в несколько тысяч раз. 
Необходима ЭКГ, хотя обычно патологические из
менения на ней не выявляются. На ЭМГ неспеци
фические миопатические мышечные потенциалы. 
Молекулярно-генетическое исследование рекомен
дуется как в индивидуальных, так и в семейных 
случаях заболевания для определения прогноза.

Диагноз и дифференциальная диагностика. 
Результаты мышечной биопсии показывают, что 
существует не одна, а несколько форм плече-ло- 
паточно-лицевой миопатии. Клинические данные 
позволяют предположить, что термин «миопатия 
пгече-лопаточно-лицевая» применяется для опи
сания нескольких отдельных заболеваний. Резуль
таты мышечной биопсии и ЭМГ дают возможность 
отличить первичную миопатию от нейрогенного 
заболевания со сходным поражением мышечных 
групп. Общие гистопатологические признаки при 
мышечной биопсии вкчючают выраженную про
лиферацию соединительной ткани между мышеч
ными волокнами, крайнюю вариабельность раз
мера волокон, множество гипертрофированных и 
атрофированных волокон, рассеянные волокна с 
Дегенеративными изменениями и регенерирую
щие волокна. Выделен также воспалительный тип 
Плече-лопаточно-лицевой миопатии с обширной 
лимфоцитарной инфильтрацией мыш< чных пуч
ков. Несмотря на сходство этой формы с воспали
тельными миопатиями, такими как полимиозит,

доказательства аутоиммунной природы заботева- 
ния отсутствуют, стероидная и иммуносупрессив- 
ная терапия не изменяют клинического течения 
заболевания. Точный диагноз на основании гисто- 
пато, югических изменений имеет большое значе
ние для выбора терапии. Обнаружение признаков 
мононукчеарной клеточной воспалительной ин
фильтрации при биопсии мышц у детей до 2 лет 
обычно указывает на плече-лопаточно-лицевую 
миопатию.

Лечение. Физиотерапия неэффективна в отно
шении повышения мышечной силы или замедле
ния прогрессирования мышечной слабости и атро
фии. При симптоме свисающих стоп и сколиозе 
возможна ортопедическая коррекция. Улучшение 
внешнего вида лица с косметической целью может 
быть достигнуто с помощью реконструктивных 
хирургических операций, при которых широкая 
фасция смещается на скуловую мышцу и скуловую 
головку квадратной мышцы верхней губы.

630.6. ВРОЖДЕННАЯ МЫШЕЧНАЯ
ДИСТРОФИЯ_________________

Название врожденная мышечная дистрофия тер
минологически неверно, так как все мышечные 
дистрофии генетически детерминированы. Этот 
термин применяется для описания нескольких 
различных заболеваний со сходными признаками, 
включающими тяжелое поражение при рождении 
обычно с последующим неожиданно доброкаче
ственным клиническим течением. Как правило, 
эти заболевания наследуются по аутосомно-рецес- 
сивному типу.

Клинические проявления. При рождении ча
сто наблюдаются контрактуры или артрогрипоз и 
диффузная мышечная гипотония. Мышечная масса 
слабо развита на туловище и конечностях. Ребенок 
т о х о  удер кивает голову. Возможно умеренное по
ражение мимических мышц, однако такие симп
томы, как офтальмоплегия, слабость глоточных 
мышц и слабое сосание, нехарактерны. У неболь
шой части пациентов бывает тяжелая дисфагия, 
требующая регулярного зондового питания или на- 
. юженмя гавтро'стомьи Сухожильные рефлексы мо
гут быть снижены или отсутствоватп. Артрогрипоз 
характерен для всех форм врожденной мышечной 
дистрофии (см. п. 629.9).

Одна из форм врожденной мышечной дистро
фии — болезнь Фукуямы — представляет собой



вторую по распространенности мышечную дис
трофию в Японии (после дистрофии Дюшенна). 
Это заболевание также вс* речас гея у детей в Да
нии, Германии, Скандинавии и Турции. При болез
ни Фукуямы поражение скелетной мускулатуры 
обычно сопровождается тяжелой кардиомиопатией 
и пороком развития головного мозга. В клиниче
ской картине выражены симптомы поражения этих 
органов: кардиомегалия, сердечная недостаточ
ность, умственная отсталость, судороги, микроце- 
фа пия и дефицит массы тела. Анома гьный ген при 
ирожденной мышечной дистрофии Фукуямы кар 
тирован в локусе 8q31-33 у японских пациентов.

Признаки поражения нервной системы могут 
сопровождать и другие формы врожденной мы
шечной дис трофии криме болезни Фукуямы. Наи

большей изменчивостью отличается психический 
и неврологический статус пациентов; отсутствие 
неврологических нарушений и нормальный Ин
тел лект не позволяют исключить это заболевание, 
еста имеются характерные :слинические проявле
ния, указывающие на эту форму миопгтии. Поро
ки развития головного мозга могут варьировать от 
тяжелой дисплазии ^голопрозэнцефалия лиссэн- 
це<Ьа тая) до менее распространенных поражений 
(агенезия мозолистого тела, локальная гетерото- 
пия коры большого мозга и подкорково о  белого 
вещества, гипоплазия моожечка). Врожденная мы
шечная дистрофия по( гоянно сочетается с дисге- 
незрями мозга при синдроме Ус пкера-Варбурга и 
болезни Сантивоури (оилезни л'ышц-глаз-головного 
мозге). Патоморфологические исследования вы-

Б

Рис. 630.5. Биопсия четы рехглавой мышць. 6 -м есячной девочки  с врож денн ой  мы ш ечной дистроф ией  с деф ицитом
м ерози н а (а 2-ламинина):

А —  при гистологическом исследовании выявл чется обширная пролиферации коллагеновой соединительной ткани и инфильтрация 
соединительной тканью мышечных волокон. Мышечные волокна варьируют по диаметоу, однако некротизированные волок- а встре
чаются редко; Б —  игиуноцитохимическ.:и анализ выявляет отсутствие мерозина (а2-ламинина) во всех мышечных волокнах, включая 
интрафузал! ые золокна мышечных веретен, видимые ч нижней части рисунка; В —  выраженность дистрофина (центральный домен)

соответствует норме (сравните с рис. 630.2,630.3 и 630.6)



Рис. 6 3 0 .6 . Биопсия четырехглавой мышцы 2-летней девочки  с врож денной мыш ечной дистрофией:
А —  тяжелые нарушения фасцикулярной структуры мышцы. Мышца замещена жировой и соединительной тканью; наблюдается неболь
шая группа сохранившихся мышечных волокон разного размера, включай мышечное веретено (в верхней части); Б —  нормальное содер - 
жание мерозина обнаруживается как в экстрафузальных волокна* всех размеров, так и в интрафузальных волокнах мьшечнчх веретен. 

Тяжесть миопатии не связана с нали1 ием или отсутствием мерозина при врожденной мышечной дистрофии (сравните с рис.бЗГ.5)

яьляю'1 аномалии миграции нейробластов в коре 
большого мозга, мозжечке и стволе мозга. Дру
гая изолированная форма врожденной мышечной 
дистрофии характеризуется микроцефалией и ум
ственной „тсталостью.

Лабораторные исследования. Уровень КФК 
в крови обычно умеренно повышен и достигает 
от нескольких сотен до многих тысяч ЕД/л. В не
которых случаях содержант с КФК в крови может 
быть на верхней границе нормы. ЭМГ выявляет 
неспецифические мчопатические изменения. При 
всех формах врожденной мышечной дистрофии в 
схему обследования необходимо включать оценку 
функции сердечной деятельности и методы нейро
визуализации мозга. Мышечная биопсия необхо
дима для подтверждения диагноза.

Диагностика. Мышечная биопсия имеет диаг
ностическое значение как в неонатальном перио
де, так и в более старшем впзрагте. Определяется 
избыточная пролиферация коллагена эндомизия. 
Уже при рождении отдельные мышечные волокна 
окутаны соединительной ткчнью. при этом волокна 
принимают округлую форму в поперечном сечении 
и как бы окружены жесткой муфтой, что особен
но заметно при их сокращении. Соединительная 
ткань перимизия и жировая ткань избыточно раз
виты, пучковая организация мышцы может быть 
нарушена вследствие фиброза В кучьтурах тканей 
внутримышечных фибробластов повышен синтез 
коллагена, при этом его структура не измеш на. 
Мышечные волокна варьируют в диаметре, мтаут

выявляться центральные ядра, расщепление мио- 
фибрилл и другие изменения цитоархитектоники. 
Bt .речаются разрозненные волокна с дег :нератив- 
ными и регенеративными изменениями. Отсут
ствуют воспалительные изменения или аномаль
ные включения. Иммунопитохимический метод 
выявляет отсутс гвие мерозина (с^-цепи ламинина) 
в области сарколеммы примерно в 50 % случаев 
и нормальное содержание мерозина у о* гальных 
пациентов (рис. G30.5 и 630.6). Мерозич - белок, 
связывающий сарколемму мышечных во токон с ба
зальной пластинкой или основной мембраной. Де
фект мерозина обусловлен мутацией гена LAMA2, 
расположенной в локусе 6q22-q23. На тичие или 
OTi утствие мерозина не всегда коррелирует с тя
жестью миопатии и не всегда позволяет прогнози
ровать течение забил .вания. Однако у пациентов 
с дефицитом мерозипа имеется тенденция к более 
тяжелому поражению головного мозга и более тя
желым проявлениям миопатии. В не юторых слу
чаях выявляется вторичное уменьшение количе
ства адхалена (а-дистрогликана).

Лечение. Проводится п )ддерживающая терапия.
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I
 Глава 631
Эндокринные миопатии

Тиреоидная миопатия (см. также т. 2, ч. XIV, 
разд. 2). Тиреотоксикоз служит причиной слабо
сти и атрофии отдельных мышечных групп в со
четании с миопатическими изменениями на ЭМГ. 
Тироксин связывается с миофибриллами и при его 
избыточном содержании вызывае! нарушение со
кратительной функции миофибрилл. Гипертиреоз 
может также индуцировать развитие миастении и 
периодического гипокалиемического паралича.

Гипотиреоз, врожденный или приобретенный, 
приводи! к гипотонии и слабости проксимальных 
мышц. Хотя для гипотиреоза наиболее характер
на мышечная атрофия, одна из форм кретинизма 
(синдром Кохера-Дсбре-Семеленя) характеризу
ется генерализованной псевдогипертрофией сла
бых мышц. У младенцев атлетическое телосложе
ние, свойственное врожденной миотонии. Актив
ность КФК в крови повышена при гипотиреоидной 
миопатии и возвращается к норме после замести
тельной терапии гормонами щитовидной железы. 
Мышечная биопсия выявляет миопатические из
менения, включая некроз мышечных волокон и, 
иногда, центральные стержни.

Как клинические, так и патоморфологические 
признаки как гипертиреоидной, так и гипотирео- 
ндной миопатии исчезают погле рационального 
лечения заболеваний щитовидной железы.

Гиперпаратиреоз (см. т. 2, гл. 163). У большин
ства пациентов с первичным гиперпаратиреозом 
развивается слабость, повышенная утомляемость 
и атрофия мышц. Эти симптомы претерпевают об
ратное развитие после удаление аденомы околощи- 
товидной железы.

Стероидиндушюованная миопатия. Как при 
первичной болезни Кушинга, так и при ятрогенном 
кушингоидном синдроме в результате кортикосте 
роидной терапии возможно развит че прогрессирую
щей слабости в проксимальных мышечных группах, 
повышение активности КФК в крови и миопатиче
ские изменения при ЭМГ и мышечной биопсии (см. 
т. 2, гл. 167). Миозинивые фи гэмекты могут быть 
селективно j трачены. Наибольшая вероятность раз
вития стероидной миопатии существует при приеме 
фторированных стероидов, таких как дексамг тазон. 
Дексаметазон изменяет содержание церамида в мо-



тубулах в развивающихся мышцах. У пациентов с 
дерматомиозитом иди другими миопатиями, при 
которых проводится терапия кортикостероидными 
гормонами, иногда бывает трудно отличить рези
стентность к лечению первичного заболевания от 
стероид: гндуцированной мышечной слабости, осо
бенно после длительного приема кортш астероид
ных гормонов. У всех пациентов, принимающих 
стероидные гормоны в течение длительного време
ни, развивается обратимая атрофия мышечныл во
локон II типа, которая рассматривается как эффект 
стероидной терапии, но не как стероидная миопа- 
тия, за исключением случаев прогрессирования 
этого состояния цо развития стероидной миопатии.

Гип, ральдостеронизм (синдром Конна) сопро
вождается эпизодической обратимой мышечной 
слабостью, напоминающей таковою при периоди
ческом параличе. Миопатия с п( юажением прокси
мальных мышечных lpynn может стать необрати
мой в хронических сл>чаях. Вс время острых при
ступов иногда возникают повышение активности 
КФК в крови и даже миоглобинурия.
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1
 Глава 632
Метаболические 
миопатии

632.1. ПЕРИОДИЧЕСКИЙ ПАРАЛИЧ
(КАЛИЙЗАВИСИМЫЙ)________

Обратит гае эпизоды мышечной слабости или па
ралича, известные под названием периодический

паралич, сочетаются с транзиторным изменением 
уровня калия в крмви, обычно с гипокалиемией, 
но иногда с гиперкалиемией. Все семейные формы 
периодического паралича обусловлены мутацией 
в гена’*', кодирующих воль гажзависимые ионньк 
каналы в мышцах: натриевые, кальциевые и кали
евые. Во время приступов миофибриллы не вос
принимают электрические стимулы, хотя сокра
тительный ап пара * может нормально реагировать 
на приток калиция. Заболевание наследуется по 
аутосомно-доминантному типу. У некоторых паци - 
ентов приступы провоцируются приемом тяжелой 
углеводной пищи, инсулином, адреналином (в том 
числе повышением уровня адреналина при эмоцио
нальном стрессе, гиперальдостеронизме или гипер- 
rapeoje), введением амфотерицина В или приемом 
лакричника (солодкового корня). Аномальный ген 
картирован в локусе 17ql3.1—13.3 при гиперкалие- 
мическом периодическом параличе (а также при 
врожд< нной парамиотонии) и в локусе lq31-32 
при гипжалиемича ком периодическом параличе.

В детском возрасте периодический паралич 
часто проявляется в виде приступов; после про- 
бужд"ния пациент не способен двигаться, восста
новление мышечной силы происходит медленно, 
в течение нескольких минут или часов. Мышцы, 
сохраняющие свою активность во сне, такие как 
диафрагма и мышца сердца, не поражаются. При 
осмотре пациентов между приступами патоло
гии не выявляется, однако у взрослых пациентов 
приступы становятся более частыми, развивается 
nporpeci ирующая миопатия со стойкой мышечной 
слабостью в промежутках между приступами.

Изменение уровня калия в сыворотке крови 
возникает только во время острых эпизодов и со
провождается изменением зубца Т на ЭКГ. Гипока- 
лиемия может быть следствием изменения кальци
евого градиента. Активность КФК во время при
ступив может быть умеренно повышена. Результа
ты мышечной биопсии в межприступном периоде 
часто соответствуют норме, но во время приступа 
в биоптате вакуолярная миопатия. Патологические 
изме нения при периодическом параличе одинако
вы независимо от того, вызвано ли заболевание 
дефектом натриевых или калиевых каналов. Это 
позволяет предположить чго патологические из
менения обусловлены периодическим паралити
ческим состоянием, а не специфической канало- 
патией. Вакуо га представляют собой расширения 
саркоплазматического ретикулума и инвагинации



жс~рацеллюлярного пространства в цитоплазму 
клетки. Вакуоли могут быть заполнены гликоге
ном. Гипогликемия не развивается.

632.2. ЗЛОКАЧЕСТВЕННАЯ 
ГИПЕРТЕРМИЯ

См. также т. 2, гл. 130 и п. 629.4.
Этот синдром обычно наследуется по аутосом- 

но-цоминантному типу. Злокачественная гипер
термия развивается у всех пациентов с болезнью 
центрального стержня, однако может возникать не 
только при этой форме миопатии. Ген картирован 
в локусе I9q13.l как при болезни центрального 
стержня, так и при злокачественной гипертермии, 
не ассоциированной с этой специфической формой 
миопатии. С разгитием злокачественной гипертер
мии ассоциируется по крайней мере 15 различных 
м'таций этого гена. Ген кодирует синтез рианоди- 
Нивого рецептора, тетрамепный кальциевый кана п 
в саркоплазматическом ретикулуме, соответству
ющий ка 1ьцийзависимым ^аналам поперечных ту- 
бул. Злокачественная гипертермия в редких случа
ях развивается при дистрофии Дюшенна и других 
мышечных дистрофиях, при некоторых других 
формах миопэтий и как изолированный синдром, 
не ассоциированный с другими заболеваниями 
мышц. У детем со злокачественной гипертермией 
иногда отмечаются характерные черты лица. За
болевание может возникать в любом возрасте, в 
том числе у недоношенных новорожденных, ро
дившихся с помощью кесарева сечения под обшей 
анестезией.

Острые приступы провоцируются введением 
препаратов л ля общей и (иногда) местной анесте
зии. Внезапно отмечаются г:райне высокая лихо
радка, ригидность мышц, метаболический и ре
спираторный ацилоз; уровень КФК в крови очень 
высокий и может достигать 35 ООО ЕД/л. Миогло
бинурия может приводить к туб\ лярному некрозу 
и острой почечной недостаточности.

Мышечная биопсия во время эпизода злокаче
ственной гипертермии или вскоре после него вы
являет некроз мышечных волокон, обозначаемый 
термином «рабдомиолиз». В межприступном пе
риоде мышечная биопсия не выявляет патологиче
ских изменений, за исключением тех случаев, когда 
злокачественная гипертермия возникает на фоне 
хронической миопатии.

Очень важно определит.! пациентов из группы 
риска по развитию злокачественной гипертермии, 
так как возможно предотвратить приступ вв< дени- 
ем дантролена натрия перед анестезией. Обследова
ние пациентов из группы риска, например сиблин- 
гов пациентов, у которых зарегистрирован эпизод 
злокачественно? гипертермии, лронодится с помо
щью кофеинового контрактильного теста. Препарат 
мышечной ткани в солевом растворе после недавно 
взятой биопсии подвергается действию кофеина и 
других препаратов, при этом наблюдается патоло
гический спазм мышечных волокон. Аномалию ре
цепторов можно выявить при иммунохимическо»и 
анализе в замороженных срезах мышц. Аномалия 
гена, кодирующего риансдиновые рецепторы, вы
является у 50 % пациентов; генетический анализ 
разработан только для этой генетической группы. 
Другой ген, возможно обусловливающий развитие 
заболевания, наход* тся в локусе lq31.

Кроме наследственного заболевания злокаче
ственной гипертермии некоторые препараты мо
гут индуцировать рабдомиолиз и миоглобинурию, 
которая может осложниться почечной недостаточ
ностью. Однако это явление обычно встречается 
у пациентов, предрасположенных к развитию не
которых других метаболических заболеваний. На
пример, в льпроевая кислот? может ш дуцировать 
этот процесс у детей с митохондриальными цито
патиями или с дефицитом карнитинпа иьмитоил- 
■штансферазьк

632.3. ГЛИКОГЕНОЗЫ_______________

См. также т. 2, гл. 135.
Гликогеноз I  типа (болезнь Гирке) — не истин

ная миопатия, а заболевание, обусловленное дефи
цитом печеночного ферминта: люкозо-6-фосфата- 
зы, который в норме не присутствует в мышце, тем 
не менее у детей с этим заболеванием выявляется 
гипотоний и умеренно выраженная мышечная сла
бость неизвестной этиологии. Гликогеноз II типа 
(болезнь Помпе) — аутосомно-пецессивно унасле
дованный дефицит г лико татического лизосомного 
фермента кислой мальтазы. Из 12 известных типов 
1ликогенозов только II тип обусловлен дефектом 
лизосомного фермента. Аномальный ген картиро
ван в локусе 17а23. Описанс две фочмы заболе
вания. Младенческая фопма характеризуется тя
желой генерализованной миопатией и кардиомио- 
патией. У пациентов выяе ляется кардиомегалия,



гепатомегалия, диффузная гипотония и мышечная 
сдабо( ть. Активность КФК в крови значительно 
повышена. Мыикчная биопсия выявтшет вакуо- 
лярную миопатию в сочетании г нарушением ак
тивности ферментов лизосом, таких как кислая 
и щелочная фосфатазы. Смерть обычно наступает 
в младенческом или раннем детским возрасте.

Поздняя детская или взрослая форма предс гав- 
лена миипатией с более легким течением, без уве
личения сердца и печ( ни. Клинические проявл ;ния 
могут отсутствовать до позднего детского или ран 
него зрелого возраста, однако возможно появление 
признаков мышечной слабости (обусловленной ми- 
опатией) и гипотонии даже в раннем младенческом 
возрасте. Активность КФК в крови значительно 
повышена, результаты мышечной биопсии имеют 
диагностическое значение даже на лресимптомной 
стадии заболевания.

Диагноз гликогеноза II типа подтверждается 
при количественном анализе активности кислой 
мальтазы при биопсии г 1ышц или печени. При ред
ком варианте дефицита кислой мальтазы с легким 
течением ее активность при биопсии мышц может 
находиться на нижней границе нормы с периоди
ческим снижением до субнормального уровня, при 
этом результаты мышечной биопсии напоминают 
гликогеноз II типа, но изменения выражены более 
умеренно. Другая форма — болезнь Данона — ха
рактеризуется Х-сцепленным рецессивным типом 
наследования, аномальный ген картирован в локу- 
се Xql4. В основе заболевания лежит первичный 
дефицит протеина 2 мембран лизосом (LAMP2), 
который приводит к ра звитигс шпертрофической 
кардиомиопатии, миопатии с поражением мышц 
проксимальных отделов конечностей и умственной 
отсталости.

Гликогеноз III типа (болезнь Форбса- Кори) 
обусловлен дефицитом фермента, расщеп чяющего 
гликоген (амило-1,6-глюкозидаза). Это наиболее 
Распространенный гликогеноз с наименее гяжг- 
лыми к тоническими проявлениями по сравнению 
с Другими типаг :и гликогенозов. В младенческом 
возрасте ч?сто встр< чаются такие симптомы, как 
гипотония, мышечная слабость, гепатомегалия, 
гипогликемия при исследовании крови натощак, 
°Днакм эти симптомы часто спонтанно исчезают 
и в детском возрасте, а также у взрослых клини
ческие проявления могут отсутствовать. В фугих 
случаях отмечается медленное прогрессирование 
атрофии мышц дистальных отделов конечностей,

цирроза печени и сердечной недостаточности. При 
мышечной биопсии обнаруживаются минимальн ) 
выраж. нные миопа^ические изменения, включаю
щие вакуолизацию мышечны:: волокон.

Гликогеноз IV  типа (болезнь Андерсена) об- 
услоьлен дефицитом фермента, участвующего в 
синтезе гликогена, приводящего к синтезу ано
мальных молекул гликогена — амилопектчна — в 
печени, ретикулоэн цигеллгльных клетках, скелет
ной мускулатуре и сердечной мышце. Гипотонил, 
генерализованная мышечная слабость, атрофия 
мышц и контрактуры — характерные признаки 
миопатического процесса. Большинство пациентов 
умирает до 4-летнего возраста в связи с развитием 
печеночной или сердечной недостаточности. Опи
саны от гельные случаи заболевания у детей без 
признаков нервно-мышечного заболевания.

Гликогеноз V типа (болезнь Мак-Ардла) обу
словлен дефицитом мышечной фосфорилазы, на
следуемым по аутосомно-рецессивниму типу, ано
мальный ген картирован в локусе 1 lql3. Основным 
к тоническим проявлением заболевания с тужит не
переносимость физической нагрузки, которз * ьы- 
зывает болезненный мышечный спазм (крампи), 
мышечную слабость и миоглобинурию; однако 
между приступами мышечная сила не снижена. Ак
тивность КФК в крови повышена то тько во время 
физической нагрузки. Характерным клиническим 
признаком служи 1 отсутствие наблюдаемого в нор
ме повышения уровня лактата в крови во время 
физической нагрузки, приводящей к :пиемии. Это 
обусловлено невозможностью превращения ииру- 
вгта в лактат при анаэробных состояниях in vino. 
Дефицит миофос форилазы можно обнаружить с 
помощью гистохимических и биохимических ме
тодов в мышечном биоптате.

Редкая неонатальная форл:п <Ьфицита миофос- 
форг'лп^ы вызывав бульбарные расстройства в ран
нем младенческом возрасте, которые могут быть на
столько выражены, что приводят к летальному ис
ходу в периоде новорожденное™ В других случаях 
возможно медленное прогрессчрование мышечной 
слабости, напоминающее мышечную дистрофию.

Отдаленный прогноз благоприятный. Пациенты 
до 1жны научиться кон' ролировать свой уровень 
физической нагрузки; тяжелой инвачидизации 
вследствие хронической миопатии или поражения 
сердца не отмечается.

Гликогеноз VII (болезнь Тару и) представляет 
собой дефицит мышечной фосфофруктокиназы.



Хотя это заболевание встречается реже, чем гли- 
когеноз V типа, оба заболевания характеризуются 
непереносимостью физической нагрузки, похожим 
клиническим течением и невозможностью пре
вращения пирувата в лактат. Биохимическое ис
следование мышечных биоптатов позволяет диф
ференцировать эти два типа гликогенозов. Забо
левание наследуем я по аутосомно-рецессивному 
типу, аномальный ген картирован ь локусе lcenq32 
(сеп — центромерг. — Примеч. пер ).

632.4. МИТОХОНДРИАЛЬНЫЕ
МИОПАТИИ__________________

См. также п. 621.2.
Ряд заболеваний с поражением мышц, голов

ного мозга и других органов ассоциируется со 
структурными и функциональными аномалиями 
митохондрий, приводящими к дефектам анаэроб
ного метаболизма клеток, электронной транспорт
ной цепи и цикла Кребса. Структурные наруше
ния лучше видны при электронной микроскопии 
биоптатов мышц: кристы аномальной формы и 
сращения крист с паракристаллиновыми вью че
ниями. Гисгохимически в биоптатах мышц зоны 
аномальной активности окислительных фермен
тов, иногда повышенное количество нейтральных 
липидов вследствие нарушения их метаболизма и 
рваные красные мышечные волокна в сочетании 
со скоплением мембранозного материала под мем
браной мышечного волокна, более наыядного при 
применении специальных методов окрашивания. 
Эти характерные гистохимические и структурные 
изменения постоянны толико в случае точечной 
мутаци] [ в митохондриальной тРНК. Крупные де
лении мтДНК размером 5-7,4 kb (одиночная ми
тохондриальная хромосома имеет размер 16,5 kb) 
ассоциируются с дефектами в окислительных 
ферментных комплексах дыхательной цепи ми
тохондрий, если поражено хотя бы 2 % митохон
дрий, однако при исследовании биопуатов мышц 
морфологические или гистохимические изменения 
могут отсутствовать или быть минимэ пьно выра
жены даже при электронно-микроскопическом ис
следовании. Поэтому необходим количественный 
биохимический анализ биоптатов мышц для под
тверждения диагноза.

Идентифицировано несколько различных ми
тохондриальных заболеваний с первичным пора
жением поперечнополосатых мышц или сочетан

ным поражением мышечной ткани и головного 
мозга. Синдром Кирнса-Сейра характеризуется 
триадой признаков: прогресс*фующая наружная I 
офтальмоплегия, пигментная дегенерация сетчат- | 
ки и дебют в возрасте до 10 лет. Часто бывают та- I 
кие дополнительные симптомы, как ЛВ-блокада, I 
нарушение функции мозжечка и высокий уровень | 
белка в СМЖ, а гакже патологические изменения 
при исследовании ЗВП. Слабость мышц туловища I 
и конечностей и дисфагия, как правило, не развива- I 
ются. Большинство случаев — спорадические.

Хроническая прогрессирующая наружная 
офтальмоплегия может быть изолированной или 
сопровождаться слабостью мышц конечностей, I 
дисфагией и дизартрией. У небольшой части паци- J 
ентов отмечаются и другие симптомы поражения 
ЦНС, в этих случаях диагностируется офталъмо- | 
плегия плюс. В некоторых поколениях определяет
ся аутосомно-доминантный тип наследования, но I 
большинство случаев — спорадические.

Синдромы MERRF и MELAS — другие митохон
дриальные заболевания с дебютом в детском воз- 1 
расте. MELAS-синдром характеризуется задержкой  ̂
роста, эпизодами рвоты, эпилептическими присту
пами и рецидивирующим церебральным инсуль
том — причиной развития гемипареза, Ггмианоп- 
сии или (даже) кортикальной слепоты и деменции 
MELAS-синдром — дегенеративное заболевание, 
летачьный исход наступает через несколько лет 
после дебюта клинических проявлений. Феномен 
рваных красных волокон характерен для комбини
рованного дефекта окислительных комплексов I и 
IV дыхате шной цепи, однако в редких случаях при 
дефиците комплекса V также определяется фено
мен рваных красных вол жон.

К другим дегенеративным заболеваниям ЦНС, 
также проявляющимся в виде миопатии с мито
хондриальными нарушениями, относится синдром 
Ли, или подострая некротизируюшая at иефалопа- 
тия (см. т. 2, п. 135.4), и цереброгепаторенальный 
егтдром (Цепъвегера) (см. т. 2, п. 134.2). Другая из
вестная митохондриальная миопатия — дефицит 
цитохром-с-оксидазы. Окулпфарингеалъная мы
шечная дистрофия также имеет в основе митохон
дриальную миопатию. Предполагается, что м н о г и е  
другие редкие заболевания (с описанием всего не
скольких случаев) относятся к митохондриальным 
заболеваниям.

мтДНК отличается от яДНК и передается по
томству исключительно от матери; м и т о х о н д р и й



присутствуют в цитоплазме яйцеклетки, но не в 
головке сперматозоида. Частота мутаций мтДНК 
в 10 раз выше, чем я ДНК. Каждый ферментный 
комплекс дыхательной цепи митохондрий подраз
деляется на субъединицы, кодируемые мтДНК или 
яДНК Например, комплекс II (сукцинатдегидроге- 
наза, фермент цикла Кребса) имеет 4 субъединицы, 
все они кодируются яДНК; комплекс III (убихи- 
нол или цитохром-Ь-оксидаза) имеет 9 субъединиц, 
только одна из них кодируется мтДНК, 8 —яДНК; 
комплекс IV (цитохром-с-оксидаза) имеет 13 субъ
единиц, только 3 из них кодируются мтДНК По 
этой причине митохондриальные болезни мышц 
могут наследоваться по аутосомно-рецессивному 
типу, а не только по материнскому пути наследо
вания, хотя все митохондрии наследуются от ма
тери.

При синдроме Кирнса-Сейра идентифицирова
на одиночная крупная делеция мтДНК, известны 
и другие генетические варианты заболевания; при 
синдромах MERRF и MELAS возникают точечные 
мутации тРНК (см. табл. 629.1).

Эффективные методы лечения митохондриаль
ных заболеваний отсутствуют, однако часто при
меняются различные «коктейли», подобранные 
эмпирическим путем для попытки устранения 
метаболического дефицита. Они включают кар- 
нитин (для перорадьного приема), рибофлавин, 
коэнзим Q10, аскорбинов) ю кислоту (витамин С), 
витамин Е и другие антиоксиданты. Хотя имеют
ся отдельные сообщения об успешных результатах 
лечения, контролируемые исследования, доказыва
ющие эффективное? ь терапии, отсутствуют.

632.5. МИОПАТИИ С ЛИПИДНЫМИ 
НАКОПЛЕНИЯМИ_____________

См. также т. 2, п. 134.4.
Скелетные мышцы считаются органом метабо

лизма, в котором происходит метаболизм длинно- 
Цепочных жирных кислот в связи с большой мас
сой скелетных мышц и обильным содержанием 
Митохондрий, 1 де и совершает» я обмен жирных 
кислот. Наследственные заболевания с нарушени
ем метаболизма липидов и прогрессирующей мио- 
патией — важная, достаточно распространенная и 
®о многих случаях поддающаяся терапии группа 
заболеваний мышц.

Дефицит мышечного карнитина — аутосомно- 
Рецессивное заболевали», при котором происходит

нарушение транспорта карнитина, поступающего 
с пищей через слизистую оболочку кишечнчка 
Карнитин поступает в организм с нищей, а также 
синтезируется в печени и почках из лизина и мети
онина; он служит облигатным пеюеносчиком жир
ных кислот со средней и длинной цепью внутрь 
митохондрий мышц.

По клиническому течению заболевание может 
проявляться в виде внезапной мышечной слабо
сти или напоминать прогрессирующую мышечную 
дистрофию с генерализованной проксимальной 
миопатией и, иногда, с вовлечением мышц лица, 
глотки и сердечной мышцы. Заболевание обычно 
дебютирует в позднем детском или подростковом 
возрасте, дебют может быть отсрочен дс взрослого 
чозраста. Заболевание медленно прогресс фует, но 
в конечном итоге может завершиться летальным 
исходом.

\ктчвность КФК в крови умеренно повышена. 
Исследование биоптатов мышц выявляет вакуоли 
в мышечных волокнах, наполненные жиром, в со
четании с неспецифическими изменениями, позво
ляющими предположить мышечную дистрофию. 
Г 1итохондрии могут выгл* деть нормальными или 
измененными. Содержание карнитина в биопта- 
тах мышц снижено, но уровень карнитина в крови 
в пределах нормы.

Лечение позволяет остановить прогрессирова
ние заболевания и даже приводит к восстановле
нию мышечной силы, за исключением запущенных 
стадий болезни. Терапия представляет собой спе
циальную диету с низким содержанием жирных 
кислот с длинной цепочкой. Терапия кортикосте
роидами может активировать транспорт жирных 
кислот. В некоторых случаях специфическая те
рапия большими дозами L-карнитина перораль
но позволяет преодолеть интестинальный барьер. 
У некоторых пациентов улучшение наступает на 
фоне приема рибофлавина, в некоторых случаях 
эффективен пропранолол.

Системный дефицит карнитина — заболевание, 
в основе которого лежит не первичная миопатия, а 
нарушение синтеза каонитина в почках и печени. 
Тип наследования — аутосомно-рецессивный. Ха
рактерна прогрессирующая проксим* льная мио
патия. Изменения при мышечной биопсии анало
гичны обнаруженным при дефиците мышечного 
карнитина. Однако мышечная слабость дебютиру
ет в более раннем возрасте и может быть уже при 
рождении. В некоторых (лучаях развивается фи-



броэластоз эндокарда. Возможны эпизоды острой 
печеночной энцефалопатии, напоминающей синд
ром Рейе. Острые эпизоды осложмются гипогли
кемией и ацидозом.

Концентрация карнитина в крови, а также в 
мышцах и печени снижена. Сходные клинические 
проявления могут служить осложнением почечно
го синдрома Фанкони в связи с чрезмерным вы
ведением карнит ша с мочой или в процессе хро
нического гемодиализа.

Лечение L-карнитином способствует нормали
зации уровня глюкозы и карнитина в крови, но не 
приводит к обратному развитию кетоза, ацидоза и 
улучшению физических (двигательных) возмож
ностей пациента.

Дефицит мышечной капш'тинпалъмитоил- 
трансферазы (КПТу прояьляется в виде эпизо
дов рабдомиолиза, комы и повышения активности 
КФК в крови; клиническая картина может быть 
неотличима от синдрома Рейе. КПТ переносит 
длинноцепочные ацил-КоА-производные на карни- 
тин на наружной поверхности митохондриальной 
мембраны для транспорта внутрь митохондрии. 
В связи с непереносимостью физической нагрузки 
и миоглобинурией заболевание напоминает гли- 
когеноз V и VII типов. Может быть гипогликемия 
натощак. Тип наследования аутосомно-рецессив- 
ный, аномальный ген расположен на хромосоме 1 в 
локусе 1р32. Введение вальпроевой кислоты может 
спровоцировать острый миолиз с миоглобинурией 
у пациентов с дефицитом КПТ. Необходимо из
бегать назначения вальпроатов при лечении эпи
лептических приступов и мигрени у пациентов с 
дефицитом КПТ.

632.6. МИОПАТИЯ, ВЫЗВАННАЯ 
ДЕФИЦИТОМ ВИТАМИНА Е

Дефицит витамина Е (а-токоферол; антиоксидант, 
также имеющий большое значение для дегенерации 
митохондриального супероксида) у эксперимен
тальных животных вызывает прогрессирующую 
миопатию, во многом сходную с мышечной дистро
фией. Миопатия и неврогатия выявляются у лю
дей, не получающих адекватную дозу этого антиок
сиданта. Пациенты с хронической мальабсорбцией 
(нарушением всасывания в ЖКТ), находящиеся 
на длительном диализе, или недоношенные дети, 
не получающие заместительную терапию витами
ном Е, относятся к наиболее уязвимой категории

пациентов в отношении этого заболевания. Лече
ние высокими дозами витамина Е может устранить 
дефицит. Возможна миопатия и вследствие хрони
ческого гипервитаминоза Е.
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Глава 633
Нарушения нервно- 
мышечной передачи 
и болезни мотонейронов

633.1. МИАСТЕНИЯ GRAVIS__________

Миастения — заболевание, вызванное иммун- 
но-опосредовачной б декадой нервно-мышечной 
передачи, при этом высвобождение ацетилхолин; 
в смнаптическую щель аксональным окончанием 
происходит нормально, однако реакция на ацетил
холин синаптической мембраны »шшц или двига
тельной (моторной) концевой пластинки нарушена. 
В большинстве случаев приобретенной миастении 
снижено количество рецепторов к ацетилхолину 
вследствие циркулирующих антител, связываю
щихся с рецепторами. Заболевание в целом обу
словлено не наследственным, а аутоиммунным 
механизмом. Редкое заболевание — семейная ми
астения, вероятно, наследуется по аутосомно-ре- 
цессивному типу и не ассоциируется с наличием 
антиацетилхолиновых антител в плазме. Одна се 
мейная форма миастении представляет собой де 
фицит ацетилхолинэстеразы концевой пластинки 
У детей, рожденных от матерей с миастенией, воз 
можен транзиторный неонатальный миастениче
ский синдром в результате плацентарного переноса



антител к ацетилхолиновым рецепторам, в отличие 
от врожденной миастении.

Клинические проявления. Птоз и слабость 
наружных мышц _ лаз — ранние и наиболее посто
янные признаки миастении. Дети более старшего 
возраста могут предъявлять жалобы на дьоение в 
глазах. Маленькие дети иногда раскрывают глаза 
(и деожат их открытыми) с помощью пальцев рук, 
если птоз выражен настолько сильно, что вызывает 
нарушение зрения. Зрачковые реакции на свет со
хранены. Дисфагия и слабость мимических мышц 
также ра~ чространенные симптомы заболевания, 
и в раннем младенческом возрасте основным при
знаком миастении часто служат бульбарные на
рушения (нарушение сосания и глотания). Дети 
плохо удерживают голову вследствие слабости 
мышц-сгибателей шеи. Возможно изолированное 
поражение мышц, иннервируемых нервами буль
барной группы, однако заболевание носит систем
ный характер и в большинстве случаев мышечная 
слабость также выявляется в мышцах поясов ко
нечностей и в дистальных мышцах кистей. Фасци- 
куляция, миалгия и чувствительные расстройства 
не возникают. Сухожильны; рефлексы могут быть 
снижены, но редко отсутствуют.

Быстрая утомляемость мышц — характерный 
симптом миастении, позволяющий дифференциро
вать это заболевание от других нервно-мыг-ечных 
болезней. Птоз прогрессивно нарастает, если попро
сить пациента посмотреть вверх и удерживать глаза 
в этом положении в течение 30-90 с. В положении 
на спине подъем головы вверх затруднен, пациент не 
может преодолевать силу тяжести дольше, чем на не
сколько секунд. Повторное сжимание и разжимание 
пальцев рук в кулак вызывает быстрое утомление 
мышц кистей рук, и пациенты не могут удерживать 
Руки в приподнятом положении дольше 1-2 мин в 
связи с повышенной утомляемостью дельтовидных 
мышц. Симптомы заболевания оолее Еыражены во 
второй половине дня или при утомлении. Дисфагия 
может нарушать прием пищи, жевательные мышцы 
быстро утомляются в процессе жевания.

В отсутствие лечения миастения обычно про
грессирует и 1 южет создавать угрозу для жизни в 
связи с поражением дыхательных пышц и риском 
аспирации, особенно в периоды инфекционных за
болеваний верхних дыхательных путей. Семейная 
форма миастении обычно не прогрессирует.

у детей, рожденных от матерей, страдающих 
Миастенией, в младенческом возрасте возможно

развитие дыхательной недостаточности, наруше
ния сосания и глотания, генерализованной гипото
нии и мышечной слабости. Бывает снижение спон
танной двигательной активности новорожденных в 
течение нескольких дней или нескольких недель. 
В этом периоде в некоторых слу 1аях требуются 
ИВЛ и зондовое кормление. После исчезновения 
патологических аг гител мышечная сила детей вос
станавливается до нормальной, риск развития ми
астении у этих детей в более старшем возрасте не 
повышен. Синдром транзиторнс й неонатальной 
миастении следует отличать от редкого и, как пра
вило, наследственного заболевания — врожденной 
миастении. Врожденная миастения у ребенка не 
связана с миастенией у матери; практически всег
да это завоевание носит постоянный характер, 
спонтанные ремиссии отсутствуют. Описано три 
врожденных пресинаитических миастенических 
синдрома, все они характеризуются аутосомно-ре- 
цессивным типом наследования, однако их молеку
лярно-генетическая основа остается неизвестной. 
Другая синаптическая форма вызвана отсутствием 
или выраженным дефицитом ацетилхолинэстера- 
зы концевой пластинки. Пс етсинаптическая фор
ма врожденной миастении вызван? мутациями в 
генах, кодирующих субъединицы ацетилхолино- 
вых рецепторов, в результате которых изменяется 
синаптический ответ на ацетилхолин. Патология 
ионных каналов реизпторов к ацетилхолину, про
являющаяся в виде повышенной проводимости и 
чрезмерно быстрого закрытия канала, может быть 
результатом точечной мутации в гене, кодирую
щем суб >единицу юецептора, с изменением синтеза 
единственного аминокислотного остгтка. У детей 
с врожденной миастенией не развиваются миасте
нические кризы и редко наблюдается повышение 
уровня антител к ацетилхолину в плазме.

Миастения может развиваться вторично на 
фоне гипотиреоза, обычно вследствие тиреоидита 
Хасимото. Другие коллагенно-сосудистые заболе
вания также мо' ут ассоциироваться с миастенией. 
Тимома, иногда выявляемая у взрослых пациентов 
с миастенией, редко встречается при миастении у 
детей. В детском возрасте также не встречается 
карцинома легких, вызывающая отделиную (уни
кальную) форму миастении у взрослых пациен
тов — синдром Ламберта-Итона.

Лабораторные исследования и диагностика. 
Миастения — одно из немногих нервно-мышечных 
заболеваний, при которых ЭМГ имеет большее зна



чение для диагностики, чем биопсия мышц. В от
вет на повторную стимуляцию нерва наблюдается 
декрементная (меньшая) реакция; мышечные по
тенциалы быстро уменьшаются по амплитуде до 
тех пор, пока мышца не становится рефрактерной 
к дальнейшей стимуляции. Скорость проведения 
возбуждения по двигательным нервам остается 
нормальной. Характерный ЭМГ-патгерн пред
ставляет собой электрофизиологический коррелят 
повышенной мышечной утомляемости, наблюдае
мой клинически, и претерпевает обратное развитие 
после введения ингибиторов холинэстеразь:. Миа
стенический декремент может отсутствовать или 
определяется с трудом в тех мышцах, в которых 
отсутствуют клинические проявления повышен
ной утомляемости. Эта особенность может вызвать 
диагностические затруднения на ранних стадиях 
заболевания или у пациентов с изолированным 
поражением наружных мышц глаза. Исследова
ние потенциалов концевой пластинки с помощью 
микриэлектродов выявляет дефекты трансмиссии 
в пресинаптическом или постсинаптнческом звене. 
Для определения формы врожденной миастении 
требуются специальные алектросрчзиологические 
исследования, включающие оценку ю шичества аце- 
тилхолиновых рецепторов на концевой пластинке 
и исследование ее функции in vitro. Эти специаль
ные методы исследования, а также накожная ре
гистрация кинетических свсйств ионных каналов 
выполняются после проведения специальных ме
тодов биопсии с забором длинных тонких участков 
(полосок) межреберных мышц, включающих место 
начала и при] :репления мышцы, и осуществляются 
только в специализированных центрах.

Необходимо исследование антител к ацетилхо- 
лину в плазме, однако эти антитела выявляются не 
во всех случаях. Повышение уровня антител опре
деляется примерно у ‘/з  подростков с миастенией, 
однако у  детей препуб( ртатного возрастг антитела 
к лцетилхолиноьым рецепторам выявляются толь
ко в отдельных сл’^чаях. Рекомендуется проведе
ние также других серологических тестов на выяв
ление аутоиммунных заболеваний — определение 
антиядерных антител и патологических иммунных 
комплексов. В случае позитивного результата не
обходимо исключать другие аутоиммунные забо
левания с развитием васю'чита или поражением 
других органов (кроме скелетной мускулатуры). 
Во всех случаях необходимо исследование функ

ции щ товидной железы. Активность КФК в крови 
при ииа.тении в пределах нормы.

Сердечная мышца при миастении не поражает
ся, ЭКГ остается в пределах нормы. Рентгеногра
фия грудной клетки часто выявляет увеличение 
вилочковой железы, обусловленное гипертр зфией, 
а не ИпШМой. В дальнейшем возможно более точ
ное исследование состояния вилочковой железы с 
помощью КТ переднего средостения.

Роли традиционной .чышечний биопсии при миа
стении ограничена. В бс льшинстве случаев мышеч
ная биопсия не требуется, однако примерно у 17 % 
пациентов при исследовании биоптата мышц вы
являются воспалительные изменения, названные 
лимфоррагией, которые интерпретируются некото
рыми специа цистами как проявления смешанного 
иммунного заболевания миастения-полимиозит. 
Исследование биоптатов мышц при миастении 
обнаруживает неспецифическую атрофию мышеч
ных волокон II типа. Эти нарушения аналогичны 
изменениям, наблюдаемым при диффузной атро
фии, при побочных эффектах (негативное в лияние 
на мышечную ткань) кортикостероидной терапии, i 
ревматической полим щ лгии и многих других со
стояниях. Исследование ультраструктуры мотор
ной концевой пластинки выявляет упрощение 
структуры Слладок мембрана.

Клинический тест для выявления миастении 
gravis включает введение ингибиторов холинэсте- 
разы короткого действия, обычно эдрофиния хло
рида. В течение нескольких секунд после введения 
препарата у пациентов с миастенией уменьшаются 
птоз и офтальмоплегия, снижается патологическая 
утомляемость других мышц.

Рекомендации по применению ингибиторов 
холинэстеразы с целью проведения диагности
ческого тест? для выявления миастении gratis у 
пациентов грудного и детского возраста

Для детей от 2 лет и старше
1. У ребенка должна выявляться специфическая 

патологическая утомляемость определенных мы
шечных групп, поддающаяся измерению, напри
мер: птоз век, дисфагия, неспособность у д е р ж и в а т ь  
голову в связи со слабостью мышц шеи. Неспеци
фическая генерализованная с табогть без призна
ков поражения двигательных черепных нервов не 
является диагностическим критерием.

2. Внутривенно вводить препарат следует толь
ко в том случае, если созданы условия для введе



ния лекарственных препаратов, в случае необходи
мости — при появлении побочных реакций.

3. Рекомендуется ЭКГ-монпторинг во время 
проведения теста.

4. Необходимо заранее приготовить шприц с 
атропина сульф^ом (в дозе из расчета 0,01 мг/кг) 
для быстрого внутривенного введения в случае не
обходимости во время проведения теста с эдрофо- 
нием для блокады острых мускариновых эффек
тов ингибиторов холиньстеразы (главным образом, 
спазматическая боль в животе и/или внезапная 
диарея в результате усиления перистальтики, про- 
фузная бронхотрахеальная секреция, которая мо
жет вызвать обструкцию дыхательных путей или, 
в редких случаях, нарушение ритма сердца). Неко
торые врачи вводят атропин всем пациентам перед 
введением эдрофония. однако это не pt коменду- 
ется, за исключением указаний на неблагоприят
ные реакции при введении эдрофония в анамнезе. 
Следует помнить, что атропин может вызвать рас
ширение зрачков, сохраняющееся до 14 дней по
сле однократного введения, а зрачковые эффекты 
гоматропина могут сохраняться 4-7  дней.

5 Хлорид эдрофония (тензилон) вводят вну
тривенно. Первоначально вводят пробную дозу 
0,04 мг/кг для вь явления пациентов с аллергиче
скими реакциями или чрезмерной чувствительнос
тью к мускариновым побочным эффектам эдрофо
ния. Если пробная доза переносится хорошо, вводит
ся диагностическая доза эдрофония 0,1-0,2 мг/кг 
(максимальная однократная доза составляет 10 мг, 
независимо от массы тела пациента; у детей с мас
сой тела менее 30 кг максимальная доза составля
ет 2 мг; обычная доза для ребенка 3-5  лет — 5 мг). 
В той же дозе препарат можно вводить внутримы
шечно или подкожно. Однако эти пути введения 
не рекомендуются, в этих случаях результат теста 
менее точный и более вариабельный в связи с не
предсказуемой абсорбцией — гест может быть со
мнительным или ложноотрицательным.

6. Эффекты от введения э, фофония следует оце
нивать через 10 с, их исчезновение отмечается в те
чение 120 с; оценивается выраженность мышечной 
слабости (например, расстояние между нижним и 
верхним веком перед и после введения препарата, 
степень наружной офтальмоплегии, способность 
глотать и пить воду маленькими глотками).

7. Применение ингибиторов холинэстеразы 
Длительного действия, таких как пиридостигмин

(местинон), в целом менее целесообразно для бы
строй оценки миастенической слабости. Проведе
ние теста с простигмгном возможно (как указано 
далее), однако его диагностическая ценность ниже 
по сравнению с тестом с эдрофонием.

Д ля детей до 2 лет
1. У ребенка должна определяться специфиче

ская патологическая утомляемость мышц, подда
ющаяся измерению, например птоз век, дисфагия, 
неспособность удерживать голову в связи со сла
бостью мышц шеи; неспецифическую генерализо
ванную слабость без признаков поражения двига
тельных черепных нервов труднее оценить, одна
ко в некоторых случаях она также может служить 
критерием оценки.

2. Необходимо создать условия для быстрой 
внутривенной инфузии лекарственных препаратов 
в случае появления побочных реакций при прове
дении теста.

3. Рекомендуется ЭКГ-мониторинг во время 
проведения теста.

4. Предварительное введение атропина с цеттъю 
блокады мускариновых эффектов в процессе про
ведения теста не рекомендуется, однако следует за
ранее приготовить шприц с атропином и в случае 
необходимости ввести атропин в дозе 0,1 мг/кг.

5. Эдрофоний не рекомендуется для приме
нения у детей младшего возраста; его действие 
слишком короткое, чтобы объективно оценивать 
эффект теста. Кроме того, у детей младшего воз
раста, особенно новорожденных, повышена часто
та острой сердечной аритмии на фоне введения 
эдрофония.

6. Простигмина метилсульфат (неостигмин) 
вводится вн а  тримышечно в дозе 0,04 мг/кг; если 
результат теста отрицг тельный или сомнительный, 
препарат можно ввести повторно в дозе 0,04 мг/кг 
через 4 ч после введения первой дозы (в типичных 
случаях доза составляет 0,5- 1,5 мг). Максималь
ный эффект развивается через 20-40 мин после 
введения препарата. Внутривенное введение про
стигмина не рзкомендуется, так как существует 
риск нарушения ритма сердца.

7. Применение ингибиторов холинэстеразы 
длительного действия для перорального введения, 
таких как пиридостигмин (местинон), в целом ме
нее целесообразно для быстрой оценки миастени
ческой слабости, так как начало и продолжитель
ность действия препарата менее предсказуемы.



Где следует проводить тест? Диагностический 
тест можно провести в отделении интенсивной те
рапии, в больничной палате и, в некоторых слу
чаях, в амбулаторных условиях. Важное значение 
имеет подготовка для быстрого купирования по
тенциально возможных осложнений при приведе
нии теста, таких как нарушение ритма сердца или 
холинергический криз (см. выше).

Лечение. У некоторых пациентов с легкой 
формой миастении gravis терапия не требуется. 
Ингибиторы холинэстеразы — препараты выбора 
в лечении миастении. Неостигмина метилсульфат 
(0,04 мг/кг) можно вводить внутримышечно каж
дые 4 -6  ч, однако большинство пациентов хорошо 
переносят пероральньы прием неостигмина бро
мида в дозе 0,4 мг/кг каждые 4 -6  ч. Если основной 
проочемой является дисфагия, препарат следует 
вводить примерно за 30 мин до приема пищи для 
улучшения глотания. Пиридостигмин — альтерна
тивный препарат; терапевтическая доза пример
но в 4 раза превышает дозу неостигмина, однако 
действие может продолжаться несколько дольше. 
Передозировка ингибиторов холинэстеразы при
водит к холинергическому кризу; а гропин бло
кирует мускариновые эффекты, но не подавляет 
никотиновые эффекты препаратов, которые еще 
больше увеличивают мышечную слабость. При 
редко встречающейся семейной миастении, вы
званной отсутствием ацетилхолинэстеразы кон
цевой пластинки, ингибиторы холинэстеразы 
неэффективны и часто вызывают усиление мы
шечной слабости. У этих пациентов возможно 
применение эфедрина или экспеюиментачьного 
препарата диаминопиридина — оба препарата 
усиливают высвобождение ацетилхолина из тер- 
миналей аксонов.

В связи с аутоиммунной природой заболева
нии возможен позитивный эффект от длительной 
стероионой терапии преднизолоном. Необходимо 
решить вопрос о тимэктомии, которая в ряде слу
чаев приводит к излечению миастении. Тимэкто- 
мия наиболее эффективна у пациентов с высоким 
титром антител к ацетилхолиновым рецепторам в 
плазме, у которых к  шнические проявления миа
стении возникли не более 2 лет назад. Тимэктомия 
неэфф< :ктивно при врожденной и семейных формах 
миастении. Лечение гипотиреоза обычно приводит 
к купированию сочетанных симптомов миастении 
без применения антихолинэстеразных препаратов 
или стероидных гормонов.

Плазмаферез эффективен в лечении миасте
нии у некоторых детей, < юобенно при отсутствии 
эффекта кортикостероидных гормонов, однако 
обменное переливание плазмы может обеспечить 
только временную ремиссию. В некоторых случаях 
эффективно внутривенное введение иммуноглобули
на. Возможно введение иммуноглобулина до плаз- 
мафереза, так как этот метод менее инвазивный 
Как плазмаферез, так и ВВИГ считаются наибо iee 
эффективными методами у пациентов с высоким 
уровнем циркулирующих антител к ацетилхоли
новым рецепторам в плазме.

Новорожденным с транзиторной миастенией 
всле цствие граксп нацентарного перехода антител 
от матери, страдающей миастенией, введение анти
холинэстеразных препаратов требуется в течение 
нескольких дней и иногда в течение нескольких 
недель, особенно с целью облегчить кормление 
ребенка. Другие методы терапии, как правило, не 
требуются.

Осложнения. Дети с миастенией gravis не пере
нос ят ..репараты, блокирующие нервно-мышечную 
передачу, например сукцинилхолин и панкуроний 
Однократное введение этих препаратов может при
вести к параличу, сохраняющемуся в течение не- 
сколоких недель. Ан :стезиологи должны обращать 
особое внимание на пациентов с миастенией, кото
рым требуется введение анестетиков перед хирур
гическим вмешательством. Кроме того, некоторые 
антибиотики могут потенцировать проявления 
миастении и должны быть исключены; к ним от
носятся аминогликизиды (гентамицин и др.).

Прогноз. Прогноз трудно предсказуем. У неко
торых пациентов наблюдается спонтанная ремис
сия через неско iько месяцев или лет после дебю
та миастении; у других — симптомы заболевания 
стойко сохраняются и в зрелом возрасте. Иммуно- 
супрессивная терапия, тимэктомия и лечение ас
социированного гипотиреоза могут способствовать 
излечению миастении gravis.

Другие причины нервно-мышечной блокады. 
Химикалии, содержащие органические Фосфаты, 
часто применяемые как инсектициды, могут вы
звать миастеноподобный синдром у детей, под
вергшихся воздействию этих токсинов (см. т. 1, 
гл. 67).

Ботулизм возникает в результате п шадания в 
организм с пищей токсина Clostridium botulinum — 
] рамположительных спорообр' чающих анаэробных 
бактерий (см. т. 3, гл. 261). Частым источником за



ражения служит мед, Инкубационный период ко
роткий, длится только несколько часов, затем воз
никает тошнота, рвота и диарея. Вскоре появляют
ся симптомы поражения черепных нервов, включая 
диплопию, дисфагию, слабые сосательные движе
ния, слабость лицевой мускулатуры и 0т с / 1ствие 
глоточного рефлекса. Впоследствии развивается 
генерализованная гипотония и мышечная слабость, 
которая может прогрессировать до дыхательной 
недостаточности. Блокада нервно-мышечной пе
редачи регистрируется при ЭМГ с повторной сти
муляцией нерва. В течение нескольких дней или 
недель, до выведения токсина из организма может 
потребоваться ИВЛ. Специфический антитоксин 
отсутствует. Гуанидин в дозе 35 мг/кг/сут может 
быть эффективен для уменьшения слабости на
ружных мышц глаз и мышц конечностей, однако 
не уменьшает слабость дыхательных мышц.

Клещевой паралич — заболевание, в основе ко
торого лежит нарушение высвобождения ацетил- 
холина из аксональных окончаний в результате 
действия нейротоксина, вызывающего блокаду 
деполяризации. Поражаются также кр^ пные ми- 
елинизированные двигательные и чувствительные 
нервные волокна. Этот токсин вырабатывается 
древеснь м и собачьим клещами, которые широко 
распространены в Аппалачах и Ска чистых горах 
Северной Америки. Клещ погружает свою голов
ку в кожу, обычно на волосистой части головы, 
продукция нейротоксина достигает максимума 
примерно через 5 -6  дней. Симптомы двигатель
ных нарушений включают мышечную слабость, 
нарушение координ?ции и, иногда, восходящий 
паралич, напоминающий синдром Гийена- Ъарре. 
Сухожильные рефлексы отсутствую! В лице или 
конечностях возможны парестезии в виде чувства 
покалывания. Диагноз подтверждается при прове
дении ЭМГ, исследовании нервной проводимости 
и обнаружении клеща. Клещ следует полностью 
Удалите, чтобы не оставить погруженную в кожу 
его головку. Пациенты выздоравливают в течение 
нескольких часов или дней.

633.2. СПИНАЛЬНЫЕ МЫШЕЧНЫЕ 
 АТРОФИИ____________________

Спинальные мышечные атрофии (СМА) — дегене
ративные заболевания с поражением двигательных 
Мотонейронов с началом во внутриутрпбном пери- 
°Де и прогрессирующим течением в младенческом

и детском возрасте. Прогрессирующая денервация 
мышц отчасти компенсируется реиннервацией из 
примыкающих двигательных единиц, таким обра
зом создаются гигантские двигательные единицы, 
в дальнейшем развивается атрофий мышечных во
локон, когда в конечном итоге реиннервирующие 
нейроны вовлекаются в патологический процесс. 
Центральные мотонейроны не поражаются.

СМА подразделяются на тяжелую младенче
скую форму (болезнь Верднига-Гоффманна, или 
СМА типа 1), позднюю младенческую, медленнее 
прогрессирующую форму (СМА типа 2) и юве
нильную форму с более длительным течением 
( юлезнь Кугельберг\-Веландер, или СМА типаЗ). 
Эта классификация основана на клинических про
явлениях, включая возраст пациента в дебюте бо
лезни, выраженность мышечной слабости и тече
ние заболевания. Мышечная биопсия не позволяет 
отличить типы 1 и 2, хотя для типа 3 характерен 
в большей степени взрослый, а не младенческий 
паттерн денервации-реиннервации. Некоторые па
циенты по клиническим проявлениям занимают 
промежуточное положение между типом 1 и 2 или 
между типом 2 и 3. Вариант СМА — 5олезнь Фа- 
цио-Лонде — представляет собой прогрессирую
щий бульбарный паралич, возникающий в резуль
тате дегенерации мотонейронов, более выраженной 
в стволе мозга, чем в ( пинном мозге.

Этиология. Причиной СМА служит отсут
ствие купирования на определенном этапе разви
тия программируемой клеточной гибели, который 
представляет нормальное явление в эмбриональ
ном периоде. Из примитивной нейроэктодермы 
образуется избыточное количество двигательных 
нейробластов и других нейронов, однако только 
примерно 50 % из них выживает и созревает, пре
вращаясь в нейроны. Жизненный цикл «лишних» 
клеток ограничен, и они подвергаются дегенера
тивным изменениям. Если на определенной ста
дии не развивается процесс, останавливающий 
физиологическую гибель клеток, гибель нейро
нов может продолжаться в позднем фетальном и 
постнатальном периодах. Ген выживания мото
нейронов (SMN) останавливает апоптоз моторных 
нсйробластов. В отличие от большинства генов, 
которые сохраняются в процессе эволюции, SMN 
представляет собой уникальный ген, свойственный 
млекопитающим.

Клинические проявления. Основными при
знаками СМА типа 1 служат тяжелая гипотония,



генерализованная мышечная слабость, уменьшение 
мышечной массы, отсутствие сухожильных реф
лексов, вовлечение мышц языка, лица и жеватель
ной мускулатуры, сохранение функции наружных 
мышц глаз и сфинктеров. У младенцев с клиниче
скими проявлениями заболевания при рождении 
могут возникать дыхательш ie нарушения и невоз
можность приема пищи. Врожденные контрактуоы, 
варьирующие по степени выраженности от простой 
косолапости до генерализованного артрогрипоза, 
возникают примерно у 10 % новорожденных с тя
желым поражением. Дети грудного возраста лежат 
в расслабленной позе лягушки, спонтанная двига
тельная активность снижена, дети не могут преодо
леть силу тяжести конечностей, плохо удерживают 
голову. Более 2/ 3 детей с этим заболеванием умира
ют до 2-летнего возраста, во многих случаях смерть 
наотупает в раннем младенческом возрасте.

Младенцы с СМА типа 2 обычно способны 
сосать и глотать, дыхательная функция в раннем 
младенческом возрасте не нарушена. Несмотря на 
npoi ресспрующую мышечную слабость, многие па
циенты доживают до школьного и более старшего 
возраста, хотя на поздних стадиях заболевания от
мечается тяжелая степень инвалидизации и паци
енты прикованы к инвалидному креслу. Носовой 
оттенок голоса и нарушение глотания появляются 
в более старшем возрасте. У многих пациентов с 
большой продолжительностью жизни одним из 
основных осложнений заболевания становится 
сколиоз.

Болезнь Кугелъберга—Веландер — наь более лег
кая форма СМА (тип 3), В младенческом возрасте 
клинические проявления заболевания могут отсут
ствовать. Прогрессирующая слабость развивается 
в лроксимальных отделах конечностей, особенно 
в мышцах плечевого пояса. Пациенты сохраняют 
способность к самостоятельной ходьбе. Симптомы 
слабости мышц бульбарной группы появляются 
редко. Примерно у 25 % пациентов с этой формой 
СМА в большей степени выражена мышечная ги
пертрофия, а не атрофия мышц; поэтому может 
быть ошибочно диагностирована мышечная дис
трофия. Пациенты могут дожить до зрелого возрас
та. Фасцикуляции — специфический клинический 
признак денервации мышц. У худых детей фасци- 
ку/ яции могут выявляться в дельтовидной мышце, 
двуглавой мышце плеча и, иногда, в четырехглавой 
мышце бедра. Однако постоянные непроизволь
ные червеобразные движения могут маскировать

ся толстым слоем подкожной жировой клетчатки. I 
Фасцикуляции лучше выявляются в языке, где 
практически отсутствует подкожная соединитель
ная ткань, отделяющая мышечный слой от эпите
лия. При сокращении мышцы языка, например при 
плаче или при высовывании языка, фасцикуляции 
выявляются хуже, чем в расслабленном языке.

При вытягивании рук вперед у детей с СМА 
часто наблюдается характерный тремор в пальцах 
рук вследствие фасцикуляций и мышечной сла
бости. Этот тремор не следует путать с тремором 
при поражении мозжечка. Миалгия для СМА не
характерна.

При СМА не развивается поражение сердца. 
Интеллект сохранен, и часто дети с СМА показы
вают более высокие интеллектуальные возможно
сти, чем их здоровые ровесники, так как энергия, 
которая не может быть наггоар.лена на физическую 
активность, реализуется в сфере интеллектуально
го развития. Кроме того, эти дети чаще общаются 
со взрослыми, а не с детьми в связи с социальным 
ограничением, обусловленным заболеванием.

Лабораторные исследования. Активность 
КФК в крови может быть нормальной, но чаще 
умеренно повышена в сотни раз, повышение в не
сколько тысяч раз встречается редко. Исследование 
скорости проведения возбуждения по неовам не 
выявляет патологических изменений, за исключе
нием легкого замедления скорости в терминальной 
стадии заболевания. Это важный признак, позво
ляющий дифференцировать СМА от перифериче
ской невропатии. ЭМГ рыявляет потенциалы фи- 
бриллягии и другие признаки денервации мышц.

Диагностика. Наиболее простым и точны м  
диагностическим методом служит определение 
молекулярно-генетического маркера гена SMN  в 
крови. Мышечная биопсия выявляет характерны й \ 
паттерн перинатальной денервации, который не 
характерен для зрелой мышцы. Группы гигант
ских мышечных волокон типа I перемешаны с 
пучками волокон обоих гистохимических типов 
с выраженной атрофией (рис. 633.1), рассеянны е 
незрелые миофибриллы, напоминающие миотубу- 
лы. Паттерн при ювенильной СМА может в боль
шей степени соответствовать изменениям в мыш
цах взрослого человека, проходящих множество 
циклов денервации и реиннервации. Неврогенные 
изменения в мышцах также можно обнаружить с 
помощью ЭМГ, однако ЭМГ дает в младенческом 
возрасте менее точный результат, чем мыш ечная



Рис. 6 3 3 .1 . Мышечный биоптат н оворож ден ного  с м ла
денческой спинальной  м ы ш ечной атроф ией . Группа ги
гантских волокон  типа ( (тем ная о к раск а) в мы ш ечны х 
пучках, состоящ их из в олок он  обои х  гистохим ических 
типов с выраженными атроф ическими изменениями. Это 
характерный паттерн перинатальной ден ерваци и  мышцы. 
М иофибриллярная АТФаза, преды нкубация, pH 4,6. х400

биопсия. В биоптате икроножного нерва иногда 
умеренные сенсорные невропатические измене
ния, скорость проведения возбуждения по чув
ствительным нервам может быть снижена. При 
аутопсии выявляются умеренные дегенеративные 
изменения в чувствительных нейронах в ганглиях 
заднего корешка и в соматосенсорных ядрах тала
муса, однако эти изменения не выражаются кли
нически в виде нарушения чувствительности или 
парестезий. Наибольшие изменения включают 
обширную нейрональную дегенерацию и глиоз в 
передних рогах спинного мозгэ и двигательных 
ядрах ствола мозга, особенно в ядре подъязычного 
нерва.

Генетика. Разработан метод молекулярно-ге- 
нетической диагностики путем определения ДНК 
в крови, биоптатах мышц и ворсчнах хориона, ко
торый применяется не только для подтверждения 
диагноза, но и для пренатальной диагностики. Тип 
наследования в большинстве случаев аутосомно- 
Рецессивный. Заболеваемость спинальной мышеч
ной атрогЬией составляет 10-15 случаев на 100 ООО 
Родившихся живыми во всех этнических группах. 
Это 2-е по распространенности нервно-мышечное 
заболевание после мышечной дистрофии Дюшенна. 
Частота встречаемости гетерозиготного носитель- 
ства при СМА с аутосомно-рецессивным типом

наследования составляет 1:50. Ген, определяющий 
развитие всех трех распространенных форм СМА, 
локализован на хромосоме 5, идентифицирована 
делеция в локусе 5 q ll -ql3. Это позволяет пред
положить, что все три формы представляют собой 
варианты одного забс певания, а не разную пато
логию. Пораженный ген SMN содержит 8 экзонов 
протяженностью 20 kb, включая тело- и центромер
ные экзоны, отличающиеся только на 5 Ьр, и коди
рует 294 аминокислоты. Другой ген, ингибиторный 
ген нейронального аполтоза (NAIP), локализован 
рядом с геном SMN, во многих случаях выявляет
ся инвертированная дупликация с образованием 
двух копий — тело- и центромерной — обоих генов. 
Изолированные мутации и делеции в гене NAIP не 
вызывают клинических проявлений СМА.

Описаны редкие случаи семейных форм забо
левания с аутосомно-рецессивным типом наследо
вания, а также редкая Х-сцепленная рецессивная 
форма СМА. Возможно выявление носителей с по
мощью порционного анализа.

Лечение. Методы лечения, способные замед
лить прогрессирование заболевания, отсутству
ют. Поддерживающая терапия включает методы 
ортопедической коррекции; особенное внимание 
следует уделять лечению сколиоза и контрактуры 
суставах, умеренному физиотерапевтическому воз
действию, а также подбору механических приспо
соблений, позволяющих ребенку самостоятельно 
принимать пищу и быть функционально независи
мым. насколько это возможно. Многие дети с боль
шим успехом пользуются компьютерной м >нпкой, 
но с трудом держат в руке карандаш.

633.3. ДРУГИЕ БОЛЕЗНИ
МОТОНЕЙРОНОВ_____________

Болезни мотонейронов, за истслючением СМА, ред
ко встречаются в детском возрасте. Полиомиелит 
раньше представлял важную причину хронической 
инвалидизации, но с тех пор как вакцина против по
лиомиелита нашла широкое применение, эта рирус- 
ная инфекция встречается редко (см. т. 3, гл. 296). 
Другие энтеровирусы, такие как вирус Коксаки и 
ЕСНО-вирусы или вирус полиомиелита в составе 
живой вакцины, также могут служить причиной 
ос' роге инфекционного поражения мотонейронов. 
При этом по клинической картине заболевание на
поминает полиомиелит, однако обычно протекает 
значительно легче. Специфический тес'1’ с ПЦР и



посев СМЖ для получения культуры вируса име
ют диагностическое значение.

Ювенильная форма а?мотрофичес\ооО бокового 
склероза встречается редко. В отличие от СМА, от
мечаются клинические признаки гибели не толы о 
периферических, но и центральных мотонейронов. 
Течение заболевания прогрессирующее и неизбеж
но заканчивает! я летальным исходом.

Синдромы Пень*-Шокейра и Мардена-Уоке
ра — прогрессирующие дегенеративные заболева
ния мотонечронов, ассоциирующиеся с тяжелым 
артрогрипозом и врожденными аномалиями мно
гих систем органов. Понтоцеребеллярная гипопла
зия — лрогпесс] [рующее дегенеративное заболева
ние ЦНС с началом во внутриутробном периоде. 
Одна из форм включает также дегенерацию мо
тонейронов. напоминающую СМА, но патологии 
SMN  на хромосоме 5 не бывает.

Двигательные мотонейроны поражаются при 
нескольких дегенеративных заболеваниях нервной 
системы, вь лючая ганглиозидоз (болезнь Тея-Сак- 
са), нейрональный цероид шпофусциноз (болезнь 
Баттена) и гликогеноз II (болезнь Помпе), однако 
признаки денервации при этих заболеваниях мо
гут быть минимальными или мало заметными на 
фоне бо iee выраженного поражения других отде
лов ЦНС или мышц.
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 Глава 634

Наследственные 
моторно-сенсорные 
невропатии

Наследственные моторно-сенсорные невропатии 
(НМСН) — это группа прогрессирующих заболе
ваний с поражением периферических нервов. Дви
гательные нарушения, как правило, преобладают в 
клинической картине заболевания, однако позже 
развиваются чувствительные и вегетативные на
рушения.

634.1. ПЕРОНЕАЛЬНАЯ МЫШЕЧНАЯ 
АТРОФИЯ (БОЛЕЗНЬ LLIAPKO- 
МАРИ-ТУТА, НМСН ТИП I)

Это заболевание представляет собой наиболее 
распространенную форму генетически детерми
нированных невропатий; распространенность 3,8: 
100 000 населения. Тип наследования аутосомно- 
доминантный, экспрессивность составляет 83 %■ 
Аномальный ген картирован в локусе 17р11.2. 
Продукт гена — протеин Р22 периферического ми
елина (РМР22). Встречающаяся значительно реже 
НМСН типа I с аутосомно-рецессивным типом на
следования возникает в результате дефект л гена в 
локусе Xql3.1, что приводит к нарушению синтеза 
белка коннексин-32.

Клинические проявления. У большинства 
пациентов симптомы заболевания отсутствуют до



позднего детского или раннего подросткового воз
раста. Однако у некоторых детей походка наруша
ется уже на втором году жизни. Большеберцовый 
и малоберцовый нервы поражаются наиболее рано, 
и их поражение наиболее выражено по гравн^нию 
с другими нервами. Дети с этим заболеванием ка
жутся неуклюжими, они часто спотыкаются и пада
ют. Дебют симптомов может быть отсрочен до 6-го 
десятилетия жизни.

Мышцы передней поверхности голени атро
фированы, и нога принимает характерную форму 
ноги аиста. Мышечная атрофия сопровождается 
прогрессирующей слабостью этих мышц, в связи с 
чем тыльное сгибание стопы затруднено, впослед
ствии формируется симптом свисающей стопы. 
Поражение билатеральное, но может определяться 
легкая асимметрия. Возможна деформация pes cav- 
us (когтистая лапа) в связи с денервацией внутрен
них мышц стопы, что приводит к еще большему 
нарушению походки. Атрофия мышц предплечий 
и кистей обычно выражена не настолько сильно, 
как атрофия мышц нижних конечностей, при про
грессировании заболевания возможна контрактура 
лучезапястных суставов и пальцев рук, что при
водит к формированию когтистой лапы. Слабость 
проксимальных мышц возникает на поздних ста
диях заболевания и обычно умеренно выражена. 
Аксиальные мышцы йе поражаются.

Заболевание медленно прогрессирует на про
тяжении всей жизни, однако в некоторых случаях 
двигательные нарушения быстро прогрессируют в 
течение нескольких лет. У большинства пациентов 
сохраняется способность к ходьбе и нормальная 
продолжительность жизни, хотя необходимо при
менение ортопедических приспособлений для ста
билизации голеностопных суставов.

Среди чувствительных волокон поражаются 
главным образом крупные миелинизировачные 
нервные волокна, передающие информацию о 
проприоцептивной и вибрационной чувствитель
ности, возможно и повышение порога болевой и 
температурной чувствительности. Некоторые дети 
жалуются на ощущение покалывания или жжения 
в стопах, боль возникает редко. В связи с уменьше
нием мышечной массы нервы особенно уязвимы к 
травме или компрессии. Вегетативные проявления 
Могут включать нарушение вазомоторного кон
троля с появлением красных пятен или бледности 
Кожи стоп, при этом стопы необычно холодные на 
°Щупь.

При пальпации нервы часто утолщены. Сухо
жильные рефлексы в дистальных отделах конеч
ностей утрачены. Черепные нервы не поражаются. 
Функция тазовых органов не нарушена. При вегета
тивной невропатии отсутствует поражение сердца, 
ЖКТ и мочевого пузыря. Интеллект не снижен.

Синдром Давиденкова — вариант НМСН ти
па I с лопаточно-перонеальной атрофией и слабос
тью мышц.

Лабораторные исследования и диагностика.
Скорость проведения возбуждения по двигатель
ным и чувствительным нервам значительно сниже
на, иногда достигает всего лишь 20 % нормального 
значения. При выявлении новых случаев заболева
ния при отсутствии семейного анамнеза необходи
мо обследование обоих родителей и исследование 
ск зрости проведения возбуждения по нервам.

Для подтверждения диагноза ЭМГ и мышечная 
биопсия обычно не требуются, однако эти методы 
обследования выявляют признаки многочислен
ных циклов денервации и реиннервации. Актив
ность КФК в крови соответствует норме. В СМЖ 
возможно повышение уровня белка, цитоз отсут
ствует.

Биопсия икроножного нерва имеет диаг
ностическое значение. В биоптате уменьшено ко
личество миелинизированных волокон крупного и 
среднего размера, содержание коллагена повыше
но, определяется характерное формирование утол
щений по типу луковицы в результате пролифера
ции цитоплазмы шванновских клеток вокруг ак
сонов. Эти патологические изменения обозначают 
термином «интерстициальная гипертрофическая 
невропатия». Кроме этого определяется обширная 
сегментарная демиелинизация и реми глинизация.

Разработан точный метод молекулярно-генети
ческой диагностики по анализу крови.

Лечение. Основной проблемой является стаби
лизация голеностопных суставов. На ранних стади
ях заболевания часто помогает ношение жесткой 
обуви высотой до середины голени, особенно когда 
пациент ходит по неровной поверхности, напри
мер по льду, снегу или по камням. В дальнейшем 
по мере развития слабости мышц, производящих 
тыльное сгибание стопы, возможно применение 
легких пластиковых шин для фиксации задней 
части голеностопного сустава и нижней части сто
пы. Они надеваются под носки и невидимы, что 
особенно удобно для пациентов. При развитии 
симптома свисающей стопы может потребовав ся



применение наружных фиксирующих ортопеди
ческих приспособлений в области нижней части 
ноги. В некоторых случаях рассматривается воз
можность хирургического укрепления голеностоп
ного сустава.

Необходимо защищать ноги от травматического 
повреждения. В развернутой стадии заболевания 
можно предотвратить развитие компрессионной 
невропатии, подкла ывая мя] кие подушки под го
лени или между ними во время сна. Парестезия в 
виде жжения в стопах встречается редко, ее часто 
купируют приемом фенитоина и карбамазепина. 
Медикаментозное лечение, способное остановить 
или замедлить прогрессирование заболевания, не 
разработано.

634.2. ПЕРОНЕАЛЬНАЯ МЫШЕЧНАЯ 
АТРОФИЯ (АКСОНАЛЬНЫЙ 
ТИП)_________________________

По к  [инической картине это заболевание напоми
нает НМСН типа I, однако отличается меньшей 
скоростью прогрессирования и выраженностью 
двигательных нарушений. На ЭМ Г денервация 
мышц. Биопсия икроножного нервг выявляет в 
большей степени аксональную дегенерацию, чем 
демиелинизацию и луковичные разрастания из 
шванновских к деток, характерные для НМСН типа 
I. Аномальный ген локализован на хромосоме 1 в 
лику се 1р35 р36. Это заболевание отличается от 
НМСН типа I, хотя оба заболевания наследуются 
по аутос.омно-доминат ному типу.

634.3. БОЛЕЗНЬ ДЕЖЕРИНА-СОТТА 
(НМСН ТИПА III)______________

Эта интерстициальная гипертрофическая невропа
тия с аутосомно-доминантным типом наследования 
напоминает НМСН типа I, но отличается большей 
тяжестью клинических проявлений. Симптомы 
заболевания возникают в раннем младенческом 
возрасте и быстро прогрессируют. Часто встреча
ется нарушение зрачковых реакций, в том числе 
отсутствие реакции зрачка на свет, или симптом 
Аргайлла Робертсона. Кифосколиоз и деформация 
стоп по типу ко1 тистой лапы ос ложняй г течение 
заболевания примерно в 35 % случаев. На ранней 
стадии заболевания пальпаторно выявляется утол
щение периферических нервов.

Формирование луковичных утолщений лучше 
всего видно в биоптате икроножного нерва. Наблю
дается гипомиелинизаци„.

Аномальный ген картирован в локусе 17р11.2 
и идентичен гену, вызывающему развитие НМСН 
типа I (болезнь Шарко-Мари-Тута). К линические 
и патоморфологические различия двух заболева
ний метут служить фенотипическими вариантами 
одного и того же заболевания, аналогичная картина 
наблюдается при мышечных дистрофиях Дюшенна 
и Беккера. Описана также аутосомно-рецессивная 
форма болезни Дежерина-Сотта, однако ее суще
ствование точно не документировано.

634.4. СИНДРОМ РУССИ-ЛЕВИ

Этот синдром представляет собой сочетание 
НМСН типа I и мозжечковых нарушений, напо
минающих атаксию Фридрейха, однако кардиоми- 
опатия при этом заболевании отсутствует.

634.5. БОЛЕЗНЬ РЕФСУМА__________

См. т. 2, п. 134.2.
Это редкое заболевание обусловлено блокадой 

Р-окисления фитановой кислоты до пристановой 
кислоты. Фитановау кислота — это жирная кис
лота с разветвленной цепью, которая поступает в 
организм главным образом с продуктами питания, 
такими как шпинат, орехи и кофе. Уровень фи
тановой кислоты значительно повышен в плазме, 
СМЖ и ткани головного мозга. В СМЖ белково
клеточная диссоциация, содержание белка дости
гает 100-ь00 мг/дл.

Заболевание дебютирует обычно в возрасте 4- 
7 дет с появления интермлтмрующих признаков 
моторной и сенсорной невропатии. Появляются 
такие симптомы, как атаксия, прогрессирующая 
нейросенсорная тугоухость, пигментный ретинит 
и нарушение ночного зрения, ихтиоз и дисфункция 
печени различной степени. Проведение возбужде
ния по двигательным и чувствительным нервам 
замедлено. Терапия вкпючает коррекцию диеты 
и периодическое заменное переливани; плазмы.

634.6. БОЛЕЗНЬ ФАБРИ_____________

Это редкое заболевания с Х-сцепленным рецессив
ным типом наследования возникает в результате 
накопления церамидтригексозида, связанного с де



фицитом церамидтригексозидазы, отщепляющего 
галактозное окончание от церамида тригексозы (це- 
р а м и д ^ глюкоза-галактоза-галактоза), что приводит 
в результате к накоплению этого тригексозолипида 
в нейронах ЦНС, шванновских клетках, клетках 
периневрия, ганглиозных клетках сплетений мы
шечной оболочки кишечника, клетках кожи, почек, 
эндотелиальных и гладких мышечных клеток кро
веносных сосудов, сердца, клетках потовых желез, 
роговицы и костного мозга.

Клинические проявления. Первые симптомы 
появляются в позднем детском или подростковом 
возрасте, возникают рецидивирующие эпизоды 
жгучей боли и парестезии з  стопах и нижней ча
сти голеней, они нас только тяжелые, что пациен
ты не способны ходить. Эти эпизоды часто прово
цируются лихорадкой или физической нагрузкой. 
При неврологическом осмотре объект ивные сен
сорные и двигательные нарушения отсутствуют, 
рефлексы сохранены. На кожз мошонки, ягодиц и 
в околопупочной области характерны изменения 
в виде уплощенных или приподнимающихся над 
поверхностью кожи черно-красных телеангиэкта- 
зий — диффузная ангиокератома туловища. Мо
жет быть гипогидроз. К непостоянным симптомам 
заболевания относятся помутнение роговицы, ка
таракта и некроз головок бедренных гостей. Забо
левание носит прогрессирующий характер. Дебют 
гипертензии и почечной недостаточности обычно 
отсрочен до молодого возраста. В результате по
ражения сосудистой стенки возникают рецидиви
рующие инсульты. Летальный исход наступает на 
5-м десятилетии жизни вследствие инфаркта мозга 
или почечной недостаточности.

Лабораторные исследования. Скорость про
ведения возбуждения по двигательным и чувстви
тельным нервам в пределах нормы или только не
значительно снижена, что указывает на сохранение 
крупных миелинизированных нервных волокон. 
\  ровень белка в СМЖ в пределах нормы. Протеи- 
нурия выявляется нг ранних стадиях заболевания.

Патоморфологические изменения, как правило, 
выявляются в первую очередь при биопсии кожи 
или игроножного нерва. Гликосфинголипид кри- 
сталлин образует зебровидные тельца в лизосомах 
эндотелиальных клеток, клетках гладкой мышеч
ной ткани артериол и шванновских клетках, что 
лучше всего видно при электронной микроскопии. 
В нервах селективная потеря мелких миелинизи
рованных волокон и относительная сохранность

аксонов крупного и среднего размера в отличие от 
большинства аксональных невропатий, при кото
рых поражаются главным образом крупные мие- 
линизированные волокна.

Определение дефицита фермента возможно при 
исследовании фибробластов кожи, лейкоцитов и 
других тканей. Этот метод позволяет выявить жен
щин — носителей аномального гена без клиниче
ских симптомов заболевания и служит надежным 
методом пренатальной диагностики.

Лечение. См. т. 2, п. 134.4.

634.7. ГИГАНТСКАЯ АКСОНАЛЬНАЯ 
НЕВРОПАТИЯ_________________

Это редкое аутосомно-рецессивное заболевание с 
дебютом в раннем детском возрасте представляет 
собой комбинацию периферической невропатии 
и дегенерации белого вещества ЦНС, характери
зуется прогрессирующим течением и напоминает 
лейкодистрофию. Атаксия и нистагм сочетаются 
с симптомами прогрессирующей периферической 
невропатии. У некоторых детей с этим заболева
нием вьющиеся волосы, при микроскопическом 
исследовании волос отмечается вариация диаме
тра осевых цилиндров или патология отсутствует. 
Фокальные утолщения аксонов обнаруживаются 
как в периферической нервной системе, так и в 
ЦНС, однако миелиновая оболочка не поврежде
на. В основе заболевания лежит генерализованная 
пролиферация промежуточных филаментов вклю
чая нейрофиламенты аксонов, глиальные филамен- 
ты (волокна Розенталя) в головном мозге, цитоке
ратин волос и виментин в шванновских клетках и 
фибробластах. Гомозиготная мутация в гене GAN 
в локусе 16q24 ответственна за синтез дефектного 
протеина гигаксонина.

634.8. ВРОЖДЕННАЯ 
ГИПОМИЕЛИНИЗИРУЮЩАЯ

 НЕВРОПАТИЯ_________________

В основе заболевания лежит нарушение нормаль
ного процесса миелинизации двигательных и чув
ствительных волокон периферических нервов, но 
не белого веше^ва ЦНС. Это недегенеративные из
менения или разрушение сформированного ранее 
миелина, что отличает это заболевание от лейкоди- 
строфии. Шванновские клетки сохранены, аксоны



имеют нормальное строение. Описание счучаев 
заболевания у сиблингов позволяет предположить 
аутосомно-рецессивный тип наследования.

Симптомы заболевания выявляются уже при 
рождении; основными клиническими признаками 
с тужат гипотония и задержка развития. Клини
ческая картина у многих пациентов напоминает 
врожденную нечувствительность к боли. Чергпчьте 
нервы поражаются непостоянно, дыхатечьные на
рушения и ци^фагия — редкие осложнения забо
левания. Сухожильные реф тексы отсутствуют. По 
крайней мере в 50 % случаев при рождении имеет
ся артрогрипоз. Не установлен прогрессирующий 
характер заболевания, миелинизация нервов про
исходит медленно и остается неполной. Скорость 
проведения возбуждения по двигательным и чув
ствительным нервам снижена. Диагноз подтверж
дается при биопсии икроножного нерва, которая 
выявляет отсутствие миелинизации крупных и 
мелких волокон и (ингада) интерстициальные ги
пертрофические реактиьные изменения. Мышеч
ная биопсия может обнаруживать умеренную не
врогенную атрофию, но не изменения, характерные 
для спинальной мышечной агрофии. Воспалиголь
ные изменения в мышцчх и нервах отсут ствуют. 
Проводите я поддерживающая терапия

634.9. НЕВРОПАТИЯ ПРИ
ВРОЖДЕННОЙ РАНИМОСТИ 
ПЕРИФЕРИЧЕСКИХ НЕРВОВ

Эта форма наследственной невропатии характе
ризуется чрезмерной гиперпоодукцией миелина 
вокруг каждого аксона, которая носит нерегуляр
ный сегментарный характер, так что на отдельных 
миелинизированых нервных волокнах форми
руются выпячивания в форме сосисок. Имеется 
выраженная тенденция к развитию параличей от 
сдавления нервов. Заболевание проявляется в виде 
рецидиьирующих мононгвропатий вследствие не
значительных травм. Тип наследования аутосом
но-доминантный, патологический ген картирован в 
локусс 17р11.2. Биопсия икроножного нерва имеет 
диагностическое значение, однако для наилучшей 
демонстрации патологии миелина необходимо 
применение специальной техники исследования 
раздраженных волокон. Генетический дефект об
условлен делецией экзонов в гене РМР22. Проьо- 
дится поддерживающая терапия.

634.10. АЕЙКОДИСТРОФИИ_________

Некоторые наследственные дегенеративные забо
левания белого вещества ЦНС также вызывают 
периферическую невропатию. Наиболее важные 
среди них — болезнь Краббе (глобоидноклеточная 
лейкодистрофия), метахроматическая лейкоди- 
строфия и АЛД (см. т. 2, гл. 134).
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 Глава 635
Токсические невропатии

Многие хи ника ши (органофо^фаты), токсины и 
тглретвенные препараты могут вызывать перифе
рическую невропатию. Тяжелые металлы — извест
ные нейротоксины. Отравление свинцом, особенно 
хроническое, вызывает главным образом моторную 
невропатию с селективным поражением крупных 
нервов, таких как общий малоберцовый, лучевой 
или срединный нервы. Это состояние известно как 
множественный юноневрит (см. т. 1. гл .66). Мы
шьяк вызывает болезненные жгучие парестезии 
и моторную полиневропатию. Отравление хими
ка [иями, применяющимися в промыш. [енности и



сельском хозяйстве, реже встречается как причина 
невропатий у детей, чем у взрослых.

Антимьтаболические и иммуносупрессивны е  
препараты, такие как винкристин, цисплатин и так- 
сол, вызывают полиневропатию как ослож нение  
химиотерапии неопластических процессов. Эти  
ятрог^нные причины — наиболее частые этиоло
гические факторы токсических невропатий у  детей. 
Обычно выявляется аксональная дегенерация, а не 
первичная демиелинизация в отличие от аутоим
мунных невропатий, к которым относится с индром 
Гийена-Барре.

Хроническая уречия ассоциируется с токсиче
ской невро- и миопатией. Невропатия вызвана по
вышением уровня цирку, [ирующего ПТГ. Умень
шение уровня гормона паращитовидной железы р 
крови сопровождается к шническим улучшением, 
при этом скорость проведения возбуждения по не
рвам в( «вращается к нормальным значениям.

I
 Глава 636
Вегетативные невропатии

636.1. СЕМЕЙНАЯ ВЕГЕТАТИВНАЯ
ДИСФУНКЦИЯ________________

Семейная вегетативная дисфункция (синдром Рай
ли-Дея) — аутосомьо-рецессивное заболевание, 
распространенное среди восточно-европейских 
евреев, в этой популяции заболеваемость сос гав- 
ляет 1:10 000-1:20 001», частота носительства ано
мального гена расценивается как 1 %. Заболевание 
редко встречается в других этнических группах. 
Аномальный ген картирован в локусе 9q31 -q33.

Патология. Это заболевание с поражением пе
риферической нервной системы характеризуется 
уменьшением количества мелких немиелинизиро- 
ванных нервных волокон, переносящих импульсы 
болевой, температурной и вкусовой чувствитель
ности и относящихся к вегетативной нервной сис
теме. Выявляется также дефицит крупных миели- 
низированных афферентных нервных волокон, ко
торые проводят импульсы от мышечных веретен и 
сУхожил1 ного комплекса Гольджи. Степень анато
мических изменений в перифериче< ких и особ< нно 
вегетативных нервных волокнах ттшроко варьиру

ет. Грибовидные сосочки языка (вкусовые почки) 
отсутствуют или их количество уменьшено.

Клинические проявления. Заболевание дебю
тирует в младенческом возрасте, первыми симп
томами служат слабое сосание и глотание. Воз
можна аспирационная пневмония. Затруднения 
при приеме пищи остаются основными клиниче
скими проявлениями заболевания на протяжении 
всего детства. Возможны приступы рвоты. Частые 
симптомы — избыточная потливость и пятнистая 
эритема, особенно во время приема пищи или при 
возбуждении ребенка. Аффективно-респираторные 
приступы с последующим развитием синкопальных 
состояний характерны в первые 5 лет жизни. По 
мере взросления возникает нечувствительность к 
боли, приводящая к частым травмаь. Характерны 
изъязвления роговицы. Прорез] шанне новых з\бов 
приводит к появлению язв на языке. Походка замед
ленная или неуклюжая, может напоминать атакти
ческую походку в связи с нарушением сенсорного 
механизма обратной связи посредством мышеч
ных веретен. Атаксия, вероятно, связана в большей 
степени с нарушением механизма обра гной связи 
посредством мышечных веретен и с дисфункцией 
вестибулярных нервов, чем с нарушением фикции 
мозжечка. Сухожильные рефлексы отсутствуют. 
Сколиоз — тяжелое осложнение, развивающееся у 
большинства пациентов, обычно прогрессирующе
го характера. Нормальное слезотечение во время 
плача у здоровых детей отсутствует до 2-3  мес.; у 
детей с семейной ве гетативной дисфункцией сле
зовыделительная функция не формируется и лосле 
этого возраста или значите 1ьно нарушена (снижено 
количество выделяемой слезной жидкогти).

Примерно у 40 % пациентов возникают генера ■ 
лизованные тонико-клонические судороги, кото
рые в некоторых случаях ассоциируются с острой 
гипоксией во время задержки дыхания при аффек
тивно-респираторных приступах, иногда провоци
руются высокой лихорадкой, но в большинсгве 
случаев возникают без видимых причин. К от  роль 
температуры тела нарз шен; возможна как гашотер- 
мия так и высокая лихорадка. Интеллект обычно 
снижен, что, однако, не обусловлено эпилепсией. 
Нередко наблюдается задержка полового созрева
ния (позднее наступление пубертата), особенно у 
девочек. Речь часто смазанная, нечеткая или име
ется носовой оттенок голоса.

После 3-летнего возраста появляются вегета
тивные кризы, обычно в сочетании с приступами



циклической рвоты, продолжающимися 24-72 ч 
или даже несколько дней. Позывы на рвоту и рвота 
возникают каждые 25-20 мин в сочетании с гипер
тензией и профузным потоотделением, появлени
ем пятнистых высыпаний на коже, беспокойством 
и раздражительностью. Возможно выраженное 
вздутие желудка, которое вызывает боль в животе 
и даже дыхательные нарушения. Тяжелые присту
пы неукротимой рвоты могут осложняться крова
вой рвотой (гематемезис).

Синдром Омгрова — клинический вариант забо
левания, для которого характерна нлакримия (от
сутствие слезоотделения), ахалазия, вегетативная 
дисфункция в сочетании с ортостатической гипо
тензией и вариабельным изменением ЧСС, сенсо- 
моторной полиневропатией, обычно с дебютом в 
подростковом возрасте. Возможна холинергиче- 
ская дисфункция.

Лабораторные исследования. На ЭКГ удли
нение интервала Q Т в сочетании с отсутствием 
его нормального укорочения при выполнении 
физических упражнений, что служит отражени
ем нарушения вегетативной регуляции сердечной 
функции. Рентгенография грудной клетки выяв
ляет ателектазы и изменения в легких, напомина
ющие кистозный фиброз. Уровень ванилилманде- 
ликовой кислоты в моче снижен, а гомованильной 
кислоты — повышен. Активность дофамин-(3-ги- 
дршхилазы (фермента, превращающего дофамин 
в эпинефрин) в плазме снижена. В биоптате икро
ножного нерва снижено количество немиелинизи- 
рованных волокон. ЭЭГ применяют для выявления 
эпилептиформной активности.

Диагностика. Реакция в виде повышения АД 
при медленном внутривенном введении норэпи- 
нефрина чрезмерно усилена. Повышен гипотензив
ный ответ на инфузию метахолина. Внутрикожное 
введение раствора гистамина фосфата (1:1000) не 
вызывает выявляемое в норме возбуждение аксо
нов, локальная боль (в норме возникающая при 
проведении пробы) отсутствует или уменьшена. 
Поскольку кожная реакция на гисгамин у детей 
младенческого возраста усилена, рекомендуется 
применение более слабых растворов (1:10 000). 
Введение 2,5?£ раствора метахолина в конъюн
ктивальный мешок вызывает миоз у пациентов с 
семейной вегетативной дисфункцией, у здоровых 
людей диаметр зрачка не меняется. Это неспеци
фический признак парасимпатической денервации 
независимо от этиологии. Метахолин при проведе

нии этого теста вводится только в один глаз, другой 
ллаз служит как контрольный, измерение диаметра 
зрачков проводится негкотько раз в течение 20 мин 
через 5- минутные интервалы.

Лечение. Симптоматическое течение включа
ет коррекцию нарушений дыхательной системы и 
ЖКТ, введение глазных капель или глазной мази 
с метилцеллюлозой применяется для замещения 
отсутствующей слезной жидкости, чтобы предот
вратить развитие изъязвлений роговицы, ортопе
дическое лечение сколиоза и заболеваний суставов, 
подбор антиэпилептической терапии для лечения 
эпилептических приступов. Хлорлромазин — эф
фективное прс тиворвогное средство, препарат 
можно вводить ректально в свечах во время веге
тативных кризов. Хлорпромазин уменьшает также 
беспокойство и снижает АД. Необходима коррек
ция дегидратации и электролитных нарушений, 
оетанехол — альтернативный препарат для лече
ния циклической рвоты. Он также применяется 
для лечения энуреза — другого частого осложнения 
семейной вегетативной дисфункции, уменьшает 
проблемы, вязанные с нарушением слезоотдели
тельной функции. Важную роль играет защита от 
травм, так как у пациентов отсутствует защитный 
болевой механизм. Сколиоз часто требует хирур
гической коррекции.

Внутривенное введение гамма-глобулина вы
зывает резкое уменьшение гипотензии и зрачковой 
арефлексии в некоторых случаях и может служить 
методом лечения у детей с тяжелыми нарушени
ями, однако у большинства пациентов эффектив
ность этого метода незначительна.

Прогноз. Большинство пациентов умирают в 
детском возрасте, обычно от хронической легочной 
недос гаточности или от аспирации.

636.2. ДРУГИЕ ФОРМЫ
ВЕГЕТАТИВНЫХ НЕВРОПАТИЙ

Невоопатии с поражением сплетения мышечной 
оболочки кишечника. Аганглионический мегаколон 
(болезнь Гиршспрунгоj — нарушение эмбриональ
ного развития парасимпатических нейронов под- 
слизистого сплетения и сплетения мышечной обо
лочки кишечника в сегментах толстой и прямой 
кишки. Нервы, проходящие между продольным и 
циркулярными слоямр" гладких мышц стенки за
днего прохода, гипертрофированы; ганглиозные 
клетки отсутствуют (см. т. 4, п. 414.3).



Врожденная нечувствительность к боли и ан- 
ги д р о з . Это наследственное заболевание с неуста
н овл ен н ы м  типом наследования. Мальчики болеют 
значительно чаще, чем девочки. Заболевание дебю
тирует в раннем младенческом возрасте. Отмеча
ются эпизоды высокой лихорадки при повышении 
температуры окружающей среды в связи с отсут
стви ем  потоотделения. Частые ожоги и травмы 
связаны с отсутствием болевой чувствительности. 
Интеллект не снижен. В биоптате нервов практи
чески тотальное отсутствие немиелинизированных 
нервных волокон, проводящих импульсы болевой 
и температурной чувствительности, и вегетатив
ных нервных волокон. В некоторых случаях гипо- 
миелинизирующая невропатия клинически прояв
ляется как врожденная нечувствительность к боли 
(см. п. 634.8). Симпатические кожные реакции и 
электрофизиологическое исследование — надеж
ный метод диагностики в случаях, ассоциирован
ных с мутацией ТrKA-рецептора для фактора роста 
нервов.

Рефлекторная симпатическая дистрофия.
Это заболевание представляет собой форму локаль
ной каузалгии, обычно с вовлечением кисти или 
стопы, при этом зона поражения не соответствует 
области инш рвации периферического нерва. По
стоянная жгучая боль и гиперестезия сочетаются с 
вазомоторной нестабильностью в зоне поражения, 
чю приводит к повышению температуры кожи, 
появлению аритемы и отека вследствие вазоди- 
латации и гипергидроза. В хронической стадии 
развивается атрофия придатков г.ожи, кожа стано
вится холодной и влажной на ощупь, развивается 
атрофия подкожного мышечного слоя и костей. 
В некоторых случаях отмечается поражение не 
одной, а нескольких конечностей. Боль вызывает 
нарушение двигательной активности и усиливает
ся при движении ассоциированного сустава, хотя 
объективные признаки артрита отсутствуют. Им
мобилизация вызывает некоторое улучшение. Наи
более частым провоцирующим Фактором служит 
локальная травма — ушиб, рваная рана, растяжение 
или перелом за нескольких дней или недель до по
явления симптомов заболевания.

Предлагалось несколько теорий патогенеза для 
объяснения этого феномена. Наиболее распростра
ненной из них считается рефлекторная гиперак- 
тивность вегетативных нервов в ответ на травму, 
ПРИ этом регионарная симпатическая блокада ча
сто обеспечивает временное облегчение. Физио

терапия также эффективна. В некоторых случаях 
наблюдается спонтанное выздоровление через не- 
скс иько недель или месяцев, однако в других слу
чаях симптомы заболевания стойко сохраняются и 
требуется симпатэктомия. У некоторых пациентов 
предполагается психогенный компонент, который, 
однако, трудно доказать.
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I
 Глава 637
Синдром Гийена-Барре

С индром  Г и й ен а-Б ар р е представляет постин- 
фекционную полиневропатию с острым дебютом, 
с преимущественным пораж ;нием двигательных 
волокон, но иногда и с вовлечением чувствитель
ных и вегетативных нервов. Синдром встречается 
во всех возраг±ных группах и не является наслед
ственным заболеванием. Данное заболевание напо
минает экспериментальный аллергический поли
неврит у лабораторных животных. У большинства 
пациентов диагностируется демиелинизирующ ая  
полиневропатия, однако в некоторых случаях пре
обладает аксональная дегенерация.



Клинические проявления. Паралич обычно 
развивается примерно через 10 дней после чеспг- 
цифической вирусной инфекции, как правило, с 
симптомами кишечной инфекции (особенно Cam
pylobacter jejuni) или острой респираторной вирус
ной инфекции (особенно Mycoplasma pneumoniae). 
Мышечная слабость обычно лояв шется в нижних 
конечностях, а затем в облас ги туловища, верхних 
конечностей, на поздней стадии — в мышцах буль
барной группы. Этот тип чабочевания известен как 
висходящий паралич Ландри. Мышцы прокси
мальных и дистальных отделов конечностей вовле
каются относительно симметрично, однако у 9 % 
пациентов обнаруживается асимметрия пораже
ния. Развитие заболевания ступенчатое и ьрогрес- 
сирующее в течение нескольких дней или недель. 
В начальной стации часто наблюдается болезнен
ность и боль в мышцах, особенно прм остром дебю
те заболевания. Дети становятся раздражительны
ми. Прогрессирующая слабость .ложет приводить к 
потере способности к самостоятельной ходьбе или 
отказу от нее либо к развитию вялой тетраплегии. 
В некоторых с чучаях возникает парес гезия.

Б^'чъбарныи паралич наблюдается примерно в 
50 % случаев и может привести к дыхательной не
достаточности. Дисфагия и слабость мышц лица 
часто указывают на угрозу развития дыхательной 
недостаточности. Эти симптомы нарушают про
цесс приема пищи и повышают риск аспирации. 
Возможно поражение лицевых нервов. У некото
рых пациентов л  тадшего возраста могут возникать 
симптомы вирусного менингита или менингоэнце- 
фалита. Поражение наружных мышц глаз встре
чается редко, однако иногда тяжелая невропатия 
глазодвигательного и других черепных нервов 
развивается уже на ранней стадии заболевания. 
Синдром М иллера -Ф иш ера  представляет со
бой острую наружную офтальмоплегию, атаксию 
и арефлексию. В некоторых случаях развивается 
отек диска зрительного нерва, однако клинические 
признаки нарушения зрения отсутствуют. Задерж
ка или недержание мочи осложняет течение забо
левания примерно в 20 % случаев, но обычно носит 
транзиторный характер. Клинические проявления 
синдрома Миллера-Фишера напоминают стволо
вой энцефалит Биккеро'аффа, многие симптомы 
заболевания наш >минают синдром Гийена- Барре с 
вовлечением перифе рических мотон^йронов. Без
условно, Э 1и  заболевания могут иметь >дну патоге
нетическую основу.

I

Сухожильные рефлексы обычно отсутс вуют 
уже в начале заболевания, однако в некоторых 
случаях сохраняются до поздней стади и болезни. 
Эти различия могут вызывать диагностические за
труднения на ее ранней стадии. В некоторых слу
чаях возможно вовлечение в процесс вегетативной 
нервной системы. При этом возникает лабильность 
АД и ЧСС, постуральная гипотензия, эпизоды тя
желой брадикардии, иногда возможна асистолия. 
Важное значение имеет мониторинг сердечной де
ятельности. У небольшой части пациентов требует
ся установка временного водителя ритма.

Прогноз. Клиническое течение заболевания 
обычно благоприятное, и спонтанное восстанов
ление начинается в течение 2-3 нед. У большин
ства пациенте» мышечная сила восстанавливается 
полное гью, хотя в некоторых случаях сохраняются 
резидуальные явления в виде мышечной слабости 
Обычно в последнюю очередь восстанавливают
ся сухожильные рефлексы. Восстановление, как 
правило, происходит в обратной последователь
ности относительно развития симптомов: внача
ле восстанавливается функция мышц бульбарной 
группы, в последнюю очередь — сила мышц ниж
них конечностей. При отсутствии своевременной 
даагностики и лечения развитие бульбарного пара

лича и поражение дыхгтетьиых мышц могут при
вести к легальному исходу. Хотя прогноз в целом 
благоприятный и большинство детей полностью 
выздоравливают, три симптома указывают на не
благоприятный прогноз (в отношении развития 
неврологических осложнений):- поражение череп
ных нервов, потребность в интубации, макс таль- 
ная выраженность пареза в период наблюдения. 
Электрофизиологические признаки блокады про
ведения возбуждения по нервам служат х о р о ш и м  
прогностическим фактором

Хроническая рецидиоириющая пс лтадикуюнев- 
ропатия ^иногда называемая хронической воспа
лительной демиелинизирующей полирадикулонев- 
ропатией) или фоническая н грецидивирующая по- 
лирадикулоневропатия — разновидности синдрома 
Гийена-Бгрре г хроническим течением, при кото
рых клинические симптомы рецидивируют или не 
улучшаются в течение нескс льких месяцев или лет. 
Примерно у 7 % детей с синдромом Гийена -Барре 
наблюдается рецидив. Обы чно развивается глубо
кий парез, который может чостигать степени вялой 
тетраптегии с вовлечением бульбарных и дыха
тельных мышц или без него.



Врожденный синдром Гийена-Барре бывает 
редко, у новорожденных встречается в виде гене
рализованной гипотонии, мышечной слабости и 
арефлексии, эле::трофиз] юлогичесг.их признаков 
и изменений СМЖ характерных для синдрома 
Гийена-Барре, при отсутствии нервно-мышечно
го заболевания у матери. Лечения не требуется. 
Наблюдается постепенное улучшение в течение 
нескольких первых месяцев жизни, остаточные 
явления в возрасте 1 года отсутствуют. В одном 
из описанных случаев мать ребенка перенес ча яз
венный колит во времл беременности, проводилось 
лечение преднизолоном и мезаламином на сроке от 
7 мес. беременности до родов.

Лабораторные исследования и диагностика. 
Исследование СМЖ необходимо для установле
ния диагноза. Уровень белка ЦСЖ более чем в 
2 раза превышает верхнюю границу нормы, пле- 
оцитоз отсутствует, уровень глюкозы в пределах 
нормш, цитоз — менее 10 лейкоцитов в 1 мкл. Ре
зультаты посевг: бактериальные культуры не об
наруживаются, в редких случаях удается выделить 
специфические вирусы. Диссоциация между высо
ким уровнем белка и слабой выраженностью кле
точного ответа у пациента с острой или подогтром 
полиневропатией — диагностический критерий 
синдрома Гийена-Барре.

Скорость проведения возбуждения по двига
тельным нервам значительно снижена, по чув
ствительным нервам часто увеличена. ЭМ Г вы
являет признаки острой денервчции мышц. Ак
тивность КФК в сыворотке крови может быть 
незначительно повышена или в норме. Антитела 
к гатлиозидам в сыворотке, главным образом к 
GM1 и GDI, иногда повышены, особенно у па
циентов с преобладанием первичной аксональной 
Дегенерации над демиелинизацией; предполага
ется, что антитела могут играть роль как в раз
витии симптомов, так и в процессе восстановле
ния в некоторых случаях. Мышечная биопсия для 
Диагностики заболевания обычно не требуется; 
на ранней стадии она не выявляет патологии, в 
хронических случаях — признаки атрофии вслед
ствие денервации. В биоптате икроножного нерва 
сегментарная демиелинизация, локальное воспа- 
ление и валлеровгкое леперождение; эта биопсия 
также необязательна.

Серологическое исследование на антите та к Са- 
mPylobacterB случа<= позитивного результата помо- 
Гает установить причину заболевания, однако его

данные не влияют на характер терапии. Результаты 
посевы кала положительны только в редких слу
чаях, возбудитель сохраняется в кишечнике около 
3 дней, а полиневропатия развивается после пере
несенного гастроэнтерита.

Лечение. На ранних стадиях острого заболева
ния пациентам требуются госпитализация и наблю
дение в условиях . тационара, так как восходящее 
развитие паралича можег осложниться вовлече
нием ды;:ате чьных мышц в течение последующих 
суток. Пациенты с медленно прогрессирующим 
течением могут находиться под наблюдением, не 
получая терапии, так как стабилизация и обратное 
развитие заболеьания в этих с чучаях возможны и 
без лечения. Печение при быстропрогрессирующем 
восходящем параличе включает ВВИГ на 2, 3 или 
5-й день болезни. К альтернативным методам лече
ния при неэффективности ВВИГ относятся плаз- 
маферез, применение кортикостг роицных гормо
нов и иммуносупрессивная терапия. У некоторых 
пациентов эффективна комбинация иммуногло- 
бучина и ив герферона. Поддерживающая терапия 
имеет важное значение и включает коррекцию ды
хательных нарушений, профилактику пролежней 
у детей с вялой т^траплегией и лечение вторичной 
бактериальной инфекции.

Лечение хронической рецидивирующей по ли
ра дикучоневропатии и нерецидивирующей хрони
ческой невропатии также проводится с помощью 
ВВИГ. Альтернативный метод лечения включает 
заменное переливание плазмы, иногда требуется до 
10 процедур в день. У этих пациентов может бы~ь 
достигнута ремиссия, однако через нескол] ко дней, 
недель или даже месяцев возникает рецидив. При 
рецидивах обычно тоже эффективны курсы плаз- 
мьсЬереза.) ормональная и иммуносупрессивная те
рапия — альтернативные методы лечения, однако 
их успешность труднее предсказать В некоторых 
случаях эффективна пульс-терапия метилпредни- 
золоном в высоких доза;: внутривенно. Прогноз 
при хронических формах синдрома Гийена-Ьар- 
ре менее благошэитгный, чем в острых случаях, у 
многих пациентов сохраняются грубые неврологи
ческие нарушения

Даже если при исследовании кала или серологи
ческом исследовании диагностирована инфекция, 
вызванная Campylobacter jejun?, лечение инфекции 
нецечесообргзно, так как она име^т самоогр'шичи- 
вающий характер, а применение антибиотиков не 
влияет на течение полиневропатии.
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I
 Глава 638 

Паралич Белла

Паралич Белла — это острый односторонний па
ралич мимических мышц вследствие поражения 
лицевого нерва, не ассоциирующийся f  невропа
тией других черепных нервов или поражением 
ствола мозга. Заболевание распространено во всех 
возрастных группах, в том числе у детей от мла
денческого до подросткового возраста, и обычно 
развивается остро примерно через 2 нед. после 
перенесенной вирусной инфекции. Возбудителем 
инфекции служит виоус Эпштейна-Барр (20 % па
циентов); во многих других случаях у пациентов 
были выделены возбудитель болезни Лайма, ВПГ, 
вирус паротита. Считается, что в иснове забочева-

ния лежит погтинфекционный а члергический или 
иммунный демиелинлзирующий неврит лицевого 
нерва, а не прямое воздейс вие вирусного агента 
на лицевой нерв или его двигательное ядро. В не
которых случаях заболевание ассоциируется с ги
пертензией.

Клинические проявления. Выявляется парез 
мимической муску натуры верхней и нижней ча
сти лица, опущен угол р. а на стороне поражения 
Пациент не может закрыть глаз на стороне пора
жения, что может осложниться кератитом. Вкус 
на передних 2/ 3 языка на стороне поражения от
сутствует примерно в 50 % случаев. Этот симптом 
помогает определить уровень поражения лицевого 
нерв? — выше или ниже отхождения барабанной 
струны (ветви лицевого нерва). Онемение и паре
стезии нехарактерны.

Лечение. Для защиты роговицы, особенно не
обходимой в ночное время, назначают глазные 
капли (метилцел полоза] или глазную мазь. Ис
следования не подтверждаю' эффективность кор- 
■“икостерокдных гормонов и их влияние на дости
жение ремиссии, поэтому гормональная терапия 
не рекомендуется. Хирургическая декомпрессия 
канала лицевого (теоретически могла бы расши
рить пространство, в которое заключен отечный 
лицевой нерв) не применяется.

Прогноз. Прогноз благоприятный. Более чем 
в 85 % случаев наблюдается спонтанное полное 
выздоровление (без остаточной слабости лице
вых мышц); в 10 % случаев сохраняются остаточ
ные явления в вкце легкой слабости мимических 
мышц; только в 5 % случаев сохраняется с ойкий 
тяжелый парез мимических мышц. В хронических 
случаях, если выздоровление не происходит в те
чение нескольких недель, электрофизиологическое 
исследование лицевого нерва помогает определить 
степень невропатии и регенеоаиии. При хрониче
ском течении заболевания необходимо исключить 
другие причины невропатии лицевого нерва, вклю
чая опухоли лицевого нерва, такие как шваннома 
и нейрофиброма, инфильтрацию лицевого нерва 
лейк< мическими клетками или рабдомиосаркому 
среднего уха, инфаркт или опухоль ствола и трав
матическое поражение лицевого нерва.

Паралич мимических мышц у новорожден
ных. Поражение лицевого нерва при риждении 
обычно обусловлено компрессионной невропати
ей лицевого нерва вследстзие родоразрешения с 
помощью щипцов и в большинстве случаев восста



навливается спонтанно в течение нескольких дней  
или недель. Врожденный паралич Белла — непра
вильная формулировка диагноза. Врожденное от
сутствие мышцы, опускающей угол рта (depressor 
angularis oris), служит причиной асимметрии лица 
новорожденного, особенно при плаче. Это состоя
ние не обусловлено поражением лицевого нерва и 
является косметическим дефектом, не нарушаю
щим процесс кормления. У  младенцев с синдромом  
Мебиуса возможен билатеральный, реже односто
ронний, паралич мимических мышц. Этот синдром  
обычно обусловлен симметричным инфгрктим с 
последующей кальцинацией в области покрышки

моста и продолговатого мозга в середине беремен
ности или в позднем фетальном периоде, хотя в 
редких случаях может быть обусловлен пороком  
развития ствола мозга.
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ЧАСТЬ
XXIX НЕФРОЛОГИЯ

Раздел 1
Поражения почечных клубочков
Айра А  Дэвис (Iro D. Davis), Эллис Д. Авнер (Ellis D. Avner)

I
 Глава 639 
Введение

639.1. АНАТОМИЯ КЛУБОЧКОВ

Почки расположены в забрюшинном пространстве 
чуть выше уровня пупка. Их длина и масса у до
ношенных новорожденных составляют соответ
ственно примерно 6 см и 24 г, а у взрослых — не 
менее 12 см и 150 г. В почке (рис. 639.1) различа
ют наружный слой (корковое вещество), который 
содержит клубочки, проксимальные и дистальные 
извитые канальцы и собирательные трубочки, и 
внутренний слой (мозговое вещество), содержа-

Междолевые ss~ w

щий прямые участки канальцев, петли Генле, пря
мые артериолы и конечные отделы собирательных 
трубочек — канальцы Беллини (рис. 639.2).

Кровоснабжается каждая почка обычно через 
главные почечные артерии, отходящие от аорты. 
Почечных артерий может быть несколько. В моз
говом веществе почки главная артерия разделяется 
на сегментарные ветви, а последние — на междоле- 
вые артерии, которые проходят через мозговое ве
щество до его границы с корковым. Здесь междоле- 
вые артерии разветвляются, образуя дугообразные 
артерии, идущие параллельно поверхности почки. 
От них отходят междольковые артерии, переходя
щие в приносящие артериолы клубочков. Особые 
мышечные клетки в стенке приносящей артериолы 
и клетки плотного пятна в дистальных канальцах

Почечная вена Рис. 639.1 . Анатомия кровотока в почке (Pitts R. f- 
Physiology of th e  Kidney and  Body Fluids, 3rd ed . —  Chi

cago: Year Book Medical Publishers, 1974)



Корковый нефрон

1 /

j Rf)rxf)flnii|an чагть
I петли Генле

/ Нисходящая часть
/ петли Генле

Рис. 639.2. С равнение кровоснабж ения корковы х и ю кстамедуллярных неф ронов (Pitts R. F. Physiology of th e  Kidney and
Body Fluids, 3rd ed . —  Chicago: Year Book Medical Publishers, 1974)

вблизи клубочка образуют юкстагломерулярный 
аппарат, способный продуцировать ренин. При
носящая артериола разделяется на капилляры, 
формирующие клубочковую сеть и собирающиеся 
в выносящую артериолу (рис. 639.3). Выносящие 
артериолы клубочков постепенно утолщаются и 
питают (пряыые артериолы) канальцы и ^изговое 
вещество

В каждой почке содержится примерно 1 млн не
фронов (клубочков с канальцами). У человека к 
моменту рождения нефроны уже 11олностью сфор
мированы, но их функциональное созревание и уд
линение канальцев продолжаются еще в течение 
Ю лет. Поскольку после рождения новые нефроны 
Не образуются их потеря может приводить к по
чечной недостаточности.

Специализированные капиллярные сети клу
бочков обеспечивают фильтрационную функцию 
п°чек. Клуоечковые капилляры выстланы эндоте

лиальными клерками (рис. 639.4), в тонком слое 
цитоплазмы которых присутствуют многочислен
ные пустоты (фенестры). Базальная мембрана 
клубочков образует непрерывную преграду между 
эндотелиальными и мезангиальными клетками по 
одну сторону и эпителиальными клетками — по 
другую. Мембрана состоит из трех слоев: 1) цен
тральная электронно-плотная пластинка; 2) вну
тренняя электронно-прозрачная пластинка, лежа
щая между плотной пластинкой и эндотелиальны
ми клетками; 3) наружная электронно-прозрачная 
пластинка, которая отделяет плотную пластинку 
от эпителиальных клеток. Покрывающие капилля
ры висцеральные эпителиальные клетки обргзуют 
цитоп лазматические выросты (ножки подоцитов), 
которые прикрепляются к наружной электронно
прозрачной пластинке. М еж д -r ножкамл лодоцитов 
расположены фильтрационные пространства, или 
щели. Мезангий (м зангиальные клетки и матрикс)



Проксимальный каналеи

Рис. 639.3. Схематическое и зображ ение клубочка и окружающих структур
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лежит между капиллярами клубочков на эндоте
лиальной стороне б?за чьной мембраны и образует 
медиальную часть капиллярной стенки. Он играет 
роль поддерживающей структуры капилляров и, по 
всей вероятности, принимает участие в регуляции 
клубочкового кровотока, процессов фильтрации 
и удаления макромолекул (таких, как иммунные 
комплексы) из клубочков путем внутриклеточного 
фагоцитоза или транспорта по межклеточным ка
налам в юкстагломерулярную область. Окружаю 
щая клубочек боуменова капсула состоит из следу
ющих структур: 1) базальная мембрана (продолже
ние базальных мембран клубочковых капилляров 
и проксимальных канальцев) и 2) париетальные 
эпителиальные клетки (продолжение висцераль
ных эпителиальных клеток).

Литература
Price С. P., Finney Н. Developments in assessment of glomer

ular filtration rate. Clin Chim Acta 2000; 297: 55-66.

639.2. КЛУБОЧКОВАЯ ФИЛЬТРАЦИЯ

При прохождении крови по клубочковым капилля
рам через их стенки происходит фильтрация плаз
мы. В лишенном клеток ультрафильтрате присут
ствую] все вещества, содержащиеся в плазме (элек
тролиты. глюкоза- фосфат, мочевина, креатинин, 
пептиды и низкомолекулярные белки), за исклю
ченном таких белков, как а иьбумин и глобулины,

молекулярная масса которых превышает 68 ООО Да. 
Фильтрат собирается в боуменовсм пространстве и 
попадает в канальцы, где его состав меняется. Это 
происходит благодаря процессам секреции и реаб-

Рис. 639.4. Электронная микрограм ма норм альной стен
ки клубочкового капилляра (Сор). Видны эндотелий (£л) с 
ф енестрациям и (t), базальная  мем брана клубочка (В) с ее 
центральной плотной пластинкой (Z.D) и прилежащими вну
тренней  (Ш ) и наружной (LRE, длинная стрелка) э"ектрон- 
но-прозрачны м и пластинками и ножки п одогитов (fp) с их 
толстой клеточной ооолочкой  (с). Клубочковый фильтрат 
проходит сквозь  эндотели альн ы е ф енестры , базальную 
м ем бран у  и ф ильтрационны е щ ели (короткая стрелка) 
м еж ду нож ками подоцитов и поступает в м оч евое  про
странство {US). J  —  место соединения двух эндотелиаль
ных клеток. хбО ООО (Farquhar М. С., Kanwar Y. S. Functional 
organization  o f th e  glom erulus: S tate o f th e  science in 1979- 
In: Im m une M echanism s in Renal Disease /  N B. Cummings- 
A. F. Michael, С. B. Wilson (eds.).—  New York: Plenum , 1982; 

печатается с разреш ения;



сорбции, котирьк регулируются гомеостатически
ми механизмами. Фильтрат измененного состава 
покидает организм в виде мочи.

Клубочковая фильтрация осуществляется в 
результате приложения сил, действующих на ка
пиллярную стенку противоположным образом. 
Способствующая ультрафильтрации сила (гидро
статическое давление в клубочковых капиллярах) 
определяется сис темным АД и зависит от тонуса 
приносящих и выносящих артериол. Главная сила, 
противодействующая ультрафил*лрацип, — это он- 
котическое давление, создаваемое градиентом кон
центраций белков, которые присутствуют в плазме 
капилляров в высокой концентрации и почти пол
ностью отсутствуют в ультрафильтрате боумено- 
ва пространства. На фильтрацию влияет скорость 
кровотока в клубочках, гидростатическое давление 
в боуменовом пространстве и проницаемость сте
нок клубочковых капилляров.

Хотя клубочковая фильтрация начинается при
мерно на 9-й неделе внутриутробной жизни, нор
мальная жизнедеятельность плода не зависит от 
функции почек, поскольку главным экскреторным 
органом в это время служит плацента. После рож
дения скорость к тубочковоч фильтрации (СКФ) 
прогрессивно увеличивается, пока организм про
должает расти (т. е. примерно до 18-20 лет). Что
бы облегчить сравнение СКФ у детей и взрослых, 
этот показатель у взрослого человека с массой тела 
70 кг принято выражать в расчете на поверхность 
тела (1,73 м2). Однако и при таком расчете СКФ 
ребенка достигает взрослых значений только после
3-летнего возраста (рис. 639.5).

О СКФ можно судить по уровню креатинина 
в сыворотке (рис. 639.6). Креатинин образуется в 
процессе обмена веществ в мышцах. Его продук
ция относительно постоянна, а экскреция осу
ществляется главным образом путем фильтрации 
в клубочках (хотя при почечной недостаточности 
приобретает значение и канальцевая секреция). 
В отличие от концентрации азота мочевины в кро- 
Ви. на которую влияет степень обезвоживания и 
состояние азотистого баланса, уровень креатини
на в сыворотке зависит прежде всего от функции 
почечных клубочков. Концентрация креатинина в  
сыворотке по^оляет судить о СКФ только в рав
новесном состоянии. Например, в начале острой 
почечной недостаточности с анурией уровень кре- 
атинина может оставаться нормальным, несмотря 
на отсутствие почечной функции. В такой клинч

Рис. 639.5. И зменения нормальны х показателей СКФ (из
м ерен н ой  по клирен су  креатинина —  Ккр), вы раж енны х 
в мл/мин/1,73 м2 площ ади поверхности тела. Сплошная ли
ния —  средн и е значения, а затемненная область —  2 SD 
от средней  (McCrory W. D evelopm ental Nephrology. —  Cam
bridge, МА: H arvard University Press. Copyrigh® 1972; печата

ется с разреш ения;

ческой ситуации по уровню креатинина з сыворот
ке нельзя оценивать функцию почек, так как этот 
уривень начинает возрастать лишь после снижения 
СКФ на 30-40 %.

Точное определение СКФ требует количествен
ного измерения клиренса вещества, свободно филь
труемого через стенку капилляра и не реабсорби- 
руемого или секретир’ емого в канальцгх. Кл фене 
(Кв) вещества отражает объем плазмы, полностью 
очищаемый от этого вещества; он должен быть ра
вен количеству вещества, выводимому с мочой за 
определенный промежуток времени, и рассчитыва
ется по формуле:

Кв (мл/мин) =, М„ (мг/мл) х V (мл/мин) /  П, 
(мг/мл),

где Кв — клиренс вещества (в), Мв — кони штрация 
«в» в моче, V — скорость диуреза, а П„ — концен
трация «в» в плазме.

Для учета площади поверхности тела исполь
зуют формулу:

Клиренс с поправкой = К, (мл/мин) х 1,73 /  пло
щадь поверхности тела (м2).

СКФ лучше всего оценивать по клиренсу ину
лина (полимера фруктозы с молекулярной массой 
примерно 5000 Да). Сднако, поскольку такие опре
деления довольно громоздки, СКФ обычно изме

1  1 1 ..........
2 3 4 Здоровые

Возраст (годы) взрослые люди



Рис. 639.6. К онцентрация креатинина в сы воротке в зависимости от возраста (.‘.IcCrory W. Devi :lopm ental Nephrology. — 
Cam bridge, MA: Harvard University Press. Copyright® 1972; печатается с разреш ения)

ряют по клиренсу эндогенного креатинина. При от
носительно нормальной СКФ клиренс креатинина 
практически совпадает с клиренсом инулин?. При 
снижении СКФ все большая чаг гь креатинина в 
моче появляется за счет его секреции в канальцах, 
а получаемые данные завышают реальную СКФ. 
Поэюму при > оовне креатинина в сыворотке бо
лее 2,0 мг% (180 мкмоль/л) необходими оценивать 
функцию почек.

Отсутствие в клубочковом фильтрате белков 
плазмы, по размерам превышающих альбумин, 
свидетельствует об эффективности барьерной 
функции капиллярных стенок. Фильтрация этих 
и других макромолекул ограничивается главным 
образом их размера и зарядом.

Опыты на животных показывают, что молеку
лы, размер которых не превышает размер инули
на, ( вободно фильтруются в почечных клубочках. 
С увеличением размера молекул фильтрация про
грессивно снижается и для веществ с размером 
альбумина практически прекращается. Морфоло
гические исследования свидетельствуют о том, что 
фильтрационный барьер образует базальная мем
брана клубочков.

Эндотелиальные клетки, базальная мембрана и 
»пите шальные клетки стснок клубочковых капил

ляров несут на себе резко отрицательный ионный 
заряд. Это г анчонный заряд формируется двумя 
отрицательно заряженными молекулами: npuieo- 
гликанами (гепарине^ льфатом) и гликопротеида
ми, содержащими сиаловую кислоту. Белки крови 
характеризуются относительно ниекой изоэлек- 
трической точкой и несут чистый отрицательный 
заряд, поэтому они отталкипаюгея отрицательно 
заряженными участками стенки капилляра и не 
фильтруются.
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639.3. ПОРАЖЕНИЕ КЛУБОЧКОВ

Патогенез. Патология клубочков может быть 
следствием генетических и иммунологических 
причин, а также нарушений свертываемости крови. 
К генетическим причинам относятся: 1) мутация 
генов, кодирующих белки клубочков, интерстицил 
или кана вдового эпителия- 2) мутация регулятор 
ных генов, контролирующих транскрипцию ДНК; 
3) нарушение пос [транскрипционных модифика
ций РНК; 4) нарушение посттрансляционных мо
дификаций белков. Наиболее часто имеют место 
иммунньк: повреждения клубочков, приводящие 
к гломерулонефриту, который одновременно яв 
ляется и генетической формой ряда заболевание, 
и гистопатологическим термином, означающим 
воспаление клубочковых капилляров. Признаки 
гломерулонефрита, вызванного иммунологически
ми нарушениями, вк почаю/: 1) морфологические 
и иммунопатологические проявления, сходные 
с таковыми при экспериментальном иммунном 
гломерулонефрите; 2) отложение в клубочках им
муноглобулинов и компонентов комплемента; 3) 
изменения комплемента в сыворотке крови или 
присутствие в ней аутоантител (например, к ба
зальной мембране клубочков). Существует, по-ьи- 
димому, два основных механизма иммунных по
вреждений почечных клубочков: 1) отложение в 
них иммунных комплексов (антиген-антитело) и 
2) взаимодействие антител с местными антигенами 
in situ. В последнем случае антиген может быть как 
собственным нормальным компонентом клубочков 
(например, неколлагеновый домен (NC-1) колла: е 
на IV тиш — предполагаемый антиген при нефрите 
У человека, о бусловленном аш ителами к базаль
ной мембране клубочков), так и откладывающчмгя 
в них веществом.

При заболеваниях, обусловленных отложением 
иммунных комплексов, антитела образуются и свя
зываются с антигенами, которые обычно находятся 
вне почек. Иммунные комплексы накап шваются в 
почках и активируют систему комплемента, приво
дя к повреждению почечной ткани. Эксперимен
тальные исследования показывают, что такие ком
плексы образуются в крови и лишь откладываются 
в почках. Однократное внутривенное введение кро
ликам бычьего сывороточного альбумина приво
дит к развитию > животных острой сывороточной 

езни. Через 1 нед. после введения у кроликов 
вырабатываются антитела к бычьему сывороточ

ному альбумину, причем антиген остается в кро
ви в высокой концентрации. Попадающие в кровь 
антитела формируют иммунные комплексы с анти
геном. Пока количество антигена в крови превы
шает количество антител (избыток антигена), эти 
комплексы имеют небольшие размеры и остаются 
растворенными в кр >ви. Тем не менее они отклады
ваются в почечных клубочках. Процесс отложения 
иммунных комплексов в почках зависит от особен
но :тей комплексов (их концентрации, заряда и раз
мера) и самих клубочков (способности мезангиаль- 
ной ткани к захвату комплексов, отрицательного 
заряда капиллярной гтенки), гидродинамических 
сил и влияния различных медиаторов (ангиотен
зин II, простагландины).

Отложение иммунных комплексов в к т> бочках 
приводит к развитию у кроликов острого проли
феративного гломерулонефрита. Методом прямой 
иммуноф люоресиенции на стенках кл\бочковых 
капилляров обнаруживают гранулярные (комко
ватые) отложения, содержащие иммуноглобулинь 
и компоненты комплемента. Под электронным ми
кроскопом видно, что эти отложения располагают
ся на эпителиальной стороне базальной мембраны 
клубочков и в мезангии. Через несколько дней в 
кровь попадает дополнительное количество анти
тел, несвязанный антиген в конце концов исчезает 
из крови, гломерулонефрит стихает. У кроликов 
комплемент не принимает "частия в поражении ка
пилляров; оно обусловлено в основном притоком 
макрофагов. Однако на других экспериментальных 
моделях установлено участие комплемента в по
вреждении капилляров.

Примером взаимо, действия антител с антигеном 
in situ служит антительный гломерулонефрит, при 
котором антитела реагируют с антигенами самой 
базальной мембраны клубочков. Иммуногистоло- 
гические исследования обнаруживают при этом 
отложения иммуноглибулинов и комплемента в 
виде непрерывной полосы на база тьной мембране, 
как при синдроме Гудпасчера и некоторых типах 
быстро прогрессирующего гломерулонефрита.

Воспалительная реакция, развивающаяся после 
иммунного повреждения, может быть обусловлена 
активацией нескольких механизмов. Важнейшим 
среди них является система комплемента, которая 
может активироваться иммунными комплексами 
по классическому пути или полисахаридами и эн
дотоксином по альтернативному (пропердиново- 
му). O ja эти пути сходятся в точке образования



компонента СЗ, после чего одна и та же последо
вательность реакций приводит к лизису клеточных 
мембран (см. рис. 123.1). Главные повреждающие 
продукты образуются после активации компонента 
СЗ. К ним относятся анафилатоксин (стимулиру
ющий сократительны.3 белки сосудистой стенки и 
увеличивающий ее проницаемость) и хемотаксиче- 
ские факторы (С5а), которые привлекают нейтро- 
филы и, вероятно, макрофаги к месту активации 
комплемента. Эти клетки выделяют вещества, пря
мо действующие на сосудистую стенку и базаль
ную мембран}.

Система свертывания крови может активиро
ваться непосредственно после повреждения эндо
телиальных клеток (при котором обнажается тром
богенный субэндотелиальный слой и запускается 
каскад соответствующих реакций) или опосредо
ванно через активацию комплемента. Отложения 
фибрина обнаруживаются как в самих клубочко
вых капиллярах, так и в боуменовом пространстве 
в форме полулуний. Активация процессов свер
тывания крови может стимулировать образова
ние кининов, которые, в свою очередь, обладают 
хемотаксическими и анафилатоксиноподобными 
свойствами.

Патоморфология. Механизмы повреждения 
клубочков могут быть разными, но реакция на по
вреждение весьма ограничена, поэтому различные 
заболевания характеризуются сходными микро
скопическими изменениями в клубочках.

Для большинства форм гломерулонефрита ха
рактерна пролиферация клубочковых клеток, кото
рая может быть генерализованной, захватываю
щей все клубочки, или локальной, захватывающей 
только некоторые из них. В каждом отдельном 
клу оочке пролиферация может быть как диффуз
ной, так и сегментарной. Пролиферируют обычно 
эндотелиальные и мезангиальные клетки, что ча
сто сопровождается разрастанием мезангиального 
матрикса. Причиной пролиферации мезангия мо
жет быть отложение в нем иммунных комплексов. 
С увеличением размера и числа мезашиальных 
клеток и разрастания матрикса увеличивается и 
размер клубочков, что приводит к сужению про
света клубочковых капилляров и, в конечьом счете, 
к почечной недостаточности.

Образование полулуний в боуменовом про- 
страш тве (капсуле) обусловлено пролиферацией 
париетальных эпителиальных клеток. Полулуния 
образуются при нескольких видах гломерулонеф

рита (называемых бо1Г,пропрогу ессирующгши) как 
реагция на отложение фибрина в ооуменовом про
странстве. Свежие полулуния содержат фибрин, 
пролиферирующие эпителиальные клетки, про
ецируемый этими клетками материал (сходный 
с веществом базальной мембраны; и макрофаги, 
которые м о г у т  принимать участие в механизме по
вреждения клубочков В течение нескольких дней 
или недель ь эти полулуния прорастает соедини
тельная ткань (фиброэпигелиальные полулуния), 
что, как правило, приводит к потере функции 
клубочка. Образование полулуний часто сопро
в о ж д а е т с я  гибелью клубочковых клеток. Некро- 
тизированный к лубочек приобретает характерную 
эозинофильную окраску и содержит остатки кле
точных ядер. Полулуния образуются обычно при 
генерализованной пролиферации мезангиальныхг 
клеток и отложении либо иммунных комплексов, 
либо антител к базальной мембране в стенках клу
бочковых капилляров.

Помимо пролиферации для некоторых видов 
острого гломерулонефрита характерна экссудация 
#w1еток крови, включая нейтрофилы, эозинофилы, 
базофилы и лимфоциты. Утолщенный вид базаль
ной мембраны может быть результатом истинного I 
ее расширения (как при мембранозной нефропа
тии) за счет массивного отложения иммунных ком
плексов, окраш] [в?ющихся так же, как сама мем
брана (например, при волчаночном нефрите), или I 
следствием проникновения мезангиал .ных клеток I 
и матрикса в субэндотелиа льное пространство I 
между эндотелиальными клетками и базальной 
мембраной. В последнем случае мембрана может I 
приобретать слоистый вид, как при мезангиока- I 
пиллярном гломерулонефрите I типа и других за- I 
оолеваниях.

Присутствие рубцовой ткани в клубочках назы
вают склерогз..'.. Иногда патологи обозначают этим I 
термином разрастание мезангиального матрикса.

У всех больных с поражением клубочков по 
мере прогрессирования почечной недостаточно- 1 
сти развивается тубу пойнтере,пициачьный фиброз. I 
Его причиной служит повреждение почечных ка- I 
нальцев, сопровождающееся мононуклеарной кле- I 
точной инфильтрацией. Эти клетки сегрегирую т I 
растворимые факторы, способствующие фиброзу- 
Кроме того, начинают накапливаться матричные I 
белки почечной интерстициальной гкани, что в 
конце концов приводит к разрушению канальцев I 
и околоканальцевых капилляров.
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I
 Глава 640
Клиническое 
обследование ребенка 
с гематурией

Гематурия, определяемая как наличие в 1 мкл мочи 
не менее 5 эритроцитов, отмечается у 0,5-2 % детей 
школьного возраста У здоровых детей в возрасте
4-12 лет за каждые 12 ч с мочой выводил я более 
100 000 эритроцитов, причем при лихорадке или 
физической нагрузке это количество возрастает. 
В клинических условиях используют качествен
ную оценку гематурии с помощью индикаторных 
полосок. Пропитывающее полоску вещество вза
имодействует с гемоглобином (или миоглобином) 
по типу пероксидазной реакции. Имеющиеся в 
продаже полоски Chemstrip (фирма Boehringer М? 
nnheim) способны обнаруживать 3-10 эритроцитов 
в 1 мкл мочи; присутствие более 50 эр, ггроцитов в 
1 мкл свидетельствует о значительной гематурии. 
При добавлении формалина (в качестве консерван
та) или при высокой концентрации аскорбиновой 
кислоты в моче возможны ложноотрицательные 
Результаты. Ложноположительные результаты 
получают при наличии примеси менструальной 
крови, щелочной реакции мочи (pH > 9) или при
менении окислителей для очистки промежности 
Перед мочеиспусканием. Для подтверждения гема
турии, обнаруженной с помощью полосок, следу- 
ет проводить микроскопический анализ 10-15 мл 
Центрифугата свежей мочи. Во всех случаях целе- 
с°образно проводить общий анализ мочи у детей 
в 5-летнем возрасте и повторно после 10 лет (см. 
т-1. гл. 5).

При ряде состояний моча может быть красной, 
но не содержать эритроцитов (бокс 640.1). Поло
жительная реакция на скрытую кровь в отсутствие 
эритроцитов бывает в тех случаях, когда с мочой 
выводится гемоглобин или миоглобин. Гемоглоби- 
нурия без гематурии наблюдается при гемолитиче
ской анемии, миоглобинурия без гематурии — при 
рабдомиолизе вследствие повреждения мышечной 
ткани. Это, как правило, сопровождается 5-крат
ным повышением концентрации креатинкиназы 
в плазме. Причиной рабдомиолиза могут быть ви
русная инфекция, синдром раздавливания мягких 
тканей, резкие электролитные сдвиги (например, 
гипернатриемия, гипофосфатемия), артериальная 
гипотония, ДВС-синдром и длительные судоро
ги. Красный, бурый или бордовый цвет мочи при 
отрицательной реакции на скрытую кровь может 
быть связан с приемом определенных текарствен- 
ных ' редств или пищевых красителей, а темно- 
коричневый (или черный) — с присутствием ряда 
метаболитов.

Обследование ребенка с гематурией начинают 
с подробного выяснения анамнеза, жалоб, осмотра 
и анализа мочи. На основании полученных данных 
судят об уровне возникновения гематурии (т. е. из 
верхних или нижних отделов мочевых путей) и 
необходимости неотложных мероприятий. Спе
циальное внимание уделяют семейному анамнезу, 
выяснению анатомических аномалий и пороков 
развития, а также наличию макрогематурии.

Причины гематурии перечислены в боксе 640.2. 
Источниками гематурии в верхних отделах моче
вых путей (нефронах) могут быть клубочки, h jbh - 
ты< канлчьцы, собирательные трубочки и интерсти
циальная ткань, а в нижних — чашечно-лоханочная 
система, мочеточники, мочевой пузырь и уретра. 
При кровотечении из клубочков моча часто имеет



♦  Бокс 640.1. Причины ложной гематурии

коричневый или бурый цвет, с помощью диагности
ческих полосок определяется протеинурия (более 
100 мг%), в моче обнаруживаются эритроцитарные 
цилиндры и деформированные эритроциты. Если 
источ таком гематурии являются извитые каналь
цы или собирательные трубочки, то в моче обычно 
присутствуют лейкоциты или эпителиальные ци
линдры. С другой стороны, при кровотечении из 
нижних отделов мочевых путей наб подается ма- 
крогемат урия и терминальная гематурия (макроге
матурия в конце мочеиспускания), в миче присут
ствуют кровяные сгустки, морфология эритроци
тов не изменена, а протеинурия (при определении с 
помощью полосок) минимальна (т. е. < 100 мг%).

Гематурия может быть симптомом определен
ных заболеваний. Моча цвета чая или колы, отеки 
лица и других частей тела, артериальная гипер
тония и олигурия свидетельствуют об остром не
фритическом синдроме. К заболеваниям, прояв
ляющимся таким синдромом, относятся постин- 
фекционный гчомерулочефрит, IgA-нефропатия, 
мембранопролиферат ивный гломерулонефрит, 
болезнь Шенлейна-Геноха, золчаночный нефрит, 
гранулематоз Вегенера, микроскопический узелко

вый полиартериит, синдром Гудпасчера и гемочи- 
тико-уре»1Лческий синдро^ (ГУС). Недавно пере
несенные инфекции верхних дыхательных путей, 
кожи или ЖКТ позволяют предполагать острый 
гломерулонефрит, ГУС или болезнь Шенлейна-Ге
ноха. Наличие сыпи и бо та в суставах характерно 
для болезни Шенлейна-Геноха или волчаночно- 
го нефрита. Частое болезненное мочеиспускание 
и лихорадка указывают на инфекцию мочевых 
путей, а почечная колика — на мочекаменную бо
лезнь. Объемное образование в боковых отделах 
живота может свидетельствовать о гидронефрозе, 
кистозной болезни, тромбозе почечной вены или 
опухоли. Гематурия на фоне головной боли, на
рушения зрения, носового кровотечения или за
стойной сердечной недостаточности — признак 
тяжелой артериальной гипертонии. Немедленное 
обследование требуется при появлении гематурии 
после травмы. Гематурия у ребенка < синяками и 
царапинами должна наводить на мысль о жестоком 
обращении с ним.

Учитывая множество генетических причин по
чечной патологии, особое внимание нужно уделять 
семейному анамнезу. К наследственной клубочко
вой патологии относятся синдром Альпорта, бо
лезнь тонкой базальной мембраны, волчаночный 
нефрит и IgA-нефропатия (болезнь Берже). На
следственный KOI [понент имеет место также в пато
генезе пол::кистоза почек, мочекаменной болезни и 
нефрита при серповидноклеточной анемии.

Важнейшую роль в выяснении причин гема
турии играет физикальное обследование ребенка. 
Артериальная гипертония, отеки, гепатоспленоме- 
галия или признаки застойной сердечной недоста
точности указывают на острый гломерулонефрит. 
Почечная патология характерна для ряда врож
денных сгндромов, в том числе синдрома VATER 
(Vertebral defects — пороки развит*^ поовоьочни- 
ка, Anal itresia — атрезия заднего прохода, Тгас- 
heobsophageal fistula — трахеопищеводный свиШ. 
Renal malformations — пороки развития почек). 
Объемное образование в животе может быть обу
словлено аномалией (клапаном) зг дней части мо
чеиспускательного канала, обструкцией л о х а н о ч 
но-мочеточникового сегмента, поликистозом по
чек или опухолью Вкльмга. Гематурия у б о л ь н ы х  
с неврологическими или кожяыми п р о я п е н и я м й  

б ы в а е т  следствием кистозной болезни почек или 
опухолей при таких синдромах, как т у б е р о з н ы й  
склероз, болезнь Гиппе тя-Линдау (г е м а н г и о б л а -

Положительная реакция на скрытую кровь
•  Гемоглобин
•  Миоглобин

Отрицательная реакция на скрытую кровь
•  Лекарственные средства:

Хлорохин
Дефероксамин
Ибупрофен
Содержащий железо сорбитом 
Метронидазод 
Нитрофурантоин 
Феназопиридин (пиридиум)
Фенолфталеин 
Фенотиазины 
Рифампицин 
Салици ваты 
Сульфасалазин

•  Красители ^овощи/фрукты) свекла, ежевика, 
пищевые красители

•  Me габолиты:
Гомогентизиновая кислота 
Меланин 
Метгемоглобйн 
Порфирш.
Тирочиноз
Ураты



+ Бокс 640.2. Причины гематурии у детей

Клубочковая гематурия
• Изолированное поражение почек 

IgA-нефропатия (например, болезнь Берже) 
Синдром Альпорта (наследственный нефрит) 
Болезнь тонкой базальной мембраны (доброка
чественная семейная гематурия) 
Постинфекционный гломеоулоьефрит (напри
мер, после стрептококковой инфекции)
М* мбранознря нефропатия 
Мембранопролиферативный гломерулонефрит 
Фокально-сегментарный гломерулосклероз 
Болезнь, вызванная антителами к базальной 
мембране клубочков

• Мультисистемные заболевания 
Волчаночный нефрит (с гипокомплементемией) 
Нефрит при геморрагическом васкулите (болез
ни Шенлейн^ -Геноха)
Гранулематоз Вегенера 
Узелковый полиартериит 
Синдром Гудпасчера 
Гемолитико-уремический синдром 
Гломерулопатия при серповидноклеточной ане
мии
ВИЧ-нефропатия 

Внеклуоо ковая гематурия
• Верхние отделы мочевых путей
• Тубулоинтерстициальная 

Пиелонефрит
Интерстициальный нефрит 
Острый некроз канальцев 
Некроз почечных осочков

стомы) или ( индром Цельвегера (цереброгепаторе- 
нальный синдром). Наконец, почечная патология 
может сопровождать анатомические аномалии на
ружных половых органов.

Родители проявляют особое беспокойство в 
случаях макрогематурии у ребенка. Это состояние 
необходимо обличать от уретроррагии — тсроро- 
течения из мочеиспускательного канала вне акта 
мочеиспускания. В таких случаях наблюдается ди
зурия, а на белье после мочеиспускания остаются 
пятна крови. Уретроррагия часто наблюдается у 
мальчиков препубертатного возраста с интервалом 
в несколько месяцев, имеет доброкачественное те
рние и прекращается самопроизвольно. Причины 
Макрогематурии перечислены в "юксе 640.3. Чаще 
пСего она связана с инфекцией мочевых путей. 
Признаки гломерулонефрита наблюдаются менее 
чем в 10 % случаев макрогематурии. Повторные ее 
эПизоды характерны для IgA-нефропатии, синдро-

Нефрокальциноз
•  Сосудистая 

Артериальный/венозный тромбоз 
Пороки развишя (аневризмы, гсмангиомы) 
Аортомезентериальная компрессия левой почеч
ной веньт

• Кристаллурия 
Кальций 
Оксалаты 
Мочевая кислота

•  Гемоглобинопатии (серповидноклеточные гемо
глобинопатии, гемоглобин SC)

• Анатомические причины 
Гидронефроз 
Кистозная болезнь почек

поликистоз почек 
мультикистозная дисплазия 

Опухоли (опухоль Вильпса рабдомиосаркома, 
ангиомиолипома)
Травмы

• Нижние отделы мочевых путей
• Воспаление (инфекционной и неинфекционной 

природы)
Цистит
Уретрит

•  Мочекаменная иолезнь
•  Травмы
• Коагулипатии
•  Тяже гач физическая нагрузка
•  Синдром Мюнхга! зена

ыа Альпорта, болезни тонкой базальной мембраны, 
гиперкальциурии или мочекаменной болезни.

Па рис. 640.1 показан алгоритм лабораторного 
и лучевого обследования больных с клубочковой 
или внеклубочковой гематурией. Микрогемату
рия в отсутствие симптомов требует обе 1едований 
лишь в том с чу чае, если повышенное количество 
эритроцитов будет обнаружено по меньшей мере 
еще в двух пробам мочи с 1-2-недельным интер
валом. Такой подход должен уменьшить количе
ство необязательных исследований в десятки, а то 
и сотни раз.

При бессимптомной изолированной микрогема
турии более 2 нед. начальное исследование долж
но вк почать посев мочи; в случае отрицательных 
результатов посева определяют концентрацию 
кальция и крег тинина в моче, у больных афроаме
риканского происхождения — серповидную дефор
мацию эритроцитов. Для исключения структурных



♦ Бокс 640.3. Частые причины макрогематурии

• Инфекции мочевых путей
• Стеноз наружного отверстия мочеиспускатель

ного канала
• Раздражение промежности
• Травмы
•  Мочекаменная болезнь/гаперкальциурия
•  Коагулопатии
• О пуХ <  1ЛИ
• Патология клубочков 

IgA-нефропатия
Синдром Альпорта (наследственный нефрит) 
Болезнь тонкой базальной мембраны 
Постинфекционный гломерулонефрит 
Геморрагический васкулит (болезнь Шенлей- 
на-Геноха)
Волчаночный нефрит

изменений (опухоль, поликистоз, гидронефроз и 
мочекаменная болезнь) проводят УЗИ почек и 
мочевого пузыря. УЗИ мочевых путей наиболее 
информативно в случаях макрогематурии, боли в 
животе или пояснице или травмы. При нормаль
ных данных этих начальных исследований реко
мендуется определение креатинина и электролитов 
в сыворотке.

Наличие определенных гематологических ано
малий сужает дифференциально-диагностический 
поиск. Причиной анемии в таких случаях может 
быть: 1) увеличение внутрисосудистого объема 
вследствие гиперволемии при острой почечной не
достаточности; 2) снижение продукции эритроци
тов при ХПН; 3) гемолиз при ГУС или СКЕ; 4) ле
гочное кровотечение при синдроме Гудпасчера или 
мелена при геморрагическом васкулите или ГУС. 
При ГУС, тромбозе почечных вен, васкулите и СКВ 
в мазке периферической крови можно обнаружить 
микроангиопатический процесс. Для СКВ харак
терны положительная проба Кумбса (из-за при
сутствия аутоантитеч), антинуклеарные антитела, 
лейкопения и поражение многих органов. Тромбо- 
цитопения может быть связана со снижением обра
зования тромбоцитов (при злокачео венных ново
образованиях) или ускоренным их использованием 
(при СКВ, идиопатической тромбоцитопенической 
пурпуре, ГУС, тромбозе почечных вен). Хотя при 
кровотечении из нижних отделов мочевых путей 
морфология эритроцитов может быть нормальной, 
а при кровотечении из клубочков — измененной,

Моча цвета чая или кофе? 
Протеинурия (> 30 мг%)? 
Эритроцитарные цилиндры? 
Острый нефрит?

1
Да Нет

Клубочковая гематурия Внеклубочковая гематурия
• ОАЧ с лейкоцитарной Этап 1

формулой • Посев мочи
• Электролиты, Са Этап 2
• АМК/Кр • Кальций/креатинин в моче
• Белок/альбумин • Проба на серповидную

в сыворотке деформацию эритроцитов
• Холестерин (афроаг чериканцы)
• 1.3/С4 • УЗИ почек и мочевого пузыря
• АСО/Антитела к ДНКазе В Эта. 7 3
• АНА • Анализ мочи: сиблинги.
• «нтитела к нейтрофилам родители
• Посевы из глотки и кожи • Электролиты сыворотки.

(по показаниям) креатинин, Са
• Общий белок в суточной • При наличии кристаллурии,

моче, клиренс креатинина мочекаменной болезни или 
нефрокальциноза: Са, креа
тинин, мочевая кислота, 
оксалаты в суточной моче 

• При наличии гидро'1гфроза/ 
расширения лоханки и чаше
чек: цитограмма ± скани
рование почек

Рис. 640.1. О бщ ий алгори тм  л аб о р ато р н ы х  и лучевых 
исследований  у больны х с клубочковой  или внеклубоч- 

ковой гематурией:
ОАК —  общий анализ крови, А/И,7 —  азот мочевины в крови; 
СЗ/С4 —  комплемент; АСО —  антистрептолизин О; АНА —  анти- 

ну| леарные антитела; Кр —  креатинин

по ятому признаку нельзя точно судить об источ
нике гематурии. Причины кровоточивости ииы чно 
выясняются из анамнеза. Исследования свертывай 
мости крови проводят лишь при на чичии указании 
на склонность к кровотечениям в анамнезе больно
го или его родственников.

М и к п и онн ая  ц и ст о у р ет р о 1 раф ия показана 
только при инф екции мочевых путей, глом еру  
лосклерозе, гидроуретере или расширении почеч
ных лоханок и чашечек. Цистоскопия при гемату
рии — необязательная и дорогая процедура, свя
занная к тому же с риском осложнений ан естези й . 
Ее следует проводить лишь в тех случаях, когда 
У З И  выявляет объемное образование в мочевом 
пузыре, травматическое повреждение мочеиспу
скательного канала или клапаны его задней части- 
Односторонняя макрогематурия, выявляемая при 
цистоскопии, в педиатрической пгактике наблю
дается редко.



При нефрите (например, гломерулонефрите и 
тубулоинтерстициальном нефрите), артериальной 
гипертонии, почечной недостаточности, мочека
менной болезни/нефрокальцинозе или при почеч
ной патологии (поликистоз или наследственный  
нефрит) в семейном анамнезе больных нужно на
правлять к педиатру-нефрологу. При постоянной  
микрогематурии или макрогематурии со снижени
ем функции почек, протеинурией или артериаль
ной гипертонией показана биопсия почек.

У детей с постоянной бессимптомной гемату
рией и нормальными результатами специальных 
исследований нужно ежегодно определять креати- 
нин в сыворотке крови; измерять АД и исследовать 
мочу каждые 3 мес., пока гематурия не исчезнет. 
В этих случаях можно предполагать преходящ ий  
постинфекционный глом ерулонеф рит, болезнь  
тонкой базальной мембраны, IgA-нефропатию, тя
желую физическую нагрузку или травму. Если бес
симптомная гематурия продолжается более 1 года, 
ребенка следует направить к педиатру-нефрологу.
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Глава 641
Изолированное 
поражение клубочков 
с рецидивирующей 
макрогематурией

Примерно у 10 % детей с макрогематурией имеет 
Место острая или хроническая форма гломеруло- 
нефрита как проявление системного заболевания. 
В одних случаях при макрогематурии, придающей 
м°че цвет чая или кофе, боль отсутствует, в дру- 
гих — больные жалуются на неопределенную боль 
в пояснице или животе. Макрогематурия, связан
н а  с гломерулонефритом различной формы (на- 
пРимер, IgA-нефропатией), часто появляется через

1-2 дня после начала вирусной инфекции верхних 
дыхательных путей и через 5 дней обычно исчезает. 
Латентный период между началом стрептококково
го фарингита или инфекционного поражения кожи 
(импетиго) и развитием острого гломерулонефри- 
та продолжается гораздо дольше — 7-21 день. Ма
крогематурия в этих случаях может сохраняться в 
течение 4 -6  нед. Она наблюдается также у детей с 
нарушением целости базальной мембраны клубоч
ков, например, при наследственном нефрите (синд
ром Альпорта) и болезни тонкой базальной мем
браны. Однако при этих состояниях может иметь 
место и микрогематурия и/или протеинурия без 
макрогематурии.

641.1. 1дА-НЕФРОПАТИЯ
(БОЛЕЗНЬ БЕРЖЕ)____________

IgA-нефропатия — наиболее частая форма хрони
ческого поражения почечных клубочков. Для нее 
характерны отложения IgA в мезангии клубочков в 
отсутствие системных заболеваний, таких как СКВ 
или геморрагический васкулит. Значительные от
ложения IgA в мезангиальной ткани наблюдаются 
также при ревматоидном артрите, анкилозирующем 
спондилите, синдроме Рейтера и циррозе печени.

Патоморфология и диагностика. При свето
вой микроскопии находят фокально-сегментар- 
ную пролиферацию мезангиальных клеток и рас
ширение мезангиального матрикса в клубочках 
(рис. 641.1). В некоторых случаях обнаруживается 
генерализованная пролиферация мезангия с обра
зованием полулуний и рубцеванием. В мезангии 
откладывается преимущественно IgA (рис. 641.2), 
меньше IgG, IgM, компонент комплемента СЗ и 
пропердин. При электронной микроскопии в боль
шинстве случаев выявляются плотные отложения 
в мезангии; аналогичные отложения могут локали
зоваться в субэндотелиальном и субэпителиальном 
слоях клубочковой базальной мембраны.

Хотя патогенез IgA-нефропатии остается не
известным, она представляет собой болезнь им
мунных комплексов, связанную, по-видимому, 
с нарушением продукции IgA. Семейные случаи 
свидетельствуют о роли генетических факторов. 
В семьях, многие члены которых страдают IgA-не
фропатией, обнаружено ее сцепление с участком 
хромосомы 6q22-23.

Клинические проявления и лабораторные 
исследования. У большинства детей с IgA-нефро-



Рис. 641.1 - С ветовая м икроскопия при 1дА-чефропатии. 
1идна сегментарная пролиф ерация мезангиальных клеток 

и расш ирение матрикса. х180

Рис. 641.2. И мм уноф лю оресцентное окраш и ван ие био- 
птата почки ребенка с повторными эпизодами макрогем а

турии. Видны отложения IgA в мезангии. х250

патией в США и Е вропе наблюдается макрогема
турия, тогда как в Японии чаще обнаруживается 
мпкрогематурия и/или протеинурия. IgA-нефро
патия может проявляться также острым нефрити
ческим синдромом, нефротическим синдромом или 
их сочет анием. У мальчиков заболевание встреча
ется чаще чем у девочек. Макрогематурии неред
ко сопутствую'1’ инфекции верхних дыхательных 
путей или ЖКТ и боли в пояснице. При бессим
птомной микрогематурии протеинурия часто не 
достигает 1000 мг/сут. Артериальная гипертония,

характерная для больных с нефритическим или 
нефротическим синдрс мом, редко настолько вы
сока, что приходится принимать неотложные меры. 
Нормальный уровень компонента комплемента СЗ 
в сыворотке крови при IgA-нефропатии отличают 
это состояние от постстрептококкового гломеру- 
лонефрита. Содержание IgA в сыворотке не имеет 
диагностического значения, поскольку оно повы
шено лишь у 15 % больных.

Прогноз и лечение. Хотя в большинстве слу
чаев IgA-нефропатил не при водит к значительно
му нарушению функции почек, все же у 20-30 % 
больных спустя 15-20 лет развивается почечная 
недостаточность. Поэтому необходимо тщательно 
наблюдать за такими больными. На неблагоприят
ный прогноз указывают постоянная артериальная 
гипертония, снижение почечной функции и вы
раженная или длительная протеинурия. Прогноз 
ухудшают гистологические признаки диффузной 
мезангиальной пролиферации, многочисленные 
полулуния в клубочках, гломерулосклсроз и тубу 
лоинтерстициальные воспаления и фиброз.

Лечение сводится главным образом к контролю 
АД. Исследования среди взрослых с Ig/л-нефропа- 
тией показывают, что рыбий жир, содержащий про- 
тивовоспг лительные ю-3-жирпые кислоты, замед
ляет прогрессирование почечной патологии. В не
которых случаях помогает иммуносуьрессивная 
терапия кортикостероидами или более активное 
лечение с использованием многих лекарственных 
средств. Эффективность ингибиторов АПФ и ан
тагонистов рецепторов ангиотензина II в отноше
нии снижения протеинурии и замедления развития 
почечной недостаточности остается недоказанной. 
Профилактическое назначение антибиотиков и 
тонзиллэктомия мсгут уменьшать частоту эпизо
дов макрогематурии, но неизвестно, замедляет ли 
это развитие почечной недостаточности. С успехом 
проводили трансплантацию почки, хотя при этом 
возможен рецидив заболевания, отторжение транс
плантата наблюдалось у 15-30 % больных.
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641.2. СИНДРОМ АЛЬПОРТА_______

Синдром Альпорта, или наследственный нефрит, — 
это генетически неоднородное заболевание, в осно
ве которого лежит мутация генов, кодирующих 
коллаген IV типа (главный компонент 5азальных 
мембран). Клинические проявления генетических 
дефектов, течение болезни и гистологические из
менения в тканях больных широко варьируют.

Генетика. Примерно у 85 % больных синдром 
связан с Х-хромосомой и обусловлен мутацией гена 
C0L4A5, который кодирует а 5-цепь коллагена IV ти
па. При одном из подтипов X -сцепленноп, синдрома 
Альпорта с диффузным лейомиоматозом обнару
живается про! яжгнная мутация генов COL4A5 и 
COL4A6, кодирующих соответственно а 5- и а 6-цепи 
коллагена IV типа. Аутосомно-рецессивная форма 
синдрома Альпорта обусловлена .«утацией генов 
C0L4A3 и COL4A4, расположенных на хромосоме 

и кодирующих соответственно а 3- и а 4-цепи кол
лагена этого типа. В 5 % случаев наблюдается ауто- 
сомно-доминантная ферма синдрома, сцепленная 
с генным локусом COL4A3-COL4A4.

Патоморфология. Изменения при световой 
микроскопии биоптатов почек у больных первых 
Ю лет жизни могут быть незначите чьными Позд
нее определяется пролиферация мезангиальных 
клеток клубочков с утолщением стенки капилля
ров, приводящая к склерозу клубочков. По мере 
прогрессирования болезни наблюдаются атрофия 
канальцев, воспаление и фиброз интерстициальной 
ткани; появляются нагруженные липидами клетки, 
называемые пенистыми. Данные иммунопатоло
гических исследований обычно не имеют диагнос
тического значения.

При электронной микроскопии у большинства 
°льных обнаруживаются диффузные изменения 
азальной мемооаны клубочков (рис. 641.3) и ка-

Рис. 641.3. Э лектронная микрограммс! биоптата почки у 
ребен ка с синдромогг Альпорта. ''толщ ение, истончение, 
р а зр ы в  и р а с с л о е н и е  б азал ь н о й  м ем б р ан ы  клубочка. 
Х16250 (Yum М., BergsteinJ. М. B asem ent m em brane n ep h 

ropathy. h u m  Pathol 1983; 14:996)

нальцев с участками утолщения, истончения и 
расслоения. Однако при типичных клинических 
проявлениях синдрома Альпорта изменения уль
траструктуры базальной мембраны могут отсут
ствовать, быть неспецифическими или заключать
ся лишь в равномерном ее истончении.

Клинические проявления. У всех больных 
имеется бессимптомная микрогематурия; у девочек 
и маленьких мальчиков она может возникать пери
одически. Примерно в 50 % случаев через 1-2 дня 
после инфекции верхних дыхательных путей появ
ляется макрогематурия. У мальчиков часто наблю
дается протеинурия, но у девочек она может быть 
слабой, преходящей или вообще отсутствовать. Ко 
второму десятилетию жизни протеинурия обычно 
прогрессирует, нередко превышает 1 г/сут и может 
сопровождаться нефротическим синдромом.

К внепочечным проявлениям синдрома Аль
порта относятся тугоухость и нарушения зрения. 
Двусторонняя нейросенсорная глухота, которая 
никогда не проявляется в ранние сроки после рож
дения, отмечается у 90 % гемизиготных мальчиков 
с Х-сцепленным синдромом Альпорта, у 10 % гете
розиготных девочек с Х-сцепленным синдромом и 
у 67 % больных с аутосомно-рецессивным синдро
мом. Вначале нарушается восприятие звуков вы
сокой частоты, но постепенно больные перестают 
слышать обычную разговорную речь, и им прихо
дится пользоваться слуховым аппаратом. Глазные 
нарушения у 30-40 % больных с Х-сцепленным 
синдромом Альпорта включают передний ленти-



конус (смещение центральной части хрусталика в 
переднюю камеру глаза), крапинки на желтом пят
не и эрозии роговицы. В редких случаях наблю
дается лейомиоматоз пищевода, трахеи, бронхов и 
женских наружных половых органов, а также из
менение тромбоцитов.

Диагностика. Важнейшую роль в диагностике 
синдрома Альпорта играют данные семейного 
анамнеза, анализа мочи у ближайших родственни
ков больного, аудиография и офтальмологическое 
исследование. Патогномоничный признак — перед
ний лентиконус. Гематурия и наличие по меньшей 
мере двух характерных признаков (крапинки на 
желтом пятне, повторные эрозии роговицы, утол
щение и истончение базальной мембраны почеч
ных клубочков и нейросенсорная тугоухость) дела
ют диагноз (индрома Альпорта высоковероятным. 
Для Х-сцепленного синдрома патогномонично от
сутствие окрашивания эпидермальной базальной 
мембраны на а5-цепь коллагена IV типа у геми- 
зиготных мальчиков и нарушение целости этой 
мембраны у гетерозиготных девочек. Генетические 
исследования в обычной практике малодоступны. 
В семьях с Х-сцепленной формой синдрома при из
вестных мутациях возможна пренатальная диаг
ностика.

Прогноз и лечение. Риск прогрессирования ХПН 
до терминальной стадии особенно высок среди геми- 
зот, а также гомозигот с аутосомно-рецессивной 
формой синдрома. У гемизигот с Х-сцепленным 
синдромом Альпорта терминальная стадия ХПН 
примерно в 75 % случаев развивается до 30 лет. 
При гетерозиготном Х-сцепленном синдроме в 
12 % случаев она развивается к 40-летнему воз
расту, в 30 % — к 60-летнему. Факторы риска про
грессирования заболевания включают макрогема
турию в детстве, нефротический синдром и резкое 
утолщение базг льной мембраны почечных клубоч
ков. В одной и той же семье терминальная стадия 
ХПН у больных может наступать е разном возрас
те. Специфического лечения не существует, хотя, 
по некоторым данным, циклоспорин и ингибито
ры АПФ могут замедлять прогрессирование по
чечной патологии. Крайне важно устранять такие 
осложнения, как артериальная гипертония, анемия 
и нарушения электролитного обмена. В терми
нальной стадии ХПН выполняют гемодиализ или 
трансплантацию почки. Примерно у 5 % больных, 
перенесших трансплантацию почки, развивается 
нефрит, обусловленный антителами к базальной

мембране к 1убочков, главным образом у мужчин с 
Х-сцепленным синдромом, у которых ХПН дости
гает терминальной стадии до 30-летнего возраста.
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641.3. БОЛЕЗНЬ ТОНКОЙ
БАЗАЛЬНОЙ МЕМБРАНЫ 
КЛУБОЧКОВ_________________

Болезнь тонкой базальной мембраны диагности
руют по на тичию постоянной ыикрогематурии и 
изолированного истончения 5?зальной мембраны 
клубочков, определяемого с помощью электрон
ной микроскопии биоптатов почек. Если у многих 
членов семьи имеете^ изолированная гематурия 
без нар/шения функции почек, говорят о добро
качественной семенной гематурии.

Болезнь тонкой базальной мембраьы может 
быть спорад гаеской или передав; ться по наслед
ству как аутосомно-доминантный признак. При 
доброкачественной семейной гематурии находят 
мутацию генов COL4A3 и COL4A4. Однако наблю
даются и семьи с изолированной болезнью тонкой 
мембраны, в которых не удавалось обнаружить му
тацию генов коллагена IV типа.

Микрогематурия обычно постоянная, часто 
впервые отмечается еще в детстве. Однако она мо
жет быть и в зрелом возрасте или возникать пери
одически. Возможны и эпизоды макрогематурий, 
особенно после заболеваний верхних дыхательных 
путей. Лечения не существует. Почечная недоста
точность, артериальная гипертония, протеинурия  
и внепочечные проявления наблюдаются редко и 
свидетельствуют о на шчии синдрома Альпорта. , 
Истончение база льной мембраны клубочков может 
иметь место такж е при IgA-нефропатии.
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I
 Глава 642
Инфекционный 
гломерулонефрит

642.1. ОСТРЫЙ
ПОСТСТРЕПТОКСККОВЫЙ 
ГЛОМЕРУЛОНЕФРИТ__________

Это заболевание — классический пример ос-рого 
нефритического синдрома, характеризуется внезап
ным появлением макрогематурии, отеками, артери
альной гипертонией и почечной недостаточностью. 
Острый постстрептококковый нефрит — одна из 
наиболее частых клубочковых причин макрогема
турии у детей, уступающая лишь IgA-нефропатии.

Этиология и эпидемиология. Острый нефрит 
развивается после инфекционных заболеваний 
глотки или кожи, вызванные особыми «нефрито
генными» штам мами ^-гемолитического стрепто
кокка группы А. Факторы, определяющие «нефри- 
тогенность» лишь некоторых штаммов стрептокок
ка, остаются неизвестными. Нефрит развивается 
обычно после стрептококкового фарингита зимой 
или после кожной инфекции или пиодермии в 
теплое время года. Описаны эпидемии нефюита, 
связанные с инфекционным поражением глотки 
(серотип 12) и кожи (серотип 49), но чаще всего 
наблюдаются спорадические случаи.

Патоморфология, Как и при большинстве дру
гих форм острого гломерулонефрита, лочки симме
трично увеличены. При световой микроскопии все 
дубочки выглядят увеличенными и содержащими 
мало крови; обнаруживается диффузная пролифе
рация мезангиальных клеток с расширением ма- 
трикса (рис. 642.1). На раннем этапе заболевания в 
дубочках часто присутствуют нейтрофилы. В тя
желых слуг аях находят полулуния и воспалитель- 
НЬ1е изменения интерстициальной ткани. Для пост- 
СтРептококкового гломерулонефрита эти призна
ки неспецифичны. При иммунофлюоресцентной 
микроскопии выявляются комковатые отложения

Рис. 642.1. П очечны й клубочек  б о л ьн ого  с п остстреп- 
тококковы м  глом ерулонеф ритом : увеличенны й разм ер , 
м алое к ровен ап олн ен ие, п роли ф ераци я мезангиальны х 

клеток и экссудация неитроф илов. х400

Рис. 642.2. Электронная микрограм ма почечных клубоч
ков при постстрептококковом гломеруло: <ефрите: плотные 
отложения (D) на клетке (Ер) с эпителиальной стороны ба
зальной  мем браны ; в просвете (L) капилляра виден ней- 

троф ил (Р'):
BS —  боуменово пространство; М —  мезангий

иммуноглобулинов и комплемента на базальной 
мембране клубочков и в мезангии. Электронная 
микроскопия обнаруживает плотные отложения, 
или глыбки, на эпителиальной стороне эазальной 
мембраны (риг 642.2).

Патогенез. Хотя морфологические данные и 
снижение уровня комплемента (СЗ) в сыворотке



крови указывают на роль иммунных комплексов, 
механизм, посредством которого «нефритоген
ные» стрептококки индуцируют образование этих 
комплексов, остается неизвестным. Несмотря на 
клиническое и гистологическое сходство с острой 
сывороточной болезнью у кроликов, при пост- 
стрептококковом гломерулонефрите иммунные 
комплексы в крови обнаруживаются далеко не 
всегда. Полагают, что активация комплемента в 
этом случае происходит не по классическому, а по 
альтернативному пути.

Клинические проявления. Постстрептокок- 
ковый гломерулонефрит чаще всего развивается 
у детей 5-12 лет; до 3-летнего возраста он бывает 
редко. В типичных случаях признаки острого не
фритического синдрома появляются черет 1-2 нед. 
после перенесенного стрептококкового фарингита 
или через 3 -6  нед. после стрептококковой пиодер
мии. Тяжесть синдрома при этом колеблется от 
бессимптомной микрогематурии (без нарушения 
почечной функции) до ост рой почечной недоста
точности. В зависимости от этого у больных мо
гут наблюдаться отеки, артериальная гипертония 
и олигурия с энцефалопатией и/или сердечной 
недостаточностью. Энцефалопатия может быть и 
прямым следствием токсического влияния стреп
тококков на ЦНС. Причиной отеков является за
держка соли и воды в организме; у 10-20 % боль
ных развивается нефротический синдром. Обыч
но возникают специфические симптомы — недо
могание, сонливость, боль в животе или пояснице 
и лихорадка. Описан также острый отек гортани 
(в подголосовой полости) с нарушением дыхания. 
Острая стадия обычно завершается через 6 -8  нед. 
Несмотря на исчезновение протеинурии и норма
лизацию АД, микрогематурия может продолжаться 
в течение 1-2 лет.

Диагностика. Помимо эритроцитов в моче мо
гут присутс твовать эритроцитарные цилиндры, бе
лок и нейтрофилы. Разведение крови и небольшой 
гемолиз обусловливают легкую анемию. Уровень 
компонента комплемента СЗ в крови в острой ста
дии заболевания обычно снижен, но через 6-8  нед. 
нормализуется.

Диагноз должен быть подтвержден наличием 
стрептококковой инфекции. Положительные ре
зультаты посева мазка из глотки могут отражать 
простое носительство инфекции, тогда как высо
кий титр антител к стрептококковому антигену 
подтверждает недавно перенесенную инфекцию.

Важно подчеркнуть, что титр антистрептолизина 
О, обычно возрастающий после стрептококкового 
фарингита, практически не уве тачивагтея после 
кожной стрептококковой инфекции. Лучше всего 
последнюю доказывает повышение титра антител 
к антигену В ДНКазы. Можно использовать также 
реакцию агглютинации с помощью стрептозимо 
вой пробы (Wampole Laboratories, Stamford, СТ), 
позволяющей одновременно определять антитела к 
стрептолизину О, ДНКазе В, гиалуронидазе, стреп- 
токиназе и НАДазе.

Острый нефритический синдром у ребенка с не
давно перенесенной стрептококковой инфекцией 
и низким уровнем СЗ в сывсоотке делает весьма 
вероятным клинический диагноз постстрептокок- 
кового гломерулонефрита. Однако при этом важно 
исключить СКВ и обострение хронического гло
мерулонефрита. Биопсия почки показана лишь в 
случаях острой почечной недостаточности, i ефро- 
тического синдрома, отсутствия стрептококковой 
инфекции или нормального уровня компл< мента. 
Это исследование возможно та! же при сохранении | 
гематурии и протеинурии, нарушенной почечной 
функции и/или низкого уровня СЗ более 2 мес. по
сле начала заболевания.

Постстрептококковый гломерулонефрит следу
ет отличать от множества других причин гематурии, 
перечисленных в боксе 640.2. Острый гломеруло
нефрит может развиваться также после коагулаза- 
положительной или коагулазаотрицательной ста
филококковой инфекции, заражения Streptococcus 
pneumoniae и грамотрицательными бактериями.
К развитию гломерулонефрита с дефицитом ком- I 
понентов комплемента и почечной недостаточнос
тью может приводить [ бактериальный эндокардит. I 
Наконец, острый гломерулонефрит могут вызывать I 
некоторые грибковые инфекции, риккетсиозы и ви- ! 
русные заболевания, особенно гршп.

Осложнения. Острые осложнения тстстреп- 
тококкового гломерулонефрита связаны главным I 
образом с артериальной гипертонией и нарушени
ем функции почек. Повышение АД, наблюдаемое I 
у 60 % больных, в 10 % случаев приводит к энце- 
фалопатии. К другим возможным ос ложнениям 
относятся сердечная недостаточность, гиперкалй- 
емия, гиперфосфатемия, гипокальциемия, ацидоз 
судороги и уремия.

Профилактика. Рано начатая системная антй- 
биотикотерапия при стрептококковом п о р а ж е н и й  

глотки или кожи не исключает риска гломерул0'



нефрита. Членов семьи больного следует проверять 
на ■Сительство Р-гемолитического стрептококка 
группы А й в  случае положительных результатов 
посева — проводить соответствующее лечение.

Лечение. Лечение должно быть направлено на 
устранение острых последствий почечной недоста
точности и артериальной гипертонии (см. п. 666.1). 
Для профилактики «нефритогенной» флоры реко
мендуют 10-дневный курс системной терапии пе
нициллином. Однако это не влияет на естественное 
течение гломерулонефрита. При артериальной ги
пертонии используют стандартный набор средств: 
ограничение соли, диуретические препараты, бло- 
каторы кальциевых каналов, вазодилататоры или 
ингибиторы АПФ.

Прогноз, У 95 % детей лостстрептококковый 
гломерулонефрит заканчивается полным выздо
ровлением. Адекватное лечение острой почечной 
недостаточности, сердечной недостаточности и ар
териальной гипертонии исключает летальный ис
ход в Ьстрой стадии заболевания. В редких случаях 
острая стадия завершается гиалиносом клу бочков 
и развитием ХПН. Однако причиной последней, 
скорее всего, являю гс* другие заболевания, на
пример мезангиокапиллярный гломерулонефрит. 
Рецидив постстрептококкового гломерулонефрита 
наблюдается крайне редко.
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642.2. ДРУГИЕ ХРОНИЧЕСКИЕ 
, ИНФЕКЦИИ___________________

Гломерулонефрит может иметь место при различ- 
ЙЬ1Х хронических инфекционных заболеваниях,

включая бактериальный эндокардит (вызванный 
Streptococcus viridans и др.), вентрикулоатриальное 
шунтирование по поводу гидроцефалии с инфи
цированием Staphylococcus epide.malis, сифилис 
гепатит В и С и кандидоз. К паразитарпым инфек
циям с поражением почечных клубочков относят
ся малярия, шистосомоз, лейшманиоз, филяриоз, 
эхинококкоз, трипаносомоз и токсоплазмоз. Из-за 
низкой вирулентности возбудителей инфекция 
протекает хронически. При высокой концентрации 
антигенов в крови они образуют иммунные ком 
плексы, которые отклэчываются в почках и ини
циируют воспаление клубочков.

Гистопатологические изменения напоминают 
постстрептококковый, мембранозный или мезан
гиокапиллярный гломерулонефрит. Клинические 
проявления сходны с таковыми при остром нефри
тическом или нефротическом синдроме. Уровень 
компонента комплемента СЗ в сыворотке крови 
часто снижен.

Устранение инфекции до развития тяжелого по
вреждения почечных клубочков обычно излечива
ет гломерулонефрит. Описаны случаи его прогрес
сирования до терминальной стадии ХПН.
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I
 Глава 643

Мембранозная 
нефропатия 
(гломерулонефрит)

Мембранозная нефропатия, лежащая в основе 
большинства случаев нефро /ического синдрома 
у взрослых, в детском возрасте является редкой 
причиной гематурии. Обычно она представляет 
собой изолированную почечную патологию, но 
может сопровождать к общие заболевания (СКВ 
или хроническую иммунную тромбоцитопениче- 
скую пурпуру), а также саркоидоз, нейробластсму, 
гонадобластому, лечение препаратами золота или 
пеницилламином, сифилис и гепатит В. У детей 
такая вторичная мембранозная нефропатия встре
чается чаще, чем у взрослых. Крайне важно диа
гностировать эти заболевания, поско гьку их лече
ние может приводить к ликвидации клубочковых 
повреждений.

Патоморфолох'ия. При световой микроскопии 
обнаруживается диффузное утолщение базальной 
мембраны почечных клубочков без значительной 
пролиферации клеток (рис. 643.1). Это утолщение 
обусловлено, вероятно, продукцией мембранопо
добного вещества висцеральными эпителиаль
ными клетками в ответ на отложение иммунных 
комплексов на эпителиальной стороне мембраны. 
Новообразованное вещество на некоторых участ
ках напоминает выросты мембраны. Иммунофлю-

Рис. 6 4 3 .1 . Почечный клубочек больного с м ем бранозной  
нефропатией. Диффузное утолщ ение базал .ной мембраны  

без пролиф ерации клеток. х400

оресцентные исследования выявляют гранулярные 
отложения IgG и СЗ, локализующиеся, как видно 
под электронным микроскопом, на эпителиальной 
стороне базальной мембраны. Отложения IgG, IgA 
и СЗ есть также вдоль базальной мембраны почеч
ных канальцев.

Патогенез. Судя по данным морфологических 
исследований, мембранозная нефропатия пред
ставляет собой болезнь иммунных комплексов. 
Однако молекулярные аспекты патогенез? этого 
заболевания у человека остаются неизвестными. 
Подверженность мембранозной нефропатии и ее 
течение Moiyr зависеть от генетических факторов.

Клинические проявления. У детей заболева
ние чаще проявляется на втором десятилетии жиз
ни. Обычно возникает нефротический синдром,j 
на долю мембранозной нефропатии приходится' 
2 -6  % его случаев в детском возрасте. У большин
ства больных отмечается микрогематурия, а ино
гда — макрогематурия. Примерно у 20 % больных 
развивается артериальная ( ипертония. Уропень СЗ 
в сыворотке крови остается нормальным, за исклю
чением больных СКВ, у которых он может быть 
сниженным.

Диагностика. Диагноз мембранозной нефро
патии можно подтвердить только биопсией почек, 
поскольку лабораторные данны г не имеют диаг
ностического значения. Показанием к биопсии 
почки служит нефротический синдром у эебенка 
(обычно старше 10 лет) или необъяснимая гема
турия и протеинурия. У больных с м е м б р а н о з н о й  

нефропатией повышен риск тромбоза п о ч е ч н ы х  

вен.
Прогноз и лечение. Течение мембранозной 

нефропатии может быть различным, у детей с 
низкой бессимптомной протеинурией в о з м о ж н а  

самопроизвольная ремиссия. По данным катам- 
нестических наблюдений, проводимых на про
тяжении 1-14 лет, у 20 % больных р а з в и в а е т с я  

ХПН, а у 40 % сохраняется активная стгдия за
болевания. При нефротическом "индроме н аи б о 
лее эффективно ограничение соли и п р и м е н е н и е  
диуретических средств. Как показывают и с с л е д о 
вания среди взрослых больных (особенно при вы
раженной или длительной протеинурии, п о ч е ч н о й  

недостаточности или артериальной г и п е р т о н и й ) ,  

иммуносуг рессивная терапия преднизоном в  со
четании с  хлорамбуцилом или ц и к л о ф о с ф а м и д о М  

может замедлить прогрессирование почечной па
тологии.
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I
 Глава 644
Мезангиокапиллярный 
(мембранопролифератив
ный) гломерулонефрит

Длительно текущее повреждение почечных клу
бочков, часто приводящее к их разрушению и тер
минальной стадии ХПН, называют хроническим 
шмерулонефритом. Самой частой его причиной у 
детей и молодых людей является мезангиокапил
лярный гломерулонефрит.

Патоморфология и патогенез. Мезангиока
пиллярный гломерулонефрит выделили в особую 
форму хронического гломерулонефрита на том 
основании, что в большинстве его случаев на
блюдается стойкая гипокомплементемия, иногда 
обусловленная антителами, называемыми СЗ-не- 
фритическим фактором, которые активируют аль
тернативный путь комплемента. В соответствии 
с гистологической картиной различают три типа 
мезангиокапиллярного гломерулонефрита.

Чаще всего наблюдается тип I. Генерализованное 
увеличение клеток и матрикса мезангия усиливает 
Дольчатое строение клубочков (рис. 644.1). Стенки 
клубочковых капилляров выглядят утолщенными 
и из-за внедрения цитоплазмы мезангия льных кле
ток и матрикса между эндотелиальными кле гками 
и базальной мембраной часто содержат участки 
Удвоения или расщепления. Могут обнаруживать
ся полулуния, и их присутствие в большинстве 
клубочков является неблагоприятным прогно
стическим признаком. Иммунофлюоресцентная 
Микроскопия выявляет СЗ и меньшее количество 
Иммуноглобулинов в мезангии и вдоль стенок пе
риферических капилляров (рис. 644.2). Электрон-

Рис. 644.1 . П очечный клубочек при м езангиолапилляр- 
ном глом ерулонеф рите I типа. Усиление дольчатого стро
ен ия клубочка, ген ер ал и зо в ан н о е  у вели ч ен и е м езанги- 
альны х клеток и матрикса, а такж е расщ еп лени е тгенки 
клубочковых капилляров (врезка). х25С (Kim Y„ Michael A. F. 
Idiopath ic m enb ran o p ro life ra tiv e  g lom eru lonephritis . При
водится с разреш ения Annual Review o f  M edicine, vol. 31.

© 1980 Annual Reviews, Inc.)

Рис. 644.2. И ммунофлю оресцентная микроскопия почеч
ного клубочка при м езангиокапиллярном  гломерулонеф
рите I типа. Гранулярные отложения СЗ вдоль клубочковой 
базальной  мем браны  и в мезангии. хб70 (К,т Y., Michael А  
F. Idiopathic m em branoproliferative g lom erulonephritis. При
водится с разреш ения Annual Review o f M edicine, vol. 31. © 

1980 Annual Reviews, Inc.)

ная микроскопия подтверждает наличие похожих 
на иммунные комплексы отложений в мезангии и 
субэндотелиальной области.

При заболевании типа II  изменения мезангия 
выражены слабег. Отложения электронно-плотно- 
го вещества в стенке капилляров неравномерны.



Расщепление базальной мембраны наблюдаются 
редко, но полулуния — часто. При электронной 
микроскопии отложения имеют вид утолщений ба
зальной мембраны вне плотной пластинки. Такие 
же отложения обнаруживаются в боуменовой кап
суле, мезангии и на базальной мембране канальцев. 
По краям отложений плотного вещества иммуноф- 
люоресцентное окрашивание выявляет СЗ и мини
мальное количество иммуноглобулинов.

При мезангиокапиллярном гломерулонефрите 
I I I  т и п а  изменения, обнаруживаемые при световой 
и иммунофлюоресцентной микроскопии, напоми
нают таковые при типе I. Электронная микроско
пия выявляет сплошные отложения в субэпители- 
альном и субэндотелиальном слое в сочетании с 
разрушением и расслоением плотной пластинки 
базальной мембраны.

Клинические проявления. Мезангиокапил
лярный гломерулонефрит чаще всего развивает
ся у детей старше 10 лет, у большинства из них в 
виде нефротического синдрома, иногда — нефри
тического с макрогематурией или бессимптомной 
микрогематурией и протеинурией. Функция по
чек нарушается не всегда. АД обычно повышено. 
Уровень компонента комплемента СЗ в сыворотке 
может быть сниженным.

Диагноз и дифференциальная диагностика. 
Диагноз мезангиокапиллярного гломерулонефри- 
та устанавливают на основании исследований по
чечных биоптатов. Показания к биопсии включают 
нефротический синдром у ребенка старше 10 лет, 
значительную протеинурию с микрогематурией 
или гипокомплементемию у ребенка с острым не
фритом, сохраняющуюся более 8 нед.

Макрогематурия, низкий уровень СЗ и повы
шение титра антистрептококковых антител могут 
наблюдаться как при мезангиокапиллярном, так и 
при постстрептококковом гломерулонефрите. Од
нако в последнем случае состояние больных через 
2 мес. после его начала резко улучшается, тогда как 
при мезангиокапиллярном гломерулонефрите не
фритический синдром, протеинурия и гипокомпле- 
ментемия сохраняются, что и служит показанием к 
биопсии почек.

Прогноз и лечение. Хотя в ряде случаев на
блюдается полное выздоровление, примерно у 50 % 
больных через 10 лет после начала заболевания 
развивается терминальная стадия ХПН. Прогноз 
зависит от гистологического типа мезангиока

пиллярного гломерулонефрита, будучи наименее 
благоприятным при заболевании II типа. Рецидив 
мезангиокапиллярного гломерулонефрита в транс
плантированной почке наблюдается примерно 
у 30 % больных с заболеванием I типа и почти у 
90 % — II типа, что свидетельствует о системном 
характере этой патологии. Специфическая терапия 
не разработана, хотя во многих случаях длительное 
лечение преднизоном (по схеме «через день») ста
билизировало клиническое течение болезни.
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I
 Глава 645

Волчаночный 
гломерулонефрит

Для СКВ характерны лихорадка, потеря массы 
тела, сыпь, гематологические нарушения, артрит, 
а также поражение сердца, легких ЦНС и почек. 
Внепочечные проявления СКВ рассматривались в 
т. 3, гл. 216. Поражение почек — одно из наиболее 
частых, а иногда и единственное ее проявление у 
детей.

Патогенез и патоморфология. И с с л е д о в а н и я  

на мышах определенных линий и у человека сви
детельствуют, что клинические проявления СКВ 
обусловлены образованием иммунных комплексов, 
происходят изменения как В-, так и Т-лимфоцитов.

Классификация волчаночного нефрита, предло
женная ВОЗ, основана на данных световой, иммУ" 
нофлюоресцентной и электронной микроскопий- 
Согласно этой классификации, при нефрите класса 
I гистологические изменения в почках отсутству 
ют. При нефрите класса II (мезангиальный волча-



ночный нзфрит) в мезангии почечных клубочков 
обнаруживаются отложения иммуноглобулинов и 
компонентов комплемента, при световой микро
скопии — легкая (класс IIA) или умеренная ги
перплазия мезангиальных клеток и расширение 
матрикса (класс IIB)

При нефрите класса III (фокально-сегментар
ный гломерулонефрит) отложения находят в ме
зангии почти всех клубочков, а также в субэндоте- 
лиальном слое (между эндотелиальным клетками 
и базальной мембраной). Помимо очаговой и сег
ментарной пролиферации клеток мезангия в от
дельных клубочках обнаруживается некроз стенки 
капилляров, формирование полулуний и склероз.

Чащр отмечается наиболее тяжелым нефрит 
класса IV (диффузный пролиферативный вочча- 
ночный нефрит). Во всех клубочках присутствуют 
массивные мезангиальные и субэндотелиачьные 
отложения иммуноглобулинов и комплемента. 
При световой микроскопии во всех к тубочках ги
перплазия мезангия. Из-за субэндотелиальных от
ложений стенка капилляров утолщается, приобре
тая петлистый вид; часто обнаруживаются некроз, 
формирование полулуний и рубцовые изменения.

Нефрит класса V (мембранозный волчаночный 
нефрит) — наиболее редкая его форма, гистологи
чески напоминающая идиопатический мембраноз
ный гломерулонефрит, с тем лишь исключением, 
что одновременно имеется легкая или умеренная 
гиперплазия мезангия.

Очень часто одна форма волчаночного гломе- 
рулонефрита пер( ходит в другую, более тяжелую, 
особенно у больных с недостаточным лечением.

Клинические проявления. СКВ чаще встреча
ется у девочек-подростков. Клинические признаки 
поражения почек имеются в 30-70 % случаев. При 
легких формах волчаночного гломерулонефрита 
(все формы класса II и некоторые класса III) на
блюдается гематурия без нарушений почечной 
Функции и протеинурия, не достигающая 1 г/сут. 
У некоторых больных с нефритом класса III и у 
Бсех больных с нефритом класса IV гематурия и 
протеинурия сопровождаются нарушением функ- 
Чии почек — hi фротическим синдромом или острой 
почечной недостаточностью. В редких случаях вол
чаночного пролиферативного гломерулонефрита 
анализ мочи не обнаруживает никаких изменений. 
^  больных с нефритом класса V обычно наблюда- 
ется нефротический синдром.

Диагностика. Диагноз СКВ предполагают 
при обнаружении е крови антин; клеарных анти
тел и подтверждают реакцией антител с нативной 
двухцепочечной ДНК. У болыиинствг больных в 
активной стадии заболевания в сыворотке крови 
снижено содержание компонентов комплемента 
СЗ и С4. Учитывая отсутс гвие четкой корреля
ции между клиническими проявлениями болезни 
и тяжестью почечньге нарушений, биопсию почек 
следует проводить всем больным СКВ. Данные 
биопсии помогают выбрать способ иммуносупрес- 
сивной терапии.

Лечение. Больные СКВ должны наблюдаться 
специалистами в медицинских центрах, где суще
ствует возможность оказания врачебной и психоло
гической помощи не только больным, но и членам 
их семей. Цель иммуьосупрессивной терапии при 
волчаночнэм гломерулонефрите заключается в до
стижении клинической и серологической ремиссии 
(нормализации титра анти гел к ДНК и уровня СЗ и 
С4 в сыворотке крови). Всем больным вначг те на
значают преднизон в дозе 1-2 мг/кг/сут (2-3 раза). 
Через 4 -6  нед. после до< тижения серологической 
ремиссии дозы постепенно уменьшают. При более 
тяжелых формах нефрита (классы III и IV) риск 
прогрессирования почечной патологии можно сни
зить с помощью 6-месячного курег внутривенных 
инфузий циклофосфамида в дозе 500-10П0 мг/м2 
с последующим его введением каждьк 3 мес. на 
протяжении 1,5-3 лет У больных с волчаночным 
нефритом класса I или II вместо кортикостерои
дов можио использовать г затиоприн в однократной 
суточной дозе 1,5-2,0 мг/кг. Имет гтея сообщения 
и об эффективности препаратов микофенсловой 
кислоты при легких формах волчаночного гломе
рулонефрита.

Прогноз. Активная иммуносупрессивная тера
пия резко улучшает прогноз у детей с СКВ. В 80 % 
случаев в течение 10 лет после установления диаг
ноза волчаночного гломерулонефрита больные 
могут обходиться без диализа. Риск прогресси- 
ровгния болезни до терминальной стадии ХПН 
особенно высок у больных с диффузным проли
феративным во тчаночным нейритом (класс IV). 
Опэгения побочных эффектов хронической имму- 
носупрессивной терапии и рецидива заболевания 
сохраняются всю жизнь Необходимы сп циальные 
меры по снижению риска остеопороза, ожирения, 
артериальной гипертонии и сахарного диабета,



которыми гоозит стероидная терапия. У больных, 
получавших в общей сложности более 20 г цикло- 
фосфг¥ида, существует опасность развития злока
чественных опухолей или беечтодия.
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Глава 646 
Нефрит 
при геморрагическом 
васкулите (болезнь 
Шенлейна-Геноха)

Болезнь Шенлейна-Геноха, называемая также ана- 
филактоидной пурпурой, представляет собой по
ражение мелких сосудов с геморрагической сыпью, 
артритом, болью в животе и гломерулонефритом 
(см. т. 3, п 225.1). В почках обнаруживаются те же 
изменения, что и при IgA-нефропатии, но имеются 
и системные нарушения.

Патоморфология и патогенез. Изменения 
клубочков, канальцев и интерстициальной ткани, 
видимые при световой, иммунофлюоресцентной и 
электронной микроскопии, практически не отли
чаются от таковых у больных с IgA-нефропатией. 
0/[нако при геморрагическом васкулите полулуния 
образуются чаще, и они более обширны. Патогенез 
геморрагического васкулита остается неясным, но 
важную роль, по всей вероятности, играет отло
жение содержащих полимерный IgAl иммунных

комплексов в капиллярах кожи, кишечника и по
чечных клубочков.

Клинические проявления и лабораторные ис
следования. Симптомы и признаки геморрагиче
ского васкулита появляются обычно через 1-3 нед. 
после инфекции верхних дыхательных путей (см. 
т. 3, п. 225.1). Диагностическое значение имеет со
четание клинических признаков В 20-30 % слу
чаев наблюдается макрогематурия, но возможны 
также изолированная микрогематурия, гематурия 
с протеинурией, острый нефритический или не
фротический синдром, почечная недостаточность. 
Почечные проявления могут возникать даже через 
12 нед. после начала первых признаков болезни. 
В редких случаях наблюдается у ретерит с болью в 
пояснице и почечной коликой, наиболее :.арактер- 
ный для детей до 5 лет, он час.о приводит к стенозу 
мочеточников и гидронефрозу, которые требуют 
хирургического вмешательства.

Прогноз и лечение. Прогноз нефрита при ге
моррагическом васкулите в целом благоприятный, 
особенно при изолированной микрогематурии. 
Общий риск ХПН составляет 2 -5 %; он наиболее 
высок при нефритическом и нефротическом син
дромах.

Надежные доказательства терапевтической эф
фективности кортикостероидов, цитотоксических 
агентов или антикоагулянтов отсутствуют. Однако 
данные ретроспективных исследований свидетель
ствуют о положительном действии высоких доз 
кортикостероидов и циклофосфамида и та азатио- 
прина у больных с некротическим экстракапилляр- 
ным гломерулонефритом или выраженной протеи
нурией. Дополнительный эффект при этом может 
дать дипиридамол и/или гепарин/варфарин. Хотя 
некоторые данные указывают на возможность 
предотвращения нефрита с помощью короткого 
курса преднизона в низких дозах, неясно, снижает 
ли такое лечение риск тяжелой почечной недо
статочности. Тонзиллэктомия, по-видимому, не 
влияет На течение нефрита при геморрагическом 
васкулите.
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Глава 647
Быстропрогресси
рующий (некротические 
экстракапиллярный) 
гломерулонефрит

Быстро прогрессирующими называют несколько 
форм гломерупонефрита, общей особенностью ко
торых является присутствие полулуний во многих 
почечных клубочках. При большинстве таких форм 
быстро развивается терминальная стадия ХПН.

Классификация. Полулуния наблюдаются при 
гломерулонефрите нескольких типов, обусловлен
ных: 1) иммунными комплексами (постстрепто- 
кокковый, волчаночный, мезангиокапиллярный, 
болезнь Шенлейна-Геноха и IgA-нефропатия);
2) антителами к базальной мембране почечных 
клубочков (синдром -Гудпасчера); 3) антителами 
к цитоплазме нечтрофилов (узелковый полиар
териит и гранулематоз Вегенера). Однако помимо 
полулуний для каждого их них характерны свои 
гистологические осооенности при световой, имму- 
нофлюоресцентной и электронной микроскопии, 
которые в сочетании с клиническими проявления
ми и лабораторными данными позволяют диагно
стировать конкретное заболевание. Если исклю
чены все известные формы гломерулонефрита, 
Диагностирз'ют идиоматический быстропрогресси- 
рующий гломерулонефрит.

Патоморфология и патогенез. Полулуния 
обнаруживаются на внутренней стороне боумено- 
вой капсулы и состоят из пролиферирующих эпи
телиальных клеток капсулы, фибрина, вещества, 
Годного с базальной мембраюй, и макрофагов 
(Рис. 647.1). Считают, что полулуния образуют- 
Ся вследствие отложения фибрина в боуменовом 
Пространстве при некрозе или разрыве стенки 
клубочковых капилляров. Во многих случаях в 
стенке капилляров видны отложения иммунных 
Комплексов или линейные отложения IgG-антител

Рис. 647.1. При световой микроскопии биоптата почки у 
ребенка с геморрагическим васкулитом видны окружаю

щие клубочек полулуния. х180

на базальной мембране клубочков. При гломеруло
нефрите, обусловленном антитела,ли к цитоплазме 
нейгрофилов, иммунофлюоресцентная и электрон
ная микроскопия, как правило, не обнаруживают 
иммунного повреждения. Уровень компонента 
комплемента СЗ остается нормальным.

Клинические проявления. У большинства 
больных развивается острая почечная недоста
точность с нефритическим или нефротическим 
синдромом. За несколько недель или месяцев за
болевание прогрессирует до терминальной стадии 
ХПН.

Диагноз и дифференциальная диагностика.
Для диагностики того или иного типа гломеруло
нефрита проводят серологические исследования 
с определением титров антинуклеарных и анти- 
ДНКазы В антител, а также уровня компонента 
комплемента СЗ. Для таких редких форм васкули- 
та, как грану тематоз Вегенера и узелковый поли
артериит, характерны антитела к цитоплазматиче
ским чнтигенам нейтрофилов — миелопероксидазе 
или сериновой протеиназе 3. Диагноз подтвержда
ют биопсией почки.

Прогноз и лечение. Быстропрогрессирующий 
постстрептококковый гломерулонефрит у детей 
обычно проходит самопроизвольно. При СКВ, 
IgA-нефропатии и геморрагическом васкулите 
прекрасный эффект нередко дает коптикостеро- 
идная терапия в сочетании с циклофосфамидом. 
При других типах быстропрогрессирующего гло
мерулонефрита лечение менее эффективно, и через
2- 3 года обычно наступает терминальная стадия 
ХПН. Однако пульс-терапия метилпреднизолоном



в сочетании с циклофосфамидом может замедлять 
патологический процесс в почках, особенно при 
гранулематозе Вегенера. В отдельных случаях по
могает плазмаферез или лимфоцитаферез.
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 Глава 643 

Болезнь Гудпасчера

Болезнь Гудпасчера характеризуется легочными 
кровотечениями и гломерулонефритом. Заболева
ние связано с выработкой антител, часто направ 
ленных против отдельных эпитопов коллагена IV 
типа в базальной мембране легочных альвеол и по
чечных клубочков. Причина неизвестна. Болезнь 
Гудпасчера следует отличать от синдрома Гудпас
чера, при котором легочное кров стечение и гломе- 
рулонефрит обусловлены различными системны
ми нарушениями, включая СКВ, геморрашческий 
васкулит, узелковый полиартериит и гранулематоз 
Вегенера. У некоторых больных нефрит с антите
лами к базальной мембране почечньи клубочков 
развивается в отсутствие легочного кровотечения 
и представляет собой одн’' из форм быстропрогрес
сирующего гломерулонефрита.

Патоморфология. Изменения при световой 
микроскопии в большинстве случаев напомина-

Ри с. 6 4 8 .1 . На иммуно'рлю оресцентноь .иикрограмме не
преры вны е линеС.ные отложения ло ходу базальной  мем
браны  почечного клубочка, окраш иваю щ иеся на IgG (ха
рактерная картина заболеваний, связанных с антителами 

к базальной мем бране почечных клубочкоь). *250

ют быстропрогрессирующий гломерулонефрит. 
Иммунофлюоресцертная i шкроскопия выявляет 
линейные отложения IgG по ходу базальной мем
браны клубочков (рис. 648.1).

Клинические проявления. Болезнь Гудпасче
ра редко встречается в детском возрасте. Обычно 
возникает кровохарканье, обусловленное легочным 
кровотечением, которое может быть опасным для 
жизни. Поражение почек проявляется острым не
фритическим синдромом с гематурией, протеину
рией и повышением АЛ и прогрессирует за несколь
ко дней или недель. Уровень компонента компле
мента СЗ в сыворотке крови остается нор гальным.

Диагностика. Биопсия почек позвотяет пред
положить болезнь Гудпасчера. Присутствие в сы
воротке антител к базальной мембране почечных 
клубочков подтв< рждает диагноз и исключает дрУ' 
гие заболевания, сопроьождающиеся синдромом 
Гудпасчера.

Прогноз и лечение. У больных, в ы ж и в ш и х  по
сле легочного кровотечения, обычно развивается 
терм шальная стадш ХПН. Пульс-терапия метил- 
преднизилоном в сочетании с циклофосфамида и 
плазмаферезом увеличивает выживаемость и спо
собствует устранению почечной патологии.
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 Глава 649
Гемолитико-уремический 
синдром

Гемолитико-уремический синдром — счмая частая 
причина острой почечной недостаточности у ма
леньких детей, характеризуется микроангиопати- 
ческой гемолитической анемией, тромбоцитппе- 
нией и уремией. Этот синдром сходен с тромботи
ческой тромбоцитопенической пурпурой, однако 
последняя обычно наблюдается у молодых жеь- 
щин, рецидивирует, сопровождаясь лихорадкой, 
тяжелыми нарушениями ЦНС и тромбоцитопе- 
нией.

Этиология. В развивающихся странах ГУС в 
80 % случаев предшествует острый энтерит с поно
сом, вызываемый штаммом Hschent На coli (серотип 
0157:Н1), который продуцирует веротоксин, близ
кий к цитотоксину Shigella dyser teriae. Этот микроб 
содержится в ЖКТ домашнего скота и попадает в 
организм человека с недожаренным мясом и не
пастеризованным молоком. Наблюдались вспыш
ки заболевания после потреблении загрязненных 
напитков или купания з  загрязненной воде. Ве
ротоксин всасывается в кишечнике и повреждает 
эндотелиальные клетки. Реже ГУС развивается при 
Других бактериальных (Shigella, Salmonella, Сатру- 
hbacter, Streptococcus pneumoniae, Bartonella) и ви- 
РУсных (вирусы Коксаки, ЕСНО-вирусы, вирусы 
■Риппа и ветряной оспы, ВИЧ, Эпштейна- Барр) 
Инфекциях, а также при использовании оральных 
Контрацептивов, митомицина, циклоспорина и 
Пиранового кополимера, индуцирующего продук
цию интер( 'ерона. Сходное состояние наблюдается 
СКВ, злокачественной артериальной гипертонии, 
пРеэклампсии, послеродовой почечной недостаточ
ности и лучевом нефрите. Имеются сообщения о

сьмейных случаях заболевания, но роль генетиче
ских факторов остается неясной.

Патоморфология. Начальные изменения клу
бочков сводятся к утолщьнию стенок капилляров, 
сужению их просвета и разрастанию мезангия. 
При электронной микроскопии ридно , что эти из
менения обусловлены гранулярным отложением 
аморфного вещества неизвестного происхождения 
в субьндот“ тоальном слое и между капиллярами. 
В самих капиллярах и артериолах обнаруживаются 
фибриновые тромбы, которые могут приводить к 
некрозу коркового вещества почек.

В одних клубочках изменения прогрессируют 
вплоть до частичного или полного склероза, другие 
атрофируются вследствие ишемии. В пораженных 
мелких артериях и артериолах происходит концен
трическая пролиферация интимы, закупоривая со
суды.

Патогенез. Основную роль в патогенезе син
дрома играет поьреждение эндотелиальных кле
ток. Повреждение эндотелия почечных капилля
ров и артериол приводит к образованию отдельных 
тромбов. Диссеминированная внутрисосудистая 
коагуляция отмечается редко. Механическое по
вреждение эритроцитов при их прохождении через 
суженные участки сосуда обусловливает микроан- 
гиопатическую анемию. В основе тромбоцитопе- 
нии лежат внутрипочечная адгезия или поврежде
ние кровяных пластинок. Печень и селезенка уда- 
чяют поврежденные эритроциты и тромбоциты из 
кровотока. Эпизоды ГУС без диареи и отдельные 
семейные случаи могут объясняться отсутствием 
в плазме фактора, стимулирующего продукцию 
эндотелием простацикл ина, который расширя
ет сосуды и препятствует образованию тромбов. 
Снижение уровня тромбомодулина, тканевого ак 
тиваторз плагминох ена (алтеплазы) и гепаринопо
добных молекул, активирующих антитромбин III, 
напротив, способствует образованию тромбов при 
этом синдроме. Кроме того, еще до развития по
чечной патологии в сыворотке возрастает содержа
ние таких прокоагулянтов, как фактор активации 
тромбоцитов, фрагменты протромбина 1 и 2, анти
ген тканевого активатора плазминогена, комплекс 
1 каневого активатора и ингибитора плазминогена 
(ТАП-1), фактор Виллебранда. D-димеры и тром- 
боксан А2, которые и могут быть причиной тромбо- 
образования.

Клинические проявления. ГУС чаще всего 
развивается у детей до 4-летнего возраста. Ему



обычно предшествует гастроэнтерит (с лихорад
кой, рвотой, болью в животе и кровавым поносом) 
и реже — инфекция верхних дыхательных путей. 
Через 5-10 дней после этих заболеваний у ребенка 
внезапно появляется бледность, плаксивость, сла
бость, сонливость и олигурия. При осмотре можно 
обнаружить обезвоживание, отеки, петехии, гепа- 
тосьленомегали.р и раздражительность.

Диагноз и дифференциальная диагностика. 
На ГУС указывают признаки микроангиопатиче- 
ской гемолитической анемии, троибоцитопения и 
острая почечная недостаточность. Уровень гемогло
бина обычно составляет 50-90 г/л. В мазке крови 
шлемовидные и фрагментированные эритроциты и 
акан гоциты (см. т. 4, гл. 540). Содержание гемогло
бина в плазме повышено, а гаптоглобина снижено. 
Количество ретикулоцитов умеренно повышено, 
проба Кумбса отрицательная. Число лейкоцитов 
может достигать 30 000 в 1 мкл. Более чем у 90 % 
больных отмечается тромбоцитопения (20 000- 
100 000/мкл). Изменения в моче, на удивление, 
невелики и сводятся к небольшой микрогематурии 
и протеинурии. АЧТВ и ПВ обычно нормальные. 
Изучение свертывания крови чаще обнаруживает 
дефицит витамина К, чем ДВС. Острая почечная 
недостаточность, требующая диализа, наблюдается 
не во всех случаях. При рентгенографии с бари
ем — спазм толстой кишки и преходящие дефекты 
наполнения, иногда стриктура кишечника.

ГУС следует подозревать во всех случаях вне
запной острой почечной недостаточности. Типич
ный анамнез, клиническая картина и лабораторные 
данные подтверждают этот диагноз у большинства 
больных. Необходимо исключать другие причины 
острой почечной недостаточности, особенно свя
занные с микроангио татич':ской гемолитической 
анемией (например, СКВ и злокачественная ар
териальная гипертония). Биопсия почек показана 
лишь в редких случаях.

От ГУС бывает трудно отличить двусторонний 
тромбоз почечных вен (см. п. 650.2). Обоим заболе
ваниям могут предшествовать желудочно-кишеч
ные расстройства с обезвоживанием, бледностью, 
микроангиопатической гемолитической анемией, 
тромбоцитопенией и острой почечной недостаточ
ностью. На тромбоз почечных вен указывает значи
тельное увеличение почек и отсутствие кровотока 
по почечным венам при ультразвуковой допплеро
графии.

Осложнения. Осложнения вк точают анемию, 
ацидоз, гиперкалиемию, увеличение внутрисосуди- 
стого объема, сердечную недостаточность, артери
альную гипертонию и уремию. Нарушения ЦНС, 
ЖКТ, сердца и скелетной мускулатуры могут быть 
опасными для жизни. Нарушения ЦНС вследствие 
инфаркта базальных ядер и коры головного моз
га проявляются раздражительностью, судорогами, 
корковой слепотой и комой. К желудочно-кишеч
ным расстройствам относятся колит, перфорация 
кишечника, инвагинация кишки, а также гепатит. 
Очаговый некроз поджелудочной железы может 
вызвать нарушение толерантности к глюкозе, са
харный диабет типа 1 и повышение активности 
нипазы. При поражении сердца наблюдаются пе
рикардит, дисфункция миокарда и аритмии. Более 
редки такие осложнения, как некроз кожи, паротит, 
нарушение функции надпочечников и рабдомио- 
лиз.

Прогноз и лечение. В последние 30 лет благо
даря тщательной коррекции водно-электролитно- 
го обмена, АД и питания, а также раннему началу 
диализа летальность удалось снизить почти с  80 до 
менее 10 %. При остром энтерите (предположитель
но, вызванном штаммом Е. ьоИ 0157:Н7) антибио
тики применять нельзя, так как они увеличива
ют риск ГУС. Эффективность антикоагулянтной 
терапии, к а к  и плазмафереза в продромальном 
периоде с  поносом, в  этих случаях не доказана. 
Однако в  отсутствие предшествующего поноса 
или у детей с  тяжелы, [ поражением ЦНС плазма- 
ферез или введение свежезамороженной плазмы 
могут оказаться полезными. Их нельзя п р и м е н я т ь  
при ГУС, вызганном Streptococcus pneumoniae, так 
как они могут обострять течение болезни. Пери
тонеальный диализ устраняет нарушения водно
электролитного обмена, позволяет нормализовать 
внутрисосудистый объем и создает в о з м о ж н о с т ь  

усиленного питания. Он способствует также рас
творению сосудистых тромбов, так как у д а л я е т  
из крови эндогенные ингибиторы этого п р о ц есса . 
Согласно предварительным данным, З -д н ев н ьШ  
прием в  прсдромальный период адсорбента, свя
зывающего в  просвете кишки токсин Shigella dys- 
enteriae (Synsorb-PK), снижает риск ГУС у детей . 
Однако окончательные результаты этого и с с л е 
дования не опубликованы. In vitro и с с л е д у ю т с я  

синтетические ингибиторы токсина, а также полУ' 
ченные с  помощью генной инженерии б а к т е р и и ,



способные нейтрализовать большое количество 
этого токсина.

При интенсивном лечении острой почечной 
недостаточности более 90 % больных пережива
ют острую фазу ГУ С с поносом в продромальном 
периоде. Терминачьлая стадия KITH развивается 
примерно в 9 % таких случаев. Выжившие боль
ные нуждаются в тщательном и длительном на
блюдении, лоскольку осложнения (артериальная 
гипертония, ХПН и протеинурия) могут про
явиться даже через 20 лет. В ряде случаев про
водят трансплантацию почки, хотя не исключен 
рецидив заболевания, особенно у тех больных, у 
которых ГУС развился без продромального пе
риода с поносом.
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Глава 650 
Гематурия вследствие 
поражения верхних 
мочевых путей

Интерстициальный нефрит (см. гл. 663) Токси
ческая нефропатия (см. гл. 664). Некроз корко
вого вещества почек (см. 1\л. 665). Пиелонефрит 
(см. юл 669). Нефрокальциноз (см. гл. 678).

650.1. АНОМАЛИИ СОСУДОВ_______

В редких случаях причиной гематурии ^ывают ге- 
мангиомы, ангиомиомы и артериовенозная маль- 
формация почек и нижних мочевых путей. Обычно 
они проявляются макрогематурией и наличием в 
моче сгустков крови и могут сопровождаться по
чечной коликой. В диагностике неооходима анги
ография.

Одностороннее кровотечение из варикозных 
вен левого мочеточника (при сдавлении левой по
чечной вены между аортой и верхней брыжеечной 
артерией) называют синдромом аорто-мезентери- 
члъной компрессии левой почет эй вены. Этот синд
ром характеризуется постоянной микрогематури
ей, которая может сопровождаться протеинурией, 
болью внизу живота и поясничной области, а также 
ортостатической гипотонией. Диагноз подтверж
дают с помощью ультразвуковой допплерографии, 
К Т  или М РТ .
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650.2. ТРОМБОЗ ПОЧЕЧНЫХ ВЕН

Эпидемиология. У новорожденных и грудных 
детей тромбоз почечных вен обычно сопутствует 
асфиксии, обезвоживанию, шоку и сепсису или в 
случае сахарного диабета у матери; в более стар
шем возрасте — нефротическому синдрому, циано- 
тическим порокам сердца, врожденной гиперкоа
гуляции или возникает после ангиографических 
исследований с контрастным:: веществами.



Патогенез. Тромбоз начинается во внутрипо- 
чечном венозном русле и может распространяться 
на главные почечные вены i г даже ьижнюю полую. 
В его основе лежит повреждение эндотелиальных 
клеток гипоксией, эндотоксином или контраст
ными веществами. Патогенетическую роть могут 
играть также: 1) гиперкоагуляция при нефроти
ческом синдроме или связанная с наследственной 
мутацией (фактор V Лейден); 2) гиповолемия и 
снижение кровотока при септическом шоке, обе- 
зьиживании или нефритическом синдроме; 3) вну- 
трисосудистая агрегация эритроцитов при поли- 
иитемии.

Клинические проявления. О тромбозе почеч
ных вен обычно сигнализирует внезапная макро
гематурия и появление одно- или двустороннего 
объемного ооразования в боковых отделах .кивота. 
Могут также иметь место микрогематурия, боль в 
пояснице, повышение АД или олигурия. Тромбоз 
обычно бывает однос горонним. При двустороннем 
тромбозе возникает острая почечная недостаточ
ность.

/диагностика. Н? тромбоз почечных вен указы
вает появление гематурии и объемных образований 
в боковых отделах живота при наличии предраспо
лагающих клинических факторов. У большинства 
больных отмечается также микроангиоцатическая 
гемолитическая анемия и тромбоцитопения. При 
УЗИ значительно увеличены почки (почка), а 
радионук шдное исследование обнаруживает сни
жение или отсутствие ее функции. Диагноз под
тверждают данные допплеровского исследования 
кровотока в нижней полой и почечной венах. Во 
избежание дальнейшего повреждения сосудов кон
трастные вещества вводить нельзя.

Дифференциальная диагностика. Тромбоз по
чечных вен необходимо отличать от других причин 
гематурии, сопровождающейся микроангиопати- 
ческой гемолитической анемией или увеличением 
почек, — ГУС, гидронефроза, поликистоза почек, 
опухоли Ви. [ьмса, абсцесса или гематомы.

Лечение. Поддерживающие меры сводятся 
к нормализации водно-электролитного обмена 
и лечению острой почечной недостаточности. 
Эффективность антикоагулянтной терапии или 
тромбол] [тических средств (< трептокиназы, уро- 
киназы и рекомбинан-! ного тканевого активатора 
плазминогена) остается спорной. При тромбозе 
нижней полой вены может быть показана хирур
гическая операция. У детей с высокой артериаль

ной гипертонией, не поддающейся гипотензивной 
терапии, иногда приходится прибегать к нефрэк! 
томии.

Прогноз. За последние 20 лет перинатальна^» 
смертность от тромбоза почечных вен значи
тельно снизилась. Однако он часто приводит к 
частичной или полной атрофии почек с почеч
ной недостаточностью, дисфункцией каналюцев и 
артериальной т-ипертонией. Эти осложнения не
редки и у детей старшего возраста, хотя в случа
ях нефротического синдрома или цианотических 
пороков сердца функцию почек обычно удается 
восстановить.
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650.3. ИДИОПАТИЧЕСКАЯ 
 ГИПЕРКАЛЫДИУРИЯ_________ *

Это заболевание, наследуемое как аутосомно-доми- 
нантный признак, может проявляться рецидивиру
ющей макрогематурией, постоянной микрогемату
рией. дизурией или болью в животе без формирова; 
ния мочевых камней. Причиной гиперкальциурии 
бывают состояния, сопровождающиеся гиперкаль- 
циемией (гиперпаратиреоз, интоксикация витами
ном D, иммобилизация и саркоидоз). Кроме того, 
гиперкальциурия может возникать при синдроме 
Кушинга, кортикостероидной терапии, в то р и ч н о й  
тубулярной дисфункции при синдроме Ф а н к о н и  
(например, при болезни Вильсона, окулоц°ребрО" 
ренальном синдроме), синдроме Ви тьямса, дис
тальном канальцевом почечном ацидозе или синд
роме Бартера. Наконец, гиперкальциурия наблю
дается у  больных с болезнью Дента (Х-сцепленной 
формой нгфролитиаза при гипофосфатемическоМ 
рахите). Хотя считается, что гематурия и дизурйя 
обусловлены образованием микрокристаллов и



раздражением мочевых путей, точный механизм 
утих проявлений остается неизвестным.

Диагноз гиперкальциурии подтверждает суточ
ная экскреция кальция с мочой, превышающая 
4 мг/кг. При невозможности собрать суточную 
мочу опред< ляют концентрации кальция и креати- 
нина в пазовой порции мочи. О гиперкальциурии 
свидетельствует отношение кальций/креатинкн 
( мг/ m i ) ,  превышающее 0,2, хотя у детей до 7-ме
сячного возраста это отношение и в норме может 
достигать 0,8.

В отсутствие лечения г иперкальциурия в 15 % 
случаев приводит к нефро титиазу. Прием тиазид- 
ных диуретиков может нормализовать экскрецию 
кальция с мочой за счет стимуляции его реабсорб
ции в дистальных канальцах почек, что способствует 
Прекращению макрогематурии и дизурии и предот
вращает нефролитиаз. О з;нако показания к лечению 
тиазидными диуретиками не разработаны. Больным 
с постоянной макрогематурией и дизурией вначале 
назначают гидрохлортиазид в дозе 1-2 мг/кг/сут 
(в один утренний прием). Дозу постепенно уве. ги- 
чивают, добиваясь уменьшения суточной экскреции 
кальция ниже 4 мг/кг и исчезновения клинических 
проявлений болезни. Гидрохлортиазид обычно на
значают не более чем на 1 год, но при возобновле
нии макрогематурии, нефролитиаза или дизурии 
курс лечения можно повторить. В процессе лечения 
необходимо периодически определять уровень ка
лия в сыворотке крови, чтобы не допустить гипо- 
калиемии. Целесообразно также применять цитрат 
калия в дозе 1 ммоль/кг/сут, особенно у больных 
с низкой экс крецией цитрата с мочой и дизури
ей. Важно ограничивать потребление натрия, по
скольку кальций экскретчруется одновременно с 
натрием. Учитывая потребность в кальции для ро
ста, ограничивать его потребление с диетой не ре
комендуется, тем более что влияние такого ограни
чения на экс крецию кальция с мочой не доказано.
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I
 Глава 651

Гематурия 
при болезнях крови

651.1. НЕФРОПАТИЯ
ПРИ СЕРПОВИДНОКЛЕТОЧНОЙ 
АНЕМИИ_____________________

Макро- или микрог ематурия может наблюдаться у 
детей с серповидноклеточной анемией и родствен
ными ей заболеваниями. У большинства больных 
гематурия исчезает самопроизвольно (см. т. 4, 
п. 555.1). Причиной ее, по-видимому, являются 
микротромбоз, обусловленный венозным застоем 
в относительно гипоксической, кислой Й гиперто
нической среде мозгового вещества почек. У боль
ных возможны также ишемия, некроз почечных со
сочков и фиброз интерстициальной ткани. Иногда 
отмечаются полиурия (вследствие нарушения кон
центрационной способности почек), почечный ка
нальцевый ацидоз и протеинурия (при поражении 
клубочков, напоминающем фокально-сегментар
ный гломерулосклероз или мезангиокапиллярный 
гломерулонефрит). В отдельных случаях это со
провождается артериальной гипертонией и может 
закончиться терминальной стадией ХПН.
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651.2. КОАГУЛОПАТИИ
 И ТРОМБОЦИТОПЕНИЯ________

Макро- или микрогематурия может быть с вязана с 
наследственным либо приобретенным нарушени
ем свертывания кроьи (гемофи. [ия, ДВС-синдром, 
тромбоцитопения). В этих случаях гематурия раз



вивается, как правило, после других проявлений 
основного заболевания (см. т. 2, ч. XXIV, разд. 7).

Глава 652 
Гематурия 
при анатомических 
аномалиях

652.1. ВРОЖДЕННЫЕ АНОМАЛИИ

Многие врожденные аномалии мочевых путей мо
гут сопровождаться макро- или ыикрогематурией. 
Внезапная макрогемач урия после небольшой -рав- 
мы поясничной области характерна для обструк
ции лоханочно-мочеточникового сегмента или по- 
ликистоза почек.

652.2. АУТОСОМНО-РЕЦЕССИВНЫЙ 
ПОЛИКИСТОЗ ПОЧЕК_________

Это заболевание, называемое такж< поликистоз
ной Солезнъю младенцев, встречается с частотой 
1:10000-1:40 000. Ген, ответственный за аутосом- 
но-рецеса вныи поликистоз почек, пока не найден, 
но исследования по генетическому сцеплению по
зволяют локализовать его на коротком плече хро
мосомы 6.

Патоморфология. Обе почки резко увеличены, 
содержат много кист в корковом и мозго зом ве
ществе. Под микроскопом видны многочисленные 
кисты, распространяв чциеся от мозгового вещества 
в корковое и расположенные преимущественно в 
собирательных трубочках и протоках. У плодов на
блюдаются преходящие кисты и в проксимальных 
санальцах. Прогре< слрующий фиброз интерстици

альной ткани и атрофия канальцев в конце концов 
приводят к почечной недостаточности. Поражение 
печени характеризуется пролиферацией и эктазией 
желчных протоков, а также фиброзом, неотличи
мым от врожденного фиброза печени или болезни 
Кароли (расширение внутрипеченочных протоков 
с холелитиазом, рецидивирующим холангитом и 
желтухой).

Клинические проявления. В типичных случа
ях у новорожденных или грудных детей обнаружи
ваются объемные образования в боковых отделах

живота. Аутосомно-рецессивный поликистоз по
чек может сопровождаться маловодием, гипопла
зией легких, респираторным дистресс-синдромом 
и спонтанным пневмотораксом в неонатальном 
периоде. Возможны аномалии лицевого скелета I 
(лицо Поттера) и другие последствия уменьшения 
объема околоплодных вод, включая низко поса
женные уши, микрогнатию, уплощенный нос, кон
трактуру конечностей и дефицит роста. В первые 
несколько недель жизни обычно развивается вы
сокая артериальная гипертония. Объем мочи, как 
правило, не снижен, хотя иногда отмечается оли- 
гурия и острая почечная недостаточность. В неона
тальном периоде обычно имеет место преходящаИ 
гипона'фиемия (часто на фоне острой почечной | 
недост аточности), которую можно снять щурети- 
ками. У 20- 30 % больных функция почек остается 1 1 
нормальной. В редких случаях аутосомно-рецес- : 
сивный поликистоз почек проявляется почечной 
недостаточностью, артериальной гипертонией или 
гепатоспленомегалией (вследствие фиброза пече
ни) в более позднем возрасте.

Лучевые или лабораторные методы исследо
вания oi феделяют поражение печени примерно у 
45 % новорожденных с этим заболеванием. Однако 
у больных повышен риск развития 1) jocxo цягцего 
холангита, варикозного расширений вен и гипер- 
спленизма из-за портальной гипертензии и 2) про- 
гресгипующей дисфуш ции печени, котооая может 
привести к явной печеночной недостаточности и 
циррозу У части старших детей с аутосомно-рецес- | 
сивным поликистозом почек заболевание проявля,- 
ется именно гепатоспленомегалией, а поражение 
почек обнаруживается случайно при рентгеногра
фии брюшной полости.

Диагностика. Пальпируемое д в у с т о р о н н е е  
объемное образован: ш в боковых отделах ж ивота 
у грудного ребенка с  гипоплазией легких, мало
водием и артериальной гипертонией в о тсу тстви е  
поликистоза почек у родителей позволяет шагно- 
стировать болезнь. При УЗИ почки обычно резко 
увеличены и равномерно повышена их эх о ген н о сть  
со 1 тертост'эЮ границы между корковым и мозго
вым веществом (рис. 652.1). Диагноз п одтверж даю т 
также клинические и лабораторные признаки фИ' 
брозг печени, патологические изменения ж елч н ы х  
протоков в биоптате печени, наличие п о л и к и ст о за  
почек у сиблингов или близкое родство р о д и т е л е й -  | 

Аутосомно-рецессивный поликистоз почек следУеТ 
отличать от увеличения почек при п о  ш к и с т о зн о й



Рис. 65 2 .1 . УЗ-сним ок н о ворож ден ного  с аутосом н о-ре - 
цессивным поликистозом  почек. Почка увеличена (9 см); 
диффузное повышение эхогенности и полн о е  отсутствие 
границы м еж ду корковым и мозговым вещ еством из-за 

многочисленны х мелких кист

дисплазии, гидронефроза, опухоли Вильмса и дву
стороннем тромбозе почечных вен. В семьях хотя 
бы с одним больным ребенком возможна прена
тальная диагностика с помощью анализа генетиче
ского сцепления и использования информативных 
маркеров.

Лечение симптоматическое. Гипоплазия легких 
и гиповентиляция в неонатальном периоде часто 
требуют ИВЛ. Необходима нормализация АД и во- 
Дно-электролитного баланса, устранение клиниче
ских проявлений почечной недостаточности. При 
тяжелой дыхательной недостаточности и в случаях, 
когда увеличенные почки препятствуют усвоению 
пищи, может потребоваться нефрэктомия с после
дующим диализом.

Прогноз. Около 30 % больных погибает в не
онатальном периоде от осложнений гипоплазии 
легких. Однако, если дети не погибают в первой год 
Жизни, то современные методы лечения дыхатель- 
н°и и почечной недостаточности у новорожденных 
Увеличивают 10-летнюю выживаемость до 80% и 
°°лее. Терминальная стадия ХПН (обычно в пер- 
Вь,е Ю лет жизни) наблюдается более чем в 50 % 
СлУчаев. Стандартные методы лечения детей — ди- 
а' ,Из и трансплантация почки. Последующие забо
леваемость и смертность связаны с осложнениями 

Р Р  и поражением печени.
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652.3. АУТОСОМНО-ДОМИНАНТНЫЙ 
ПОЛИКИСТОЗ ПОЧЕК

Аутосомно-доминантный поликистоз почек — наи
более распространенное наследственное заболева
ние почек у человека (частота 1:500-1:1000). При
мерно у 85 % больных имеется дефект гена PKD1, 
локализованного на коротком плече хромосомы 16 
и кодирующего трансмембранный гликопротеид 
полицистин. В остальных 10-15% случаев забо
левание сцеплено с геном PKD2 на длинном пле
че хромосомы 4, который кодирует полицистин 2 
(предполагаемый неселективный катионный ка
нал). Возможно сцепление и с другими, пока еще 
не идентифицированными генными локусами.

Патоморфология. Обе почки увеличены, со
держат кисты в корковом и мозговом веществе всех 
отделов нефрона.

Клинические проявления. Симптомы ауто- 
сомно-доминантного поликистоза почек обычно 
появляются после 30 или 40 лет. Однако макро- 
или микрогематурия, двусторонняя боль в пояс
ничной области, объемные образования в животе, 
артериальная гипертония и инфекции мочевых 
путей могут отмечаться в детском возрасте и даже 
у новорожденных. При УЗИ почек обычно обнару
живаются многочисленные крупные кисты с обе
их сторон (рис. 652.2), хотя на ранних стадиях они 
могут быть и односторонними.

Аутосомно-доминантный поликистоз почек — 
это системное заболевание, при котором поража
ются многие органы. Кисты могут присутство
вать в печени, поджелудочной железе, селезенке 
и яичниках. Внутричерепные аневризмы (неред
ко семейные) являются частой причиной гибели 
больных в зрелом возрасте, но у детей они редки. 
Примерно у 12 % больных детей наблюдается про-
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Рис. 6 5 2 .2 . УЗ-сгнгмок 18-месячного мальчика с аутосом- 
но-доминантным поликистозом почек; увеличенная почка 

(10 см) с  дпумя крупными кистами

лапе митрального клапана, отмечаю.ся грыжи и 
дивертикулез кишечника.

Диагностика. Аутосомно-доминантный по- 
ликистоз почек диагностируют при двустороннем 
увеличении почек, содержащих крупные кисты, у 
больного, имеющего ближайших родственников с 
аналогичным заболеванием. Последнее условие, од
нако, необязательно, так как болезнь у членов семьи 
может быть скрытой или у больного ребенка име
ется новая мутация (5-10%  случаев). УЗИ почек 
может не выявлять патологию почти у 20 % больных 
до 20 лет, но к 30-ле гнему возрасту отрицательные 
результаты УЗИ ьс гречаются уже мзнее чем в 5 % 
случаев. В семьях с аутосомно-доминантным полк- 
кистозом почек возможна его пренатальная диаг
ностика с помощью УЗИ, которое обнаруживает 
у плода увеличение почек с кистами или без них. 
В семьях, где доказана связь заболевания с дефе) :- 
том генов PKD1 или PKD2, для пренатальной диаг
ностики можно использовать анализ ДНК.

При диффер< нциальной диагностике учиты
вают возможность гломерулокистозной болезни 
почек, туберозного склероза и болезни Гиппеля- 
Линдау, которая может наследоваться аутосомно- 
доминантно. У новорожденных проявления ауто- 
сомно-доминантного и ауто< омно-рецессивного 
поликистоза почек различив ь трудно.

Лечение и прогноз Лечение в основном сим
птоматическое. Необходимо тщательно контро

лировать АД, поскольку от него зависит скорост, 
прогрессирования болезни.

Больным, пережившим неоната льный период 
можно обеспечить длительную жизнь. При проя! 
лениях болезни в более позднем возрасте прогноз 
благоприятный; нормальная функция почек в дет- 
стве сохраняется более чем у  80 % больных.
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652.4. ТРАВМЫ ПОЧЕК

Т упое или проникающее ранение живота может I 
приводить к повреждению почек с макро- или ми
крогематурией, болью в поясничной области и ри
гидностью передней брюшной стенки. С давлен* I 
органов таза с переломом тазовых костей нередко I 
сопровождается травмой уретры, на что указы вает 
выделение большого количества крови из нару*' 
ного отверстия мочеиспускательного канала.

Литература
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652.5. ОПУХОЛИ ПОЧЕК

См. т. 4, гл. 592.



Глава 653 
Гематурия вследствие 
поражения нижних 
мочевых путей

653.1. ИНФЕКЦИОННЫЙ ЦИСТИТ
в И УРЕТРИТ____________________

Причиной ..гакро- или мпкрогематурии могут быть 
бактериальные, грибковые и вирусные инфекции 
мочевого пузыря (см. гл. 669). Появление гемату
рии зависит от выраженности воспалительной ре
акции сменки пузыря.

Уретрит также может проявляться м^кро- или 
микрогематурией, обычно в сочетании с бо, гью и 
пиурией. Из мочи иногда высевается Ureaplasma 
или Chlamydia, но чаще моча остается стерильной. 
Следует искать в анамнезе у сазания на травму. 
Симптомы нередко исчезают самопроизвольно. 
Детям старше 8 лет проводя г Ю-дневный курс ле
чения доксициклином в сочетании с ана 1ы етиком 
феназопиридином для снятия боли. При неэффек
тивности консервативного лечения может потре
боваться цистоскопия, чтобы определить причину 
заболевания (изъязвление или воспаление).

653.2. ГЕМОРРАГИЧЕСКИЙ ЦИСТИТ

Геморрагическим циститом (см. также т. 3, гл. 308) 
называют острое или хроническое кровотечение из 
мочевого пузыря. У больных часто обмечается ма
крогематурия и дизурия Тяже пая форма болезни 
может сопровождаться снижением уровня гемогло
бина в крови. Причиной геморрагического цистита 
могут быть химические р шдражители (циююфос- 
фэмид, пеницилтины, бусульфан, тиоТЭФ кра
сители, инсектициды), вирусы (аденовирусы ти- 
Пов 11 и 21, полиомавирус ВК, вирус гриппа А), 
Радиоактивное излучение и амилоидоз. Большое 
Количество жидкости и применение МЕСНА- 
Дисульфида, который инактивирует метаболиты 

«■ .оф|)сфамица, защищает мочевой пузырь от 
Р^Дражающего действия внутривенно вводимого 
Чиклофосфамида. Утренний прием этого препарата 
ВнУгрь с обильным питьем в течение всег ) зня весь

ма эффективно снижает риск I еморрагического ци
стита. При более тяжелых формах цистита может 
потребоваться орошение пузыря физиологическим 
раствором, сульфатом алюминия, нитратом сере
бра или аминокапроновой кислотой. При вирусном 
■’еморрагическом цистите макрогематурия обычно 
сохраняется не более 1 нед.
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653.3. ГЕМАТУРИЯ ПРИ ТЯЖЕЛОЙ 
ФИЗИЧЕСКОЙ НАГРУЗКЕ

Макро- или микрогематурия может возникать по
сле тяжелой фчзической нагрузки. У женщин это 
наблюдается редко и иногда сопровождается дизу
рией. Моча становится красной или черной. В ней 
могут присутствовать сгустки крови. Посев мочи, 
внутривенная пиелография, минционная цистоуре- 
трография и цистоскопия в большинстве случаев 
не выявллют какой-либо патологии. Гематурия в 
этих случаях обычно исчезает в течение 48 u по
сле прекращения физической работы. Отсутствие 
эритроцитарных цилиндров или признаков пато
логии почек, а также дизурия и сгустки .срови в 
моче указывают на нижние мочевые пути как на 
источник кровотечения. При дифференциальной 
диагностике следует учитывать возможность раб- 
домиолиза, сопровождающегося миоглобинурией 
или гемоглобинурией.
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653.4. СИНДРОМ МЮНХГАУЗЕНА

См. гл. 603 и т. 1, п. 22.3.



Раздел 3 
Протеинурия
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I
 Глава 654

Протеинурия у детей. 
Введение

В общей г едиатрической практике протеинурия 
при обычном анализе мочи бывает очень часто. 
С помощью диагностических полосок белок в моче 
в то или иное время обнаруживается у 10 % детей в 
возрасте 8-15 лет. Задача заключается в том, чтобы 
отличить протеинурию, связанную с заболевани
ем почек, от преходящей протеинурии у здоровых 
детей или других форм доброкачественной проте
инурии.

Определения с помощью диагностических по
лосок дают качественное представление о содер
жании белка, преимущественно альбумина. В от
ношении других форм протеинурии (например, 
присутс гвия в моче низкомолекулярных белков, 
белка Бене-Джонса, гамма-глобулинов) этот метод 
гораздо менее чувствителен. Степень окрашивания 
полоски лишь полуколичественно отражает кон
центрацию белка в моче. Результаты таких опре
делений белка оцениваются в баллах: следы (Ю - 
20 мг%), 1+ (30 мг%), 2+ (100 мг%), 3+ (300 мг%) и 
4+ (1000-2000 мг%).

При разведенной моче (относительная плот
ность < 1,005) или при экскреции не альбумина, а 
других белков, результаты MOiyr быть ложноотри
цательными. Напротив, при макрогематурии, при
сутствии в моче антисептических средств (хлор- 
гексидин и бензалкония хлорид), pH мочи > 7 или 
приеме феназопиридина возможны ложноположи
тельные результаты. Еще более важно, что ложно
положительные результаты при определении белка 
таким способом получают у больных с очень кон
центрированной мочой. Доверять положительным 
данным можно, если они не меньше 1+ (30 мг%)

при относительной плотности мочи не больше 1,015. 
Если она превышает 1,015, то клинически значи
мым можно считать показание не ниже 2+.

Для количественной оценки постоянной про
теинурии необходимо использовать более точный 
метод. Традиционно для этогс собирают мочу за 
определенное время (12-24 ч).

Верхняя граница экскреции оелка у здоровых 
детей составляет 150 мг/сут. Точнее, нормальная 
экскреция 'белка с мочой у детей не до, гжна превы- I 
шать 4 мг/м2/ч; величина 4-40 мг/м2/ч  считаете^ I 
патологической, а более 40 мг/м2/ч  — указывает на 
наличие нефротического синдрома.

Альтерната вный способ количественной оценки I 
протеинурии заключается в определении отношу | 
ния уровня белка к уровню креатинина (Mg/M*,,) в 
одной пробе мочи (в мг%); этот способ использую^ I 
при невозможности собрать мочу за точный про
межуток времени. В норме у детей до 2 лет отно
шение Мз/Мкр должно быть меньше 0,5, а у детей 
2 лет и старше — меньше 0,2. Отношение больше 3 
свидетельствует о протеинурии, характерной для 
нефротического синдрома. Установлено, что вели 
чина Мб/Мир тесно копрелируе-1" с экскрецией бел
ка, определяемой за точный промежуюк времени.
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I
 Глава 655
Преходящая протеинурия

У многих детей с по южителиьыми результатами 
определения белка с помощью полосок показатели 
последующих определений оказываются нормаль
ными. Действительно, из 10 % детей, у которых 
при однократном исследовании выявляется про
теинурия, ее постоянство при дальнейших чегырех 
пробах удается подтвердить только у 1 %. Прехо
дящая протеинурия может быть связана с высокой 
температур ой тела (более 38,3 °С) (см. т. 3, гл. 229), 
физической нагрузкой (см. т. 1, гл. 85), обезвожи
ванием, охлаждением, застойной сердечной недо
статочностью, судорогами или стрессом. При ис
следовании полосок протеину рия обычно не пре
вышает 2+. Ее механизм остается неизвестным, и 
дети с преходящей протемнурией не требуют углу
бленного обследования.
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I
 Глава 656
Ортостатическая 
(постуральная) 
протеинурия

Ортостатическая протеинурия — наиболее частая 
Форма постоянчой протеинурии у детей школьного 
в°зраста и подростков; она обнаруживается почти 
У 60 % детей с постоянной протеинурией, обычно 
" J l случайных анализах. В положении лежа дети с 
Этим состояниям выводят с мочой нормальное или

слегка повышенное количество белка, но в положе
нии стоя его экскреция возрастает в десятки раз, 
постигая 1000 мг/сут. Гематурия, артериальнг я ги
пертония и другие признаки нарушенной функции 
почек отсутствуют.

У ребенка с постоянной протеинурией, прежде 
чем проводить дальнейшие исследования, необхо 
димо исключить ортостатическую протеинурию. 
Это можно сделать, определяя белок в моче, со
бранной в горизонтальном и вертикальном поло
жении ребенка с помощью полосок, или вычисляя 
отношение белок/креатинин. Менее удобный, но 
более точный метод заключается в сравнении дан
ных анализа мочи, собранной за 24 ч.

Причины ортостатической протеинурии неиз
вестны, хотя патогенетическую роль могут играть 
нарушения почечной гемодинамики, частичная 
обструкция почечных вен и присутствие в крови 
иммунных комплексов. Катамнестические дан
ные у взрослых свидетельствуют о доброкаче
ственной природе ортостатической протечнурии, 
но применительно к детям такие наблюдения от
сутствуют. Поэтому за такими детьми необходи
мо длительно наблюдать, проверяя, не появятся 
ли гематурия, артериальная дапертсния, сниже
ние почечной функции или высокая протеинурия 
(более 1000 мг/сут).
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I
 Глава 657 

Постоянная протеинурия

Значительная постоянная протеинурия в положе
нии лежа и стоя может быть следствием наруше
ния функции как почечных клубочков, так и ка
нальцев.



657.1. КЛУБОЧКОВАЯ ПРОТЕИНУРИЯ

Про/еинурия, обусловленная повышенной прони
цаемостью стенки клубочковых капилляров, на
блюдается при различных поражениях почечных 
z тубочков (бокс 657.1). Экскреция болка с мочой 
при этом может составлять от менее 1 до более 30 г 
в сутки. Клубочковая протеинурия бывает селек
тивной (потеря с мочой белков плазмы с низкой 
молекулярной массой, включая альбумин) и не- 
селектг'вно! (потеря ачьбумина и более крупных 
йелков, напримор IgG). Однаго селективность экс
креции белка, 1:ак прави. ю, малоинформативна для 
клинициста, поскольку одно и то же заболевание 
почек может сопровождаться как селективной, так 
и неселектиьной протеинурией.

♦ Бокс 657.1. Причины протеинур in

Клубочковую протеинурию следует подозре
вать во всех случаях экскреции оелка с мочой вьцЛ 
1 г/сут или протеинурии на фоне артериальной ги
пертонии, гематурии и нарушения почечной ф унк
ции. Ее причиной могут быть постинфекщ юнный, 
мезангиопролиферативный и мезангиокапилляЯ 
ный гчомеручонефрит, фокально-сегментарный 
гломерулосклероз, мембранозная нефропатия, 
волчаночный нефрит, IgA-нефропатия, геморра
гический васкулит, амичоидоз, диабетическая не
фропатия, ^ерповидноклети чная анемия и синдром 
Ачьпорта.

Обследование ребенка с постоянной фикси
рованной протеинурией начинают с определения 
уровня креатинина, ачьбумина и компонента ком
племента СЗ в сыворотке крови и суточной экс
креции белка. При бессимптомной низкой протеи 
нурии (150-1000 мг/сут) и нормачьном значении 
всех других показателей биопсию почек можно не 
проводить, поскольку основной патологический 
процесс либо преходящий (например, острый по- 
стинфекционный гломерулонефрит), либо отсут
ствуют специфические признаки определенного 
хрс нического поражения почек. В таких случаях 
необходимо продолжать наблюдение за ребенкоЖ 
периодически осматривая его, определяя ДЦ, кре- 
атинин в крови и суточную экскрецию белка с 
мочой. Показания к биопсии почек: протеинурия 
более 1000 мг/сут и/или появление гематурии, 
артериальной гипертонии и снижения п о ч еч н о й  
функции.

Литература
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657.2. КАНАЛЬЦЕВАЯ ПРОТЕИНУРИЯ^

Фиксированная низкая протеинурия (обычно 
менее 1 г/сут) может быть признаком р азл и ч н ы х  
нарушений тубулоинтерстчциально^о отдела п°' 
чек. В норме большое количество белков с моле' 
кулярной массой меньше альбумина фильтруется в

Преходящая протеинурия
•  Лихорадка
•  Физическая нагрузка
•  Обезвоживание
•  Охлаждение
•  Застойная сердечная недостаточность
•  Судороги
• Стресс

Ортостатическая (п млуральная) протеинурия 
Поражение почечных клубочков

•  Острый постинфекционный глимерутонефрит
•  Фокально-сегментарный гломерулоск тероз
•  Мезангиопролиферативный гломерулонефрит
• Мембранозная нефропатия
• Мезангиокапиллярный гломерулонефрит
•  Волчаночный нефрит
• IgA-нефропатия
•  Геморрагический васкулит
• Амилоидоз
•  Диабет ичгская нефрочатия
• Серповидноклеточная анемия
•  Синдром Альпорта 

Поражение почечных канальцев
•  Цистиноз
•  Болезнь Вильсона
• СиндромЛоу
• Галактолемия
•  Тубулоинтсрстициальнык нгфрит
• Отравление тяжелыми мета члами
• Острый канальцевый некроз
• Дисплазия почек
• Поликистоз почек
• Рефлюкс- нефропатия
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Глава 658. Нефротический синдром

клубочках и реабсорбируется в проксимальных по
чечных канальцах. Повреждение последних может 
сопровождаться снижением реабсорбции и потерей 
тих низкомолекулярных белков с мочой, 

i К ан альц евая  протеинурия (см. бокс 657.1) на
блюдается при наследственных и приобретенных 
заболеваниях; ей обычно сопутствуют и другие на
рушения функции проксимальных почечных ка
нальцев: глюкозурия, фосфатурия, потеря бикарбо
ната и аминоацидурия. Диагностика канальцевой 
протеинурии редко бывает трудной, поскольку ис
ходное заболевание обнаруживается еще до про
теинурии.

Постоянна» протеинурия в отсутствие симп
томов, как правило, имеет клубочковое, а не ка
нальцевое происхождение. В неясных случаях 
различить эти две формы пр0 1синурии помогает 
электрофорез мочи. При кана [ьцевой протеину
рии альбумин в моче практически отсутствует, при 
клубочковой — экскретируе гея в основном именно 
альбумин.

Литература
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Waller К. V., Ward К. М., MahanJ. D. et al. Current concepts 

in proteinuria. Clin Chem 1989; 35: 755.

I
 Глава 658
Нефротический синдром

Нефротический синдром в педиатрической прак
тике встречаете я в 15 раз чаще, чем у взрослых. 
Его частота составляет 2 -3  случая на 100 ООО де- 

fa год, как правило, это чувствительная к корти
костероидам, минимально вычажечная форма бо
лезни. Нефротический синдром характеризуется 
высокой протеинурией (> 3,5 г/сут у взрослых или 
^ 40 мг/м2/ч  у детей), гипоальбуминемией (уро- 
Вень альбумина в сыворотка < 2,5 г%), отеками и 
гИперлипопротеидемией

Этиология. Почти у 90 % больных наблюдается 
ИДиопатичегкая форма нефротического синдрома, 
Связанная с так называемой болезнью минималь- 
HbIX изменений (85 % случаев), пролиферацией 
Мезангиальных клеток (5 %) и фокально-сегмен

тарным гломерулосклерозом (10%). У остальных 
10 % больных н. фротический синдром обусловлен 
такими заболеваниями почечных клубочков, как 
мембранозная нефропатия или мезангиокапилляр- 
ный гломерулонефрит (табл. 658.1).

Патофизиология. В основе нефротического 
синдрома уве мченная проницаемость стенки клу
бочковых капилляров, что приводит к массивной 
протеинемии и гипоальбуминемии Причина по
вышения проницаемости капплляров исследована 
недостаточно. Возможно, что при болезни мини
мальных изменений нарушается функция Т-лим- 
фоцитов и меняется спектр цитокинов, вследствие 
чего происходит просачивание отрицательно за
ряженных гликопротеидов через капиллярную 
стенку.

При фокально-сегментарном гломерулосклеро- 
зе к повышению проницаемости капилляров может 
приводить фактор плазмы, се.сретируемый, по всей 
вероятности, лимфоцитами.

Механизм формирования отеков при нефроти
ческом син цроме также не до конца ясен. В боль
шинстве случаев, по-видимому, потеря белка с мо
чой приводит к гипоальбуминемии со снижением 
онкотического давления и транссудации внутрисо- 
судистой жидкости в интерстициальное простран
ство. Снижение в ну три сосудистого объема сопро
вождается уменьшением перфузионного давлепии 
в почках и активацией системы ренин-ангиотен- 
зин-альдостерон. что стимулирует канальцевую 
реабсорбцию натрия. Одновременно снижение 
внутрисосудистого объема стлмулирует секрецию 
АДГ, который усиливает реабсорбцию воды в со
бирательных трубочках. Из-за снижения онкоти
ческого давления плазмы жидкость перемещается 
в интерс! ициальное пространство, усиливая отеч
ность тканей.

Изложенная теория, однако, применима не ко 
всем больным с нефротическим синдромом, по
скольку в ряде случаев наблюдается не снижение, а 
увеличение внутрисосудистого объема и снижение 
уровня ренина и альдостеронг в плазме. Поэтому в 
образовании отеков у некоторых больных должны 
Hi рать роль другие факторы, в том числе задержка 
натрия и воды в почках.

При нефрозе увеличивается содержание ли
пидов (холестерина, триглицеридов) в сыворотке 
крови, во-первых, вследствие того, что гипоальбу- 
минемия стимулирует общий синтез белка в пече
ни, включая синтез липопротеидов; во-вторых, в



Болезнь минималыигг 
измен»1!...’#

Фокально-сегментар
ный гломерулосклероз

Мембранозная
нефропатия

Мезангиокапиллярный гломерулонефрит
тип I тип И

Частота *
Дети 75% 10% < 5% 10% 10%
Взрослые 15% 15% 50% 10% 10%
Клинические проявления
Возраст (.годы) 2-6, иногда у взрослых 2-10, иногда у взрослых 40-50 5-15 5-15
Пол (М /Ж ) 2:1 1,3:1 2:1 М=Ж М -Ж
Нефротический синдром 100% 90% 80% 6U% 60%
Бессимптомная нротеинурия 0 10% 20% 40% 40%
Гематурия 10-20 % 60 -80 % 60% 80% 80%
Артериальная гипертония 10% 20 %, рано Редко 35% 35%
Прогрессирование до почечной 
недостаточности

Не прогрессирует Ю лет 50 % н течение 10-20 лет 10-20 лет 5-15 лет

Сопутствующие состояния Аллергия? Болезнь Ход
жкина, обычно нет

Нет Тромбоз почечных вен, 
рак, СКВ, гепатит В

Нет Частичная липодистро- 
фия

Лабораторные данные Проявления нефротиче
ского синдрома 
Т азота мочевины в кро
ви у 15-30 % бо 1ьных

Проявления нефротиче
ского синдрома 
Т азота мочевины в кро
ви у 20-40 % больных

Проявления нефротиче
ского синдрома

Снижение уровня ком
понентов комплемента 
Cl, С4, СЗ-С9

Нормальный уровень 
Cl, С4; снижение уров
ня СЗ-С9

Иммунпр.хншика HLA-B8, В12 (3,5)** Не установлена HLA-DFw3 (12-32)** Не установлена СЗ нефритический 
фактор
Не установлена

Патоморфологу я почек
Световая микроскопия Норма Фокальные склеротиче

ские изменения
Утолщение базальной 
мембраны клубочков, 
выросты

Утолщение бчзальной 
мембраны клубочков, 
пролиферация

Дольчатость

Иммунофлюоресценция Отрицательна IgM, СЗ в очагах по
вреждения

Тонкие гранулярные от
ложения IgG, СЗ

Гранупярные отложения 
IgG, СЗ

Только СЗ

Электронная микроскопия Слияние ножек подо- 
цитов

Слияние ножек подо- 
цитов

Субэпителиальиые от
ложения

Мезангиальные и су- 
бэндотелиальные от
ложения

Плотные отложнения

Реакция на кортикостероиды 90% 15-20% Могут замедлять про
грессирование

Не установлена Н° установлена

* Примерная частота, как и при идиипатичеа.ом нефротическом синдроме. Около 10 % случаев нефротического синдрома у взрослых обусловлено различными 
заболеваниями обычно проявляющимися острым гломерулонефритом.

** Относительный риск
Couser W. G. Glomerular disorders. In: Cecil Textbook of Medicine, 19th ed. /  J. B. Wingaarden, L. H. Smith, J. C. Bennet (eds.). — Philadelphia: W. B. Saunders, 199? — P. 560;



ль*ате снижения активности липопротеидли- 
пазы в плазме (из-за усиленной: потери фермента 
с мочой) замедляется распад липидов.

Литература
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658.1. ИДИОПАТИЧЕСКИЙ
НЕФРОТИЧЕСКИЙ СИНДРОМ

Примерно у 90 % детей с нефротическим синдро
мом он представляет собой идиопатическое заболе
вание. Различают три гистологические формы идио- 
патического нефротического синдрома: болезнь 
минимаш ных изменений, пролиферацию мезангия 
и фокально-сегментарный гломерулосклероз. Не
которые считают, что эп [ формы являются незави
симыми заболеваниями со сходными клинически
ми проявлениями, тогда как другие рассматривают 
их как варианты одной и той же болезни.

Патоморфология. При болезни минимальных 
изменений (85 % всех случаев) почечные клубочки 
либо нормальны, либо количество мезангиальных 
клеток и матрикса в них увеличено минимально. 
При иммунофлюоресцентном исследовании, как 
правило, получают отрицательные результаты, а 
электронная микроскопия выявляет лишь сглажи
вание ножек подоцитов. Кортикостероидная тера
пия эффективна более чем у 95 % детей с болезнью 
минимальных изменений.

Пролиферация мезангия (5 % всех случаев) ха
рактеризуется диффузным разрастанием мезанги
альных клеток и матрикса, обнаруживаемым с по
мощью световой микроскопии. При иммунофлюо- 
Ресцентной микроскопии выявляются небольшие 
отложения TgM и/или IgA в мезангии (окраска от 
следовой до 1+). Под электронным микро< копом 
видно увеличение числа мезангиальных клеток и 
Разрастание матрикса, а также слияние ножек эпи
телиальных клеток. Кортикостероидная терапия 
эффективна примерна у 50 % больных с гистологи- 
Ческими изменениями этого типа.

При фокально-сегментарном гломерулосклерозе 
'  и /о всех случаев) световая микроскопия обна

руживает не только пролиферацию мезангия, но и 
сегментарное рубцевание ткани (рис. 658.1). Оча 
ги сегментарного склероза окрашиваются на IgM 
и СЗ. При электронной микроскопии выявляется 
сегментарный склероз клубочков с облитерацией 
капилляров. Сходные изменения наблюдаются 
при ВИЧ-инфекции, пузырно-мочеточниковом 
рефлюксе и у наркоманов, внутривенно еводящих 
себе героин. Примерно 20 % больных с фокаль- 
но-сегментарным гломерулосклероз^м поддаются 
лечению преднизоном, он нередко прогрессирует, 
приводя к поражению всех клубочков; в большин
стве сл v чаев развивается термина льная стадия по
чечной недостаточности.

Рис. 6 5 8 .1 .1 ю чечный клубочек при стероидрезистентном  
неф ротическом  си н д ром е. У величенное количество м е
зангиальны х клеток, участок ск л ероза  в ниж нем отделе. 
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Клинические проявления. Идиопатический 
нефротический синдром отмечается у мальчиков 
чаще, чем у девочек (2:1), наиболее части — в воз
расте 2 -6  лет. Случаи заболевания наблюдаются 
у детей любого возраст^ "аже у 6-месячных На
чальному эпизоду и последующим рецидивам 
может предшествовать легкое инфекционное за
болевание, а иногда — укус насекомых или аллер
гическая реакция (например, на сок растений рода 
сумах). Обычно у детей возникают отеки, вначале 
вокруг глаз и на ногах. Периорбитальный отек, 
уменьшающийся в течение дня, можно принять за 
аллергию. Со временем отеки распространяются на 
другие части тела, появляется асцит, плевральный 
выпот и отек наружных половых органов. Обычно 
отмечаются анорексия, раздражительность, боль в 
животе и понос. В редких случаях повышается АД,
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возникает макрогематурия. Нефротический синд
ром с выраженными отеками следует отличать от 
энтеропатии с потерей белка, печеночной недоста- 
гочности* застойной сердечной недостаточности, 
острого и хронического гломерулонефрита и беч- 
ковой недостаточности.

Диагностика. Протеинурия оценивается в 3+ 
или 4+ балла. У 20 % больных обнаруживается 
микрогема гурия. У взрослых экскреция белка с 
мочой превышает 3,5 г/сут, а у детей — 40 мг/м2/ч. 
Отношение белок/креатинин в каши мочи — более 
2. Уровень креатинина в сыворотк! обычно нор
мальный, но при снижении перфузии почек (из-за 
уменьшения внутрисосудистого ооъема) может и 
возрастать. Концентрация альбумина в сыворотке 
крови, как правило, не достигает 2,5 г%; содержа
ние холестерина и триглицеридов повышено. Уро
вень компонентов комплемента СЗ и С4 не меня
ется. Установление диагноза у большинства детей 
не требует биопсии почек (см. «Лечение»).

Лечение. Детей с первым приступом нефроти
ческого синдрома и мало выраженными отеками 
можно лечить амбулаторно. Посещение школы и 
занятия физкультурой не запрещаются. Патофи
зиологию и лечение нефротического синдрома сле
дует подробно обсуждать с родителями больного. 
В период I .бострения ограничивают потребление 
соли. Многие врачи рекомендуют прием диурети
ков внутрь, хотя их безопасногть и эффективность 
не доказана. Риск тромбоэмболических осложне
ний чбязывает очень внимательно относиться к на
значению диуретиков и консультировать ребенка у 
педиатра-нефролога.

Больные с тяжелыми отеками, включая плев
ральный выпот, асцит и выраженный отек наруж
ных половых органов, нуждаются в госьитализг- 
ции. Помимо ограничения соли, в случае гипона- 
триемии ограничивают и потребление жидкости. 
Попытки уменьшить отеки верхней части тела с 
помощью высокого изголовья могут привести к 
нарастанию отека мошонки. Для увеличения диу
реза внутривенно вводят хлоротиазид (по 10 мг/кг 
каждые 12 ч) или метолазон (по 0,1 мг/кг 2 раза в 
сутки) и через 30 мин — фуросемид (по 1- 2 мг/кг 
каждые 12 ч).

При использовании этой активной комбинации 
средств часто приходится внутривенно вводить 
25% pan вор человеческого альбумина (по 0,5 г/кг 
каждые 12 ч). 1акая терапия требует ггоистально- 
ш наблюдения за объемом жидкости, электролит

ным балансом и функцией почек. Парентеральное 
введение альбумина может привести к перегрузи™ 
объемом с повышением АД и развитием сердечнЛ 
недостаточности.

Нефротический синдром у детей в возрасте 
1-8 лет чаще протекает в форме кортикостероиЯ 
чувс гвительной болезни минима шных изменений. 
Поэтому кортикостероидную терапию можно на
чинать без биопсии почек. В случаях гематурии, 
артериальной гипертонии, почечной недостаточ
ности и I ипокомплементемии (обычно у детей до 
1 года или старше 8 лет) лечению должна предшЛ 
ствовать биопсия почек.

Детям с предполагаемой ботезнъю минималь
ных изменений в случае отрицательных туберку
линовых проб вводят пре хнизон 2 -3  раза в день 
(максимальная суточная дозг — 80 мг) на протялЯ 
нии не менее 4 нец. Согласно некоторым данныщ 
начальный 6-недельный курс кортикостероидной 
терапии уменьшает вероятность репидичов, хотя 
при этом значительно возрастает частота ее по
бочных эффектов. Терапия эффективна у 80-90 % 
больных детей (эффективность означает праю Л 
ческое отсутствие протеинурии в течение 3 после
довательных дней); ремиссия наступает в среднем 
через 10 сут, в большинстве случаев — в первые 
4 нед.

По окончании начального 4-6-недельного кур
са дозы преднизона уменьшают до 40 мг/м2/сут, 
вводя их через день однократно по утрам. Дозы 
продолжают постепенно снижать, и через 2-3 мес 
препарат полностью отменяют. В случае сохране-; 
ния протеинурии (2+ ичи выше) после 8-недельь 
ной терапии заболевание считается резистентным 
к кортикостероидам, что требует биопсии почек.

У многих детей с нефротическим синдромов 
наблюдается по меньшей мере один рецидив (про
теинурия 3-4+ и отеки). В прошлом частота реци
дивов достиг^ да 60-80 %, но удлинение начальной® 
курса кортикостероидной терапии позволяет сни
зить ее до 30- 40 %.

При рецидивах используют преднизон д р о б н о  в 
тех же суточных дозах пока не наступит ремиссиЯ  
(следы или отсутствие белка в моче на протЯ*е' 
нии 3 последовательных дн ей ). Затем переходят на 
режим терапии «через день» и в течение 1-2 мес- 
дозы кортикостероида постепенно снижают.

У некоторых бол ьных рецидив в о з н и к а е т  на I 
фоне режима лечения через день или в  первый ме" 
сяц после отмены преднизона, их относят к груП116



Шртшостероидзависимых. Болезнь, поддающуюся 
леЧению преднизоном, но рецидивирующую не ме- 
нее 4 раз в год, называют часто рецидивирующей. 
Детей, не реагирующих на лечение преднизоном в 
течение 8 нед. причисляют к группе кортикосте- 
Шдрезистентных.

Этим больным, особенно при появлении ток
сических эффектов кортикостероидов (кушинго
идный облик, артериальная гипертония, катаракта 
и/или задержка роста), требую 1ся другие методы 
лечения. При частых рецидивах и кортикостеро- 
идзависимом нефротическом синдром( циклофос - 
фамид увеличивает продолжительность ремиссий. 
Возможные его осложнения (нейтропения, дис- 
семинация вируса ветряной оспы, геморрлгиче- 
ский цистит, облысение и в будущем — бесплодие 
и повышенный риск злокачественных опухолей) 
необходимо подробно обсуждать с членами семьи 
больного. Циклофосфамид вводят 1 раз в день в 
дозе 2-3 мг/кг/сут на протяжении 8-12 нед. Кур
сы циклофосфамида час'-о сочетают с введением 
преднизона по схеме «через день*. Еженедельно 
следует определять общее число лейкоцитов в кро
ви и при его снижении менее 5000 в 1 мкл введение 
циклофосфа\^а необходимо прекратить.

При осложненном нефротическом (индроме у 
детей можно использовать также пульс-терапию 
метилпреднизолоном -в высоких дозах. Обычно 
первые 6 раз препарат вводят одномоментно через 
день в дозе 30 мг/кг (максимально 1000 мг); затем 
на протяжении i8 мес. дозы постепенно снижают. 
В отдельных случаях к этой схеме можно добавить 
ОДнслофосфамид.

Ремисс ию нефротического синдрома у детей 
можно поддерживать также длительным введени
ем Циклоспорина (3 -6  мг/кг/сут), что позволяет 
обойтись без кортикостероидов. При этом следует 
быть готовым к побочным эффектам (артериаль
ная гипертония, нефротоксичность, гирсутизм и 
тапертрофия десен). К сожалению, у большинсл ва 
Детей, поддающихся лечению циклоспорином, по- 
Сле отмены препарата нефротический синдром ре- 
Чидивирует.

У кортикостероидрезистентных больных в ка- 
Честве дополнительных средств, снижающих про- 
Теинурию, можно использовать ингибиторы АПФ 
и блокаторы ангиотензина II.

Осложнения. Главное осложнение нефроти- 
J®CK°ro синдрома — инфекционные заболевания.

Ри Рецидивах синдрома у детей из-за потери с

мочой иммуноглобулинов и пропердинового Фак
тора В, нарушения клеточного иммунитета, имму- 
носупрессивной терапии, нарушений питания и на
личия среды для бактерий в виде отеков и асцита 
возрастает восприимчивость к бактериальным ин
фекциям. Чаще всего развивается бактериальный 
перитонит, возможны также сепсис, пневмония, 
абсцесс и инфекция мочевых путей. Возбудителем 
перитонита наиболее часто является Streptococcus 
pneumoniae, хотя высевается также грамотрицатьль- 
ная флора (например, Escherichia coli). Поскольку 
на фоне кортикостероидной терапии лихорадка и 
другие признаки инфекции могут отсутствовать, 
важнейшее значение приобретают высокая насто
роженность врача, своевременные исследования 
(включая посев крови и геритонеальной жидко
сти) и раннее начало антибиотикотерапии. Про
филактическая роль антибиотиков пои рецидивах 
нефротического синдрома остается спорной.

Всел больном детям (если они ранее не были 
иммунизированы) необходимо вводить полива
лентную пнегмококковую вакцину, лучше во время 
ремиссии и в день, свободный от введения предни
зона. В отсутствие антител к вирусу ветряной оспы 
соответствующую вакцину также следует вводить 
во время ремиссии или на фоне введения низких 
доз кортикостероидов через день Неиммунизиро- 
ванныг дети, заболевшие ветряной оспой в период 
ремиссии нефротического синдрома, дочжны по
лучать иммуноглобулин против вируса varicella- 
zoster в первые 72 ч после начала заболевания. Вак
цинацию против гриппа проводят ежегодно.

При нефротическом синдроме возрастает риск 
тромбоэмболии. Частота этого осложнения у детей 
составляет 2-5 %, что гораздо ниже, чем у взрос - 
лых больных. Возможен как артериальный, гак и 
венозный тромбоз, включая тромбоз почечных вен, 
эмболию легочной артерии, тромбоз сагиттального 
синуса, а также тромбирование постоянных арте
риальных или венозных катетеров. Риск тромбоза 
объясняется повышением в крови уровня фибрино
гена, тромбоцитюм, сгущением крови и постель
ным режимом, равно как и потерей с мочой таких 
фибринолитических факторов, как антптромоин III 
и протеины С и S. Профилактически вводить детям 
антикоагулянты в отсутствие тромбоэмбо тических 
осложнений в анамнезе не рекомендуется Нельзя 
чересчур фор( ировать диурез; следует < (граничить 
и использование по< юянных катетероь, так как все 
это способствует тромбообразованию.



Прогноз. У большинства детей с кортикосте- 
роидчувотвительным нефротическим синдромом 
наблюдаются рецидивы, но с возрастом их частота 
снижается.

Предсказать течение болезни в каждом отдель
ном случае невозможно. Однако у детей, быстро ре
агирующих на кортикостероидную терапию, а так
же у тех, у кого в первые 6 мес. после постановки 
диагноза рецидив отсутствует, заболевание обыч
но протекает с менее часты w рецидивом. Родители 
больного должны знать, что кортикостероидчув- 
ствительный нефротический синдром не приводит 
к ХПН, что он не наследуется и что фертильность 
(если только ребенок длительно не получал цикло- 
фосфамид) не пострадает. Врачу следует всячески 
подчеркивать, что в периоды ремиссии к ребен* у 
нужно относиться как к совершенно здоровому, не 
ограничивать диету и активность и не определять 
постоянно белок в моче.

У детей со кортикостероидрезистентным не
фротическим синдромом чаще всего имеет место 
фокально-сегментарный гломерулосклероз, про
гноз которого гораздо хуже (см. гл. 667): пораже
ние почек прогрессирует, приводя в конце концов 
к терминальной стадии ХПН, требукхцей диализа 
или трансплантации почки. При фокально-сег
ментарном нефросклерозе у 30-50 % реципиен
тов почки наблюдается рецидив нефротического 
синдрома. Снижению протенурии способствуют 
плазмаферез, иммуносорбция плазмы на колон
ках с белком А (компонентом клеточной стснки 
стафилококков), высокие дозы циклоспорина или 
такролимуса и ингибиторы АП Ф.
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658.2. ВТОРИЧНЫЙ НЕФРОТИЧЕСКИЙ 
СИНДРОМ_________________J

Нефротический синдром может быть также вто
ричным проявлением многих поражений почечных 
клубочков: мембранозная нефропатия, мезангиш 
капиллярный, постинфекционный и в о лч ан о ч - 
н ы й  гломерулонефрит, геморрагический васкулит. 
Вторичный нефротический синдром следует по
дозревать у больных старше 8 лет при наличии  
артериальной гипертонии, гематурии, н аруш ени я 
функции почек, внепочечных симптомов (сыпь, 
артралгия и др.) или низкого уровня ком плем ента 

в крови.
В некоторых регионах мира ведущими причи

нами нефгютическо] о синдрома являются малярИ  ̂
и шистосомоз. Вызывают нефротический синдроМ 
вирусы гепатита В и С, филярии, возбудитель про 
казы и ВИЧ.

Нефротический синдром сопутствует злокаче' 
ственным опухолям, особенно у взрослых. У боль' 
ных с солидными опухолями (например раком леГ’ 
кого, желудка или кишечника) почечная патологий 
часто напоминает мембранозную нефропатию. П° 
видимому, в этих случаях в почках о т к л а д ы в а ю 1 * ' 

комплексы опухолевых антигенов со специфик



скими антителами. При лимфомах, особенно лим- 
фом° Ходжкина, поражение почек чаще всего напо
минает болезнь минимальных изменений. Предпо
лагается, что продуцируемый лимфомой лимфокин 
увеличивает проницаемость стенки клубочковых 
капи лляров. Нефротический синдром возможен и 
до обнаружения опухоли, но исчезает при ее ре
грессе и возобновляется при рецидиве.

К развитию нефротического син; рома приводит 
также многочисленные лекарственные средства и 
химические вещества. Гистологическая картина 
почек в гтих случаях может напоминать мембра
нозную нефропатию (пенициллин, каптоприл, пре
параты золота, НПВС, соединения ртути), болезнь 
минимальных изменений (пробенецид, этосукси- 
мид, метимазол, литий) или мезангиокапиллярный 
гломерулонефрит (прокаиьамид, хлорпропамид, 
фенитоин, триметадион, параметадион).
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658.3. ВРОЖДЕННЫЙ 
_  НЕФРОТИЧЕСКИЙ СИНДРОМ

При развитии нефпотического синдрома у детей 
первых 3 :лес. жизни он считается врожденным. 
Чаще всего наблюдается врожденный нефрстиче- 
с№и синдром финского типа — аутосомно-рецес- 
сивное заболевание, наиболее распространенное 
сРеди потомков выходцев из Скандинавии (частота 
■8000). В его основе лежит мутация расположен

ий хромосоме 19 гена NPhS1, который коди- 
эелок нефрин (важнейший компонент филь

трационных щелей между ножками подоцитов).
читается, что нефрин определяет нормальную 

ФУнкцию фильтрационного барьера в почечных 
' ках.  Гистологически синдром характери-
3Уется в основном расширением проксимальных

канальцев, пролиферацией клеток мезангия и скле
розом клубочков.

У грудных детей обнаруживаются массивная 
протеинурия (которую можно определить и вну
триутробно по повышению уровня а-фетопроте- 
ина) и отеки. Плаценте увеличена. Больные ча
сто рождаются недоношенными с респираторным 
дистрессом и расхождением швов черепа. Отеки 
сохраняются, часто возникают инфекционные за
болевания, и к 5-летнему возрасту больные обычно 
погибают от почечной недостаточности. Кортико
стероиды и иммуносупрессивные средства неэф
фективны.

Уменьшить протеинурию и улучшить состояние 
больных можно с помощью ингибиторов АПФ, ин- 
дометацина и односторонней нефрэктомии. Одна
ко в этих случаях чаще выполняют двустоооннюю 
нефрэктомию с последующим постоянным диали
зом и активными диетическими мерами. В конце 
концов требуется трансплантация почки. В семьях, 
где имелись или имеются больные с врожденным 
нефротическим синдромом финского типа, для 
пренатальной диагностики определяют уровень а- 
фетопротеина в амниотической жидкости. Диагноз 
можно подтвердить данными анализа ДНК.

Другие причины врожденного нефрстическсго 
синдрома включают врожденные инфекции, такие 
как сифилис, токсоплазмоз, краснуха и ЦМВ-ин- 
фекция, а также ВИЧ и вирус гепатита В. Пораже
ние почек в этих случаях выражено слабее, чем при 
врожденном нефротическом синдроме финского 
типа, и излечение основного заболевания смягчает 
или устраняет почечную патологию.

У небольшого числа больных с врожденным 
нефротическим синдромом наблюдается диффуз
ный мезангиалъный склероз с прогрессирующим 
склерозом мезангия клубочков и быстрым ухуд
шением функции почек. Терминальная стадия по
чечной недостаточности развивается за несколько 
месяцев или лет. Диффузный мезангиал >ный скле
роз может быть как отдельным заболеванием, так 
и проявлением синдрома Дени-Дрэша (сочетание 
неЛробластомы с мужским псевдогермафродитиз
мом). В основе этого синдрома лежит мутация гена 
опухоли Вильмса ( WT1) на хромосоме 11.

Литература
Habib R. Nephrotic syndrome in the first year of life. Pediatr

Nephrol 1993; 7: 347.



НоЬпЪещ С., Anttkamen М., Ronnholri К. et al. Management 
of congenital nephrotic syndrome of the Finnish type. 
Pediatr Nephrol 1995; 9. 87 

Lenkhcii U., Manmkko M McCready R. et al. Stiuctur; of 
the gene for congenital nephrotic syndrome of the Finn
ish type (NPHS I) and characterization of mutations. 
Am J Hum Genet 1999; 64. 51-61.

Munntkka М., Kestila М., Leukke\ i U et al. Improved pre
natal diagnosis of the congenital nephrotic syndrome 
of the Finnish type based on DNA analysis'. Kidney Int 
1997, 51: 868.

McTaggartS.J., AlgarE., Chow C. W. et al. Clinical spectrum 
of Denys-Drash and Frasier syndrome. Peaiatr Nephrol 
2001; 16: 335.

Раздел 4 
Поражение почечных канальцев

Глава 659 

Функция канальцев
Кэтрин Мак-Рае Д елл (Katherine 
MacRae Cell), Эллис  Д  Авнер 
(Ellis D. Avner)

В почечных клубочках происходит свободная 
фильтрация веды и электролитов. Поэтому кон
центрация электролитов в ультрафильтрате, по
падающем в начало проксимальных канальцев, 
сходна с таковой в плазме крови. Окончательное 
содерж. ние воды и электролитов в моче определя
ется строго регулируемым процессом канальцевой 
реабсообции и/или канальцевой секреции. В целом 
«грубая» регуляция перемещения растворенных 
веществ в мочу осуществляется в проксимальных 
отделах нефрона, а более «тонкая» — в дистальных. 
Современные успехи молекулярной биологии по
могают понять роль отдельных сегментов нефрона 
в регуляции транспорта ионов и воды и механизм 
развития заболеваний при нарушении этих про
цессов. В данной глаге приведен обзор данных о 
нормальной функции почечных канальцев и по
следствиях ее нарушения (см. также т. 2, гл. 110).

Натрий. Натрию отводится важнейшая роль 
в поддержании объема внеклеточной жидкости. 
В норме и при различных патологических состоя
ниях почки способны значительно менять количе
ство выводимого с мочой натрия. Транспорт натрия 
происходит главным образом в четырех сегментах 
нефрона. Примерно 60 % этого катпона реабсорби-

руется з проксимальных канальцах вместе с глю
козой и аминокислотами, 25 % — в восходящем 
отделе петли Генле (где действует буметанидчу# 
ствительный натрий/кал ий/2 хлоридный транс
портер) и 15 % — в дистальных почечных каналь
цах (где функционирует тиазидчувствительный 
котранспортер натрия и хлорида) и собиратель
ных трубочках (эпителиальный натриевый канал). 
В нооме экскреция натрия с мочой примеоно равна 
потреблению этого элемента (80-250 ммоль/сут 
для взрослого человека) за вычетом 1-2 ммоль/ 
кг/сут, расходуемых в процессе обмена веществ. 
Однако в условиях снижения общего объема жид
кости (обезвоживание, кровопотеря) или уменьше
ния эффективного с 5ъема циркулирующей крови 
(септический шок, гипоальбуминемия, застойная 
сердечная недостаточность) экскреция натрия рез
ко падает почти до 1 ммоль/л. Изменения объема 
воспринимаются барорецепторами аорты, при
носящих артериол почек и каротидного синуса, а 
также maculs densa в дистальных канальцах- ошу- 
щающей изменения поступающего в них хлорида- 
К главным гормональным механизмам, п о д д ер ж “  
вающим баланс натрия, относятся система рений1 
ангиотензин-альдостерон, предсердный натрийур 
тический гормон и норадреналин. А н г и о т е н зи н  1* 
и альдостерон усиливают ребсорбцию натрия соот
ветственно в проксимальных и дистальных каналь
цах. Норадреналин, секретируемый в ответ на сни
жение объема, влияет на механизмы канальцевой 
транспорта не прямо, а за счет снижения почечного 
кровотока, что уменьшает поступление н а т р и я  е  

клубочки и соответственно его филь рацию. Одн° 
временно норадреналин стиму шрует секрецию Vе



няна. При более выраженном уменьшении объема 
секретируется и АДГ (см. гл. 661). Предсердный 
натрийуретический гормон и угнетение секреции 
ренина увеличивают экскрецию натрия.

Калий. Уровень внеклеточного калия регули
руется очень строго, поскольку даже небольшие 
изменения его концентрации в плазме резко ска
зываются на функции сердца, нервной системы и 
нервно-мышечных синапсов. Важно подчеркнуть, 
что весь фильтруемый калий реабсорбируется в 
проксимальных канальцах, поэтому экскреция 
калия с мочой зависит исключительно от его ка
нальцевой секреции калиевыми каналами, лока
лизованными в главных клетках собирательных 
трубочек. Усиливаю! секпецию кал!_я альдостерон, 
увеличенное поступление натрия в дистальные 
отделы  нефроча и повышение объег [ной c k o d o c t h  

мочеиспускания.
Кальций. Значительная часть (65 %) профиль

трованного кальция реабсорбируется в прокси
мальных канальцах. Дальнейшая его репбсорбция 
происходит в восходящем отделе петли Генле за 
счет пассивного перемещения через межклеточ
ные контакты в ходе процесса, активируемого 
реабсорбцией хлорида натрия и секрецией калия 
в просвет канальцев. Поглощение кальция клет
ками этого отдела нефрона регулируется внекле
точными кальциевыми рецепторами. Паратгормон 
(ПТГ), секретируемый в ответ на гипокалыдаемию, 
тиазидные диуретики и уменьшение объема усили
вают реабс^рбцию кальция, тогда как повышенное 
потребление натрия (с пищей или при внутривен
ной инфузии содержащих натрий растворов) и 
петлевые диуретики (например, фуросемид) сти
мулируют экскрецию кальция.
> Фосфат. Основная часть фильтруемого фосфа
та реабсорбируется в проксимал! ных канальцах. 
Эндогенный или экзогенный калыдатпиол (1,25 -ди- 
Гидроксивитамин D) и торможение секреции ПТГ 
Усиливают реабсорбцию этого иона

Магний. Около 25 % фильтруемого магния ре- 
абсорбируется в проксимальных канальцах. Из
биения экскреции магния с мочой определяются 
Равным образом функцией восходящего отдела 
Петли Генле и в некоторой степени — дистальных 
Извитых канальцев, хотя известны специфические 
•Фанспортеры магния, но точный механизм их ре
фляции неясен.

Механизмы закисления и концентрирования 
w°4h. Эти механизмы рассматриваются в разделах,

посвященных почечному канальцевому ацидозу и 
нефрогенному несахарному диабету (см. гл. 660 и 
661).

Созревание канальцевых функций. Меха
низмы канальцевого транспорта у новорожден
ных (особенно недоношенных) и грудных детей 
в целом функционируют слабее, чем у взрослых. 
Хотя нефрогенез (образование новых нефронов) 
завершается примерно к 36-й неделе внутриутроб
ного развития, созревание канальцев продолжает
ся в течение всего грудного периода. Незрелость 
почечных канальцев, меньшая скорость клубочко
вой фильтрации, меньший градиент концентраций 
и меньшая чувствительность к АДГ, характерные 
для м л а д е н ц е в , определяют частое нарушение у них 
регуляции водно-электролитного баланса и кислот
но-основного равновесия, особенно при острых за- 
болеваниял.
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■
 Глава 660

Почечный канальцевый 
ацидоз

Почечный канальцевый ацидоз — это метаболиче
ский ацидоз с нормальным анионным интервалом. 
В его основе лежит нарушение либо реабсорбции 
бикарбоната, либо экскреции кислот (водородных 
ионов). Существуют как врожденные, так и приоб
ретенные первичные и вторичные формы этой пато
логии. Различают три основные формы почечного 
канальцевого ацидоза: проксимальнокагьльцевый 
(II тип), дистальноканальцевый (I тип) и гиперка-



лиемический (IV тип). Некоторые авторы выделя
ют и III (смешанный) тип почечного канальцевого 
ацидоза, при котором имеются элементы ацидоза 
как I, так и II типа. Он наблюдается главным обра
зом у больных с наследственной недостаточностью 
карбоангидразы.

Нормальное закисление мочи. Закисление 
мочи определяется дв>т/я процессами: реабсорбци
ей бикарбоната и экскрецией ионов водорода. Ре
абсорбция бикарбоната, приводя к уменьшению его 
содержания в клубочковом фильтрате, сама по себе 
не означает усиления секреции кислоты. Примерно 
85 % фильтруемого бикарбоната реабсорбируется в 
проксимальных канальцах. У грудных детей этот 
процесс менее эффективен, поэтому почки могут 
выводить бикарбонат даже при его концентрации 
в сыворотке менее 22 ммоль/л. В канальцах не су
ществует специального транспортера бикарбоната, 
его реабсорбция осуществляется непрямым спосо
бом. Проксимальные канальцы секретируют ионы 
водорода в обмен на ионы натрия. Водородный ион 
связывается в просвете канальца с бикарбонатом, 
который под действием карбоангидразы превраща
ется в двуокись углерода и воду. Затем С 0 2 диф
фундирует в клетки проксимальных канальцев, где 
в результате ряда химических реакций вновь об
разуются молекулы бикарбоната (поступающие в 
околоканальцевые капилляры) и водородные ионы, 
которые участвуют в дальнейшей нейтрализации 
бикарбоната в просвете канальца. Оставшиеся 15 % 
бикарбоната реабсорбируются в дистальных отде
лах нефрона. В процессе обмена веществ в организ
ме образуется около 1 ммоль/кг/сут кислоты, кото
рая выводится путем секреции водородных ионов 
(за счет действия Н+-АТФазы вставочных клеток 
собирательных трубочек), а также ионов аммония 
и титруемых кислот (образующихся при взаимо
действии ионов Н е органическими анионами, на
пример фосфатом).

660.1, ПРОКСИМАЛЬНО
КАНАЛЬЦЕВЫЙ АЦИДОЗ (II ТИП)

Кэтрин Мак-Рое Д елл (Katherine 
MacRoe Dell), Эллис  Д  Авнер 
(Ellis D. Avner)

Патогенез. Проксимальноканальцевый ацидоз раз
вивается при нарушении реабсорбции бикарбоната 
в проксимальных канальца.;. Встречаются, хотя и

редко, его изолированные врожденные или приоб
ретенные формы. Описана изолированная аутосом- 
но-доминантная форма и аутосомно-рецессивная с 
нарушением зрения. Гораздо чаще проксимально- 
канал щевый ацидоз отражает общую дисфункции 
прсксимальных канальцев, как при синдроме Фан- 
кони, который помимо ацидоза характеризуется 
низкомолекулярной протеин’фий, глюкозурией, 
фосфатурией и амине ацидурией. Встречаются как 
аутосомно-доминантные, так и аутосомно-рецес- 
сивные формы первичного синдрома Фанкони 
Кроме того, синдром Фанкони может быть и вто
ричным при некоторых врожденных нарушениях 
почечных канальцев или приобретенных заболева
ниях. Причины проксимальноканальцевого ацидо
за и синдрома Фанкони перечислены в боксе 660.1. 
Многие из них являются наследственными. Ниже 
рассматриваются два таких состояния — цистита 
и синдром Jloy. Другие наследственные формы син
дрома Фанкони — галактоземия (см. т. 2, п. 135.2), 
наследственная непереносимость фруктозы (см. 
т. 2, п. 135.3), тгирпзине ч у я  ( с м .  т . 2, п. 133.2) и бо

лезнь Вильсона (см. т. 4, п. 439.2) — сбсуждаются в 
специальных разделах. Болезнь Дента, или Х-сце- 
пленная мочекаменная болезнь, рассматривается 
в п. 6G2.3. У детей синдром Фанкони часто разви
вается при лечении нефробластомы и других со- 
л щных опухолей ифосфамидом.

Цистиноз — системное заболевание, обуслов
ленное нарушением метаболизма цистина. Кри
сталлы цистина накапливаю гея в большинстве ор
ганов (особенно в почках, печени, глазах и головном 
моз^е). Частота цистиноза составляет 1:100 000- 
1:200 000, но в некоторых популяциях (наприм ер, 
среди канадцев французского происхождения) она 

значительно выше. Описано по меньшей мере три 
клинические формы заболевания. Самая тяж елая 
из них (младенческая или нефропатическая) про
является у детей первых 2 лет жизни тяжелой ДИС" 
функцией почечных канальцев и задержкой рост<*
В отсутствие лечения терминальная стадия почеч
ной недостаточности развивается уже к 10 годам- 
Менее тяжелая форма проявляется в п о д р о с т к о в о м  

возрасте более медленным прогрессированием по
чечной недостаточ_юсти. При доброкачественной 
«взрослой» форме почки остаются и н т а к т н ы м й  

В основе цистиноза лежат мутации гена СТ№< 
который кодирует недавно открытый белок Ий 
стинозин. Функция цистинозина пока т о ч н о  я® 
выяснена, но считают, что он представляет собой I



Проксимальноканальцевый (П тип)
• Изолированный 

Спорадический 
Наследственный

• Синдром Фанкон i 
Первичный

Спорадический
Наследственный

цистиноз
-  синдром Лоу
-  галактоземия
-  тирозинемия
-  фруктоземия
-  синдром Фанкони-Бикке та
-  болезнь Вильсона
-  митохондриальные болезни
- болезнь Дента (Х-сцепленная мочекаменная 
болезнь)

Вторичный 
Тяжёлые металлы 
Просроченный тетрациклин 
Гентамидин 
Ифосфамид
Циклоспорин/такролимус 

Дис?а,.ь.токанальцевый (I тип)
• Первх̂ - ,шй 

Спорадический 
Наследственный

• Вторичный 
Интерстициальный нефрит

Обструкция мочевых путей 
Пузырно-мочеточниковый рефлюкс

Пиелонефрит 
Отторжение трансплантата 
Серго шдноклеточная анемия 
Синдром Элерса-Данло 
Волчаночный нефрит 
Нефрокальциноз 
Г^чатая почка 
Цирроз печени 

Токсины/лекарственные средства 
Амфотерицин В 
Литий 
Толуол 
Цисплатин 

Гиперкалиемический (IV тип)
Первичный 

Спорадичен кий 
*1аследггве,шый 

Вторичный 
Гипоэ чьдостерон:. й й  

Первичная надпочечниковая недостаточное ,ъ 
Врожденная i йперплази i коры Надпочечников 
Длительная гатаринизация 

Псевдогидоалы< стеронизм (I и II типа) 
Обструкция мочевых путей 
Пиелга ефрит 
Интерстициальный нефрит 
Сахарный диабет 
Серповидноклеточная анемия 
Триметоприм/сульфаметоксазол 
Ингибиторы АПФ 
Циклоспорин

лизосомный транспортер цистина, активируемый 
ионами водорода. У больных с тяжелым нефропа- 
тическим цистинозом функция цистинозина утра
чена полностью, при менее тяжелых формах актив
ность этого белка частично сохранена.
* Клинические проявления нсфрочатического ци- 
стиноза отражают тяжелое нарушение функции 
почечных канальцев и включают другие призна
ки синдрома Фанкони: полиурию, полидипсию, 
3аДержку роста и рахит. Нередко наблюдается 
■лихорадка, связанная с обезвоживанием или на
рушенным потоотделением. Из-за сниженной лиг- 
Ментации кожа и волосы больных обычно имеют 
светлую окраску. Отмечаются случаи светобоязни.

УЬулоинтерстициальный фиброз всегда завер
яется почечной недостаточностью. У некоторых

Льных наблюдается ретинопатия со снижением

остроты зрения, гипотиреоз, гепатоспленомегалия 
и задержка полового развития.

Диагноз предполагают при обнаружении кри
сталлов цистина в роговице и подтверждают опре
делением уровня цистина в лейкоцитах. В семьях 
высокого риска возможна пренатальная диагнос
тика цистиноза.

Печение направлено на коооекцию метабо. ш- 
ческих нарушений, сопровождающих синдром 
Фанкони или ХПН. Помимо этого существует и 
специфическое средство — меркаптан ин, который 
связывает цьстин, превращает его в цистеин и об
легчает транспорт из лизосом, снижая тем самым 
его содержание в тканях. При приеме меркаптами- 
на внутрь его концентрация в органе зрения ока
зывается недостаточной; поэтому необходимо еще 
v закапывать этот препарат в глаза. Раннее казна-



чение меркаптамина может предотвратить пли за
медлить развитие почечной недостаточности. В тех 
случаях, когда с помощью меркаптамина не удает
ся нормализовать скорость роста ребенка, можно 
использовать гормон роста. При почечной недо
статочности производят трансплантацию почки, но 
с увеличением продолжительности жизни больных 
могут возникать другие осложнения основного за
болевания: нарушения ЦНС, мышечная слабость, 
расстройства глотания и недостаточность подже
лудочной железы.

Синдром Лоу (называемый также окулоцере- 
броренальньш синдромом) — это редкое Х-сцеплен- 
ное заболевание с поражением глаз (врожденная 
катаракта), умственной отсталостью и признаками 
синдрома Фанкони. В его основе лежит мутация 
гена OCRL1, кодирующего фосфатидилинозитол- 
4,5-дифосфат-5-фосфатазу. Считается, что про
явления синдрома Лоу обусловлены нарушени
ем транспорта везикул в аппарате Гольджи. При 
гистологическом исследовании обнаруживаются 
неспецифические изменения тубулоинстерстици- 
ального пространства почек, утолщение базальной 
мембраны клубочков и изменения митохондрий в 
клетках проксимальных канальцев.

У больных с синдромом Лоу в младенческом 
возрасте наблюдаются катаракта, прогрессирую
щее отставание в росте, артериальная гипотония и 
признаки синдрома Фанкони. Часто развивается 
слепота и почечная недостаточность. Характер
ны поведенческие сдвиги: вспышки раздражения, 
упрямство, стереотипию и навязчивые состояния. 
Специфическая терапия почечных и неврологиче
ских нарушений не разработана. Катаракту обычно 
удаляют.

Клинические проявления проксимальнока
нальцевого ацидоза и синдрома Фанкони. У
больных с изолированным спорадическим или на
следственным проксимальноканальцевым ацидо
зом в первый год жизни, как правило, наблюдается 
задержка роста. Могут отмечаться полиурия, обе
звоживание (вследствие потерь натрия), анорек
сия, рвота, запор и артериальная гипотония. Для 
первичного синдрома Фанкони характерны также 
симптомы, обусловленные потерей фосфата с мо
чой (рахит). При системных заболеваниях имеются 
дополнительные признаки и симптомы, специфич
ные для каждого из них. Наблюдается метаболиче
ский ацидоз без анионного интервала. Анализ мочи 
больных с изолированным проксимальноканаль

цевым ацидозом, как правило, неинформативен. 
Моча имеет кислую реакцию (pH < 5,5), посколь
ку механизмы ее закисления в дистальных отделах 
нефрона остаются интактными. В отличие от этого 
у больных с синдромом Фанкони обнаруживают 
ту или иную степень фосфатурии, аминоацидурии, 
глюкозурии, урикозурии и повышенное содержа
ние натрия или калия. При определенных забо
леваниях имеются также лабораторные признаки 
ХПН, включая повышение уровня креатинина в 
сыворотке крови.

660.2. ДИСТАЛЬНОКАНАЛЬЦЕВЫЙ 
АЦИДОЗ (I ТИП)

Кэтрин Мак-Рае Д елл (Katherine 
MacRae Dell), Эллис  Д  Авнер 
(Ellis D. Avner)

Патогенез. Дистальноканальцевый ацидоз — ре
зультат нарушения секреции водородных ионов 
в дистальных отделах нефрона. Возможны как 
первичные, так и вторичные нарушения функции 
транспортеров и белков, участвующих в закисле- 
нии мочи, включая Н+-АТФазу, анионообменник 
Н С 03УСГ или компоненты ренин-ангиотензин- 
альдостероновой системы. Несмотря на тяжелый 
метаболический ацидоз, pH мочи (из-за наруше
ния секреции водородных ионов) не бывает ниже 
5,5. Потеря бикарбоната натрия с мочой приводит 
к гиперхлоремии и гипокалиемии. Обычно имеет 
место гиперкальциурия, которая может стать при
чиной нефрокальциноза и мочекаменной болезни. 
При хроническом метаболическом ацидозе нарУ" 
шается также выведение цитрата с мочой, что еше 
больше увеличивает отложение кальция в почеч
ных канальцах. Для компенсации метаболического 
ацидоза кости теряют большое количество органи
ческих веществ, в силу чего возрастает риск пора- 
жения скелета. Помимо первичных спорадически* 
и наследственных форм дистальноканальцевого
ацидоза существуют и вторичные его формы как 
осложнение врожденных или приобретенных за' 
болеваний с поражением дистальных к ан ал ь ц ев .

Клинические проявления. Как и при проксй' 
мальноканальцевом ацидозе, в этих случаях име^ 
место метаболический ацидоз без анионного йН' 
тервала, а также задержка роста. Однако в отли' 
чие от проксимальноканальцевого при дистальн0'



канальцевом ацидозе наблюдаются нефрока п>- 
циноз и гиперкальциурия. Гиперфосфатурия и 
массивная потеря бикарбоната, характерные для 
проксим? [ьноканальщ вого ацидоза, при дисталь
ноканальцевом, как правило, отсутствуют.

Причины первичного и вторичного дистально- 
^нальцевого ацидоза перечислены в боксе 660.1. 
Несмотря на редкость его наследственных форм, 
среди них различают три разных типа, в том числе 
аутосомно-рецессивный с нейросенсорной глухо
той.

Редкой патологией у детей (но не у взрослых) 
является губчатая почка, для которой характер
ны кистозные расширения терминальных отделов 
собирательных трубочек у места их вхождения в 
почечные пирамиды. УЗИ часто определяег обыз
вествление мозгового вещества почек (рис. 660.1). 
Хотя в детские годы (Ьункция почек у этих больных 
обычно остается нормальной, в дальнейшем раз
виваются такие осложнения, как мочекаменная бо
лезнь, пиелонефрит, гипостенурия (неспособность 
концентрировать мочу) и дистальноканэльцевый 
ацидоз. Губчатая почка наблюдается также у боль
ных с синдромом Беквита- Видемана и гемигипер
трофией.

660.3. ГИПЕРКААИЕМИЧЕСКИЙ 
НЕКРОЗ ПОЧЕЧНЫХ 
КАНАЛЬЦЕВ (IV ТИП)

Кэтрин Мак-Рае А елл (Katherine 
MacRae Dell), Эллис  Д  Авнер 
(Elhs D. Avner)

Патогенез. Поскольку альдостерон непосред
ственно влияет на активность Н* АТФазы, ответ
ственной за секрецию ионов водорода, почечный 
канальцевый ацидоз IV типа развивается при на
рушении либо секреции альдостерона (гипоаль- 
ДОстеронизм), либо реакции почек на это г гормон 
(псевдогипоальдостеронизм). Альдостерон, кроме 
Тог°, является мощным стим} лятором секреции 
Калия клетками собирательных трубочек, поэтому 
При отсутствии его эффекта развивается гиперка- 
Лиемия, которая усугубляет нарушения кислотно- 

°вного равновесия, так как ингибирует обра- 
3°Вание ионов аммония и, тем самым, экскрецию 
в°Дорода. Типичные случаи дефицита альдосте- 
Р°на наблюдаются при нарушении функции над-

Рис. 660.1 . УЗ-снимок у ребенка с дистал ьноканальцевым 
ацидозом , нефрокальц! ноз м озгового вещ ества

почечников — первичной надпочечниковой недо
статочности (аддисонова болезни) или врожденной 
гиперплазии их коркового слоя. У детей причиной 
почечного канэ [ьцевого ацидоза IV типа чаще слу
жит отсутствие реакции почек на альдостерон. Ре
зистентность почек к действию альдостерона бы
вает преходящей (как при остром пиелонефрите 
или огтрой обструкции мочевых путей) или хро
нической, особенно у детей с обструкцией мочевых 
путей в анамнезе. У таких больных может иметь 
место значительная гиперкалиемия. ^аже на фоне 
практически нормг льной функции почек. Описаны 
также редкие случаи наследственной формы по
чечного канальцевого ацидоза IV типа.

Клинические проявления. Как и при других 
типах почечного канальцевого ацидоза, у больных 
в первые года жизни отмечается задержка роста. 
Обычно имеют место полиурия и обезвоживание 
(из-за потери соли). В отдельных с иучаях (особен
но при псевдогипоальдостеронизме I типа) гипер
калиемия достигает угрожающего жизни уровня. 
При обструкции мочевых путей возможен пие
лонефрит (лихорадка, рвота и неприятный запах 
мочи). Лабораторные исследования обнаруживают 
гиперкалиемический метабо гаческий ацидоз без 
анионного интервала. Реакция мочи может быть 
как щелочной, так и кислой. Выпадение эффектов 
альдостерона проявляется снижением содержания 
калия в моче.



Диагностика. При подозрении на почечный 
канальцевый ацидоз необходимо убедиться преж
де всего в наличии метаболического ацидоза, вы
яснить его характер, определить электролитные 
нарушения, оценить функцию почек и исключить 
другие его причины, например понос. Метабо
лический ацидоз при обезвоживании вследствие 
поноса встречается оченъ часто, и ь Э1их случаях 
восполнение объема жидкости обычно устраняет 
его. Однако длительный понос может приводить к 
истощению общего запаса бикарбоната в организ
ме, и ацидоз будет сохраняться, несмотря на вос
полнение объема жидкости. У больных, недавно 
перенесших понос, детальные исследования нуж
но отложить на несколько дней, чтобы дать время 
на восстановление общего запаса бикарбоната в 
организме. Сохранение ацидоза после этого срока 
требует дополнительных исследований.

Электролиты, азот мочевины, кальций, фос
фор, а также креатинин и pH определяют в крови, 
полученной путем венепункции. Травмирующие 
манипуляции при взятии крови (например, укол 
пятки) или ее хранение могут занижать данные 
определения бикарбоната и завышать — калия. 
Истинный гиперкалиемический ацидоз свиде
тельствует о почечном канальцевом ацидозе IV 
типа, тогда как нормальный или низкий уровень 
калия в сыворотке характерен для ацицоза I или
11 типа. Анионный интервал следует рассчитывать 
по формуле: [Na ] -  [СГ + Н С 03“]. Величина ниже
12 указывает на отсутствие анионного интервала, 
выше 20 — доказывает его наличие. В этих случаях 
следует предполагать другую патологию (напри
мер, лактат-ацидоз, врожденные дефекты обмена 
веществ или потребление определенных веществ). 
При одышке исследуют газы артериальной крови, 
чтобы исключить первичный дыхательный алка
лоз в качестве причины компенсаторного метабо
лического ацидоза. При первичном метаболиче
ском ацидозе реакция крови должна быть кислой. 
Важно тщательно изучить анамнез, обращая осо
бое внимание на рост и развитие больного ребен
ка, недавние или частые заболевания с поносом, 
а также семейные случаи умстве! ной отсталости, 
нарушений развития, ХПН, мертворождаемости 
и выкидышей. При физикальном обследовании 
определяют параметры роста больного, обращая 
внимание на признаки обезвоживания и дизмор- 
фии, характерные для определенных синдромов. 
Убедившись в наличии метаболического ацидоза

без анионного интервала, определяют pH мочи, что 
помогает отличить дистальноканальцевый ацидоз 
от проксимальноканальцевого: pH ниже 5,5 свиде
тельствует о проксимальноканальцевом ацидозе, 
при дистальноканальцевом этот показатель обычно 
превышает 6,0. Для подтверждения диагноза дис
тальноканальцевого ацидоза иногда рассчитывают 
анионный интервал мпчи [Na+ + К+] -  [СГ]. По 
лпжительная величина этого интервала указывает 
на недостаточность образования ионов аммония, 
т. е. на возможность дистальноканальцевого ацидо
за. Отрицательная величина интервала характерна 
для нарушения реабсорбции бикарбоната в прокси
мальных канальцах (или его потери ч^рез ЖКТ). 
Проверяют также наличие глюкозурии, протеину- 
рии и гематурии, что может говорить о более общих 
повреждениях почечных канальцев. Определение 
кальция и креатинина в суточной моче позволяе1 
выявить гиперкальциурию, а УЗИ — обструкцию 
мочевых путей и нефрокальциноз.

Лечение и прогноз. Основой терапии всех форм 
почечного каналицевого анидоза является воспол
нение бикарбоната. При проксимальноканальцевом 
ацидозе часто требуется большое количество бикар
боната (до 20 ммоль/кг/сут), вводимого в виде рас
творов бикарбоната или цитрата натрия. Базовые 
потребности при дистальноканальцевом ацидозе 
обычно составляют 2-4 ммоль/кг/сут, хотя могут 
колебаться. При синдроме Фанкони, как правило, 
необходимо добавлять фосфат. У больных с  дис
тальноканальцевым ацидозом нужно п ер и о д и ч е 
ски проверять экскрецию кальция с  мочой. При по
явлении симптомов гиперкальциурии (например, 
повторного эпизода гематурии), н е ф р о к а л ь ц и н о з г  
или мочекаменной болезни применяю-1' т и а зи д н ь ш  
диуретики, чтобы снизить выведение кальция. При 
почечном канальцевом ацидозе IV типа для сниж е
ния гиперкалиемии иногда приходится постоянно I 
использовать ионообменные смолы (полистирол- 
сульфонат натрия).

При вторичном п о ч е ч н о м  канальцевом ацидо
зе прогноз в большой степени зазисит от прир0" 
ды основного заболевания. Лечение и зо л и р о в а н 
ного проксимально- или д и с т а л ь н о к а н а л ь ц е в о г о

ацидоза обычно приводит к нормализации doct* 
больных, если удается поддерживать н орм альн ы й  
уровень бикарбоната в сыворотке. При систем ны * 
заболеваниях и синдроме Фанкони отставание в 
росте может сохраняться, появляются признав 
рахита, а также симптомы основного заболеваний
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660.4. РАХИТ ПРИ ПОЧЕЧНОМ 
КАНАЛЬЦЕВОМ АЦИДОЗЕ

Рассел У. Чесни (Russell И/. Chesney)

Первичный почечный канальцевый ацидоз, осо
бенно прокгимальноканальцевый (II тип), может 
проявляется рахитом (см. т. 4, п. 386.10 и гл. 697). 
Эти состояния сопровождаясь гипофосфатемией 
и фосфатурией, характеризуются гиперхлореми- 
ческим метаболическим ацидозом, бикарбонату- 
рией той или иной степени, а также часто гипер- 
кальциурией и гиперкалиурией. При дистально
канальцевом ацидозе (I тип) обычно наблюдается 
Деминерализация костей без явного рахита. Мета
болическая спондилопатия проявляется болью в 
костях, задержкой роста, остеопенией, а иногда и 
патологическим переломом. При остром метабо
лическом ацидозе у животных нарушается превра
щение 25(OH)D в l,24(OH)2D и снижается уро
вень этого активного метаболита. Однако у людей 
с почечным канальцевым ацидозом любого типа 
^Держание 1,24(ОН)2Г> в крови обычно остается 
иормальным. Его снижение отмечается лишь при 
^отемии и уменьшении массы почек.

Деминерализация костной ткани при дистально- 
канальцевом ацидозе связана, вероятно, с необходи
мостью мобилизации костного карбоната каль'щя 
для нейтрализации: избытка водородных ионов.

Введение бикарбоната в количестве, устраняю
щем метаболический ацидоз, останавливает раство
рение костной ткани; исчезает и гиперкальциурия, 
характерная для дистальноканальцевого ацидоза. 
При проксимальноканальцевом ацидозе коррек
ция костной патологии требует не только введения 
бикарбоната, но и приема фосфата внутрь в дозе, 
сходной с применяемой при семейной гипофос- 
фатемии или синдроме С'анкони (см. т. 3, гл. 356) 
Для компенсации вторичного гиперпаратиреоза, 
который развивается при _герапии фосфатом, ис
пользуют витамин D.

Глава 661
Нефрогенный 
несахарный диабет
Кэтрин Мак-Рае Д елл (Katherine 
MacRae Dell), Эллис Д. Авнер 
(Ellis D. Avner)

Врожденный нефрогенный несахарный диабет — 
это редкое нарушение водного обмена из-за неспо
собности почек концентрировать мочу даже в при
сутствии АДГ. Заболевание чаще наследуется как 
Х-сцепленный рецессивный признак. Оно может  
быть и у  девочек, вероятно, в результате нарушения 
инактивации Х-хромосомы. Описаны также редкие 
аутосомно-рецессивные формы нефрогенного неса
харного диабета, одинаково частые у  мальчиков и 
девочек. Клинический фенотип этих форм болезни  
неотличим от фенотипа при Х-сцепленной форме. 
При нарушении функции почечных канальцев (об
струкция мочевых путей, острая или хроническая 
почечная недостаточность, поликистоз почек, ин
терстициальный нефрит, нефрокальциноз или ток
сическая нефропатия вследствие гипокалиемии, 
гиперкальчиемии, введения лития или амфотери- 
цина В ) может развиться вторичны! (приобретен
ный) нефрогенный несахарный диабе-г частичный 
или полный.

Патогенез. Концентрирование мочи (т. е. ре
абсорбция воды) происходит лишь при наличии
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концентрационного градиента в мозгов< >м веществе 
почек и сохраненной способности собирательных 
трубочек менять свою проницаемость для воды. 
Последнее опосредуется АДГ (называе мым также 
аргинин-вазопрессином). который синтезируется в 
гипоталамусе и запасается в задней доле гипофи
за. В исходной ситуации собирательные трубочки 
непроницаемы п я  воды. Однако при возрастании 
осмолярности сыворотки (что воспринимается 
осморецепторами гипоталамуса) и /или резком 
с нижении объема жидкости в организма АДГ выде
ляется в кровь. ( вязываясь со своими рецепторами 
(V2) на базолатеральной мембране клеток собира
тельных трубочек, он активирует цАМФ-зависи- 
мый каскад внутриклеточных реакций. Это при
водит к перемещению преформировэнньь. водных 
каналов (аквапорина 2) к люминальной мембране 
клеток собирательных трубочек, обусловливая их 
проницаемость для воды. В основе самой частой 
Х-цепленной формы нефрогенного несгхарного 
диабета лежит дефект гена рецептора V2 (A VPR2). 
У зольных с более редкой аутосомно-рецессивной 
формой заболевания выявлены мутации гена ак
вапорина 2 (AQP2). В семьях с высоким риском 
Х-сцепленчого нефрогенного несахарного диабе
та возможна пренатальная диагностика болезни. 
Резистентность к АДГ при вторичных формах 
этого заболевания (например, литиевая инюкси- 
кация) связана с нарушением экспрессии аквапо
рина. Однако более часто причиной вторичного 
нефрогенного несахарного диабета служит потеря 
гипертоничности мозгового вещества почек (т. е. 
отсутствие концен грационного градиента) вслед
ствие осмотического диуреза или повреждения ка
нальцев с утратой их способности реабсорбировать 
натрий или мочевину.

Клинические проявления. При врожденном 
нефрогенном несахарном диабете у новорожден
ных наблюдаются массивная полиурия, уменьше
ние объема жидкости, гипернатриемия и гипертер
мия. Ребенок ра здражителен, часто плачет, плохо 
прибавляет в массе тела, страдает запором. Мно
жественные эпизоды гипернатриемического обе
звоживания приводят к задержке физического и 
умственного развития. Большое количество мочи 
обусловливает ее недержание. Потребление огром
ных объемов воды снижает аппетит и вызывает от
каз от приема пищи. Однако даже при достаточном 
потреблении кал эрий, рост больных отстает от нор

мы. Характерны и отклонения в поведении, свя
занные с гиперактивностью и нарушением кратко
временной лгмяти. Приобретенный нефрогенный 
несахарный диабет проявляется позднее и харак
теризуется главным образом гипернатриемией и 
полиурией; задержка развития и поведенческие 
сдвиги наблюдаются реже.

Диагностика. Заподозрить нефрогенный не
сахарный диабет позволяет полиурия, гиперна
триемия и разведенная моча у грудного ребенкД 
мальчика. Необходимо определить осмоляльность 
сыворотки крови и мочи. При осмоля льности сы
воротки 290 мосмоль/кг и выше, а мочи — ниже 
290 мосмсль/кг, проба с лишением жидкости не 
ну^сна. Нефрогенный несахарный диабет отлича
ют от центрального (отсутствие АДГ) с помощью 
вазопрегсчновой пробы (10 -20 мкг чнтраназально 
или 0,1-0,2 ЕД/кг внутримышечно), при которой в 
течение 4 ч проводят серийное опреде пение осмсь 
ляльности мочи и сыворотки крови. При подозре
нии на «частичный» или вторичный несахарный 
диабет, в тех случаях, когда исходная осмоляль-, 
ность сыворотки крови превышает 290 мосмоль/кг 
показана проба с лишением жидкости. Пить не 
дают и периодически определяют осмоляльность 
сыворотки крови и мочи до тех пор, пока осмоляль
ность сыворотки остается выше 290 мосмоль/кг. За
тем проводят пробу с  вазопрессином (как ^писано 
выше). При снижении массы тела на 3 % пробу с  ли
шением жидкости необходимо прекратить. В слу
чаях нефрогенного несахарнош диабета подробно 
выясняют анамнез (чтобы оценить в о зм о ж н о с т ь  
токсического воздействия), исследуют функцию 
почек (по уровню креатинина и азота мочевины в 
крови) и проводят УЗИ (чтобы исключить обструк
цию мочевых путей или поликистоз почек). Из-за 
огромного объема мочи у больных с н е ф р о г е н н ы м  

несахарным диабетом возможен н е о б с т р у к т и в н Ы И  

гидронефроз.
Лечение и прогноз. Лечение нефрогенного не

сахарного диабета включает:
1) достаточное потребление жидкости и св о б о д 

ный доступ к чистой воде;
2) уменьшение объема мочи за счет диеты с низ

ким содержанием натрия;
3) использование медикаментозных п р е п а р а т о в .

снижающих объем мочи.
Лучше всего кормить ребенка грудным молокО * 

или смесями с низким содержанием растворенный

*
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веществ (Similac PM 60/^0). В большинстве слу
чаев только гастростомия или назогастральный 
зонд позволяют постоянно вводи-; ь жидкость днем 
и ночью грудному ребенку. В более позднем воз
расте потребление натрия не должно превышать 
0,7 ммоль/кг/сут. Тиазилные диуретики (гидро- 
хЛортиазид в дозе 2 -3 ммоль/кг/сут) усиливают 
ТОведение натрия и одновое менно стимулируют ре
абсорбцию воды в проксимальных почечных кана ть- 
цах. Зачастую испо гьзуют калийсберегающие диу
ретики, в частности амилорид (20 мг/1,73 м2/сут). 
При недостаточной >ффектчвности одних только 
диуретических средств дополните 1ьно назначают 
рРдометацин (? мг/кг/сут), эффект которого в ряде 
случаев суммируется с эффектом диуретиков, при 
этом необходимо тщательно следить за состоянием 
почек, поскольку постоянное применение индоме- 
тацина може_г приводить к снижению их функции. 
При вторичном нефрогенном несахарном диабете 
можно обойтис ь бег̂  лекарственной терапии, но ни 
в коем случае нельзя ограничивать воду. При этом 
требуется тщательное наблюдение за уровнем элек
тролитов в сыворотке крови и ОЦК особенно при 
интеркуррентных острых заболеваниях.

Профилактика эпизодов обезвоживания и ги- 
пернатриемии при врожденном нефрогенном не- 
сахарном диабете значительно улучшает общее и 
умственное развитие больных детей. Однако от
клонения в поведении могут сохраняться. Кроме 
того, постоянное применение НПВС у -аких боль
ных повышает риск почечной недостаточности. 
При вторичном нефрогенном несахарном диабете 
прогноз обычно зависит от характера основного за
болевания.
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Врожденные нарушения транспорта в почечных 
канальцах формируют спектр редких состояний, 
при каждом из которых поражаются определенны.» 
сегменты нефрона. Успехи генетики и молекуляр
ной биологии позволили расшифровать патогенез 
многих таких заболеваний и углубили наши пред- 
с гавления о регуляции водно-электролитного об
мена в норме.

662.1. СИНДРОМ БАРТЕРА__________

Эта редкая форма гипокалчемического метаболи
ческого алкалоза с гиперкальциурией наследуется 
аутосомно-рецессивно. Различают два клиниче
ских подтипа сикдрома Бартера. Антенатгльный 
синдром Бартера (называемый также сигдромом 
гиперпродукции шюстагландина Е) обычно про
является у новорожденных и протекает тяжелее, 
чем классический синдром Бартера; он включает 
многоводие в анамнезе, потерю соли и выраженное 
обезвоживание. Более легкий классический фено
тип проявляется позднее задержкой развития ре
бенка Pi частыми эпизодами обезвоживания в анам
незе. Фенотипически сходный синдром Гите льма- 
на обусло! лен другим генетическим дефектов (см. 
п 652.2). Описан гагже вариант антенатального 
синдрома Бартера с нейросенсорной глухотой и 
ХПН, имеющий другую генетическую основу.

Патогенез. Биохимические сдвиги при синд
роме Бартера (гипокалиемический метаболиче
ский алкалоз с гиперкальциурией) напоминаю1 
последствия применения петлевых диуретиков и 
отражают нарушение транспорта натрия хлорида 
и калия в восходящем отделе петли Генле. Поте
ря натрия и хлорида, приводящая к уменьшению



внутрисосудистого объема, стимулирует ренин-ан- 
гиотензин-альдостероновую систему Альдостерон 
усиливает реабсорбцию натрия и секрецию калия, 
тем самым усугубляя гипокалиемию. Он усилива
ет также секрецию ионов водорода в дистальных 
отделах нефрона, что усугубляет метаболический 
алкалоз. Гипокалиемия стимулирует синтез про- 
стагландинов, которые еще больше активируют 
ренин-ангиотензин-альдостероновую систему. 
В основе синдрома Бартера лежат три разных ге
нетических дефекта транспортеров, функциониру
ющих на уровне петли Генле. Каждый из них тем 
или иным образом участвует в гранспорте натрия 
и хлсрида. При антенатальном синдроме Бартера 
обнаруживаются мутации гена, кодирующего на
трий/калий/2 хлоридный транспортер NKCC2 
(объзкт действия фуросемида), или гена л номи
нальных калиевых каналов (ROMK), тогда как 
для классического синдрома характерны дефекты 
базолатера пьных хлоридных каналов (ClC-Kb).

Клинические проявления. Как выясняется 
из анамнеза, при беременности было многоводис. 
У новорожденного возможна дизморфия, напри
мер треугольное лицо, оттопыренные уши, косо
глазие и опущение углов рта. Родственная связь 
между родителями указывает на аутосомно-рецес- 
сивное наследование синдрома. Для более поздне
го возраста характерны повторные эпизоды обе- 
звоживан задержка развития и биохимические 
нарушения. При синдроме Бартера всегда имеют 
место гипокалиемия и метаболический алкалоз. 
Содержание кальция в моче обычно повышено. 
Часто значительно повышен уровень ренина, аль - 
достерона и простагландина Е в сыворотке кро
ви, особенно при тяжелой антенатальной форме 
синдрома. АД в большинстве случаев нормальное, 
хотя обезвоживание при выраженной потере соли у 
больных с антенатальной формой синдрома может 
приводить к артериальной гипотонии. Функция 
почек, как правило, сохранена. При УЗИ иногда 
обнаруживается нефрокальциноз как следствие 
гиперкальциурии.

Диагностика. Диагноз устанавливают на основа
нии клинической картины и лабораторных данных. 
У новорожденных о синдроме Бартера свидетель
ствует гипокалиемия (обычно ниже 2,5 ммоль/л) 
на фене метаболического алкалоза. В типичных 
случаях отмечается гиперкальциурия. Гипомагни- 
емию обнаруживают лишь у немногих больных; 
она более характерна для синдрома Гительмана.

Поскольку проявления напоминают последствия I 
продолжительного использования петлевых диуре- I 
тиков, всегда необходимо выяснить, применялись 
ли эти средства (даже у маленьких детей), Анало
гичная клиническая картина имеет место при хро
нической рвоте, но при этом содержание хлорида в 
моче снижено, тогда как при синдроме Бартера оно 
повышено. При гистологическом исследовании по
чек находят гиперплазию юкстагломерулярного I 
аппарата. Однако диагностическая биопсия при I 
синдроме Бартера выполняется редко.

Лечение и прогноз. Терапия син црома Барте* I 
ра направлена на предотвращение обезвоживания, 
поддержание питания и коррекцию гипокалиемии. 
Зачастую требуются очень большие дозы калия, но 
и в этих случаях ( го уровень в сыворотке не всегда I 
удается норма шзовать, особенно у новорожден
ных. Грудные и маленькие дети могут нуждаться 
и в добавках натрия. Эффективен также индоме- 
тацин, ингибирующий синтез прсстагландинов. 
При внимательном отношении к электролитному 
балансу, объемному статусу и росту ребенка долго- I 
временный прогноз обычно благоприятный. Одна
ко хроническая гипокалиемия, нефрокальциноз и 
длительное введение индометацина могут иногда I 
приводить к развитию интерстициального нефрита 
и ХПН.

662.2. СИНДРОМ ГИТЕЛЬМАНА Д

Синдром Гительмана (часто называемый вариан
том синдрома Бартера ) также представляет собой I 
редкое аутосомно-рецессивное заболевание с ги- 
покалиемическим метаболическим алкалозом. От
личительная особенность синдрома — ги п о к ал ь- 
циурия и  гипомагниемия, в типичных случаях он 
проявляется в позднем детском или раннем зрелом 
возрасте.

Патогенез. Биохимические сдвиги при синД' | 
роме Гительмана напоминают таковые поп посто
янном применении тиазидных диуретиков. Эти 
средства действуют на натрий-хлоридные иотран- 
спортеры, NCCT, локализованные в  ди стал ьн Ы * 
извитых канальцах. Генетические и с с л е д о в а н и я  

обнаруживают у больных дефекты гена, коДирУ' 
ющего NCCT.

Клинические проявления. Синдром Г итель- | 
мана, как правило, проявляется в более поздн^ 
возрасте, чем синдром Бартера. В анамнезе боль' I 
г:ых часто имеются мышечные судороги и спазМ Ы 1|



обусловленные, вероятно, низким уровнем магния 
в сыворотке. Повторные эпизоды обезвожива
ния обычно отсутствуют. Биохимические сдвиги 
включают гипокалиемию, метаболический ацидоз 
и гипомагниемию. Уровень кальция в моче резко 
снижен (в отличие от синдрома Бартера), а содер
жание магния повышено. Уровень ренина и альдо- 
стерона, как правило, в норме; не увеличивается 
и секреция простагландина Е. Отставание в росте 
выражено слаоее, чем при синдроме Бартера.

Диагностика. Синдром Гительмана диагно
стируют у подростков или взрос 1ю1х при наличии 
гипокалиемического метаболического алкалоза, 
гипомагниемии и гипокальциурии.

Лечение. Для коррекции гипокалиемии и ги- 
помагниемии используют калиевые и магниевые 
добавки. Добавки натрия или ингибиторы синтеза 
простагландинов обычно не требуются, так как ни 
гиповолемия, ни повышение экскреции проста- 
иандина Е у больных, как правило, не наблюда
ются.

662.3. ДРУГИЕ ВРОЖДЕННЫЕ
НАРУШЕНИЯ КАНАЛЬЦЕВОГО 
ТРАНСПОРТА

В настоящее время охарактеризованы врожден
ные дефекты различных транспортеров, функци
онирующих в разных отделах нефрона. Почечный 
канальцевый ацидоз и нефрогенный несахарный 
диабет подробно рассматривались соответственно 
в гл. 660 и 661. Аутосомно-рецессивная цистину- 
Рия наблюдается главным образом у выходцев со 
Среднего Востока. Она характеризуется повтор
ным образованием мочевых камней и обусловлена 
Дефектом высокоаффинного транспортера L-ци- 
стина и двухосновных аминокислот в проксималь
ных почечных канальцах.

Для Х-сцепленной мочекаменной болезни (б о 
лезни Дент а) также характерно повторное обра
зование камней и прогрессирование до синдрома 
Фанкони. В соответствии со своим Х-сцепленным 
наследованием заболевание наблюдается почти 
Исключительно у мальчиков. В его основе лежит 
мУтация гена, кодирующего потенциалзависимые 
Горные каналы, CLN5, присутствующие во всех 
•Делах нефрона. Активирующие или инактивиру
ющие мутации гена кальциевых рецепторов (через 
К°ТоРые ПТГ усиливает реабсороцию кальция в

петле Генле) обусловливают соответственно тяже
лый гипо- или гиперпаратиреоз.

Активирующие мутации гена эпителиальных 
нтгриевых каналов, функционирующих в собира
тельных трубочках, лежат в основе наследственной 
формы артериальной гипертонии, синдрома Лиид- 
ла. У больных с этим синдромом конститутивно ак
тивирована реабсорбция натрия в собирательных 
трубочках, снижен уровень калия в сыворотке и 
подавлена секреция альдостерона. Инактивирую
щие мутации этого гена лежат в основе псевдоги- 
поальдостсронизма, проявляющегося резкой поте
рей натрия и гиперкалиемией. Один из вариантов 
этого состояния характеризуется системными на
рушениями, включая выделение хлорида с потом, 
и может напоминать муковисцидоз.
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Глава 663 
Тубулоинтерстициальный 
нефрит
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(Ellis D. Avner)

Тубулоинтерстициальным  (или интерстициаль
ным) нефритом  называют воспаление и повреж
дение канальцев и интерстициальной ткани почек 
при относительной сохранности клубочков и со
судов. Существуют не только первичные формы 
острого и хронического интерстициального нефри
та, но и его вторичные формы с первичным попаже- 
нием клубочков и при системных заболеваниях.



Острый тубулоинтерстициальный 
нефрит
Патогенез и патоморфология. Основными от
личительными признаками острого тубулоинтер- 
сгициального нефрита являются лимфоцитарная 
инфильтрация интерстициальной ткани, отек и 
повреждение канальцев. В инфильтратах могут 
присутствовать эозинофилы, особенно при лекар
ственном тубулоинтерстициальном нефрите, ино
гда — гранулемы. Патогенез выяснен не до конц?. 
Постулируется участие Т-клеточных иммунные 
механизмов. К агентам, вызывающим заболева
ние, относят :.:гдикаментозные средства, особенно

♦  Бокс 663.1. Причины интерстиц юльного нефрита

антимикробные, противосудорожные и анальге
тики (бокс 663.1), а также иьфекции, первичньн 
клубочковые и системные заболевания (например, 
СКВ).

Клинические проявления. Классическими 
признаками тубулоинтерстициального нефрита 
являются лихорадка, сыпь и артралгия на фоне по
вышенного уровня креатинина в сыворотке кровг 
Однако такая типичная триада проявлений имеет 
место далеко не у все:: больных. Сыпь часто бывает 
преходящей и разной по в аду — от пятнисто-папу
лезной до крапивницы. Нередки неспецифическиё 
симптомы: тошнота, рвота, слабость, потеря массы 
тела. Увеличение почек, приводя к растяжению по-

Острый интерн 1 ициальный нефрит Анг гьгетики
* Яегсарственные средства HjtfuiOctitрин

Производные пенициллина Литий
Цефалоснорины Тяжелые металлы
Сульфаниламиды • Инфекции (см. Острый интерстициальный не
Триметоприм/сул1.фаметокс£ зол фрит)
Ципрофлоксацин • Заболевания
Тетрациклины Метаболические/наследственные
Производные эритромицина цистиноз
Амфитерицин В оксалоз
Прстивосу цорожные средства болезнь Фабри
Диуретики болезнь Вильсона
Аллопуринол серповидноклеточная нефропатия
Циметидин синдром Алы юрта
Циклоспорин ЮБсЬИЛЬНЫЙ нефройофтиз/медуллярпая КИ- j
HJIBC :т6зная болезнь
Ингибиторы ВИЧ'Протеазы поликистоз .точек

• Инфекции Имм шные
Ьактерии, вызывающие острый пиелонефрит СКВ
Стрептококки хроническая реакция отторжения тргдаеллан
ЦМВ теа
Вирус Эпштейна Барр синдром тубулоип герешциальнош нефрита и
Вирус гепатита В увеита
ВИЧ Урологические
Хантавирусы клапаны задней части мочеиспугкат* льного
Аденовирусы канала
Toxoplasma gondii сшщхл «чернослива» ^синдром триады)

• Заболевания об .рукция устья мочеточников
Гломерулонефрит (например, при СКВ) пузырно-мочеточниковый рефлюк*
Острая реакция отторжения “i рансплан гата Прочие
Синдром тубулоинтерстициального нефрита и балканская эндемическая нефропатия
увеита нефропатш китайских трав
Саркоидоз ионйзэдующая. радиация
Иднопатический острый интерстициальный не (сд зкоидоз
фрит огудоли

Хронический интерстициальный нефрит • Идиопатический хронический интерсти ци аль-J
• Лекарственные средства и токсины ный син гром



чечной капсулы, обычно вызывает боль в пояснич
ной области. При остром тубулоинтерстициальном 
нефрите — ослоя нении других болезней (например, 
СКВ) — обычно наблюдаются специфические при
знаки осьовного заболевания. В отличие от пора
жения клубочков, для которого характерна острая 
почечная недостаточность с олигурией, у 30-40 % 
(дольных с острым тубулоинтерстициа чьным не
фритом оли1урия отсутствует. При лекарственном 
нефрите отмечается периферическая эозинофилия. 
Во всех случаях имеет место микрогематурия той 
или иной степени, но макрогематурия или про- 
■инурия, как правило, отсутствует. Исключение 
вставляют больные с нефритом, вызванным при
емом НПВС, у которых возможен нефротический 
синдром. В моче лейкоциты и зернистые цилин
дры, но эритроцитарные цилю :дры, характерные 
для клубочковых заболеваний, наблюдаются редко. 
Наличие эозинофилов в моче не является специ
фическим признаком.
•. Диагностика. Диагноз устанавливают на осно
вании клинической картины и лабораторных 
данных. Крайне важно выяснить временную за
висимость начала заболевания от приема тех или 
других лекаре гвенных средств. Поскольку в пато
генезе тубулоин герстициального нефрита прини
мают участие иммунные механизмы, его признаки 
и симптомы обычно появляются спустя 1-2 нед. 
после воздействия лекарственных средств. У де
тей причиной заболевания часто являются анти
микробные препараты, а также НПВС. Необходи
мо периодически проводить анализ мочи и следить 
за уровнем креатинина и электролитов в сыворотке 
крови. Данные УЗИ почек не имеют диагности
ческого значения, но при нем можно обнаружить 
их увеличение и повышенную эхогенность. Улуч
шение почечной ф> нкции после устранения всех 
возможных причинных факторов служит убеди
тельным доказательством правильности диагноза, 
и Дальнейших исследований обычно не требуется. 
В более сложных случаях, когда причина остается 
неясной или почечная функция у больного быстро 
Р^Дшается, показана биопсия почек.

Лечение и прогноз. Симптоматическое лече- 
Ние направлено на устранение осложнений острой 
почечной недостаточности, таких кгк гпперкалие- 
МИя и перегрузка объемом. Некоторые данные ука
зывают на эффективность кортикостероидов при 
ВыРаженном нарушении функции почек. В случа- 
Ях быстрого самопроизвольного улучшения про

гноз весьма благоприятный. Однако у больных с 
длительно сохраняющейся почечной недостаточ
ностью прогноз неясен. Тяжелый острый тубуло
интерстициальный нефрит любого генеза нередко 
переходит в хроническую форму.

Хронический 
тубулоинтерстициальный нефрит
У детей это состояние чаще всего развивается при 
врожденной почечной патологии, например об
струкции мочевых путей или пузырно-мочеточ
никовом рефлюксе (см. бокс 663.1). Хронический 
тубулоинтерстициальный нефрит может быть идя- 
опатическим, хотя это более характерно для взрос
лых. Аналогичные гистологические изменения 
наблюдаются при наследственных заболеваниях, 
называемых комплексом ювенильный нефроноф- 
тиэ/медуллярная кисигсзная болезнь. Ювенильный 
нефронофтиз наследуется как аутосомно-рецес- 
сивный признак. В США он встречаете* редко, но 
в странах Европы обусловливает 10-20 % случаев 
терминальной стадии ХПН. У больных, как пра
вило, имеет место полиурия, задержка рог,та, не
объяснимая анемия; ХПН развивается в позднем 
детском или подростковом возрасте. К вариантам 
ювенильного нефронофтиза с внепочечными про- 
явлениямк относят синдром Сениора-Локена (пиг
ментная дегенерация сетчатки), синдром Жобера и 
окуломоторную апраксию типа Когана. Медулляр
ный кистозный комплекс — аутосомно-доминант- 
ное заболевание, проявляющееся только в зрелом 
возрао е. Преимущественно у девочек-подростков 
встречается редкий аутоиммунный синдром ту- 
булоинтерстчциалъный нефрит с увеитом, при 
котором, кроме хронического тубулоиитерстици- 
ального нефрита и иридоциклита, обнаруживаются 
костномозговые гранулемы. Наконец, хронический 
тубулоинтерстициальный нефрит наблюдается 
при любых формах прогрессирующей болезни по
чек, независимо от ее причины, и наиболее важным 
предиктором развития терминальной стадии по
чечной недостаточности является тяжесть пораже
ния интерстициальной тканп.

Патогенез и патоморфология. Патогенез хро
нической формы этой патологии, как и острой, 
остается неясным, но имеющиеся данные свиде
тельствуют о роли иммунных механизмов. Ма
кроскопически почки бледные и уменьшение. При 
микроскопическом исследовании обнаруживается



атрофия канальцев и фиброз интерстициальной 
ткани с очагами лимфоцитарного воспаления. При 
ювенильном нефронофтизе чагто находят мелкие 
кисть: на границе коркового и мозгового вещества 
почек. При первичном хроническом тубулоинтер- 
стициальном нефрите до поздних стадий болезни 
клубочки остаются относительно сохранными. 
Когда тубулоинтерстициальный нефрит является 
следствием поражения клубочков, имеются при
знаки первичного заболевания.

Клинические проявления. Клинические про
явления хронического тубулоинтерстициального 
нефрита часто неспецифичны и просто отражают 
ХПН. Характерны задержка роста, полиурия, по
лидипсия и недержание мочи. Часто наблюдаемся 
анемия, особенно при ювеш льном нефронофтизе. 
Поражение канальцев обычно 'сопровождается по
терей соли, поэтому высокое АД отмечается редко.

Диагностика. На хронический тубулоинтер
стициальный нефрит указывают признаки и симп
томы повреждения почечных канальцев, такие как 
полиурия и повышение уровня креатинина в сыво
ротке в сочетании с анамнестическими данными, 
свидетельствующие о хроническом течении бо
лезни (длительный период недержания мочи или 
анемия, резистентная к препаратам железа). УЗИ 
позволяет получить дополнительные данные о хро
нической природе заболевания (маленькие почки с 
повышенной эхогенностью, кисты в корково-моз
говом веществе, характерные для ювенильного не- 
фронофтиза, или признаки обструкции мочевых 
путей). При цистоуретрографии можно обнаружить 
пузырно-мочеточниковый рефлюкс или аномалии 
мочевого пузыря. При неясной причине болезни 
не исключена биопсия почек. Однако на поздних 
стадиях она не имеет диагностического значения, 
так как в терминальной стадии ХПН гистологиче
ские изменения (фиброз и воспаление канальцев) 
одинаковы при различных заболеваниях.

Лечение и прогноз. Лечение направлено на под
держание водно-электролитного обмена и устране
ние нефротоксичных агентов. При обструкгивной 
уропатии могут потребоваться солевые добавки и 
применение связывающей калий смолы. Профи
лактика инфекций с помощью антибиотиков в этих 
случаях замедляет развитие почечной патологии. 
Прогноз при хроническом тубулоинтерстициаль- 
ном нефрите в значительной степени зависит от 
характера основного заболевания. У больных с об
струкцией мочевых путей или пузырно-мочеточни
ковым рефлюксом степень повреждения канальцев 
может быть разной; соответственно и болезнь име
ет различное течение: ХПН может достичь термА 
нальной стадии как через месяцы, так и через годы. 
При ювенильном нефронофтизе эта стадия всегда 
развивается уже к подростковому возрасту.
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*  Токсическая нефропатия —

почечная недостаточность

I
 Глава 664
Токсическая нефропатия

Бет А. Вогт (Beth A. Vogt), 
Эллис А ■ Авнер (Ellis D. Avner)

Лекарственные средства, йодированные контраст
ные среды для рентгенологического исследования 
и химические вещества могут влиять на почки как 
прямо (снижая почечный кровоток, вызывая ост
рый канальцевый некроз или обструкцию каналь
цев), так и опосредованно (индуцируя аллергиче
ские реакции или гиперчувствительность в сосу
дах или интерстициальной ткани). Агенты, часто 
оказывающие нефротоксическое действие, и кли
нические последствия их применения перечисле
ны в боксе 664.1. При устранении повреждающих 
агентов обычно исчезает и их неф рт оксический 
эффект.

Потенциальная нефротоксичность не должна 
служить поводом для отказа от применения не
обходимых лекарственных средств. Однако риск 
нефротоксичности можно снизить, руководствуясь 
следующими правилами:
1) У больных с заболеваниями почек рентгеноло

гические исследования с контрастом следует за
менять УЗИ, МРТ или радионуклидной сцин- 
тиграфией;

2) по возможности следует выбирать лекарствен
ные вещества, не обладающие нефротоксиче- 
ской активностью;
нужно использовать наименьшие эффективные 
Дозы нефротоксичных средств, следя за их уров
нем в крови;

^  У больных с почечной недостаточностью следует 
снижать дозы применяемых средств, используя 
Для этого существующие номограммы;

’ нельзя одновременно применять несколько не
фротоксичных средств.
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I
 Глава 665

Некроз коркового 
вещества почек

Бет А. Вогт (Beth A. Vogt), 
Эллис А ■ Авнер (Ellis D. Avner)

Некроз коркового (а зачастую и мозгового) ве
щества почек — это общий конечный результат
различных почечных заболеваний. Обычно он по-



♦  Бокс 664.1. Почечные синдромы, везываег/ые нефротоксичными агентал и

Нефротический синдром
• Ингибиторы АПФ
• Соли золота
• Интерферон
• Соединения ртутп
• НПВС
• Пеницилламин
Нефрогенный несахарный диабет
• Амфотерицин В
•  Колхицин
• Демеклоциклин
• Литий
• Метоксифлуоан
• Пропоксифен
• Винбластин 
Почечный васкулит
• Гидралазин
• Изониазид
• П ропилтиоу раци."
• С> льфанила* 'иды
• Mhoi ие другие средства, вызывающие реакцию 

гиперчувстьиIсльности
Нефрокальциноз или мочекаменная 
болезнь
• Аллопуринол
• Буметанид
• Этиленгликоль
• Фуросемид
• Метоксифлураг
• Топирам'лт
• Витамин D
Острая почечная недостг очцрс гь
• Ацетаминофен
• Ацикловир
• Аминогликозиды
• Амфотерицин В
•  Ингибиторы АиФ
• Цисплатин
• Циклоспорин
• Этиленгликоль
• Галотан
• Тяжелые мегаллы
• Ифосфамид
• Литий
• ГЛетоксифлуран
• НПВС
• Рентгеноконтраст ные средства
• Такролимус
• Ванкомицин

Синдром Фанкони
• Аминогликозиды
• Цисплатин
• Тяжелые металлы (кадмий, свинец, ртуть и уран)!
• Ифосфдмид
• Лизол
• Просроченный тетрациклин 
Почечный канальцевый ацидоз
• Амфотерицин В
• Литий
• Толуол
Интерстициальный нефрит
• Амидопирин
• р-аминоса тцилат
• Четыреххлористый углерод
• Цефалоспорины
• Циметидин
• Цисплатин
• Колистин
• Медь
• Циклоспорин
• Этиленгликоль
• Фоскарнет
• Гентамицин
• Соли золота
• Индометацин
• Интерферон-а
• Железо
• Канамицин
• Литий
• Маннитол
• Соли ртути
• Митомицин С
• Неомицин
• НПВС
• Пенициллины (особенно метициллин)
• Пентамидин
• Фенацетин
• Фенилбутазон
• Ядовитые грибы
• Полимиксин В
• Рентгеноконтрас гные средства
• Рчфампицин
• Салицилаты
• Стрептомицин
• Сульфаниламиды
• Такролимус
• Тетрахлорэтилен
• Триметоприм/сульфаметоксазол



радает обе иочки и бывает как очаговым, так и за
хваты ваю щ и м  все корковое вещество.

Этиология. У новорожденных некроз корково
го вещества почек чаще всего происходит из-за их 
ишемического инфаркта, обусловленного перина
тальной асфиксией, преждевременной отслойкой  
плаценты и ф ето-ф етальной или плодово-м ате
ринской трансфузией, а также вследствие тромбо
за почечных вен и тяжелых врожденных пороков 
сердца. В дальнейшем некроз коркового вещества 
почек у детей обычно связан с септическим шоком 
или тяжелым ГУС, а у  подростков — с острой по
чечной недостаточностью при беременности. Реже 
корковый некроз возникает при укусах ядовитых 
змей, инфекционном миокардите и лечении цефу- 
роксимом или антифибринолитическими средства
ми (транексамовая кислота).

Патоморфология. В пораж енны х участках  
коркового вещества обнаруживаются инфаркты с 
застойными явлениями в клубочках, тромбозом  
артериол и некрозом канальцев.

П атогенез. Некроз коркового вещества разви
вается при повреждении эндотелиальных клеток 
в сочетании со сниж ением почечного кровотока. 
Токсины и медиаторы, предположительно, обра
зующиеся при шоке, ГУС или сепсисе, могут по
вреждать клетки эндотелия и инициировать свер
тывание крови в почечных сосудах, приводя к их 
тромбозу и некрозу коркового вещества.

Клинические проявления. Корковый некроз 
сопровождается острой почечной недостаточнос
тью. Диурез падает, возникает макро- или мгасро- 
гематурия. АД обычно повышается, а вследствие 
повреждения микроциркуляторного русла почек 
возможна тромбоцитопения.

Диагностика. Н а ранних стадиях У ЗИ  обна
руживает нормальные или увеличенные почки без 
признаков обструкции мочевых путей. В дальней
шем почки значительно уменьшаются, что отра
жает их атрофию. При радионуклидной сцинти- 
П>афии почек снижена или полностью отсутствует 
Перфузия с прекращением их функции. Дифферен
циальную диагностику проводят с почечной недо- 
^точностью, обусловленной другими причинами 
(см. бокс 666.1).

Лечение и прогноз. Симптоматическая тера- 
®Ия сводится к восполнению  объема ж идкости, 
Устранению асф иксии и лечению  сепсиса. М о- 
tyr потребоваться средства лечения осложнений  
°строй почечной недостаточности и диализ. Ф унк

ция почек у  детей может восстанавливаться лишь 
частично или вовсе не восстанавливаться, прогноз 
зависит от объема сохранившейся ткани коркового 
вещества. При неполном восстановлении возрас
тает риск развития в дальнейшем хронической по
чечной недостаточности.
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Глава 666 

Почечная 
недостаточность
Бет А. Вогт (Beth A. Vogt),
Эллис  Д  Авнер (Ellis D. Avner)

666.1. ОСТРАЯ ПОЧЕЧНАЯ
НЕДОСТАТОЧНОСТЬ__________

Острая почечная недостаточность — это клиниче
ский синдром, при котором внезапное ухудш ение 
ф ункции почек лиш ает их способности  обесп е
чивать водно-электролитный баланс в организме. 
Острая почечная недостаточность диагностируется 
у  2 - 3  % детей, поступающих в крупные лечебные 
учреждения, и у  8 % в отделениях реанимации но
ворожденных.

П атоген ез. Принято различать преренальную, 
ренальную (паренхиматозную ) и постренальную  
острую почечную недостаточность (бокс 666.1).



♦  Бокс 666.1. Частые причины острой почечной 
недостаточности

Преренальная острая почечная недостаточ
ность (или преренальная азотемия) характеризу
ется снижением эффективного ОЦК, обусловли
вающим недостаточную перфузию почек, и СКФ. 
Признаки поражения самих почек отсутствуют. 
Частые причины пререна льной острой почечной 
недостаточности: обезвс киваниг, сепсис, кровоте
чение, выраженная гипоальбуминемия и сердеч
ная недостаточность. Своевременное устранение 
недостаточной перфузии почек приводит к полно
му восстановлению почечной функции. Если же 
недостаточное кровоснабжение почек сохраняет
ся, это может привести к повреждению почечной 
парг нхимы и развитию ренальной почечной недо
статочности.

Реналиная острая почечная недостаточно! ти 
может быть следствием многих нарушений, приво
дящих к повреждению паренхимы почек, в том чис

ле при длительной их ишемии. Ренальную острую 
почечую недостаточность могут вызвать различ
ные формы гломерулонефрита — постинфекцио» 
ного, волчаночного, мезангиокапиллярнпго, нефри
та при геморрагчческом васкулите и образовании 
антител к базальной мембране клубочков.

В Северной Америке ренальная острая почеч
ная недостаточность чаще всего развивается при 
ГУС (см. гл. 649). Важнейшие прояЕ лелия этого 
синдрома помимо острой почечной недостаточно
сти включают микроангиопатическую гемолити
ческую анемию и тромбоцитопению. ГУС может 
иметь множество причин, но в развитых странах 
наиболее распространенным предрасполагающим 
фактором является геморрагический колит, вызы
ваемый токсином Escherichia coli (Ol57:H7).

Острый канальцевый некроз наиболее часто 
встречается у тяжело больных новорожденных и 
дегей после воздействия нефротоксичных агентов 
и/или ишемии. В типичных случаях наблюдаем 
ся некроз канальцевых клеток, но значительные 
гистологические изменения в почках могут и от
сутствовать. К механизмам развития острого ка
нальцевого некроза относятся нарушение внутри 
почечной гемодинамики, обструкция канальцев и 
пассивная утечка клубочкового фильтрата через 
поврея денные клетки канальцев в перитубуляр- 
ные капилляры.

Специфической причиной острой почечной не
достаточности является синдром распада опухо
ли при спонтанном или вызванном х и м и о тер ап ев 
тическим I сред( твами лизисе опухолевых клеток 
у бсльных лейкозом. При этом обычно возни кает 
обструкция канальцев кристаллами мочевой кис
лоты (см. т. 4, гл. 588 и 592).

Все чаще п р и ч и н о й  острой почечной н едоста
точности становится острый и н т е р с т и ц и а л ь н ы й  

нефрит как проявление реакции ги п е р ч у в с т в и т е л ь 
ности к лекарственным средствам или р азл и чн ы м  

инфекционным агентам (см. гл. 663).
Постренальная острая почечная недостаток 

ность возникает при различных состояниях, при' 
водящих к обструкции мочевых путей. У н о в о р о # ' 
денных в  ее основе чаще всего лежат врож д ен н ы е 
аномалии, такие как клапаны задней части мочеи
спускательного канала и двусторонняя обструкШ 1Я 
лоханочно-мочеточникового сегмента. У старШ11* 
детей и подростков ее причиной могут быть моче
каменная болезнь, опухоли (и н тр а а б д о м и н а л ь н Ы е 

или мочевых путей), геморрагический ц и с т и т  И

Преренальная
• Обезвоживание
• Кровотечение
• Сепсис
• Гипоальбуминемия
• Сердечная недостаточность 

Ренальная
• Гломерулонефрит

-  Постинфекционный/постстрептококковый
-  Волчаночный
-  I еморрагический васкулит
-  Мезангиокапиллярный
-  Антитела к базальной мембране клубочков

• Гемолитико-уремический синдром
• Острый канальцевый некроз
•  Некроз коркового вещества
• Тромбоз поч :чных вен
• Рабдомиолиз
• Острый интерстициг гсььый нефрит
• Опухолевая инфильтрация
• Синдро.л распада опухоли 

Постренальная
• Клапаны задней части мочеиспускательного ка

ната
• Обструкция лоханочно-мочеточникового сег

мента
• Обструкция усгья мочеточников
• Уретероцеле
• Опухоль
• Мичкаменная болезнь
• Геморрагический цистит
• Нейрогенн щ мочевой пузырь



нейрогенный мочевой пузырь. При двух функцио
нирующих почках к о< трои почечной недостаточ
ности может приводить только двусторонняя об
струкция мочевых путей. Устранение обструкции, 
как правило, сопровождается восстановлением по
чечной функции. Исктючение составляют больные 
с дисплазией почек или длительной обструкцией 
мочевых путей.

Клинические проявления и диагностика. 
Установить причину острой почечной недостаточ
ности помогает тщательное выяснение анамнеза. 
У грудного ребенка с 3-дневным анамнезом рво
ты и поноса, скорее всего, имеется преренальная 
острая почечная недостаточность, связанная со 
снижением ОЦК. У 6-летнего ребенка, недавно 
перенесшего фарингит, у которого наблюдаются 
периорбитальный отек, артериальная гипертония и 
макрогеыатурия, острая почечная недостаточность 
чаще всего ренчльная, обусловленная постинфек- 
ционным гломерулонефритом. У тяжело больного 
ребенка с длительной артериальной гипотонией, 
принимавшего нефротоксичньге препараты, обыч
но развивается острый канальцевый некриз. У но
ворожденных с пренатально выявленным (при 
УЗИ) гидронефрозом и пальпируемым мочевым 
пузырем, острая почечная недостаточность связа
на по всей вероятности, с врожденной обструкци
ей мочевых путей (чаще всего с наличием клапанов 
задней части мочеиспускательного кана та).

При физикальном обследовании следует обра
щать особое внимание на степень обезвоживания. 
На снижение ОЦК, позволяющее предполагать 
преренальную острую почечную недостаточность, 
Указывает тахикардия, сухие слизистые оболоч
ки и слабое наполнение пульса. Периферические 
отеки, хрипы в легких и сердечный ритм галопа 
“ йдетельствуют о перегрузке объемом и возмож
ности релольной острой почечной недостаточности 
Следствие гломерулонефрита или острого каналь
цевого некроза. Сыпь и артрит характерны для не- 
Фрита при СКВ или геморрагическом ваггсулите. 
Пальпируемые образования в боковых отделах 
Живота могут указывать на тромбоз почечных вен, 
опУхоли, поликистоз почек или обструкцию моче- 
®ых путей.

Лабораторные исследования. При лабора- 
*°РНом исследовании можно обнаружить анемию

Л1°Ционную или гемолитическую, как при СКВ, 
^Ромбозе почечных вен или ГУС), лейкопению 

Ри СКВ), тромбоцитопению (при СКВ, тром

бозе почечных ьен и ГУС), гипонатриемию (при 
разведении крови), метаболический ацидоз, повы
шение концентрации азе га мочевины, креатчнина, 
мочевой кислоты, калия и фосфата в сыворотке 
(вследствие снижения почечной функции) и ги- 
покальциемию (при гиперфосфатгмии).

При постинфекционном, волчаночном и мезан- 
гиокапиллярном гломерулонефрите снижается уро
вень компонента комплемента СЗ в сыворотке гфо- 
ви. В ней могут быть антитела — антистрептококко- 
вые (при постстрептококковом гломерулонефрите), 
антинуглеарные (при СКВ), к цитоплазме н_‘йтро- 
филов (при гранулематозе Вегенера, узелковом по
лиартериите) или к антигенам базальной мембраны 
клубочков (при болезни Гудпасчера).

Гематурия, про 'еинурия и эритроцитарные или 
зернистые ци шндры в моче указыва )т на реналь- 
ную острую почечную недостаточность, в частно
сти на поражение клубочков. Лейкоциты и лейко
цитарные цилиндры в моче при незначительной 
гематурии и протеинурии характерны для тубуло- 
интерстициального нефрита При лекарственном 
тубулоикт* рстициальном нефрите у детей в моче 
могут быть эозинофилы.

Данные анализа мочи помогагс г отличить лре- 
ренальную острую почечную недостаточность 
от ренальной (табл. 666.1). При относительной 
плотности мочи выше 1,020, осмоляльности 
выше 500 мосмоль/кг, содержаниг натрия ниже 
20 ммоль/л и экскретируемой фракции натрия 
(ЭФ Na) ниже 1 % острая почечная недостаточ
ность, скорее всего, преренальная. В тех же случаях, 
когда удельный вес и осмоляльность мочи низкие 
(соответственно < 1,010 и < 350 мосмоль/кг), а уро
вень натрия и ЭФ Na повышены (соответственно 
> 40 ммоль/л и > 2 % у новорожденных > 10 %), 
по всей вероятности, имеет место ренальная острая 
почечная недостаточность. ЭФ Na рассчитывают 
по формуле:

Э Ф  Na (?') натРи**в м очехкРеатинин в п лазм ех ю о  
нагрий в плазме хкреатинин в моче

При рентгенографии грудной клетки можно об
наружить гсардиомегалию и застой в легких, свиде
тельствующие о перегрузке объемом, а при УЗИ 
почек — гидронефроз и/или гидроуретер, отражаю
щие обструкцию мочевых путей. В сомнительных 
елз’чаях для уточнения характера ^устрой почечной 
недостаточности (преренгльной или ренальной) 
приходится проводить биопсию почек.



Таблица 606.1 
Лабораторные показатели при пререн? льной 

и реналыюй острой почечной недостаточности
Показатель Преренальная Ренальная

Удельный вес мочи > 1 "20 < 1,010
Осмоляльность мочи (мос
моль/кг)

>500 <350

Содержание натрия в моче 
(ммоль/л)

<20 > 40

Экскретируемая фракция 
натрия (%)

< 1 > 2

Отношение азота мочевины 
к креатинину в крови

> 20 <20

Лечение
Медикаментозное лечение. При обструкции 

мочевых путей у маленьких детей (например, у но
ворожденных с подозрением на наличие клапанов 
в задней части мочеиспускательного канала) сразу 
же вводят катетер в мочевой пузырь. Катетериза
цию мочевого пузыря осуществляют и у подрост
ков, находящихся на постельном режиме, чтобы 
точно определять диурез при острой почечной не
достаточности.

Уже при начальном обследовании больных 
крайне важно выяснить наличие гипо- или гипер- 
волемии. Если нет признаков перегрузки с&ъемом 
или сердечной недостаточности, то внутривенно 
вводят изотонический солевой раствор (20 мл/кг 
в течение 30 мин). В отсутствие кровопотери или 
гипопротсинемии коллоидные рас гворы не нужны. 
При выраженной гиповолемии може1 потребовать
ся дополнительное одномоментное введение жид
кости (см. т. 2, п. 122.2) В сомнительных случаях 
оценить ОЦК помогает определение ЦВД. После 
восстановления внутрисосудистого объем? диурез 
обычно возобновляется в первые 2 ч. В противном 
случае у больного, по-видимому, ренальная е ш и  п о -  

стренальная острая почечная недостаточность.
Диуретики можно применять только после вос

становления ОЦК. Однократно внутривенно вводят 
фуросемид (2-4  мг/кг) или буметани ц (0.1 мг/кг). 
В отсутствие эффекта возможна длительная ин- 
фузионная диуритическая терапия. Для увеличе
ния кровотока в корковом веществе почек мно
гие клиницисты дополнительно вводя г дофамин 
(2- 3 мкг/кг/мин), хотя целесообразность его не 
доказана.

Если ди} рез не восстанавливается, диуретики 
отменяют. В таких условиях необходимо oi рани-

чить прием жидкости. При относите льно нормаль
ном внутрисосудистом объеме потребление жидко
сти вначале ограничивают 400 мл/м2 в сутки (для 
восполн! яия неощутимых потерь) плюс количе
ство, равное суточному диурезу. Внепочечные по
тери жидтсос ги (кровотечение, понос) необходимо 
восполнять :оответствующимч растворами с точ
ностью до миллилитра. При выраженной тшерво- 
лемии ограничение жидкости должно быть более 
строгим. Для поддержания объема обычно исполь
зуют раствор 1 люкозы без электролитов; состав рас
творов педбирают в соответствии с электролитный 
балансом. Количество потребляемой жидкости, ее 
потерю с мочой и стулом, массу тела и содержание 
химических веществ в сыворотке следует опреде
лять ежесуточно.

Быстро развивающаяся при острой почечной не
достаточности гиперкалпечия (>  6 ммоль/л) может 
приводить к нарушению ритма сердца, его останов
ке и смерти. Первый ЭКГ-признак р ввивающейся 
гиперкалиемии — появление остроконечных зуб
цов Т. Затем следуют расширение комплекса QRS, 
депрессия сегмента ST, желудочковые аритмии и 
остановка сердца.

Пои возрастании уровня калия в сывооотке до
6 ммс ль/л принимают меры к его снижению. Ка
лий исключают как из диеты, так и из растворов 
для внутривенного введения. Внутрь или в клизм? 
назначают ионообменную смолу, эффект которой 
проявляется через несколько часов. При однократ
ном введении смолы в дозе 1 г/кг можно ожидать 
снижения уровня калия в сыворотке крови при
мерно на 1 ммоль/л. Смолу можно Вводить каждые 
2 ч; частота ее введения ограничивается главным 
образом риском перегрузки натрием.

При высоком уровне калия в сыворотке (выше
7  ммоль/л), особенно если при этом в о з н и к а ю т  

изменения ЭКГ. помимо ионообменных смол ис
пользуют:
1) 10% раствор глюконата ка льция (1 мл/кг), вво

димый за 3 -5  мин;
2) бикарбонат натрия ( 1-2  ммоль/кг в н у т р и в е н 

но). вводимый з? 5-10 мин;
3) обычный инсулин (0,1 Е Д /к г )  с 50% глюкозой

(1 мл/кг), вводимый в течение 1 ч.
Глюконат кг льция препятствует вызываемому

калием повышению возбудимости миокарда, но не 
снижает уровень калия в сыворотке крови. Бикар' 
бонат нгтрия и инсулин с  глюкозой способствую1, 
перемещению калия из внеклеточного п р о стр аН '



ства во внутриклеточное. Поскольку эффект всех 
этих мероприятий наступает лишь через несколько 
часов, для устранения сохраняющейся гиперкалие- 
мии проводят диализ.

Вследствие задержки в организме ионов во
дорода, фосфата и сульфата обычно развивается 
легкий метаболический ацидоз, который, однако, 
редко требует лечения. При выраженном ацидозе 
(pH артериальной крови <7,15; уровень бикарбо
ната < 8 ммоль/л) внутривенно вводят бикарбонат. 
Повышение его уровня в сыворотке примерно до 
12 ммоль/л увеличивает pH артериальной крови 
до 7,2. Дальнейшую коррекцию ацидоза после нор
мализации уровня кальция и фосфора в сыворот
ке крови можно проводить, назначая бикарбонат 
внутрь. Быстрое устранение ацидоза внутривен
ным введением бикарбоната сопряжено с риском 
развития тетании, так как при этом снижается кон
центрация ионизированного кальция (см. также 
т. 2, п. 113.9).

При гипокалъциемии прежде всего снижают 
уровень фосфата в сыворотке. За исключением 
случаев тетании, внутривенно вводить кальций 
не следует, чтобы избежать отложения его солей 
в мягких тканях. Нужно придерживаться диеты с 
низким содержанием фосфора и принимать связы
вающие фосфат средства, препятствующие всасы
ванию и способствующие его выведению с калом. 
Обычно назначают карбонат кальция (в таблетках 
или в виде суспензии), ацетат кальция и севеламер 
(ренагел), начиная с приема 1-3 таблеток во время 
еды. Суточную дозу постепенно увеличивают, пока 
Уровень фосфора в сыворотке крови не придет в 
норму. Ранее широко применявшиеся соединения 
алюминия должны быть исключены, так как алю
миний обладает токсическим свойством.

Вследствие разведения крови обычно развива
йся гипонатриемия, устранения которой следует 
Добиваться ограничением жидкости, а не введе
нием натрия хлорида. Гипертонический (3%) со
левой раствор можно вводить лишь при появле
нии симптомов гипонатриемии (судороги, сонли
вость) или при уровне натрия в сыворотке крови 
Ниже 120 ммоль/л. Для быстрого доведении этого 
Уровня до 125 ммоль/л используют следующую 
Формулу;

Нужное количество NaCl (ммоль) = 0,6 х мас
са тела (кг) х [125 -  уровень Na в сыворотке 

(ммоль/л)].

Тромбоцитопения, стресс и гепарин (используе
мый при гемодиализе) увеличивают у больных ве
роятность желудочно-кишечных кровотечений. Для 
профилактики этого осложнения обычно приме
няют Н2-блокаторы (ранитидин) внутрь или вну
тривенно.

Первичный патологический процесс и/или уве
личение внеклеточного объема жидкости могут 
обусловливать гиперренинемию с повышением АД. 
Артериальная гипертония чаще всего наблюдается 
у больных с острым гломерулонефритом или ГУС. 
Важнейшее значение в этих условиях приобрета
ет ограничение жидкости и соли; можно вводить и 
диуретики (см. т. 4, гл. 538). Артериальное давле
ние относительно быстро снижается под действием 
исрадипина (разовая доза 0,05-0,15 мг/кг, макси
мально 5 мг 4 раза в сутки) или нифедипина (0,25- 
0,5 мг/кг внутрь, максимально 10 мг каждые 2-6  ч). 
Для поддержания давления на должном уровне 
применяют антагонисты кальция (амлодипин, 
0,1- 0,6 мг/кг/сут в 1-2  приема), (3-адрепоблокато- 
ры (пропранолол — 0,5-8 мг/кг/сут в 2-3  приема; 
лабеталол — 4-40 мг/кг/сут в 2-3  приема). Детям 
с тяжелыми симптомами артериальной гиперто
нии, требующим неотложной помощи, проводит 
длительные инфузии нитропруссида натрия (0,5- 
10 мкг/кг/мин), лабеталола (0,25-3,0 м г/кг/ч) 
или эсмолола (150-300 мкг/кг/мин) и после ста
билизации давления назначают гипотензивные 
средства внутрь.

Неврологическая симптоматика острой почеч
ной недостаточности включает головную боль, су
дороги, сонливость и затемнение сознания. При
чиной этого может быть гипонатриемия, гипокаль- 
циемия, артериальная гипертония, кровоизлияние 
в мозг, васкулит с поражением сосудов головного 
мозга и уремия. Лучшим средством для устране
ния судорог является диазепам. Лечение должно 
быть направлено на коррекцию провоцирующих 
изменений.

Анемия обычно выражена слабо (уровень ге
моглобина 90-100 г/л) и обусловлена в основном 
разведением крови. Однако при ГУС, СКВ, кро
вотечениях или при длительной острой почечной 
недостаточности, если уровень гемоглобина пада
ет ниже 70 г/л, может потребоваться переливание 
эритроцитной массы. При гиперволемии перели
вание крови сопряжено с риском дальнейшего уве
личения внутрисосудистого объема, артериальной 
гипертонии, сердечной недостаточности и отека



легких. Медленное (в течение 4 -6  ч) переливание 
эритроцитной массы (10 мл/кг) уменьшает этот 
риск. Использование свежих отмытых эритроци
тов сводит к минимуму и риск гиперкалиемии. При 
выраженной гиперволемии или гиперкалиемии 
переливания крови безопаснее всего производить 
во время диализа.

Особое значение имеет питание больных. 
В большинстве случаев необходимо ограничивать 
содержание натрия, калия и фосфора в диете. По
требление белка следует ограничивать не слишком 
строго; уменьшить накопление азотистых шлаков 
можно с помощью высококалорийной диеты. Боль
ных с острой почечной недостаточностью, нахо
дящихся в критическом состоянии, переводят на 
парентеральное питание, обогащенное незамени
мыми аминокислотами.

Диализ. Показания к диализу при острой по
чечной недостаточности включают:
1) перегрузку объемом с артериальной гиперто

нией и/или отеком легких, не устраняемыми 
диуретиками;

2) сохраняющуюся гиперкалиемию;
3) тяжелый метаболический ацидоз, не устраняе- 

мый лекарственными средствами;
4) неврологические симптомы (нарушения психи

ки, судороги);
5) уровень азота мочевины в крови выше 100- 

150 мг% (или ниже, если быстро возрастает);
6) нарушение кальций-фосфорного баланса с ги- 

покальциемической тетанией.
Кроме того, диализ показан при невозможности 

обеспечить достаточное питание в условиях резкого 
ограничения жидкости. Длительность диализа при 
острой почечной недостаточности колеблется от 
нескольких дней до 12 нед. Многие больные нуж
даются в нем на протяжении 1-3 нед. В табл. 666.2 
перечислены преимущества и недостатки трех ви
дов диализа, используемых в настоящее время.

Периодический гемодиализ проводят у боль
ных с относительно стабильной гемодинамикой ! 
С помощью экстракорпорального замкнутого кон
тура с насосом и катетеризации крупных вен за 
3 -4  сеанса удается выводить из организма боль

Таблица 666.2
Перитонеальный диализ (ПД), периодический гемодиализ (ПГД) и хроническая почечная замести

тельная терапия (ХПЗТ)
АД ПГД ХПЗТ 1

Преимущества
Удаление жидкости + ++ ++
Удаление мочевины и креатинина + ++ +
Удаление калия ++ ++ +
Удаление токсинов + ++ +

Осложнения
Боль в животе + - -

Кровотечение - + +
Нарушения равновесия - + -

Нарушение электролитного баланса + + +
Необходимость гепаринизации - + +
Гипергликемия + -
Артериальная гипотония + ++ +
Гипотермия - - +
Инфицирование крупных сосудов - + +
Грыжа (паховая, передней брюшной стенки) + - -
Перитонит + - -

Потеря белка + - ____ d
Угнетение дыхания + - __ *
Тромбоз сосудов - + + ____ J

Rogers М. С. Textbook of Pediatric Intensive Саге. — Baltimore: Williams & Wilkins, 1992.



шое количество жидкости и эл< ктролитов. Пери
одический гемодиализ прово, [ят 3 -7  раз в неделю, 
руководствуясь состоянием водно-электролитного 
обмена у  больного.

Перитонеальный диализ используют в основ
ном у новорожденных и грудных детей, хотя его 
можно проводить в любом возрасте. В брюшную 
полость через разрез или чре* кижный катетер вво
дят гиперосмолярную жидкость, оставляют ее там 
на 45-60 мин, а затем удаляют мануально или с 
помощью насоса. С диализатом удаляются вода и 
электролиты. Такие циклы повторяют ежесуточно 
в течение 8-24 ч под контролем водно-электролит- 
ного баланса у больного.

Введения ант] [коахулянтов не требуется. При 
поражении органов брюшной полости перитоне
альный диализ противопоказан.

Хроническую почечную заместите ™bHvio те 
рапию проьодят у больных с нестабильной гемоди
намикой, сепсисом или множественным поражени
ем внутренних органов в отделениях реанимации. 
При этом с помощью специальной помпы из крови 
удаляются жидкость, электролиты и другие раство
ренные вещества малого и среднего размера непре
рывно на протяжении всех суток. Обычно катетер 
с двумя просветами помещают в подк. [ючичную, 
внутреннюю яремную или бедренную вену, подсо
единяя его к экстракорпоральному контуру с вы
сокопроницаемым фильтром, через который насос 
прогоняет кровь больного.

Хронкчискую почечную заместительную тера
пию можно проводит j  тремя разными способами. 
При непрерывной веновенозной гемофильтрации 
большое количество жидкости под давлением щю- 
ходит через фильтр, оставляя на нем молекулы мо
чевины, креатинина, фосфора и мочевой кислоты. 
Объем крови восполняют внутривенным введени
ем растворов нужного состава. Непоерывный ве
новенозный гемодиализ основан на принципе диф
фузии диализата через мембрану; ультрафильтрат 
возвращается в кровь. Восполнения жидкости при 
этом не требуется. Наиболее , ффективным спосо
бы удаления растворенных веществ из крови яв
и т с я  гемодиализ с одновременной плазмафиль-
ТРацисй.

эогноз. Летальность детей с острой почечной 
Недостаточностью зависит от природы основного 
Отологического процесса, а не от самой почечной 
недостаточности. При постинфекционном гломе- 
РУлонефрите она достаточно мала (< 1 %), тогда

при множественном поражении внутренних орга
нов она превышает 90 %.

Прогноз в отношении восстановления функции 
почек также зависит от заболевания, вызвавшего 
острую почечную недостаточность. При прере- 
нальной острой почечной недостаточности, ГУС, 
остром канальцевом некрозе, остром интерстици
альном нефрите или синдроме распада опухоли 
можно ожидать восстановления функции почек. 
С другой стороны, в случаях острой почечной не
достаточности при большинстве форм быстро про
грессирующего гломерулонефрита, двустороннем 
тромбозе почечных вег или двустороннем некрозе 
коркового вещества на это расгчптыва.гь не при
ходится.

Продолжительным может быть медикаментоз
ное лечение последствий острой почечной недо
статочности — ХПН, артериальной гипертонии, 
почечниго канальцевого ацидоза и нарушения кон
центрационной способности почек.
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666.2. ХРОНИЧЕСКАЯ ПОЧЕЧНАЯ
НЕДОСТАТОЧНОСТЬ__________

Хроническая почечная недостаточность — состо
яние необратимого снижения СКФ. Среди детей 
ХПН встречается с частотой 18:1 ООО ООО. За по
следние 40 лет благодаря активным диетическим 
мероприятиям, применению рекомбинантных эри- 
тропоэтина и гормона роста, улучшению методов 
диализа и трансплантации почек прогноз ХПН 
стал гораздо более благоприятным.

Этиология. ХПН у детей может быть следстви
ем врожденных, приобретенных, наследственных 
или метаболических заболеваний, поражающих 
почки; возраст пациентов, в котором она развива
ется, зависит от характера основного заболевания. 
У детей до 5 лет ХПН чаще всего яв 1яется след
ствием врожденны:: аномалий, таких как гипопла
зия и/или дисплазия почек и обструкция мочевых 
путей.

После 5-летнего возраста среди причин ХПН 
преобладают приобретенные (различные формы 
гломерулонефрита) и наследственные заболева
ния (семейная ювенильная мочекаменная болезнь, 
синдром Альпорта). ХПН, обусловленная метабо
лическим расстройством (цистиноз, гмпероксалу- 
рия) и некоторыми наследственными болезнями 
(поликистоз почек), может возникать у детей лю
бого возраста.

Патогенез. ХПН может развиться даже после 
устранения первоначальной причины поражения 
почек. Нарастание степени повреждения почечной 
функции зависит от увеличения нагрузки на не- 
фроны, сохраняющейся протеинурии, повышения 
системного или внутрипочечного АД, отложения 
солей кальция в почках и гиперлипопротеидемии.

Считается, что повышенная нагрузка яв.шется 
общим конечным звеном патогенеза повреждения 
клубочков независимо от исходной причины по
чечной патологии. По мере потери части нефронов 
кровоток в сохранившихся клубочках возрастает, 
что увеличивает фильтрационную нагрузку на них 
и приводит к их структурной и функциональной 
гипертрофии. Ускорение фильтрации на время 
компенсирует снижение общей функции почек. 
Однако повышение гидростатического давления 
непосредственно повреждает стенки клубочковых

капилляров. Токсическое влияние оказывает, ве
роятно, и возрастание белковой нагрузки на меха
низмы фильтрации. Со временем количество нор
мальных нефроноь все более уменьшается, нагрызу 
ка на них продолжает возрастать — формируется 
порочный круг, приводящий к снижению почечной 
функции.

В прогрессировании ХПН могут принимать уча
стие и другие факторы, в частности протеинурия; 
исследования показывают, что снижение протеину
рии замедляет развитие ХПН. Белки, проходящие 
сквозь стенку клубочковых капилляров, по™имо 
своего прямого токсического эффекта, привлекают 
в нефрон моноциты/макрофаги, которые ускоряют 
склероз клубочков и фиброз тубулоинтерстициаль- 
ной ткани. Ускорение этих процессов происходит 
и под влиянием артериальной гипертонии, которая 
способствует повреждению стенки почечных арте- 
риол и увеличивает фильтрационную нагрузку в 
сохранившихся клубочках.

Гиперфосфатемия с отложением кальциевых 
солей в интерстициальной ткани почек и стенках 
сосудов также ускоряет развитие ХПН. Наконец, 
гиперлипопротеидемия, характерная для боль
ных с ХПН, оказывает повреждающее действие на 
функцию клубочков за счет своего прооксидант? | 
ного свойства.

Таким образом, ХПН можно рассматривать как 
процесс непрерывного нарастания биохимических 
сдвигов и клинических симптомов. Патофизиологи
ческие проявления ХПН перечислены в табл. 666.3. 
Многие клиницисты различают дисфункцию почек 
следующих степеней.
• Легкая хроническая дисфункция: СКФ 50- 

75 мп/мин/1,73 м2.
• Умеренная хроническая дисфункция: СКФ 

25- 50 мл/мин/1,73 м2.
• Хроническая почечная недостаточность: СКФ 

10-25 мл/мин/1,73 м2.
• Терминальная стадия ХПН: СКФ < 10 м л /м и н / 

1,73 м2.
Клинические проявления. Клинические про' 

явления ХПН крайне разнообразны и зависят от 
причины повреждения почек. Если причиной явЛЯ' 
ется гломерулонефрит и нефротический синдроЛ 
то развиваются отеки, повышение АД, г е м а т у р и я  и 
протеинурия. У детей с врожденными аномалиями 
(дисплазия почек или обструкция мочевых путей) 
уже в неонатальном периоде отмечают задерЖкУ 
развития, обезвоженность, инфекции мочевых пУ



Таблица 6663
Патофизиология ХПН

1 Проявление Механизм
-  —

Накопление азотисты» 
шлагов

Снижение СКФ

Ацидоз Снижение синтеза аммиака 
Нарушение реабсорбции бикар
боната
Снижение экскреции кислоты

Задер;.:1:а натрия Повышение продукции ренина 
Олигурия

Потеря натрия Осмотический диурез 
Повреждение канальцев

Нарушение концентра
ционной способности

Осмотический диурез 
Повреждение канальцев

Ешеркалием! и Снижение скорости клубочковой 
фильтрации 
Метаболический аци юз 
Избыточное потребление калия 
Гипорениновыч гипоальдостер' 
низм

Почечная остеодист>л 
фия

Нарушение продукции 1,25-дигч 
дроксихолекальциферола в почках 
Гиперфосфатемия 
Гипокальциемия 
Вторичный гчперпаратиреи.

Задержка роста Недостаточная калорийность 
питания
Почечная о<"теод. 1гтрофия 
Метаболический ацидоз 
Анемия
Резистентность к гормону роста

Про .вленн.* Механизм

Анемия Снижение продукции эритропо- 
этина
Дефицит гселеза 
Недостаточность фола rot 
Недостаточность витамина В,2 
Уменьшение срока жизни эритрс 
цитов

Кро.,и гочивость Нарушение функции тромбоцитов

Инфекции Нарушение функции гранулоцитов 
Нарушение клеточного иммуни
тета
Использование катетеров р т  диа
лиза

Неврологические симп
томы (утомляемость, 
нарушение концентра
ции внимания, головная 
боль, сончивость, потеря 
памяти, судороги, пери
ферическая невропатия)

Уремический фактор 
Токсическое влияние алюминия 
Артериальная гипертония

Желудочнс -кишечные 
расстройства

Гастроэзофагеальный рефлюкс 
Замедление моторики кишечника

Артериальная гипер
тония

Перегрузка объемом 
Повышение продукции ренина

Г иперлипопротеидемия Снижение активности липопроте- 
идлипазы в плазме

Перикарды /кардиоме- 
галия

Уремический фактор 
Артериальная гипертония 
Перегрузка объемом

Нар тление толерантно
сти к глюкозе

Инсулинорезистентность тканей

тей или явную почечную недостаточность. Широ
кое использование дородового УЗИ позволяет пре- 
натально выявлять многие из этих нарушений, что 
способствует раннему началу лечения. Проявле
ния семейного ювенильного нефронофтиза могут 
быть очень скудными: неспецифические симптомы 
включают головную боль, утомляемость, сонли
вость, анорексию, рвоту, полидипсию, полицию и 
Задержку роста на протяжении рлда лет.

Дети с ХПН выглядят бледными, их кожа имеет 
Желтоватый оттенок. Для больных с [цштельной 
ХПН, не получающих лечения, характ ?рны низко- 
Т^слость и костные нарушения (почечная остеоди- 
СтРофия) (см. также пп. 6/0.3 и бби.5). Признаки 
^  ,г ения объема внек сточной жидкости (отеки, 
Ч'териальная гипертония и др.) наблюдаются при 

ПП любой этиотогии.
При лабораторном исследовании повышен уро- 

Вень азота мочевины и креатинина в сыворотке

крови. Степень дисфункции почек оценивают по 
следующей формуле:

СКФ (мл/мин/1,73 м2) = - k х рост (см)
креатинин гыворотил (мг%)

где k = 0,33 для детей до 1 года с малой массой тела 
прм рождении, 0,45 — для детей до 1 года с нор
мальной массой тела, 0,55 — для детей и педрост- 
ков-девочек и 0,70 — для подрос^ков-мальчиков.

Можно обнаружить также гиперкалиемию, ги- 
понатриемию (при перегрузке объемом), ацидоз, 
гипокальциемию, гиперфо^фатемию и повышен
ную концентрацию мочевой кислсты. При тяже
лой протеинурии отмечается гипоальбуминемия. 
Обычно имеет место нормохромная нормоцитар- 
ная анемия, а также повышение уровня холестери
на и триглицеридов в сыворотке При ХПН вслед- 
стви( гломерулонефрита наблюдается гематурия 
и протеинурия. При ХПН на почве врожденных



аномалий (дисплазии почек) изменения мочи, не 
считая ее низкой относительной плотности, мини
мальны.

Лечение. Лечение ХПН направлено на замеще
ние отсутствующей или сниженной функции по
чек (которая ухудшается параллельно снижению 
СКФ) и на замедление прогрессирования почеч
ной дисфункции. Детей с ХПН следует лечить в 
крупных медицинских центрах, где имеются врачи 
разных специальностей и возможны надлежащий 
уход, социальная, диетологическая и психологиче
ская поддержка.

Необходимо пристально следить за клиниче
ским состоянием и лабораторными показателя! ш 
больного. Анализы крови должны включать опре
деление уровня гемоглобина и электролитов, азота 
мочевины, креатинина, кальция, фосфора, альбуми
на, активности ЩФ. Периодическое определение 
ПТГ (с помощью методов, позволяющих отличить 
интактный гормон от его С-концевого фрагмен
та) и рентгенография дают возможность выявить 
ранние признаки почечной остеодистрофии. Пе
риодически проводят также ЭхоКГ, позволяющую 
определить гипертрофию левого желудочка и на
рушение функции сердца.

Нарушения водно-электролитного обмена. 
Потребление нужного количества натрия с пищей 
обеспечивает нормальный ба ганс натрия и воды в 
большинстве случаев ХПН. Однако при дисплазии 
почек полиурия сопровождается потерей большого 
количества натрия. В таких случаях псказана низ
кокалорийная диета большого объема с добавками 
натрия. С другой стороны, дети с высоким АД, оте
ками или сердечной недостаточностью нуждаются 
в ограничении натрия и диуретической терапии. 
Огоаничение жидкости обычно показано лишь в 
терминальной стадии ХПН, требующей диализа.

Калиевый баланс обычно также нарушается 
лишь на требующей диализа стадии ХПН. Однако 
если ребенок потребляет избыточное количество 
калия с пищей либо у него имеется выраженный 
ацидоз или гипорениновый гипоадъдостеронизм 
(вследствие деструкции юкстагломерулярного ап
парата, секиетирующего ренин), гиперкалиемия 
развивается даже на фоне умеренной дисфункции 
почек. При гиперкалиеыии ограничивают потре
бление калия, назначают внутрь подщелачивающие 
средства и/или ионообменную смолу (каексалат).

Ацидоз. Метаболический ацидоз (из-за сни
жения экскреции кислоты) наблюдается практи

чески у всех детей с ХПН. Для поддержания кон
центрации бикарбоната в сыворотке крови выще 
22 ммоль/л применяют бицитру (1 ммоль цитра» 
та натрия/мл) или таблетки бикарбоната натрия 
(659 мг эквивалентны 8 ммоль щелочи).

Питание. По мере снижения функции почек 
больные обычно нуждаются во все большем ограни
чении различных компонентов диеты. Потребление 
фс :фора, калия и натрия ограничивают с учетом 
данных лабораторных исследований и состояния 
водного обмена. Для кормления грудных детей с 
ХПН, как правило, используют смеси со снижен
ным содержанием фосфата (Similac РМ 60/40).

Оптимальная калорийность диеты при ХПН не 
определена, но считается, что она должна соответ
ствовать рекомендованной суточной потребности 
в калориях дня данного возраста. Потребление 
белка должно составлять 2,5 г/кг/сут; рекомен
дуются белки с высокой биологической ценнос
тью, которые содержат в основном незаменимые 
аминокислоты и при распаде которых образуется 
мало азотистых шлаков. Такие о елки содержатся в 
основном в яйцах и молоке, а также в мясе, рыбе 
и птице.

Диету (при консультации с диетологом) состав
ляют с  учетом вкусов 6с пьного и степени дисфунк
ции почек. Потребление калорий у грудных детей 
можно увеличить, добавляя смеси с тем или иным 
содержанием углеводов, .киров (триглицеридов со 
среднецепочечными жирными кислотами) и бел
ков. В более позднем возрасте можно использовать 
специальные продукты, имеющиеся в прсцаже. 
Если с помощью диеты не удается обеспечить до
статочного потребления калорий и/или прибавки 
массы тела и нормальной скорости роста, можно 
прибегнуть к питанию через назогастральный или 
назодуоденальный зонд. Иногда приходится уста
навливать гастростому. Питательные растворы 
обычно вводят в течение всей ночи.

У  детей с ХПН возможен гиповитаминоз из-за 
недостаточного содеижания водораствооимых ви
таминов в диете или их потерь во время диализа, 
поэтому необходимы соответствующие витам ин
ные добавки. Препараты цинка и железа назначают 
лишь при подтверждении их дефицита в организм 
ме. Дополнительного приема ж и р о р а ст в о р и м ы *  
витаминов А, Е и К, как правило, не требуется.

Рост. Одним из наиболее значительных по
следствий ХПН является отс таванче в росте. Эт° 
связано главным образом с  развитием р е з и с т е Н Т '



ности к гормону рос'а; е^о уровень в крови повы
шен, но из-за дефекта ИФР-связывающих белков 
содержание ИФР-1 снижено.

Детям, рост которых (несмотря на достаточную 
калорийность питания, устранение анемии и ме
таболического ацидоза) остается ниже нормы бо
лее чем на 2 SD, могут помочь фармакологические 
дозы рекомбинантного человеческого гормона ро
ста. Начинают с подкожного введения этого препа
рата в суточной дозе 0,05 мг/кг; в дальнейшем дозу 
корректируют, добиваясь нормализации скорости 
роста для данного возраста.

Лечение рекомбинантным человеческим гормо
ном роста продолжают до тех пор, пока пациент 
не достигнет 50-го процентиля усредненного росга 
родителей или прогнозируемого окончательного 
роста. После трансплантации почки лечение гор
моном роста отменяют. Длительное применение 
этого препарата нормализует окончательный рост 
у большинства больных.

Почечная остеодистрофия. Почечная дис
трофия — это поражение костей при ХПН. Причи
ной почечной остеодистрофии у детей чаще всего 
является вторичный гиперпаратиреоз, характери
зующийся фиброзно-кистозным оститом.

На ранних стадиях ХПН, когда СКФ снижается 
примерно на 50 %, уменьшение функционирующей 
массы почек приводит к снижению активности по
чечной 1а-гидроксилазы и синтеза активной фор
мы витамина D (1,25-дигидроксихолекальцифе- 
рола). Дефицит этого витамина сопровождается 
нарушением всасывания кальция в кишечнике, 
гипокальциемией и повышением активности око- 
лощитовидных желез. Повышенная секреция ПТГ 
в какой-то степени компенсирует гипокальциемию 
за счет увеличения резорбции костной ткани. На 
более поздних этапах ХПН (при снижении СКФ 
на 75-80 %) механизмы компенсации гиперфосфа- 
темии (усиление экскреции фосфата) оказываются 
несостоятельными, vpoBeHb фосфата в крсзи по- 
мшается, что усугубляет гипокальциемию и еще 

больше усиливает секрецию ПТГ.
Клинические проявления почечной остеодистро- 

Фии включают мышечную слабость, боль в костях 
и переломы, возникающие уже при небольшой 
травме. У растущих детей наблюдаются признаки 
Рахита, варусная и вальгусная деформация длин- 

; ко-ггей и остеохондропатия головок бедренных 
КОс . Уровень кальция в сыворотке крови сни- 

е увеличено содержание фосфора, повышена

активность ЩФ. Уровень ПТГ может быть нор
мальным. На рентгенограммах предплечий, запя
стий и голеней видны признаки поднадкостичной 
резорбции костей с расширением метафизов.

Лечение направлено на предотвращение кост
ной деформации и нормализацию скорости роста 
с помощью диетических мер и медикаментозных 
средств. Дети и подростки должны получать ди
ету с низким содержанием фосфора, а грудные 
дети — смеси с низким содержанием фосфора, на
пример Sunilac РМ 60/40. Поскольку полностью 
исключить потребление фосфора невозможно, 
применяют ;вязывающие средства, повьн гающие 
его выведение с калом. Чаще всего с этой целью 
используют кароонат и ацетат кальция, хотя все 
большее применение находят новые, не содержа
щие кальция вещества (севеламер), особенно у 
больных с гиперкальциемией.

Алюминий всасывается в ЖКТ и обладает ток
сическим свойством, поэтому содержащие алюми
ний связывающие вещества применять нельзя.

Основой лечения почечной остеодистрофии 
является витамин D. Витаминотерапия показа
на больным, у которых уровень ПТГ более чем в 
3 раза превышает норму или гипокальциемия со
храняется, несмотря на концентрацию фосфора 
в сыворотке ниже 6 мг%. Начинают с введения 
кальпитриола в дозе 0,01- 0,05 мкг/кг/сут (капсу
лы по 0,25 мкг или суспензия 1 мкг/мл). В редких 
случаях используют раствор дигидротахистерола 
(0,05-0,20 мг/сут). Все большее применение нахо
дят новые аналоги витамина D, не повышающие 
уровень кальция в крови (паракальцитол и доксер- 
кальциферол), особенно у больных с предрасполо
женностью к гиперкальциемии. Дозы связываю
щих фосфат веществ и витамина Е следует подби
рать так, чтобы поддерживать содержание ПТГ на 
в 2-3 раза выше нормы, а концентрацию кальция 
и фосфора в сыворотке — на нормальном для дан
ного возраста уровне. Произведение показателей 
кальция и фосфата (Са х Р 0 4) должно быть ниже 
55, чтобы свести к минимуму риск отложения фос- 
форно-кальциевых солей в мягких тканях.

Апластическая остеопатия. При ХПН часто 
развивается апластическая остеопатия (поражение 
костей с замедлением их обмена) — остеомаляция, 
обусловленная чрезмерным подавлением секреции 
ПТГ, вероятно, вследствие широкого использова
ния кальцийсодержащих веществ, связывающих 
фосфат, и аналогов витамина D.



Анемия. Анемия при ХПН, обусловленная 
главным образом недостаточной почечной продук
цией эритропоэтина, возникает при падении СКФ 
ниже 35 мл/мин/1,73 м2.

К другим возможным факторам патогенеза ане
мии относятся дефицит железа, фолиевой кислоты 
или витамина В12 и уменьшение срока жизни эри
троцитов. В прошлом больные с ХПН нуждались в 
частом переливании крови, но применение реком
бинантного человеческого эритропоэтина резко 
снизило потребность в этой процедуре. Эритропоэ- 
тин обычно начинают вводить, когда концентрация 
гемоглобина составляет менее 100 г/л  Препарат 
вводят подкожно в дозе 50-150 мг/кг 1-3 раза в 
неделю. До,чу подбирают с таким расчетом, чтобы 
концентрац ш гемоглобина составляла 110-120 г/л. 
Всем больным, получающим эритропоэтин, необ
ходимо назначать внутрь или внутривенно препа
раты железа. При неэффективности эритропоэти
на следует исключить наличие дефицита железа, 
скрытой крс вопотери, хронической инфекции или 
воспаления, недостаточности витамина В12 или 
фолата, а также фиброза костного мозга (из-за ги- 
перпаратиреоза^. Эффект лечения эритропоэтинсм 
представлен в боксе 666.2 .

♦ Бокс 666.2- Оценка терапии рекомбинантным 
человеческим эритропоэтином

Артериальная гипертония. Из-за перегрузки 
объемом и/или повышенной продукции ренина у 
детей с ХПН возможна постоянная артериальная

гипертония. При перегрузке объемом ограничив* 
ют потребление соли (2-3  г в сутки) и применяв 
петлевые диуретики (фуросемид). При протеину 
рии средством выбора являются ингибиторы АПф 
(эналаприл, лизиноприл), поскольку они замедля
ют развитие терминальной стадии ХПН. Антагони 
сты ангиотензина II (лозартан) эффективно сни
жают АД и замедляют прогрессирование почечной 
патологии у больных с диабетической нефропатией 
Однако при использовании этих средств необходи
мо уделять пристальное внимание функции почек и 
электролитному балансу, особенно у детей с поздней 
стадией ХПН. При сохранении высокого АД (не
смотря на ограничение натрия, прием диуретиков 
и ингибиторов АПФ) можно использовать антаго
нисты кальция (амлодипин, нифедипин), средства 
центрального действия (клонидин) и (З-адренобл^ 11 
каторы (пропранолол, атенолол).

Вакцинация. Детям с ХПН проводят в се  обыч
ные прививки по той же схеме, что и здоровым де
тям. Исключение составляет вакцинация живыми 
вакцинами у больных с гломерулонефритом, по
лучающих иммуносупрессивные средства. Необ
ходимо, однако, изыскивать любую возможное» 
для введения живых вирусных вакцин (против 
кори, эпидемического паротита, краснухи, ветря
ной оспы) до трансплантации почки, поскольку на 
фоне иммуносупрессивной терапии такие вакцины 
вводить не рекомендуется. Всех детей с ХПН сле
дует ежегодно вакцинировать против гриппа.

Реакция детей с ХПН на вакцинацию ослаб
лена.

Дозирование лекарственных средств. По
скольку многие лекарственные вещества выводят^ 
через почки, при ХПН их дозы следует подбирать 
так, чтобы обеспечить максимальную эффектив
ность и в то же время свести к минимуму риск ток
сических эффектов (см. т. 2, гл. 144). С этой целью 
увеличивают интервал между введением лекар
ственных средств и/или снижают их дозы.

Прогрессирование болезни. Улучшить фУнК' 
цию почек при ХПН практически невозмож но, од
нако существующие методы помогают замедлит! 
прогрессирование почечной патологии. Во вей 
случаях крайне важно поддерживать АД ниже 75-го 
процентиля его нормального распределения. Прй 
артериальной гипертонии у детей с хронической 
протеинурией средством выбора являются инги 
биторы АПФ и антагонисты ангиотензина П> п° 
казанные при значительной протеинурии, даЖе 8

Преимущества
•  Отказ от переливания компонентов крови или 

его уменьшение
Исключение опасносп. пер живаяия иногрупп- 
ной крови
Уменьшение возможности заражения 
Исключение возможности хронической пере* 
грузки железом

•  Улучшение аппетита
•  ПоЕлЯшение физичес сой работоспособности
•  Улучшение спа
• Улучшение самочувстадя 

Возможные осложненш
• Дефицит железа
• Повышение АД
• Судороги 
» Тромбоз
•  Парциальная красноклеточная аплазия (у взрос

лых вследствие образования антиэритропочти 
новых антител)



QjcyTCTBHe артериг льной гипертонии. Необходимо 
Одерживать концентрацию фосфора в сыворотке 
крови на нормальном для данного возраста уров- 

зо избежание отложения фосфатов кальция в 
тканях кальций-фосфорное произведение должно 
быть ниже 55. Быстрое лечение инфекционных за
болеваний и  обезвоживания также способствует 
сохранению почечной паренхимы.

Другие профилактические мероприятия вклю
чают устранение анемии с помощью эритропоэ- 
тина, отказ от курения и частого использования 
НПВС, а также нормализацию уровня липопро- 
теидов в сыворотке. Взрослым пациентам помога
ет ограничение белка в диете, но для детей это не 
подходит, так как вредно сказывается на их росте 
и развитии.

666.3. ТЕРМИНАЛЬНАЯ СТАДИЯ 
ПОРАЖЕНИЯ ПОЧЕК

Терминальная стадия ХПН — это состояние, при 
котором дисфункция почек достигла той степе
ни, когда уже невозможно поддерживать жизнь 
больного даже с помощью максимального медика
ментозного лечения, и возникает необходимость в 
заместительной терапии (диализ или транспланта
ция почки). В конце концов трансплантация поч
ки становится неизбежной (см. гл. 667), посколь
ку только она может обеспечить больным детям и 
их родителям более или менее нормальный образ 
жизни. Однако судя по североамериканской ста
тистике, 75 % детей с терминальной стадией ХПН 
перед трансплантацией почки нуждаются в более 
или менее длительном диализе.
* Оптимальный срок для начала диализа опреде
ляют с учетом биохимических показателей и кли
нического состояния бочьного. Общепринято, что 
заместительную почечную терапию следует начи
нать при снижении СКФ (по клиренсу креатини- 
на)до 10-15 мл/мип/1,73 м2, включая перегрузку 
°бъемом, нарушение электролитного баланса, аци- 
Доз> отставание в росте и симптомы уремии (утом
ляемость, тошнота и снижение школьной успе
ваемости), которые не удается устранить другим 
^особом. Летальность детей и молодых людей с 

Финальной стадией ХПН примерно на 25 % свя- 
Зана с сердечно-сосудистыми нарушениями. Боль
шинство нефрологов стараются начинать диализ 
^°статочно рано, чтобы предотвратить развитие

резких нарушений водно-электролитного обмена, 
истощения и уремии.

При выборе метода диализа следует учитывать 
индивидуальные потребности больного ребенка. 
В Северной Америке в 2/ 3 случаев проводят пери
тонеальный диализ, в Уз — гемодиализ. Определя
ет выбор метода диализа возраст: у  88 % детей до 
5 лет используется перитонеальный диалиг, у  54 % 
детей старше 12 лет — гемодиализ.

При перитонеальном диализе мембраной слу
ж ит брюшина. И збы ток воды удаляется из орга
низма по осмотическому градиенту, создаваемому 
высокой концентрацией глю козы  в диализирую- 
щем растворе; шлаки через капилляры брюшины 
попадают в диализат. Раствор в брюшную полость 
вводят через специальный катетер.

И спользую т либо постоянный амбулаторный 
перитонеальный диализ, либо один из способов 
постоянного циклического перитонеального диа
лиза (с помощью автоматического насоса). В Се
верной Америке чаще всего проводят постоянный 
циклический диализ во время сча, что освобожда
ет ребенка и его родителей от процедуры в днев
ное время и уменьшает риск перитонита и других 
осложнений. П оскольку перитонеальный диализ 
менее эффективен, чем гемодиализ, его следует 
проводить не 3 раза в неделю (ка к  гемодиализ), а 
ежесуточно (бокс 6 6 6 .3 ).

♦  Бокс 666.3. Оценка перитонеального диализа
у детей с  терминальной стадией ХПН

П р е и м у щ е с п .
- Возможность проведения на дому
• Техничитсая простота (по сравнению с гемодиа- 

таг-адм)
•  i Возможность проживали# вдали о» медицинскот -

го учрг едения
• Возможность посещать ни ол> и заниматься 

: внешкольныйи делами
• Необходимое^ менее строгой диеты
• Менее дорог, чем гемодиализ
Н е д е л я :
•  Возможная непроходимо*- гь катетера

г' щ Возможная инфекция (в месте ьпеденил каупера»
• Снижс ;ие аппетита (из-за переполнения ч,рюш- 

нон тю гости)
Неприятный вид

• Нагрузка па лиц, обслуживающих бального

В отличие от перитонеального гемодиализ 
обычно проводится в клинике. К ак правило, тре-



буется 3 ceaiica в неделю, к; жды й из которы х за
нимает 3 -4  ч. Для доступа к  кровотоку больного 
используют хирургически созданный артериове- 
нозный ш унт, сосудистый трансплантат или кате
теры, вводимые в подклю чичную  или внутреннюю 
яремную вену.
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Глава 667

Трансплантация почки
Родриго Э. Урицар (Rodrigo Е. Urizar)

Дети с терминальной стадией Х П Н , когорым дли
тельно проводят диализ, часто отстают в общем 
и половом развитии и испытывают трудности в 
общении с окружающ ими. Поэтому оптимальным 
способом их лечения является ранняя трансплан
тация почки от живого родственника или тр у п н о й  

почки (последняя — с меньшим успехом).
Э пидем иология. В С Ш А  ежегодно регистр» 

руется 20 новы х случаев терминальной стадии 
Х П Н  на 1 млн детей, преимущественно в возрас
те 11 — 15 лет. Среди детей до 1 года этот показа
тель составляет 0,2:1 0 0 0  000. В С Ш А  и Канаде к 
январю 2001 г. было зарегистрировано и наблю
далось более 80 % детей с Х П Н , находящихся на 
диализе, перенесших трансплантацию почки или 
лечащихся по поводу осложнений трансп тантации- 
С  нача ia  регистрации (1 9 8 7 )  одна трансплантация 
была произведена 6 8 7 8  (5 7 ,4 4  %) из 11 973 детей, 

в 667 случаях (из 7545 трансплантаций, или 63 % ) 

производилась повторная трансплантация одноМУ 
и тому же больному. И з оставшегося числа детеИ 
с Х П Н  (3 2 7 1 , или 2 7 ,3  % )  1340 ( 1 1 , 2  %) ож и д а 

ли трансп. [а та ц и ю . В 22 % случаев р о д с тв е н н а »



трансплантация осуществлялась без предваритель
ного диализа (бокс 667.1).

Хорошее функционирование тпансплантата (от 
живых родственников или трупа) может полнос
тью восстанавливать здоровье реципиента. Тем не 
менее больной и его родственники дотжны отда
вать себе отчет в том, что трансплантация почки 
не гарантия здоровья. Плохое функционирование 
трансплантата (хроническая реакция отторжения) 
с°пряжено с ростом заболеваемости, смертности и 
с возвращением к длительном}7 диализу. Недолго- 
®ечность трансл пантированной почки обусловли
вает необходимость нескольких трансплантаций 
°Дному и тому же больному, чему препятствует 
ограниченное число подходящих трупных почек. 
Последнее может быть связано с неопределеннос
тью законодательства и позиции профессиональ
ного сообщества по отношению к набору органов 
0т трупа. Ежегодная потребность в трансплантации 
п°чки почти в 3 раза превышает чиспо пр :водимых 
Операций. По расчетам в США для 180 ООО боль- 
НЬ1Х. находящихся на диализе, требуется 100 ООО 
п°чек, что в настоящее время невозможно, поэтому

п р и х о д и т ся  брать почки у детей моложе 15 лет по
сле смерти мозга. Попытки ксенотрансплантации 
(от других видов) в настоящее время проводятся 
лишь в эксперименте.

Причины терминальной стадии ХПН у боль
ных разного возраста различны: врожденная па
тология почек (53 %), гломерулонефрит (20 %), 
Фокально-сегментарный гломерулосклероз (12 %), 
метаболические (10 %) и другие (5 %) заболевания 
(табл. 667.1 и бокс 667.2). Хотя значительный про
цент случаев приходится на долю гломерулопатий 
(особенно среди больных в возрасте 13-17 лет), у 
детей моложе 5 лет преобладают врожденная пато
логия и обефуктивные процессы.

♦  Бокс 667.2. Наиболее частые наследственные
метаболические заболевания у детей, 
приводящие к терминальной стадии 
ХПН

• Нефронофтиз — медуллярная кистозная болезнь
• Врожденный нефротический синдром
• Сивдром Алььорта
• Нефропатический и ювенильный цистиноз
• Первичный оксалоз с оксалурией
• Поликистоз почек (младенческая и взрослая 

форма)
• Синдром ногтя-надколеннию. (остеоониходи- 

сплазия)

Техника. Детям с массой тела ниже 15-20 кг 
почку трансплантируют в брюшную полость, бо
лее 20 кг — ретроперитонеально в правую под
вздошную область. Почечные сосуды соединяют с 
подвздошными сосудами реципиента; мочеточник 
имплантируют в мочевой пузырь (уретероцистоне- 
остомия). Ретроперитонеальное расположение поч
ки облегчает ее чрескожную биопсию, возможную 
в дальнейшем. Объем клинико-лабораторные ис
следований донора и реципиента перед трансплан
тацией почки отражен в боксе 667.3. Препятствием 
для трансплантации может быть очень мгленький 
возраст реципиента. У детей до 2 лет трансплан
тированная почка (от живых родственников или 
трупов) отторгается раньше, чем в более позднем 
возрасте, хотя в ряде медицинских центров почки 
от взрослых доноров пересаживают даже 5-6-ме
сячным детям с массой тела 5 -6  кг. Кроме того, ма
ленькие дети после трансплантации развиваются 
хуже, чем ожидается. При трансплантации трупной 
почки от донооа до 6 лет срок ее функционирова
ния также укорачивается.

ф Бокс 667.1. Условия и показания к трансплантации 
почки (от живых родственников 
или трупов) у детей

Ш? ш
• ХПН любой этиологии или ее терминальная ста

дия
• Подбор взрослого донора по возрчгту и массе 

тела
• Хороший питательный . татус
• Отсутствие:

активного инфекционного .роцесса; 
выраженной умственной отсталости; 
обструкции мочевых путей (во многих случаи* 
приходится накладывать обходные анастомозы 
толстой кишки и производить пластику мочево
го пузыря);
заболеваний ЖКТ, печени, поджелудочной желе
зы. сердечно-сосудистой патологиг: 
тяжелых психических и поведенческих наруше 
ний или нежелания соблюдать лечебный режим 
и диету;
сенсибилизации реципиента антигенами HtA; 
выраженного ожирения.

Ма irerS. М., Nevins Т. E., AscherN. Renal transplpnta 
tion u children. In: Pediatric Kidney Disease /  С. M. Edel- 
man Jr. (ed.) — Boston: Little, brown & Company, 19ta — 
P. 941-81.



Таблица 667.1
Гломерулопатии у детей, приводящие к терминальной стадии ХПН

заболевание Клинические лроягления

1 1диопатическ:::"1 Зыстропрогрессируклций гломерулонефрит 
(с полулуниями, и] [мунокомплексный)

Острая npoi рсссирующая почечная недостаточность

IgA-нефропатия (болезнь Берже, геморрагический васкулит) Хронический активный гломерулонефрит, нефротический 
синдром, иногда быстропрогрессирующий гломерулонефрит

Мезангиокапиллярный гломерулонефрит (идиопатический I, II 
и III типов)

Острый и хронический нефритический синдром, иногда бы- 
стропрогрессирующий гломерулонефрит

Фокально-сегментарный гломерулоск героз Нефротический синдром, прогрессирующая почечная недоста
точность острый или хронический активный прогрессирующий 
гломерулонефрит, иногда быстропрогрессиотющчй гломеруло 
нефрит

Волчаночный гломерулонефрит (типы 3 и 4 по классификации 
ВОЗ)

То же

Микроангиопатии (гемолитическа: уремическая и тромбот» 
ческая тромбоцитопеническая пурпура)

Острый, хронический и иногда быстропрогрессирующий гло
мерулонефрит

Васкулит (узелковый полиартериит и грану, [ематоз Вегенера) Тоже

Антитела к базальной мембране клубочков (синдром Г>„пасче- 
ра и идиопатический быстропрогрессирующий гломерулонеф
рит)

Острая, прогрессирующая почечная недостаточность и бы
стропрогрессирующий гломерулонефрит с легочне -почечным 1 
елндро лом или без него

Почки, трансплантированные от живых род
ственников, функционируют значительно дольше, 
чем трупные. Примерно 90 % из них сохраняет 
свою функцию в течение года и 80 % — в течение 
3 лет, трупные почки — 72 и 65 % соответственно. 
Как правило, трансплантация трупной почки детям 
оказывается менее успешной, чем взрослым. У  ре
ципиентов до 1 года 2-летний срок жизни транс
плантата меньше, чем в более позднем возрасте. 
В течение 39 мес. сохраняет свою функцию 80 % 
почек, взятых у живых родственников, и 58 % — от 
трупов.

Примерно в 50 % случаев несостоятельность 
трансплантата обусловлена реакцией отторжения. 
В 26 % наблюдается острая реакция отторжения, в 
7 % — возобновление исходного заболевания реци
пиента. В трансплантированной почке могут раз
виваться практически все гломерулопатии, но чаще 
всего -  фокально-сегментарный гломеоулосклероз 
(табл. 667.2). В J5 % случаев тгансплантат пере
стает функционировать из-за тромбоза сосудов. 
При трансплантации почки от живых родствен
ников тромбоз особенно часто возникает у очень 
маленьких реципиентов, вероятно, в силу наруше
ний гемодинамики или технических трудностей в 
процессе операции. Напротив, при трансплантации 
трупной почки частота тромбоза зависит от возрас
та не реципиента, а донора. У  детей старшего воз
раста причиной острой почечной недостаточности

часто является некроз канальцев, который может 
играть роль и в прекращении функционирования 
трансплантата. В целом к известным факторам ри
ска потери трансплантата у детей относятся воз
раст реципиента до 2 лет, возраст донора трупной 
почки до 6 лет, предшествующая трансплантация 
почки, задержка функционирования трансплан
тата (острый канальцевый некроз) и отсутствие 
антилимфоцитарной терапии (антитимоцитарным I 
гамма-глобулином или моноклональными антите- I 
лами ОКТЗ).

Тканевая совместимость. Гены главного ком- I 
плекса гистосовместимости, расположенные на 
коротком плече хромосомы 6, кодируют антигены 
лейкоцитов человека (HLA) (рис. 667.1). HLA 
включают белки класса I — HLA-A, -В и  - С ;  белки 
класса II. контролирующие индукцгьо им м унн ого  

ответа, — HLA-DP, -DO и -DR и белки класса I "  
ФНО и компоненты комплемента ( С 2  и С 4 ) .  КаЖ" 
лая хромосома 6 содержит гены белков всех трех 
классов. Для каждого белка существует м нож ество | 
кодоминантных аллелей (полиморфизм): 23 —  Д-лЯ 

HLA-A, 47 -  для HLA-B, 8 -  для HLA-C, 19 -  ДЛ» 
HLA-D, 16 -  для HLA-DR, 3 -  для H L A -D Q  
и  6 — для НЬА-Г)Г. Наиболее важными в клинй" 
ческой трансплантологии считаются белки А, В и 
DR. Гены HLA сконцентрированы в одной облэ' 
сти хромосомы 6 и  наследуются как единое цеЛ<>е 
(гаплотип). Каждый ребенок наследует ran л от ин61



Ф Бокс 667.3. Клинико-лабораторные исследования будущего донора и реципиента при трансплантации 
почки от живого родственника

Г  Реципиент
• Анамнез и физикальное обследование — самые 

последние сведения об иммунизации, включая
• пневмококковую вакцину и вакцину против ге

патита В
• Обсуждение предстоящей операции с участием 

больного (если он достаточно взрослый), его ро
дителей, будущего донора, хирурга, нефролога и 
социального работника

• Лабораторные данные 
Группа крови (АВО)
Тканевое типирование (11LA-A, -В, -С, -D/DR), 
реакция смешанной культурй лимфоцитов 
Титры антител к антигенам вирусов гепатита, 
ЦМВ, вируса ветряной оспы, вируса Эпштей
на-Барр
Анализ крови с подсчетом форменных элемен
тов, компоненты комплемента (СЗ, С4), антину- 
клеарные антитела, количественное определение 
иммуноглобулинов
Уровень креатинина, электролитов и холестери
на в крови, биохимические показатели функции 
печени, коагулограмма, сахар крови 
Агализ мочи, посев мочи и мазка из зева 
Рентгенография грудной клетки (в двух позици
ях), кистей рук для определения костного воз
раста. (если не производился раньше) 
Консультация невропатолога, ЭЭГ и КТ голов
ного мозга (у грудных детей)
Стоматологическое обследование

генов HLA от обоих родителей, и оба этих гапло- 
типа определяют набор генов HLA у потомства. 
Если донором для своего ребенка является один 
из родителей, то набор генов HLA у них должен со
впадать на 50 %. Ребенок получает по одному анти- 
гену каждого класса от матери и отца, тогда как у 
сиблингов общими могут быть 2 общих гаплотипа, 
1 общий гаплотип или 0 общих гаплотипов. В от
сутствие рекомбинации генов ребенок обладает 
°Дним общим гаплотипом с каждым из родителей, 
и Передача (наследование) гаплотипов осущест
вляется по ксдоминантному менделевскому типу 
(рис. 667.2) У генетически близких пар донор/ре- 
ЩЩент вероятность совпадения HLA возрастает, 
а Риск потери трансплантата уменьшается.

Экспр, ссия антигенов классов I и II на к гетках 
ТКаней значительно возрастает при воспалении и 
ПоД действием лимфокинов (ИЛ-2, -4 и -5), секре-

Посевы с места введения катетера и перитоне
альной жидкости у больных, находящихся на 
постоянном амбулаторном перитонеальном диа
лизе
Полно< урологическо: ъбследоьание оольных с 
обструкцией мочевых путей или их врожденной 
патологией
Суточная даскрецш. белка 

Донор
• Анамнез и физикальное обследование
• Рентгенография трудной клетки
• ЭКГ
• УЗИ почек (при необходимости — экскреторная 

урография)
• Лабораторные данные

Анализ Крови с подсчетом форменных элемен
тов, СОЭ, группа крови i4AB0), HLA и реакция 
смешанной культулы лимфоцитов 
Коагулограмма
Уровень креатинин* электрс литов и холестери
на в с ы ворот» г крови, биохимические показате
ли функции иёчени, сахар крови 
Анализ мочи, посев мочи, суточная экскреция 
белка, жекпеция креатинина 
Титры антител к антигенам вирусов гепатита 
ЦМВ, ВПГ, вирус* Эпштейна-Барр 
Ангиогра |зия поче*

Maurer S. М., Nevins Т. Е., Ascher N. Rena) transplanta
tion in children, Ii Pediatric Kidney Disease /  С. M Edel- 
man Jr. (ed .)— Boston: Little, Brown & Company, 1992.—
P. 941-81.

тируемых T-лимфоцитами. Маркеры CD4 (хелпе- 
ров) и CD8 Т-лимфоцитов (супрессоров) ооладают 
высоким сродством к HLA I класса и при контакте 
с клетками, несущими на своей поверхности эти 
антигены, получают сигнал к синтезу цитокинов 
или лизису соответствующих клеток. При острой 
или хронической реакции отторжения в поврежде
нии клеток трансплантата принимают участие как 
клеточные, так и гуморальные механизмы имму
нитета, тогда как ускоренная (сверхострая) реак
ция отторжения обусловливается либо предсуще- 
ствующими, либо образующимися под действием 
Т-хелперов антителами (рис. 667.3). Инфильтра
ция трансплантата Т-хелперами, Т супрессорами, 
В-лимфоцитами, макрофагами, огазматическгми 
клетками и моноцитами сопровождается кровоиз
лиянием, отеком, накоплением в нем нейтоофилов и 
активированных тромбоцитов и тромбозом сосудов.



Таблица 667.2
Частота возобновления гломерулопатий в аллотрансплантатах и потери трансплантатов

Гломерулопатия Возобновление (%) Повреждение/потеря трансплантата (%)
Фокально-сегментарный гломерулотслероз (с нефротиче
ским синдромом)

20-40 25

IgA-нефропатия 50 5-10
Геморрагический васкулит 30-80 10
Мембранозная нефропатия 20 5-10
Мезангиокапиллярный гломерулонефрит I типа 25 5-10
Мезан. ..окапиллярный гломерулонефрит II тила 90 20
ГУС 10-50 10-50
Гранулематоз Ве.енера 5-20 5-20
Антитела к базальной мембране клубочков < 10 (у детей редко) < 1 (неизвестен) ‘
Волчаночный гломерулонефрит 5-10 < 5
Гипероксалоз/оксалурия Высокий Частая потеря i
Цистиноз Цистиновая нагрузка 

на трансплантат
Потеря вследствие реакции отторжения

Идиопатический гломерулонефрит (мезангиокапиллярный 
гломерулонефрит de novo)

Неизвестеч Неизвестен

Denton М. С., Singh А. К. Recurrent and de novo glomerulonephritis in the renal allograft. Senvn Nephrol 2000; 20: 164-75; 
MaurerS. М., Nevins Т. E., Ascher N. Renal transplantation in children. In: Pediatric Kidney D sease /  С. M. Edelman Jr. (ed.) — Boston: 

Little Brown & Company, 1992 — P. 941-81; с изменег иями

Область генов на хромосоме б, кодирующих HLA 

Класс И Класс III Класс I

I----------------------------1 I-------------------1 I--------------------------------- 1

DP DQ DR С4 С2 ФНО В С  А

Центромера -^У Л  S 3  К ----------Ш -------1--- ЕНЗ-------------------------- §"

I-----------------1-----------------1-----------------1-----------------1-----------------1-----------------1-----------------1
0 500 1000 1500 2000 2500 3000 3500

Количество нуклеотидов (тыс.)

Рис. 667.1. О рганизация главного koi шлекса гистосовместимости на хром осом е б-. В локусе класса I расположены  гены, 
кодирую щ ие HLA-A, -В и -С, в лскусе класса II (ближе к центром ере) —  HLA-DR, -DQ и -DP, а меж ду этими локусами — гены 
так назы ваем ого класса III, которые кодируют некоторы е белки комплемента и некоторы е цитокины (Grimm Р. С., Laufeii- 
EttengerR. В. The im m unobiology o f renal transp lan ta tion . In: Pediatric Kidney Disease /  С. M. Edelm an Jr. (ed.) —  Boston: Little.

Brown & Company, 1992)

Реакция отторжения клинически проявляется 
отеком ii болезненностью трансплантата, лихорад
кой, олигурией, повышением АД и прогрессирую
щим нарастанием концентрации креатинина в сы
воротке. При УЗИ можно обнаружить увели чение 
почки с усилением эхогенности коркового веще
ства, а при сцинтиграфии — снижение почечного

кровотока. В биоптате — признаки отторженияс 
относительной интактностью клубочков, н еб о Л Ь ' 

шие ультраструктурные изменения и о т с у т с т в и е  

отложений иммуноглобулинов в клубочках. Бй°" 
псия необходима для того, чтобы отличить реаК" 
цию отторжения от острого канальцевого некро33, 
цитотоксического действия циклоспорина или в03'1



А В DR 

2 44 15

1 8 4

А В OR 

3 13 5

11 21 7

Сиблинг1 Сиблинг2 Сиблинг 3 С:1блинг4

A В DR A В DR A В DR A В DR

2 44 15 2 44 15 1 8 4 1 8 4

3 13 5 11 21 7 3 13 5 11 21 7

Рис. 667.2. В озмож ное н аследован и е гаплотипов и HLA- 
гаплотипы у четы рех сиблингов. Сиблинг 1 обладает од
ним общ им  гаплотипом  с сиблингам и 2 и 3 и не им еет 
сбщ их гаплотипов с  сиблингом 4 (Terasaki P. L , Par к М. S., 
Danovitch G. М. H istocom batib ility  te s tin g , c ro ssm atch in g  
an d  allocation o f cadaverickidney transp lan ts. In: H andbook 
o f  Kidney T ransplantation  /  G. M. D anovitch (ed.). —  Boston: 

Little, Brown & Com pany, 1992)
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^Ис*667.3. Схема отторж ения аллотрансплантата и предполагаем ы е места действия иммунодепрессантов (ShaeferM.S., 
Collier D. 5. Im m unosupression for solid o rgan  transp lan ta tion . Dialysis T ransplant 1993; 22:542)



обновления в трансплантате исходного заболева
ния реципиента. В редких случаях вследствие не
правильного подбора донора и исходного присут
ствия у реципиента анти-HLA антител развивается 
ускоренная (сверхострая) реакция отторжения. 
В этих условиях резко возрастает васкуляризация 
почки, она становится темной и мягкой. Анти-НЬА 
антитела связываются эндотелиальными клетками, 
и в почечных сосудах образуются тромбы, наруша
ющие целостность клубочковых и перитубулярных 
капилляров. При хронической реакции отторже
ния поражаются преи:.*уще ’твенно артерии и арте- 
риолы; их стенка утолщается и закрывает просвет. 
Наблюдаются ишемия и сморщивание базальной 
мембраны клубочков, инфильтрация интерсти
циальной ткани лимфоцитами и макрофагами, а 
также отложение иммуноглобулинов в стенке ар- 
териол.

Первостепенное значение для увеличения про
должительности жизни трансплантированной 
почки (от живого родственника или трупа) имеет 
исследование тканевой совместимости донора и 
реципиента. Наилучший результат получают при 
идентичности HLA-A, -В, -С и -D/DR реципиента 
и донора-сиблинга. На 2-м месте трансплантация 
от сиблинга или родителя, имеющего 1 общий га- 
плотип с донором.

Принципы иммуносупрессии и лечения ре
акции отторжения. Стимуляция иммунной сис
темы чужеродными белками (трансплантирован
ной почкой) приводит к активации клеточных и 
гуморальных механизмов иммунного воспаления 
с повреждением клеток или отторжением транс
плантата (см. рис. 667.3 и т. 3, гл. 194). Для осла
бления или прекращения этого процесса (кото
рый в противнем случае приведет к острой потере 
трансплантата) необходимо использовать ш [муно- 
супрессивные средства. Применяемые в настоящее 
время вещества, их дозы, механизмы действия и 
побочные эффекты перечне тены в табл 667.3 и на 
рис. 667.3

Чаще всего проводят последовательную им
муносупрессию азатиоприном, циклоспорином и 
низкими дозами кортикостероидов. Однако во из
бежание заболеваемости, связанной с преднизоном 
или преднизолоном, и нефротоксичности (цикло
спорин) используют новые лечебные схемы. Ре
акция отторжения развивается у 15 % детей после 
трансплантации почки от живых родственников и 
у 65 % после трансплантации трупной почки (с од

ним или несколькими острыми эпизодами в боль
шинстве случаев); 62 % первых эпизодов успешно 
лечится, но восстановить функцию трансплантата 
после 4 кризов и более удается лишь в 30 % слу
чаев. Реакция хронического отторжения не под
дается лечению. Кроме того, одновременно разви
вающиеся осложнения увеличивают риск потери 
трансплантата и гибели больного. Если возникают 
осложнения иммуносупрессивной терапии, то все 
усилия следует направить на их устранение, «за
быв» о судьбе трансплантата. Профилактическое 
введение антилимфоцитарного иммуноглобулина 
и ОКТЗ в ближайшем послеоперационном периоде 
улучшает кратковременный результат трансплан
тации трупной почки у 50 % детей. В течение 6 мес. 
после трансплантации почек от живых родствен
ников или трупов в этих случаях регистрируется 
меньший уровень креатинина в крови, увеличива
ется интервал между операцией и первой реакци
ей отторжения и улучшается показатель годичной 
выживаемости трансплантата.

Толерантность к аллоантигенам, возникающая в 
процессе развития иммунной системы у плода или 
под влиянием средств, блокирующих нормальную 
реакцию полностью созревших Т-лимфоцитов, об
условлена не иммуносупрессией, а иными механиз
мами (см. табл. 677.3). Обеспечение поооянной то
лерантности к некоторым чужеродным антигенам 
представляется более обоснованным подходом к 
сохранению функции трансплантированной почки, 
нежечи длительное применение опасных медика
ментозных средств.

Трансплантация почки и рост. Хроническая 
почечная недостаточность и диализ н а  ее терми
нальной стадии сопровождаются замедлением ро
ста детей и (хоть и реже) явным истощением (см. 
гл. 666). Хотя си] штоматическое лечение поддер' 
живает жизненные силы пациента и улучшает его 
самочувствие, только успешная т р а н с п л а н т а ц и я  

почки может устранить эти нарушения. У большин
ства детей до 5 лет, ожидающих т р а н с п л а н т а ц и и  

почки, рост оказывается ниже 2,8 SD; у детей, пере' 
несших несколько т рансплантаций, задержка роста 
достигает 3,2 SD для данного возраста. У м а л е н ь к и х  

детей после первой трансплантации н а б л ю д а е т с я  

ускорение роста в течение 6-12  мес., но в о т н о Ш е ' 

нии подростков такие данные отсутствуют. В то 
же время и х  масса тела за 2-3  года н о р м а л и з у е т с я -  

Ежедневное применение кортикостероидов, да»е 3 
малых дозах, сопровождается задержкой роста. Н*"



1 1Л С Ш С ГТВ О Мех.,таз.., действия Доза Побочний эффект
Неселективные ингибиторы пролиферации

Азатиоприн (имуран) Ингибирует ферменты синтеза пуриновых 
нуклеотидов, 6-тиогуанин включается в 
ДНК как ложное основание

Один: 2-3 мг/кг/сут, в комбинации: 
1 -2 мг/кг/сут, выводится не через 
почки

Угнетение костного мозга, повреждение клеток 
печени, разрушение хромосом и стимуляция ро
ста опухолей

Циклофосфамид (цитоксан) Радиомта етическое - алкилирующее 
средство, которое перекрестно связывает
ся с ДНК и приводит к гибели быстроде- 
лящиеся клетки

1-2 мг/кг/сут внутрь. В/в по 
,750 мг/м2 при нормальной СКФ; при 
уменьшении СКФ дозы снижают до 
500 мг/м2

Угнетение костного мозга, инфекции, желудоч
но-кишечные расстройства, облысение, геморра
гический цистит, опухоли

Микофеноловая кислота Препятствует синтезу пуринов. Останавли
вает деление активированных Т- и 
В-лимфоцитов на S-фазе клеточ“ого цикла. 
Может также изменять N-гликозилировг 
ние гликопротеидов клеточной мембраны

1-3 г в сутки внутрь; обычно сочетают 
с преднизоном и циклоспорином А

Желудочно-кишечные расстройства: эзофагит, 
гастрит, понос и кровотечения; повышенная вос
приимчивость к ЦМВ-инфекции, опухоли

Селективные ингибиторы
Ингибиторы кальциневрина 
Циклоспорин А (неорал)

Блокирует кальциневрин и ингибирует 
синтез цитокинор- селективный ингиби
тор синтеза ИЛ-2 Т-лимфоцитами

4 мг/кг/сут (с последующим измене
нием дозы в соответствии с уровнем 
в крови)

Гирсут язм, гипертрофия десен, повышение АД, 
почечный артериолонекроз немиелодепрессш 
ный тремор (токсичен для ЦНС)

Такролимус (програф) То- же 0,15-0,20 мг/кг дробно, каждые 12 ч То же — ггфротоксичность, посттрансплантаци- 
онный сахарный диабет типа 1 (чаще у афроаме
риканцев)

Сиролимус (рапамииин] 
SDZ-RAD

Блокируе 1 влияние цитокинов на проль 
ферацию и созревание клеток

7,5 мг/м2 в течение 5 дней и 5 мг/м2 в 
сочетании с другими средствами

Тромбоцитопения гиперлипопротеидемия

Поликлональные антилим- 
фоцитарные антитела (лоша
диный антиимфоцитарный 
иммуноглобулин и кроличий 
■’"имоглобулин)

Связываясь с рецепторами клеточной по
верхности, антитела опсонизируют клет
ки, обле] чая вызываемы»! комплементом 
лизис ф; гоцитоз клеток

Антилимфоцитарный иммуноглобу
лин: инфузируют в течение 4 ч только 
в центральную вену в течение 14- 
21 дня; тимоглобулин: в перифериче
скую вену в течение 6 ", 1,5 мг/кг/сут 
в течение 14-21 дня

Глубокая иммуносупрессия: < 50-150 Т-лим 
фоцитов в 1 мкл периферической крови, озноб, 
лихорадка, артралгия, тромбоцитопения и лейко
пения, ЦМВ инфекция, опухоли

Моноклональные антитела 
(ОКТЗ ортоклон)

Продуцируются гибридомами/клетками 
селезенки мышей, иммунизированных 
лимфоцитами человека. Связывают CD3 
рецептор на Т-лимфоцитах: модулируют и 
иммунологически инактивируют CD3

В качестве индукционной "ерапии 
и восстановления эффекта кортико 
стероидов при реакции о-торжения, 
однократно в дозе 1-5 мг/сут

Синдром гиперсекреции цитокинов: ФНО, ИЛ-2, 
ИФН-у; лихорадка, озноб, тремор боль в груди, 
стридор, тошнота и рвота

Моноклоншьные антитела к 
рецептору ИЛ-2

Блокируют рецептор ИЛ-2 и препятству
ют активации клеток; не вызывают син

Базиликсимаб: 20 мг в/в в день опе
рации и на 4-й день Дакликсимаб:

Иммуносупрессия

Баэчликсимаб дрома гиперсекреции цитокинов; не инду- 
циру ют синтез нейтрализующих антител

1 мг/кг в/в в 1-е сутки после транс
плантации, затем ту же дозу каждые
2 нед. 5 разДакликсимаб



Вещество Механизм действия Доза Побочный эффект
Стимуляторы В- и Т-пимфоцитов

Ингибитор киназы Януса 
(JAK3) (AG490) и специфи
ческий ингибитор С-RAF 
изофермента

Ингибирует рецепторы ИЛ-2 Клинические данные отсутствуют

Ингибиторы тканевого повреждения, вызываемого ишемией/реперфузией

Блокаторы селектина Препятствуют эффекту молекул адгезии 
(селектина, интегрина, ICAM-1, VCAM и 
VLA-4)

Клинические данные отсутствуют

Антитела KPL1 (ТВС-1269 и 
CY 1503)

Моноклональные антитела к селектину; 
ингибируют рекрутмент лейкоцитов

— Увеличение АЧТВ, небольшая активация ком
племента

Антисмысловые олигону
клеотиды молекулы межкле
точной адгезии-1 (ICAM-1) 
ISIS 2302

Ингибируют образование ICAM-1 и бло
кируют клеточную адгезию

FTY 720 (сфингозиноподоб- 
ное соединение)

Направляет лейкоциты в лимфоидные 
ткани, «отвлекая» их от трансплантата; 
ингибирует рецепторы лейкоцитов и бло
кирует их взаимодействие с интегринами

0,25-3,5 мг (однократно) Лимфопения, брадикардия

Повышение трансплантаци
онной толерантности

— — —

Индукция анергии путем 
инактивации или делеции 
клеток, реагирующих на 
антигены
Потеря чувствительности к 
аллоантигенам

— — —

Костимуляция Т-лимфоци- 
тов (CTLA-4 Ig: конкурент
ный ингибитор поверхност
ных маркеров Т-лимфоци- 
тов)

Недостаточно клинических данных

Аллохимерные молекулы 
(состоящие из HLA I и II 
классов)

Недостаточно клинических данных

Генная терапия Недостаточно клинических данных - -

HongJ. С., Kahan В. D. Immimosupressive in organ transplantation: Past, present and future. Semin Nephrol 2000; 20: 108-126; с изменениями.



значение преднизона по схеме через день во многих 
трансплантационных центрах не приветствуется, 
поскольку это якобы может вызвать реакцию от
торжения. Тем не менее целесообразность исполь
зования кортикостероидов у детей по такой схеме 
многократно доказана. И х можно пргменять еже
дневно в течение 6 мес. в постепенно снижающих
ся дозах, а затем — через день, продолжая снижать 
разовую дозу до 0,5-0,2 мг/кг.

Осторожное использование рекомбинантного 
человеческого гормона роста до и после транс
плантации почки значительно ускоряет рост детей, 
но при этом существует вероятность ухудшения 
функции трансплантата.

Осложнения. Осложнения, которые могут раз
виться после трансплантации почки, перечислены 
в боксе 667.4. Самой частой причиной смерти в 
течение первого года после трансплантации яв
ляется инфекция, особенно цитомегаловирусная. 
Определение титра антицитомегаловирусных ан
тител должно входить в обязательную программу 
обследования донора и реципиента. ЦМВ-инфек- 
ция может быть как первичной (т. е. передаваться 
реципиенту с трансплантированной почкой или 
компонентами крови), так и связанной с реакти
вацией вируса у реципиента с положительными 
результатами серологических проб вследствие им- 
муносупрессивной терапии (табл. 667.4). В послед
нем случае заболевание проявляется через 1-3 мес. 
после трансплантации. Примерно 90 % больных 
Удается справиться с инфекцией, и симптомы у них 
отсутствуют, но в 5-10 % случаев она приводит к 
смерти. Прямое вирусное поражение транспланта
та может вызвать его потерю. Кроме того, ЦМВ-ин- 
фекция обычно способствует развитию реакции от
торжения. Это создает серьезную терапевтическую 
проблему. Хотя иммуносупрессия может привести 
к реактивации вируса, она совершенно необходима 
Для приживления трансплантата. Для подавления 
инфекции снижают дозы иммунодепрессантов, ис
пользуя одновременно противовирусные препара-

ианцикловир и внутривенно антицит омегало- 
ВиРусный иммуноглобулин). Следить за развитием 
Реакции отторжения помогает биопсия почки. При 
системной ЦМВ-инфекцигт (с поражением легких, 
головного мозга и печени) от иммуносупрессивной 
ТеРапии необходимо отказаться. Если с реакцией 
°тторжения справиться не удается, то почку сле- 
^ ет Удачить. Другие вирусные инфекции (виру- 
cbivaricella-zoster Эпштейна-Барр, ВПГ, гепатита)

также следует выявлять и лечить. Благодаря про
филактическому применению триметоприм/суль- 
фаметоксазола в настоящее время практически ис
чезла инфекция Pneumocystis carinii; эти средства 
предотвращают также бактериальные инфекции 
мочевых путей. Летальность детей после транс
плантации почки составляет 4-4,5 %, причем 40- 
45 % из них обусловлено инфекцией. Показатель 
2-летней выживаемости больных после трансплан
тации почки от живых родственников или трупов 
составляет соответственно 95 и 92 %.

♦  Бокс 667.4. Пострансплантационные осложнения 
у детей

V Острый канальцевый некроз
• Реалия отторжения
• Связанные с техникой операции сосудистые и 

урологические осложнения
• Возобновление в трансплантате исходного забо

левания почек
• Лекарственная токсичность (иммунодепрессан

ты, антибиишки)
• Инфекции (особенно системны* вирусные), ин

фицирование операционной раны или мочевыг 
путей

• Кровотрчение
•  Панкреатит
• Кистозная лимфангиома
• Мочевой затек
• Кишечная непроходимость

Maurvr S. М., Nevlns Т. Е., AscherN. Ren?! transp'antv 
tion iii children. In: Pediatric Kidney Disease /  С. Ж  Ktiel- 
man Jr. (ied.) -I Boston- Little, Brown S- С шрапу, 1992 -  
P. 941-81.

Иммуносупрессия остается необходимым усло
вием трансплантации. К сожалению, применение 
иммунодепрессантов может вызывать репликацию 
вируса Эпштейна-Барр с развитием потенциально 
смертельного пос гтрансп. [антационного лимфо
пролиферативного заболевания в 1-2  % случаев. 
В 2001 г. в Северной Америке это наблюдалось 
у 121 из 7545 детей, которым с 198 / по 2000 г. 
проводилась трансплантация почки (1,7 %). Од
нако обследование на ВИЧ-инфекцию не прово
дилось. По данным одного французского центра, 
посттрансплантационное лимфопролиферативное 
заболевание наблюдалось у 16 из 1420 взрослых 
больных, не инфицированных ВИЧ (4,1 %; сред
ний возраст — 45,5 года (27-64 лет)). Лимфопро
лиферативный процесс у маленьких детей в тече
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Таблица 667.4
Типы ЦМВ-инфекции у детей после трансплантации почки

Тип инфекции Серологический тип Наличие
симптомов

Профилактика

Первичный Серонегативный при серопозитив- 
ности почки, трансфузии лейкоцитов, 
препаратов крови

60% Подбор реципиента без ЦМВ-инфекции или ак
тивная его иммунизация (живая ослабленная вак 
цина на основе штамма Towne; малоэффективно)

Реактивация вируса Серопозитивный до трансплантации < 2 0 % Пассивная иммунизация человеческим анти- 
ЦМВ иммуноглобулином с созданием его высоко
го уровня в крови

Суперинфекция Серопозитивный, получивший ЦМВ 
при трансплантации почки

40% Введение концентрированных препаратов челове
ческого IgG

Snydman D. R. Prevention of cytomegalovirus-associated diseases with immunoglobulin Transplant Proc 1991; 23: 131.

ние первого года после трансплантации остается 
основной причиной тяжелой заболеваемости и 
смертности. Его необходимо диагностировать по 
возможности раньше, обращая пристальное вни
мание на лихорадку, лимфаденопатию, симптомы 
со стороны ЖКТ (объемные образования в животе, 
кровотечения, боль, непроходимость, перфорация, 
асцит), судороги и другие нарушения ЦНС, а также 
бессимптомные объемные образования в грудной 
клетке и средостении у перенесших транспланта
цию больных. Помимо клинического обследования 
требуются биопсия тканей и все возможные лабо
раторные исследования: определение РНК вируса 
Эпштейна-Барр и ЦМВ в крови (с помощью ПЦР 
и саузерн-блоттинга), а также определение скрытой 
экспрессии мембранного белка 1 на парафиновых 
или замороженных тканевых срезах. Клинические 
последствия посттрансплантационного лимфопро
лиферативного заболевания и его факторы риска 
перечислены в боксе 667.5.

Лимфопролиферативное заболевание, возник
шее менее чем через 1 год после трансплантации, 
обычно имеет более благоприятный прогноз и при 
снижении доз или отмене иммунодепрессантов мо
жет регрессировать. Из упомянутых выше 16 боль
ных с тяжелым лимфопролиферативным заболева
нием в поздние сроки после трансплантации 11 по
лучали полную химиотерапию (протокол CHOP: 
циклофосфамид, доксорубицин, винкристин и 
преднизалон), у 6 пациентов наблюдалась полная и 
постоянная ремиссия. Лечение по этому протоколу 
не оказывало нефротоксического действия, и в тех 
случаях, когда после противоопухолевой терапии 
приходилось кратковременно снижать дозы или 
отменять иммунодепрессанты, реакция отторже
ния трансплантата не развивалась.

♦ Бокс 667.5. Последствия размножения вируса 
Эпштейна-Барр и факторы высокого 
риска пострансплантационного 
лимфопролиферативного 
заболевания у больных, получающих 
иммуносупрессивную терапию

Клинические синдромы
•  Мононуклеоз
• Менингоэнцефалит
• Волосатая лейкоплакия рта
• Гладкомышечные опухоли
•  Т-клеточные лимфомы
•  Посттрансплантационное лимфопролифератив

ное заболевание (бесконтрольная поли-, олиго- 
или моноклональная пролиферация инфициро
ванных вирусом Эпштейна-Барр и трансформи
рованных В-лимфоцитон,

• Неходжкинские лимфомы
Факторы высокого риска посттрансплантацион
ного лимфопролиферативного заболевания

• Наличие большого количества вирусов Эпштей
на-Барр

• Первичное заражение вирусом Эпштейна-Барр
• Высокие дозы иммунодепрессантов (циклоспо

рин А, такролимус, антилимфоцитарные анти
тела и импульсное введение кортикостероидов, 
одних или в сочетании с другими средствами)

•  Применение сердечно-сосудистых средств

Трансплантация почки В И Ч -и н ф и ц и р о в а н 
ным больным. Улучшение прогноза для ВИЧ-иН'
фицированных больных (в результате создания 

средств эффективной специфической те р а п и й ) 

позволяет рассматривать возможность тр а н с п ла Н ' 

тации почки и им. Однако это требует соблю дений  

определенных условий. В течение 2 лет до транс* 
плантации у ВИЧ-инфицированного больного йе 

должно быть никаких оппортунистических иН



Таблица 667.5
№окально-сегментарный гломерулосклероз: клинические проявления и влияние на аллотрансплантат

1 Влияние на собственную почку Влияние на аллотрансплантат лече.гае

Тяж елы й фокально-сегментарный гло
мерулосклероз и гиперплазия. Кли
нически — нрфрот.гческий синдром, 
ХПН, в 60 % случаев прогрессирующая 
до терминальной стадии

В 20 40 % случаев возобновление гистоло
гических признаков фокс.льно-с ментарного 
гломерулосклероза. Возобновление н фроти- 
ческого синдрома; терминальная стадия ХПН 
в 25 % случаев

Исключение живых рс цственников из чис
ла возможных доноров почки и о"каз от 
применения высоких доз циклоспорина А. 
Использование обменього плазмафереза 
с иммуносорЗцией, циклофосфамида и 
ОКТЗ Двустороннюю нефрэктомик, перед 
трансплантацией проводив не следует. 
Любое лечение остается паллиативным

Необходимы диализ и трансплантация 
почки

О особьтвуют возобновлению: возраст < 6 лет, 
прогрессирт ющая почечная недостаточншлъ, 
гиперплазия клубочков, возобновление про
цесса при предшествующей трансплантации, 
высокая степень сходства HLA у донора (жи ■ 
вого родственника) семейные случаи фо ■ 
кально сегментарного нефросклероза, высо
кий уровень фактора проницаемости в крови 
реципиента

Лекций, его состояние должно быть стабильным, 
он должен хорошо переносить специфическую 
мапию. Обязательные условия включают также 
строгое соблюдение врачебных рекомендаций, от
сутствие вирусной РНК в крови, достаточное коли
чество С04-лимфоцитов и отсутствие осложнений.

Возобновление патологии клубочков в транс
плантированной почке. В трансплантате возмож
ны любые рекурренГные гломерулопатии (см. 
табл. 667.2), и в 5-10 % случаев потеря аллотран
сплантатов происходит именно по этой причине. 
Наиболее часто, по-видимому, возобновляется 
фокально-сегментарный гломерулосклероз — с 
трудом поддающееся лечению заболевание, ме
ханизм развития которого остается неизвестным 
(табл. 667.5).

ГУС не возобновляется, но может быть возни
кать de novo. В 1-3 % с пучаев его причиной являет
ся семейный вариант неинфекционного ГУС (веро
ятно, наследственный), в остальных — использова
ние ингибиторов кальциневрина (циклоспорина и 
ДР-)- Однако зто более характерно для трансплан- 
ТаЧии костного мозга, чем почки. Факторами ри- 
СКа неинфекционного ГУС после трансплантации 
Почки является семейное заболевание (аутосом- 
Но'Доминантное или рецессивное наследование), 
проведение трансплантации ранее 0,3-1  года по- 
11,1 полной ремиссии заболевания у реципиент* и 
Использование циклоспорина (если этот синдром 

SLI * : я  при предыдущей трансплантации, то ре
комендуется применять лишь низкие дозы цикло

спорина). Известны также случаи de novo разви
тия этого синдрома после трансплантации почки 
от живы:, родственников с еемнйньгм нарушением 
синтеза простчциклина, после приема оральных 
контрацептивов и при посттрансплантационном 
лечении антилимфоцитарным иммуноглобулином 
и ОКТЗ.
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ЧАСТЬ
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УРОЛОГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ 
У  ДЕТЕЙ

Джек С. Э лдер (Jack S. Elder)

Глава 668

Врожденные аномалии 
и дисгенезия почек

Почка образуется из метанефрогенного тяжа и за
чатка мочеточника. Последний возникает на 5-й 
неделе беременности из мезонефрального (воль ■ 
фова) протока и проникает в метанефрогенный 
тяж — область недифференцированной мезенхи
мы на нефрогенном гребне. Зачаток мочеточника 
в процессе пазвития проделывает приблизительно 
15 разветвлений и к 20-й неделе образует всю соби
рательную систему почки — мочеточник, почечную 
лоханку, чашечки, сосочковые протоки и собира
тельные трубочки. Под индуцирующим влиянием 
зачатка мочеточника на 7-й неделе беременности 
начинается дифференцировка нефрона. К 20-й не- 
№ле, т. е. к моменту образования собирательной 
системы, имеется около 30 % нефронов. Скорость 
их образования можно описать экспоненциальной 
Функцией. К 36-й неделе оно полностью заверша
йся.

Роль почек плода в поддержании его всдно-со- 
Лев°го баланса невелика. Диурез плода по мере уве
личения срока беременности постепенно возраста- 
61 и к 40-й неделе составляет, по опубликованным 
^анньщ, 51 мл/ч, СКФ — 25 мл/мин/1,73 м2. Далее 
°На Увеличивается втрое каждые 3 мес. Повышение

СКФ обусловлено уменьшением внутрипочечного 
сосудистого сопротивления и перераспределени
ем кровотока в корковый слой, где располагается 
большая часть нефронов.

Различные нарушения внутриутробного раз
вития почек, в том числе аглагию, дисплазию, 
гипоплазию и множественные кисты, объединяют 
термином «дисгенезия».

А1енезия почек. Двусторонняя агенезия почек 
несовместима с жизнью во внеутробный период. 
Вскоре после рождения дети погибают от гипопла
зии легких. Сочетание агенизии почек и гипопла
зии легких известно под названием синдрома Пот
тера. Этот синдром сопровождается характерной 
лицевой дизморфией. «Лицо Поттера» (рис. 668.1) 
включает гипертелоризм, эпикант, низкое располо
жение ушных раковин, широкий сплющенный нос, 
микрогнатию. Кроме того, наблюдаются аномалии 
конечностей. О двусторонней агенезии почек сле
дует подумать, если при УЗИ определяется мало- 
водие и не удается визуализировать почки и моче
вой пузырь плода. Двусторонняя агенезия почек 
встречается с частотой 1:30С0 новорожденных, что 
составляет 20 % фенотипа Поттера. Он наблюда
ется также при кистозной дисплазии почек и об- 
структивной уропатии, реже при аутосомно-рецес- 
сивном (младенческом) поликистозе, гипоплазии 
или медуллярной дисплазии почек.

Агенезия — врожденное отсутствие почки 
вследствие аномалии зачатка мочеточника. Ее сле
дует отличать от аплазии — крайней формы дис-
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пла ши, при которой бугорок нефункционирующей 
ткан и покрывает нормальный или аномальный мо
четочник. Однако клинически дифференцировать 
их трудно. Термин «наследственная адисплазия 
почек» относят к случаям, когда в нескольких по
колениях одной и той же семьи наблюдается аге
незия, дисплазия, мультикистозная дисплазия или 
их сочетание. «Адисплазия» почек наследуется ау- 
тосомно-доминантно с пенетрантностью 50-90 % 
и вариабельной экспрессией. Наследственная 
«адисплазия» и двусторонняя агенезия почек со
провождаются пороками развк гия заднего прохо
да и прямой кишки, сердечно-сосудистой системы 
и скелета.

Односторонняя агенезия почки обычно выявля
ется при обследовании по поводу других пороков 
развития или зг болеваний мочевой системы. Ча
стота односторонней агенезии почек повышена у 
новорожденных с единственной почечной артери
ей. При истинной односторонней агенезии отсут
ствует мочеточник с той же с тороны и соответству
ющая половина треугольника мочевого пузыря. 
Имеющаяся почка подвергается компенсаторной

гипертрофии, отчасти пренатально, но преимуцЛ 
ственно постнатально. Приблизительно в 15 % слу- 
чаев со стороны единственной почки имеется пу
зырно-мочеточниковый рефлюкс. У мужчин одно
сторонняя агенезия почки в большинстве случаев 
сопровождается отсутствием вольфова протока и, 
соответственно, семявыносящего протока с той же 
стороны. Поскольку вольфов проток тесно связан 
с мюллеровым, у девочек односторонняя агенезия 
почки нередко сопровождается пороками развита! 
половых органов, в частности синдромом Майера- 
Рокитанского-Кюстера-Хаузера: односторонняя 
агенезия или эктопия почки, порок развития маточ
ных труб и матки и агенезия влагалища. Диагноз 
односторонней агенезии почки обычно ( тавят на 
основании того, что почка не визуализируется при 
УЗИ и экскреторной урографии. В части случае 
при этом имеет место гипоплазия или мультики
стозная дисплазия почки с последующим полным 
кистозным перерождением. В клинических усло
виях особой необходимости дифференцировать по
добные вторичные изменения и истинную односш 
роннюю агенезию почки нет. Важнее в отсутстЯ 
почки по данным УЗИ выполнить экскреторную 
урографию или сцинтиграфию, чтобы исключить 
эктопчю почки. Если единственная почка сформи
рована правильно, ее функция может оставаться 
нормальной на протяжении всей жизни

Вопрос о том, допустимы ли при односторонней 
агенезии почки занятия спортом, связанным с ри
ском травмы (футбол, карате), о, тается спорным. 
С одной стороны, этим занятиям не препятствует 
то обстоятельство, что у человека селезенка, пе
чень, головной мозг не являются парными. К тому 
же утрата одной почки из-за спортивной травмь* -  
явление очень редкое. С  другой стороны, извест-ш 
что единственная почка компенсаторно гипертров 
рована, из-за чего недостаточно прикрыта ребра
ми, поэт ому ее тяжелая травма смерте пьно опасщ 
ААП рекомендует оценивать опасность спорти* 
ных занятий в каждом случае индивидуально.

Дисплазия и гипоплазия почек. Термин «ди9 
плозия» скорее гистологический, отраж аю щ ий на
рушение дифференцировки метанефроса с сохра
нением во всей почке или отдельных ее участки 
примитивных структур в частности канальце®- 
Иногда нг ряду с ними обнаруживаются и эктопй' 
ческие тчани, например хрящ. Дисплазия почки 
бывает хиффузной или ограниченной. При наЛ^ 
чии кист ее опреде тают как кистозную дисплазию*



Если почка представляет собой конгломерат кист, 
в котором нормальная ткань почти или совсем от
сутствует, говорят о мулътикистпозной дисплазии 
(рис. 668.2). Дисплазия имеет многофакторный па
тогенез. Согласно одной гипотезе, преобладающую 
роль в нем играет эктопия зачатка мочеточника, 
из-за которой он не проникает в метанефрогенный 
тяж и не индуцирует его нормальную дифферен- 
цировку. Причиной дисплазии почки может быть 
и обструкция мочевых путей на ранней стадии 
внутриутробного развития, например клапан мо
чеиспускательного канала, отсутствие или атрезия 
верхней части мочеточника.

Мультикистоз почки — порок развития, при 
котором почка замещена конгломератом кист и не 
.функционирует. Обычно он возникает вследствие 
атрезии мочеточника. Размер кистозно перерож
денной почки колеблется в широких пределах. 
Мультикистоз почек встречается с частотой 1:2000. 
Клиницисты нередко пользуются терминами «по- 
Чикистпоз» и «мультикистоз» почек как синонима
ми, что не совсем правильно. Поликистоз почек 
наследуется аутосомно-рецессивно или аутосом- 
но-доминантнс и поражает обе почки (см. гл. 652). 
Мультикистоз почки обычно бывает односторон
ним и не наследуется. Двусторонний мультикистоз 
«совместим с жизнью.

Ис> 668.2. О перационный п репарат —  мультикистозная 
Дисплазия почки с атрези ей  .иочеточника

Мультикистозная дисплазия почки — самая ча
стая причина объемных образований в брюшной 
полости у новорожденных Нередко она обнару
живается случайно во время пренатального УЗИ. 
В некоторых случаях почечная ткань полностью 
отсутствует вследствие пренатального кистозного 
перерождения. С противоположной мультикистоз- 
ной почке стороны в 15 % случаев имеется пузыр- 
но-мочеточниковый рефли»сс, в 5-10 % — гидро
нефроз. УЗ-картина весьма характерна: на месте 
почки — конгломерат кист разного размера, ткан:, 
почки отсутствует. Сцинти.рафия подтверждает, 
что почка не функционирует. Показана также мик- 
ционная цистоуретерография, так как с противопо
ложной мулг.тикистозной почке стороны в 15 % слу
чаев имеется пузырно-мочеточниковый рефлюкс. 
Единого мнения относите чьно терапевтической 
тактики нет. Опубликованы немногочисленные 
наблюдения ренин-опосрецованной артериальной 
гипертонии и опухоли Вильмса (нефрооластома) 
мультикистозной почки. При этом злокачествен
ное новообразование возникает из стромального 
компонента, а не из кист. Следовательно, даже при 
полном кистозном перерождении почки опасность 
злокачественного перерождения не и( чезает. Как 
артериальная гипертония, так и опухолп Вильмса 
поначалу бессимптомны, в связи с чем ежегодно 
необходимы осмотр, измерение АД и УЗИ. При 
объемном образовании в брюшной полости, уве
личении размеров кист или коркового слоя либо 
повышении АД показана нефрэктомия. Возможен 
иной подход — нефрэктомия через боковой разрез 
длиной 2,5-3,0 см ь возрасте 6-12 мес. Отдел уро
логии ААП продолжает изучать отдаленный оиск 
консервативного ведения мультикистоза почки.

Термин «гипоплазия» относят к почке, умень
шенной в размере и с меньшим, чем в норме, ко
личеством нефронов и чашечек, но без дисплазии. 
Понятие гипоплазии охватыва» т руппу подобных 
расстройств, которые с л е д у е т  отличать от апла
зии, при которой почка представлена рудиментом. 
Односторонняя гипоплазия обычно вь является 
случайно при обследовании по поводу заболевания 
мочевой системы или артериальной гипертонии. 
Двусторонняя гипо. глазия почек — главная при
чина терминальной почечной недостаточности у 
детей до 10 лет. Кл шически она прояв тяется хро- 
нической почечной недостаточностью. В анамнезе 
часто имеются указания на полидипсию и полиу- 
рию без изменений в анализах мочи. Редкая форма



двусторонней гипоплазии почек — олшош ганеф- 
рония, при которой количество нефронов значи
тельно меньше, чем в норме, но они резко гипер- 
1рофированы.

Термин «сегментарная гипоплазия» относят 
к уменьшенной в размере (обычни не более 35 г) 
почке, имеющей 1-2  глубоких желобка на боковой 
поверхности, паренхима под которыми состоит из 
канальцев, внешне напоминающих ткани щитовид
ной железы. Является этот дефект врожденным 
или приобретенным, неизвестно. Диагноз в боль
шинстве случаев ставят в возрасте 10 лет и старше 
при обследовании по поводу артериальной гипер
тонии, для устранения которой обычно приходится 
удалять почку.

Аномалии формы и расположения почек. 
В процессе развитая ночка поднимается из малого 
таза на место своего нормального расположения 
за нижними ребрами. Перемещение почки кверху 
и поворот могут остаться незавершенными, из-за 
чего возникают ее эктопия или неполный поворот. 
Почка в подобных случаях располагается в малом 
тазу, подвздошной области, грудной клетке или на 
противоположной стороне. Последний вариант в 
90 % случаев приводит к слиянию обеих почек. Эк
топия почки встречается с частотой 1:900.

С таяние почек — аномалия довольно частая. 
Нижние полюсы почек сбиваются по срединной 
линии, образуя подковообразную почку (рис. 668.3). 
Подобная аномалия встречает'’ч с частотой 1:500 
рождений, но при синдроме Тернера — в 7 % слу
чаев. (Аномалии почек имеются у 30 % больных с 
этим синдромом.) Нефробластома (опухоль Виль- 
мса) при подковообразной почке встречается в 
4 раза чаще, чем среди населения в целом. Кроме 
того, эта аномал ш нередко сопровождаетп моче
каменной болезнью и гидронефрозом вследствие 
обструкции лоханочно-мочеточникового реф
люкса, но не в первые годы жизни. По видимому, 
при подковообразной почке несколько повышена 
частота мультиклстозной дисплазии, одно- или 
двусторонней. Термин «перекрестная сливная эк
топия» относят к случаям, когда сливается парен
хима обеих почек, располагающихся на одной и 
той же стороны. Их функция обычно не изменена. 
Наиболее pacnpoi граненный вариант — располо
жение левой почки справа и ее слияние с нижним 
по тюсом правой пички. Впадение мочеточников 
при этом нормальное. Надпочечники располага
ются на обычных местах. Данная аномалия имеет

L Т
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грамме:
LT —  левая; RT —  правая; Posterior—  задняя

важное значение при хирургических вмешатель
ствах на почке, так как варианты кровоснабжения 
при ней очень разнообразны, что затрудняет ре
зекцию.

Сопутствующие аномалии. Пороки развития 
верхних отделов мочевых путей нередко сопут
ствуют определенным врожденным аномалиям, на
пример единственной пупочной артерии или врож
денным порокам сердца, аномалии наружного уха, 
особенно в сочетании с множественными пороками 
развития, атрезии заднего прохода, врожденному 
сколиозу. При всех перечисленных пороках пока
зано УЗИ почек.
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I
 Глава 669
Инфекции мочевых путей

- М. также гл. 650.
Распространенность и этиология. Частота 

■инфекций мочевых путей (ИМП) составляет у де
вочек 3-5 %, у мальчиков 1 %. У девочек первый 
эпизод ИМП обычно возникает до 5 лет. Пики за
болеваемости наблюдаются на первом году жизни 
и в период приучения к опрятности. У 60-80 % де
вочек в ближайшие 1,5 года после первого эпизода 
ИМП возникает второй. У мальчиков первый эпи
зод ИМП обычно отмечается в возрасте до 1 года. 
Распространенность ИМП зависит от возраста. На 
ПеРвом году жизни отношение мальчики/девочки 
сРеДИ больных составляет 2,8-5,4:1, старше 1-2 лет 
•^обладают девочки — 1:10.

С- новнме возбудители ИМП — кишечные бак- 
*еРии. У девочек в 75-90 % случаев возбудителем 
Ывает Escherichia coli, далее по частоте следуют 
e°siella spp. и Proteus spp. У мальчиков старше

1 года, по одним данным, Proteus spp. обнаружива
ется так же часто, как и Е. fcpfi,' по другим — у них 
преобладают грамположительные возбудители. 
Staphylococcus saprophyticus обнаруживается одина
ково часто у мэ л ь ч и к о в  и девочек. Возбудителями 
ИМП, особенно цистита, иногда бываю' вирусы, в 
частности аденовирусы.

ИМП — важная причина развития хроничес
кой почечной недостаточности. Некоторые экс
перты, однако, сомнезаются в этом, так как ИМП 
в анамнезе отмечается только у 2 % больных с хро
нической почечной недостаточностью. Возмож
но, это объясняется улучшением распознавания 
факторов риска ИМП, ее ранней диагностикой и 
лечением.

Клинические проявления и классификация.
ИМП имеет три основные формы: пиелонефрит, 
цистит и бессимптомная бактериурия.

Для пиелонефрита характерны следующие 
симптомы (все или некоторые): ооль в животе или 
в боку, лихорадка, недомогание, тошнота, рвота, 
иногда понос. У новорожденных и грудных де
тей клиническая картина неспецифична: желтуха, 
ухудшение аппетита, беспокойство, потеря массы 
тела. Эти симптомы указывают на бактериальную 
инфекцию верхних мочевых путей. При вовлече
нии в процесс паренхимы почек говорят об остром 
пиелонефрите, если паренхима остается интакт- 
ной — о пиелите. Повреждение почечной паренхи
мы при остром пиелонефрите приводит к нзфро- 
склерозу, так называемому пиелонефритическому 
сморщиванию почек.

Для цистита характерны дизурия, импера
тивные позывы на мочеиспускание, его учащение, 
боль в надлобковой области, недержание мочи и ее 
нелриятный запах. Цистит обычно не сопровож
дается лихорадкой и не приводит к повреждению 
паренхимы почек.

Термин «асимптомнач бактериурия» употре
бляют в тех случаях, когда в моче обнаруживаются 
патогенные микробы без клинических проявлений 
инфекции. Асимптомная бактериурия наблюдается 
почти исключительно у девочек. Она представляет 
собой доброкачественное состояние без поврежде
ния почечной паренхимы. Однако у беременных в 
отсутствие лечения она нередко переходит в клини
чески выраженную ИМП. У девочек бактериурию 
иногда расценивают как асимптомную ошибочно, 
игнорируя дневное или ночное недержание мочи 
и неприятные ощущения в промежности.



Патогенез и патоморфология. ИМП почти 
всегда представляет собой восхо 1ящую инфекцию. 
Кишечные бактерии обсеменяют промежность и 
через мочеиспускательный канал проникают в мо
чевой пузырь. У необрезанных мальчиков бактерии 
попадают в мочеиспускательный канал из полости 
крайней плоти. В почечную паренхиму i [нфекцчя 
проникает в основном из нижних отделов мочевых 
путей, реже — гематогенным путем.

При распространении инфекции из мочевого 
пузыря в почечную паренхиму возникает острый 
пиелонефрит. Соючковые протоки и малые по
чечные чашечки обладают антирефлюксным ме
ханизмом, препятствующим ретроградному току 
мочи в собирательные трубочки. Однако в неко
торых малых чашечках, обычно на полюсе почек, 
такой ток происходит. Попадая в 1шренхиму почек, 
инфицированная моча вызывает воспалительную 
реакцию и иммунный ответ (рис, 669.1), приводя^ 
щие к повреждению паренхимы и последующему 
нефросклерозу (рис. 669.2).

Ретроградный заброс бактерий 
в ткань почки

Бактериальный — ► Агрегация 
эндотоксин нейтрофилс"

* I
Хемотаксис не ггрофилов

Уничтожение- 
бактерий

Выброс -  
лизосомных 
ферментов

1
Фагоцитов бактерий 

*
Выброс супероксидов -

\̂
Гибель канальцевого 

эпителия

Интерстициальное
воспаление

Обструкция
капилляров

♦
Ишемия почки

I
-  Реперф/зиг

\
МикроаЬсцесс

*
Образование рубца в паренхиме почки

Р и с. 6 6 9 .1 . П атогенез н еф росклероза  посль острого пи
елонеф рита (п и елон еф роги чесю го  см орщ ивания почки) 

(Pathog ;nesis o f pyelonephritis. J Urol 1983; 129:1102)

Рис. 6 6 9 .2 . Н еф росклероз вследствие рецидивирующего 
пиелонефрита

Лихорадка при ИМП у детей любого возраш 
свидетельствует об остром пиелонефрите, которЩ 
может стать причиной нефросклероза. Это положе
ние опровергается тем, что при нормальных резуль
татах радионуклидной нефрографии с 2,3-димеркап- 
тосукциновой кислотой к 4 годам риск пиелонефр* 
тического сморщивания почки при последуют^ 
эпизодах ИМП, по-видимому, невелик.

Индивидуальные факторы риска ИМП перечис
лены в боксе 66S 1. Пузырно-мочеточниковый реф' 

люкс рассматривается в гл. 670. У девочек ИМП ча
сто возникает в период формирования о п р я т н о с т и ,  

так как он часто сопровождается ф у н к ц и о н а ль н ы м  

расс тройс твом мочеиспускания. Попытки ребенка 

удержать мочу происходят на фоне н е к о н т р о л и р р  

емых сокращений мочевого пузыря, в результат®  

чего возникает турбулентный гок мочи под высо* 
кил: давлением, но мочевой пузырь о п о р о ж н я е м  

не полностью. Оба фактора способствуют •«*’'" - 
риурии. Чналогичная сил ация возникает у Дете1!' I 

уже привыкших соблюдать опрятность, если 01



редко мочатся. Обструктивная уропатия с гидро- 
нефРозом предрасполагает к ИМП из-за застоя 
мочи. Инфицирование мочевого пузыря может 
произойти вследствие несоблюдения асептики при 
микционной цистоуретерографии или установке 
мочевого катетера. Фактором риска является так
же запор, так как он может сопровождаться рас
стройством мочеиспускания.

Ф Бокс 669.1. Факторы риска ИМП

Патогенез ИМП частично связан с наличием 
на поверхности бактериальных клеток жгутиков. 
Жгутики бывают двух типов. Тип I свойствен 
большинству штаммов Е. coli. Жгутики этпго типа 
маннозачувс гвительны. Их прикрепление к клет
кам-мишеням блокирует D-манноза. Штаммы со 
Жгутиками I типа возбудителями пиелонефрита не 
бывают. Жгутики II типа к маннозе нечувствитель- 
н“ - Их прикрепление к клеткам-мишеням она не 
блокируют. Лишь некоторые штаммы Е. coli облэ- 
Дают жгутиками II типа, рецепторами для которых 
Являются гликосфинго. шпиды, представленные в 
Неточных мембранах эпителия мочевых nj тей и 
эРитроцитов, точнее, галактоза 1-4 галактозных 
“лигосахаридов. Агглютинин антигена Р эритро
цитов агглютинирует жгутики II типа, поэтому их 
Называют такж“ Р-жгутиками. Среди возбудителей 
ПИелонефрита штаммы с подобными жгутиками

составляют 76-94 %, среди возбудителей цисти
та — только 19-23 %.

К ИМП предрасполагают анатомические де
фекты, препятствующие нормальному мочеиспу
сканию, например сращение половых губ, которое 
затрудняет опорожнение мочевого пузыря и вы
зывает заброс мочи во влагалище. Нейрогенный 
мочевой пузырь осложняется ИМП вследствие за
стоя мочи и дискоординации сфинктера и детрузо- 
ра. ИМП у начавших половую жизнь девочек тоже 
отчасти связана с неполным опорожнением моче
вого пузыря. Наконец, к ИМП может привести 
асимпгомная бактериурия, которая наблюдается у 
4 -7 % беременных. У грудных детей на естествен
ном вскармливании ИМП возникает реже, чем при 
искусственном.

Ксантогранулематознчй пиелонефрит — ред
кая форма пиелонефрита с образованием воспа
лительных гранулем с гигантскими клетками и 
пенистыми гистиоцитами. Клинически она про
является объемным образованием почки и острой 
или хронической мочевой инфекцией. Причины 
кгантогранулематозного пиелонефрита, обычно 
требующего нефрэктомии или резекции почки, — 
мочекаменная болезнь, обструкция мочевых путей 
и инфекция Proteus spp. или Е coll.

Диагностика. Предположительный диагноз 
ИМП на основании клинической картины и/или 
данных анализа мочи требует для подтверждения 
посева последней. Слетоватзльно, точность диаг
ностики зависит в значите 1ьной мере от правиль
ности сбора мочи для бактериологического иссле
дования. Для сбора мочи используют несколько 
способов, обладающих теми или иными преиму
ществами.

У детей, уже приученных к опрятности, обыч
но удается получить сргОнюю порцию мочи. Пред
варительное обмывание наружного отверстия мо
чеиспускательного канала, согласно большинству 
опубликованных данных, не влияет на результат 
исследования. Наличие 100 ООО КОЕ одного вида 
бактерий и болео в 1 мл мочи или 10 ООО КОЕ при 
соответс гвующей клинической картине подтверж
дает диагноз. У необрезанных мальчиков необхо
димо отодвигать крайнюю плоть. Если это невоз
можно, брать среднюю порцию мочи не следует, так 
как результат посева недостоверен.

У гру щых детей мочу после предварительного 
обмывания половых органов дезинфицирующим 
раствором собирают в приклеивающийся сте

• Женский пол
• Необрезанная крайняя птоть у мальчиков
• Пузырно-мочеточниковый рефлюю *
• Период приучения к опрятности
• Расстройства мочеиспускания
• Обс-руктивная уропатия
• Катетеризация мочевого пузыря, эндоскопиче

ские вмешательства
• Под„„лвани€ в направлении от заднего прохода 

кпереди
• Ванны с пенящимися средствами
• Тесное нижнее белье
• Энтероэиоз
• Запор
• Штаммы Е. coli со жгу гиками II типа
• Анатомические аномалии (например, сращение 

половых губ)
• Нейрогенный мочевой пузырь
• Половая жизнь
• Беременность

* Фактор риски пиелонефрита, но не цистита.



рильный мочеприемник. Отрицательный результат 
посева собранной в него мочи сомнений не вы
зывает, но положительный, особенно у девочек и 
необрезанных мальчиков, может быть связан с за
грязнением с половых органов. В подобных случа
ях как подтверждение диагноза при клинической 
картине ИМП рассматривают наличие в 1 мл мочи 
100 ООО КОЕ одного вида бактерий и более. При 
бактериурии меньшей степени или в отсутствие 
клинических проявлений ИМП для подтвержде
ния диагноза рекомендуется взять мочу катетером 
(см. ниже).

Исследование мочи, взятой катетером, при 
условии тщательной дезинфекции кожи вокруг на
ружного отверстия мочеиспускательного канала и 
правильной техники катетеризации более надежно. 
В качестве катетера используют полиэтиленовый 
желудочный зонд № 5 (у грудных детей) или № 8 
(после 1 года). Чтобы избежать травмы мочеиспуска
тельного канала, катетер обильно смазывают смяг
чающим кремом. Для посева достаточно аспириро- 
вать в стерильный шприц несколько миллилитров 
мочи. Катетеризация вскоре после мочеиспускания 
позволяет определить объем остаточной мочи и оце
нить полноту опорожнения мочевого пузыря.

Важно выполнить посев немедленно, так как 
пребывание образца при комнатной температуре 
более 1 ч приводит к размножению незначительно
го числа случайно попавших в него бактерий, завы
шению числа КОЕ и ошибочному диагнозу ИМП. 
Однако при хранении образца с момента сбора в 
холодильнике результат посева вполне надежен.

Анализ мочи делают из того же образца, что и 
посев. Лейкоцитурия свидетельствует, при наличии 
других критериев, в пользу ИМП, но ее отсутствие 
не исключает этого диагноза. Кроме того, лейкоци
турия возможна и в отсутствие ИМП. Исследова
ние мочи на нитриты и лейкоцитарную эстеразу 
при ИМП обычно дает положительный результат. 
Для острого цистита характерна микрогематурия. 
Лейкоцитарные цилиндры указывают на пиело
нефрит, но обнаруживаются они редко. В отсут
ствие клинических проявлений и отклонений от 
нормы в анализе мочи ИМП весьма маловероятна. 
Нормальный анализ мочи при клинической карти
не ИМП инфекции не исключает.

Для острого пиелонефрита характерны лейко
цитоз, нейтропения, увеличение СОЭ, повышение 
уровня С-реактивного белка. Однако все эти пока
затели неспецифичны, в частности, последние два

наблюдаются при любой бактериальной инфекции 
При абсцессе почки количество лейкоцитов в 1 мкл 
превышает 20 000-25 000. Острый пиелонефрит 
особенно у грудных детей и при обструктивной 
уропатии, нередко сопровождается бактериемией, 
поэтому необходим посев крови.

Наиболее распространенные возбудители 
острого геморрагического цистита — Е. coli и аде
новирусы типов 11 и 21. Аденовирусный цистит 
чаще бывает у мальчиков. Гематурия при нем про
должается около 4 дней. Выздоровление наступает 
спонтанно.

Эозинофильный цистит — редкая форма за
болевания, этиология неизвестна, у детей иногда 
встречается. Для него характерны обычные симп
томы цистита и гематурия в сочетании с расши
рением мочеточников и иногда гидронефрозом. 
При цистографии выявляется дефект наполнения 
мочевого пузыря, гистологически представляю
щий собой воспалительный инфильтрат с боль
шим количеством эозинофилов. В анамнезе ино
гда возможно воздействие какого-либо аллергена. 
Нередко требуется биопсия, чтобы исключить 
новообразование. Для лечения используют анти- 
гистаминные и НПВС, в упорных случаях вводят 
диметилсульфоксид в мочевой пузырь.

Для интерстициального цистита характерны 
такие симптомы раздражения мочевого пузыря, 
как учащение мочеиспускания, императивные по
зывы, дизурия, боль в мочевом пузыре и малом 
тазу в отсутствие бактериурии. Этиология забо
левания неизвестна. Встречается оно в основном 
у девочек-подростков. При цистоскопии обнару
живается изъязвление слизистой оболочки и уве
личение мочевого пузыря. Как средства лечения 
применяют гидродистензию мочевого пузыря и 
лазерную коагуляцию эрозивной поверхности, но 
стойкого облегчения терапия не приносит.

Лечение. При остром цистите для предупреж
дения восходящей инфекции показано нем едлен 

ное лечение. При тяжелом цистите его начинаю т 

сразу после взятия мочи на посев, при легком, ког
да уверенности в диагнозе нет, можно подождать 
результата последнего. При отрицательном или со
мнительном результате посев повторяют. Так, если 
бактериурия в средней порции мочи больше №  
но меньше 105 КОЕ грамотрицательных бактерии- 

до начала лечения берут мочу на повторный посев 
катетером. Если показано немедленное ле ч е н и е  Д° 
результата посева и определения чувствительности



возбудителя эмпирически назначают 3-5-дневный 
куре триметоприм/сульфаметоксазола (см. ниже), 
к которому 4VBCTBm^bHO большинство штаммов 
f. coli. Большинство штаммов Klebsiella spp. и Ent- 
grobacter spp. чувствительны к нитрофурантоину в 
дозе 5 -7 мг/кг/сут в 3 или 4 приема. Успешно ис
пользуют амоксициллич (50 мг/кг/сут), но явныл 
преимуществ перед сульфаниламидами и нитрофу- 
рантоином он не имеет.

При ИМП с высокой лихорадкой, указывающей 
на пиелонефрит, показаны 14-дневный курс анти
бактериального препарата с высокой концентраци
ей в почечной паренхиме и корпекция обезвожива
ния. В легких случаях для этого достаточно питья. 
При бактериемии с выраженной интоксикацией, 
резком обезвоживании, рвоте необходимо внутри
венное введение антибактериальных препара гов и 
жидкостей, т. е. требуется госплта изация. Паренте
рально применяют цефтриаксон (50-75 мг/кг/сут, 
но не более 2 г) или ампициллин (100 мг/кг/сут) в 
сочетании с аминогликозидом, например гентами- 
цином (3-5 мг/кг/сут в 1-3 приема). Ввиду ото- и 
нефротоксичности аминогликозчдов необходимо 
ежедневно контролировать их уровень в сыворот
ке крови, а также креатинин (последний следует 
также определить до начала лечения). Аминогли- 
козиды особенно эффективны в отношении Pseud
omonas spp., чему способствует ощелачивание мочи 
путем введения бикарбоната натрия. В отношении 
остальных грамотрицательных бактерий цефало- 
спорины III поколения для приема внутрь, такие 
как цефиксим, не менее эффективны, чем цеф 'ри- 
аксон, и рекомендуются рядом экспертов в первую 
очередь, если можно обойтись бе? парентерального 
введения.

Нитрофурантоин высокой концентрации в по
чечной паренхиме не достигает, а потому при ИМП 
с высокой лихорадкой его в педиатрической прак- 
тике не используют. При устойчивости возбудите- 
Ля. особенно Psei domonas spp., к цефалоспоринам 
Подросткам старше 17 лет можно назначать фтор- 
Хинолоновый препарат ципрофлоксацин внутрь. 
^ больных моложе этого возраста его используют 
пРи муковисцидозе с хронической инфекцией лег
ких, вызванной Pseudomonas spp., поэтому его к о 
роткий курс при вызванном теми же возбудителя
ми пиелонефрите у детей считается допустимым.

ДНако используют его редко, учитывая, что в 
Э1сспериментах на животных фторхинолоны нару- 
oiajrv росг ХрЯщей. Эффективность и безопасность

применения ципрофлоксацина у детей исследуют
ся. В некоторых случаях внутримышечно вводят 
цефтриаксон в дозе насыщения с последующим 
переходом на прием цефалоспорина III поколения 
внутрь.

При абсцессе почки, паранефрите, пиелонеЛри- 
те на фоне обструктивной нефропатии, кроме анти
бактериальной терапии, коррекции обезвоживания 
и симптоматической терапии требуется открытое 
или чрескожное дренироврние.

Через 1 нед. после окончания антибактериаль
ной терапии посев мочи повторяют, чтобы убедить
ся в прекращении бактериурии. Учитывая тенден
цию ИМП к рецидивированию даже в отсутствие 
предрасполагающих анатомических дефектов, в по
следующие 1-2  года посев периодически повторя
ют даже при полном клиническом благополучии.

При частых рецидивах важно выявить пред
располагающие факторы. Например, у девочек 
школьного возраста нередко таким фактором бы
вает расстройство мочеиспускания. Его успешное 
лечение значительно снижает частоту рецидивов. 
Предрасполагает к рецидивам ИМП также редкое 
опорожнение мочевого пузыря и запор. Устранение 
запора и рекомендация чаще мочиться помогают 
избежать частых рецидивов ИМП. Нередко бла
готворное действие оказывает медикаментозная 
профилактика реинфекции — прием */3 терапев
тической дозы триметоприм/сульфаметоксазоча 
или нитрофурактоина 1 раз в день. Используют 
с профилактической целью также амоксициллин 
или цефалексин, но при возникновении устойчи
вости микрофлоры к ним возможен рецидив ИМП. 
Остальные показания к профилактическому при
менению антибактериальных препаратов (нейро
генный мочевой пузырь, застой мочи и обструк
ция мочевых путей, пузырно-мочеточниковый 
рефлюкс, мочекаменная болезнь) рассмотрены в 
других главах. Эффективность клюквенного сока, 
как средства профилактики рецидивов ИМП не 
доказана.

Лечение тяжелых последствий пиелонефрити- 
ческого нефросклероза — артериальной гиперто
нии и почечной недостаточности — рассмотрено в 
соответствующих главах (гл. 427 и 527).

Визуализирующие исследования. Цель визу
ализирующих исследований при ИМП — выявить 
предрасполагающие к ней анатомические дефекты. 
УЗИ позволяет исключить гидронефроз, абсцесс 
почки и паранефрит. В 30-60 % случаев острого



пиелонефрита УЗИ определяет увеличение поч
ки. Допплеровское исследование несколько более 
чувствительно, но и его данные надежны далеко не 
всегда. Пиелонефритическое сморщивание почки 
УЗИ выявляет только в 30 % случаев. В норме раз
ница в длине обеих почек не должна превышать 
1 см. Более значительная разница указывает на за
медление роста одной почки. Однако увеличение 
почки вследствие острого пиелонефрита может ни
велировать эту разницу. В диагностике пионефро
за — состояния, требующего немедленного дрени
рования чашечно-лоханочной системы чрескожной 
нефростомией, — УЗИ достаточно чувствительно.

Микционная цистоуретрография показана при 
ИМП детям до 5 лет, мальчикам независимо от 
возраста, при наличии лихорадки, а также при 2 
рецидивах и более у девочек школьного возраста. 
Наиболее частая находка при ней (приблизительно 
в 40 % случаев) — пузырно-мочеточниковый реф- 
люкс (рис. 669.3). Относительно срока ее проведе
ния единого мнения нет. В некоторых клиниках ее 
откладывают на 2 -6  нед., до стихания цистита. Од
нако частота обнаружения рефлюкса не зависит от 
того, проводится ли микционная цистоуретрогра-

фия во время лечения ИМП или после его оконча
ния, поэтому ее рекомендуют до выписки больно
го из стационара. При возможности микционную 
цистоуретрографию девочкам заменяют микцион- 
ным радионуклидным сканированием. Оно создает 
меньшую лучевую нагрузку на яичники, но обла
дает рядом недостатков — не позволяет судить об 
анатомических особенностях мочевого пузыря и 
точно установить степень рефлюкса, не определя 
ет удвоения и эктопии мочеточника. У мальчиков 
точная оценка анатомических особенностей моче
испускательного канала особенно важна, поэтому 
микционная цистоуретрография показана уже при 
первом эпизоде ИМП.

Считая микционную цистоуретрографию трав
матичной для ребенка, некоторые родители выра
жают сомнение в ее необходимости при нормаль
ной У 3-картине. Однако в диагностике рефлюкса 
УЗИ не обладает достаточной чувствительностью. 
Какие-либо анатомические дефекты при нем оно 
выявляет только в 40 % случаев. Общая анестезия 
при микционной цистоуретрографии неприемлема, 
так как исследование обязательно должно вклю
чать фазу мочеиспускания. Кроме того, связанные 
с общей анестезией опасности и затраты в данной 
ситуации не оправданы. В отдельных случаях дают 
внутрь (до 0,5 мг/кг) или вводят интраназально 
(0,2 мг/кг) мидазолам, снимающий страх и обеспе
чивающий антероградную амнезию. Мы убедились 
в его безопасности и эффективности и приобрела 
достаточный опыт его применения при микцион
ной цистоуретрографии, проводим ее без анесте
зиолога, под контролем показателей дыхания и 
гемодинамики, в том числе пульсоксиметрии.

Если другими методами диагностировать ост
рый пиелонефрит не удается, прибегают к радио
нуклидной нефрографии с сукцимером или глю- 
когептонатом, меченными технецием. Наличие 
областей слабого свечения подтверждает диагноз 

пиелонефрита. Опытный специалист по радио- 
нуклидной диагностике в состоянии о т л и ч и т ь  

острый пиелонефрит от хронического по картине 
сканирования. При ИМП с  лихорадкой у детей 
любого возраста радионуклидная н е ф р о г р а ф и я  с 

сукцимером выявляет вовлечение в  в о с п а л и т е л ь - 

ный процесс почечной паренхимы п р и б л и з и т е л ь н о  

в  50 % случаев, а  при сочетании с  рефлюксом 
IV или V степени — в 80-90 %. У 50 % б о ль н ы х  < 

подтвержденным радионуклидной н е ф р о гр а ф и е11 

острым пиелонефритом в последующие 5 мес. яа

Р и с . 6 6 9 .3 . И нтраренальны й рефлю кс. М икционная ци- 
стоуретрограм м а у мальчика грудного возраста с ИМП в 
ан ам н езе: пузы рно-мочеточниковы й рефлю кс, расш и ре
ние мочеточника, контрастирование почечной паренхи

мы, указываю щ ее на интраренальны й рефлюкс



месте воспаления образуется рубец. В то же время 
при нормальной картине радионуклидного скани
рования в остром периоде пиелонефрита последу
ющего рубцевания не бывает. ICT в диагностике 
острого пиелонефрита достаточно информативна 
но опыт применения радионуклидной нефрогра- 
фии больше.

При пузырно-мочеточниковом рефлюксе для 
выявления нефросклероза часто используют радио
нуклидную нефрографию с сукцимером (рис. 669 4) 
как наиболее чувствительный и точный метод, экс
креторная урография в его диагностике недоста
точно чувствительна (рубец становится видимым 
лишь через 1 -2  года). Кроме того, она хуже визу
ализирует чашечно-лоханочную систему у детей 
первых лет жизни и связана с некоторым риском 
аллергических реакций на рентгеноконтрастныг

Рис. 6 6 9 .4 . Р ади он укли дн ая  н еф р о гр аф и я  с сукц и м е
ром — области слабого свечения с обеих сторон указыва
ют на острый пиелонеф рит и пиелонеф ритическое cmod- 

щ ивание поче*

препараты. В некоторых клиникам для визуализа
ции паренхимы почек и чашечно-лоханочной сис
темы используют КТ, достаточно эффективную в 
диагностике нефросклероза (рис. 669.5).

Цистоскопия и определение диаметра моче
испускательного канала у девочек информации, 
влияющей на терапевтическую тактику, не даю т 
Применять их при ИМП не следует. Прежде счи
талось, что узость мочеиспускательного канала у 
девочек предрасполагает к ИМП. Однако выясни
лось, что у девочек с рецидивирующей ИМП диа
метр мочеиспускательного канала не меньше, чем 
у здоровых.
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Mghasĥ m A. A., Nahata М. С. Clinical use of fluoroquinolo
nes in children. Ann Pharmacother 2000; 34: 347-59.

American Academy of Pediatrics Committee on Quality 
Improvement. Subcommittee on Urinary Tract Infec
tion. Practice parameter: The diagnosis, treatment, and 
evaluation of the initial urinary tract infection in fe
brile infants and young children. Pediatrics 1999; 103: 
843-52.

Armengol С. E., HendleyJ. O., Schlager T. A. Should we aban
don standard microscopy when screening for urinary 
tracf infections in young children? Pediatr Infect Dis 
J 2001; 20: 1176-7.

Bachelard М., Verkauskas G., Bertilsson M. et al. Recognition 
of bladder instability on "oiding cystourethrography in 
infants with urinary tract infection. J Urol 2001; 166: 
1899-903.

Benador D., Neuhaus T. J., PapnzyanJ.-P. et al.. Randomised 
controlled trial of three day versus 10 day intravenous 
antibiotics in acute pyelonephritis: Effect on renal scar
ring. Arch Dis Child 2001; 84: ?41 -6.

Biggi A., Dardanelli L., Cussino P. et a! Prognostic value of 
the acute DMSA scan in children with first urinary tract 
infection. Pediatr Nephrol 2001; 16: 800-4.

Cascio S., Colhoun E., Puri P. Bacterial colonization of the 
prepuce in boys with vesicoureteral reflux who receive 
antibiotic prophylaxis. J Pediatr 2001; 139: 160-2.

Chen С. H., Lai F. C., Shortliffe L. M. Pediatric urinary tract 
infections. Pediatr Clin North Am 2001; 48: 1441-59.

Christian М. Т., McCollJ. H„ MacKenzie J. R. et al. Risk as
sessment of renal cortical scarnng with urinary tract 
infection by clinical features and ultrasonography. Aren 
Dis Child 2000; 82: 376-80.

Garcia F J., NagerA. L Jaundice as an early diagnostic sign 
of urinary tract infection in infancy. Pediatrics 2002; 109: 
846 57.

Goldman М., Bistritzer Т., Home T et al. The etiology of renal 
scars in mfants with pyelonephritis and vesicoureteral 
reflux. Pediatr Nephrol 2000; 14: 385-8.

Ис. 669 .5 . Истончение паренхимы  над чаш ечкой на КТ, 
Фактерное для пиелонефритического сморщ ивания поч

ки и рефлю ксной нефропатии



Huicho L., Campos-Sanchez М., Alamo С. Meta-analysis of 
uiine screening tests for determining the risk of muiary 
tract infection in children. Pediatr Infect Dis 2002; 21: 
1- 11.

Hoberman A., Wald E. R , Hickey R. W. et al. Oral versus 
initial intravenous therapy for urinary tract infections in 
young febnle children Pediatrics 1999; 105: 79-86.

Jantunen М. E., Saxen H., Salo E. et al. Recurrent urinary 
tract infections in infancy: Relapses or reinfections? 
J Infect Dis 2002; 185: 375-9

Jodal V , Lmdberg U. Guidelines for management of children 
with urinary tract infection and ve,ico-ureteric reflux: 
Recommendations from a Swedish state-of-the-art con
ference Acta Paediatr Suppl 1999; 431: 87-9.

Keren R., Chan E. A meta-analysis of randomized, control
led trials comparing short- and long-course antibiotic 
therapy for urinary tract infections in children. Ped.af 
rics 2002; 109(5): e70.

Levtchenko E., Lahy C., Levy J. et al. Treatment of children 
with acute pyelonephritis: A prospective randomized 
study Pediatr Nephrol 2001; 16. 878-84.

McDonald A., Scranton М., Gillespie R. et al. Voiding cys- 
tourethrograms and urinary tract infections: how long 
to wait? Pediatrics 2000; 105(4): e50.

Mahant S., To Т., Friedman J. Timing of voiding cystoure- 
throgram in th< investigation of urinary tract infections 
in children. J Pediatr 2001; 139- 568-71.

MarkovitzJ. E., Bengmark S. Probiotics in health and disease 
in the pediatric patient. Pediatr Clin North Am 2002; 
49- 127-41.

MartinellJ., Honsson S., Claesson 1. et al. Detection of uro- 
graphic scars in girls with pyelonephritis tollowed for 
13-38 years. Pediatr Nephrol 2000; 14: 1006-10.

Reid G., Bu.tonJ Use of Lactobadllus to prevent infection by 
pathogenic bacteria. Microbes Infect 2002; 4: 319-24.

Schlager T A. Urinary tract infections m children younger 
than 5 years of age: Epidemiology, diagnosis, treatment, 
outcomes and prevention. Paediatr Drugs 2001; 3:219- 
27.

Tran D , Muchant D. G„ Aronoff S. C. Short-~ourse versus 
conventional length antimicrobial therapy for uncompli
cated lower urinary tract infections in children: A meta
analysis of 1279 patients. J Pediatr 2001; 139: 93-9.

Wennerstrom М., Hansson S Jodal U. et al. Renal function 16 
to 26 years after the first urmaiy tract infection in child
hood. Arch Pediatr Adolesc Med 2000; 154: 339-45.

Williams G , Lee A., Craig J. Antibiotics for the prevention 
of urinary tract infection in children: A systematic re
view of randomized controlled tnals. J Pediatr 2001; 138: 
868-74.

Wold A. E„ Adlerherth I. Breast feeding and the intestinal 
microflora of the infant-implications for protection 
against infectious diseases. Adv Exp Med Biol 2000; 
478: 77 -93.

I
 Глава 670

Пузырно-мочеточниковый 
рефлюкс

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс — это обрат
ный ток мочи из мочевого пузыря в мочеточник и 
почечную лоханку. В норме мочеточник впадает в 
мочевой пузырь с боковой стороны, проникает в 
косом направлении через мышечный слой детру
зора и располагается с внутренней стороны по
следнего под слизистой оболочкой, благодаря чему 
создается клапанный механизм, препятствующий 
обратному току мочи (рис. 670.1). Рефлюкс возни
кав! , когда тоннель между детрузором и слизистой 
оболочкой короткий или полностью отсутствует. 
Обычно пузырно-мочеточниковый рефлюкс — это 
врожденная, иногда наследственная аномалия, ко
торая встречается приблизительно у 1 % детей.

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс предраспо
лагает к ИМП (пиелонефрит), так как способству
ет забросу баг. терий из мочевого пузыря в чашечно
лоханочную систему и паренхиму почки. Острую 
воспалительную реакцию при обусловленном реф- 
люксом пиелонефрите с последующим рубцевани
ем очагов поражений паренхимы обозначают также 
термином «рефлюкс-нефропатия». Обширный не- 
фросклероз приводит к опосредованной ренином 
артериальной гипс ртонии и ухудшению функции 
почки вплоть до терминальной хронической почеч
ной недостаточности, отставанию в росте в детстве, 

осложнениям беременности. В прошлом рефлюкс- 
нефропатия была причиной приблизительно 15- 
20 % случаев терминальной почечной н е д ос та точ 

ности в детском и молодом возрасте. В настоящ ее 

время она стала менее распространенной благодаря 

ранней диагностике рефлюкса и более р а ц и о н а ль 

ному подходу к лечению ИМП. Однако и сейчас 
рефлюкс-нефропатия — одна из главных причин 

артериальной гипертонии у детей.
К лассификация. Согласно м е ж д у н а р о д н о й  

классификации пузырно-мочеточниковый реФ' 
люкс подразделяют по тяжести на пять с т е п е н е й  

(I-V ) на основании изменений мочевых путей- 
выявляемых при микционной цистоуретрограф®! 
(рис. 670.2 и 670.3). Чем выше степень рефлюК® 
тем вероятнее повреждение почечной п а р е н х И М Ы -  

Тяжесть рефлюкса — косвенный показатель груб°и 
аномалии строения устья мочеточ::ика.



Рис. 670.1. Н ормальное и ан ом альное строен ие устья мочеточника. По степени смещ ения устья и укорочения тоннеля 
между слизистой оболочкой  и детрузором  варианты  располагаю тся слева направо. Верхний ряс —  схематическое изо

бражение эндоско! .1 ческой картины, нижний ряд —  схематическое изображ ение сагиттального сечения интрамурального
отрезка мочеточника

I IV

Степень

Рис. 670.2. Степень пузы рно-мочеточникового рефлюкса: 
I— рефлюкс в нерасширенный мочеточник; II—  рефлюкс в ча- 
шечно-лоханочную систему при нерасширенном мочеточнике без 
ее расширения; III —  рефлюкс с расширением мочеточника и/или 
уплощением сводов чашечек; IV —  рефлюкс с резким расширени
ем мочеточника; V—  массивный рефлюкс с резким расширением 
и извилистостью мочеточника и утратой сосочковых вдавлений

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс бывает 
первичным или вторичным (табл. 670.1). Первич
ный — следствие анатомического дефекта устья 
Мочеточника (рис. 670.1). Нарушения функции 
Мочевого пузыря способствуют возникновению 
Рефлюкса и усилению уже существующего, осо
бенно при наиболее неблагоприятном анатоми- 
Ческом стро( нии устья. В особо тяжелых случаях 
Массивный рефлюкс в верхние отделы мочевых 
пУтей приводит к перерастяжению мочевого пу- 
Зыря -  синдрому мегацист ммвгаурётерг о мн о -  или 
Двустороннему (рис. 670.4), преимущественно у 

чиков. Подобный рефлюкс можно устранить 
т°лько реимплантацией мочеточника.

Рис. 670.3. М икционная цистоуретрограм м а при п раво
стороннем  пузырно-мочеточниковом  реф лю ксе IV степе

ни, достигающ ем почечной паренхимы

Приблизительно у 1 из 125 детей имеется удво
ение мочевых путей, т. е. моча из почки игтекает 
не по одному мочеточнику, а по двум. Удвоение 
бывает полным или частичным. При частичном



Таблицр 670.1
Классификация пузырно-мочеточникового рефлюкса
Тип Причина

1. Первичный Врожденная несостоятельность клапанного механизма устья 
мочеточника

2. Первичный с сопутствующим пороком развития устья моче
точника

Удвоение мочеточника

Удвоение мочеточника с уретероцеле

Эктогия мочеточника
Парауретеральные дивертикулы

3. Вторичный, вследствие высокого внутрипузы^ного давления Нейрогенный мочевой пузырь

Дисфункция мочевого пузыря, не связанная с нейрогенным 
расстройством

Обструкция шейки мочевого лузыря
4 Ьторичный, вследствие воспалительного процесса Тяжелый бактериальный цистит

Инородные тела

Камни мочевого пузыря
Клинически выраженный цистит

5. Вторичный, вследствие хирургического вмешательства на 
устье мочеточника

Рис. 670.4. М икционная цистоуретрограмма новорож ден
ного мальчика с синдром ом  мегацист-мегауретер: Резкое 
расш ирение мочеточника с  массивным пузырно-мочеточ- 
никовым рефлюксом. Резко растянутый м очевой  пузырь. 
Обструкция мочеиспускательного канала или нейрогенная 

дисфункция м очевого пузыря отсутствует

оба мочеточника сливаются и имеют единое ус
тье, при полном устье мочеточника, отходящего 
от нижнего полюса почки, располагается выше и 
латеральнее устья мочеточника от верхнего полю
са. В 50 % случаев имеет место рефлюкс в моче

точник, отходящий от нижнего полюса, у которого 
клапанный механизм обычно слабее, но встречает
ся и рефлюкс в оба мочеточника (рис. 670 5). При 
удвоении мочевых путей возможна и эктопия мо
четочника — расположение устья мочеточника, от- 
ходящ< го от верхнего полюса почки, вне мочевого 
пузыря (гл. 532). Иногда оно располагается в шей
ке мочевого пузыря, что приводит к ее обструкции 
и пузьгоно-мочеточниковому ped-пюксу. Удвоение 
мочевых путей часто сочетается с уретероцеле -  
кистовидным выпячиванием интрамурального от
резка мочеточника в мочевой пузырь, при котором 
часто возникает рефлюкс в мочеточник, отходящий 
от нижнего полюса почки с той же стороны, или в 
мочеточник с противоположной. Рефлюкс обычно 
наблюдается и при дивертикуле дистального от
дела мочеточника (рис. 670.6).

При нейрогенном мочевим пузыре вс ле д ств и е  

миеломенингоцеле, агенезии крестца, а тр е з и и  

прямой кишки рефлюкс в  25 % случаев бы вает 

врожденным. Рефлюкс наблюдается у 50 % маль
чиков с клапанами проксимального отдела моче
испускательного канала. При высоком д а в л е н и и  

в мочевом пузыре (дискоординация с ф и н к те р а  

и детрузора, обструкция шейки) оефлюкс моясеТ 
приводить к  клинически выраженному п о в р е ж 

дению почечной паренхимы даже в  о т с у т с т в и е  

инфекции.



г

Первичный

Дивертикулы '

Удвоение Удвоение с уретероцеле
Эктопия мочеточника

Рис. 67 0 .5 . Анатомические дефекты устья мочетсчника, сопровож даю щ ие пузырно-мочеточниковый рефлюкс

Первичны.i рефлюкс может сопутствовать тяже- 
порокам развития мочевой систгмы. При муль- 

тИкистозной дисплазии или агенезии почки в 15 %

случаев обнаруживается реф токе высокой степени 
с противоположной стороны. При обструкции ло
ханочно-мочеточниковою сегмента в 10-15 % слу
чаев имеет место реф по.сс со стороны ллронефро- 
тической почки или с противоположной.

Пузырно-мочеточниковый рефлюкс нередко 
имеет наследственную природу. У братьев и сестер 
больных с рефлюксом оь o6HapvjKHBaeTCH прибли
зительно в 35 % случаев и обычно бывай бессим
птомным. Его вероятно!, гь не зависит от тяже» ти 
рефлюкса у пробанда или пела последнего. При
близительно в 12 % бессимптомного рефлюкса об
наруживается нефросклероз. Более того, рефлюкс 
выявляется у 50 % детей от матерей, имеющих ука
зания на него в анамнезе. Многие эксперты пола
гают, что у братьев и сестер больных с рефлюксом 
до 3 пет даже в отсутствие у них ИМП необходима 
радионукли цная цистография. При налич ш ИМП 
братьев и сестер обследуют независимо от возрас
та. Рекомендуется проводить УЗИ для выявления 
гидронефрозе и асимметрии разм> :ров почек и мик- 
ционную цистоуретрографию, хотя допустима в 
качестве предварительного обе педования и радио
нуклидная цистография. У афроамериканцев пер
вичный рефлюкс встречается реже, чем у белых.

Клинические проявления. Обычно пузырно
мочеточниковый рефлюкс обн™уживают при об

Рис- 670 .6 . П узырно-мочеточниковый рефлю кс и длвер- 
™кул м очевого пузы ря. М икционная ц истоуретрограм - 
ма — левосторонний пузырно-мочеточниковый рефлюкс 

и парауретеральны й дивертикул м очевого пузыря



следовании по поводу ИМП (см. гл. 669) в сред
нем в возрас ге 2-3 года. 80 % больных с. рефлюк- 
сом — девочки. Кроме того, его диагностируют во 
время микционной цистоуретрографии по поводу 
нарушений мочеиспускания, почечной недостаточ
ности, артериальной гипертонии и других заболе
ваний, при обследовании по поводу пренатального 
гидронефроза. В последнем случае 80 % больных 
составляют мальчики, причем степень рефлюкса у 
них, как правило, выше, чем у девочек при ИМП.

Диагностика. Для диагностики рефлюкса не
обходимо наполнение мочевого пузыря рентгено
контрастным или радионуклидным препаратом 
через катетер с последующей рентгенографией 
или сканированием верхних и нижних мочевых 
путей в процессе наполнения мочевого пузыря и 
во время мочеиспускания. Рефлюкс, возникающий 
во время наполнения мочевого пузыря, называется 
пассивным, или рефлюксом низкого давления, воз
никающий во время мочеиспускания — активным, 
или рефлюксом высокого давления. При только ак
тивном рефлюксе спинтанное выздировление бо
лее вероятно, чем при пассивном. Радионуклидное 
сканирование создает значительно меньшую луче
вую нагрузку, чем микционная цистоуретрография, 
однако последняя значительно информативнее. 
Она позволяет выявить удвоение мочеточника и 
чашечно-лоханочной системы, эктопию мочеточ
ника, парауретеральные дивертикулы, обструк
цию внутреннего отверстия мочеиспускательного 
канала у мальчиков, застой мочи в верхних отде
лах мочевых путей, такие признаки расстройства 
мочеиспускания, как веретенообразная уретра у 
девочек. Кроме того, классификация рефлюкса 
по тяжести опирается именно на данные микци
онной цистоуретрографии. В большинстве клиник 
ее выпо. шяют при первичном обследовании, а при 
проспективном наблюдении используют преиму
щественно радионуклидную цистографию, создаю
щую меньшую лз'чевую нагрузку (рис. 670.7).

Установка мочевого катетера в процессе иссле
дования представляет для ребенка психологиче
скую и эмоциональную травму, которую несколь
ко уменьшает такт ичное поведение медицинского 
персонала и прием внутрь или интраназальное 
введение мидазолама, оказывающего седативное 
действие и вызывающего амнезию.

Непрямая радионуклидная цистография (вну
тривенное введение радионуклидного препарата, 
экскретируемого почками и сканирование во время

Р и с. 6 7 0 .7 . Радионуклидная цистограмма при двусторон
нем пузырно-мочеточниковом рефлю ксе

мочеиспускания, когда препарат достиг мочевого 
пузыря) выявляет рефлюкс только в 50 % случа
ев. Еще один метод визуализирующего исследова
ния —| микционная цистоуретросонография — так
же требует установки катетера для введения эхо
контрастного препарата. Она не создает лучевой 
нагрузки, но уступает в точности рентгенологиче
ской микционной цистоуретрографии и не позво
ляет определить степень рефлюкса.

Следующим этапом, после того как диагноз 
рефлюкса подтверж ien и  определены его степень 
и характер (первичный или вторичный), является 
оценка состояния верхних отделов мочевых путей, 
цель которой — определить, имеется ли неф роскле- 
роз и не сопутствуют ли рефлюксу анатом ические 

дефекты. Для этого пользуются УЗИ, э кск ретор 
ной урографией или радионуклидной н еф рограф й" 
ей. УЗИ ьгтравматично и позволяет д и а гн о с ти р о 

вать гидронефроз, массивный нефросклероз, уДв°" 
ение почки; при нем иногда выявляется картина 

обструкции мочеточника, дренирующего верхний 
полюс почки, при нерасширенной ч а ш е ч н о -л о х а - 

ночной системе нижнего полюса. Э к с к р е т о р н а *  
урография связана с  внутривенным введением но 
дистого рентгенокоьтрастного препарата, но с°3 
дает подробную картину анатомического с т р о е н ^ 1 
почки, в  частности визуализирует 90 % о ч а г о в  рУ



новой ткани. В настоящее время в педиатрической 
практике ее применяют редко. Для радионуклид
ной нефрографии обычно используют сукцимер, 
с помощью которого хорошо визуализируются 
Ьгали коры почки, в том числе почти все очаги 
рубцовой ткани. В диагностике гидронефроза и не
которых других анатомических дефектов она менее 
Ьдежна, чем УЗИ и экскреторная урография.

Необходимо выяснить, нет ли у оебенка рас
стройств мочеиспускания (императивные позывы, 
лишение или урежение, ночное или дневное не- 
Врясание мочи) и запора. При энурезе часто поми- 
ме профилактики ИМП требуются антихолинер- 
•ические препараты и упражнения для тренировки 
(контроля мочеиспускания.

Определяют рост, массу тела и АД при поста
новке диагноза, а при наличии по данным визуали
зирующего исследования нефросклероза — уровень 
Шеатинина в сыворотке крови. Приводят бактерио- 
■югическое исследование мочи, определяют уровень 
белка в ней. Цистоскопия прогностически важной 
информации не дает и на терапевтическую тактику 
не влияет. Бужирование мочеиспускательного ка
нала благоприятного действия не оказывает.

Естественное течение. Частота нефросклероза 
и рефлюкс-нефропатии завысит от степени рефлюк
са. Рефлюкс имеет тенденцию уменьшаться и даже 
полностью исчезать по мере роста мочевого пузы
ря. Спонтанное выздоровление более вероятно пои 
слабом рефлюксе. При рефлюксе I или II степени 
как одно-, гак и двустороннем вероятность спон

танного выздоровления одинакова и не зависит от 
возраста пациента, в котором поставлен диагноз. 
При рефлюксе III степени спонтанное выздоровле
ние более вероятно, если он односторонний и диаг
ноз поставлен в раннем возрасте (рис. 670.8). При 
двустороннем рефлюксе IV степени вероятность 
спонтанного выздоровленич значительно ниже, чем 
при одностороннем. При рефлюксе V степени оно 
маловероятно. В среднем спонтанное выздоров
ление наст} пает в возрасте 6-7 лет. В отсутствие 
инфекции поражения паренхимы почек рефлюкс, 
как правило, не вызывает. Однако активный реф
люкс (рефлюкс высокого , явления), характерный 
для клапанов проксимальной части мочеиспуска
тельного канала, нейрогенного мочевого пузыря и 
синдрома Хинмана (ненейрогенного нейрогенного 
мочево1о пузыря) может значительно повреждать 
паренхиму. Рефлюкс высокой степени в сочетании 
с ИМП во многих случаях сопровождается пие
лонефритом и пиелонефритическим нефросклеро- 
зом.

Лечение. Цель лечения — предотвратить пи
елонефрит, повреждение почечной паренхимы и 
другие осложнения пузырно-мочеточникового 
рефлюкса. Консервативная тактика основана на 
том, что рефлюкс с возрастом нередко исчезает 
спонтанно, следовательно, надо только предупре
дить его осложнения. Оперативное вмешательство 
показано. когда рефлюкс уже вызвал повреждение 
почечной паренхимы или вероятное гь его и других 
осложнений значительна.
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6-10 лет.
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Односторонний, 6-10 лет

Односторонний, 3-5 лет

Годы после постановки диагноза

"с. 670.8. (Л) Вероятность (в %) сохранения пузырно-мочеточникового рефлю кса I, II и IV степени через 1 -5  лет после 
1 ? становки диагноза. (Б) В ероятность (в %) сохранения пузы рно-мочеточникового рефлю кса III степени ч ер ез 1 -5  лет 
После постановки диагноза {Elder J. S., Peters С. A.,ArantB. S. Jr. e t  al. Pediatric Vesicoureteral Reflux G uidelines Panel Sum m ary 

R eport on  th e  m an ag em en t o f prim ary vesicoureteral reflux in children. J UroM 997; 157:1846)



Краеугольный камень консервативной терапии 
рефлюкса — постоянное профллактлческое при
менение антибактериальных препаратов, обычно 
триметоприм/сульфаметоксазола, одного триме- 
топрима или нитрофурангоина ежедневно в дозе, 
равной У3-У 4 используемой для лечения острого 
пиелонефрита. Антибактериальную профилактику 
обычно продолжают до спонтанного исчезновения 
реф. [кжса или того момента, когда опасность по- 
вреж цения почечной паренхимой станет незначи
тельной. При расстройстве мочеиспускания и за
поре необходима их коррекция (см. гл. 674). При 
ИМП показано бактериологическое исследование 
мочи. Микционную цистоуретрографию (рентге
нологическую или радионуклидную), как правило, 
повторяют каждые 12 -18 мес. Периодически про
водят и визуализирующее исследование для оцен
ки состояния верхних отделов мочевой системы. 
Ребенка осматривают не реже 1 раза в год с обяза
тельные определением рост? массы тела и АД.

Консервативное ведение с профилактическим 
применением антибактериальных препаратов 
считают успешным, если не возникают рецидивы 
ИМП, новые счаги нефросклероза и рефлюкс спон
танно исчезает. Наоборот, рецидивы инфекции, 
появление новых рубцов в почечной паренхиме и 
стойкость рефлюкса свидетельствуют о неудаче. 
Препятствуют консервативному ведению или де
лают его неэффективным несоолюдешге врачебных 
рекомендаций, аллергические реакции на антибак
териальный препарат или его побочное действие.

Хирургическое вмешательство проводят эндо
скопически или через нижний разрез брюшной 
стенки. Открытая операция заключается в реим
плантации мочеточника с увеличением в 4 -5  раз 
диаметра его сегмелта, проходящего в стенке мо
чевого пузыря. Описано множество технических 
вариантов этой операции. Некоторые из них (По- 
литано-Лидбеттера, тр£.нстри тональный Коэна, 
Гленна-Андерсона) требуют расселения мочевого 
пузыря. При простом удвоении оба мочеточни
ка имплантируют вместе («в одном влагалище»). 
Резкое расширение мочеточника (мегауретер), 
сопутствующее рефлюксу, требует хирургической 
коррекции. Мочеточник подвергают равномерно
му или коническому сужению, чтобы достигнуть 
нормального соотношения длины и диаметра его 
интрамурального отрезка, а угон мочевого пузы
ря прикрепляют к сухожилию поясничной мыш
цы («поясничный скреп»). При недостаточности

почки со стороны реф июкса показана нефрэкто- 
мия или нефроуретерэктомия. Разрабатываю-щ 
методы лапароскопической коррекции рефлюкса 
внепузырным доступом

От крытая операция показана при неэффектм 
ности консервативного ведения (рецидивирова- 
ние ИМП, стойкий рефлюкс) и при рефлюксе IV 
и V степени. Как правило, она не сопровождается 
значительной кровопотерел. Продолжительность 
госпитализации после нее составляет в среднем 
2 дня. Хирургическое леченле устраняет рефлюкс
I-IV  степень в 95-98 % случаев. В  2 % наблюде
ний рефлюкс сохраняется, в 1 % требуется допол
нительная коррекция обструкции мочеточника. 
Хирургическое вмешательство настолько эффек
тивно, что микционную цистоуретрографию после 
него выполняют только при развитии пиелонеф
рита. Рефлюкс V степени удается устранить при
близительно в 80 % случаев. Основнаг причина 
неудач при ре(рлюксе меньшей степени — нерас
познанные расстройства мочеиспускания. При вто
ричном рефлюксе процент неудач несколько выше, 
чем при первичном.

Эндоскопическая коррекция рефлшкеа состо
ит во введении под слизистую оболочку вещества, 
создающего вокруг устья мочеточника выступ-  
искусственный клапан (рис. 6 7 0 .9 ) .  Этот метод 
называют субуретеральной инъекцией. Его пре
имущества — неинвазивность и возможность ам
булаторного проведения (под общей анестезией). 
Он устраняет рефлюкс в 7 0 -8 0  % случаев. Эффек
тивность тем выше, чем ниже степень рефлю кса. 

В  октябре 2001 г. F D A  одобрило и с п о ль з о в а н и е  

для субучетеральной инъекции суспензии микро
сфер декстрана в гиалуроновой кислоте (деф лю к с). 

В  Европе с этой целью используют препарат стинг. 
Другие средства для субуретеральной и н ъ е к ц и и  

находятся в стадии апробации. '
По данным международного исследования, при 

рефлюксе III—IV степени результаты в о т н о ш е н и и  

нефросклероза и функции почек через 5 лет 
еле хирургического или консервативного леч» !11Я 
одинаковы, но частота пиелонефрита у л е ч и в ш и х 

ся консервативно детей в 2,5 раза выше. У более 
чем 50 % из них к концу исследования еще был 
рефлюкс.

А мериканская урологическая ассоциация 
опубликовала в 1997 г. основанные на приник 
пах доказательной медицины рекомендаций 110 
лечению пузырно-мочеточникового рефлюкса-



диагност* рованного после возникновения ИМП 
(табл. 670.2), разработанные до того, как FD/\ одо
брило средство для эндоскопической субуретераль- 
ной инъекции. Врач должен ознакомить родителей 
с существующим подходом к лечению и обсудить с

ними оптимальный для их робшка вариант. ВыбоБ 
консервативного или активного ведения зависит от 
с-.епени риска ИМП и нефросклероза, вероятности 
спонтанного исчезновения рефлюкса и предпочте
ний родителей и самого больного.

мочеточника

Препарат

Суженное устье 
мочеточника

Подслизистая основа

Рис. 670.9. Эндоскопическая коррекция пузырно- мочеточникового рефлюкса. Через цистоскоп иглой, введенной глубоко 
под слизистую оболочку устья мочеточника, вводят препарат, увеличиваю щ ий объем  тканей, создавая таким образом  
Искусственный клапан, npei птствующий обратном у току мочи (Ortenberg J. Endoscopic tre a tm en t o f vesicoureteral reflux in

children. Urol Clin North Am 1998; 25:152)

Таблица 670.2
Рекомендации по лечению пузырно-мочеючникового рефлюкса, диагностированного после возникно

вения ИМП*

Степень Возраст (лет) . Нсфроскдсроз Первонача. "облечение Последующее лечение при неэф
фективности лервоначалыюго

I-II Любой Есть/нет Профилактическое применение антиба: :тери- 
альных средств

Единое мнение отсутствует

III-IV 0-5 Есть/нет П'юфилаю ическое применение антибактери
альных средств

Хирургическое вмешательство

Hi—IV 6-10 Еоь/нет Односторонний профилактическое примене
ние антибягтерианьных средств

Хирургическое вмешательство

Двусторонний: хирургическое вмешательство
V <1 Есть/нет Профилактическое применение антибакгери- 

альных средств
Хирургические вмешательство

V 1-5 Нет Односторонний: профилактическое примене
ние антибактериальных средств

Хирургическое вмешательство

v~~ 1-5 Нет Двусторонний: хирургическое вмешательство
V 1-5 Есть Хирургическое вмешательство
V

6-10 Есть/нет Хирз ргическое ьмешате 1ьстгаэ

Краткое изложение рекомендаций Американской урологической ассоциации; возраст указан на момент постановки диагноза.
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I
 Глава 671

Обструкция 
мочевых путей

Обструкция мочевых путей возможна на любом 
уровне — от наружного отверстия мочеиспуска
тельного канала до воронки почечных чашечек. 
Обструкция бывает врожденной (порок развития) 
или приобретенной (травма, новообразование, мо
чекаменная болезнь, воспаление или хирургиче
ское вмешательство) (табл. 671.1). Последствия 
обструкции зависят от ее уровня, протяженности, 
возраста пациента, в котором она возникла, и как 
долго она существует. У детей встречается в основ
ном врожденная обструкция.

Таблица 671-1Типы и причины обструкции мочевых путей

Уровень
обструкции

1
Причина

Воронка почеч
ной чашечки

Порок развития 
Мочекаменная болезнь
Воспаление (туберкулез)
Травма
Последствия хирургического вмешатель
ства ___
Новообразование

Почечная ло
ханка

Порок развития (шеечно-лоханочный сте 
ноз) ___
Воспаление (туберкулез) ___,

Мочекаменная болезнь __ -
Новообразование (опухоль Вильмса, неи- 
робластома) __ _



Окончание табл. 671.1

Уровень
обстуу»Дии

Причина

—
Лоханочно мо Врожденный стеноз
четочниковый
сегмент

Мочекаменная болезнь

Новообразование

Воспаление

Последствия хирургического вмешатель
ства
Травма

Мочеточник Ерожденный обструктивный мегауретер

Стриктура средней части мочеточника

Эктопия мочеточника

Уретероцеле
Расположение мочеточника позади нижней 
полой вены (ретрокавальный мочеточник)
Фиброэпителиальный полип мочеточника

Клапан мочеточника
Мочекаменная болезнь

Последствия хирургического вмешатель
ства

Внешнее сдавление:
новообразование (нейробластома, лим- 
фома и другие заорюшинные или тазо
вые опухоли)
воспаление (болезнь Крона, хрониче
ский гранулематоз) 
гематома, уринома (мочевой затек) 
лимфатическая киста 
ретроперитонеальный фиброз

Шейкч моче
вого пузыря и

Нейрогенная дисфункция мочевого пузыря 
(функциональная обструкция)

мочеиспускг 
тельный канал

Клапаны проксимальной части мочеиспу
скательного кана ia
Клапаны дистальной части мочеиспуска
тельного канала
Дивертикул
Стриктура мочеиспускательного канала 
(врожденная, травматическая или ятро- 
генная)
Атрезия мочеиспускательного канала
Эктопическое уретероцеле
Стеноз наружного отверстия мочеиспуска
тельного канала (у мужчин)

Мочекаменная болезнь
Инородное тело

Фимоз
Внешнее сдавление опухолью

L___ Пороки развития мочеполового синуса

Э т и о л о г и я

Возникшая на ранних этапах ьнутриутробного раз
вития значительная обструкция мочеточника при
водит к выраженной в той или иной степени дис
плазии почки — от мультикистозной почки, обыч
но в сочетании с атрезией мочеточника и лоханки 
(см. рис 568.2), до дисплазии коркового вещества 
почки, Ьошвляемой только в относительно легких 
случаях п  стологиче^ки.

Стойкая обструкция мочеточника на позднем 
этапе внутриутробного развития или после рожде
ния приводит к расширению мочеточника, почеч
ной лоханки и чашечек и к поражению почечной 
паренхимь — от минимальных изменений каналь- 
цеЕ до расширения полостей капсул почечных клу
бочков, склероза клубочков и интерстициального 
фиброза.

Постнатально обструкция мочевых путей не
редко осложняется инфекцией, у ̂ угубляющей по
ражение почечной паренхимы.

Клинические проявления
Обструкция мочевых путей, как поавило ппивоцит 
к гидронефрозу, который на ранней стадии истается 
бессимптомным. Обструкция лоханочно-мочеточ
никового сегмента или устья мочеточника нередко 
вызывает боль в верхней части живота или в боку 
на стороне поражения. Застой мочи предраспола
гает к пиелонефриту. Закупорка камнем в верхних 
отделах мочевых путей сопровождается болью в 
животе и боку и гематурией, обструкция шейки 
мочевого пузыря проявляется слабой струей мочи 
и часто сопровождается ИМП. Во многих случаях 
обструкция мочевых путей диагностируется прена- 
тально при УЗИ У 3-картина дает основания запо
дозрит! порок развития мочевых путей и половых 
органов у одного из 100 плодов.

Обструктивная почечная недостаточность про
является гипотрофией, рвотой, поносом и другими 
неспецифическими симптомами. У детей старше 
1 года инфравезикальная обструкция может со
провождаться слабой струей мочи или парадок
сальной ишурией. Острая обструкция мочеточника 
проявляется болью в животе или боку, тошнотой, 
рвотой, хроническая — остается бессимптомной 
или сопровождается неопределенной болью в боку, 
реже в животе, вследствие растяжения мочевых 
путей.



■
Диагностика
Обструкция мочевых путей нередко бессимптомна. 
У новорожденных гичронефротическая или мулъ- 
тикистозьая почка — наиболее частая причиьа 
пальпируемого образования в брюшной полости. 
При инфравезикальчой обструкции у мальчиков 
над лобковым симфизом пальпируется образо
вание размером с грецкий орех, предстг в чяющее 
собой мочевой пузырь. На обструкцию мочеиспу
скательного канала указывает сохранение проходи
мости vpaxyca (мочевого протока). При клапанах 
проксимального отдела мочеиспускательного ка
нала наблюдается мочевой асцит вследствие про- 
сачиьания мочи из почек и мочевого пузыря.

Пренатально обструкцию мочевых путей диа
гностируют на основании УЗ-каптины гидронеф
роза, после рождения необходимо повторное УЗИ 
и более полное обследование. Нередко первым про
явлением o6t грукции мочевых путей бывают их 
инфекция и уросепсис, представляющие болышто 
опасность и требующие парентерального примене
ния антибактериальных средств и хирургического 
вмешательства для восстановления оттока мочи из 
почки. При острой ИМП с лихорадкой обязат :льно 
УЗИ для исключения обструкции мочевых путей 
и других анатомических дефектов.

Визуализирующие исследования
УЗИ почек. Самое распространенное прояв

ление обструкции — расширение мочевых путей, 
нередко гидронефроз (рис. 671.1). Расширение не 
всегда свидетельств' ет об обструкции. Оно может 
длительно сохраняться после ее хирургической 
коррекции, образоваться вследствие рефлекса ичи 
представлять собой порок развития мочевых путей 
в отсутствие их обструкции. При УЗИ определяют 
длину почки, степень расширения чашечно-лохг- 
ночной системы, толщину почечной паренхимы 
наличие расширения мочеточника. Желательно 
оценить степень гидронефроза (от 1 до 4) по шка
ле Общества фетальний урологии (табл. 671.2). 
Обязательно оценивают состояние нижнего отдела 
мочеточника, почки и мочевых путей с противопо
ложной стороны, полноту on >рожнения мочевого 
пузыря и толщину его стенки. При острой или пе
ремежающейся обструкции расширение чашечно
лоханочной системы незначительно. УЗИ может 
не определить его.

Микционная цистоуретрография показана 
во всех случаях врожденного гидронефроза и при

Р и с . 6 7 1 .1 . УЗ-снимок: р езк о е  расш и рен ие чашечно-ло
ханочной системы левой  почки (гидронеф роз IV степени) 
у м альчика с обструкцией  лоханочно-мочеточникового 

сегмента

Таблица 6712
Шкала тяжести гидронефроза Общества феталь

ной урологии
Степень
гидро

нефроза

Состояние чашечно-лоханоч
ной системы

Толщина почеч-- 
ной паренхимы

0 Не изменена Нормальная

1-я Изображение лоханки слегка 
расщеплено

Нормальная

2-я Изображение лоханки замет
но расщег гсено, но не выходит 
за преде’чл почки

Нормальная

3-я Значительно расширенное и 
расщег пенмие изображение 
лоханки выходит за предечч 
почки, чашечки всегда рас 
ширины

Нормальная

4-я Резкое расширение чашечно
лоханочной системы, наличие 
выпукло» ту свод: чашечек

Истончение

Ма zels М., MitcheV В Knss Е. et al. Outcome of nonspecific 
h', dronephrosis in the infant: A report from the registry of the Sr- 
ciety for Fetal Urology J  Urol 1994; 152: 2324.

любом расширении мочеточника у детей, так как 
последнее в 15 % случаев обусловлено п у з ы р н о - 

мочеточниковым рефлюксом. У мачьчиков, кроме 
того, она по:;азана при подозрении на клапан проК" 
симального отдела мочеиспускательного канала- 
У грудных детей при инфравезикальной обструК" 
ции обычно пальпируется мочевой пузырь, постО" 
янно расширенный из-за неточного опор ш нения-



у*етей более старшего возраста можно неинвази: - 
но измерить поток мочи. Слабость потока при нор
мальном сокращении мочевого пузыря указывает 
И инфравезикальную обструкцию. Препятствие 
ьр] попытке катетеризации мочевого пузыря для 
введения рентгеноконтрастного препарата указы
вает на стриктуру или обструкцию мочеиспуска
тельного канала. Уточнить характер обструкции 
помогает ретроградная (ьосходящая) уретрогра- 
фия с введением рентгеноконтрастного препарата в 
Дружное отверстие мочеиспускательного канала.

Радионуклидное исследование. Радионуклид
ную нефрографию применяют для оценки морфо
логии и функции почек. Наиболее широко исполь
зуемые для нее радионуклидные препараты — ме
ченные 99тТс меркаптоацетилтриглицин (МАГ-3) 
исукцимер. МАГ-3 экскретируется почечными ка
нальцами, что позволяет оценить функцию почек 
раздельно и при введении фуросемида определить 
состояние мочевых путей. Вместо МАГ-3 можно 
использовать диэтилентетрапентауксусную кисло
ту, которая выводится клубочковой фильтрацией. 
Ее исходная активность значительно выше, чем 
МАГ-3. Сукцимер обеспечивает в первую очередь 
визуализацию коркового вещества почек и ис
пользуется для раздельной оценки функции почек 
и выявления нефросклероза. При обструктивной 
нефропатии у детей его применяют редко.

При МАГ-3-нефрографии со стимуляцией диу
реза внутривенно вводят небольшую дозу МАГ-3, 
меченпого 99тТс (рис. 671.2 и 671.3). Анализируя 
захват препарата паренхимой почек в первые
2-3 мин, определяют функцию разных отделов 
нефрона. Затем оценивают экскрецию. Через 20- 
30 мин внутривенно вводят фуросемид и исследу
ют скорость и прохождение мочи из почки в моче
вой пузырь. В отсутствие обструкции 50 % радио
нуклидного препарата покидает почечную лоханку 
За Ю-15 мин (период полувыведения). При зна
чительной обструкции верхних отделов мочевых 
путей период полувыведения обычно превышает 
20 мин. При периоде полувыведения 15-20 мин 
определенно судить о наличии или отсутствии 
Препятст вия негозможно. Обычно сцинтиграимы 
позволяют точно определить уровень обструкции, 
°ДНако на качество изображения влияет целый ряд 
°бстоятельств. Например, у новорожденных из-за 
^зрелости почек изображение мочевых путей ино
гда не у тается получить даже в отсутствие каких 
бь то ни было нарушений функции. При обезво

живании прохождение препарата через паренхиму 
почек замедляется, его пик сглаживается. То же на
блюдается и при недостаточной дозе фуросемида. 
При пузырно-мочеточниковом рефлюксе на период 
исследования необходимо устанавливать постоян
ный мочевой катетер во избежание заброса радио
нуклидного препарата из мочевого пузыря ь расши
ренный мочеточник и лоханку и связанного с этим 
удлинением периода полз'выведения. Учитывая все 
эти обстоятельства, Общество фетальной урологии и 
Объединение педиатрической радиологии совмест
но разработали стандарты МАГ-3-нефрографии со 
стимуляцией диуреза для получения адекватного 
изображения у детей разного возраста.

При гидронефрозе МАГ-З-нефрография со сти
муляцией диуреза имеет несомненные преимуще
ства по сравнению с экскреторной урографией у 
детей любого возраста, так как получению каче
ственных экскреторных урограмм часто мешает не 
только незрелость почек, но и газы в толстой киш
ке. Кроме того, метод позволяет раздельно оценить 
функцию почек.

Экскреторную урографию  для визуализа
ции мочевых путей у детей используют редко, но 
в отдельных случаях она полезна (рис. 671.4). На 
обзорной рентгенограмме брюшной полости в пря
мой проекции определяются мочевые камни, ано
малии позвоночника, избыточное газообразование 
в толстой кишке, тяжелый запор, при инфравези- 
кальной обструкции — неровность или трабеку- 
лярность стенки мочевого пузыря вследствие ги
пертрофии детрузора, при обструкции мочеточни
ка — расширение мочевых п\ тей выше ее уровня и 
уплощение свода чашечек. Дистальнее обструкции 
концентрация рентгеноконтрастного вещества не
достаточна. Визуализация мочевых путей запаз
дывает. На рентгенограмме в отдаленные сроки 
прогрессирующе нарастает концентрация в месте 
обструкции. При высокой обструкции контрастное 
вещество в мочевых путях выше ее уровня задер
живается более 24 ч.

Ня ранних или поздних рентгенограммах или 
МАГ-З-нефрограммах возможны мочевые экстра
вазаты. При перемежающейся обструкции наи
более информативна эк< креторная ypoi рафия во 
время острого болевого приступа.

Компьютерная томография. При подозрении 
на мочекаменную болезнь наиболее информативна 
и показана в первую очередь неконтрастная спи
ральная томография брюшной полости и таза, кото



Р и с. 6 7 1 .2 . МАГ-З-нефрография со стимуляцией ди уреза у 6-недельного ребенка с правосторонним  гидронеф розом, диа
гностированным гю енатально. П равая почка в правой  половине изображ ения:

Л —  раздельная оценка функции почек: левая почка —  70 %, правая —  30 %; Б —  "осле введения фуросемида —  слева скорость и харак
тер выведения нормальные, справа вь-ведение замедлено из-за обструкцич лоханочно-мочеточникового сегмент?. Ребенку проведйна

пие;.„лластика справа

Рис. 6 7 1 .3 . Тот ж е больной. Ч ерез 14 мес. n o o ie  пиелопластики: бы строе вы ведение радионуклида после введения ФУ'

росем ида. Функция правой  почки не отличается от функции левой

рая хорошо визуализирует камни, их локализацию 
и значительный проксимальный гидронефроз.

Дополнительные исследования. В необычных 
случаях используют антеградную (нисходящую) 
пиелографию — введение рентгенсконтрастного 
препарата непосредственно в лоханку с помощью 
чрескожной нефростомической трубки, :сак прави
ло, под общей анестезией. В начале манипуляции 
измеряют давление потока антеградной перфузии

(тест W hitaker) и вводят жидкость с известно! 
скоростью , обычно 10 мл/мин, контролирую т дав- 
ление в почечной лоханке и мочевом пузыре. Ра3г 
ница давлений более 20 см вод. ст. указы вает на 
обструкцию. В ряде случаев прекрасную в и з у а л И ' 

зацию верхнго отделов мочевых путей  обеспечь 
вает ретроградная (восходящая) пиелография, прй 
которой рентгеноконтрастный препарат вводят в 
мочеточники при цистоскопии (рис. 671.5).



Рис. 671 .4 . Обструкция лоханочно-мочеточникового сег
мента. На экскреторной урограм м е расш иренная лоханка 
левой почки и уплощ ение свода чашечек, характерны е для 
^обструк ц и и  лоханочно-мочеточникового сегмента

Отдельные типы обструкции 
мочевых путей и их лечение
Гидрокаликоз. Это расширение с гдельной почеч
ной чашечки вследствие обструкции ее воронки, 
так называемого инфундибулярного cm гноза. Он 
бывает первичным или возникает в результате 
Еоспачительного процесса, например ИМП. Нер
в н ы й  гидрокаликоз иногда обнаруживают слу
чайно или во время пренатального УЗИ, но обычно 
вводом к обследованию бывает боль или ИМП. 
[^Фундибу мрный стеноз, как правило, выявляют 
пРи экскреторной урографии.

Обструкция лоханочно-мочет очникового 
Сегмента. Это наиболее распространенный у де- 
Теи тип обструкции, обычно врожденный дефект 
(см. рис 671.1 -671.4) или следствие сдавления 
Добавочной артерией, кровоснг бжающей нижний 
^ to c  почки. При УЗИ обычно обнаруживается

Р и с . 6 7 1 .5 .  Р е т р о к а в а л ь н о  р асп о л о ж ен н ы й  (п озад и  
ниж ней п олой  вены) м очеточник. На ретроградн ой  пи
елограм м е характерное отклонен ие к среди н ной  линии 
расш иренного верхнего отдела мочеточника на уровне III 

поясничного позвонкз

гидронефроз 3-4-й степени в отсутствие расши
рения мочеточника. Наиболее распространенные 
проявления обструкции лоханочно-мочеточнико- 
вого сегмента:
1) пренатальный гидронефроз, обнаруживаемый 

при УЗИ во время беременности;
2) увеличение почки, определяемое при пальпации 

живота вскоре после рождения или в первые ме
сяцы жизни;

3) боль в животе, спине или боку;
4) ИМП с лихорадкой;
5) гематурия после незначительной травмы. 

Приблизительно в 60 % случаев обструкция
локализуется слева. У мальчиков она встречается 
вдвое чаще, чем у девочек. В 10 % случаев обструк
ция двусторонняя. Вследствие высокого внутрипо- 
чечного давления она приводит к атрофии корко
вого слоя и значительному ухудшению функции 
почки. Уст раняют обструкцию пиелопластикой:



иссекают суженный участок и накладывают ана
стомоз между неизмененной частью мочеточника 
и лоханкой. В 91-98 % случаев это обеспечивает 
излечение.

Небольшое сужение лоханочно-мочеточниково
го сегмента приводит к легкому, обычно необструк- 
тивному гидронефрозу, не нарушающему функцию 
почки. Для обозначения всего спектра дефектов 
пользуются термином «аномалии лоханочно-моче
точникового сегмента». Еще одна причина легко
го необструктивного гидронефроза — врожденные 
складки верхнего отделг мочеточника.

Диагностика может вызвать затруднения в от
сутствие симптомов у грудного ребенка, у которого 
пренатально наблюдалось расширение почечной 
лоханки. В подобных случаях УЗИ надо повторить 
постнатально, чтобы подтвердить находку. Необхо
дима также микционная цистоуретрография, так 
как в 10-15 % случаев обструкции лоханочно-мо
четочникового сегмента сопутствует рефлюкс с той 
же стороны. Если постнатальное УЗИ расширения 
почечной лоханки не подтвердило, его следует по
вторить в возрасте 1 мес., так как из-за преходящей 
олигурии в первые сутки жизни расширение ло
ханки не всегда улавливается, но через несколько 
недель становится очевидным. Первое постнаталь
ное УЗИ лучше делать после 3-го дня жизни, когда 
диурез увеличивается. Если гидронефроз не пре
вышаем 1-й или 2-й степени и почечная паренхи
ма выглядит нормальной, придерживаются выжи
дательной тактики, периодически повторяя УЗИ, 
так как гидронефроз нередко исчезает. Профилак
тически назначают антибактериальный грепарат, 
обычно триметоприм/сульфаметоксазол. В возрас
те до 2 мес. лучше использовать амоксициллин или 
цефалексин. Спонтанное излечение гидронефроза
3-й или 4-й степени маловероятно, так как обыч
но он имеет обструктивный характер. В возрасте 
4 -6  нед проводят МАГ-З-нефрографию со стиму
ляцией диуреза. Если она выявляет застой мочи 
в верхних отделах мочевых путей и относительно 
худшую ф> нкцию пораженной почки, рекомендуют 
пиелопластику. Как правите, после нее отток мочи 
восстанавл) [ьается и функция почки улучшается, 
что подтверждает повторно МАГ-3-нефрография 
со стимуляцией диуреза фуро< емидом.

Если по данным МАГ-З-нефрографии со сти
муляцией диуреза функция пораженной почки не 
отличается от функции здоровой и отток мочи удо
влетворителен, можно продолжать наблюдение с

периодическим УЗИ. В отсутствие уменьшения ги
дронефроза исследование повторяют после 6 мес 
ичи после 1 года дчя выбора дальнейшей тактики 
(наблюдения или пиелопластики). Немедленная 
пиелопластика показана при резком увеличении 
почки, которое пальпируется как опухолевидное 
образование, при двустороннем тяжелом гидро
нефрозе, гидронефрозе единственной почки, ухуд
шении функции пораженной почки. В отдельных 
случаях, когда функция пораженной почки состав
ляет менее 1 ) %, но все же не утрачена полностью, 
выполняют чрескожную неф ростомию и повторно 
оценивают функцию почки через несколько не
дель. У детей старше 1 года при наличии жалоб 
диагноз обструкции лоханочно-мочеточникового 
сегмента обычно ставят на основании данных УЗИ 
и нефрографии со стимуляцией диуреза.

Дифференциальную диагностику обструкции 
лоханочно-мочеточникового сегмента проводят с 
такой патологией, как: 1) мегакаликоз (врожденное 
необструктивное расширение чашечек без расши
рения лоханки и мочеточника; 2) пузырно-моче- 
точниковый реф покс со значительным расшире
нием и извитостью мочеточника и 3) обструкция 
средней или нижней части мочеточника при его 
недостаточной визуализации на урограмме.

Обструкция средней части мочеточника. 
Стеноз или клапан средней части мочеточника 
встречается редко. Стеноз устраняют путем ре
зекции с наложением анастомоза между верхним 
и нижним нормальным отрезком мочеточника. 
Ретрокавалъныь мочеточник — аномальное про
хождение мочеточника позади нижней полой 
вены, которая сдавливает его снаружи, приводя к 

обструкции. Аномалия дает характерную картину 
на экскреторных урограммах — медиальное от
клонение правого мочеточника в средней части, 
на уровне III поясничного позвонка. Диагноз под
тверждает ретроградная (восходящая) пиелогра- 
фля (см. рис. R71.5). Коррекция этой аномалии со
стоит в рассечении мочеточника с последующий 
наложением анастомоза между верхним и нижним 
отрезком, выведенным из-под нижней полой вены- 
К хирургическому вмешагельству прибегают толь
ко при наличии обструкции. Причиной приобре' 
тенкой обструкции среднего отдел? м о ч е т о ч н и к а  

бывают забрюшинные опухоли и р е т р о п е р и т о н е -  

альный фиброз вследствие хронического гранУ 
лематоза, хирургической операции или л у ч е в о й  

терапи] ь



Эктопия мочеточника. Термин «эктопия мо
четочника» относят к аномалиям, при которых 
устье мочеточника располагается вне мочевого пу
зыря. У девочек эктопия мочеточника встречается 
в 3 раза чаще, чем у мальчиков. Обычно эктопия 
наблюдается при удвоении мочеточника, причем 
аномально располагается устье мочеточника, от
ходящего от верхнего полюса почки. У девочек в 
35 % случаев оно располагается в шейке мочевого 
пузыря, в 35 % — в перегородке между влагалищем 
и мочеиспускательным каналом, в 25 % — во влага
лище, изредка в шейке или теле матки, продольном 
протоке придатка яичника (гартнеров ход), дивер
тикуле мочеиспускательного канала. Эктопия мо
четочника, за исключением случаев, когда его устье 
располагается в шейке мочевого пузыря, приводит 
к постоянному истечению мочи. Часто наблюдает
ся застой мочи, предрасполагающий к ИМП.

У мальчиков устье эктопического мочеточника 
в 47 % случаев располагается в проксимальной ча
сти мочеиспускательного канала выше наружного 
сфинктера, в 10 % — в простатической маточке, в 
33 % — в семенных пузырьках, в 5 % — в семявы- 
брасывающем протоке, в 5 % — в семявыносящем, 
что к недержанию мочи не приводит. В основном 
эктопия мочеточника проявляется у них ИМП 
или эпидидпмитом. Обследование включает УЗИ 
почек, микционную цистоуретрографию и радио
нуклидную нефрографию, информативную только 
при достаточной сохранности функции части поч
ки, из которой моча оттекает в эктопический моче
точник. УЗИ определяет гидронефроз соответству
ющей почки или расширение чашечно-лоханочной 
системы ее верхнего полюса и мочеточник под мо
чевым пузырем (рис. 671.6). При расположении 
Устья мочеточника в шейке мочевого пузыря (у 
Девочек) микционная цистоуретрография обычно 
выявляет пузырно-мочеточниковым рефлюкс. При 
Фугой локализации устья рефлюкс происходит не 
Ч Эктопический мочеточник, а во второй, нормаль- 
Но расположенный, с той же стороны или мочеточ
ник противоположной почки.

Хирургическая тактика зависит от сохранности 
ЙУнкции той части почки, из которой моча оттека- 
ет в эктопический мочеточник. При достаточной 
^ранности проводят реимплантацию мочеточни- 
^  в мочевой пузырь или накладывают анастомоз 
с Нормальным мочеточником, отводящим мочу от 
Иижнего полюса почки. Если функция значительно 
^Рачена, показана резекция почки или нефрэкто-

Рис. 671.6. УЗ-снимок: расш иренны й правый мочеточник 
Отонкие стрелки), располагаю щ ийся позади и ниже почти 
пустого м очевого пузыря (стрелка) у девочки  с недерж а
нием мочи вследствие эктопии мочеточника, устье кото

рого откры вается во влагалищ е

мия. Нередко возможно лапароскопическое вме
шательство.

У ретероцеле. Это кигтовидное расширение 
дистальной части мочеточника при его обструк
ции вследствие точечного размера устья. У девочек 
уретсроцепе встречается чаще, чем у мальчиков. 
Обычно уретроцеле обнаруживают во время пре
натального УЗИ или при обследовании по поводу 
ИМП. При нормальном расположении мочеточни
ка уретероцеле находится в мочевом пузыре, при 
эктопии — выпадает через шейку мочевого пузыря 
в мочеиспускательный канал.

У девочек уретероцеле почти всегда сочетается 
с удвоением мочеточника (рис. 671.7), у мальчиков 
такое сочетание наблюдается редко. Уретероцеле 
исходит из мочеточника, отводящего мочу от верх
него полюса почки, функция которого часто значи
тельно ослаблена или отсутствует вследствие врож
денной обе грукции и связанной с ней дисплазией. 
В мочегечник, отводящий м очу от нижнего полюса 
почки и ] падающий в мочевой пузырь выше и ла- 
теральнее, нередко имеет место рефлюкс.

При эктопии мочеточника уретероцеле под сли
зистой оболочкой распространяется в мочеиспуска
тельный канал. Иногда, при большом размере, он 
вызывает обструкцию шейки мочевого пузыря с



Рис. 671.7. {А) У ретероцеле с эктопией мочеточника у грудного ребенка. УЗ-снимок левой  почки —  м ассивное расши
рен ие чаш ечно-лоханочной системы верхнего полюса левой  почки. Нижний полюс не изменен. (Б) М икционная цистоу- 
ретрограф ия —  больш ое уретероц еле мочеточника, отводящ его мочу от верхнего полюса левой  почки, располагается в

м очевом  пузыре. Рефлюкса нет

задержкой мочи и двусторонним гидронефрозом. 
У девочек возможно выпадение уретероцеле из на
ружного отверстия мочеиспускательного канала 
(см. гл. 675). Как при норма льном расположении 
устья мочеточника, так и при эктопии уретероцеле 
может быть двусторонним. УЗИ хорошо визуали
зирует уретероцеле и сопутствующее расширение 
мочеточника и чашечно-лоханочной системы как 
при одном мочеточнике, так и при его удвоении. 
Микционная цистоуретрография выявляет дефект 
наполнения мочевого пузыря, иногда большой, со
ответственно уретероцеле и рефлюкс во второй 
мочеточник, отводящий мочу от нижнего полюса 
почки при удвоении, в виде фигуры наклоняю
щейся лилии. Радионуклидная нефрография ин
формативна только при достаточной сохранности 
пораженной части почки.

Терапевтическая тактика при эктопии моиеточ- 
ника в разных клиниках неско, гько отличается и 
зависит от сохранности функции верхнего полюса 
пички по данным радионуклидной нефрографии и 
наличия рефлюкса в мочеточник, отводящий мочу 
от нижнего полюса. В отсутствие рефлюкса при 
утрате функции верхнего полюса обычно прибе
гают к лапароскопической или открытой его ре
зекции со значительной частью соответствующего 
мочеточника. Если имеется значительный рефлюкс

в мочеточник нижнего полюса или осложнившая 
гидронефроз тяжелая инфекция, начинают с транс
уретрального рассечения уретероцеле с каутери- 
зацией или деструкцией гольмиевым лазером для 
декомпрессии. Однако после этого нередко возни
кает рефлюкс в оперированный мочеточник, тре
бующий иссечения уретероцеле и реимплантацА 
мочеточника

В отсутствие эктопрн мочеточника уретероце
ле располагается в мочевом пузыре как при един
ственном мочеточнике, так и при его удвоении 
(рис. 671.8). Обычно его обнаруживают при обсле 
довани I по поводу врожденного гидронефроза или 
ИМП. УЗИ — чувствительный метсд д и а г н о с т и к и  

внутрипузырного уретероцеле и гидроуретеронеф- 
роза. Экскреторная урография выявляет ту или
иную степень расширения ч а ш е ч н о - л о х а н о ч н о й

системы и мочеточника и округлый дефект н а п о л  

нения мочевого пузыря На поздних ретгенограМ 
мах четко визуализируется выпилненное рентге- 
неконтрастным веществом кистозное расширение 
мочеточника. Трансуретральное рассечение урете’ 
роцеле, как правило, устраняет обструкцию, но не 
редко приводит к рефлюксу, позднее т р е б у ю  

реимплантации мочеточника, поэтому н е к о т о р ы е 

хирурги предпочитают сразу открыто и с с е к а т ь  уРе 
тероцеле с реимплантацией мочеточника. Мелк£>е



щ

Рис. 671.8 . У ретероцеле в мочевом  пузы ре без удвоения 
мочеточника. Э кскреторная урография: гидронеф роз л е 
вой почки, округлый деф ект наполнения м очевого пузы
ря слев \, соответствующий левостороннем у уретероцеле 
вследствие обструкции  устья левого  м очеточн ика. Вы
полнено тран суретральн ое рассечени е и д р ен и р о ван и е  

уретероц еле

Уретероцеле без удвоения мочеточника и расши
рения вышележащих мочевых путей лечения не 
требует.

Мегауретер. Классификация мегауретера (рас
ширения мочеточника) представлена в табл. 671.3. 
Расширением мочеточника сопровождается целый 
Ряд патологических процессов, в том числе необ- 
стРУКтивных.

Мегауретер обычно обнаруживают при УЗИ 
почек и мочевою пузыря по поводу гидронефроза, 
Выявленного пренатально, ИМП, гематурии, боли 
в Животе. Выявить пузырно-мочеточниковый реф- 
Л1°КС и другие причины вторичного ме1ауретера 
п°Могают тщательно собганный анамнез, тщатель- 
н°е физикальное обследование и г.шкционная ци- 
Стоуретерография. Мегауретер наблюдается при 
гйндроме «живот в виде чернослива». Первичный

обструктивный и необстругтивный мегауретер — 
возможно, одна и та же аномалия разной тяжести.

Причина первичного обструктивного мегауре
тера без рефлюкса — Замещение гладкомышечно
го стоя дистального отдела мочеточника соедини
тельной тканью при нарушении развития. Оно пре
пятствует нормальной перистальтике мочеточника, 
что приводит к расширению его вышележащей ча
сти, но не является истинной стриктурой. На экс
креторных урограммах наиболее широка нижняя 
часть дистального отдела мочеточника. Чуть выше 
устья или непосредственно перед ним мочеточник 
конусообразно сужается (рис. 671.9). Мегауретер 
бывает как одно-, так и двусторонним. На обструк
цию указывает расширение чашечно-лоханочной 
системы с уплощением сяода чашечек. Мегауретер 
предрасполагает к ИМП и мочекаменной болезни. 
Застой мочи сопровождается болью в боку. Радио
нуклидная нефрография со стимуляцией диуреза 
и мною кратное УЗИ обычно позволяют надежно 
дифференцировать обструктивный и необструк- 
тивный мегауретер. С возрастом гидронефроз и ди
аметр мочеточника в большинстве случаев умень-

Ри с. 6 7 1 .9 . Обструктивный мегауретер без рефлюкса. Экс
креторная урограмма девочки, перенесш ей ИМП с лихо
радкой. П равая почка и мочеточник не изменены . Слева 
ги д р о у р ет ер о н еф р о з  с п реобл адаю щ и м  р асш и рен и ем  
дистального отдела мочеточника, которое заканчивается 
характерны м  к он усооб разн ы м  суж ени ем . П узы рно-м о
четочникового рефлю кса нет. О бструкция подтверж дена 
радионуклидной неф рограф ией  со  стимуляцией диуреза



Классификация мегауретера по этиологии
Таблица 6713

Обусловленный рефлюксом Обструктивный Не связанный с рефлюксом 
или обструкцией

[ первичный вторичный первичный вторичный первичный вторичный
Первичный реф
люкс

Нейрогенный моче
вой пузырь

Врожденный (пер
вичный обструктив
ный мегауретер)

Нейрогенный моче
вой пузырь

В отсутствие реф
люкса и обструкции

При несахарном 
диабете

Синдром мегацист- 
мегауретер

Синдром Хинмана Синдром Хинмана Инфекция
Клапан прокси
мальной части мо- 
чемспускате тьного 
канала

Клапан мочеточ
ника

Клапан прокси
мальной части мо
чеиспускательного 
канала

Стойкий мегауретер 
после устранения 
обструкции

Эктопия мочеточ
ника

Дивертикул моче
вого пузыря

Эктопия мочеточ
ника

Камень мочеточ
ника

Синдром живот в 
виде чернослива»

Послеоперацион
ный

Эктопия мочеточ
ника с у ̂ етероце ie

Внешнее сдавление

Послеоперационный

шаются (рис 671.10). Истинный обструктивный 
мегауретер требует хирургического лечения — ис
сечения конусообразно суженного сегмента и ре- 
имплошации мочеточника. Операция, как правило, 
бывает успешной, но отдаленный прогноз зависит 
от сохранности функции почек и осложнений.

Если раздельное исследование функции почки 
подтверждает ее сохранность (>45 %) и клиниче
ских проявлений нет, не представляет опасности 
проспективное наблюдение с периодическим УЗИ 
и радионуклидной нефрографией для контроля 
функции почки и оттока мочи и профилактиче
ским применением антибактериального препарата 
(учитывая застой мочи в почке и верхней части 
мочеточника). При ухудшении функции почки, 
выраженном застое мочи в чашечно-лоханочной 
системе или развитии ИМП показана реимпланта
ция мочеточника у 20—30 % детей с мегауретером 
без рефлюкса.

Синдром «живот в виде чернослива». Этот 
синдром известен также как тройной синдром или 
синорол1 Игла—Барретта, встречается с частотой 
1:40 ООО новорожденных. 95 % больных — мальчи
ки. Для синдрома характерно сочетание аплазии 
мышц брюшной стенки, крипторхизма и пороков 
развития мочевых путей, обусловленных, по-види
мому, тяжелой обе грукцией мочеиспускательного 
кана ia во внутриутробном периоде (рис. 671.11). 
Характерны маловодие и гипоплазия легких. Ча
сто плод с синдромом живот в вид< чернослива» 
рождается мертвым. Изменения мочевых путей

включают резкое расширение чашечно-лоханочной 
системы, мочеточников и мочевого пузыря с функ
ционирующим мочевым протоком (урахус) или его 
дивертикулом. В большинстве случаев отмечается 
пузьгоно-мочеточниковый рефлюкс. Предстатель
ная железа гипопластична. Простатическая часть 
мочеиспускательного канала расширена, дисталь
ная — до степени мегауретры, но в отдельных слу
чаях наблюдаются стеноз или атрезия мочеиспу
скательного канала. Имеется та или иная степень 
дисплазии почек. Яички находятся в брюшной по
лости. Нередко все эти аномалии сочетаются с не
завершенным поворотом кишечника. В 10 % случа
ев наблюдается врожденный пророк сердца, более 
чем в 50 % — пороки разв ггия мышц и скелета, в 
частности аномалия конечностей и сколиоз. У Де'
вочек часты  пороки развития мочеиспускательного
канала, матки и в игалища.

Гладкомышечный слой мочевого пузыря развит 
слабо, что наряду с сужением мочеиспускательной 
канала затрудняет его опорожнение. В отсутстви^ 
обструкции мочевых путей лечение нацелено на 
предотвращение ИМП. При обструкции мочеточ
ников или мочеиспускательного канала показана 
па плиативная оаерация, временно в о с с т а н а в л и в а 

ющая отток мочи, например цистостомия, чтобы 
сохранить функцию почек, пока ребенок не поД' 
растет настолько, что сможет перенести хирурги46' 
скую коррекцию обструкции. В некоторыхглучая* 
синдром о >провождается классическим или ати
пичным клапаном ппоксимальной части мочеиспУ



■г
Глава 671. Обструкция мочевых путей

рис. 671 л  о. Первичный мегауретер без рефлю кса у ново
рож денного:

* ~~ ^-снимок почки —  гидронефроз 4-й степени; Б —  мочеточ- 
часшииен. По данным1 радионуклидной нефрографии функ- 

пораженной почки не отличается от функции здоровой; пэсле 
бдения фуросемида отток мочи достаточный; В—  УЗ-сьимок 
Тог° ребенка в возрасте 10 мес. Гидронефроз полностью раз

решился

Рис. 671.11 . Синдро 1 «живот в виде мернослича» у ново
рож денного с массой тела при рож дении 1600 г: заметна 
гипотония брюшной стенки и морщ инистость кожи на ней

скательного канала. Синдром часто осложняется 
ИМП, требующей немедленного лечения. Орхи- 
пексию при нем затрудняет расположение яичек 
высоко в брюшной полости. Проводить ее лучше 
в первые 6 мес. жизни. Пластика брюшной стенки 
не только уменьшает косметический дефект, но и 
улучшает функцию внутренних органов.

Прогноз зависит от тяжести гипоплазии легких 
и дисплазии почек. 1/ ъ детей с син idom om  «живот 
в виде чернослива» рождается мертвыми или уми
рает в первые месяцы жизни от легочных ослож
нений У 30 % проживших до тыне вследствие дис
плазии почек, ИМП и пузырно-мочеточникового 
рефлюкса развивается хроническая почечная не
достаточность. требующая трансплантации почки. 
Результаты последней у этих больных благопри
ятные.

Обструкция шейки мочевого пузыря. Пато
логия в основном связана с эктопией мочеточника, 
камнями мочевого пузыря или опухолью предста
тельной железы (рабдомиосаркома). Обстр гкция 
сопровождается затруднением мочеиспускания, 
задержкой мочи, ИМП, парадоксе льной ишурией. 
Явная ofii грукция шейки мочевого пузыря часто 
наблюдается при клапанах проксимальной части 
мочеиспускательною канала, но самостоятельное 
значение как причина нарушения функции она 
имеет редко. Первичная обструкция шейки моче
вого пузыря встречается очень редко.

Клапаны проксимальной части мочеиспуска
тельного канала. Это наиболее частая причина



тяжелой обструктивной уропатии у детей — 1:8000 
мальчиков. Клапаны представляют собой пла
стинки ткани, веерообразно развернутые от про
статической части мочеиспускательного канала 
к наружному сфинктеру. Обычно они разделены 
щелевидным отверстием. Клапаны, происхожде
ние которых в эмбриогенезе неизвестно, приводят 
в той или иной степени к обструкции мочеиспу
скательного канала. Приблизительно в 30 % слу
чаев развивается хроническая почечная недоста
точность. Вследствие обструкции простатическая 
часть мочеиспускательного канала расширяется, а 
гладкомышечный слой мочевого пузыря гипертро
фируется. Тяжесть изменений почек колеблется 
от легкого гидронефроза до тяжелой дисплазии и, 
вероятно, зависит от степени обструкции и периода 
внутриутробного развития, в котором она возник
ла. Как и другие варианты обструкции мочевых пу
тей и дисплазии почек, клапаны сопровождаются 
маловодием и гипотазией легких.

При клапанах проксимальной части мочеиспу
скательного канала пренатальное УЗИ выявляет 
двусторонний гидронефроз, растяжение мочевого 
пузыря, а при тяжелой обструкции — маловодие. 
Описана успешная декомпрессия мочевого пузыря 
плода путем чрескожного шунтирования в полость 
амниона и даже открытой хирургической операции. 
Благоприятное действие внутриутробного вмеша
тельства пока не изучено ни экспериментально, ни 
клинически. Опыт их применения невелик. Про
гноз при клапанах проксимальной части мочеиспу- 
ска гельнош канала, давших У 3-изменения моче
вых путей уже во внутриутробный период, хуже, 
чем в случаях, когда они проявились после рожде
ния. Об этих клапанах следует подумать, если у но
ворожденного мальчика пальпируется растянутый 
мочевой пузырь и отмечается слабая струя мочи. 
Тяжелая обструкция, оставшаяся нераспознанной 
в период новорожденности, позднее проявляется 
ИМП, уросспсисом или уремией. Относительно 
легкая обструкция проявляется в возрасте старше 
1 года дневным или ночным недержанием мочи 
и ИМП. Для подтверждения диагноза клапанов 
проксимальной части мочеиспускательного кана
ла необходимы микционная цистоуре1ерография 
(рис. 671 12) или УЗИ с помощью промежностного 
датчика.

При наличии клапанов необходима тщательная 
оценка функционального и анатомическсго состоя
ния почек и верхних отделов мочевых путей. В от-

Рис. 671.12. Клапаны проксимальной части мочеиспуска
тельного канала у грудного ребенка. М икционная цистоу- 
ретрограм м а —  расш ирение простатической части моче
испускательного канала и поперечны й линейны й дефект 

наполнения, соответствующий клапанам

сутствие клинических проявлений новорожденно
му на несколько дней ставят постоянный мочевой 
катетер (полиэтиленовый зонд для кормления не
доношенных № 5 или 8). Ввести зонд в мочевой пу
зырь не всегда легко, так как его кончик закручива
ется в простатической части мочеиспускательного 
канала, о чем свидетельствует поступление мочи не 
через катетер, а мимо него. Катетер-баллон Фолея 
использовать не следует, гак как он вызывает спазм 
мочевого пузыря, усиливающий обструкцию.

Если после установки катетера уровень креати- 
нина в сыворотке крови остается нормальным или 
возвращается к норме, ограничиваются эндоско
пическим трансуретральным разрушением клапа
нов под общей анестезией. При недостаточном для 
введения эндоскопа диаметре мочеиспускательно
го канала накладывают временную цистостому. 
сместив купол мочевого пузыря к нижней части 
передней стенки живота. Когда ребенок сташ чЯ 
ся старше, проводят трансуретральное разрушение 
клапанов и цистостому закрывают.

Если несмотря на постоянное д р е н и р о в а н и е  МО 

чевого пузыре через тонкий катетер уровень кре3 
тинина остается высоким или повышается, сл£ДУеТ 
предположить вторичную обструкцию м о ч е т о ч н и



ков, необратимое поражение почечной паренхкмы 
или дисплазию почек. В подобных случаях прово
дят цистостомию. Пиелостсмия, как правило, не 
еоздает по сравнению с ней ос обых преимуществ. 
Кроме того, при наличии цистостомы продолжает
ся рост мочевого пузыря и постепенно увеличива- 
ется податливость его стенки.

При обращении за медицинской помощью по
сле первых дней жизни, когда уже развилась уре
мия, в отсутствие инфекции обследование и лече
ние проводят по той же схеме. При уросепгисе в 
сочетании с уремией необходимы в первук очередь 
коррекция метаболических расстройств, антибакте
риальная терапия, восстановление от гока мочи из 
верхних отделов мочевых путей путем чрескожной 
нефростомии и гемодиализ Полное обследование 
и устранение аномалии откладывают до стабили
зации состояния. После разрушения клапанов у 
мальчиков в большинстве случаев прекращается 
недержание мочи.

Прогностически благоприятны отсутствие у 
плода отклонений от нормы при УЗИ в 18 и 24 нед. 
беременности, уровень креатинина в сыворотке 
крови ниже 0 ,8- 1,0 мг% после декомпрессии мо
чевого пузыря, визуализация границы коркового 
и мозгового вещества почек при УЗИ. Существует 
ряд ситуаций, при которых нормальное развитие 
одной или обеих почек не нарушается благодаря 
дополнительному механизму декомпрессии. На
пример, у 15 % мальчиков с клапанами проксималь
ного отдела мочеиспускательного канал0 наблюда
йся односторонний рефлюкс на стороне диспла- 
стичной нефункционирующей почки, вследствие 
которого давление в мочевом пузыре снижается и 
вторая почка развивается нормально. Это сочета
ние аномалий называете0 синдр ш VURD (Valves, 
Unilateral Reflux, Dysplasia — клапаны, односто
ронний рефлюкс, дисплазия) При мочевом асци* 
Те У новорожденных с клапанами проксимальной 
части мочеиспускательного канала происходит не
сение мочи в брюшную полость через свод малых 
чашечек, которое, благодаря снижению внутрипо- 
чечнош давления, делает возможным нормальнее 
Развит ie почек. Прогностически неблагоприятны 
Маловодие, признаки гидронефроза на УЗ-сним- 
Ках до 24 нед. внутриутробного развития, уровень 
кРеатинина в сыворотке крови более 1 мг% после 
^Компрессии мочевого пузыря, кисты в корковом 
ВеЩестве почек, стойкое дневное и ночние недер- 
^ние мочи в возрасте старше 5 лет.

У новорожд ;нных прогноз зависит от степени 
гипоплазии легких и резервных возможностей вос
становления функции почек. При очень тяже дых 
изменениях легких и почек обычно наблюдается 
мертворожденность. У 30 % переживших период 
новорожденное™ имеется почечная недостаточ
ность, нередко требующая в дальнейшем транс- 
г лантации почки. Последняя, по некоторым дан
ным, у детей с клапанами проксимальной части 
мочеиспускательного канала менее успешна, чем 
при нормальном мочевом пузыре, так как нару
шение функции последнего ухудшает функцию 
трансплантированной почки и снижает шансы на 
выживание.

Гидронефроз нередко сохраняется многие годы 
после разрушения клапанов, поэтому профилакти
ческое применение антибактер сальных препаратов 
после него продолжают. Прооперированные боль
ные подлежат ежегодному обследованию: УЗИ по
чек, физикальное обследование с регистрацией ан
тропометрических показателей и измерением АД, 
анализ мочи, определение электролитов в сыворот
ке крови. При длительной об :труктивной уропа- 
тии часто нарушается концентрационная функция 
почек, что приводит к полиурии. В подобных слу
чаях по диурезу нельзя судить о степени обезво
живания при интеркуррентных забочевания:: с по
носом и рвотой. Обезвоживан ле наступает у этих 
больных быстро, поэтому даже при относительно 
небольшой потере жидкое^-* показана госпитализа
ция для инфузионной терапии. Иногда длительная 
обструкгивная уропстия приводит к почечному 
канальцевому ацидозу, требующему постоянной 
ощелачивающей терапии (прием внутрь бикар
боната натрия). При более выраженных проявле
ниях почечной недостаточности, задержке роста, 
артериальной гипертонии необходимо постоянное 
наблюдение педиатра-нефролога. При сопутствую ■ 
щем пузырно-мочеточниковом рефлюксе рекомен
дуется выжидательное ведение с профилактикой 
инфекции антибактериа пьными препаратами, а в 
случае рецидивирования ИМП — хирургическая 
коррекция.

Несмотря на устранение ктапанов, способность 
удеьживать позывы к мочеиспусканию у больных 
развивается позже, чем у здооовых детей. Причин 
тому несколько: невозможность подавить сокра
щение детрузора, слабая податливость стенки мо
чевого пузыря и его атония, дискоординация де
трузора и сфинктера, по пиур ия или их сочетание.



Часто для определения терапевтической тактики 
требуется исследование уродинамики, в том числе 
с видеозаписью. Стойкое недержание сопряжено 
со значительным риском повреждения почечной 
парнхимы даже в отсутствие инфекции. При г.оли- 
урии благоприятное действие оказывает установка 
постоянного мочевого катетера на ночь. С возрас
том, особенно после полового созревания, недер
жание мочи уменьшается. Устранить его помогают 
тщательный контроль за опорожнением мочевого 
пузыря и профилактика ИМП.

Атрезия мочеиспускательного канала. Пред
ставляет собой самую тяжелую форму обструктив- 
ной уропатии у мальчиков. Пренатальное УЗИ вы
являет растяжение мочевого пузыря, двусторонний 
гидроуретеронефроз и маловодие. В большинстве 
случаев наблюдаются мертворождение или тяже
лая гипоплазия легких. Иногда атрезия мочеиспу
скательного канала сочетается г синдромом «жи
вот в виде чернослт1ва >. При функционирующем 
мочевом ; фотоке (урахус) маловодия не бывает и 
плод обычно рождается живым. Плагтика мочеи
спускательного канала представляет значительные 
трудности. В большинстве случаев накладывают 
постоянную цистостому.

Гипоплазия мочеиспускательного канала. 
Представляет собой менее тяжелую обет руктив- 
ную уропатию, чем его атрезия у мальчиков. Про
свет канала сохранен, но очень узок. Этот редкий 
порок развития сопровождается двусторонним ги
дронефрозом с тон или иной степенью почечной 
недостаточности и растяжением мочевого пузыря. 
Проведение в мочевой пузырь тонкого зонда для 
вскармливания недоношенных сильно затруднено 
или невозможно. Обычно для разгрузки верхних 
отделов мочевых путей прибегают к цистос^омии 
В наиболее тяжелых случаях наблюдается терми
нальная почечная недостаточность. В зависимости 
от конкретной ситуации проводят пластику или 
бужирование мочеиспускательного канала или на
кладывают постоянную цистостому.

Стриктура мочеиспускательного канала. 
Стриктура мочеиспускательного канала у маль
чиков и мужчин обычно бывает следствием трав
мы, ятрогенной (катетеризация, эндоскопия) или 
случайной (падение с широко расставленными 
ногами, перелом таза), либо осложнением уретпп ■ 
пластики. Поскольку стриктура развивается по
степенно, мальчик и родители ре/'ко замечают ее. 
Обычно обструкция мочеиспускательного канала

проявляется недержанием мочи, гематурией, дизу
рией. Катетеризация мочевого пузыря оказывается 
невозможной. В диагностике используют микци- 
онную цистографию с видеозаписью после внутри
венного или ретроградною введения рентгенокон
трастного препарата или УЗИ. Для подтвержде
ния диагноза необходима эндоскопия. Устранение 
короткой стриктуры путем эндоскопического бу- 
жирования или внутренней уретротомии обычно 
бывает успешным. При большой протяженности 
стриктуры с периуретральным фиброзом часто 
требуется уретропластика. Повторных эндоскопи
ческих процедур следует избегать, так как они со
пряжены с риском дополнительной травмы моче
испускательного канала. Ценную для диагностики 
и проспективного наблюдения информацию дает 
неинвазивное измерение потока мочи и наблюде
ние за характером струи.

У девочек истинная стриктура мочеиспуска- 
те тьного ка нала не встречается, так как он надежно 
защищен от травмы, особенно в детском возрасте. 
Раньше наиболее частой причиной обструкции мо
чеиспускательного канала у девочек считали дис
тальное уретральное кольцо и ИМП, а основным 
методом ее лечения -  бужирование. Основание 
предположить уретральное кольцо дает веретено 
образная форма мочеиспускательного канала при 
микционной цистоуретерографии (см. рис. 674.4). 
Диагноз подтверждают калибровкой мочеиспу
скательного канала. Однако соответствия между 
рентгенологической картиной и диаметром кана
ла, а также статистически достоверной разницы в 
диаметре мочеиспускательного канала у девочек с 
рецидивирующим циститом и здоровых девочек 
того же возраста нет.

Клапаны дистальной части и д и в ер т и к у л ы  
мочеиспускательного канала у мальчиков. Кла
паны дистальной части мочеиьлускателъного кана
ла — редкая аномалия. Сами по себе они не пере- 
крываю г просвет мочеиспускательного канала, как 
клапаны его проксимальной части. Клапаны ДиС‘ 
тальной части скорее представляют собой дивер" 

тикулы губчатой части канала, которые во время 
мочеиспускания наполняются мочой и с д а в л и в а й ! 

его дистальную часть извне, вызывая об с тр ук ц и ю - 

Обычно дивертикул выглядит как мягкое образ0' 
вание ш вентральной поверхности полового члена 
на его границе с  мошонкой. Он нередко с о п р о в о # ' 

дается слабостью струи мочи и теми же н а х о д к а м и -  

что и клапаны проксимальной части мочеиспуск3"



тельного канала. Дивертикул может быть малым, 
почти не сужающим мочеиспускательный канал, 
или крупным, вызывающим тяжелую обструкцию 
и почечную недостаточность. Диагноз ставят по 
клинической картине и подтверждают микцион- 
ной цистр}фетеро1 рафией. Лечение закчючается в 
открытом иссечении дивертикула или трансуре
тральном иссечении клапанов. Дивертикул моче
испускательного канала иногда возникает после 
реконструктивных операций по поводу тяжелой 
иппоспадии.

Веретенообразная деформация мочеиспуска- 
течьного канала и мегауретра возникают вслед
ствие недоразвития пещеристых тел и опорных 
структур канала. Эти аномалии сопутствуют сиь- 
дрому «живот в виде черное, [ивы».

Стеноз наружною отверстия мочеиспуска
тельного канала у мальчиков. См. г я. 675.

ЛИТЕРАТУРА

Cromie W J., Lee К., House К. et al. Implications of prenatal 
,, ultrasound screening in the ncidence of major genitouri

nary mrlformations. J Urol 20G1> 165: 1677 80.
Gonzalez R. М., de Filippo R.Jednak R. et al. Urethral atresia. 

Long-itrm outcome in 6 children who survived neonatal 
period. J U~ol 2001; 165: 2241-4.

Herndon C. D. A., Ferrer F. A., Freedman A. et al Consensus 
on prenatal management of antenatally detected urologi
cal abnormalities. J Urol 2000; 164: 1052-6.

Holmes Л., Harrison M. R., Baskin L. S. Fetal surgery for pos
terior urethral valves: I ong-term postnatal outcomes. 
Pediatrics 2001; 107(7): e7. 

florowitz М., Shah S. M , Gerzli G. et al. Laparoscopic partial 
upper pole nephrectomy in infants and children BJU Int 
2001; 87: 514-6.

Husmann D„ Strand B., Ewalt D. et al. [anagement of ec
topic ureterocele associated with renal duplication: A 
comparison of partial nephrectomy and endoscopic de
compression. J Urol 1999; 162:140C-9.

K°ff S A., Muiabagam K. H,Jayanthi V R. The valve blad
der syndrome: Pathophysiology and treatment with noc
turnal bladder emptying. J Urol 2002; 167 291-7. 

MarrL., SkoogS.J. Laser incision of ureterocele in the ped 
atric patient J Urol 2002, 167: 280-2 

Misseri R., Horowitz M , Combs A.J. et al. Niyogenic failure 
Ь posterior urethi al valve disease: Heal or imagined? 
J Urol 2002; 168: 1844-8 

•Ho/> C., Hrouda D , Kellett M J. et al. Endopyelotomy in 
the symptomatic older chila. BJU Int 2001; 87: 525-7.

Coope, C.S, Winkler A. C. et al. Prognostic factors 
for long-term renal function in boys with the prune belly 

k- syndrome. J Urol 1999; 162: 1399 401.

Pohl H. G., Rushton H G., Park J.-S. et al. Early diuresis re
nogram findings predict success following pyeloplasty. 
J Urol 2001; 165: 2311-5.

Roth K. S., Carter W. H. Jr., ChanJ. С. M. Obstructive ne
phropathy in children: Long-term progression after 
relief of posterior urethral valve. Pediatrics 2001; 107: 
1004-10.

Ulman I.,Jayanthi V. R., Koff S. A. Long-term follow-up of 
newborns with sevei e unilateral hydronephrosis initially 
treated nonoperatively. J Urol 2000; 164:1101-5. 

Upadhyay J., Bolduc S., Braga L. et al. Impact of prenatal 
diagnosis o.i the morbidity associated with ureterocele 
management. J U,ol 2002; 167: 2560-5.

Wiener J. S., O’Hara S. M. Optimal timing of initial postnatal 
ultrasonography in newborns with prenatal hydroneph
rosis. J Urol 2002; 168:1826-9.

I
 Глава 672

Пороки развития 
мочевого пузыря

Экстрофия мочевого пузыря
Экстрофия мочевого пузыря встречается с часто
той 1 случай на 35 0 0 0 -4 0  000 новорожденных. 
Мальчиков среди больных в 2 раза больше, чем 
девочек. Тяжесть дефект а мочевого пузыря коле
блется от мелкого наружного свища или простой 
эписпадии до полной клоакальной экстрофии, за
хватывающей дистальный отдел толстой кишки, 
прямую кишку и мочевой пузырь.

Клинические проявления. Экстрофия возни
кает в результате того, что мезодерма не распро
страняется в краниальном направлении в клоакаль
ную мембрану. Тяжесть экстрофии зависит от про
тяженности дефекте мембраны. При классической 
экстрофии мочевого пузыря (рис. 672.1) его сли
зистая оболочка выпадает через дефект брюшной 
стенки. Пупок смещен книзу. Ветвл лобковой кости 
и прямые мышцы живота по срединной линии раз- 
пелены. При полной эписпадии у ма тьчиков мо
шонка широкая и плоская, яички г нее не опущены, 
имеется паховая грыжа. При полной эписпадии у 
девочек половые губы широко раздвинуты, клитор 
расщеплен. Как у мальчиков, так и у девочек задний 
проход смещен кпереди, имеется выпадение пря
мой кишки. Для больных экстрофией характерно 
отставание в росте. В отсутствие коррекции экстро
фия сопровождается полны м недержанием мочи и



является фактором риска рака мочевого пузыря, 
как правило аденокарциномы. Грубая деформация 
половых органов делает невозможной нормальную 
половую жизнь, особенно у мужчин. Отсутствие 
лобкового симфиза приводит к характерной по
ходке с широко расставленными ногами, но нор
мальному передвижению не препятствует. Верхние 
отделы моч< вых путей обычно нормальные.

Лечение. Лечение начинают с рождения. Об
наженную слизистую оболочку мочевого пузыря 
покрывают пластиковой пленкой, чтобы она оста
валась влажной. (Накладывать марлю, даже смо
ченную ва Блиновым маслом, не следует.) С оазу 
после этого ребенка доставляют в клинику, в ко
торой имеются условия для хирургической кор
рекции экстрофии. Раньше ее всегда проводили в 
несколько этапов, в последнее время популярна 
одномоментная пластика.

Одномоментное устранение порока предпо
чтительно. Оно включает мобилизацию брюшной 
стенки и сведение ветвей, юбковой кости к средин
ной линии. В первые 48 ч жизни подвижность их 
достаточна, чтобы восстановить лобковый симфиз. 
При операции в более поздние сроки, чтобы сбли
зить ве" ви лобковой кости, приходится проводить 
остеотомию костей таза. При классической экс
тр» фии ранняя пластика выполнима почти всегда. 
Отктадывать операцию приходится в тех случаях, 
когда она сопряжена с особым риском интра- и 
послеоперационных осложнений, например, у не
доношенных.

Полная коррекция экстрофии включает вос
становление целости мочевого пузыря и брюш-

Рис. 672.1. Классическая экстроф ия м очевого пузыря. 
Слизистая оболочка м очевого пузыря выпадает через 
деф ект по срединной линии. Пупок смещ ен в каудаль

ном напраьлении. Мошонка ш ирокая. Эп спадия

ной стенки, а у мальчиков, кроме того, коррекцию 
эписпадии путем расщепления полового члена. 
В связи с риском гидронефроза и ИМП проопери
рованные дети нуждаются в тщательном проспек
тивном наблюдении. Часто эписпадии сопутствует 
пузырно-мочеточниковый рефлюкс, поэтому по
сле операции показана профилактика ИМП анти
бактериальными препаратами. Если коррекция 
эписпадии не проведена сразу после рождения, ее 
выполняют в возрасте 1-2 года. До этого из-за от
сутствия сфинктера у больных наблюдается пол
ное недержание мочи.

Заключительная стадия хирургического лече
ния состоит в  воссоздании сфинктера мочевого 
пузыря и коррекции пузырно-мочеточникового 
рефлюкса. Как правило, ее удается в ы п о л н и т ь  к 
3 годам, когда емкость мочевого пузыря со став л яет  
по крайней мере 8 0  мл и ребенок в  состоянии кон
тролировать дефекацию.

К пубертатному возрасту в области наружных 
половых органов появляется оволосение. Для вос
создания типа оволосения, близкого к нормально
му, необходима пластика лобка.

П рогноз. Описанная выше схема лечения, по 
данным некоторых клиник, позволяет в 7 0  % сЛУ' 
чаев устранить недержание мочи. Осложнения со 
стороны верхних отделов мочевых путей наблюДа' 
ются менее чем в 15 % случаев. Возможность устра
нить недержание зависит не только от успешй°г0 
выполнения реконструктивных опепаций, но и от 
размера мочевого пузыря и  качества его стенкй- 
Вогстановление контроля над м о ч е и с п у с к а н и е м  
более вероятно у детей, которым пластика мочево*



г0 пузыря проведена в период новорожденности. 
При невозможности пластики шейки мочевого пу
зыря из-за его малого размера и в случаях, когда 
недержание сохраняется более 1 года после нее, 
прибегают к другим методам достижения контроля 
над мочеиспусканием. В их числе:
1) пластика мочевого пузыря сегментом тонкой 

или толстой кишки с увеличением его объема;
2) создание заново из тонкой или толстой киш

ки мочевого пузыря с выведенной на брюшную 
стенку стомой, позволяющей периодически 
опорожнять его путем катетеризации;

3) имплантация искусственного сфинктера, при 
необходимости в сочетании с пластикой, уве-

Г личивающей объем мочевого пузыря;
4) отделение мочеточников от мочевого пузыря и 
» имплантация их в сигмовидную кишку.

В последнем случае удержание мочи обеспе
чивается за счет сфинктера заднего прохода. Им
плантация мочеточников в сигмовидную кишку 
раньше была популярна, так как позволяла избе
жать постоянной цистостомы Некоторые клиники 
применяют ее и сейчас. Однако она сопряжена со 
значительным риском фонического пиелонефри
та и пиелонефритического нефроскл эроза, а также 
метаболического ацидоза вследствие всасывания 
ионов водорода и хлоридов слизистой оболочкой 
кишки. Кроме того, эта операция повышает до 15 % 
риск рака толстой кишки в отдаленные сроки по
сле нее.
” Длительное проспекгивное наблюдение показа
ло, что половая функция у мужчин с экстрофией 
мочевого nj зыря удовлетворительная, хотя поло
вой член достигает лишь ’/ 2 нормального размера. 
Однако фертильность у них низкая, по-видимому, 
из-за повреждения половых органов в ходе рекон
структивных операций. У женщин фертильность 
не страдает, но возможно выпадение матки во вре
мя беременности.

Другие экстрофические аномалии
Клоакальная экстрофия, которая встречается с ча
стотой 1:400 ООО новорож ценных, представляет со
бой комплекс пороков развития, включающий кро- 
"1Р самой экстрофии омфалоцеле, гоубые аномалии 
толстой и прямой кишки и часто синдром короткой 
Кишки. В 50 % случаев имеются аномалии почек и 
^Шечно-лоханочной системы, в 50 % — spina bifi- 
а- Современная хирургическая техника позволяет

в большинстве случаев добиться удовлетворитель
ных результатов путем создания оттока мочи в под
вздошную кишку или постоянной наружной стомы 
и колостомии. Половой член у мужчин с клоакаль
ной экстрофией резко уменьшен. Добиться его удо
влетворительной хирургической коррекции, как 
правило, не удается. Раньше большинство врачей 
считали целесообразным в подобных случаях вос
создавать половые органы по женскому типу, но в 
свете современных знаний nptfli тавляется спорной 
возможность идентификации по женскому типу 
при наличии кариотипа -46.XY и влияния мужских 
половых гормонов с внутриутробного периода. Ре
шение о выборе пела принимаем консилиум вшчей, 
ведущих ребенка (хирурги, детский эндокринолог, 
детский пгчхиатр, специалист по этическим вопро 
сам), и семья.

Эписпадия — порок развития экстрофического 
спектоа, котстый встречается с частотой прибли
зительно 1:117 ООО мальчиков и 1:480 O0G девочек. 
У мальчиков его диагностировать нетрудно, так 
как крайняя плоть паспределяется при нем пре
имущественно по вентральной стороне полового 
члена, а наружное отверстие мочеиспускательного 
канала располагается на дорсальной. У девочек при 
эписпадии клитор раздвоен, а мочеиспускательный 
канал расщеплен с дорсальной стороны. У мальчи
ков при диета иьной эписпадии недержания мочи 
и поражения верхних отделов мочевой системы 
обычно не бывает. Корригируют ее в возрагте 6 -  
12 мес. При более тяжелой эписпадии сфинктер 
сформ фован недостаточно как у мальчиков, так 
и у девочек, имеется полное недержание мочи и, 
как правило, расхождение ветвей чобковой кости. 
В подобных случаях реконструктивные операции 
аналогичны коррекции при классической экстро
фии мочевого пузыря 2-3-го этапа.

Дивертикулы мочевого пузыря
Дивертикулы мочевого пузыря обычно локализу
ются в области устьев мочеточников и сопровож
даются пузырно-мочеточниковым рефлюксом (см. 
рис. 670.6), так как препятствуют нормальному об
разованию клапана устья. Врожденные они могут 
быть иной локализации. Дивертикулы мочевого 
пузыря наиболее часто встречаются при обструк
ции дистальной части мочеиспускательного канала 
и нейрогенном мочевом пузыре. Мелкие диверти
кулы, сопутствующие другим заболеваниям, спе



циального лечения не требуют. Крупные следует  
иссекать, так как во время мочеиспускания в них 
остается моча, что влечет за  собой  ее  застой  и 
ИМ П.

Аномалии урахуса
Аномалии урахуса (мочевого протока) у мальчиков 
встречаются чаще, чем у девочек. Ф ункционирую
щий урахус бывает изолированным пороком раз
вития или компонентом синдрома «живот в виде 
чернослива» и сопровождаете я постоянным исте
чением мочи из пупка. Ф ункционирующий урахус 
иссекают. Киста урахуса может инфицироваться. 
К линическая картина инф и ци рован н ой  кисты  
включает боль в надлобковой области, лихорад
ку, дизурию. Н иже пуп са пальпируется объемное 
образование, кожа над которым нередко гипере- 
мирована. Для подтверждения диагноза исполь
зую т У З И  или КТ. Показана антибактериальная 
терапия. Кисту дренируют и иссекают. Дивертикул  
урахуса представляет собой по сути дивертикул  
мочевого пузыря. Наружный свищ урахуса — сле
пой свищевой ход, открывающийся в пупок, также 
подлежит иссечению.
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I
 Глава 673 Щ

Нейрогенный 
мочевой пузырь

Нарушения функции мочевого пузыря, обуслов
ленные расстройством его иннервации, у детей в 
основном врожденные, связанные с мениншцеле, 
липоменингоцеле, агенезией крестца и другими 
пороками развития позвоночника. Приобретенные 
заболевания и травмы спинного мозга в этом воз
расте сравнительно редки. Опухоли Ц НС, крестцо- 
во-копчиковая тератома и аномалии позвоночника 
в сочетании с атрезией заднего прохода тоже со
провождаются нарушен: гем иннервации мочевого 
пузыря и /и л и  его сфинктера.

М и е л о д и с п л а зи я  ( п озво н о ч н а я  расщ ели
на — spina b ifida )  -  группа пороков развития по
звоночника, сопровождаю щ ихся в  той или иной 
степени аномалиями спинного мозга, в  том чис
ле миеломенингоцеле и менингоцеле (см . гл. 615). 
В СШ А  м иелодисплазия встречается с частотой  
1:1000 новорожденных. Благодаря широкому при
менению пренатальной диагностики и  п р ер ы в ан и я  
беременности при тяжелых пороках р а з в и т и я  ее 
частота снижается. В отдельных клиниках уже про
водят выборочное внутриутробное з а к р ы т и е  мие
ломенингоцеле, но, как пг казали п р о с п е к т и в н ы е  
исследования, это не улучшает прогноз ф у н к ц и и  
мочевого пузыря.

Основные последствия расстройства и н н ер ва
ции мочевого пузыря при мнелодисплазии — не' 
дер ж гн и е мочи, рецидивирую щ ая И М П  и свя
занное с ней повреждение почечной п арен хи м ы - 
Больные погибают в молодом возрасте от почечной 
недостаточности, обусловленной г и д р о н е ф р о зо м  и 
ппелонефритичеекпм нефросклерсзом.

П осле хирургического закрытия д е ф е к т а  по
звоночника новопожденным показано У ЗИ  п< 4 '



^предел ;ние объема остаточной мочи после моче- 
йспусканш и микционная цистоуретрография. 
g 10-15 % случаев обследование выявляет гидро
нефроз, в 25 % — пузырно-мочеточниковый реф
люкс. Показано также исследование уродинамики. 
Оно заключается в наполнении мочевого пузыря 
через катетер 0,9% растворов натрия хлорида для 
определения объема пузыря, внутрипузырного дав
ления и тонуса сфинктера. Реакция на наполнение 
пузыря соответствует одному из следующих вари
антов: 1) преждевременное сокращение при малом 
объеме; 2) своевременное сокращение при нормаль
ном объеме или 3) атония (отсутствие рефлектор
ного сокращения). Податливость (эластичность) 
стенки мочевого пузыря бывает снижена. Иссле
дование тонуса сфинктера выявляет один из трех 
вариантов: 1) нормальный тонус и расслабление 
при сокращении детрузора, 2) гипо- или атония,
3) нормальным или высокий тонус с повышением 
во время сокращения детрузора (дискоординация 
сфинктера и дет рузора) (рис. 673.1).

Повреждение почечной паренхимы  возникает, 
как правило, вследствие того, что сфинктер не 
расслабляется в момент сокращения детрузора. 
Дискоординация сфинктера и детрузора приводит 
к функциональной обструкции, резкому повы
шению ннутрипузырпого давления, гипертрофии 
мышечного слоя мочевого пузыря и трабекуляр- 
ности его стенки. Передача высокого давления на 
верхние отделы мочевых путей вызывает гидро
нефроз (рис. 673.2). Дискоординация сфинктера 
и детрузора осложняется пузырно-мочеточнико
вым рефлюксом и ИМП. Лечение заключается в 
'Снижении внутрипузырного давления с помощью 
антихолинергических средств (оксибутинин в 
Дозе 0,2 мг/кг/сут в 2 -3 приема) и опорожнения 
мочевого пузыря путем катетеризации каждые 
3-4 ч. При пузырно-мочеточниковом рефлюксе 
и ИМП показано профилактическое применение 
антибактериальных средств. У новорожденных и 
^УДных детей при тяжелом рефлюксе допустимо 
наложение временной цистостомы. Другой метод 
Устранения функциональной обструкции шей
ки мочевого пузыря вследствие дискоординации 
•сфинктера и детрузора — инъекция в сфинктер бо- 

этоксина (ботокс), вызывающая его временное 
(на 4-5 мгс.) расслабление. Рефлюкс I и II степени 
(без расширения мочеточника) в 80 % случаев уца- 
е^и излечить антихолинергическими средс гвами 
и Регулярной катетеризацией. При более тяжелом

Рис. 673.1. Классификация нейрогенной дисфункции мо
чевого пузыря по типу расстройство иннервации, тонусу 
и координации детрузора и сфинктера по Гузмлну Клас
сификация опирается на данны е визуализирующ их иссле
дований, цистометрограф ии л электромиограф ии сфинк
тера. Группа Б —  группа риска пузырно-.г.очеточникового 
рефлюкса и гидронеф роза. При патологических процессах 
группы А н едерж ание мочи уменьш ается при повышении 
тонуса ш ейки м о ч ево го  пузы ря, группы Б —  при л е ч е 
нии ан тихолинергическим и  п репаратам и  и увеличении  
объем а м очевого пузыря путем реконструктивных оп ера
ций, группы В —  при регулярной катетеризации мочевого 
пузыря, группы Г —  при увеличении сопротивления шейки 
м очевого пузыря с одноврем енны м  прим енением  антихо- 
линергических препаратов  или увеличением  объем а мо
чевого пузыря хирургическими методами. В больш инстве 
случаев для опорож нения к о ч ев о го  пузыря необходима 
регулярная катетеризация (Gonzalez R. Urinary incontinence. 
In: Clinical Pediatric Urology /  P. K. Kelalis, L. R. King, A. B. Belm- 

an  (eds.). —  Philadelphia: W. B. Saunders, 1992. —  P. 387)

реф чюксе необходимо хирургическое вмешатель
ство с последующим применением антихолинер- 
гических препаратов и регуляоной катетеризацией. 
Если катетеризация затруднительна или имеется 
непереносимость антихолинергических препара
тов, проводят временную цистостомию. При не
возможности снизить внутпипузырное давление



Рис. 673.2. М икционная цистоуретрограмма грудного ре
бенка с миелодисплазией: резко  выраж енная трабекуляр- 
ность стенки м очевого пузыря, множес твенные диверти
кулы, правосторонний пузырно-мочеточниковый рефлюкс 
V степени (и даж е более тяжелый). И сследование уроди- 
намики п оказало  резкую  ди скоорди нац и ю  сф инктера и 

детрузора

другими способами показаны увеличение объема 
мочеЕого пузыря пут ем энтероцистопластики и ре
гулярная катетеризация.

Недержание мочи при нейро1 енном мочевом пу
зыре обусловлено полной или частичной денерва
цией сфинктера, гиперрефлексией пузыря, слабой 
эластичностью его стенки, постоянной задержкой 
мочи или сочетанием этих факторов. При миело- 
дисплазии недержание мочи н а б л ю д а е т  в 95 % 
случаев. Создание оттока мочи выше мочевого пу
зыря, широко практиковавшееся в 70-х годах XX в., 
в настоящее время почти оставлено, так как дает 
много поздних осложнений.

Проблема недержания возникает в возрас' е око
ло 4 лет. Почти во всех случаях для прекращения 
недержания требуется регулярная катетеризация 
мочевого пузыря. Она позволяет добиться его пол
ного опорожнения при минимальном риске ИМП.

В каждом отдельном случае лечение недержания 
мочи имеет свои особенности. Тактику определяют 
на основе данных УЗИ почек, микционной цисгоу- I 
ретерографии и исследования уродинамики, в том 
числе объема мочевого пузыря. При удовлетвори
тельном тонусе сфинктера и достаточной эластич
ности стенки мочевого пузыря устранить недержа
ние обычно удается одной только катетеризацией 
каждые 3-4  ч. При высоком тонусе детрузора для 
увеличения емкости мочевого пузыря назначают 
антихолинергические средства (оксибутинина хло
рид, гиосциамин, toj геродин). При недостаточно
сти сфинктера для повышения его тонуса приме
няют а-адренергические препараты. Регулярная 
катетеризация мочевого пузыря самим больным в 
50 % случаев осложняется бактериурией, как пра
вило, бессимптомной. В отсутсгктте рефлюкса она 
возникает редко. Профилактическое применение 
при регулярной катетеризации антибактериаль
ных средства позволяет в большинстве случаев 
избежать бактериурии. Эти методы лечения не
держания мочи успешны в 40-85 % случаев (в за
висимости от критериев эффективности — нередко 
больные считают лечение успешным, если могут 
обходиться прокладками или памперсами).

Когда перечисленные меры не устраняют не
держания, некоторые реконструктивные операции 
обеспечивают это полностью или частично. Так, 
при недостаточности сфинктера имплантируют 
искусственный: вокруг шейки мочевого пузыря 
размещают надувную муфту, в предбрюшинном 
пространстве — регулирующий давление баллон, 
в мошонке у мальчиков или большой половой губе 
у девочек — насос для подачи воздуха в муфтУ- 
В некоторых случаях эффективна пластика шей
ки мочевого пузыря. При малой емкости мочево
го пузыря, низкой эластичности его стенки или 
стойком высоком тонусе детрузора, не устраняе
мом антихолинергическими препаратами, успешно 
увеличивают емкость пузыря лоскутом тонкой или 
толстой кишки, так называемая у в е л и ч и в а ю щ а я  

цистопластика, или энтероцистопластика. Oflj 
нако она не устраняет необходимости регулярной 
катетеризации. Если последняя затруднительна, в 
ходе реконструктивной операции накладывают по
стоянную цистостому. Широко применяют опера
цию Митрофанова — размещение между мочевЫ^ 
пузырем отсеченного от слепой кишки аппенднк 
са на сосудистой ножке, обеспечивающее возмоЖ 
ность регулярной катетеризации через ц и стост^Я



■ подтекания мочи. Миелодисплазия часто со
провождается упорным запором, для устранения 
которого иногда прибегают к так называемой по- 
Иэянной антеградной клизме M alone — форми- 
говапию аппендикостомы, через которую ь слепую 
кишку проводится катетер для антеградного введе
ния жидкости в толстую.

Важнейшие осложнения энтероцистопластики 
■слючают:

1. Не поддаюгцуюся лечению грамотрицатель- 
ную бактериурию. К повреждению почечной па
ренхимы такая ^актериурия, по существующим 
данным, не приводит. Следовательно, лечение 
целесообразно только при клинически выражен
ной ИМП.

2. Экскреция трансплантатом кишечной слизи
стой оболочки ионов калия и всасывание аммония, 
водорода и хлора из мочи с развитием гиперхло- 
ремического метаболического ацидоза, требующе
го лечения (см. т. 2, гл. 110). Постоянный ацидоз 
приводит к нарушению роста скелета, что чаще 
встречается на фоне почечной недостаточностг. и 
ограничивает розможность энтероцистопластики 
у больных с хронической почечной недостаточнос
тью. Вместо лоскута тонкой или толстой кишки 
можно воспользоваться сегментом желудка. По
скольку она секретирует ионы водорода и хлора, 
Ьредсуществующий метаболический ацидоз не на
растает и даже уменьшается. Однако этот метод 
дает свои осложнения, заставляющие относится к 
нему настороженно, — неустранимый метаболичс 
ский алкалоз и пептическую язву трансплантата. 
Чтобы свести к минимуму метаболические рас- 
Стройства, комбинируют трансплантацию сегмента 
кишки с трансплантацией сегмента желудка.

3. Угрожающее жизни осложнение — перфо
рация трансплантата и перитонит — возникает, 
по-видимому, при постоянном перерастяжении 
Чочевого пузыря. Обычно перфорация сопровож
дается резкой болью в животе. Избежать леталь- 
н°го исхода этого осложнения можно только при 
Своевременной диагностике и экстренной лапаро- 
т°Мии для закпытия перфорационного отверстия. 
Профилактика перфорации состоит в тщательном 
с°блюдении режима катетеризации, не допускаю
щего перерастяжения мочевого пузыря.

4. Камни мочевого пузыря, которые в последую
щи6 10 лет образуются у 70 % больных, вследствие 
сКопления в мочевом пузыре слизи, комочки кото
рой становятся очагами камнеобра?г»ванчя.

5. Насколько энтероцистостомия повышает 
риск злокачественных новообразований, неизвест
но, но исходя из опыта прежних лет, когда приме
няли имплантацию мочеточников в сигмовидную 
кишку, и отдельных опубликованных наблюдений, 
ежегодную цистоскопию или цитологическое ис
следование осадка мочи следует проводить с перво
го десятилетия после энтеооцистопластики.

Аллергия к  латексу. Аллергия к латексу воз
никает по крайней мере у 50 % больных с spina bifi
da и другими состояниями, требующими регуляр
ной катетеризации мочевого пузыря и реконструк
тивных операций на нем. Это IgE-опосредованная 
иммунная реакция на латекс, контакт с которым 
происходит постоянно. Она проявляется слезо
течением, чиханьем, зудом, крапивницей и даже 
анафилактическим шоком в момент раздувания 
резинового баллончика или манипуляции руками 
в латексных перчатках. Во время хирургических 
операций возможен анафилактический шок. Во 
избежание аллергических реакций должен быть 
исключен контакт с латексом при амбулаторном и 
больничном лечении, в том чисте хирургических 
операциях.

С кры тая спинальная дизраф ия. Патология 
встречается частот >й 1:4000 больных в виде липо- 
менингоцеле, интрацуральной липомы, диастемато- 
миелии, компактности filum terminate, дермоидной 
кисты или синуса, аберрантных нервных корешков, 
переднего крестцового менингоцеле, опухолей кон
ского хвоста. В 90 % случаев скрытая спинальная 
дизрафия сопровождается аномалиями кожи по- 
яснично-крег гцовой области в виде мелких ямок, 
пучков избыточного оволосения, сосудистых маль- 
формаци 1, подкожных липом (рис. 673.3). Нередко 
наблю, (аются высокий свод стоп, заметная разница 
окружности и мышечной силы h o i , нарушение по
ходки. Б период новорожденности и в грудном воз
расте расстройств иннервации не обнаруживается, 
в более старшем отсутствует чувствительность в 
области промежности, беспокоит боль в поясни
це. В 40 % случаев наблюдаются недержание мочи, 
рецидивирующая ИМП, недер кание кала. Исчез
новение этих расстройств после хирургической 
коррекции дизрафии тем вероятнее, чем раньше 
она проведена. У грудных детей расстройство уро- 
динамики исчезает после коррекции дизрафии в 
60 % случаев, у бо iee старших — в 27 %. Урологиче
ские расстройства при спинальной дизрафии лечат 
также, как при миелодисплазии.



Рис. 673.3. Ягодицы м альчика-п одростка с ф иксацией  
спинного м озга вследствие липом енингоцеле. Заметны 
ям ки  в области  крестца и отк л он ен и е  м еж ъ ягоди чн ой  

складки влево

Агенезия крестца. Этот термин относят к от
сутствию двух крестцовых позвонков и более пол
ностью или частично. Порок характерен для детей 
от матерей с сахарным диабетом. Ягодицы при 
нем плоские, межъягодичная складка расположе
на низко и укорочена, в части случаев высокий 
свод стопы. Других изменений скелета, как пра
вило, не бывает. Копчиковые позвонки пальпиро
вать не удается. Приблизительно в 20 % случаев 
агенезия крестца ускользает от диагностики до 
3-4-летнего возраста, когда начииает обращать на 
себя внимание упорное недержание мочи и кала. 
Исследование уродинамики выявляет различные 
ее нару шения. В большинстве случаев для устра
нения недержания мочи необходимы регулярная 
катетеризация мочевого пузыря и медикаментоз
ное лечение.

Атрезия заднего прохода и прямой ки ш ки . 
Приблизительно в 30-45 % случаев атрезии пря
мой кишки нарушается иннервация мочевого пу

зыря, нередко обусловленная агенезией крес«^| 
Новорожденным с атрезией заднего прохода по
казано УЗИ позвоночника, детям более старше*о 
возраста, оперированным по поводу этого порока i 
страдающим недержанием мочи, — визуализирЖ 
щие исследования почек и мочевых путей и иссле
дование уродинамики (см. также т. 4, гл. 426) 

Ц еребральный паралич. Церебральный па
ралич, как правило, недержанием мочи не сопро
вождается, но контролировать мочеиспускание 
больные научаются позднее, чем здоровые дети. 
Изменений почек и чашечно-лоханочной системы 
при церебральном параличе обычно не бывает. Ис
следование уродинамики выявляет высокий тонус 
детрузора. Устранить недержание мочи обычно 
удается с помощью медикаментозной терапии и 
регулярного мочеиспускания. Необходимость в 
регулярной катетеризации возникает редко (см. 
также т. 1, гл. 24, и п. 621.1).
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I
 Глава 674
Расстройства 
мочеиспускания

Нормальное мочеиспускание 
и навыки его произвольного контроля
У плода мочеиспускание происходит при рефлек- 
тфном сокращении детрузора мочевого пузыря, 
одновременно с которым расслабляется сфинктер. 
Игржание мочи в мочевом пузыре возможно бла
годаря поступающим по симпатическим нервным 
в(!Локнам и половому нерву импульсам, которые 
подавляют сократительную активность детр,гзора 
и вызывают сокращение наружного сфинктера, за
бывающего просвет шейки пузыря и проксималь
ной части мочеиспускательного канала.

У детей первых месяцев жизни мочеиспускание 
происходит 15-20 раз в сутки за счет скоордини
рованного рефлекторного сокращения детрузора и 
расслабления сфинктера. Рмкостгъ мтевоги пузыря 
Свозрастом уве 1ччивается. К 12-14 годам в j нциях 
(1 унция — 28,3 г) она прибли штельно равна воз
расту в годах плюс 2. Навыки произвольного кон
троля мочеиспускания начинают вырабатываться 
к 2-4 годам. Становление произвольного контроля 
мочеиспускания включает несколько компонен
тов: 1) осознание того, что мочевой пузьгоь полон* 
2) подавление (супрапонтинная модуляция) реф
лекторного мочеиспускания корковыми импуль
сами; 3) способность к произвольному сокраще
нию наружного сфинктера для удержания мочи; 
4) увеличение емкости мочевого пузыря с возрас
том и 5) появление у ребенка желания соблюдать 
Рфятность. Период ьыработки произвольного кон
троля мочеиспускания называют i \ерехооног\ фазой 
Последнего. У девочек становление произвольно- 
Го контроля мочеиспускания происходит в более 
Раннем возрасте, чем у мальчиков. Произвольный 
°нтроль , дефекации вырабатывается раньше, чем 

Мочеиспускания. К 5 годам 90-95 % детей почти 
Полностью контролируют мочеиспускание днем и 
80-85' о -  ночью (см. также гл. 604).

н°чной энурез
^ ночном энурезе (см. такж< п. 634.3) правомерно 
™ворить, если непроизвольное мочеиспускание во

сне сохраняется к 5 годам — возрасту, когда произ
вольный контроль должен установиться полностью. 
Ночной энурез подразде пяют на первичный (75 % 
случаев), при котором ребенок никогда не был спо
собен к произвольному контролю мочеиспускания 
во сне, и вторичный (25 %), вс шикший после пе
риода произвольного контроля мочеиспускания во 
сне продолжительностью хотя бы несколько меся
цев. Кроме того, только ь 75 % с гсучаев имеет место 
непроизвольное мочеиспускание исключительно 
во сне, в 25 % оно случается и в бодрствующем со
стоянии. Важно дифференцировать эти два типа 
энурезг , так как патогенез у них разный.

Э пидемиология. Приблизительно 60 % боль
ных ночным энурезом — мальчики. В 50 % случаев 
имеется наследственная отягощенность ночным 
энурезом. Первоначально его счита т  полигенным 
заболеванием. В настоящее' время его предположи
тельно связывают с генами, располагающимися на 
хромосомах 12 и 13. При ночном энурезе у одного 
из родителей риск для каждого ребенка состав тяет 
44 %, у обоих родителей — 77 % В возрасте 5 лет 
ночной энурез в отсутствие дневного наблюдается 
у 20 % детей. За каждый последующий год у 15 % 
из них он спонтанно прекращается. Распростра
ненность ночного энуреза среди взрослых менее 
1%.

Патогенез. Патогенез первичного ночного эну
реза при нормальном становлении контроля моче
испускания в бодрствующем состоянии вкчючает 
несколько факторов:
• Замедленное созревание корковых механиз

мов пр )извольного подавления рефлекторного 
мочеиспускания.

• Расстройство сна, которое обычно описывают 
как очень глубокий сон без каких- тибо харак
терных нарушений. Непроизвольное мочеи
спускание возможно в любой фазе сна Детей с 
ночным энурезом особенно трудно разбудить в 
первой трети ночи. В последней трети сделать 
это легче, но на протяжении вгей ночи разбу
дить ребенка с ночным энурезом гопаздо труд
нее чем здорового.

• Снижение выработки АДГ в ночные часы, при
водящее к увеличению диуреза. (Отсюда ха
рактерная жалоба родителей на то, что постель 
«промокает насквозь».)

• Наследственные факт оры, которые связывают с 
генами на хромосоме 12 и длинном плече хро
мосомы 13. Как гказаш выше, наследственная
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отя1 ощенность имеется в 50 % случаев ночного 
энуреза.

• Психологические факторы (преимущественно, 
при вторичном ночном энурезе).

• Изредка органические расстройства (ИМП или 
обструктивная уропатия).

• Эпизоды апноэ во сне при аденоидах. 
Клинические проявления и дна. ностика. Ва

жен тщательно собранный анамнез, особенно в от
ношении характера энуреза и потребления жидко
сти в вечерние часы. Высокий диурез при сахарном 
или несахарном диабете и хронической почечной 
недостаточности сопровождается компенсаторной 
полидипсией. Следует спросить родителей, не хра
пит ли ребенок во сне. Тщательное физикальное 
обследование включает пальпацию живота, рек
тальное исследование после мочеиспускания для 
исключения стойкого растяж. ния мочевого пузы
ря остаточной мочой, тщательное неврологическое 
обследование для исключения нарушений иннер
вации и аномалий спинного мозга. У девочек при 
ночном энурезе относительно часто наблюдается 
бессимптомная бактериурия, которую необходимо 
выявлять и лечить (см. гл. 669). Впрочем излечение 
бактериурии не всегда приводит к излечению диу
реза Мочу для анализа собирают утром после воз
держания от еды и питья на протяжении всей ночи. 
Обязательно определение глюкозы, относи гельной 
плотное] и мочи и/или ее осмоляльности, чтобы ис
ключить полиурию как причину учащенного моче
испускания и энуреза и убедиться в сохранности 
концентрационной функции почек. В отсутствие на
рушений мочеиспускания во сне, бактериурии, от
клонений от нормы при физикальном обследованш 
и в анализе мочи надобности в дополнительных ис
следованиях, как правило, нет. Однако при энурезе 
у детей старшего возраста или неэффективности 
общепринятой терапии показано УЗИ почек.

Лечение. Прежде всего следует заверить роди
телей, что ночной энурез, как правило, ( возрастом 
проходит, и объяснить, что наказания избавиться от 
него не помогают, а лишь отрицательно влияют на 
психологическое состояние ребенка (см. п. 634.3). 
После 18 -19 ч потребление жидкости не должно 
превышать 60 мл при массе тела менее 30 кг, 90 мл 
при массе тела 30-40 кг и 120 мл при массе тела бо
лее 40 кг. Перед сном ребенок обязательно должен 
помочиться. При аденоидах обязательна консуль
тация оториноларинголога, так как аденотомия 
иногда приводит к излечению ночнего энуреза.

Среди детей до 6 лет ночной энурез очень раа 
пространен. До этого возраста прибегать к актив- 
ному лечению не следует. Прежде всего стремятся 
усилить М'тгивацию к прекращению энуреза, по
ощряя ребенка за каждую ночь, когда его постель 
остается сухой. Если ребенка будят через не коль- 
ко часов после засыпания, чтобы он помочился 
непроизвольного мочеиспускания часто удается 
избежать, но энурез это не излечивает. Некоторь! 
врачи рекомендуют поощрять детей дольше b o s  

держиваться от мочеиспускания днем, но это не 
оказывает благоприятного действия. Так называ
емая тренирующая терапия состоит в помещении 
под белье ребенка электродов системы, электри
ческая цепь которой замыкается при увлажнении 
мочой и издает звуковой сигнал, который будит 
ребинка в начале мочеиспускания. Такая терапия 
успешна в 30-60 % случаев, чаще у детей старшего 
возраста. Однако она занимает несколько месяцев, 
в течение которых звуковой сигнал нередко будит 
не ребенка, а других членов семьи. ( П] авда, в про
даже имеются системы с вибросигналом вместо 
звукового.) В некоторых с. гучаях эффективен са
могипноз. Основная цель психотерапии — укрепить 
у ребенка желание самому добиться пробуждения 
при полном мочевом пузыре.

Лекарственная терапия лишь гременно устра
няет непроизвольное мочеиспускание во сне, но 
не излечивает ночной энурез. Так, десмопрессина 
ацетат в таблетках, синтетический ачалог АДГ, 
используют с целью уменьшить ночной диурез. Его 
дают b h j  трь на ночь в дозе 0,2- 0,6 m i . Раньше его 
применяли в виде назального спрея е  дозе от 10 

(одно нажатие) до 40 мкг (4 нагкатия) на ночь. На
значают минимальную действующую дозу в соче
тании с ограничением пигья в вечерние часы. При 
заболеваниях с поносом и рвотой д е с м о п р г с с и н  

отменяют. При использовании назального спрея 
(главным образом, при передозировке) описаны 
единичные случаи гипонатриемии. Таблетки это
го побочного действия, по опубликованным дан' 
ным, не оказывают. При рините десмопрессин не 
всасывается и действия не оказывает. Д е с м о п р е С '  

сина ацетат эффективен в 40 % случаев. При бла
гоприятном действии его назначают на 3-6  мес. и 
отменяют постепенно. Если в период отмены воз
никает рецидив ночного энуреза, прием препара- 
та возобновляют, уве шчив дозу. Побочного Де й '  

ствия препарата даже при длительном п р и м е н е н и и  

не описано. И с п о л ь з у ю т  также т р и ц и к л и ч е с к и и
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антидепрессант имипрамин, который оказывает 
знтихолинергическое и легкое а-адренергическое 
действие и изменяет характер сна. Дозы имипра- 
мина: в 6-8  лет — 25 мг, 9-12 лет — 50 мг, после 
12 лет — 75 мг. Эффективность 30-60 %. Побоч
ное действие: тревожность, бессонница, сухость во 
рту. Кроме того, имипрамин нередко становится 
причиной случайного отравления младших детей 
в семье. Иногда при первичном ночном энурезе 
назначают оксибутинина хлорид — препарат с ис
ключительно антихолинергическим действием, но 
Эффективность его невелика.

Круглосуточный энурез
Дневной анурез в отсутствие расстройств иннер
вации мочевого пузыря у детей особой редкости 
не составляет. К 5 годам 95 % детей способны кон
тролировать мочеиспускание днем, но лишь 92 % 
свободны от отдельных эпизодов непроизвольного 
мочеиспускания. К 7 годам контролируют мочеи
спускание в дневное время 96 % детей, но 15 % ино
гда испытывают императивные позывы. К 12 го
дам контролируют мочеиспускание в дневное 
время 99 % детей. Самая распространенная при
чина дневного энуреза у детей — шперрефлексия 
мочевого пузыря (это состояние называют также 
нестабильностью или спазмом мочевого пузыря). 
Основные причины круглосуточного энуреза у де
тей перечислены ниже.

Причины недержания мочи у  детей:
• Гиперрефлексия (нестабильность) мочевого пу

зыря.
• Редкое мочеиспускание.
• Дискоординация сфинктера и детрузора.
• Нейрогенный мочевой пузырь в отсутствие рас

стройств иннервации (синдром Хинмана).
• Затекание мочи во влагалище.
• Недержанш мочи при смехе.
• Цистит.
• Обструкция шейки мочевого пузыря (клапаны 

проксимальной части мочеиспускательного ка
нала).

• Эктопия мочеточника или свищ.
• Аномалии сфинктера (эписпадия, экстрофия, 

пороки развития мочеполового синуса). 
Нейрогенные расстройства.

• Переполнение мочевого пузыря.
Травмы.

• Ятроп нные расстройства.

• Поведенческие расстройства.
• Сочетание причин.

При ( боре анамнеза важно выяснить тип энуре
за: частоту непроизвольного мочеиспускания, его 
постоянный или перемежающийся характер, объем 
мочи при каждом эпизоде, связь непроизвольного 
мочеиспускания с императивными позывами, сме
хом и т. п., поведежгие ребенка после непроизволь
ного мочеиспускания, наличие ночного энуреза, ха
рактер струи при мочеиспускании, наличие после 
него ощущения неполного оповожнения мочевого 
пузыря. Важное значение имеют ИМП, пузырно
мочеточниковый рефлюкс, заболевания нервной 
системы, указания на удвоение мочевых путей в се
мейном анамнезе. Энурез ча^то сочетается с запо
ром или недержанием кала (следует помнись, что 
недержание кала может быть следствием запора). 
У девочек энурез иногда возникает поспе изнаси
лования. Цель физикального обследования — опре
делить симптомы заболеваний, которые приводят 
к недержанию мочи, в том числе отставание в ро
сте, артериальную гипертонию, увеличение почек 
и мочевого пузыря, запор, сращение поповых губ, 
эктопию мочеточника (рис. 674.1-67 4.3), аномалии 
позвоночника и крестца (см. рис. 673.3) и невроло
гические расстройства. Для исключения ИМП ис
следуют мочу и ее посев. В некоторых случаях не
обходима оценка потока мочи при мочеиспускании 
и объема остаточной мочи. При диагностически 
значимых физикальных находкал, наследственной 
отягощенности пороком развития мочевых путей, 
ИМП или неэффективности общепринятого лече
ния показано УЗИ, которое в некоторых случаях 
дополняют микционной цистоуретрографией. При 
неврологических расстройствах, а также при не
эффективности эмпирического лечения энуреза 
показано исследование уродинамики.

Гиперрефлексия (нестабильность) 
мочевого пузыря у детей
Гиперрефлексия мочевого пузыря характеризуется 
его малой функциональной емкостью и сильны
ми незаторможенными сокращениями детрузора, 
жалобами на учащенное мочеиспускание и импе
ративные позывы, при которых ребенок не может 
удержать мочу. Подобные жалобы предъяв тают 
около 25 % детей с энурезом. Девочки, пытаясь 
удержать мочеиспускание, часто садятся на кор
точки («реверанс Винсента»). Многие пациенты,



Рис. 674.1. Э кскреторьая урограмма: удвоение чаш ечно- 
лоханочной системы правой  почки и прарого мочеточни
ка с его эктопией у девочки. П остоянное истечение ночи  
в отсутствие наруш ений  м очеисп ускани я. Л евая  почка 
норм альная. С права хорош о визуализируется чаш ечно
лоханочная система нижнего полюса почки. Чашечно-ло- 
ханочная система верхнего полюса, располагаю щ егося на 
уровне I и II поясничных позвонков, плохо контрастируется 
из-за слабой  функции верхнего полюса почки, мочеточник 

которого открывается в п реддвери е влагалищ а

■ ш и а и м ш н ш м ш й н м н н н

Рис. 674.2. Эктопия м очеточника у девочки . Его устье 
располагается в п реддвери и  влагалищ а позади наруж но
го отверсти я  мочеиспускательного канала. В устье экто
пического м очеточника введен  тонкий мочеточниковы й 
катетер с поперечны ми метками. В ~гсутствие расстройств 
мочеиспускания у больной  наблю дается постоянное ис

течение мочи

Рис. 674.3. С ращ ение половь.х губ, заслоняю щ ее наруж
ное отверстие мочеиспускательного канала и вход во вла

галище

наоборот, не ощущают позыва даже перед самым 
непроизвольным мочеиспусканием. У девочек не
редко в анамнезе имеются указания на ИМП, но 
после ее излечения энурез продолжается. В подоб
ных случаях неясно, яв тяется пи энурез послед
ствием инфекции или, наоборот, предраспс пагает 
к ее рецидивам. У  девочек при микционной цисто- 
уретрографии часто выявляется расширение (вере
тенообразная деформация) м о ч е и с п у с к а т е л ь н о г о  
канала (рис. 674.4) — следствие н е д о с т а т о ч н о г о  

расслабления его наружного сфинктера или суже
ния шейки мочевого пузыря с гипертроф ией  его 
стенки. Часто энурез сочетается с запором.

Л е ч е н и е  начинают с рекомендации м о ч и т ь с я  
каждые 1,5-2 ч  и назначают антихс л и н ер ги ч еск и е  
препараты (окг.ибутинина хлорид, гиосциамин и Л* 
толтеродин). При наличии запора и ИМП н еоб
ходимо их лечение. Терапию проводят длительно*



Рис. 674 .4 . В еретенообразная деф орм ация мочеиспуска
тельного канала. М икционная цистоуретрограмма —  рас
ширение мочеиспускательного канала, суж иваю щ ееся к 
дистальному концу, и сокращ ен ная ш ейка м очевого  пу

зы ря

периодически прерывая, чтобы оценить необходи
мость ее продолжения. Вместо мсдикамешозного 

L лечения можно использовать метод биологической 
обратной связи — упражнения для мышц тазового 
Дна, ежеднеьное выполнение которых устраняет 
или уменьшает гиперрефлексию мочевого пузы
ря. Иногда благоприятное действие оказывают 
а_адреноблокаторы — теразозин или диксазозин. 
При неэффективности лечения показаны цисто
скопия и исследование уродинами ки для искчюче- 
ния других расстройств функции мочевого пузыря 
0 сфинктеров.

Нейрогенный мочевой пузырь 
без нарушения иннервации 
(синдром Хинмана)
Синдром Хинмана — тяжелое, но относительно 
Редкое расстройство — неспособность наружного 
сФинктера мочевого пузыря к расслаблению во 
вРемя мочеиспускания, несмотря на сохранную 
Иннервацию (дискоординация детрузора и сфинк- 
фРа). Для него характерны увеличение продол

жительности мочеиспускания, прерывистость 
струи мочи, дневное и ночное недержание мочи, 
рецидивирующая ИМП, запор, недержание кала. 
Обследование выявляет слабую и прерывистую 
струю мочи, трабекулярность стенки мочгвого пу
зыря, часто пузырно-мочеточниковый рефпюкс, в 
тяжелых случаях — гидронефроз и почечную не
достаточность вп. ють до терминальной. В основе 
патогенеза синдрома Хинмана, по-видимому, не
правильный подход к обучению ребенка навыкам 
контроля мочеиспускания. Однако иногда синдром 
обнаруживается у грудных цетей. Для исключения 
расстройства спинномозговой иннервации необ
ходимы исследование уродинамики и МРТ позво
ночника.

Синдром Хинмана требует комплексного лече
ния, включающего антихолинергические средства 
и а-адреноблокпторы, мочеиспускание через стро
го определенные промежутки времени, vcToaHeHHe 
запора, поведенческую терапию, способствующую 
расслаблению сфинктера во время мочеиспуска
ния. Детям старшею возраста научиться рассла
блять наружный сфинктер помогает биологическая 
обратная связь. Для временного снижения тонуса 
наружного сфинктера используют инъекции е  него 
ботулотоксина (ботокс). В тяжелых случаях для 
опорожнения мочеьиго пузыря необходима регу
лярная катетеризация, иногда при нарастающем 
гидронефрозе — цистостомия. Синдром Хинмана 
требует длительного лечения и тщательного про
спективного наблюдения.

Редкое мочеиспускание
Редкое мочеиспускание — ра< :i фостраы-нное рас
стройство, обычно сопровождающее ИМП, осо
бенно у девочек. Частота мочеиспусканий состав
ляет не 4-7  раз, как в норме, а всего 2 Растяжение 
мочевого пузыря и длительное пребывание мочи в 
нем способствуют рг змножеиию бактерий и пред
располагают к рецидивам ИМП. Нередко одновре
менно наблюдаются запор и эпизоды недержания 
мочи вследствие переполнения пузыря. Редкое 
мочеиспускание — скорее поведенческое расстрой
ство. Наряд;' с антибактериальной терапией ИМП 
для его устранения необходимо поощрять ребенка 
мочиться по крайней мере в 2 раза чаще и полнос
тью опорожнять мочевой пузырь, что обычно при
водит к восстановлению нормального ритма моче
испускания.



Затекание мочи во влагалище
При затекании мочи во влагалище после того, 
как девичка помочилась и встала, непроизвольно 
выделяется 5-10 мл мочи. Одна из наиболее рас- 
проп раненных причин этого pact тройства — сра
щение больших половых губ (см. рис. 674.3). Оно 
обычно встречается у детей раннего возрг с га. Для 
его устранения на область с ращения накладываю' 
крем с эстрогеном или амбулаторно его рассекают. 
Иногда з< текание мочи во влагалище происходит 
в отсутствие сращения, так как девочка недоста
точно раздвигает ноги при мочеиспускании из-за 
обильного подкожного жирового слоя или неже
лания спустить трусы ниже колен. Для устранения 
затекания достаточно напоминать девочке, что при 
мочеиспускании она должна раздвигать ноги как 
можно шире. (Полезно рекоменвдвать ей некото
рое время садито^я при мочеиспускании на у нитаз 
задом наперед.)

Другие причины недержания мочи 
у девочек
Эктопия мочеточника, которая обычно сочетает
ся с удвоением чашечно-лоханочной системы и 
мочеточника, может быть причиной пос гоянного 
круглосуточного подтекания мочи, несмотря на 
регулярное мочеиспускание. Если эктопический 
мочеточник дренирует небольшой сегмент почки 
и объем мочи невелик, это иногда принимают за 
водянистый влагалищный секрет.

Недержание мочи или водянисюе отделяемое 
из влагалища требует тщательного обследования. 
Обнаружить устье эктопического мочеточника 
обычно трудно. УЗИ и экскреторная урография 
выявляют признаки удвоения чашечно-лоханоч- 
ной системы и мочеточника (см. рис. 674.1), но 
достаточного контрастирования эктопического 
мочет очника при экскреторной урографии не до
стигается или оно запаздывает из-за нарушения 
функции соотве гствующего сегмента почки. Ис
ключить удвоение, не визуализирующееся при экс
креторной урографии, помогает КТ. Обнаружить 
устье эктопического мочеточника во влагалище 
или его преддверии (см. рис. 674.2) часто помога
ет осмотр под общей анестезией. Хирургическое 
лечение заключается в резекции верхнего полюса 
удвоенной почки с иссечением его мочеточника до 
уровня таза или в анастомозированин эктопиче

ского мочеточника с нормальным отводящим мочу 
от нижнего полюса почки.

Недержание мочи при смехе обычно наблюдает
ся у девочек 7-15 лет. Мочевой пузырь рефлектеш 
но опорожняется внезапно и полностью. Патогенез 
расстройства состоит во внезапном расслаблен^ 
сфинктера во время эпизода смеха. Антихолинер- 
гические препараты и регулярное мочеиспускание 
в большинстве случаев его не устраняют. Наиболее 
эффективен в подобных случаях метилфенидат.

Полное недержание мочи наблюдается при 
эписпадии. У девочек она встречается с частотой 
1:480 ООО и характеризуется расхождением лобко- 
ього симфиза, расщеплением клитора и зиянием 
мочеиспускательного каната. Для устранения не
держания необходима пластика шейки мочевого 
пузыря.

Укорочение и несостоятельность мочеиспуска
тельного канала сопутствуют у девочек некоторым 
порокам развития мочеполового синуса. Чтобы 
выявить их, нужна определ< нная н; и .ороженность 
врача и особая тщательность при физикальном 
обследовании по поводу недержания мочи. Для 
устранения чоследнего в подобных случаях требу
ется пластика мочеиспускательного канала и вла
галища.

Расстройство мочеиспускания 
без недержания мочи
Иногда резкое учащение мочеиспускания (каждые
10-15 мин на протяжении дня) наступает внезапно, 
в отсутствие дизурии, ИМП, дневного или ночного 
энуреза. Обычно это случается у детей 4-6  лет, в 
подавляю щ ем  большинстве случаев у мальчиков, 
уже овладевших навыками опрятности. Подобное 
расстройство называют синдром дневного учащения 
мочеиспускания у детей, или поллакиурия. Оно име
ет чисто функциональный характер и во зн и к ает  
при эмоциональном перенапряжении (к о н ф л и к т  
в семье, смена домашнего восгитания посещением 
детского сада) или энтеробиозе- Необходимо ис
ключить ИМП и неполное опорожнение мочевого 
пузыря. Учащение мочеиспускания спонтанно ис
чезает через 2 -3  мес. А нтихолинергические пре'  
параты благоприятного действия, как правило, не 
оказывают.

Синдром дизурии с микро- или макрогемагЩ}' 
рией в отсутствие ИМП наблюдается у детей, У*е 
овладевших навыком контроля м о ч еи сп у ск ан и й -



|| часто он связан с гиперкальциурией. Показано 
I опреДеление суточной экскреции кальция и креа- 

тинина. Суточная экскреция кальция более 4 мг/кг 
свидетельствует о гиперкальциурии и требует на
значения тиазидного диуретика, так как угрожает 
ночекаменной болезнью.
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 Глава 675
Аномалии 
полового члена 
и мочеиспускательного 
канала

Гипоспадия — порок развития, при котором на
ружное отверстие мочеиспускательного канала от
крывается на вентральной поверхности полового 
члена, встречается с частотой 1:250 новорожденных 
мальчиков. Недоразвитая крайняя плоть распола
гается в виде «дорсального капюшона» по бокам и 
на дорсальной поверхности тела полового члена и 
отсутствует с вентральной i тороны. В некоторых 
с [учаях. особенно при проксимальной гипоспа- 
дии, имеется неэластичный гяж фасции (хорда), 
препятствующий выпрямлению полового члена 
при эрекции. Частота гипоспадии возрастает, воз- 
можго, вследствие внутриутробного воздействия 
эстрогенов и андрогенов, нарушающих становле
ние эндокринной функции (полихлорбифенилов, 
растительных эстрогенов и т. п.).

Клинические проявления. Гипоспадию классифи
цируют соответственно расположению наружного 
отверстия мочеиспускательного канала с учетом 
наличия искривления полового члена (рис. 675.1). 
Описаны следующие формы гипоспадии: головча
тая, при которой наружное отверстие мочеиспуска
тельного канала открывается на головке полового 
члена, коронарная, субкоронарная, среднестволо
вая, мошоночно-стволовая, мошоночная и про
межностная. Примерно 60 % составляют дисталь
ные формы гипоспадии, 25 % — субкоронарная и 
среднестволовая и 15 % — проксимальные формы. 
При тяжелых формах мошонка раздвоена. Ино
гда она распространяется на дорсальную поверх
ность полового члена («поглощает» половой член) 
(рис. 675.2), Существует также мегамеатальный 
вариант гипоспадии, при котором крайняя плоть 
развита нормально, но имеется дистальная или 
субкоронарная гипоспадия с наружным отверсти
ем мочеиспускательного канала в виде рыбьего рта 
(рис. 675.3). Этот вариант диагностируется только 
после обрезания.

Обычно гипоспадия — изолированный порок 
развития. Одьако при множественных пороках



Рис. 6 7 5 .2 . Тяж елая м ош оночно-стволовая  гипоспадия. 
Заметно вентральное искривление полового члена. Недо
развита вентральн ая  часть крайней  плоти («дорсальны й 
капю шон»). Н аруж ное о твер сти е  м очеисп ускательного  
канала расп олож ен о  по среди н н ой  линии разд воен н ой  

мош онки. Яички пальпируются. Кариотип мужской

ЛЬ.

Рис. 675.3. М егамеатальный вариант гипоспадии у под
вергш егося обрезанию  мальчика —  наруж ное отверстие 

мочеиспускательного канала в виде ры бьего рта

развития она наблюдается чаще, чем среди ново
рожденных мальчиков в целом. В 10 % случаев ги
поспадии сопутствует крипторхизм. Относительно 
часто она сочетается с паховой грыжей. Прокси
мальную гипоспадию в сочетании с крипторхиз- 
мом приходится дифференцировать с врожден
ными расстройствами, которые сопровождаются 
промежуточным между мужским и женским типом 
наружных половых органов, в частности с вири- 
лизирующкй формой врожденной гиперплазии 
коры надпочечников у  девочек и смешанной дис- 
генезией гонад. При среднестволовой или прокси
мальной гипоспадии с крипторхизмом необходим о 
определение кариотипа (гл. 577). В 5-10 % случа- 
ев мошоночно-стволовой гипоспадии наблю дается  
расширение простатической маточки — рудим ента 
мюллерова протока, в связи с чем при этой форМе 
гипоспадии показана микционная цистоуретр0' 
графия. Частота других сопутствующих пороков 
развития мочевых путей и половых органов при 
гипоспадии невелика, поэтому визуализируют*16 
исследования мочевых путей показаны только в тя 
желых случаях, при промежностной гипоспадии-*

Рис. 675.1. О коловенечная гипоспадия. Н аружное отвер
стие мочеиспускательного канала, располож енное субко- 
ронарно, и н едоразвитая крайняя плоть в виде «дорсаль

ного капюшона». И скривления полового члена нет



Осложнения гипоспадии включают: 1) неудоб
ств3 ПР И мочеиспУскании — отклонение струи в 

^■нтральную сторону или стекание по половому 
члену; 2) нарушение половой функции вследствие 
Искривления полового члена; 3) при проксималь
ных формах гипоспадии — бесплодие и 4) очень 
редко — стеноз наружного отверстия мочеиспу
скательного канала. Цель хирургического лечения 

^Епоспадии — коррекщ я косметического дефекта 
и устранение функциональных нарушений. При 
среднестволовых и проксимальных формах оно 
требуется всегда, при дистальных формах — только 
при функциональных нарушениях.

Лечение. Родителям рекомендуют не делать 
■Нальчику с гипоспадией обрезание, так как ткань 

крайней плоти может понадобиться для коррек
ции дефекта. Последнюю здоровым в остальном 
мальчикам предпочтительно проводить в возраст"
6-12 мес., так как 1) риск, связанный с общей ане- 

Еезией в этом возрасте, не больше, чем в 2-3 года;
2) в последующие 2-3  года половой член растет 
медленно; 3) ребенок не будет помнить о перене- 

I сенной операции; 4) потребность в обезболивании 
у детей этого возрас/а меньше, чем у более стар
ших. В большинстве случаев коррекцию удается 
провести однократной амбулаторной операцией. 
При дистальной гипоплазии восстанавливают труб
чатую форму плоской части мочеиспускательного 
канала При стволовых и проксимальных формах 
Для восстановления мочеиспускательного канала 
используют васкуляризованный лоскут крайней 
плоти. Оставшейся крайней плотью закрывают 
вентральную поверхность полового члена. После- 
°перационные осложнения при дистальной гипо
плазии составляют менее 5 %, при среднестволо
вой — 5-10 Уо, при проксимальной — 15 %. В их 
числе наружный свищ мочеиспускательного кана- 
Ла. гематома, раневая инфекция, стеноз наружного 
отверстия мочеиспускательного канала, дивертикул 
Мочеиспускательного канала, расхождение опера
ционной раны. Технически коррекция гипоспадии 
Довольно сложна и доступна только прошедшему 
Специальное обучение и имеющему большой опыт 
^полнения этой операции хирургу.

Искривление полового члена без гипоспадии.
Рожденное вентральное искривление полового 

'Чена и недоразвитие крайней плоти в виде «дор- 
Р^ьного капюшона» встречается и в отсутствие ги- 
Г1°Спадии. В большинстве подобных случаев моче- 
ИспУскательный канал сформирован нормально, но

iB

кожи на вентральной поверхности полового члена 
недостаточно или имеется неэластичный тяж фас
ции (хорда), препятствующий его выпрямлению 
при эрекции. В некоторых случаях мочеиспуска
тельный канал укорочен и гипопластичен, в связи 
с чем требуется уретропластика. У новорожденных 
единственным признаком этой аномалии бывает 
недоразвитие крайней плоти в виде «дорсального 
капюшона». Уретропластика рекомендуется в воз
расте 6 мес. под общей анестезией.

Ф и м о з  и парафимоз. Фимоз — невозможность 
сдвинуть крайнюю плоть и обнажить головку поло
вого члена. У новорожденных фимоз — физиологи
ческое явление. Позднее между крайней плотью и 
головкой полового члена образуется щель (полость 
крайней плоти) и отверстие крайней плоти стано
вится шире. У 90 % мальчиков, не подвергавшихся 
обрезанию, это происходит к 3 годам. Скопление 
эпителиального детрита под крайней плотью у 
мальчиков раннего возраста не свидетельствует о 
заболевании и лечения не требует. У мальчиков по
старше иногда сохраняется физиологический фи
моз, но встречается и патологический — следствие 
воспаления и рубцевания крайней плоти в области 
отверстия или после обрезания (см. ниже раздел 
о «поглощении» полового члена). Рубец, стягива
ющий наружное отверстие крайней плоти и пре
пятствующий обнажению головки полового члена, 
может образоваться даже после 1—2 эпизодов ее 
грубого сдвигания назад. В 2/ 3 случаев патологи
ческого фимоза или задержки обратного развития 
физиологическое наложение на крайнюю плогь 
кортикостероидного крема 3 раза в день на про
тяжении 1 мес. приводит к расслаблению кольца 
крайней плоти. При фимозе или растяжении поло
сти крайней плоти мочой во время мочеиспускания 
у мальчиков старше 10 лет реко! [елдуется обреза
ние.

Парафиглоз — ущемление головки полового чле
на сдвинутым за коронарную борозду суженным 
кольцом крайней плоти (рис. 675.4). Венозный за
стой сдвинутой крайней плоти и отек вызывают 
резкую боль и препятствуют возвращению плоти 
на головку полового члена. Для вправления голов
ки полового члена ее и крайнюю плоть смазывают 
кремом и сжимают головку, одновременно потя
гивают крайнюю плоть, пытаюсь вернуть кольцо 
крайней плоти за коронарную борозду. Иногда при 
безуспешной попытке вправления приходится экс
тренно проводить обрезание



Рис. 675.4. П арафимоз: кольцо крайней  плоти сдвинуто 
с  головки полового члена. Выраженный отек вследствие 

венозного застоя

О брезание . Следует ли проводить обреза
ние новорожденным мальчикам, вопрос спорный. 
В США обрезание мальчикам обычно выполняют 
в связи с принадлежностью родителей к опреде
ленным религиозным конфессиям. Медицинские 
аргументы в пользу обрезания — снижение риска 
ИМП и инфекций, передающихся половым путем, 
профилактика рака полового члена, фимоза и ба- 
ланопостита.

Обрезание в период новорожденности снижает 
заболеваемость мальчиков ИМП в 10-15 раз, так 
как ее возбудителями часто бывают бактерии, за
селяющие полость крайл< :й плоти. Риск ИМП осо
бенно велик в первые 6 мес. жизни, но остается су
щественным до 5 лет. Многие эксперты рекоменду
ют обрезание грудным детям, предрасположенным 
к ИМП, например страдающим гидронефрозом и 
пузырно-мочеточниковым рефлюксом. Насколь
ко обрезание снижает риск заражения инфекция
ми, передающимися половым путем, в частности 
ВИЧ-инфекцией, не установлено, так как этот 
вопрос изучался в основном в странах с высокой 
заболеваемостью ВИЧ-инфекцией. К тому же об
щепринятая практика половой жизни зависит от 
конфессиональной принадлежности, т. е. может 
отличаться у подвергшихся и не подвергшихся 
обрезанию. Сообщения о случаях рака полового 
члена у мужчин, подвергшихся после рождения об
резанию, немногочисленны. Однако этот вид рака 
редко встречается и в < кандинавск ех странах, где

обрезание почти не практикуется, но уровено лич
ной гигиены высок.

Осложнения обрезания у новорожденных вклю
чают кровотечение, раневую инфекцию, стеноз на
ружного отверстия мочеиспускательного канала 
вторичный фимоз, неполное обрезание, образова
ние плотных кожных сращений (кожных мостиков, 
рис. 675.5). В 0,2-3 % случаев осложнения обреза- 
ния требуют хирургического лечения. К вторич
ному фимозу (см. ниже в разделе о «поглощении» 
полового члена) предрасполагают гИдроцеле и гры
жу. Тяжелые осложнения обрезания: сепсис, ампу
тация дистальной части головки полового члена, 
чрезмерное иссечение крайней плоти, свищ моче
испускательного канала. Противопоказаниями к 
обрезанию у новорожденных являются гипоспа- 
дия, врожденное искривление полового члена без 
гипоспадии, малый размер полового члена, недо
развитие крайней плоти в виде «дорсального капю
шона» (относительное противопоказание).

Обрезание новорожденным выполняют под 
местной анестезией путем блокады дорсального 
нерва полового члена или наложения крема со сме-

Рис. 675.5. Кожные мостики меж ду головкой и стволо** 
полового  члена, образовавш и еся  после обрезани я в пе" 
ри оде новорож денности, вызывают болезн ен ное искри6 
лени е полового члена и предрасполагаю т к инфекции поД 

ними. Сращ ения подлеж ат иссечению



м  *

Глава 675. Аномалии полового члена и мочеиспускательного канала

сьЮ местных анестетиков EMLA (Eutectic Mixture 
0f Local Anesthetics).

Перекрут полового члена. Это следствие на
рушения поворота ствола полового члена вокруг 
продольной оси в процессе эмбрионального раз
вития. Обычно половой член при этом повернут 
против часовой стрелки, т. е. влево, но развит нор
мально, поэтому аномалия остается незамеченной 
до исчезновения физиологического фимоза, если 
мальчику не проведено обрезание. Иногда пере- 
кру г полового члена сопутствует гипоспадии. Если 
перекрут не превышает 60° от срединной линии, он 
Представляет собой только косметический дефект 
и коррекции не т ребует.

«Исчезнувший» половой член. Термин «ис
чезнувший» относится к тем случаям, когда половой 
член выгчядит резко уменьшенным или не опреде
ляется при осмотре, но в действительности имеет 
нормальный размер. Крыловидную складку полового 
члена образует кожа мошонки, переходящая на его 
вентральную поверхность. Складка представляет 
собой аномалию соединения полового члена с мо
шонкой. Она влечет за собой лишь небольшой кос
метический дефект, но после обрезания половой 
член, сократившись, может скрыться в мошонке, 
что приводит, кроме того, к вторичному фимозу. 
Изредка крыловидная складка сочетается с гипо
плазией дистальном части мочеиспускательного 
канала, требующей реконструктивной операции. 
Шрытый половой член — аномалия, при которой 
нормально развитый поповой член располагается 
в подкожной клетчатке лсбка (рис. 675.6), бывает 
врожденной или возникает после обрезания. «По
глощение» полового члена — приобретенный вари- 
ант скрытого полового члена, возникающий после 
Ррезания (рис. 675.7). «Поглощению» полового

Вается после сдвигания кожч по бокам  его ствола (Б)

Рис. 675.7. П риобретенны й вариант скрытого полового 
члена —  «поглощенный» половой чле1. нормального раз
м ера. П редрасполагаю щ им к этому осложнению  фактором 

стало гидроцеле

члена после обрезания у новорожденных способ
ствует отек мошонки вследствие массивного гидро
целе или паховой грыжи либо наличие крыловид
ной кожной складки. «Поглощение» полового чле
на может быть причиной неполного опорожнения 
мочевого пузыря и предрасполагает к ИМП.

М и кр о п е н и с . Микропенис — малый размер 
правильно сформированного полового члена 
(меньше среднего по крайней мере на 2,5 SD) 
(рис. 675.8). Отношение длины ствола полового 
члена к его окружности остается, как правило, 
нормальным. Длину полового члена измеряют 
от основания под симфизом до вершины головки, 
осторожно натянув его. Средняя длина полово
го члена у новорожденных 3,5±0.7 см, диаметр 
1,1±0,2см. Нормальной считается длина не ме
нее 1,9 см. Микропения связана с гормональным 
нарушением после 14-й недели беременности. 
Наиболее распространенные причины: 1) гипого- 
надотропный гипогонадизм, 2) гипергонадотроп- 
ный гипогонадизм (первичная недостаточность 
яичек) и 3) идиопатическая микропения. Самая 
распространенная причина — неадекватное обра-



зование гонадолиберина вследствие гипоталами- 
ческой недостаточности, которая наблюдается при 
синдроме Калпманна, Прадерэ-Вилли, Лоренса- 
Муна-Бидля Первичная недостаточность яичек 
имеет место при дисгенезии гонад или синдроме 
рудиментарных яичек, а также при синдроме Ро- 
биноу. Во всех случаях микропениса обязательна 
консультация детского эндокринолога и детского 
уролога. Обследование включает определение ка- 
риотипа, оценку функции гипофиза и яичек, МР'1’ 
головного мозга для исключения анатомических 
дефектов гипоталамуса, гипофиза и срединных 
структур в целом. До сих пор неясно, необходимо 
ли лечение андрогенами в препубертатном воз
расте, так как стимуляция роста полового члена в 
этот период ограничивает возможность его роста в 
период полового созревания. Немногочисленные 
наблюдения свидетельствуют о сохранности по
ловой функции при микропенисе, хотя и далеко 
не во всех случаях, следовательно, необходимость 
в перемене пола возникает редко.

Д ругие  аномалии полового члена. Агенезия 
полового члена встречается с частотой приблизи
тельно 1 случай на 10 млн мальчиков. Кариотип 
при ней почти всегда 46,XY. Обычно мошонка 
сформирована правильно, яички в нее опущены, 
но половой член отсутствует. Агенезия полово
го члена нередко сочетается с аномалией почек, 
чашечно-лоханочной системы и мочеточников. 
В большинстве случаев показана смена пола еще в

период новорожденное™. Удвоение полового чле
на (дифаллия) имеет множество вариантов — 0т 
маленького добавочного полового члена до ^  
полностью сформированных. Боковое искривлены \ 
половоъ) члена связано с избыточным ростом или 
гипоплазией одного из пещеристых тел и обычно 
бывает врожденным. Проводить его коррекцию ре
комендуется в возрасте 6-12 мес.

Стеноз наруж ного  отверстия мочеиспуска 
тельного канала . Стеноз наружного отверстия 
мочеиспускательного канала почти всегда бывает 
приобретенным. В частности, иногда он возникает 
после обрезания, очевидно вследствие выражен
ного воспаления обнаженной головки полового 
члена. При точечном размере отверстия отме
чается натуживание при мочеиспускании. Моча 
вытекает тонкой струей, но под большим давлени
ем. В 3-8-летнем возрасте стеноз сопровождается 
учащением мочеиспускания, дизурией и гемату
рией или сочетанием этих симпто мов в отсутствие 
ИМП. Иногда отмечается отклонение струи мочив 
дорсальном направлении. В отсутствие ксеротиче- 
ского облитерирующего баланита задержка мочи и 
гидронефроз возникают редко. Показана меатопла- 
стика (хирургическое рассечение отверстия), кото
рую проводят амбулаторно под местной анестезией i 
кремом EMLA с премедикацией седативными пре
паратами или без нее. В цистоскопии, как правило, 
необходимости не возникает.

Д ругие  аномалии мочеиспускательного ка
нала у  м альчиков. Парамеатальная киста — не 
вызывающая жалоб мелкая односторонняя киста 
у наружного отверстия мочеиспускательного ка
нала — подлежит иссечению под местной анесте
зией.

Врожденный свищ мочеиспускательного кана
ла — редкий порок развития, обычно и зо л и р о в ан 
ный. Он локализуется в  пещеристой части мочеи
спускательного канала и подлежит и ссеч ен и ю .

Мегалоуретра — расширение м о ч еи сп у ск ател ь 

ного к а н а л а , обычно сопровождается п о р о к о м  ра3'  
вития пещеристых т е л . Ч а щ е  всего о н о  я вл яется  
компонентом синдрома «живот в виде чернослива»-

Удвоение мочеиспускательного канала -  Ре#' 
кий порок разгития, при котором сба мс 
скательных канала расположены в одной и той *е 
сагиттальной плоскости, причем более п о лн о ц ен й 0 
сформированный — вентрально. В части случ е̂В 
имеется тяжелая обструктивная уропаткя, rr>et) 
ющая сложных реконструктивных о п е р а ц и й .



Гипоплазия мочеиспускательного канала — ред
кий порок развития, при котором просвет моче
испускательного канала сохранен, но очень мал. 
Для его увеличения необходимы бужирование или 
обширная реконстр1 'ктирная операция. Иногда для 
дрен провал ия мочевых путей приходится прибе
гать к временной цистостомии.

Атрезия мочеиспускательного канала (полное 
его отсутствие) — порок развития почти всегда ле- 
Ьльный, хотя мочевой проток (урахус) во внутри
утробный период остается открытым.

Выпадение слизистой оболочки мочеиспуска 
тельного канала у  девочек. Выпадение слизистой 
оболочки мочеиспускательного канала встречает
ся преимущественно у афроамериканских девочек
1-9 лет. Проявляется оно в первую очередь кровя
нистыми пятнами на белье и подгузниках, иногда 
дизурией и неприятными ощущениями в области 
промежности (рис. 675.9). Неопытный врач в по
добном ^лучае может заподозрить изнасилование. 
Лечение заключается в наложении эстрогенного 
крема 2-3  раза в день на протяжении 3 -4  нед. и 
■идячих ваннах или в хирургическом иссечении 
выпавшего участка слизистой оболочки с последу
ющим ее сшиванием.

Другие аномалии мочеиспускательного кана
ла у девочек. Парауретпальные кисты образуются 
вследствие задержки секрета в малых железах пред-

Рис. 675.10. П арауретральнаи  киста у н оворож ден ной  
девочки

Рис. 675.11. В ы падение эктоп и ческого  у р ет ер о ц ел е  у 
девочки грудного возрастг, У ретероцеле связано  с доб а
вочны м  м очеточн иком  верхнего  неф ункционирую щ его 

полюса почки

Ис 67S.9 . Выпадение слизистой оболочки .иочеиспуска- 
Тельного канала у 4-летней аф роам ериканки, п роявивш е

еся кровянистыми пятнами на белье



дверия из-за обструкции их протоков (рис. 675.10). 
Кисты проявляются при рождении и обычно пре
терпевают к 4-8-й неделе обратное развитие, хотя 
иногда их приходится иссекать.

Выпадение эктопического уретероцеле выгля
дит как кистозное выбухание из наружного от
верстия мочеиспускательного канала и наблюда
ется в 10 % случаев эктопического уретероцеле в 
дистальной части мочеиспускательного канала у 
девочек (рис. 675.11). УЗИ почек и мочеточников 
подтверждает диагноз В зависимости от анатоми
ческих особенностей показаны иссечение урете
роцеле и реимплантация мочеточника или более 
сложная реконструктивная операция на верхних 
мочевых путях.
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Главе 676

Заболевания 
и анатомические 
аномалии содержимого 
мошонки

Крипторхизм
Отсутствие яичек в мошонке свидетельствуют о 
крипторхизме, ложном крипторхизме или агенезии 
яичек.

Э пидемиология. Крипторхизм (неопущение 
яичек в мошонку) — егмое распространенное на
рушение половой дифференцировки у мальчиков. 
При ро> :дении яички не опущены в моыонку у 4,5 % 
мальчиков. У доношенных крипторхизм наблюда
ется только в 3,4 % случаев, у недоношенных — в 
30 %, так как опускание яичек происходит в конце 
внутриутробного развития. В бопыпинстве случаев 
крипторхизм спонтан но ликвидируется в первые 
3 мес. жизни. К 6 мес. его частота уменьшается до 
0,8 %. Однако если к 6 мес. яички не опустились, 
крипторхизм оказывается стойким. В 10 % случаев 
крипторхизм бывает двусторонним. Встречается 
вторичный крипторхизм как осложнение грыжесе
чения по поводу паховой грыжи в 1-2 % случаев, 
в основном у новорожденных и детей первых ме
сяцев жизни.

Патогенез. Процесс опускания яичек зависит 
от взаимодействия гормонов (тестостерона, диги- 
дротестостерона, фактора регрессии м ю л леровы х  
протоков), механических факторов (тяги н ап равл я
ющей связки яичка и внутрибрюшного д ав л ен и я) 
и импульсов, поступающих по бедренно-половому 
нерву. Яички формиоуются на 7-8-й неделе вну
триутробного развития. На 10-11-й неделе клет
ки Лейдига начинают вырабатывать тестостерон! 
стимулирующий формирование из в о л ь ф о в а  (ме
зонефрического) протока придатка яичка, семявЫ- 
носящего протока, семенных пузырьков и семявЫ- 
брасывающего протока. Процесс опускания яичка> 
прикрепленного к внутреннему паховому кольИУ 
направ шющей связкой, начинается в 3 2 -3 6  неД- 
внутриутробного развития. Направлявши < 
опускается в паховый канал и стягивает я и ч к о  в 
мошонку.



Клинические проявления. При крипторхизме 
неопущенные яички обычно располагаются в пахо
вых каналах, при экюпии — в поверхностном выпя- 

' ЧЙВании брюшины в паховой области или промеж
ности. Приблизительно в 10 % случаев криптор
хизма яички пальпировать не удается. В 50 % этих 
случаев они обнаруживаются в брюшной полости 
или паховой области, в остальных — атрофируются 
вследствие внутриутробного перекрута. В отсут
ствие пальпируемых яичек у новорожденного сле
дует иметь в виду возможность вирилизирующей 

Щ-иперплазии коры надпочечников у девочки.
Последствия крипторхизма включают беспло

дие, злокачественные новообразования яичек, 
сопутствующую грыжу, перекрут располагающе
гося в брюшной полости яичка и ощущение не
полноценности, связанное с отсутствием яичек в 
мошонке.

При рождении неопущенные яички гистологи
чески нормальны, но уже к 6-12 мес. в них появ
ляются патологические изменения: задержка со
зревай™ оперматогенного эпителия, уменьшение 
количества его клеток, гиалинизация семенных ка
нальцев, уменьшение количества клеток Левдлга. 
Если яичко остается неопущенным, эти изменения 

Прогрессируют. При одностороннем крипторхизме 
аналогичные, хотя и менее выраженные измене
ния обнаруживаются к 4 -7  годам в противопо
ложном, располагающемся в мошонке яичке. При 
хирургической коррекции крипторхизма у 50-65 % 
больных фертильность сохраняется. При односто
роннем крипторхизме остаются фертильными 85 % 
больных.

Риск злокачественных новообразований яичек 
при крипторхизме в 4-10 раз выше, чем греди на- 

j селения в целом. Он приблизительно равен 1/80 
! при одностороннем крипторхизме и 1/40-1/50 при 

Двустороннем. В основном злокачественные ново- 
I  °бразования развиваются в возрасте 15—45 лет. 
I  В отсутствие хирургической коррекции криптор

хизма преобладает семинома, в то время как у пере- 
* Несших орхипексию она составля« г 30 % злокаче
ственных новообразований яичка. Однако в целом 

I  Риск последних орхипексия не снижает.
Косая паховая грыжа обычно сопутствует крип- 

т°Рхизму, но остается бессимптомной. Неопущен- 
Ное яичко предрасположено из-за своей необычай
ной подвижности к перекруту и инфаркту.

Довольно часто встречается «приобретенный» 
щриптороснзм (поднятие яичка, располагавшегося

при рождении в мошонке, в паховый канал в более 
позднем возрасте, обычно в 4-10 лет). В подобных 
случаях при физикальном обследовании яичко 
удается низвести в мошонку, но лишь при явном 
натяжении семенного канатика. Это связано с не
полной редукцией влагалищного отростка брю
шины, из-за которой росл семенного канатика не 
поспевает за ростом ребзнка и яичко постепенно 
оказываемся вне мошонки.

Ложный крипторхизм связан с повышенным то
нусом мышцы, поднимающей яичко (m. cremaster). 
У детей старше 1 года кремастерный реф леке часто 
бывает повышенным, что затрудняет низведение 
яички в мошонку у встревоженных исследованием 
или боящихся прикосновений детей. При ложном 
крипторхизме яичко обычно удается легко низве
сти в мошонку, придав ребенку при исследовании 
расслабляющую позу «лягушки». Однако в подоб
ных с тучаях необходим осмотр каждые 6-12 мес., 
чтобы не пропустить «приобретенный» криптор
хизм. Риск бесплодия и злокачественных новооб
разований яичка ложный крипторхизм не увели
чивает.

Лечение. Хирургическую коррекцию криптор
хизма проводят в возрасте 9—15 мес., в большин
стве случаев путем орхипексии. Эта операция за
ключается в мобилизации яичка и семенногс кана
тика через разрез в паховой области и устранении 
косой паховой грыжи. Она успешна в 98 % случаев 
и обычно проводится амбулаторно.

Ес ли пальпировать яички не удается, определя
ют их локализацию при лапароскопии, так как У ЗИ 
в подобных случаях их не выявляет. В 50 % случа
ев яички удается обнаружить в брюшной полости 
или паховом канале, в остальных они представле
ны только атрофироватьш отатком  в мошонке 
или паховом канале (так называемым исчазкувшич 
яичком). Атрофия наступает, по-видимому, вслед
ствие внутриутробного перекрута. В большинстве 
случаев яичко располагается в брюшной полости 
непосредственно у внутреннего пахового кольца и 
орхипексия оказывается несложной. При высоком 
расположении яичко иногда приходится низво
дить его в два этапа. В отдельных, анатомически 
сложных случаях может потребоваться орхиэкто- 
мия, показанная при явной атрофии яичка. Егли 
отсутствие яичка в мошонке вызывает у мг льчика 
позднего преггбертатного возраста или подростка 
тягостное ощущение неполноценности, импланти
руют провез яичка.



Гормональную терапию используют редко. Ис
ходя из положения о том, что опускание яичек 
регулируют андрогены, для его стимуляции при
меняют хорионический гонадотропин, стиму пиру
ющий выработку тестостерона к леткам i Чейдига, 
или гонадолиберин. Этот метод практикуется в 
странах Европы, но рандомизированные контро
лируемые испытания не подтвердили высокой 
эффективности обоих гормонов. Г1о данным неко
торых предварительных исследован ш, бусерелин, 
синтетический аналог гонаде либерина, увеличива
ет количество сперматогенных к теток и устраняет 
гистологические изменения яичек.

Отек мошонки
Отск мошонки бывает острым или хроническим, 
болезненным или безболезненным. Остро возник
ший болезненный отек мошонки требует исключе
ния острых хирургических заболеваний — перекру- 
та яичка и ущемленной паховой грыжи. Диффе
ренциальная диагностика заболевай ш, проявляю
щихся отеком мошонки, представлена в табл. 676.1 
и 676.2.

Таблица 676.1 
Дифференциальная диагностика объемных 
образований мошонки у детей и подростков

* Иногда сопровождается болевыми ощущениями.

Таблица 676-2 
Отек мошонки у  новорожденных

* Иногда сопровождается болевыми ощущениями.

Клинические  проявления Для определения 
причины отека важно тщательно выяснить:
1) как возникла бель — при перекруте яичка она 

начинается внезапно после физического напря
жения или легкой травмь мошонки;

2) сколько времени она продолжается;
3) куда иррадиирует: при пахе вой грыже или эпи- 

дидимите — в паховую область, при прохожде
нии камня по мочеточнику — в бок;

4) были ли ранее подобные болевые приступы, 
характерные для перемежающегося перекру-та 
яичка и паховой грыжи;

5~1 сопровождается ли боль тошнотой и рвотой, что 
также характерно для указанных заболеваний; 

6) имеются ли дизурия, учащение мочеиспуска
ния, императивные позывы, указывающие на 
ИМП как причину эпидидимита, к которому 
заболевания нижних отделов мочевых путей 
предрасполагают.
Боль в мошонке затрудняет физикальное об

следование. Некоторые эксперты рекомендуют 
проводить для его облегчения блокаду семенного 
канатика или вводить ана иь' ети с внутривенно, но 
обычно удается обойтись без обезболиьания. Гипе
ремия мошонки характерна для перекрута яичка, 
перекрута его придатка, эпидидимита, ущемленной 
грыжи. При нормальном кремастерном рефлексе 
перекрут яичка маловероятен, но его отсутствие 
этой патологии не исключает.

Лабораторные исследования и диагностика. 
Необходимы анализ и посев мочи. Изменения мо
чевого осадка свидетельствуют об эп и д и д и м и те . 
Исследования крови неинформативны, за исклю
чением случаев ново< бразован \я яичек. Диагно
стически важную информацию дают визуализи
рующие иссчедования, в том числе доп п л ер о вск о е  
и радионуклидное исследование кровотока яичек 
для определения т о г о , адекватеь он, снижен или 
увеличен. УЗИ информативно при гидроцеле, не
возможности пальпировать яичко или и зм ен ени и  
е г о  формы, размера, поверхности. Точность УЗИ 
не достигает 100 % и судить по егс р анным, тре‘ 
буется ли при боли в яичке консультация уролога, 

невозможно.
Цветное йо.гплеровское исследование п озволяет 

оценить кровоток в яичкгх и детали их морфоЛ® 
гии. Его точность в опытных руках д о с т и г а е т  95 /»• 
Ложноотрицательный результат (н о р м а л ь н а я  кар 
тина кровотока) возможен при к р ат к о в р ем ен н о м  

перекруте менее чем на 360°, когда перфузия

Болезненные Безболезненные

Перекрут яичка Гидроцеле
Перекрут придатка яичка Паховая грыжа*
Эпидидчи.ит Варикоцелс*
Травма: разрыв яичка, гема
тоцель

Сперматоцеле*

Ущемленная паховая грыжа Новообразование яичкг "
Орхит при эпидемическом 
паротите

Геморрагический васкулит*

Идиопатический отек мо
шонки

Гидроцел* Гематома мошонки

Паховая грыжа (вправимая) Новообразование яичка

Паховая грыжа (невирави лая)* Мекпниальныи пепитонит
Перекрут яичка* Эпидидимит*



н е  страдает. Кроме того, в препубертатном возрасте 
в 30 % здоровых яичек визуализировать кровоток 
удается не всегда.

Для исследования кровотока яичек используют 
также радионуклидную сцинтиграфию с 99тТс-пер- 
технетатом после внутривенного введения препа
рата. При перекруте яичко обычно выглядит как 
«холодное пятно» из-за отсутствия в нем крово
тока. Воспалительные процессы, наоборот, со
провождаются усилением кровотока. Точность 
оценки кровотока приближается к 95 %. Ложно
отрицательный результат возможен при перекру
те менее чем на 360°. Экстренное радионуклидное 
исследование доступно в рабочее время. В ночное 
время его проведение и интерпретация могут по
требовать 2-3  ч.

Перекрут яичка (семенного канатика)
Спасение яичка при перекруте возможно только 
при своевременной диагностике и лечении. У маль
чиков 12 лет и старше перекрыт — главная причина 
боли в яичке, но до 10 лет он бывает редко. Пере
крут наступает вследствие недостаточной фикса
ции яичка в мошонке из-за избытка влагалищной 
оболочки яичка, делающего его чрезмерно под
вижным. Такое аномальное прикрепление яичка 
определяют как «звенящий колокольчик» Оно 
нередко бывает двусторонним. Вскоре после пере- 
крута в яичке развивается венозный застой, затем 
прекращается артериальное кровообращение. Воз
можность сохранения яичка зависит от степени и 
продолжительности перекрута. Сперматогенный 
эпителий гибнет через 4 -6  ч после npei ращения 
кровотока.

Перекрут яичка сопровождается резкой болью и 
°теком мошонки. Физикально определяются отек и 
болезненность мошонки, затрудняющая пальпацию.

Н ^Ремастерный рефлекс почти всегда отсутствует.
Дифференцируют перекрут яичка с ущемленной 

Гфьвкей, так как выбухание в паховой области при 
ней часто отсутствует. Если с момента возникнове
ния боли прошло не более 4 -6  ч, предпринимают 
Попытку ручного расправления перекрута, раскру
чивая его в противоположном направлении (при 
11ерекрут< правого яичка — против часовой стрелки, 
«евого — по часовой стречки). Если расправление 

^Рещно, боль сразу прекращается.
Хирургическое лечение заключается во вскрытии 

^°Шонки и расправлении перекрута пол контро

лем зрения Если операция выполнена в первые 
6 ч перекрута, яичко удается сохранить р 90 % 
случаев, если позднее — гораздо реже. Если пере
крут не превышает 360° в яичке сохраняется кро
воток, достаточный для его сохранения в течение 
24-48 ч После расправления, если яич:со жизне
способно, его для предупреждения повторного 
перекоута фиксируют в мошонке нерассасываю- 
щимися швами (мош оночная орхипексия). С той 
же целью фиксируют и второе яичко. При л^крозе 
яичка проводят орхэктомию (рис 676.1).

Рис. 676.1. П ерекрут левого яичка с некрозом  у пидристка

Рис. 676.2. П ерекрут левого яичка у новорож денного Под
кожные кровоизлияния в левой  половине мошонки. Яич
ко слегка увеличено, довольно  плотное, безболезн енн ое



«Вневлагалищный» перекрут яичка вследствие 
неполного прикрепления его влагалищной обо
лочки к мошонке возможен во внутриутробный 
период и у новорожденных. При внутриутробном 
перекруте к моменту рождения яичко увеличен
ное, плотное, безболезненное. На стороне пере- 
крута имеются кровоизлияния под кожу мошонки 
(рис. 676.2). При значительной давности перекрута 
яичко часто не удается обнаружить. До 1 мес. су
ществует риск перекрута второго яичка. Многие 
детские урологи рекомендуют в подобных случа
ях вскрыть мошонку, удалить некротизированное 
яичко и фиксировать здоровое. В других случаях у 
новорожденного при рождении яичко нормальное. 
Острый отек возникает позднее. Некроза яичю* в 
подобных случаях иногда удается избежать.

Перекрут придатка яичка
Перекрут придатка яичка — самая распростра
ненная причина боли в яичке у детей 2-11 лет. 
У подростков он встречается редко. Придаток 
яичка — стеблевидное образование, соединенное с 
верхним полюсом яичка — проводное мюллерова 
(парамезонефрического) проюка. Перекрут вызы
вает прогрессирующее воспаление и отек придатка 
и яичка, боль и гиперемию мошонки. Боль развива
ется постепенно. Па ттъпация выявляет болезненное 
плотное образование размером 3-5  мм у верхнего 
полюса яичка (рис. 676.3). В некоторых случаях пе
рекрученный придаток яичка виден через кожу мо
шонки (симптом «синей точки»), В других случаях 
отличить перекрут придатка яичка от перекрута 
яичка сложно. Провести дифференциальный диаг
ноз помогает радионуклидное или допплеровское 
исследование кровотока.

В отсутствие лечения воспаление придатка яич
ка, вызванное перекрутом, стихает через 3-10 дней. 
Рекомендуется консервативное лечение — постель
ный режим и НПВС в течение 5 дней. Вскрытие 
мошонки показано только при неуверенности в 
диагнозе.

Эпидидимит
Острое воспаление придатка яичка — следствие 
проникновения инфекции по семявыносящему 
протоку из уретры. Воспаление сопровождается 
острой болью в мошонке и ее отеком. В препубер- 
татном возрасте эпидидимит встречается редко,

Рис. 676.3. П ерекрут придатка яичка с некрозом  (стрелка)

преимущественн > при пороках развития типа впа
дения эктопического мочеточника в семявынося- 
щий проток. После полового созревания частота 
эпидидимита прогрессирующе возрастает. У моло
дых людей, ведущих половую жизн j, он  является 
основной причиной боли в мошонке и ее отека. 
Эпидидимит может иметь инфекционную этиоло
гию (гонококковую, хтамидийную и др.), но уста
новить ее точно удается далеко не всегда. Лечение 
состоит в постельном режиме и применения анти
бактериальных средств. Эпидидимит трудно отли
чить от перекрута яичка. Часто для этого требуется 
вскрытие мошонки.

Варикоцеле
Варикоцеле — расширение лозовидного венозного 
сплетения мошонки вследствие н е с о с т о я т е л ь н о с т и  

клапанов вены яичка (рис. 676.4). Варикоцеле име
ется у 15 % взрослых мужчин. В 15 % с л у ч а е в  оно 
сопровождается снижением фертильности. ВарИ' 
коцеле — самая распространенная из поддающих- 
ся хирургической коррекции причин с н и ж е н и я  

фертильности у мужчин и. Д о  10 лег в а р и к о д е Л 6 
встречается редко, у подростков его ч а с т о т а  с 
ставляет 5 %. Варикоцеле чаще возникает слева- 
В 10 % случаев оно бывает двухсторонним, тольк0 
правосторонним — редко. В визрасте до 10 лет или 
только справа варикоцеле чаще всего возникав 
при объемны:: образованиях в брюшной полосТи 
или забрюшинном пространстве.



Рис. 676.4. Л евостороннее варикоцеле у подростка

Пальпаторно это безболезненное образование 
вокруг яичка, которое часто описывают как «ме
шок с червями». Иногда оно сопровождается тупой 
болью в яичке. Обычно при ( нчжении венозного 
Давления (в положении лежа) «арикоцеде исчеза- 
ет, а при вставании появляется вновь. Необходимо 
определять размер яичка, так как его уменьшение 
может свидетельствовать о нарушении спермато
генеза.

Хирургическое лечение варикоцеле преследует 
Цель улучшить фертильность. Детям и подросткам 
°но показано при значительной разнице в величи
не яичек, боли в пораженном яичке, неполноценно
сти или отсутствии противоположного яичка. Как 
Правило, после операции пораженное яичко увели
чивается, догоняя размер здорового через 1 -2  года. 
При массивном варикоцеле хирургическое лечение 
Детям показано, даже если пораженное яичко не 
встает в росте. Хирургическое вмешательство со- 
Стоит в перевязке вен лозовидного сплетения через 
Разрез в паховой области или перевязке внутрен
ней семенной вены в забрюшинном пространстве. 
Операцию выполняют амбулаторно.

Сперматоцеле
Сперматоцеле — содержащая сперматозоиды киста 
верхнего полюса яичка у половозрелых мужчин. 
Обычно киста безболезненна и обнаруживается 
случайно при физикальном обследовании. При 
увеличении и болезненности киста подлежит уда
лению.

Гидроцеле
Гидроцеле — накопление жкдкости во влагалищной 
оболочке яичка (рис. 676.5). Гидроцеле наблюдает
ся у 1-2 % новорожденных. В большинстве случаев 
оно несообщающееся (т. е. при облитерированном 
влагалищном отростке брюшины) и к 1 году исче
зает. При сохранении просвета влагалищного от
ростка 1 идроцеле бывает стойким. Оно увеличива
ется к вечеру и уменьшается за ночь. Редкий вари
ант — абдоминоскроталъное гидроцслр, массивное, 
напряженное, распространяющееся вниз брюшной 
полости. В более старшем возрасте несообщающе
еся гидроцеле возникает вследствие воспаления в 
мошонке (перекрут яичка или его придатка, эпиди- 
димит) или опухолей яичка. Сообщающееся гидро
целе предрасполагает к паховой грыже.

Гидроцеле при пальпации безболезненно. По
верхность его гладкая. Трансиллюминачия мошон
ки подтверждает наличие наполненного жидкос
тью образования. Уменьшение размера гидроцеле

Рис, 676.5. М ассивное правостороннее гидроцеле у ново
рож денного



при надавливание указывает на наличке паховой 
грыжи.

В большинстве случаев к возрасту 1 года гидро
целе исчезает благодаря всасыванию серозной жид
кости. При большом напряженном гидроцече реко
мендуется раннее хирургическое вмешательство, 
так как патология мешает убедиться в отсутствии 
паховой грыжи и редко исчезает спонтанно. Гидро
целе, не исчезнувшее к 12-18 мес., обычно бывает 
сообщающимся и требует оперативного вмешатель
ства, аналогичного грыжесечению (см. т. 4, гл. 428): 
через разрез в паховой области идентифицируют 
семенной канатик, дренируют гидроцеле и высоко 
перевязывают влагалищный отросток.

Паховая грыжа
Паховая грыжа, анатомически сходная с гидроцеле, 
рассмотрена в т. 4, гл 428.

Опухоли яичка
Опухоли яичка и смежных структур встречаются 
в любом возрасте, в том числе у новорожденных. 
Около Ь5 % из них злокачественные с преобла
данием гоноцитомы. Обычно это плотное безбо
лезненное образование, не просвечивающееся при 
трансиллюминации. УЗИ мошонки подтверждает 
наличие опухоли яичка и помогает определить ее 
тип. Сыворотку крови исследуют на опухолевые 
маркеры — а-фртопротеин и |3-су5ъединицу хори
онического гонадотропина. Объем хирургическо
го вмешательства окончательно определяется по
сле обнажения яичка разрезом в паховой области. 
В большинстве случаев выполняют радикальную 
орхиэктомию, т. е. полное удаление яичка и семен
ного канатика. Однако если УЗИ и осмотр яич
ка после его обнажения показывают, что опухоль 
доброкачественная (тератома или эпидермоидная 
киста), ограничиваются только ее удалением.
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 Глава 677

Травма мочевых путей 
и половых органов

Повреждение мочевых путей и половых органов 
! у детей случается при падении, дорожно-транс- 
Нортных происшествиях, занятии спортом. Более 

чем в 50 % подобных случаев имеют место мно- 
Н|ественные повреждения (политравма), захваты

вающие головной и спинной мозг, кости, легкие, 
органы брюшной полости. У детей почки более 

I чувствительны к т> пой травме, чем у взрослых, 
1 из-за недостаточной защиты ребрами и относи- 
| тельно слабого развития подкожного жирового 

с ноя. Особому риску подвергаются дети с предсу- 
Ицзствующим анатомическим дефектом — гидро

нефрозом вследствие обструкции лоханочно-мо- 
четочникового сегмента, подковообразной почкой, 
эктопией почки. Частая причина повреждения 
почки — удар по передней или боковой стенке жи
вота. Вследствие резкого торможения при ударе 

\  падение вызывает разрыв почечной ножки, преры
вающ ий кровоток в почке. При полном мочевом 

пузыре удар в нижнюю часть живота вызывает 
его разрыв. Перелом костей таза в 30 % случаев 
сопровождается разрывом перепончатой части 
мочеиспускательного канала, падение с широко 
расстав ленными ногами — травмой его лукови
цы. Клиническая картина повреждения мочевых 
путей включает макро- или микрогематурию, kdo- 

I вотечение из мочеиспускательного канала, боль 
в животе или боку, объемное образование в бо
ковой части живота, перелом нижних ребер или 
поперечных отростков поясничных позвонков, 
гематому промежности и мошонки.

Физикальное обследование проводят после обе- 
1 печения проходимости дыхательных путей и ста

билизации гемодинамики (см. т. 2. гл. 122). Макро- 
Или микрогематурия с количеством эритроцитов 
б°лее 50 в поле зрения при сильном увеличении 
п°сле значительной травмы живота, боль в боку и 
гематома соответствующей локализации, механизм 
’Равмы, при котором вероятно повреждение почек 
4 'очевых путей (например, торможение при уда- 
I*). являются показанием к визуализирующим ис- 
^Дованиям. Кроме того, если нет кровотечения из 
НаРужного отверстия мочеиспускательного канала,

свидетельствующего о его повреждении, вводят ка
тетер в мочевой пузырь.

При надрыве мембранозной части мочеиспуска
тельного канала попытка ввести катетер приводит 
к его полному разрыву. При подозрении на по
вреждение мочеиспускательного канала показана 
ретроградная уретрография с введением рентгено
контрастного препарата в его наружное отверстие. 
У ретрограмма в косой проекции дает возможность 
установить протяженность повреждения и наличие 
или отсутствие полного разрыва канала.

Состояние почек, мочеточников и мочевого пу
зыря оценивают с помощью спиральной КТ. Для 
выявления околопочечной гематомы или скопле
ния мочи необходима отсроченная томография. 
Их отсутствие и нормальная функция обеих по
чек, как правило, позволяют исключить значитель
ную травму. Повреждения почек подразделяют на 
крупные и мелкие. К мелким относят ушиб парен
химы почки и поверхностные трещины ее корко
вого слоя, не затрагивающие чашечно-лоханочной 
системы, к крупным — глубокий разрыв паренхи
мы, проникающий в чашечно-лоханочную систему, 
разможжение почки, повреждение почечной нож
ки (рис. 677.1). ] 1олное отсутствие функции одной 
почки без компенсаторной гипертрофии другой, 
характерной для врожденной единственной поч
ки, указывает на массивное повреждение почеч
ной ножки. Раньше в подобных случаях рекомен
довали ангиографию почки, теперь ее используют 
редко, так как при столь тяжелой травме обычно 
гемодинамика нестабильна, а на терапевтическую 
тактику данные ангиографии влияют мало. Ино
гда при этом исследовании выявляются предсу- 
ществующие аномалии. Отсутствие визуализации 
мочеточника при нормальном изображении почки 
указывает на разрыв лоханочно-мочеточникового 
сегмента.

Мелкие травмы почек такие как ушиб, лечат 
консервативно, ограничиваясь постельным ре
жимом и контролем жизненно важных функций 
до прекращения били и макрогемэтурии. При 
крупной травме почки в связи с необходимостью 
контроля жизненно важных функций и диуреза 
пострадавшего, как правило, госпитализируют в 
отделение интенсивной терапии. Сразу начинают 
внутривенную антибактериальную терапию. Как 
правило, повреждение почки ведут консервативно, 
так как почечная фасция (фасции Героты) час го 
тампонирз ет место кровотечения и обеспечивает
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заживление даже при значительном мочевом за
теке. Хирургическое вмешательство требуется 
приблизительно в 10 % случаев, когда возникает 
нестабильность гемодинамики, не прекращается 
истечение мочи в околопочечную клетчатку или 
гематурия. Необходимо оно и при травме на фоне 
пороков развития почки. При неуверенности в 
жизнеспособности почечной паренхимы показана 
нефрэктомия. При диагностической лапаротомии 
по поводу повреждения других органов брюшной 
полости осматривают поврежденную почку. При 
продолжающемся истечении мочи в околопочеч
ную клетчатку или перемежающейся обструкции 
мочеточника сгустком kdobh  нередко эффективно 
временное эндоскопическое стентирование моче
точника на всем протяжении двойным J -образным 
стентом. При повреждении почечной ножки в боль
шинстве случаев требуется нефрэктомия. Спасти 
почку удается только при восстановлении целости 
почечных сосудов в первые 2- 3 ч после травмы. 
При любом проникающем ранении почки показана 
хирургическая ревизия. В результате травмы почки 
возможна не только утрата ее функции, но и раз
витие в отдаленном периоде опосредованной рени
ном артериальной гипертонии, поэтому необходим 
контроль АД.

Повреждения мочеточника чаще всего бывают 
ятрогенными. Любая травма мочеточника, как про
никающая, так и тупая, требует немедленного хи
рургического вмешательства.

После установки мочевого катетера выполняют 
статическую цистографию в прямой и косой про
екции (а лучше — рентгеноскопию), введя рен гге-

Рис. 677.1 . Компьютерная томограмма. Раз
ры в правой  почки со скоплением мочи за ее 

пределам и при падении с велосипеда

ноконтрастный препарат самотеком, без дополни
тельного давления. После мочеиспускания рентге
нографию повторяют, так как при полном мочевом 
пузыре мочевые затеки иногда не видны.

Разрыв мочевого пузыря ь ожег быть как внутри-, 
так и внебрюшинным. Внутрибрюшинный разрыв 
всегда требуе'1' ушивания, внебрюшинный — в боль
шинстве случаев тоже. При малом внебрюшинном 
разрыве иногда ограничиваются установкой моче
вого катетера до его заживления.

Единого подхода к лечению разрыва мем
бранозной части мочеиспускательного канала 
нет. Одна из целей лечения — минимизировать 
риск поздних осложнений — нарушения эрекции> 
стриктуры мочеиспускательного канала и недер
жания мочи. Часто имеет место обширная тазовая 
гематома, требующая тампонады, поэтому i юпытка 
восстановить непрерывность мочеиспускательного 
канала немедленно сопряжена с большими труД' 
ностями и опасностью обильного к р о в о т е ч е н и я . 

В большинстве случаев сразу после травмы накла
дывают надлобковую цистостому на 3 -6  мес., Д° 
выполнения открытой или эндоскопической уре" 
тропластики Некоторые хирурги п р е д п о ч и т а ю т  
попытаться сразу восстановить н е п р е р ы в н о с т ь  мо
чеиспускательною канала и оставить в нем катетер 
на несколько месяцев, п о з д н е е  проводят откры тую  
или эндоскопическую уретропластику.

Повреждения полового члена редки. У м ал ьч и 
ков в процессе выработки навыков о п р я т н о с т и  
случается ушиб головки полового члена упавШеИ 
крышкой унитаза. При этом на дистальной части 
головки образуется гематома, не прегстствук 11
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мочеиспусканию и не требующая лечения. У под
ростков, ведущих половую жизнь, иногда наблю- 

!| дается перелом одного из пещеристых тел при 
бурном половом сношении. Он сопровождается 

г  резким отеком полового члена и требует экстрен
ного хирургического вмешательства. При проника
ющем ранении полового члена также необходимы 
немедленная хирургическая обработка и наложе
ние швов.

Повреждения яичек из-за их малых размеров 
и подвижности в мошонке у детей относительно 
редки. Часто бывает тупая травма при занятиях 
спортом. Она сопровождается выраженным оте
ком мошонки, болью в поврежденном яичке и его 
болезненностью при пальпации. УЗИ выявляет 
разрыв белочной оболочки, представляющей собой 
капсулу яичка, и гематому вокруг него. Для спасе
ния яичка необходимо экстренное хирургическое 
вмешательство.
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 Глава 678
Мочекаменная болезнь

^ США мочекаменная болезнь у детей распростра- 
■ №на гораздо меньше, чем во многих других стра- 

Нах- Заболеваемость детей мочекаменной болезнь в 
Разных районах мира весьма различна, что зависит

от химического состава питьевой воды, питания, 
социачьно-экономических факторов. На детей до 
16 лет приходится приблизительно 7 % случаев мо
чекаменной болезни. В США заболевание в этой 
возрастной группе зачастую связано с предшеству
ющими метаболическими расстройствами. Исклю
чение составляют лишь мочекаменная болезнь при 
нейрогенном мочевом пузыре, предрасполагающим 
фактором которой является инфекция, и состояние 
после пластики мочевого пузыря лоскутом кишки. 
У мальчиков заболевание вследствие метаболиче
ских расстройств встречается в 2 раза чаще, чем у 
девочек. Среди больных преобладают белые амери
канцы. Распространенность мочекаменной болозни 
в Юго-Восточной Азии обусловлена характером 
питания.

Образование мочевых камней. Состав и лока
лизация камней зависят от механизма их образова
ния. Как правило, камни состоят из солей кальция, 
оксалатов, уратов, фосфатов, аммония, цистина 
или их сочетаний (бокс 678.1). Чем выше концен
трация этих веществ в моче, тем вероятней фор
мирование камней. Почечные камни образуются 
из кристаллов, выпадающих в почетных чашечках. 
Камни мочевого пузыря образуются в нем самом 
или поступают по мочеточникам из почек.

Образование мочевых камней зависит от четы
рех факторов. Основа камней (матрикс) состоит 
из белков, безазотистых сахаров, глюкозаминов, 
воды и органического детрита. Матрикс составляет 
2-9  % сухого веса камней и располагается внутри 
камня концентрическими слоями. При перенасы
щении мочи соответствующим ионом происходит 
выпадение кристаллов, которое обозначают терми
ном «кристаллизация» или «преципитация». По
сле образования ядра кристаллы Под воздействием 
химического и электрического притяжения откла
дываются на нем. Повышенное насыщение мочи 
соответствующим ионом усиливает образование 
ядер и кристаллов и агрегацию последних, способ
ствуя тем самым формированию и росту камней. 
Агрегацию кристаллов разных солей с одинаковой 
кристаллической решеткой, приводящую к обра
зованию камней смешанного состава, называют 
эпитаксией. Так, оксалат кальция, имеющий такую 
же кристаллическую решетку, как мононатри< вая 
соль мочевой кислоты, может откладыват ься на 
кристаллах последнего как на ядрах. В то же время 
моча содержит ингибиторы камнеобразования — 
ионы цитрата, дифосфоната и ма1 ния.



♦ Бокс 678.1. Патогенетическая классификация 
мочевых камней

Клинические проявления. Мочекаменная бо
лезнь сопровождается микро- или макрогематури
ей. При обструкции камнем чашечки, лоханки или 
мочеточника возникает острая боль в животе или в 
боку (почечная колика). Обычно боль иррадиирует 
кпереди, в мошонку или половые губы. Нередко 
она бывает перемежающейся, так как возникает в 
моменты повышения давления в мочевых путях, 
обусловленного обе грукцией. При обстр} кции кам
нем дис гальной чап и мочеточника отмечаются ди- 
зурические симптомы, учащение мочеиспускания,

императивные позывы. Камень в мочевом пузыре 
обычно боли и дизурических явлений не вызывает 
Камень мочеиспускательного канала сопровожда
ется не только дизурическими явлениями, но и за
труднением мочеиспускания. Иногда отходят не
большое количество взвеси кристаллов.

Диагностика. Приблизительно 90 % мочевых 
камней содержит то или иное количество качьция, 
т. е. они рентг^.юконтрастны и видны на обзорных 
рентгенограммах брюшной полости, за исключе
нием очень мелких, размером несколько милли: 
метров, располагающихся в мочеточнике. Рент
геноконтрастны и струвиты (камни, содержащие 
фосфаты магния и аммония). Ци^ гин и мочевая 
кислота для рентгеновских лучей проницаемы, но 
камни из них нередко обладают некоторой рентге- 
ноконтрастностью. Встречается у детей и нефро1 
кальциноз — кальцификация самой почечной тка
ни. В основном он наблюдается у недоношенных 
детей, получавших фуросемид, который вызывает 
гиперкальциурию, и при губчатой почке.

При подозрении на почечную колику во многих 
клиниках используют спиральную КТ без контра
стирования. Она занимает всего несколько минут и 
позволяет не только определить число и локализа
цию камней, но и выявить гидронефроз. В проштом 
с этой целью использовали экскреторную урогра- 
фию, которая показывает задержку визуализации 
чашечно-лоханочной системы с той стороны, где 
располагается камень, и столбик контрастирован- 
ной мочи над ним. Мелкие и нерентгеноконтраст
ные камни экскреторная урография не обнаружи
вает, поэтому спиральная КТ без к о н тр асти р о в ан и я  
имеет перед ней явные преимущества. Другая воз
можность — сочетание обзорной р е н т ге н о гр а ф и и  
брюшной полости и таза с  УЗИ почек. Однако эти 
исследования не выявляют мелкие камни моче
точников и, в отсутствие нарушения оттока мочи 
в момент исследования, гидронефроз. Однако, если 
мочекаменная болезнь уже диагностирована, для 
контроля изменений положения и размеров камней 
периодически проводят обзорную р ен тген о гр аф и ю  
брюшной полости или УЗИ. При л о к а л и з а ц и и  кам
ня в  лоханке следует предполагать обструкцию ло
ханочно-мочеточникового сегмента. В н екоторы х  
случаях трудно понять, обусловлен ли ги д р о н еф ' 
роз обструкцией камнем, первичной обструкШ* '• 
лоханочно-мочеточникового сегмента или и тем. 
и другим. Радионуклидная нефрография с ММ"® 
меченным 99шТс, со стимуляцией диуреза даже при

Кальциевые (состоящие из оксалата и фосфата 
кальция)

•  Гиперкальциурические 
Абсорбирующие
За счет повышенной почечной экскреции 
Резорбтивные
При почечном дистально-канальцевом ацидозе 
(из фосфата кальция)
При гиперпаратиреозе 
При саркоидозе
При длительном применении фуросемида
При гипервитаминозе D
При иммобилизации
При кортикостероидной терапии
При болезни Кушинга

•  Гиперурикоз} рические
•  У гетерозиготных носителей гена цистинурии
•  Гипсрокса/пгрические (из оксалата кальция) 

При первичной гипероксалурии типов 1 и 2 
При вторичной гипероксалурии
При кишечной гипероксалурии

•  кипоцитрурическио
•  При почечном канальцевом ацидо не 

Цистиновые камни
•  При цистинурии

Струвиты (камни из фосфатов магния и аммо
ния)

•  При ИМП, вызванной бактериями, расщепляю
щими мочевину

•  Инородные тела
•  Застой мочп 

У  ратные камни
• Гиперуриколу рические
• При синдроме Леша- Наихана
• При миелопри чиферативггых заболеваниях
•  После нротипоопу голевой химиотерапии
•  При воспалите пьных заболеваниях кишечника 

Индинавировые камни
Нефрока тьциноз



закупоривающем мочевые пути камне лоханки или 
мочеточника не дает возможности исключить его 
Сочетание с обструкцией иной природы.

Любые отошедшие с мочой конкременты, напо
минающие камни, подлежат исследованию в лабо
ратории, обладающей возможностью определить 
их состав.

Исследования метаболизма, направленные 
на определение наиболее распространенных пред
располагающих факторов, при мочекаменной бо
лезни обязательны. Следует, однако, иметь в виду, 
чт0 анатомические аноматаи, инфекция и метабо
лически дефекты нередко сочетаются. Во время 
Точечной колики исследование метаболизма не по
казано, так как она нередко сопровождается обе- 
Ьоживанием и голоданием из-за тошноты и рвоты. 
Кроме того, на данные влияет преходящая обструк
ция мочевых путей. Основные лабораторные ис
следован] [я показанные при мочекаменной болез
ни, перечислены в боксе 678.2, а нормальная суточ
ная экскреция некоторых веществ — в табл. 678.1. 
При гиперкальциурии необходимо дополнительно 
определять экскрецию кальция при нагрузке им и 
на фоне ограничения кальция в пигании.

Патогенез отдельных типов мочевых камней
Камни из оксалатс и фосфата кальция. 

В США при мочекаменной болезни у детей встре
чаются камни преимущественно из оксалата и/или 
росфата кальция. Наиболее распространенное при 
них метаболическое расстройство -  гиперка гьци- 
урия. У 30-60 % больных детского возраста при 
кальциевых камнях наблюдается гиперкальциу- 
рия без гиперкальциемии. Другие метаболические 
расстройства, предрасполагающие к мочекаменной 
болезни, — гипероксалурия, гиперурикозурия, ги- 
поцитрурия, цистинурия при гетерозиготном но- 
сительстве соответствуюшего гена, гипомагни- 
УРия, гиперпаратиреоз и почечный канальцевый 
ацидоз.

Гиперкалъциурия бывает абсорбтивной, почечной 
Или резирбтивной. При абьорбтнвний гиперкальци- 
УРии имеет место избыточное вса( ьшание кальция 

кишечнике. Существуют два варианта этого рас- 
РРойства — зависимый от уровня 1,25-гидроксиви- 
^Мина D и независ имый. При почечной гиперка пь- 
*Щрии имеет место нарушение канальцевой реаб- 
г°рбции ка 1ьция. Повышенная экскреция кальция 
влечет за собой легкую гипокальцнемию. которая 
Вызывает повышение выработки паратиреоидного 
1°рмона. Последний усиливает всасывание кальция

♦ Бокс 678.2. Лабораторные исследование 
показанные при мочекаменной 
болезни

Сыворотка крови
•  Кальций
• Фосфор
• Мочевая кислота
• Электролиты и анионный интервал
• Креатинин
• Щелочная фосфатаза 

Моча
•  Анализ
•  Посев
• Отношение кальций/креатинин
• Экспресс-тест на цистинурию
• Суточной клиренс креатинина
• Суточная экскреция 

Кальции 
Фосфор 
Оксалаты 
Мочевая кислота
Двухосновные аминокислоты (при положитель
ном экспресс-тесте на цистинурию)

Таблица 678.1
Нормы суточной почечной экскреции некигорых 

веществ у  детей

мг/кг/сут

Кальций <4,0

Оксалат <0.57

Мочевая кислота <10,7

Цитрат >2,0
Цистин:

у гетерозигот 1,4 2,8
у гомозигот >5,7

Фосфаты <15,0

в тонкой кишке и мобилизацию из костной тк ши. 
Резорбтпивная гиперкалышчрия встречается редко. 
Она наблюдается при первичном гиперпара‘ ирео- 
зе. Избыточная секреция паратиреоидного гормона 
стимулирует всасывание кальция в тонкой кишке и 
его мобилизацию из костной ткани. Краткий пере
чень исследований метаболизма, необходимых при 
гиперкальциурии, дан в табл. 678.2.

Гипероксалурия — другой важный фактор об
разования кальциевых камней. Оксалат усиливает 
криста I шзацию растворенного оксалата кальция в
7-10 раз больше, чем кальций, поэтому гиперокса
лурия значительно повышает вероятность преци
питации оксалата кальция. Оксалаты содержатся



Таблица 678.2
Показатели метаболизма, необходимые при гиперкальциурии у  детей

Тип гиперкальци
урии Кальций сыворотки

Кальций мочи 
на фоне бедной 
кальцием диеты

Кальций мочи 
натощак

Кальций мочи при 
нагрузке кальцием

п т г  сыворотки 1 
крови

Абсорбирующая Н Н или В Н В В
Почечная Н В В В Н
Резорбтивная В В В В В

П р и м е ч а н и е :  Н — нормальный; В — высокий.

в значительном количестве в чае, кофе, шпинате, 
ревене. Первичная гипероксо ”урия -  редкое ауто- 
сомно-рецессивно наследуемое метаболическое 
расстройство с гликолевой и L-глицеровой ациду- 
рией. Первая встречается значительно чаще, чем 
вторая, и характеризуется повышением концентра
ции в моче щавелевой и гликолевой кислот, обу
словленным усиленным образованием эндогенных 
оксалатов. Гипероксалурия влечет за собой мочека
менную болезнь, нефрокальциноз и повреждение 
почечной паренхимы. В отсутствие лечения боль
ные к 20 годам погибают от почечной недостаточ
ности. Высокая концентрация оксалатэ в плазме 
при почечной недостаточности приводит к окса- 
лозу — образованию внепочечных отложений ок- 
салата кальция сначала в стенке сосудов и костном 
мозге, затем во всех тканях и органах. Вторичная 
гипероксалурия встречается значительно чаще. Она 
обусловлена потреблением с пищей большого ко
личества оксалатов и их предшественников, напри
мер аскорбиновой кислоты, в сочетании с дефи
цитом пиридоксина. Наблюдается она также при 
нарушенном всасывании.

Кишечная гипероксалурия развивается при вос
палительных заболеваниях кишечника, панкреа
тической недостаточности, заболеваниях желчных 
путей, которые сопровождаются нарушением вса
сывания жирных кислот. Последние связывают в 
кишечнике кальций. Кальциевые соли желчных 
кислот выводятся с калом. Недостаток раство
римого кальция в кишечном содержимом делает 
невозможным образование оксалата кальция, пре
пятствующее излишнему всасыванию оксалатов из 
кишечника.

Гипоцитрурия — низкая экскреци* цитрата, пре
пятствующего образованию кальциевых камней. 
Лимонная кислота образует с кальцием хорошо 
растворимую соль и, тем самым, препятствует вы
падению кристаллов фосфата и оксалата кальция.

Гипоцитрурия наблюдаемся при хроническом по
носе, нарушенном всасывании, почечном канальце
вом ацидозе, но встречается и как идиопатическое 
расстройство.

Почечный канальцевый ацииоз, нарушающий 
кислотно-основной баланс в почках, подразделяют 
на три типа, один из котор ых предрасполагает к об
разованию почечных камней из фосфата кальция. 
При 1-м типе почечного канальцевого ацидоза от
сутствует секреция иона водорода в диет; льных ка
нальцах, вследствие иего pH мочи не бивает ниже 
5,8 и развивается гиперхлоремический гипокали- 
емический ацидоз. Характерны мочекаменная бо
лезнь, нефрокальциноз, мышечная слабость и осте
омаляция. Почечный канальцевый ацидоз типа 1 
иногда представляет собой аутосомно-доминант- 
но наследуемое расстройство, но чаще является 
компонентом системных заболеваний — синдрома 
Шегрена, болезни Вильсона, первичного билиар
ного цирроза печени, лимфоцитарного ти реои д и - 
та — или результатом токсического повреждения 
амфотерицином В, литием, толуолом (в частности , 
при токсикомании).

Муковрушдоз в 5 -8  % I лучаев осложняется мо
чекаменной болезнью (обычно с кальциевыми кам
нями), которая проявляется в подростковом или 
молодом возрасте. У  детей при м у к о в и с ц и д о з е  от
мечается нефрокальциноз, диагностируемый толь
ко гистологически. Гиперкальциурии при м ук ови с
цидозе не бывает. Предполагают, ито ск л о н н о сть  
к мочекаменной болезни при нем о б у с л о в л е н а  

неспособностью экскретироватъ избыток хлорид3 
натрия или мальабсорбцией.

Склонность к образованию кальциевых к а м н е й  

наблюдается и при других заболеваниях. ГиперУ' 
рикозурия способствует ему в связи с э п и т а к т и ч е '  

ским отложением кристаллов оксалата к а л ь ц и я  н а  

кристаллах мочевой кислоты, как на ядрах к а м н е й ,  

или в связи с антагонистическим действием моче



If
в0й кислоты на мукополисахариды, подавляющие 
кристаллизацию оксалата кальция. Среди больных 

■Мочекаменной болезнью с кальциевыми камнями 
^ t -гречаются гетерозиготные носители гена цисти- 
I иурии. Точный механизм образования кальциевых 
I камней в подобных случаях неизвестен. По-види- 
I мому, он тот же, что при гиперурикозурии. Сар- 

kouooj усиливает всасывание кальция из ЖКТ за 
счет повышения чувствительности к витамину D3. 
Синдром Леша-Найхана из-за усиленного синтез 
мочевой кислоты предрасполагает к образованию 
уратных мочевых камней, которые иногда кальци
фицируются. Иммобилизация способствует образо
ванию кальциевых камней вследствие мобилизации 
кальция из костной ткани. Кальциурию и преципи
тацию оксалата кальция вызывают большие дозы 
кортикостероидов. Массивную гиперкальциурию, 
нефрокачьциноз и мочекаменную болезнь вызы
вает фуросемид, который широко используется в 

^интенсивной терапии новорож. [енных.
В отдельных случаях выявить какие-либо фак

торы, способствовавшие образованию кальциевых 
камней, не удается Однако говорить об идиопа- 
тическом характере мочекаменной болезни можно 
только после полного исключения всех предрас
полагающих заболеваний и метаболических рас
стройств.

Цистиновые камни. С цистинурией связан 
[ всего 1 % мочекаменной болезни у детей. Цисти- 
I нурия — редкое заболевание с аутосомно-рецес- 

сивным типом наследования, при котором клетки 
канальцевого эпителия не способны к абсорбции 

| Двухосновных аминокислот (цистин, орнитин, ар
гинин и лизин), из-за чего их концентрация в моче 
Резко повышается. Единственное известное ослож- 

I нение цис^инурии -  образование цистиновых мо
чевых камней вследствие низкой растворимости 
Чистина. Моча обычно имеет кислую реакцию, спо
собствующую кристаллизации цистина. У гомози
гот суточная экскреция цистина, как правило, пре- 
вышает 500 мг и мочекаменная болезнь развивает- 
Ся уже в первые годы жизни. У гетерозигот экскре- 
^руется 100-300 мг цистина в сутки. Клинически 
выраженная мочекаменная болезнь встречается у 
них редко. Благодаря высокому содержанию серы 
Чистиносые камни слегка рентгсноконтрастны.

Струвитные камни. ИМП, вызванная бак- 
ТеРиями, расщепляющими мочевину (преимуще- 

I  *твенно, Proteus spp., иногда Klebsiella sppEs(  he- 
nchia coli, Pseudomonas spp. и др.), сопровождается

ощелачиванием мочи и избыточным образовани
ем аммония, что ведет к преципитации фосфатов 
магния и аммония (струвиты) и фосфата кальция. 
Заполняя чашечки в почках, камни приобретают 
форму оленьих рогов. Мочевые камни действуют 
подобно инородному телу, вызывач обструкцию и 
способствуя инфекции, что постепенно приводит 
к повреждению почечной паренхимы. К образова
нию струвитных камней предрасполагает ряд ме
таболических расстройств и нейрогенный мочевой 
пузырь, особенно в тех случаях, когда имплантиру
ют мочеточники в подвздошную кишку. После ци- 
стопластики с увеличением объема пузыря и/ичи 
наложения постоянной цистостомы камнр образу
ются в мочевом пузыре.

Уратные камни. В США с уратными камня
ми связано лишь 5 % случаев мочекаменной бо
лезни. В развивающихся странах они более часты 
Основной предрасполагающий к их образован] по 
фактор — гиперурикозурия с гиперурикемией или 
без нее. Уратные камни для рентгеновских лучей 
прозрачны. Предположение о мочекаменной бо
лезни с уратными камнями возникает при стойкой 
кислой реакции мочи и наличии в ней кристаллов 
уратов.

Гиперурикозурия — проявление наследственных 
расстройств метаболизма пурина с избыточным 
образованием его конечного продукта — мочевой 
кислоты. Уратные камни образуются при син, фоме 
Леша-Найхана и дефиците глюкозо-6-фосфат деги
дрогеназы. При синдроме короткой кишки, особен
но после илсостомии, образованию уратных камней 
способствует стойкое обезвоживание и ацидоз.

Одна из основных причин образования урат
ных камней — ускоренное превращение пурина 
при некоторых злокачественных новообразова
ниях и миелопролиферативных заболеваниях и, 
особенно, быстрый распад нуклеопротеидов при 
противоопухолевой терапии. Уратные камни или 
уратный песок могут целиком заполнять чашечно
лоханочную систему, вызывая почечную недоста
точность и даже анурию. При наличии нескольких 
предрасполагающих к мочекаменной болезни фак
торов ураты могут входить в состав кальциевых 
камней. Сходный механизм образования имеют 
камни из 2,8-дшидроксиаденпна при дефицит аде- 
нинфосфорибозилтрансферазы. Эти камни тоже 
прозрачны для рентгеновских лучей. От тичить их 
с помощью обычных химических исследований от 
уратных камней невозможно. Дли этого необхо



дима масс-спектрометрия. В отличие от уратны:: 
камней эти камни растворяются в щеточной моче. 
В физиологических пределах pH мочи мало влияет 
на растворимость 2,8-д [гидроксиаденина.

Индинавировые камни. Индинавир сучьфат — 
ингибитор протеазы — препарат для лечения ВИЧ- 
инфекции. В 4 % случаев его применение ослож
няется мочекаменной болезнью. Камни состоят из 
моногидрата индинавира-основания, прозрачного 
для рентгеновских лучей, но могут содержать так
же оксалат и/или фосфат кальция. Индинавир на 
12 % экскретируется почками в неизмененном виде. 
В моче больных часто обнаруживаются кристаллы 
характерной прямоугольной, веерообразной или 
многолучевой формы. Индинавир pan  вор им при 
pH мочи ниже 5,5. Соответственно показано под- 
кисление мочи хлоридом аммония или аскорбино
вой кислотой.

Нсфрокальциноз — отложение кальция в тка
ни почек, часто сопровождается мочекаменной 
болезнью. Самые распространенные причины не- 
фрокальциноза — применение фуросемида (в част
ности, у недоношенных), почечный дистально
канальцевый ацидоз, гиперпаратиреоз, губчатая 
почка, гипофосфатемический рахит, саркочдоз, 
корт ика 1ьный некроз почек, гипероксалурия, дли
тельная иммобилизация, синдрсч Кушинга, гипе- 
рурикозурия, кандидоз почек.

Лечение. Терапевтическая тактика при кам
нях почек и мочеточников зависит от локализа
ции, размера и состава камня, если он известен, 
наличия обструкции и Д л и  ИМП. Мелкие камни 
мочеточников часто отходят самопроизвольно, но 
их отхождение сопровождается тяжелой почечной 
коликой. Диаметр мочеточника минимален в обла
сти лоханочно-мочето шикового сегмента и с сред
ней части, где его пересекает общая подвздошная 
артерия. Самая узкая часть мочеточника — угтье. 
В некоторых случаях эндисколичеикое проведение 
стента за камень устраняет боль и обеспечивает до
статочное для прохождения камня расширение мо
четочника. При уратных камнях и мочекаменной 
болезни v грудных детей вследствие применения 
фуросемида эффечтивны средства, способствую
щие растворению камней.

Если камень не отходит или его самостоятель
ное отхождение маловероятьо, а также при сопут
ствующей ИМП его приходится у хал ять. Наиболее 
эффективна при камнях мочевого пузыря и моче
точника и при мелких камнях лоханки липотрип-

сия гольмиевым лазером через гибкий ичи жесткий 
уретероскоп. Экстракорпоральная ударно-волно
вая литотрипсия у детей эффективна в 75 % слу
чаев камней почек и мочеточников

Для предупреждения рецидивов мочекаменной 
болезни важна коррекция предрасполагающих к 
ней метаболических расстройств. Камни обрал 
ются вследствие высокой концентрации в моче 
определенных веществ. Предупредить их образо
вание во многих случаях удается, поддерживая 
высокий диурез обильным питьем, в том числе в 
ночные часы. (Больные при этом вынуждены хотя 
бы один раз ргтавать ночью, чтобы помочиться, по
сле этого рекомендуется выпить побольше воды.)

При гиперкальциурии показано некоторое огра
ничение кальция и нат рия ь питании, однако про
водить его надо осторожно, v4HTbiBafl потребное* 
роста. Снижают экскрецию кальция тиазидные 
циуоетики. Благоприятное действие оказывает до
полнительный прием цчтрата калия, препятствуй 
ющего образованию кальциевых камней, в дозе
1-2 ммоль/кг/сут. Превосходны? источник цитра
та — напитки с лимонным соком. Его объем 120 мл 
содержит 84 ммоль лимонной кислоты. Ежеднев
ный прием 120 мл лимонного сока, разведенного 
до 2 л и подслащенного, значительно повышает 
уровень цитрата в моче. В упорных случаях реко
мендуют прием нейтрального ортофосфгта, но он 
плохо переносится.

При уратных камня; эффективен ал л оп ури н ол . 
О н  подавлярт активность ксантиноксидазы и, тем 
самым, снижает образование как мочевой кислоты , 
так и 2,8-дигидроксиаденина, препятствуя повтор
ному возникновению состоящих из них камней. 
Благоприятное действие оказывает д о п о л н и т е л ь 
ное назначение бикарбоната или цитрата натрия. 
Необходимо поддерживать pH мочи не ниже 6,5. 
Родителям рекомендуют самостоятельно контро
лировать pH мочи.

Постоянная щелочная реакция мочи преДУ' 
преждает также рецидивы пистиновых камней. ДлЯ 
поддержания pH мочи выше 7,5, обеспечиваюШ*'10 
максима 1ьное растворение цистина, успеш но при
меняют бикарбонат или цитрат натрия. D -пени- 
цилламин связывает цистин и гомоци г.тин, образуя 
комплексы с более высокой растворимо< тью- Он 
хорошо растворяет цистиновые камни и преДоТ 
вращае г их повторное образование в < лучаях, ко1Да 
обильное питье и ощелачиван ie мочи неэффектиВ 
ны, но, к сожалению, плохо переносится. УменьШ3



й-цистинурию  и  м е н ее  ток си ч н ы й  ЛГ-ацетилцисте- 
„Hi но опыт его  п р и м ен ен и я  п ок а  н ев ел и к .

Лечение почечного канальцевого ацидоза 1-го 
типа заключается в коррекции метаболического  
ацидоза и восполнении потерь натрия и калия, 
■ри устранении метаболического ацидоза почеч
ная экскреция цитрата нормализуется.

Единственным методом радикального лечения 
первичной гипероксалурии является транспланта
ция печени, так как это метаболическое расстрой
ство обусловлено дефицитом печеночного фермен
та. Желательно провести ее до развития почечной 
недостаточности. В наиболее тяжелых случаях мо
жет потребоваться и трансплантация почки.
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I
 Глава 679

Анамнез и физикальное 
обследование

Н оворож денны е . Первичное гинекологическое 
исследование новорожденного начинают с мо
лочных желез. Иногда в результате воздействия 
эндогенных эстрогенов матери происходит уве
личение молочных желез плода и выделения из 
сосков. Живот мягко пальпируют для обнаруже
ния спланхномегалии, наружные половые органы 
осматривают на предмет их развития по проме
жуточному типу. Половые губы аккуратно разво
дят в стороны, осматривая вход во влагалище и 
девственную плеву. Разведение бедер и больших 
половых губ позволяет лучше осмотреть вход во 
влагалище. У здоровых девочек часто отмечают 
выступающую вперед девственную плеву и незна
чительное количество белых слизистых выделений 
43 влагалища. В первые несколько недель жизни 
возможно небольшое влагалищное кровотечение, 
что отражает снижение уровня циркулирующих 
в крови новорожденного материнских эстрогенов. 
При завершении осмотра проводят па 1Ьцевое ис
следование прямой кишки, позволяющее обна
ружить структуры вдоль срединной линии тела, 
включая матку. Придатки матки в это время не 
пальпируются.

Девочки препубеотатного возраста. Девочки 
или девушки-подростки, которые пришли на пер
вый в их жизни гинекологический осмотр, требуют 
особого отношения, поскольку первое впечатление 
может повлишъ на их дальнейшее отношение к это
му вопросу. Боль или стеснение, которое испытал 
ребенок при первом осмотре, а также отсутствие 
должного взаимопонимания между пациентом и 
врачом может вызвать серьезные психологические 
последствия. Деликатного и бережного отнош ения 
врача вполне достаточно, чтобы ребенок несколько 
расслабился.

Анамнез собирают в первую очередь со слов 
родителя(ей), которые должны обязательно при
сутствовать при гинекологическом и с с л е д о в а н и и  

детей этого возраста и участвовать в процессе, не 
испытывая при этом неудобства. Для этого перед 
исследованием с родителями проводят разъясни
тельную беседу.

При осмотре наружных половых органов и вла
галища можно получить много полезной и н ф орм а- 
ции. Девочек удобнее обследовать в позе «лягут- 
ки», реже — в коленно-грудном положении с  нату 
живанием, позволяющим осмотреть вход (нижнкзЮ 
треть) влагалища. В ряде случаев ц ел е со о б р азн о  
использовать кольпоскоп и ручную лупу. Осмотр 
преддверия влагалища позволяет обнаружить 
любые выделения. А с п и р а ц и ю  любого со д ер ж и ' 
мого влагалища или его лаваж _,ледует проводить 
в асептических условиях. Для этого трубочку оТ 
капельницы проводят через мяп :ий мочевой кате



тер № 12, а затем фиксируют к туберкулиновому 
I  шприЦУ объемом 1 мл. При необходимости получа- 

куг нативный препарат содержимого влагалища для 
I  его микроскопии. Для диагностики вульвовагини- 

та отделяемое направляют на посев. Иногда при ги
некологическом исследовании применяют отоскоп 
или вагиноскоп Камерона -Майерса. Аккуратное 

| разведение половых губ в направлении вверх и в 
стороны позволяет обнажить вход во влагалище 
пля исследования. Иногда целесообразно исполь
зовать гампоны, импрегнированные альгинатом 

fкальция, особенно для посева содержимого вла1 а- 
лища. Девственная плева в норме имеет различную 
форму; в процессе осмотра отмечают отсутствие 
перфораций, наличие мелких перфораций плевы 
или перегородки. Если в стационарных условиях 
провести гинекологическое исследование невоз
можно, прибегают к седации ребенка или общей

р&естезии.
Подростки. Сначала анамнез у подростков 

собирают в присутствии родителей. Вместе с тем 
девушку следует осведомить о праве на конфи

денциальность, и при таком ее желании ра зговор 
следует проводить наедине, до начала физикаль- 
ного обследования. У нее выясняют наличие вла
галищных выделений, возможность заражения 
заболевани [ми, передающимися половым путем, 
беременности, а также нарушения менструального 
Цикла. Врач должен завоевать доверие подростка, 

■беспечить спокойную обстановку и простоту кон
сультации (см. т. 1, гл. 14, 17 и 51). Показания к 
первому бимануальному исследованию подростка 

Вредставлены в боксе 679.1.

♦ Бокс 679.1. Показания к бимануальному 
исследованию у подростков

• Возраст 18 лет
• Активная половая жизнь
• Наличие в настоящем или прошлом:

Нарушение менструального цикла 
Тяжелая дисменорея
Боль в животе
Болезненное мочеиспускание 
Патологические влагалищные выделения

[ The adolescent obstetric-gynecologic patient. ACOG Te
chnical Bull 1990; 145: 3; с изменениями.

Если у подростка нет ни одного показания из 
^Нечисленных в боксе 679.1, Американское обще-

'  акушеров и гинекологов рекомендует первый

визит к 1 инеколо1у  в гозрас ге 14-18 лет. При нем 
необяза гельно бимануальное исследование, но вра
чу предоставляется возможность провести обуче
ние подростка.

Некоторые авторы предлагают вести беседу 
с подростком по следующим вопросам (объеди
ненным по первым буквам английских слов в 
HEADSS/VG).
» Дом: семья, взаимоотношения и изменения со

става семьи, условия жизни.
• Школа: посещение школы, оставление на второй 

год, успеваемость (в том числе по сравнению с 
предыдущим годим), отношение к школе, самые 
сложные и любимые предметы, цель обучения: 
поступление в колледж, овладение профессией.

• Деятельность: физическая активность, спортив
ные игры, зарядка, хобби, друзья, занятия после 
школы и в выходные дни.

• Вредные привычки: курение (в том числе и пас
сивное), алкоголь и/или другие средства: упо
требление в школе или на вечеринках, употре
бление друзьями или самостоятельно, частота и 
длительность приема.

• Половая жизнь: сексуальная ориентация, по
ловые контакты — возраст первого полового 
контакта, общее число половых партнеров и их 
количество в настоящее время, недавняя смена 
полового партнера, испо 1ьзование методоз кон
трацепции, случаи заражения заболеваниями, 
передающимися половым путем, беременность 
в прошлом, аборты.

» Случаи суицида/депрессии: самооценка, случаи 
депрессии или психических заболеваний в про
шлом, суицидальные намерения или попытки в 
прошлом, проблемы со сном.

• Насилие: каким образом улаживаются конфлик
ты в семье (например, в связи с опозданием ре
бенка с вечерней прогулки), в школе и на работе, 
наличие оружия в семье, ношение оружия под
ростком, половые сношения пс принуждению, 
физические оскорбления.

• Группировки: члены, друзья в группировке, ко
личество членов группировки в средней школе, 
соответствующие татуировки.
Самое важное в беседе с больным — установле

ние психологического контакта. В процессе разго
вора следугт обратить особое внимание подростка 
на его право конфиденциальности. Беседа должна 
проходить в спокойных условиях, без спешки, чаще 
всего ее проводят наедине с врачом.



Гинекологическое исследование. Правила ги
некологического исследования подростков и детей 
в целом схожи. Присутствие родителей час го не
желательно, однако обязательным условием иссле
дования служит присутствие медицинской сестры, 
позволяющее смягчить неблагоприятные психосо
циальные последствия ситуации. На протяжении 
всего исследования врач должен поддерживать 
беседу. Девушку ухсладывая/г в гинекологическое 
положение; при этом врач должен стараться время 
от времени встречаться с ее глазами. Необходимое 
оборудование включает зеркала всех размеров, 
в том числе маленькое зеркало Педерсена (8 см 
в глубину). Зерка та размером 4 -5  см обычно не 
используют, поскольку они не обеспечивают до
статочного обзора; в ряде случаев целесообразно 
применять зерка то Хаффмана.

Вслед за осмотром наружных половых органов 
переходят к пальпации бартолиниевых и парауре- 
тральных желез (Скина). Затем пальпируют кли
тор, в норме толщина его 2-4 мм. Клитор шириной 
более 10 мм, особенно при наличии других прч- 
знаков вирилизации, считают патологией. Кроме 
того, оценивают форму девственной плевы. Перед 
введением зеркала следует предупредить больную, 
что она ощутит некоторое давление. Прежде чем 
ввести зеркало во вход влагалища, целесообразно 
прикоснуться им к внутренней поверхности бедра. 
Следует избегать травма тзации наружного моче
испускательного канала; смещение задней спайки 
половых губ назад облегчает введение зерка та. Ча
ете целесообразно объяснить пациентке правила 
расслабления мышц промежности.

После осмотра в зеркалах переходят к биману
альному исследованию. Девственницам вводят во 
влагалище один увлажненный патсц руки в пео- 
чатке и пальпируют стенки влагалища, шейку мат
ки, затем тело матки и придатки. Далее оценивают 
прямокишечно-маточное углубление и проводят 
ректовагинальное исследование.

В Интернете существует ряд сайтов для обуче
ния подростка принципам первого гинекологиче
ского исследования. К ним относят:
• Саш Североамериканского общества педиатров 

и подростковых гинекологов:
http: / / www.naspag.org

• Общество подростковой медицины: 
http://www.adeloscent.health.org

• Фонд осведомленности:
http: / / www.awarefoundation.org

• Ассоциация специалистов в области репроду^ 
тивного здоровья: http://www.arhp.org

• GYN101: http://www.gynl01.com
В Американском обществе акушеров и гинеко 

логов можно получить комплект инструментария 
который включает информацию о том, как устано
вить доверительные отношения с девушкой-под- 
ростком при ее гинекологическом обследовании 
инструменты для обследования подростка, сведе
ния о правилах рг зговора с подростками, брошю
ры для самих подростков, а также иные источники 
информации дтя специалистов.
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Глаьа 680 I
Вульвовагинит

Вульвовагинит — самое распространенное гинеко- 
логическое заболевание детского и п о д р о с т к о в о г о  

возраста. К главным клиническим проявлениям в 
порядке частоты относят влагалищные выделе 
гиперемию и зуд. Раздражение вульвы и в л а г а л и

http://www.naspag.org
http://www.adeloscent.health.org
http://www.awarefoundation.org
http://www.arhp.org
http://www.gynl01.com


Ша развивается из-за отсутствия достаточного ко- 
«ччес̂ ва жировой ткани половых губ и лобковых 
волос, которые защищают наружные половые ор
ганы. Приседание ребенка ведет к раскрытию по
ловых губ и обнажению чувствительных тканей, 
расположенных изнутри от девственной плевы. 
Близкое расположение задне1 о прохода и влагали
ща способствует обсеменению наружных половых 
органов энтеробактериями. В ряде случаев вульво
вагинит обусловлен мастурбацией.

В условиях низкого уровня эстрогенов в пре- 
пубертатном ьозрасте истонченный эпителий вла
галища особенно чувствителен к бактериальной 

Ьнфекции. С началом полового развития уровень 
эстрогенов в крови повышается, снижается pH со
держимого влагалища, что способствует разреше
нию рецидивирующего вульвовашнита. Частично 
этот феномен объясняется повышением продукции 
молочной и уксусной кислоты, гликогена, а также 

Кролиферацией эпите лиоцитов слизистой оболоч
ки влагалища и активацией роста нормальной бак

териальной флоры (табл. 680 1).
Обследование ребенка с вульвовагинитом мо

жет включать посев влагалищного отделяемого,

цитологическое исследование и кольпоскопию.
Э.сспресс-анализ на лейкоцитарную эстеразу по
зволяет быстро доставить диагноз вагинита и цер- 
вицита. Этот метод применяют в диагностике три
хомоноза, кандидоза и бактериального вагиноза, а 
также для выявления гонококковой и хла^идий- 
ной инфекции в секрете шейки матки.

Ф изиологические выделения из половых 
путей. Физиологические выделения из половых 
путей отмечаются при повышении уровня эстро
генов у здоровых девочек и подростков. Лечения 
не требуется.

Патологические влагалищ ные вы деления. 
Жалобы на выделения из влагалища у детей до
вольно Часты. Как правило, они являются первым 
проявлением вульвита, вагинита или вульвоваги- 
ни га. К сопутствующим симптомам относят зуд, 
учащенное и болезненное мочеиспускание, энурез. 
Первыми проявлениями вульвита выступают бо
лезненное мочеиспускание, зуд и гиперемия вуль
вы. Вульвит обычно длится дольше, чем вагинит; 
для последнего харг ктерно наличие выделений без 
зуда, гиперемии и болезненного мочеиспускания. 
При вульвовагините эти симптомы сочетаются.

Инфекционный вульвовагинит
Таблица 680.1

" .Sr^M n—  у — .1
Заболевание

(возбудитель) Проявления Диагностика Лечение

•нтеробиоз (Enterobius 
vmacularis)

Зуд в промежности (по ночал.), 
симптомы со стороны ЖКТ, 
вульвовагинит в результате за
грязнения фекалиями

Взрослые особи Enterobius verm- 
icularis п кате или яйца на коже 
перианальной of' пасти

Мебендазол при необходимо
сти лечение повторяют каждые 
3 нед

Лямблию (Gia.rd.ia lam
blia)

Бессимптомное течение либо 
влагалищные выделения, диа
рея. синдром мальабсорбпии

Цисты или трофозоиты в кале Метронидазол или ..ten? крин

Контагиозный моллюск Очаги поражения на вульве — 
узелки с пупковидным вдавле- 
нием в центре и стержнем

Выделение поксвирусов Механическое удаление кроко 
ватой рогов< й пассы

Лобковый педикулез 
(Phthirus pubis)

Зуд, расчесы, голубые пяти; на 
внутренне!, поверхности бедер 
или внизу живота

Гниды на волосах, вши на коже 
или одежде

Линдан (см. также т. 3. гл. 378)

^есотка (Sarcoptes scabiei) Зуд по яочаы, зудящие пузырь
ки, пустулы

Обнаружение клещей, черных 
яиц и фекалий при микроско
пии

1% линдан

Шигеллез (ShigeVa spp.) Лихорадка недомогание, диа
рея, кровь слизь и гной в каче, 
схваткообразная боль в живите

Эритроциты и лейкоциты в 
кале, положительные результа
ты исследования на Shigella spp

Трит гетоприм и сульфаметокса- 
зол, хлорамфеникол, амп'щиг 
лин или тетрациклин

Стафилококковая и 
СтРеПтококковая инфек- 
Чия

Влагалищные выделения; рас
пространение инфекш.и из пер 
вичного очага

Положительные результаты 
посева на соответствующий воз 
будитель

Пенициллин или цефачос торин

Sa-nfilippo J. Adolescent girls with vaginal discharge. Pedia’ r Ann 1986; 15: 509.



При обследовании ребенка обращают внимание 
на цвет, запах выделений и их продолжительность. 
К самым распространенным причинам вульвова- 
гинита у детей относят плохой уход за ребенком, 
кандидозную инфекцию и инородное те по влага
лища.

Неспецифический вульвовагинит. У девочек 
с недостаточной гигиеной промежности и половых 
органов развивается неспецифический вульвова1 и- 
нит; на его долю приходится до 70 % вульвоваги- 
нита у детей. Выделения имеют бурый или зеле
ный цвет и неприятный запах, pH влагалищного 
содержимого 4,7-6,0. В 68 % случаев такой вуль
вовагинит сопровождается обсеменением наруж 
ных половых органов энтеробакт^риями из заднего 
прохода. Вторыми по частоте возбуди гелями вы
ступают гемолитический стрептококк и золоти
стый стафилококк, которые обычно переносятся 
руками из носоглотки. К неспецифическому вуль 
вовагиниту может вести раздражение наружных 
половых органов одеждой, лекарственными пре
паратами для местного применения, косметически
ми средствами, мылом и детергентами, использу
емыми для мытья ребенка и при стирке одежды; 
в ряде случаев — тесная одежда (джинсы, трико, 
колготки, нейлоновые трусы и бумажные подгуз
ники с пластиковым слоем). Иногда вульвовагинит 
влечет хроническую инфекцию половых органов 
с серьезными психологическими последствиями 
для ребенка и его родителей. Девочке советуют не 
концентрировать внимание на этом заболевании и 
тщательно соблюдать гигиену наружных половых 
органов и промежности.

Лечение включает соблюдение гигиены на
ружных половых органов и промежности, отказ от 
тесной одежды, сидячие ванны с мягким мылом, 
воздушные ванны наружных половых органов. Де
вочкам объясняют правила гигиены половых ор
ганов и промежности: ос гатки фекалий удаляют в 
направлении от влагалища. При рецидивирующем 
вульвовагините назначают антибиотики, напри
мер амоксициллин или цефалоспорины. Иногда 
эффективны эстрогены для местного применения 
или мазь с полиспорином.

Специфический вульвовагинит. Самые рас
пространенные возбудители специфического вуль- 
вовагинита у детей и подростков — Gardnerella 
vaginalis, несколько реже — Cand;da spp., а такжг 
энтерококки и анаэробы (Peptococcus spp., Veillonella 
parvula, Eubact°riuvi. Propic. dbacterium, Bactrroides

spp.), иногда - простейшие, гельминты и вирусы 
Лечение зависит от этиологического фактора (см 
табл. 680.1).

Кисты  влагалища. Кисты влагалища редки и 
в большинстве случаев обнаруживаются случайно 
Это остатки вольфовых или мюллеровых прото
ков либо эпидермальные кисты. Лечение зависит I 
от их расположения и структуры. Иссечение кист 
показано лишь при налич т  клинической симпт* 
матики.

Кисты  гартнерова канала. Представляют со
бой рудиментарные части вольфова протока. У де
вочек этот проток обычно полностью регрессиру> 
ет. В ряде случаев его остатки могут располагаться 
вдоль переднелатеральной стенки влагалища и вы
зывать боль при половом акте. При наличии такой 
симптоматики показано хирургическое иссеченЛ 
кист.

Спайки клитора. Спайки клитора часто сопро
вождаются зудом в области клитора; при гинеко
логическом осмотре ребенок может расчесывать 
пораженную область. Гиперемия является непосто
янным признаков. В процессе обследования врач 
пытается развести кожные складки клитора от его 
головки. Капюшон клитора у этих девочек спаян с 
головкой, при обследовании болезненный. Лечение 
состоит в ежедневном местном нанесении эстроге
нов на область клитора в течение 1-2 нед. В редких 
случаях требуется хирургическое лечение.

Сращ ение половы х гу б . Это состояние ха
рактеризуется сращением малых половых губ от 
уровня, расположенного ниже клитора, до задн 
спайки (рис 680.1). Бессимптомное сращение по
ловых губ часто бывает у девочек до 6 лет. В под
ростковом возрасте низкий уровень чс грогенов в 
крови сопровождается местным воспалением. За
держка мочи во влагалище и р ец и ди в и р ую ш и и  
вульвовагинит провоцируют ИМП. Б олезненное  
мочеиспускание отмечается у 20-40 % этих боль
ных и требует лечения.

Методом выбора служит местное н а н е с е н и е  

эстрогенов каждый вечер на протяжении 1 неД- 
что устраняет заболевания в 90 % случаев. Д лЯ 
профилактики рецидива сращения после механи 
ческого разъединения половых губ рекомендуй 
местные гигиенические мероприятия и смягчаю  
щие средства (вазелиновое масло или оксид цинк3 
в течение 1-2 мес.). Механическое р а з ъ е д и н е н и е  

половых губ рекомендуют лишь в тех случай*' 
когда это возможно без излишней т р а в м а т и за и И



Рис. 6 8 0 .1 . С ращ ения п оловы х губ. См. такж е цветную 
вкладку

После разъединения губ проводя г полноценное 
гинекологическое исследование для исключения 
сопутствующих аномалий, например поперечной 
перегородки влагалища.

Кандид оз. Кандид озная инфекция часто при
водит к опрелости. Несмотря на редкое гь канди- 
дозного вульвовагинита у детей, его требуется 
исключить, особенно у девочек с хроническим 
генерализованным гранулематозным кандидозом. 
Кандидоз может свидетельствовать о тяжелом им
мунодефиците. В каждом случае следует исклю
чать предрасполагающие факторы этого заболева
ния, например сахарный диабет. За исключением 
случаев хронического генерализованного грану
лематозного кант,идпза целесообразно назначать 
•фем с производными имидазола (например, с кло- 
тРимазолом) (см. также т. 3, гл. 283).

Контагиозный моллюск. Эту распростраж н- 
НУЮ инфекцию кожи вызывает представитель се
мейства поксвирусов Характерным симптомом 
служат папулы цвета нормальной кожи и полу
сферической формы с пупковидным вдавлением 

Центре. Центр вдавления содержит стержень из 
Шковатой массы. Поражение наружных поло- 

вых органов происходит в результате самозараже- 
н 11 или при тесном (например, половом) контак- 
Те с больным человеком. Инкубационный период

2-7  нед. Диагноз подтверждает обнаружение при 
микроскопии мазка, окрашенного по Гимзе, мол
люсковых телец. Лечение включает электрокоа
гуляцию, криодеструкшпо пгтологических обра
зований и механическое удаление крошковатой 
роговой массы.

Опрелость. Опрелость образуется в области на
ружных половых органов и ног в результате трения 
и увлажнения этих зон, преимущественно у лиц 
с ожирением. Опрелость может осложнгтпся пот
ницей и вторичным инфицированием. В поражен
ной области определяется гиперемия и мацерация. 
Больным рекомендуют соблюдать местную гигие
ну и использовать смягчающие средства, в редких 
случаях — слабые кортикостероиды для наружного 
применения.

Импетиго. Заболевание вызывает золотистый 
стафилококк фагогруппы II типа 71, довольно ча
сто встречается у детей первых нескольких недель 
жизни. Источником инфекции могут быть мать, 
другие родственники или медицинский персонал. 
Импетиго поражает наружные половые органы и 
околопупочную область, появляются пузыри, кото
рые впоследствии покрываются корками. При от
сутствии своевременного лечения антибиотиками 
возможны распространение инфекции и осложне
ния (см. также т. 3, гл. 285).

Отрубевидный лишай. Забочевание вызывает 
дрожж( вой гриб Pityrosporum orbiculare, появляют
ся шелушащиеся папулы на туловище девушек, до
стигших репродуктивного возраста. В ряде случаев 
патологические образования возникают на липе и 
половых органах. Диагноз п о д т в е р ж д а ю т  при обна
ружении гиф и спор в нативном препарате с добав
лением 10% гидроксида натрия. Лечение сводится 
к местному применению средств г производными 
имидазола (например, с клотримазолом) (см. так
же т. 3, гл. 285).

Вирус простого герпеса. ВПГ типов 1 и 2 по
ражает область вульвы. Четкая зависимость типа 
вируса и локализации поражения отсутствует, но 
чаще всего вирус типа 2 поражает наружные по
ловые органы, типа 1 — рот и лицо. Появляются 
папулы, которые превращай пся в везикулы, пора
жаю гея спинномозговые ганглии. Дифференциру
ют с другими заболеваниями, сопровождающимися 
образованием эрозий и пузырей, в том числе опо
ясывающим герпесом. Окончательный длагноз ста
вят на основании данных посева или обнаружения 
вируса при электронной микроскопии. Местное



применение ацикловира снижает количество ви
русов, выделяемых во внешнюю среду, и ускоряет 
заживление патологических очагов (см. также т. 3, 
гл. 299).

Папш  ломавирусная инфекция. Папиллома- 
вирусная инфекция развивается в результате пора
жения вирусом папилломы человека серотипов 6, 
11,16и18и локализуется преимущественно в про 
межности. Серотипы 16 и 18 особенно часто пред
располагают к опухолевому и предопухолевому 
поражению ву тьвы. Дифференциальную диа] нос- 
тику проводят с контагиозным моллюском, остро 
конечными кондиломами, дисплазией вульвы. При 
обнаружении папилломавирусной инфекции сле
дует исключить возможность изнасилования ре
бенка. Лечение зависит от клинической картины 
(см. также т. 3. гл. 311).

Склероатрофический лишай
Клинические проявления. Это хроническое атро

фическое заболевание кожи характеризуется нали
чием мелких плоских папул красного или лилового 
оттенка диаметром в несколько миллиметров. Сли
ваясь между собой, папуль- образуют морщинистые 
атрофичные бляшки. Очаг в промежности часто 
напоминает по виду часовое стекло или цифру «8» 
(рис. 680.2). Пузырьки и пузыри могут распро
страняться по всем наружным половым органам и 
приводи гь к кровотечениям. Склероатрофический 
лишай часто обнаруживаю ■■ у детей перед половым 
созреванием; 10-15 % всех его случаев развивается 
у детей (см. также т. 3, гл. 365).

Начало заболевания в большинстве случаев 
приходится на возраст до 7 лет. Самый молодой 
возраст — несколько недель. С началом менархе 
симптомы сглаживаются, однако заболевание в 
большинстве случаев продолжается. Течение его 
обычно приступообразное, четкой связи между ме
нархе и улучшением либо разрешением симптома
тики отметить не удается. Иногда лишаи приводит 
к атрофии малых половых губ, фимозу клитора и 
контра* гуре входа во влагалище.

Этиология. Причина склероатрофического ли
шая неизвестна; полагают, что патогенез связан с 
аутоиммунными механизмами. Существует чет
кая связь заболевания с некоторыми типами HLA. 
Доказан семейный характер склероатрофического 
лишая, иногда он сочетается с ограниченной скле
родермией или боррелиозом. Одна из возможных 
причин склероатрофического лишая — дефицит 
5а-редуктазы У 75 % больных по данным имму-

Риг. 680.2. С клероатроф ический лишг.й

нофлюоресцентной микроскопии биоптатов из 
очагов поражения обнаруживают отложения фи
брина, СЗ-компонента комплемента и IgM.

Лечение симптоматическое; назначаю ' местные 
смягчающие средства и  кортикостероиды. Послед
ние относят к препаратам первого ряда как у детей, 
так и  взрослых. Н а  первом этапе используют 1-2% 
крем ( гидрокортизоном. При отсутствии эффекта 
назначают короткие курсы 0,05% мази с бетамета- 
зона дипропионатом и л и  гслотримазолом. Это ле
чение вызывает минимальный побочный эффект. 
После снижения симптоматики возможно местное 
применение б о л е е  слабых кортикостероидов. Пред
ложены также препараты эстрогенов и  андрогенов 
для местного применения, но они могут приводить 
к влагалищным выделениям, увеличению клитора 
и  молочных желез. При вторичной и н ф е к ц и и  на
значают антибиотикотерапию. У некоторых боль
ных развивается феномен Кебнера — м ехан и ческая  
травма кожи в результате ее растирания или рас" 
чесывания; в подобных случаях следует избегать 
ношения тесной одежды и  дополнительной травма- 
тизации половых органов. В качество одного из ме 
тодов лечения предложена лазерная вапори зац ий -

Красный плоский лиш ай. Красный п л о с к к Я  

лишай часто поражает слизистую оболочку поло 
сти рта и пецкожные структуры, поражение вульвы 
сопровождаете* юявлением фиолетовых плоски*



г

папул, напоминающих лейкоплакию. В полости 
■La возникают мелкие белые папулы в виде кру-

него рисунка (преимущественно, на слизистом 
Волочке щек). Поражение вызывает выраженный 
з,а приводит к расчесал; и мацерации; в тяжелых 

В учаях образуются эрозии и даже язвы. Для под
тверждения диа1 ноза требуется биопсия. Распро
странены обострения заболевания или рецидивы, 
к Лечение включает кортикостероиды (приме
няют местно либо вводят непосредственно в очаг 
поражения), а при выраженном зуде — антиги- 
стаминн-iit препараты. При длительном течении 
гипертрофического красного плоского лишая воз

можно развитие плоскоклеточного рака, поэтому 
б«ьным тоебустся диспансерное наблюдение, а 
при изменении характера образований — биопсия. 
• Ограниченный нейродермит. Это хроническое 
еаболевание с образованием зудящих очагов ли- 
Иркзации развивается в результате непрерывного 
Ьасчеса кожи наружных половых органов с обра
зованием трещин. Половые губы гипертрофиро
ваны, отечны, белого цвета. Эти изменения могут 
распространяться и  на область лобка. Расчесы и 
•воспаление замыкают порочный круг патогенеза. 
Ограниченный нейродермит бывает у детей не
часто. Лечение включает антигистаминные препа
раты и кортикостероиды (последние применяют 
местно либо вводят непосредственно в очаг пора
жения гриамцинолон в дозе 5-10 мг/мл).

Себорейный дерматит. Это эритематозные 
сальные шелушащиеся пятна с четкими граница
ми на лице, волосистной части головы, груди и в 
►кладках. Вокруг наружных половых органов воз
можны трещины с вторичным инфицированием. 
При вторичной бактериальной или грибковой ин
фекции возникает болевой синдром, зуд, болезнен
ное мочеиспускание и влагалищное кровотечение. 
При острых эпизодах лечение включает сидячис 
ванны и раствор ацетата алюминия (жидкость Бу- 
Р°ва) для местного применения. Больным следует 
исключать воздействие провоцирующих факто
ров — ношение тесной одежды или нейлоновых 
тРусов. При вторичной инфекции показана си- 
стемная антибиотикотерапия и местные противо
грибковые средства.

Атопический дерматит. Атопический дерма- 
^  встречается у 3 % детей (см. также т. 3, гл. 203). 
Пациенты обычно страдают поллинозом и/или 

^Ронхиальной астмой, а в семейном анамнезе уда
йся обнаружит ь сходные проявления у близких

родственников. Поражение вульвы сопровождает
ся сильным зудом, гиперемией, образованием па
пул, везикул, мокнутий и корок. Иногда возникают 
сопутствующие шелушащиеся бляшки с 1 еткими 
границами и очаги лихенизации. Зуд приводит к 
расчесам и экскориации. Часто встречается вто
ричная бактериальная или грибковая инфекция.

Для устранения зуда назначают антигистамин
ные средства. Целесообразно применение сидячих 
ванн с увлажняющими средствами и мягким мы
лом, а также местное применение кортикостеро
идов, например 1% гидрокоотизоновой мази. При 
вторичной бактериальной или грибковой инфек
ции требуется специальное лечение.

Дерм атит. Аллергический или простой кон
тактный дерматит — это отечные эритематозные 
образования или мокнутия на коже, в ряде слу
чаев — пузырьки или пу"тулы. Хронический кон
тактный дерматит приводит к утолщению дермы и 
появлению очагов лихенизации. Для контактного 
дерматита характерна ограниченная зона пораже
ния в месте ко] [такта с провоцирующим вещее гвом. 
В ряде случаев отг [ечают вторичное бактериальное 
или грибковое инфицирование. В качестве распро
страненных аллергенов выступают мыло, присып
ки, средства для ванн, гигиенические аэрозоли, 
препараты для местного применения, туалетная 
бумага, латекс и некоторые виды одежды.

Лечение сводится к исключению контакта с ал
лергеном и назначению сидячих ванн или компрес
сов с раствором ацетата алюминия (жидкость Бу
рова). Местное применение слабых кортикостеро
идов (например, 0,5-1% мазь с гидрокортизоном) 
несколько раз в день оказывает дополнительное 
противовоспалительное действие, снижая раз
дражение вульвь1 Для профилактики рецидивов 
следует избегать контакта кожи с провоцирующим 
веществом.

Ф олликулит. Фолликулит может развиться 
самостоятельно, после бритья или удаления волос 
при помощи воска; он характеризуется появлени
ем папуло-пустул на фоне воспаления волосяно
го фолликула. Он бывает на любой поверхности 
кожи, покрытой волосами. При осмотре больных 
обнаруживают пустулы диаметром от 2 до 10 мм, 
в центре которых расположен волос. Спустя не
которое время пустула сменяется красной папу
лой. Самый распространенный возбудитель фол
ликулита — золотистый стафилококк. Pseudomonas 
aeruginosa приводит к развитию псевдомонадного



фол лику лита (фол тику тот «горячей ванны»). Ле
чение включает сидячие ваьны и омывание пора
женных участков раствором повидон-йода 1-2 раза 
в день. При неэффективности такого лечения ли
цам со стафилококковым фолликулитом назнача
ют антибиотики — доксициклин, цефалоспорины 
или эритромицин.

Псориаз вульвы. Псориаз характеризуется по
явлением фиолетовых папул или бляшек с плот
ными серебристыми чешуйками на любом участке 
тела (рис. 680.3). Псориаз кожных складок имеет 
несколько иной характер по сравнению с конеч
ностями. Очаги поражения на вульве бео чегкой 
границы, шелушащиеся бляшки расположены пре
имущественно на лобке. Псориаз вульвы обычно 
плохо поддается ме тикаментозному лечению. Для 
лечения используют крем с кортикостероидами 
(например, 1% крем с гидоокортизоном), устраня
ют вторичную инфекцию и зуд.

Э те р о б и о з . Острицы (Enterobius ve,micuia,is) 
представляют собой гельминтов, способных пере
носить бактерии из кишки в область промежности 
и вызывать рецидивирующий в\ львовагинит (см. 
также т. 3, гл. 339). Самки остриц выходя i на по
верхность тела из заднего прохода и откладывают 
яйца. Вульвовагинит развивается у 20 % девочек, 
инфицированных Enterobius vermicularis. При по
дозрении на энтеробиоз и при рецидивирующем

вульвовагините проводят пробу с липкой лентой' 
Энтеробиоз сопровождается сильным зудом и рас
чесыванием области заднего прохода. Для лечения 
назначают пирантел (см. табл. 680.1).

Ш игеллез. Shigella flexneri и S. sonnei вызыва
ют разнообразные проявления со стороны ЖКТ 
и сопутствующий вагинит. У 47 % пациентов име
ют место кровянистые влагалищные выделения, у 
2 % — диарея Метод выбора для лечения шигел- 
леза — антибнотикотерапия. Инфицирование цщ- 
геллами сопровождается скрытыми признаками 
поражения ЖКТ у членов гемьи больного ребенка 
в 10 % случаев (см. также т. 3, гл. 250).

В и ти ли го . Витилиго называют розовые или 
бледные бляшки с четкой границей, склонные к 
распространению и слиянию (рис. 680.4). Кожа на 
поверхности пятен гладкая, не отличимая от окру
жающей кожи. Дифференцируют со склероатро- 
флческим лишаем на основании бессимптомного 
течения витилиго. Лечение показано только для 
устранения косметического дефект л.

А ф ты . Афты на слизистой оболочке половых 
органов и полости рта имеют серо-зеленое основа
ние и размер 1-10 мм. Этиология их остается не
ясной. Очаги поражения на вульве лечат местным 
применением кортик^.,тероидов и анестетиков.

Аллергические реакции на лекарственные 
средства. Полиморфная экссудативная эритема

Рис. 680.3. П сориаз вульвы. См. также цветиую вкладку Рис. 680.4. Витилиго

WL



гI ^растеризуется появлением очагов поражения нг 
шдонях, подошвах и других частях тела, включая 

^ужные половые органы Длительность симпто- 
Ьтики обычно сос гавляет 1 нед. Причиной может 
быть аллергическая реакция на лекарственный 
«> й"ат либо предшествующее обострение герне- 

Ьческой инфекции.
Синдром Стивенса-Джонсона Этот вари

ант полиморфной экссудативной эритемы сопро- 
Ишдается более тяжелым поражением слизистых 

оболочек. К развитию синдрома приводит прием 
НПВС, сульфани гамидов и некоторых протнво- 
судорожных средств. Синдром возможен в резуль
тате воздействия Micopla^ma pneumoniae. В сред
нем продромальный период составляет 1-14 дней 
и сопровождается лихорадкой, головной болью, 
болью в горле и недомоганием; в ряде случаев от- 

щечают рвоту и диарею. Возможно одновременное 
Выражение слизистой оболочки глаз и полости рта 

(см. также т. 3, гл. 206 и 207).
Токсический эпидермальным некролиз. Это 

■остояние развивается на фоне приема различ
ных препаратов и в 20 -30 % случаев приводит к 

Смертельному исходу. Характерен некроз больших 
Ластков кожи; в области наружных половых орга

нов отмечают дрозии и язвы. Атрофия и влагалищ
ные спайки вызывают боль во время полового акта 

- - (см также т. 3, гл. 367).
Гипертрофия половых губ. Гипертрофия ма

лых половых губ встречается нечасто; возможна 
гипертрофия одно- и двусторонняя. Иногда паци
ентки жалуются на дискомфорт или раздражение 
при ходьбе, езде на велосипеде, во вромя половою 
сношения. При бессимптомном течении больных 

щбеждают в отсутствии необходимости лечения; 
в противном случае избыточную ткань иссекают, 
а на кожу накладывают швы. Иногда используют 
ВнУтрикожный косметический шов. В раннем по
слеоперационном периоде может потребоваться 
Установка мочевого катетера Фолея.
Г Болезнь Крона. Это хроническое гранулема- 
т°зное заболевание без казеозного некроза пора
жает ЖКТ (см. т. 4, п. 418.2). Вместе с тем у 24 % 

^нщ и н  с болезнью Крона имеются лроявления 
00 стороны половых органов — гиперемия, отек и 
Язвы. Многочисленные язвы на коже наружных 

Ювых органов имеют щелевидную структуру 
Значительную глубину. Возможна вторичная 

I |)нфекция. При дифференциальной диагностике 
^Г°1ючают саркоидоз, остроконечные и широкие

кондиломы, гидргденит. Подтверждает диагноз 
биопсия. Основная цель лечения i водгтся к устра
нению проявлений со стороны ЖКТ применением 
кортикостероидов и антибиотиков. При наличии 
очагов поражения в области наружных половых 
органов назначают местные средства с кортикосте
роидами, при вторичном инфицировании — анти
биотики внутрь.

Болезнь Бехчета. В основе этого редкого хро
нического полиорганного заболевания лежит по
ражение сосудов (см. т. 3, гл. 219). К характерным 
клиническим проявлениям огносят периодическое 
появление афт на слизистой оболочке полости рта 
и половых органов, а также увеит, васкулит кожи, 
синовит и менинюэнцефалит. Болезненные язвы в 
виде красных пятен на половых органах отмечают у 
58-78 % пациентов. Лечение симптоматическое — 
применение местных анестетиков (например, ли- 
докаина). Иногда при выраженных клинических 
проявлениях в место поражения вводят кортико
стероиды. В тяжелых случаях назначают килхицин 
или метотрексат.
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I
 Глава 681 

Кровотечения

Причиной изолированного влагалищного кровоте
чения у детей может быть прием половых гормо
нов, инородное тело влагалища, геморрагический 
цистит, гипотиреоз, преждевременное половое 
развитие, киста яичника, травма (в том числе и в 
плане полового преступления против детей), вы
падение слизистой мочеиспускательного канала, 
вульвовагинит и новообразования. Нарушения 
менструального цикла изложены в т. 1, гл. 58.

Инородное тело. Влагалищное кровотечение у 
детей нередко связано с инорочиым телом влагали
ща, чаще всего с застрявшей туалетной бумагой, на 
что указывают зловонные выделения из влагалища, 
которые соиетаются с кровотечением. Иногда целе
сообразны рентгенография таза в прямой проекции 
и УЗИ тазовых органов. Инородное тело влагали
ща обнаруживается у 18 % девочек с влагалищным 
кровотечением и выделениями и у 50 % девочек с 
изолированным влагалищным кровотечением.

Пролапс мочеиспускательного как ала. Вла
галищное кровотечение может быть связано с

пролапсом мочеиспускательного канала. Эю со
стояние проявляется в виде мягкого «объемного 
образования» из наружного отверстия мочеи ,̂ 
скательного канала (см. рис. 675.9) которое легко 
кровоточит. «Образование» изолировано от влага
лища. В зависимости от его размера и степени об
струкции мочеиспускательного канала пациентка 
может испытыьать затруднение мочеиспускания. 
Таким больным целесообразно местное примене
ние эстрогенов, поскольку дистальная часть мо
чеиспускательного канала чувствительна к ним. 
Пролапс мочеиспускательного канала у детей с 
«лагэ лигцным кровотечением часто не замечают.

Травма половых органов. Хотя большая часть 
этих травм имеет случайный характер, всегда сле
дует исключать возможность жестокого отношения 
или полового преступления (см. т. 1, гл. 22). Тупая 
травма может сопровождаться разрывом подкож
ных сосудов в области промежности с подкожной 
гематомой в виде плотного округлого болезнен
ного образования. При ушибе наружных половых 
органов лечения обычно не требуется. В случае 
небольшой гематомы вульвы .сровотечение мож
но о тановить путем сдавления пораженной обла
сти или прикладыванием льда. Иногда назначают 
анальгетики.

Проникающая травма вульвы, особенно при 
продолжающемся кровотечении, требует тщатель
ного обследования ребенка, она часто наблюдает 
у детей, против которых совершено половое пре
ступление. В каждом случае исключают травму 
кишки и мочевого пузыря.

Опухоли половых органов. При влагалшццр 
кровотечении у ребенка с  ледует исключить добро
качественное и злокачественное н о в о о б р а з о в а н и е  

вульвы. Спектр опухолей — от к а п и л л я р н о й  ге- 
мангиомы до рабдомиосаркомы, что обусл овл и ва

ет необходимость гистологического исследо«аЛ 
биоптата. Наиболее распространены у  д е т е й  энД0' 
дермальный р а к  (преимущественно, у  детей млаД" 
шего возраста), мезонефральный р а к  (из остатков 
мезонефрального про i ока, п р е и м у щ е с т в е н н о  у Де" 
вочек старше 3 лет) и  светлоклеточная аденокарЦИ 
нома (у детей, чьи матери во время б е р е м е н н о с т и  

принимали диэтилстильбэстрол) (см. т. 4, гл. •> 
и  гл . 684).

Капиллярная венозная м а л ь ф о р м а ц и я  боль 
ших половых губ. Причиной этого порока разви 
тия вен больших половых 17 6  выступает у в е л и ч е  

ние кровоснабжения половых органов в процесс£



лотового развития. Дифференциальная диагнос
тика включает гемангиому и другие пороки разви
т и я  сосудов. Диагностируют по чанным УЗИ, МРТ 
и ангиографии сосудов живота. Лечение состоит в 
иссечении сосудистого образования.

jj^L' v
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I
 Глава 682
Заболевания 
молочных желез

блочные железы развиваются из эктодермы. 
Начиная с 6-й недели внутриутробного развития 
эпидермальные клетки мигрируют в мезенхиму с 
Формированием гребней молочных желез; впослед
ствии из них образуются соски и млечные протоки, 
а затем и вся железа. Развитие молочных желез у 

■ ЗДоровых девочек начинается в возрасте 8,5-13 лет. 
Скорость увеличения желез различна; часто отме
лется временная асимметрия их размеров. Полное 
вершение развития молочных желез возможно в 

I в°зрасте 20—23 лет.
Самостоятельное обследование молочной 

*елезь' Своевременная диагностика патологии 
Точной железы крайне важна для улучшения ис- 

I ХоДа лечения, в том числе по поводу рака молочной

железы. Всем д^зушкам-подростка,.. следует объ
яснять правила самостоятельного обследования 
желез (бокс 682.1).

♦  Бокс 6821. Методика самостоятельного
обследования молочных желез

1. Лечь на спину Ровнее расположить правую 
молочную железу, подложив под правое л лечо 
подушку. При больших железах поддерживать 
прав_)й рукой правую железу во время ее обсле
дования левой рукой.

2. Пальпируют чувствительными подушечками трех 
средних пальцев левой руки. Поглаживающим!, 
движениями ищут объемные образования.

3. Для обнаружения инородной ткани плотно на
жимают на железу.

4. Пропальпировать всю железу, включая перед
нюю грудную стенку по направлению к плечу. 
Исследованш нельзя проводить второпях. При 
малениких железах для обследовани я каждой из 
них требуется не менее 2 мин, при больших — не
сколько большее время.

5. Одним и тем же методом исследуют каждый 
фрашент железы. Выбирают тот метод исследо
вания, который представляется наиболее легким. 
Женщины и врачи рекомендуют три основных 
метода: движения по Kpyiy (или по овалу), вер
тикальное смещение и исследование по клину.

6. После исследования правки железы переходят к 
левой, используя тот жр принцип. Затем сравни
вают полученные ощущения.

7. Некоторые женщины предпочитают исследова
ние под душем — мокрая кожа позволяет легче 
определить объемное образование.

8. Можно осмотреть железы в зеркале, обратив 
внимание на изменение их формы и контура, 
втяжение соска или выделения из него.

Приводится с разрешения Амрриканс сого общества по 
бирьбе с раком.

Пороки развития. Полное отсутствие молоч
ных желез, ачастия, встречаемся рсдко; чаще она 
односторонняя и сочетается с другими пороками, 
например с синдромом Poland (аплазия гоудных 
мышц, деформа) \,ня ребер, срастание пальцев, апла
зия лучевого нерва). Амастия может быть ятро- 
генной вследствие непреднамеренного иссечения 
молочных желез. Ателией называют отсутствие 
одного или обоих сосков. Это состояние встреча
ется редко и может иметь место у детей с наличием 
обеих молочных желез. Сба порока развития тре
буют хирургического лечения.



Добавочные молочные железы (полимастия) и 
добавочной соски (полмтелия) сравнительно рас
пространены (рис. 682.1); они развиваются вдоль 
млечных линий и часто не сопровождаются кли
ническими проявлениями. От мечена сгзязь между 
полителией и пороком развития мочевых путей, а 
также сердечно-сосудистой системы. В большин
стве случаев хирургического лечения добавочных 
желез и сосков не требуется, однако при развитии 
клинической симптома гики оно возможно.

Рис. 682.1. Полителия

Гипогыазия молочных желез варьирует от прак
тически полноги их отсутствия до субъективного 
восприятия женщиной их недостаточной величи
ны. Существуют три основные причины недоста
точно™ развития или полного недоразвития мо
лочных желез: 1) позднее начало развития; другие 
патологические признаки отсутствуют; 2) указания 
в семейном анамнезе на позднее развитие молоч
ных желез у ближайших родственников; 3) яични
ковая недостаточность (см. т. 2, гл. 176). Лечение 
зависит от основной причины.

Атрофия молочной железы отмечается у некото
рых девушек-подроп ков, что в большинстве слу
чаев связано с изменением режима питания (нерв
ная анорексия). Нормализация питания приводит 
к восстановлению ткани молочной железы.

Аномалии молочных желез у новорожден
ных. Двустороннюю гипертрс фию молочных же
лез отмечают у тех новорожденных девочек, чьи 
матери имели повышенный уривень стероидных 
гормэнов на поздних сроках беременности. В ряде 
случаев у этих новорожденных отмечают выделе
ния из сосков. Повтирные процедуры с молочными 
железами могут приводить к ухудшению состоя
ния Иногда гипертрофия сочетается с маститом; в 
подобных случаях показана антибиотикотерапия.

Мастодиния. Болезненное увеличение молоч
ных желез (мастодиния) обычно сопряжено с ову
ляцией. Мастодиния отсутствует у подростков; для 
развития овуляции после менархе требуется около 
18 мес. Мастодиния характеризуется периодиче
ским ощущением дискомфорта в области молоч
ных желез. Таким женщинам рекомендуются пре
параты из группы НПВС (например, ибупрофен) и 
ношение поддерживающего бюстгальтера.

Объемные образования молочных желез. Ре
троспективный обзор габолеваний молочных желез 
у девушек-подростков показал, что около 54 % из 
них имеют фиброаденому, а 13 % — макромастию. 
Мастопатию отмечают у 24 %. На долю первичной 
и метас та гической рабдомиосаркомы, метастатиче
ской нейробластомы и неходжкинской лимфомы  
приходится 2 -3  % объемных образований молоч
ной железы в указанной возрастной группе. К дру
гим объемным образованиям относят полителию, 
добавочные молочные железы, мастит, гемангиому, 
некроз жировой ткани и воспаление л и м ф а т и ч е 

ских узлов. Причины объемного образования мо
лочных желез в подростковой возрасте:
• Фиброаденома.
• Фиброзно-кистозная мастопатия.
• Киста молочной железы.
• Абсцесс/масти!.
• Внутрипротоковая папиллома.
• Некроз жировой ткани/липома.
• Листовидная • шухоль.
• Аденоматозная гиперплазия.
• Редкие заболевания (гемангиома, г и м ф а н г и о м а ,  

лимфома).
• Нормальная ткань молочной железы.
• Рак.



Рис. 614.1. (Л) Отек диска зрительного нерва легкой степени. Гиперемия краев диска и венозный застой. (Б) Отек диска 
зрительного нерва умеренной степени. Диск отечный и выбухает. Сосуды в области зрительного нерва не просматрива
ются. (В) Отек диска зрительного нерва тяжелой степени. Кровоизлияния в области диска (стрелка) и микроинфаркты 
(участки размягчения, мягкие экссудаты) в фиброзном слое нерва. (Г) Макулярная звезда (стрелка) с сохранением отека

в слое Генле макулы

Рис. 6 8 0 .1 . Сращения половых губ Рис. 6 8 0 .3 . Псориаз вульвы



Рис. 7 1 0 .3 . Барабанная перепонка при остром среднем 
отите

Рис. 7 1 0 .4 . Барабанная перепонка при среднем отите 
с истечением



О бсл едов ан и е любого ребенка или подростка с 
I объемным образованием молочной железы вклю- 
I  чает тщательный сбор анамнеза и физикальное 

обследование. Перед рентгенологическим иссле
дованием необходима консультация рентгенолога. 
Для уточнения природы пальпируемого объемного 
образования часто прибегают к пункционной или 
аспирационной биопсии. Крупные опухоли молоч
ной железы встречаются и у подростков. Быстрый 

• опухоли и изъязвление кожи над ней свиде- 
| Хльствуют о  злокачественном новообразовании, 

однако они не часты в детском возрасте. Клиниче
ская картина опухолей разнообразна. Гигантскую 
фиброаденому у подростков удаляют простым вы- 

Ьлущиванием.
Злокачественные опухоли. Случаи рака мо

лочной железы у подростков известны, хотя и очень 
редки. К факторам риска относят раннее менархе 

I с ановуляторными циклами. Важнейшее значение 
в патогенезе рака имеет соотношение эстрогенов 
и андрогенов, причем последние дают защитный 
эффект.

Листовидная опухоль — редкая опухоль мо
лочной железы, возможная у подростков. Для нее 

■ характерно асимметричное увеличение молочной 
железы и плотное подвижное объемное образова
ние с четкими границами. Опухоль быстро расте~ 
и может достигать крупного размера. Фиксацию 
опухоли к коже или грудной стенке отмечают 
редко. Большинство этих опухолей доброкаче
ственные, хотя известны случаи злокачественной 
листовидной опухоли с метастазированием. Вне 
зависимости от гистологического типа опухоли 
методом выбора ее лечения у подростков является 
иссечение. Злокачественная листовидная опухоль 
Рецидивирует значительно чаще, чем доброкаче- 

I ртвенная. Известны случаи смертельногс исхода у 
подростков с метастазирующей листовидной опу- 
Х°ЛЬЮ молочной железы.

Опухоль молочной железы может быть пер
вым (экстрамедуллярным) проявлением рецидива 
°Щ)ого лимфобластного лейкоза. В лит ̂ ратуре опи- 
Сан случай саркомы молочной железы у девушки- 
Подростка после облучения, липосаркомы у 17-лет- 
Неи негритянки после перенесенной радикальной 
Мастэктомии.

Макромастия. Причина выраженного увеличе- 
молочной железы б про iecce полового развития 

И ̂ Известна; полагают, что она может быть связана 
Iе Повышенной чувствительностью рецепторов мо

лочной железы к эстрогенам. Макромастия имеет 
двусторонний характер и развивается в короткий 
период у девушек 13-17 лет. Макромастия у под
ростков сопряжена с физическими и психологиче
скими трудностями: нарушается осанка, возникает 
дискомфорт в области молочных желез. Методом 
выбора лечения служит пластическая операция, но 
ef выполняют в позднем подростковом возрасти, 
когда развитие молочной железы уже завершено. 
Пластическая операция часто сопряжеьа с измене
нием расположения соска, что приводит к сниже
нию его чувствительности и нарушению лактации. 
Всем подросткам с таким заболеванием необходи
ма постоянная психологическая поддержка.

Бугристые молочные железы. Они возможны 
в результате приема кортикостероидов, особенно 
во время полового развития. Лечение сводится к 
пластической операции.

Мастит и абсцесс молочной железы. Лече
ние мастита и абсцесса молочной железы сводит
ся к антибиотикотерапии, а при необходимости — 
вскрытию и дренированию очага поражения (см. 
также т. 1, гл. 57).

Травма и воспаление. Увеличение числа травм 
молочной железы у девушек-подростков объясня
ется растущей популярностью контактных видов 
спорта у этой категории лиц. Ушиб или гематома 
часто разрешаются самостоятельно с формирова
нием кисты или фиброза; последний может при
вести к втяжению кожи или соска над очагом по
ражения. Эти изменения сходны с проявлениями 
злокачественных новообразований, поэтому един
ственный надежный способ дифференциальной 
диагностики — биопсия.

Дисплазия молочных желез. Это распростра
ненное патологическое состояние сочетается с 
менструальным циклом. Гормональный дисбаланс 
может спровоцировать избыточный ответ молоч
ных желез, особенно в верхненаружных квадрантах 
перед менструацией. Лечение зависит от выражен
ности проявлений; в ряде случаев целесообразно 
применение ибупрофена. Кроме того, рекомендуют 
отказаться от употребления метилксантинов и ко
феина (чай, кофе, газированные напитки).

Выделения из соска. Выделения из соска требу
ют комплексного обследования ребенка; необходи
мо точно установить характер выделений (моло:со, 
кровянистые или иного вида) (табл. 682.1). Об
следование на галакторею у детей не отличается от 
такового взрослых. Для исключения пролактиномы



определяют уровень пролактина в сыворотке кро
ви (см. т. 2, п. 150.2). При подозрении на опухоль 
гипофиза (например, у детей с гемианопсией) по
казаны лучевые методы исследосания (КТ, МРТ). 
Причиной галактореи может быть гипотиреоз, ко
торый сопровождается активацией выработки ТТГ, 
а следовательно, и пролактина. Иногда к галакто- 
рее приводит прием некоторых лекарственных пре
паратов (табл. 682.2). Лечение галактореи (в отсут
ствие изменения уровня гормонов щитовидной же
лезы) включает агонисты дофаминовых рецепто
ров — бромокриптин или каберголин (достинекс). 
В редких случаях прибегают к хирургическому 
лечению — транссфеноидальной аденомэктомии. 
Известны случаи галактореи у подростков, пере
несших операцию на грудной клетке. Галакторея 
сохранялась на протяжении 2 мес. и сопровожда
лась транзиторной аменореей.

Таблица 682.1
Дифференциальная „..агностика при выделениях 

из соска

Тип выделений Дифференциальная диагностика 
(в порядке частоты)

Напоминают молоко Галакторея
Различного цвета/вязкие Эктазия млечных протоков
Гнойные Мастит
Водянистые Папиллома

Рак
Се_юзные/серозно-ге-
: юррагические

Внутрипротоксчая папиллома
Флбрознс-кистозная мастопатия
Рак

Эктазия млечных протоков

Neinstein L. S. Breast masses in adolescents. Adulesc Pediatr 
Gvnecol 1994, 7 '119

Тиблица 682.2
Лекарственные препараты, вызывающие галак- 

торею

Кровянистые выделения из соска могут сви
детельствовать об эктазии млечных протоков- в 
таких случаях показано цитологическое исследо
вание жидкости и консультация хирур/а. Бывают 
выделения из соска в сочетании с развитием желез 
околососкового кружка. Такая секреция эпизоди
ческая, а цвет выделений, которые не напомина
ют молоко, варьирует от светлого до коричневого. 
Выделения продолжаются 3-5 нед.; иногда в этот 
период в молочной железе отмечают объемные 
образования. Это состояние доброкачественное и 
разрешается самостоятельно. Иногда у подроспЦв 
отмечают внутрипротоковую папиллому.

Асимметрия молочных желез. Начиная с пе
риода новорожденности возможно одностороннее 
развитие молочных желез. У подростков асимме
трия желез встречается в 25 % случаев и сюжет со
храняться до 18 лет или дольше. Она распростра
нена на стадиях полового развития по Таннеру от 
2 до 4 (см. рис. 14.2).
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I
 Глава 683
Гирсутизм и синдром 
поликистозных яичников

шрсутизм (избыточный рост в о л о с )  следует разли
чать с вирилизацией. Последняя включает увели
чение количества волос, появление акне, огрубле
ние голоса, изменение фопмы тела из-за прироста 
мышечной массы, увеличение клитора (см. т. 2, 
гл. 166). Преждевременным адренархе называют 
оволосение лобка и подмышечных впадин у де
тей до 8 лет (см. т. 2, гл. 152). Адренархе, обуслов
ленное а, тивацией выработки мужских половых 
гормонов в надпочечниках, обычно развивается в 
возрасте 12-18 лет (см. т. 1, гл. 14).

Полагают, что синдром поликистозных яични
ков (СПКЯ) развивается с началом полового раз
вития. У девушек-подростков обычно отмечают на
рушения менструального цикла и гирсутизм (бокс 
683 1). При УЗИ яичников отмечают большое ко
личество кист (картина «жемчужного медальона»). 
По мере взросления подростка вероятность СПКЯ 
■еличивается и к 15 годам может достигать 26 %.

СПКЯ (синдром Шгейна-Левенталя, постоян
ная ановуляция) — самая распространенная яич
никовая причина гирсутизма. В настоящее время 
существуют противоречия относительно локали
зации основного дефекта — в ЦНС (нарушение 
гипоталамической или гипофизарной регуляции 
Рнадотропинов) либо яичниках (дефект белковых 
гормонов, например ингибина, приводящий к нару
шению обратной связи с гипофизом). Гормона ль 
Hbie сдвиги при этом синдроме начинаются с из
быточной выработки ЛГ (соотношение количества 
ЛГ и ФСГ достигает 2:1 или 3:1, увеличивается ча- 
£Тота и амплитуда выбросов Л Г). У подростков с 
^перандрогенией усилен выброс Л Г, аналогично 
Так°вому у взрослых с СПКЯ.

Помимо высокого уровня ЛГ данный синд- 
Р°м сопровождается инсулинорезистентностью

♦  Бокс 683.1. Причины гирсутизма

Периферические
• Идиопатическип "ирезтизм
• Частотная резистентность к андрогенам (дефи

цит 5а-редуктазы)
• Синдром 4AIK-AN (инсулинорезистентность, 

гиперандрогения, гирсутизм и acanthosis nigric
ans)

• Гиперпролактинемия 
Гонадные

• СПКЯ (ь том числе постоянная хроническая 
ановуляция)

• Новообразован] [я яичников (опухоль из клеток 
Сертоли и Лейдига, гранулезоклеточная опу 
холь, текома, гинандр< бластома, липидноклеточ
ная опухоль, лютеома, гипернефрома, опухоль 
Бреннера)

• Дисгенезия гонад (мозаицизп при синдроме Тер 
иера с XY- или H-Y-антигпном)

Надпочечниковые
• Синдром Кущлнга
• Гиперреактивность надпочечников
• Врожденная гиперглазия надпочечников (клаг 

с у  ческая, скрытая, с началом у взрослы;.)
•  Дефицит 21-гидроксилазы
• Дефицит 11-гидроксилазы
• Дефицит ЗР-гидрокси( тероиддегидрогеназы
• Дефицит 17а-гидроксилазы
• Новообразование надпочечников (аденома, рак 

коры надпочечников)
Экзогенные

• Миноксидил
• Дилантин
• Циклоспорин
• Анаболические стероиды
• Ацетазоламид ( диамокс)
• Пеницилламин
• Оральные контрацегтавь с проге тагенами ан

дрогенного действия
• Даназол
• Аи.’рогены
• Псорааены
• 1 идрохлоротиазид
• Фенотиазины 

Пороки развития
• Трисомия 18 (синдром Эдвардса)
• Синдром Корнелии де Ладге
• Синдром Гурлер
• Первичный гипотиреоз

Bailei;-Pridham D. D , Sanf-lippoJ. S. Hirsutism in the ado
lescent female Ped atr Clin North Am 1989, 36: 581.



клеток периферических тканей, что приводит к 
избыточной продукции андрогенов яичниками. 
Гиперинсулинемия сопровождается повышением 
биодоступности инсулиноподобного фактора роста 
(ИФР-1) и снижением продукции белка — пере
носчика ИФР-1. Усиление выработки анцрогенов 
в яичниках может также объясняться активацией 
рецепторов ИФР-1. Превращение в перифериче
ских тканях андростендиона из яичников в тесто
стерон способствует увеличению общего количе
ства тестостерона в сыворотке крови, что харак
терно для СПКЯ. Кроме того, у больных повышенн 
риск осложнений со стороны сердечно-сосудистой 
системы, связанных с гипертонической болезнью 
и ишемической болезнью сердца; у них повышен 
уровень триглицеридов крови.

Инсулинорезистентность — проявление син
дрома HAIR-AN  (гиг.ерандрогения, гирсутизм и 
acanthor’s nigricans). Этот синдром характеризу
ется дефектом инсулиновых рецепторов, наличи
ем антител к ним, а также нарушением передачи 
сигнала на пострецепторном уровне. Подавление 
транспорта глюкозы и высокое содержание инсу
лина стимулируют активность Р450с-17а-гидрок- 
силазы — фермента, который принимает активное 
участие в образовании андрогенов яичниками. При 
СПКЯ наблюдается также нарушение регуляции 
ферментной системы Р450с-17а.

Гирсутизм также наблюдается у подростков с 
гетерозиготной формой дефицита 21-гидроксила- 
зы (см. т. 2, гл. 166). Иные формы врижденной ги
перплазии надпочечников и пороки развития над
почечников также сопровождаются гирсутизмом. 
Дифференциальная диагностика СПКЯ и дефи
цита 21-гидроксилазы на основании клинической 
картинш заболевания затруднительна.

Гипертекоз, который может быть наследствен
ным, — один из вариантов СПКЯ; он характеризу
ется лютеинизацией клеток стромы яичников, уда
ленных от фолликулов, и повышенной выработкой 
андрогенов. Продукция г ндрогенов и их перифери
ческие эффекты при гипертекозе сходны с СПКЯ.

Некоторые лекарственные средства, об. 1уч< ние 
или хроническое раздражение кожных покровов 
(например, гипсовая повязка) могут также прово
цировать локальный рост волос, не связанный с на 
рушением эндокринной функции.

Лечение гирсутизма. Лечение идиопатическо- 
го гирсу гизма и СПКЯ представлено в табл. 683.1. 
При гирсутизме вследствие гиперпролактинемии

эффективен бромокриптин. При СПКЯ у больных 
гипотиреозом целесообразно лечение препара 
тиреоидных гормонов, что приводит к быстрому 
разрешению симптоматики. При экзогенном гирсу
тизме (например, вследствие приема какого-либо 
лекарственного препарата) такое лечение не при
меняют. Однако даже при ликвидации избыточно
го действия андрогенов в тканях в ходе лечения в 
измененных волосяных фолликулах продолжается 
рост терминальных жестких волос. Удаляют воло
сы электроэпиляцией, но она эффективна только 
после устранения основной причины заболевания. 
Синдром и болезнь Кушинга, андрогенпродуцид 
ющие опухоли и врожденная гиперплазия надпо
чечников описаны в т. 2, гл. 166 и 167.

Пациентам с СПКЯ и гиперинсулинемией на
значаю! пероральное сахароснижающее средство, 
повышающее чувствительность инсулиновых ре
цепторов. — метформин. Цель лечения — снизить 
уровень инсулина в плазме крови, что сопровож
дается падением уровня Л Г и тестостерона. Эф
фект развива гтея через 4 -8  нед. Перед началом 
и во время лечения у пациентов периодически 
определяют биохимические показатели функции 
печени.
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Таблица 683.1
Лечение гирсутизма: идиопатический гирсутизм и СПКЯ

Препарат Дозы* Комментарий
[Пероральные юнтрацептгвы (преиму
щественно эстрогенные)

35 мкг Снижают уровень тестостерона, андростендиона и 
ДЭА-сульфата в плазме

ршронолактон По 100 мг 2 раза в день Снижает продукцию аггцрогенов и конкурентно бло
кирует рецепторы андрогенов

Медрок^шпо.естерона ацетат длитель
ного действия (Депо-Провера)

150-250 мг каждые 2-4 нед. Снижает продукцию тестостерона и уровень 17- кето- 
с героидов

Ьтротерона щета! Диане, 2 мг 
Андрокур, 100 мг

Снижает уровенж> тестостерона, андростендиона и 
глобулина, связывающего половып гормоны; прово
цируем инсулинемню

■ексаметазон 0,25-0,5 мг ДоЗи; декватна, если уроврнь свободного тестостеро
на в плазме < 15 пг/мл

Циметиди! По 200- ?00 мг 3-4  раза в день Счижает уровень тестостерона, повышает уроьснь 
эстрадиола

Аналоги гонадолиберина (фл;тамид) По 250 мг 3 раза е день Ингибитор 5а-редуктазь:; снижает уровень тестосте
рона и андростендиона

* Дозы рассчитаны на женщину с массой тела 70 кг. Приведены суточные дозы, если не указано иное, 
г  Bailey-Pridham D. D., SanfilippoJ. S. Hirsutism in the aJolescent female Pediatr Clin North Am 198C, 36: 581; печатался с любезного 
разреш! нич авторов.

ков приходится около 1 % злокачественных опухо
лей у детей. 8 % всех злокачественных опухолей в 
брюшной полости представлены новообразования
ми яичников. 10-30 % прооперированных новооб
разований яичника у детей или подростков было 
злокачественными. Следующие по частоте — па- 
раоварилльные опухоли и новообразования матки. 
Влагалище и вульва также могут быть местом раз 
вития злокачественной либо доброкачественной 
опухоли у детей. Дисплазия шейки матки встреча
ется у подростков. Объемные образования молоч
ной железы описаны в гл. 682.

Химиотерапия, особенно алкилирующие сред
ства (циклифосфами^, бусульфан, хлорамбуцил и 
хлорметин), оказывает неблагоприятное воздей
ствие на половые клетки яичника женщины дето
родного возраста. Эффект комбинированных пе- 
роральных контрацептивов у девушек-подростков, 
получающих химиотерапию, остается спорным.

У женщин после перенесенной в детстве резек
ции злокачественной опухоли и лучевой терапии 
на область малого таза или живота повышен риск 
самопроизвольного аборта. Вместе с тем частота 
врожденных пороков развития у их детей ло срав
нению с общей популяцией не увеличена. При 
развитии преждевременной менопаузы показано 
экстракорпоральное оплодотворение донор,"кой 
яйцеклетки.
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 Глава 684 
Новообразования

Само-> распространенное гинекологическое ново
образование в детском возрасте развивается в яич- 

нИке и проявляется в виде объемного образования 
в брюшной полости. На новообразования яични



1

Яичники

Киста яичника у новорожденных и детей. Самое 
частое проявления опухоли яичника — боль и/или 
объемное образование в животе. Функциональная 
киста яичников редко сохраняется по прошествии 
периода новорожденное™. Самым распрос гранен
ным новообразованием яичников у подростков яв
ляется тератома, в бо тьшинстве случаев доброка
чественная. Ее признак — наличие кальцификатов 
на рентгенограмме брюшной полости. В процессе 
оперативного вмешательства обязательно осма
тривают противоположный яичник; при сомнении 
выполняют биопсию. Вторая по частоте доброкаче
ственная опухоль яичника — аденома.

Хотя рак яичников ветре тае.ся у детей крайне 
редко, на его долю приходится 0,2 % общего чис
ла рака яичников. Среди герминогеннных злока
чественных опухолей наиболее распространена 
дисгерминома, реже — злокачественная тератома, 
опухоль желточного мешка, эмбриональный рак, 
смешанноклеточные опухоли, гонадобластома (с м. 
т. 4, гл 596). Незрелая тератома и опухоль ьсечточ- 
ного мешка являются более злокачественными по 
сравнению с дисгерминомой и развиваются чаще до 
10 лет. В этой возрастной группе 10-летняя выжи
ваемость составляет 73 % при раке яичника, 44 % — 
опухолях стромы полового 1 яжа, 73 % — диггерми- 
не, 33 % — злокачественной тератоме, 39 % — при 
опухолях желточного мешка, 25 % — эмбриональ
ных опухолях, 30 % — при других герминогенных 
опухолях и 100 % — при гонадобластоме. Дисгер
минома обычно развивается у детей с чистой дисге- 
незией гонад и кариотипом 46,XY; для постановки 
диагноза проводят цитогенетическое исследование 
со специа иьным окрашиванием Y-хромосомы. Д. 1я 
обследования детей со злокачественными опухоля
ми яичника определяют уровень опухолевых мар
керов — а-фетопротеина, ракового эмбрионального 
антигена и антигена СА-125 (табл. 684.1). Герми- 
ногенные опухоли со провождаются повышением 
уровня а-фегопротеина, хорионического гонадо
тропина и хориоэмбрионального антигена.

Лечение включает оперативное вмешательство и 
послеоперационную химиотерапию, в рлде случа
ев — лучевую терапию. Важнейшее знач< ние имеет 
Определение стадии опухоли перед лечением. Для 
принятия решения о необходимости последующего 
лечения часто прибегают к диагностической лапа- 
ротомии.

Таблица 684.1 
Сывороточные опухолевые маркеры

Онкомаркер Опухоль
СА-125 Эпителиальные опухоли (особенно 

серозные)

Незрелая тератома (редко)

сг фетопрот :ин Опухоль желточного мешка
Эмбриональный рак

Смешанные герминогенные опухоли
Незрелая тератома (редко)

Полнэмбриома (редко)
Хорионический гона
дотропин

Хориокарцинома
Эмбриональный пак

Смешанные герминогенные опухоли
Полнэмбриома
Дисгерминома (редко)

л д г Дисгерминома
Смешанные герминогенные опухоли

Эстрадиол Текома

Гранулезоклеточная опухоль

Тестостерон Опухоли из клеток Сертоли

Опухоли из клеток Лейдига

Р9-')мбриогликан Эмбриональный рак

Опухоль желточного мешка

Хориокарцинома
Незрелая тератома

Ингибин Гранулезоклеточная опухоль

Антимюллеровый
фактор

Гранулезоклеточная опухоль

Эмбриональный рак. На его долю приходится  
около 6 % новообразований яичников в детском  
возрасте и  8 % герминогенных опухолей. Паци
ентов беспокоят усиливающаяся боль в ж ивоте и 
его вздутие. Эмбриональный рак имеет -зысокую 
степень злокачестпенности; средний возраст 
ка при постановке диагноза — 13-15 лет. У  60 % 
больных отмечают нарушения эн д о к р и н н о г о  ста
туса: ложное преждевременное половое развитий 
влагалищные кровотечения и  гирсутизм. Клетки 
эмбрионального рака продуцируют как хориони
ческий гонадотропин, так и а -ф е т о п р о т е и н . Пг 
раке I стадии лечение сводится к о д н о с т о р о н н е й  

аднексэктомии.
Опухоль желточного мешка. Эта опухол ь  

чаще других злокачественных н о в о о б р а з о в а н и и  

яичников "риводит к смерти. Средний возраст



вития опухоли — 19 лет; характерной чертой явля
ется выделение клетками опухоли а-фетопротеина 

высокая чувствительность к лучевой терапии. На 
I стадии показана односторонняя аденксэктомия. 
Х им иотерапию  проводят независимо от стадии 
опухоли.

Хориокарцинома. Первичная хориокарцинома 
яичника встречается очень редко и обычно ведет к 
смерти; на ее долю приходится 0,6 % всех гермино- 

Кнных опухолей.
См еш анноклеточная герм иногенная о п у 

холь. Доля этой onj холи составляет 4 % новоиб- 
■оований яичников у детей.

О пухоль стромы полового  ;я ж а . На долю 
опухоли приходится 5 % новообразований яич
ника; наиболее распространена гранулезоклеточ
ная опухоль. В детском возрасте опухоль может 
приводить к изосексуальному преждевременному 
половому развитию, а иногда — к вирилизации. 
К характерным гистологическим признакам от
носят блочную структуру опухоли, формирование 
фолликулов, микрокист, а также некроз клеток и 

мсокую митотическую активность.
Андробластома. Это новообразование из кле

ток Сертоли-Лейдига является разновидностью 
I опухоли стромы полового тяжа; на ее долю при- 
I ходится до 2 % опухолей яичников у детей. У де

вочек препубертатного розраста встречается редко. 
Вндробластома сопровождается вирилизацией. На 
I стадии показано хирургическое лечение — одно- 

^Кронняя аднексэктомия.
Фолликулярная киста яичника. Кисту обна- 

<руживают' у детей до начала полового развития; 
впоследствии она самостоятельно разрешается. 
По данным УЗИ фолликулярная киста выглядит 
в виде неэхогенного образования размером более 
20 мм в максимальном диаметре. К характерны*' 
Признакам относят отек паренхимы яичника и уве

личение фолликулов коркового вещества.
СПКЯ. Этот синдром характеризуется наруше

нием менструальной функции (аменорея, олигоме- 
Норея) и андрогенией с началом полового развития 
(см. гл. 683).

Функциональные кисты яичника и кровоиз
лияние в кисты. Эти кисты отражают один из эта- 

нормального развития фолликула в процессе 
Менструального цикла. Иногда киста долго сохра- 

Нл< гея и начинает увеличиваться. После овуляции 
“г° Ci'стояние называют кровоизлиянием в кисту 

Ш^лтого тела; оно часто сопровождается клини

ческой симптоматикой и хорошо видно при УЗИ. 
Кровоизлияние в кисту требует выжидательной 
тактики с периодическим УЗИ. В ряде случаев 
назначают монифазные пероральные контрацеп
тивы.

Перекрут ножки объемного образования 
яичника. Перекрут ножки объемного образования 
яичника — это осложнение кисты яичника, которое 
всегда следует учитывать при дифференциальной 
диагностике опухолей яичника или боли в животе. 
В подобных случаях показано немедленное хирур
гическое вмешательство. Перекрут часто сопро
вождается острой схваткообразной болью внизу 
живота, которая в большинстве случаев распро
страняется в ипсилатеральную нижнюю конеч
ность. В детском возрасте возможен также двусто
ронний перр*фут ножки объемного обоазовалия 
яичника. При одностороннем перекруте иногда 
требуется пликация придатков с противополож
ной стороны.

Частота перекрута объемного образования 
яичника среди пациентов с доброкачественной 
опухолью яичника оставляет 25 %. Д гагноз под
тверждают с помощью цветного допплеровского 
исследования и лапароскопии. Перекрут1 развива
ется преимущественно у пациентов с кистой или 
новообразованием яичника. Устранение перекрута 
при лапароскопическом вмешательстве сопровож
дается нормальным функционированием яичник 
(по данным УЗИ ч нем обнаруживают обычный 
процесс созревания фолликула). Таким образом, 
лапароскопическое вмешательство является пред
почтительные методом лечения больных с пере- 
крутом ножки объемного образования яичника.

Самоампутация яичника. Это наличие мел
кого кальцифицированного ;вобо того  объекта в 
брюшной полости и отсу гствие яичника. 1 ечение 
может быть бессимптомным; диагностируют по 
данным УЗИ. В качестве одной из причин само- 
ампутации предполагают бгссимгтомный перекру г 
объемного образования яичника в процессе вну
триутробного развития; впоследствии происходит 
его некроз, обызвествление и отделение.

Ювенильная гранулезоклеточная опухоль. 
На долю этой опухсли приходится 1-2 % опухолей 
яичника. Средний возраст пациентов, когда появ- 
л: [ются симптомы, — 7,6 года, хотя этот показатели 
может варьировать от 6 мес. до 17,5 года. У боль
шинства пациентов отмечают увеличение животч и 
преждевременное половое развитие. Полихимиоте



рапия на основе цисплгтина сущес гвенно улучши
ла прогноз у пациентов. К тяжелым ос. южнениям 
лечения относят нейро- и ототоксичность, угнете
ние кроветворения.

Шейка матки
Частота дисплазии и рака шейки матки in situ у 
девушек 15-19 лет составляет 18,8:10и0; частота 
подтвержденной биопсией дисплазии шейки матки 
.юбой степени тяжести среди подростков -  13,3: 
1000. В настоящее время широко распространена 
мэрилендская классификация дисплазии шейки 
матки по данным цитологического исследования 
мазка, окрашенного по Папаниколау. Патология 
среди подростков «у бавляет 3,8 %; в 1 % случаев 
выяв тают ди сплазию шейк] [ матки. У пациентов с 
дисплазией шейки матки часто обнаруживают па- 
пилломавирусную инфекцию и ненормальный со
став микрофлоры влагалища. При дисплазии шей
ки матки показано наблюдение с периодической 
биопсией. Подросткам выполняют кольпоскопию. 
К другим патоло1 ическим состояниям шейки мат
ки относят полипы и карциносаркому (смешанную, 
гетерологичную или гомологичную саркому).

Доброкачественные 
и злокачественные новообразования 
тела матки
Аденокарцинома тела матки встречается у детей 
и подростков нечасто. Проявляется влагалищным 
кровотечением, которое не сопровождается преж
девременным половым ра звитием. Лечение вклю
чает экстирпацию матки с придатками, а также 
лучевую и/или химиотерапию (в зависимости от 
результата оперативного вмешательства). При об
наружении объемного образования в малом тазу у 
подростка дифференциальная диагностика включа
ет смешанные мезодермальные опухоли и лейоми- 
ому, крайне редко — лейомиосаркому. Клиническая 
карт][на разнообразна, но в большинстве пучаев 
имеет место кровотечение из половых пут ей.

Влагалище
Киста гартнерова канала — весьма распространен
ная патология влагалища. В большинства случаев 
ее обнаруживают случайно, лечения не требуется. 
У пациентов, ведущих половую жизнь, появле

ние боли при половом акте служит показанием к 
оперативному вмешательству (иссечение кисты) 
Киста парамезонефрильного (мюллерова) протока 
клинически проявляе гея с началом менархе, когда 
полость заполняется кровью. Высок риск аденома- 
тоза влагалища и шейки матки у женщин, которые 
при своем внутриутробном развитии подверглись 
действию диэтилстильбэстрола. Такие пациентки 
часто бесплодны; у них развиваются привычный 
аборт, аномалия маточных труб и полости матки. 
Редко прием матерью диэтил» тльбэо-рола во вре
мя беременности приводит у дочери к развитию 
светлоклеточной аденокарциномы влагалищами 
шейки матки.

БотриоиПная саркома — один из вариантов 
рака влагалища, который наиболее распространен 
в детском возрасте; оптимальное лечение сводится 
к хирургическому вмешательству. В послеопераци
онный период обычно назначают химиотерапию. 
Любые сомнительные образования вульвы следу
ет направлять на гистологическое исследование. 
Известны случаи липосаркомь: вульвы в 15 лет и 
меланомы вульвы в 14 лет.
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 Глава 6S5

Пороки развития вульвы, 
влагалища и нарушение 
дифференцировки 
мюллеровых протоков

Эмбриология. На 8-й неделе внутриутробного 
развития происходит формирование матки путем 
слияния каудальных отделов мюллеровых прото
ков. Слияние начинается с каудальной части (мюл- 
лсрова бугорка) и завершается на уровне Дпа мат
ки. Срединная перегородка сохраняется до конца 
I триместра внутриутробного развития.

Влагалище формируется из терминального от
дела маточно-влагалищного канала (мюллерова 
бугорка). В лага чищная эпителиа 1ьная пластинка 
берет начало из ткани маточно-влагалищного ка
нала и мюллерова протока. Двусторонняя инва
гинация вла1 алищной эпителиальной пластинки 
в ее каудальном отделе формирует канал матки. 
Формирование канала продолжается в каудальном 
направлении с образованием влагалища и его удли
нением; таким образом, краниальные 2Д в чагалища 
берут начало из мюллерова канала, а каудальная 
треть имеет урогенитальное происхождение.

За развитие мюллеровых протоков отвечает 
парамезон^фра "ьная система. Нарушение их диф
ференцировки характеризуется угнетением лате
рального слияния или резорбции вертикальной 
срединной перегородки. Из-за тесной анатомиче
ской и эмбриологической евгзи развития мочевой 
и половой систем нарушение дифференцировки 
мюллеровых протоков сопровождается пороками 
развития мочевых путей. Иногда имеют место и 
пороки развития скелета, например spina bifida (без 
спинномозговой грыжи) (табл. 685.1 и 685.2).

Атрезия девственной плевы. Клинически про
является первичной аменореей; вторичные поло
вые признаки — в норме; требует хирургического



лечения. В процессе оперативного вмешательства 
необходимо обследование влагалища для исклю
чения других пороков его развития.

Таблица 685.1
Распространенные нарушения дифференцировки 

мюллеровых протоков
Гидроколыюс Накопление слизи или жидкости, не со

держащей крови, во влагалище
Гемигемато! 'етра Атоезия сегмента влагалища с накопле

нием менструальной крови
игтюсальпинкс Накопление серозно"1 жидкости в фалло

пиевых трубах, частого исхода пиосаль- 
пинкса

Раздвоенная
матка

Две шейки матки, каждая соединяется с 
одним рогов: матки

Двурогая матка Одна шейка матки соединяется с двумя 
рогами

Однорогая матка С педствие неопущенп одного мюллерс- 
ва протока

Ьрожденное отсутствие влагалища (синдром 
Майера—Рокитанского—Кюстера). Частота син
дрома — 1:4000-1:5000 новорожденных. Этиология 
неизвестна. Агенезия влагалища характеризуемся 
первичной аменореей, нормальным строением на
ружные половых органов, удвоением маткч, гипо
плазией маточных труб, нормальным строением 
яичников, нормальным женским кариотипом и 
фенотипом, а также сопутствующими пороками 
развития скелета и почек. Диагноз ставят чаще 
в подростковом возрасте. Отсутствие влагчлища

имеет большое анатомическое, физиологи и 
и психологическое влияние на пациента и его се
мью.

Лечение обычно откладывают до готовности к 
половой жизьи. Консервативное лечение сводится 
к использованию влагалищного расширителя для 
создания функционального злагалчща. Комбини
рованная лапароскопическая оп ;рация на вульве 
включает введение оливы с нитью в преддверий 
влагалища, при этом швы выводят через подпу- 
зырное пространство. Увеличение напряжения сте
нок приводит к формированию функционального 
влагалища. Альтернативный успешный метод ле
чения — кольпопоэз с использование м расщеплен
ного кожного лоскута по Мак-Инду.

Синдром Майера-Рокитанского-Кюстера со
провождается поражгнием других органов и систем, 
чаще всего пороком развития мочевых путей — пре
имущественно односторонним отсутствием почки 
или мочеточника (27 %), а также пороком развития 
скелета (12 %), преимущественно п эзвонков.

Неполное вертикальное слияние влагалища. 
Поперечная или продольная перегородка влагали
ща представляет собой следствие незавершенного 
формирования его канала. Нечасто у п а ц и е н т о к  

имеет место ложная аменорея (криптоменорея), 
периодическая бель внизу живота. Следует прово
дить дифференциальную диагностику нарушения 
дифференцировки мюллеровых протоков и тести
кулярной феминизации (резистентность к андро
генам); в последнем случае уровень андрогенов в

Таблица 685-2
Наследственные заболевания, сочетающиеся с нарушенчем дифференцирован люллеровмх п р о то к о в

Тип насге. -овация Заболевание
Сопутствующее нарушение; ифференцировки 

мюллеровых про-оков
Аутосомно-доминантный Камптобрахидактилия Продольная п  :регородка влагалища

Пороки развита кистей, стоп и гениталий Неполное слияние мюллеровых протоков
A v to c o m h o -  рецессивный Синдром Кауфман!.—Мак-Кьюсика Поперечная влагалищная ™регородка

Синдром Йохансон Бли^яр? Продольная влагалищная перегородка

Пороки развития почек, гениталий, среднего уха Атрезия влагалища
Синдром Фрейзера Неполное слияние мюллеровых лрото :ов

Синдром маточной грыжи Сохранен-е производи- мюллеровых п р о т о к о в ^

Полигенный/мультифак-
торный

Синдром Майера—Рокитанского—Кюстера Аплазия мюллеровых протоков

Сцетенное с Х-хромо- 
сомой

Синдром маточной грыжи Сохранение производных мшллеровых п р о т о к о в

Shulmai L., Elias S  Developmental abnormalities of the female reproductive tract: P^thogenes s and nosology. Adolesc Pediatr GyneC0̂ 
1988; 1 232.



шворотке крови близок к показателям у мужчин. 
Нарушение дифференцировки мюллеровых про
токов встречается с частотой 1:50 000-1:20 000, что 
Несколько чаще по сравнению с тестикулярной фе
минизацией. Первичная аменорея является след
ствием, главным образом, дисгенезии гонад.

Пороки развития почек отмечаются у 34 % та
ких пациенток, скелета — у 12 96. Односторонняя 
агенезия почки встречаете* в 15 % сл^аев. Самые 
[распространенные пороки развития скелста связа
ны с аномалией строения позвонков. Нарушение 
дифференцировки мюллеровых протоков может 
сочетаться с синдромом Клиппеля—Фейля. Эти 
пациентки обычно имеют нормальный женский 
[кариотип (46,XX), однако в аутосомах отмечает
ся транслокэция 12q и 14q. Известны случаи за
болевания братьев и сестер, а та:сже семейное за
болевание с различной экспрессией нарушений 
Дифференцировки мюллеровых протоков, пороков 
развития почек и скелета.
• Диагноз егшят на основании данных УЗИ, КТ 
и МРТ используют для уточнения тех или иных 
пороков. Иногда у пациентов с объемным образо
ванием малого таза прибегают к диагнос гической 
лапароскопии. Сопутствующие пороки развития 
других органов и систем обнаруживают с помощью 
УЗИ и рентгенографии. Всем больным определяют 
.кариотип.
L Пластику влагалища откладывают до пубер
татного возраста; в это время пациент и его семья 
Должны получать психологическую поддержку и 
адекватное медицинское консультирование. Опе
рацию по Мак-Инду проводят с использованием 
кожного лоскута (чаще всего — с области ягодиц), 
который используют для формирования влага ш- 
Ща путем рассечения области наружных половых 
органов. Со временем эпителий трансплантата 
приобретает свойства нормального влагалищного 
РЬителия. При других реконструктивных операци
ях используют кожно-фасциальный лоскут. Разно
образные процедуры с расширителями приводят к 
Увеличению влагалища, что делает возможным по
ловые сношения. Известны случаи развития пло
скоклеточного рака трансплантата, однако многие 
ртециалисты считают, что он связан с типом самого 
лоскута. Основной метод лечения этого рака — лу
чевая терапиг.

Поперечная влагалищная перегородка. Ча- 
Стота ее составляет около 1:80 000. У пациентки 
обычно имеют место ложная аменорея (крипто

менорея) с периодической болью внизу живота и 
объемное образование живота. Поперечная влага
лищная перегородка обычно бессимптомна до на
чал? полового развития, однако известны случаи 
развития гематокольпоса и гематометры у детей. 
Перегородка может сочетаться с другими врожден
ными пороками, однако реже, чем при нарушении 
дифференцировки мюллеровых ппотоков. Самая 
распространенная ее локализация — i [ежду средней 
и верхней третью влагалища. У пациенток обычно 
здоровая матка, хотя фертильность мож*т страдать 
(по результа гам од? ого исследования, у 47 % жен
щин с этим пороком развился самопроизвольный 
аборт). Чем выше уровень перегородки, тем хужг 
прогноз. Ре1ургитация меш труальной крови повы
шает вероятность эндометриоза.

Обследование пациентки с поперечной влага
лищной перегородкой включает тщате. 1ьн >е ис
следование малого газа, в том числе лучевыми ме
тодами, для исключения других пороков развития 
внутренних органов. Лечение сводится к резекции 
перегородки со стороны длагэлшца и попытке соз
дания анастомоза между верхним и нижним сег
ментом для профилактики стеноза. В ряде случаев 
может потребоваться кожная пластика. Для под
держания проходимости влагалища в его просвет 
устанавливают стент Lucite.

Нарушение латерального ■■лияння. Эта группа 
врожденных пороков включает патологические со
стояния, связанные с продольной перегородкой без 
обструкции влагалища или с обструкцией одной его 
половины. В последнем случае у пациенток могут 
быть раздвоенная матка и объемное образование 
малого таза вследствие риургитации менструаль
ной крови. На личие циклической менструации сви
детельствует об оттоке от одного из рогов матки.

Пороки развития матки. Частота пороков раз
вития матки варьирует от 1:100 до 1:1000. Разное 
формы лорока имеют различные клинические про
явления. M oiyT имет ь место первичная аменорея, 
нерегулярная или риулярная менструация, бес
симптомное объемное образование малою таза 
либо дисменорея. Гибель плода или бесплодие у 
подростка либо взрослой женщины должны наве
сти на мысль об аномалии строения матки.

Диагностика включает УЗИ малого таза, обсле
дование мочевых путей и скелета. В зависимости 
от клинической картины и данных лабораторного 
исследования могут потребоваться определение ка- 
риотипа и диагностическая лапароскопия.



Лечение зависит от типа пор >ка: хирургиче
ское лечение включа» т метропластику Штрг1Г,с- 
мана, Джонса, Томкинса или гистероскопическую 
резекцию матки. Кроме того, необходимо устра
нять обструкцию оттока содержимого матки; для 
этого создают влагалищное окно либо иссекают 
существующую половину влагалища. В случаях 
риургитации менструальной крови показано со
ответствующее хирургическое лечение.

Врожденная атрезия шейки матки. Это край
не редкая аномалия обычно проявляется с нача
лом полового развития в виде первичной амено
реи (криптоменорег) и периодической боли внизу 
живота. У 5-10 % пациенток имеют место тяжелые 
сопутствующие врожденные пороки почек. При об
следовании удается установить полное отсутствие 
шейкк глатки при на гичии ее тела. Лучевые мето
ды исследования малого таза помогают установить 
лргвильныг диагноз. Лечение может включать ла- 
паротомию для создания маточно-влагалищного 
сообщения. При его невозможности показана экс
тирпация матки. Сопутствующие аномалии вклю
чают мезонефральную кисту (остаток вольфова 
протока), неполное удвоение вну1ренних половых 
органов (например, ра .двоенная матка), односто
роннюю аплазию почки, а в ряде случаев — пороки 
развития органов ЖКТ (42,9 %), дыхательной сис
темы (47,6 %), ЦНС (28,6 %), сердечно-сосудистой 
системы (38 1 %) и опорно-двиггт^льного аппарата 
(33,3 %).

Полное удвоение вульвы. Этот редкий врож
денный порок у новорожденных вктючает удвое
ние вульвы, вла. аг.ища, мочевого пузыря, раздво
енную матку, одну прямую кишку и зцдний проход, 
а также две системы почек.

Гипертрофия половых губ. При рождении воз
можны удлиненные малые половые 1убы. Обычно 
это состояние бессимптомно; если пациентка испы
тывает дискомфорт при ношении тесного нижнего 
белья, показано хирургическое вмешательство.

Аномалии клитора. Агенезия клитора встре
чается редко. Возможно удвоение клитора, часто в 
сочетании с аномалией тазовых органов (агенезия 
других половых органов и экг фофия мочевого пу
зыря).

Аномалии девственной плевы. Атрезия дев
ственной плевы у детей часто сочетается с муко- 
кольпосом; возможны гематокольпос и гематоме- 
TDa. Девственная плева может быть решетчатой 
или стен< пирующей.

Врожденная клоака. Это общий мочеполовой 
синус с анальным и мочеиспускательным отвер
стием. Единое отверстие (клоака) требует хирур
гического лечения.

Лечение неотложных состояний, 
связанных с врожденными пороками 
развития женских половых органов
Клиническая картина при нарушениях диффе- 
ренцировки мюллеровых протоков разнообразна. 
У больных отмечают объемное образование малого 
таза, в ряде случаев с клиническими проявлениями. 
Выпячивающее объемное образование влагалища 
или наличие половины влагалища свидетельствует 
о полном либо частичном нарушении проходимости 
выносящего тракта. Подростки могут предъявлял» 
жалобы на боль внизу животг; возможна первичная 
аменорея либо ее развитие через несколько месяцев 
после менархе Бессимптомное течение може. быть 
до тех пор, пока не будет повтооного случая гибели 
плода. При развитии ос грых симптомов показано 
хирургическое оперативное лечение.

Обструкция выносящего тракта. Причиной 
обструкции выносящего трактг матки или влагали
ща могут с лужить разнообразные патологические 
состояния, вг_лючая атрезию девственной плевы, 
поперечную перегородку влагалища, рудиментар
ный рог матки (кот )р >ш не сообщается с влагали
щем). По мере накопления менструальной крови 
проксимально от места обструкции возможны ге
матокольпос и та гематометра, которые сопровож
даются приступообразной болью внизу живота или 
появлением объемного образования в полости ма
лого таза. Те или иные осложнения п р ед п о л агаю т  

по уровню непроходимости.
Дистальная перегородкг влагалища/атре- 

зия девственной плевы. Это гямый частый порок 
развития, приводящий к непроходимости; извест
ны его семейные счучаи. В период н о в о р о ж д ен 
ное™ и оаннего детского возраста эту патологию  
обнаруживают при гинеколошческом и ссл едов а
нии — выпирающая перегородка влагалища из-за 
мукокольпоса в результате воздействия э с т р о г е н о в  

материнского организма. Если патология не заме
чена в этом возрасте, она остается н е р а с п о з н а н н о й  

до периода полового созревания, когда начинает
ся накопление менструа шной крови. К линически  
проявляется вьширгющей синюшно-черной пере
городкой влагалища белью, первичной ам енореей.



вторичные половые признаки без патологии. В за
висимости от обстоятельств у пациентки возмож
ны периодическая боль внизу живота и объемное 
образование в малом тазу

Лечение чключает иссечение/рассечение пере
городки, восстанавливающее отток менструальной 
крови. При наличии клинических проявлений опе
ративное вмешательство показано при постанов
ке диагноза. Несготря на возможность операции 
в любом возрасте, в послеоперационный период 
целесообразно назначение эстрогенов, поэтому 
Хирургическое вмешательство предпочтительно у 
подростков.

Проксимальная или срединная поперечная 
перегородка влагалища. Дефекты вертикального 
слияния метут приводить к формированию попе
речной перегородки влагалища; сплошная попереч
ная перегородка ведет к развитию гематокольпоса 
и гематометры у подростов либо мукокольпоса у 
детей. При небольшом точечном отверстии во вла
галище скапливается жи исость. Как и при сплош
ной перегородке, возможно объемное образование 
в малом тазу. По данным лучевых методов исследо
вания влагалище выглядит коротким и заканчива
ется слепо. Необходимость резекции перегородки 
зависит от наличия в нем отверстия. Через него 
пытаются ввести катетер с последующей резекци
ей перегородки. В послеоперационный период воз
можна установка влагалищного стента.

Рудиментарный рог матки. Это неотложное 
состояние развивается при наличии рога с функ
ционирующим эндометрием и обструкцией выно
сящего тракта. По ана тогии с другими вариантам i 
нарушения от тока из полости матки больные жа
луются на сильную боль внизу живота. Первичная 
Менорея часто отсутствует, поскольк г вероятность 
обстр} кцип прт ивоположного рога низка. Извест
ны случаи бессимптомного оазрыва рудиментарно
го рога у взрослых.

Диагностика основана на данных УЗИ. Для ис
ключения сопутствующих пороков развития про
едят экскреторную урографию или УЗИ почек. 
При наличии признаков функционирующего эндо
метрия в рудиментарном роге матки рекомендуют 
^  экстирпацию.

Ьеремеиность в рудиментарном роге м?т- 
Ки- Част ота этого состояния составляет 1:40 ООО 
^Ремеьпостей и 1:5000-1:15 ООО эктопических бе
ременностей. Причиной этой патологии могут слу
жить фиброзно-мышечные или флброзные тяжи,

соединяющие однорогую матку и рудиментарный 
рог, однако в 80-85 % случаев эти образования не 
сообщают) я. В последних случаях беременность 
развивается благодаря миграции сперматозоидов 
или оплодотворенной яйцеклетки через брюшную 
полость. В отличие от трубной беременности бере
менность в рудиментарном роге матки часто оста
емся нераспознанной до II триместра. Из-за массив
ного мышечного слоя рога матки разрыв < тенки по 
сравнению с трубной беременностью развивается 

>зже.
В большинстве случаев диагноз ставят после 

разрыва стенки рога, когда больная находится в 
шоковом состоянии либо жалуется на острую боль 
в животе; симптомы раздражения брюшины при 
этом положительные. Разрыв стенки рога может 
осложняться массивным кровотечением в брюш
ную полость, ’Угрожающим жизни, что служит по
казанием к немедленному оперативному вм ;ша- 
тельству. Материнская смертность при этом состо
янии равна 5 %; у 90 % больных летальный исход 
развивае* ся в течение 10-15 мин после разрыва 
стенки рога. Плод погибает в 98 % случаев.

Перед разрывом диагностика беременности в 
рудиментарном роге матки может быть затруд
нительной. Ее следует заподозрить у любой бере
менной с подтвержденным рудиментарным рогом. 
У женщин, которым предварительно не был уста
новлен диагноз рудиментарного рога, влагалищное 
исследование на ранних стадиях беременности по
зволяет обнаружить типичные признаки трубной 
беременности — отклонение шейки матки в одну 
сторону, а объемного образования в области при
датков матки — в другую. При УЗИ перед раз
рывом стенки рога определяются плодное яйцо 
и плацента в просвете рога неподалеку от слегка 
увеличенного тела матки.

Лечение — резекция рудиментарного рога.
Острая задержка мочи. Нарушение оттока из 

матки или влагалища с развитием гематокольпоса 
и/или гематометры у подросто i либо мукокольпоса 
у детей может вызвать острую задержку мочи. На
капливающаяся жидкость во влагалище сдавлива
ет мочеиспускательный канал. Если наполненная 
жидкостью матка начинает оказывать давление на 
заднюю стенку мочевого пузьгр5 и изменяет угол 
мочеиспускательного канала, вероятность острой 
задержки мочи повышается. Этому способствует 
сдавление растянутым влагалищем крестцового 
сплетения.



К обычным клиниче< ким проявлениям у под
ростков относят боль внизу живота и задержку 
мочи; иногда этой картине несколько дней пред
шествует затрудненное мочеиспускание. Обычно 
отмечают первичную аменорею, ежемесячно воз
никающую бечь внизу живота и объемное обра
зование в малом газу; Вместе с тем при односто
ронней обструкции (например, при наличии ру
диментарного рога, не сообщающегося с полостью 
матки, либо при нарушении оттока из половины 
влагалища) у пациентки может быть нормальный 
менструальный цикл.

Катетеризация мочевого пузыря дае! немедлен
ный, но временный эффект. При невозможности 
установки резинового катетера используют назо- 
гастральный зонд либо наложение эпицигтостпмы. 
Полученную мочу направляют на общий анализ и 
посев для исключения ИМП. спровоцированной за
держкой мочи. При острой задержке мочи счедует 
немедленно установить ее причину. ИМП отмеча
ют также при нарушении дмфференцчровки мюл- 
леровых протоков вследстви i везико-уретрального 
рефлюкса либо задержки мочи из-за обструкции 
мочевых путей на уровне влагалища. Б любом слу
чае показаны антибактериальные препараты.

Острая травма гениталий у девочек irneny- 
бертатного возраста. Острая травма гениталий у 
ребенка может представлять собой поверхностные 
разрывы или ссадины без активного кровотечения, 
доступные для осмотра. Острое кровотечение по
сле травмы гениталий требует тщательного обсле
дования которое часто выполняют под анестезией, 
и оперативного вмешательства. При подозрении 
на половое преет упление против ребенка показаны 
дополнительные соответствующие исследования. 
Местное примпнение крема с эстрогенами ускоряет 
заживление раны в сблас ги гениталий и влагалища, 
поэт ому показано в послеоперационном периоде.
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Глава 686 
Гинекологические 
заболевания 
у спортсменок

Самые распрос граненные гинекологические за- 
брлевания у  девуш ек-спортсменов сводятся к на
рушению менструального цикла в виде аменореи  
или олигоменореи. У девушек-подростков, выпол
няющих тяжелую физическую  нагрузку, отмечг- 
ется низкий уровень эстрадиола, что способству
ет деминерализации костей. П оловое развитие  
и менархе у  этих подростков обы чно наступает  
позднее.

Эндогенные опиаты способны  ингибировать  
нейроны гипоталамуса, продуцирую щ ие гонадо- 
либериыы, влияя тем самым на секрецию ЛГ и ре
продуктивную функцию. К роме i oro, физическая 
■агрузка способствует секре ции АКТГ. Дополни
тельные причины нарушения менструального цик
ла — изменение телос. южения и снижение массы 
тела. Содержание жирииой ткани у  девушек-бегу- 
нов с аменореей ниже по сравнению с коллегами 
с нормальной менструальной ф ункцией. У про
фессиональных ба. герин по сравнению с обычны
ми девуш ками-подр^тками менархе наступает в 

■реднем на 3 года позже. Позднее половое развитие 
в связи с длительными тяжелыми тренировками 
не отражается на уровн° ФС1 и ЛГ. При обследо- 
f ании девушск-спортсменок с за хержкой полового 
развития в первую очередь исключают истощение 
и возможные причины, не "вязанны" со сп< ртом.

Для девуш ек-спортсменок характерна триада 
симптомов — расстрс йство пищ евого поведения, 
аменорея и остеопороз. Разъяснительные беседы  
с подростками должны годержать сведения и при
чинах этих расстройств и способах их профилак
тики — нормализации массы тела и режима пита- 
Ния, устранение отрицательных психологических 

■акторов.
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I
 Глава 687

Гинекологические 
заболевания у детей 
особых групп

Умственно отсталые дети. Поддержание гигиены 
наружных половых ооганов и промежности — се
рьезная проблема для умственно отсталых детей  
или подростков. Н а первом отапе обследования  
этих детей проводят гинекологический осмотр и 
цитологическое исследование мазка с шейки мат
ки, окрашенного по Папаниколау. На след) ющем 
эгапе следует рассмотреть вопрос о  медикаментоз
ном прекращении менструаций. Обычно для этого 
назначают медроксипрогестерон в дозе 150 мг 1 раз 
в 3 мес. Оральные контрацептивы обычно не при
водят к аменорее, однако сущ ественно снижают  
количество менструальной крови. При б< зрезуль- 
татном консервативном лечении вопрос иб экстир
пации матки решают совместно с родителями или 
опекунами. При принятии решения о  стерилиза
ции умственно отсталых людей необходимо про
консультироваться с этическим консультативным  
комитетом (см. также т. 1, гл. 2 и 24).

Пробаем? половых преступлений в отношении  
умственно отс гапых детей сохраняет остроту как 
для врачей, так и обслуживав )щего персонала. Н е
обходимо предпринимать все возможные меры для 
пред1 гвращ! ния по. ювых преступлений г ротив ум
ственно отсталых девочек и детей с физическими  
недостатками. При высоком риске беременности  
показаны контрацептивы. Вместе с тем при пер



вичном гинекологическом осмотре обязательного 
назначения контрацептивов не требуется. В не
которых Случаях показано предварительное УЗИ 
тазовых органов.

Преждевременная менопауза при химио- 
и/или лучевой терапии. Повышение выживае
мости детей и подростков с новообразованиями 
привело к росту числа пациентов с преждевремен
ной менопаузой. В этих случаях назначают гормо
нальную заместительную терапию по аналогии с 
физиологической менопаузой — эстрогены и про
гестероны в адекватных дозах; это способствует 
формированию вторичных половых признаков и 
установлению регулярного менструального цикла.
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I
 Глава 688
Лучевые методы 
исследования 
в гинекологии

Для визуализации матки и яичников применяют 
УЗИ малого таза с наполненным мочевым пузырей 
как акустическим окном. Кроме того, наполненный 
пузырь и матка смещают петли кишки, содержащие 
газ, и улучшают качество изображения. В большин
стве с 1учаев используют датчик с частотой 5 или 
7,5 МГц, особенно у взрослых детей и подростков. 
УЗИ - ключевой лучевой метол исследования, по
зволяющий з'становить точный диагноз у больных

с наружными половыми органами промежуточного 
типа, объемным образованием яичника или мат
ки, с первичной аменореей, болью ь животе или 
внизу живота. Нормальные показатели Ч1 ч ников 
и матки у детей по данным УЗИ представлены в 
табл. 688.1.

Таблица 688.1 
Нормальный размер яичников и матки

Яичник Матка
Новорожден»г ie Новорожденные

Длина — 15 мм, ширина — 3 мм, 
толщина — 2,5 мм

Длина — 2,3-4,6 см

Объем яичника — 0,7 см3* Переднезадний размер -  
0,8-2,2 см

Взрослые Дети до 7 лет
Длина — 22,5-50,0 мм, ширина — 
1,5-3 см, толщина — 0,6-1,5 см

Длина — 2,5-3,3 см

Ооъом яичника — 1,8-5,7 см3* Переднезадний размер — 
0,4-1,0 см

Взрослые
Длина — 6 см

* Объгм яичника можно определить по формуле: длина х 
толщина х ширина х 0,523.

Sanjihppo J. S., LaveryJ, P. The spectrum of ultrasound: Anten
atal to adolescent years. Semin Reprod Endocrinol 1988; 6:47.

Объемное образование в малом тазу возможно 
в любом возрасте. У новорожденных чащо всего 
обнаруживают кисты яичника, гидрокольпос или 
гидрометрокольпог. Под гидро:сольпосом понима
ют расширение влагалиша в результате скопления  
серозной жидкости или мочи (при м очеполовом  
синусе). Гидрометрссольпос характеризуется рас
ширением матки и влагалища и может сочетаться с 
атрезией или стенозом влагалища либо шейки мат
ки, с к  резней девственной плевы. Б ольш инство  
крупных кист яичника у детей уменьшается или 
разрешается самостоятельно, поэтому ц ел есообраз
на выжидате иьна® тактика с периодическим 
малого таза. При н? личии солидного объемного об
разов шия требуется биопсия.

МРТ используют д л я  диагностики н ар у ш ен и и  
дифференцировки мюллеровых протоков. Этот ме
тод комбинируют с  УЗИ, а  при необходимости - 
рентгеноконтрастным исследованием п о л о в ы х  ор
ганов. Трехмерное УЗИ и допплеровское исслеД 1 
вание показаны при патологии яичников, п оскол ь  
ку эти методы облегчают дифференциальную ДиаГ 
ностику злокачественных и  д о б р о к а ч е с т в е н н ы х



■

образований влагалища и снижают вероятность 
ложноположительных результатов УЗИ.
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I
 Глава 689 

Рост и развитие

При рождении глаз нормального доношенного ре
бенка по размеру составляет 65 % г газа взрослого 
человека. В постнатальный период максимальный 
рост глаза происходит в течение первого года жиз
ни, затем рост продолжается с высокой, но посте
пенно снижающейся скоростью до 3 лет, после чего 
идет медленный рост до периода полового созре
вания, на протяжении последующей жизни глаз 
почти не меняется. Можно сказать, что передние 
структуры глаза при рождении являются относи
тельно большими и впоследствии растут пропорци
онально меньше, чем задние. Результатом является 
прогрессивное изменение формы глазного яблока, 
которое становится более сферическим.

Склера младенца тонкая и прозрачная, с голу
боватым оттенком. Роговица глаза у новорожден
ного относительно большая (в среднем 10 мм), и 
к 2-летнему возрасту или ранее достигает размера 
взрослого (около 12 мм). Ье кривизна с возрастом 
уменьшается с прогрессирующим изменением пре
ломляющих свойств глаза. Нормальная роговица 
идеально прозрачная. У недоношенных младенцев 
может наблюдаться опалесцир; тощее помутнение 
роговицы, которое со временем исчезает. Передняя 
камера глаза у новорожденного кажется мелкой, 
а структуры угла, поддерживающие нормальное

внутриглазное давление (ВГД), после рождения 
должны пройти дальнейшую дифференциацию. Ра
дужная оболочка, которая у белокожих индивидов 
бывает при рождении светло-голубой или серой, 
прогрессивно меняет свой цвет по мере увеличения 
пшментации строыы в течение первых 6 мес. жиз
ни. Зрачки новорожденного м таденца маленькие и 
плохо поддаются расширению. При офтальмоско
пическом осмотре часто обнаруживаются остатки 
зрачковой перепонки (передняя сосудистая сумка) 
в виде паутинных нитей, пересекающих зрачковую 
апертуру, особенно заметных у недоношенных мла
денцев.

Хрусталик новорожденного м таденца имеет бо
лее сферическую форму, чем хрусталик взросло
го; его более высокая преломляющая способность 
компенсирует относительно короткую ось молодо
го глаза. Хруста ш к растет в течение жизни; новые 
волокна, появляющиеся на периферии, сдвигают 
более с гарые волокна к центру глаза. С возрас
том хрусталик с гановится более плотным и более 
устойчивым к изменению формы при аккомода
ции.

Глазное дно новорожденного п и гм ен ти р ован о  

слабее по сравнению с взрослым глазом; отчетливо  
виден хориоидальный сосудистый рисунок, пиг
ментный рисунок сетчатки имеет мелкоточ -Н’'10 
или пятнистую структуру. У некоторых младенцев 
с темной пигментацией (темнокожих) г л а з н о е  дн° 
и м е е т  серую или опалесцирующую пленку (на 
лет). У новорожденных некоторые м а к у л я р н Ы е



показатели, особенно фовеальный световой реф
лекс, выражены в меньшей степени и не так легко 
определяются. Периферический участок сетчатки 
выглядит бледным или сероватым, перифериче- 

I ские сосуды сетчатки неразвиты, особенно у недо
ношенных детей. Цвет головки зрительного нерва 
варьирует от розового до бледного, иногда серова- 

I того. В течение 4 -6  мес. глазное дно приобретает 
I вид такового зрелого глаза.

У многих новорож денны х младенцев наблю- 
даютса поверхностные кровоизлияния в сетчатку. 

I Обычно они быстро рассасываются и редко остав
ляют стойкие следы. При рождении возможно прои
зойти кровоизлияние в конъюнктиву, которое спон
танно рассасывается без каких-либо последствий.

Иногда бывают видны остатки примитивной ги
алоидной сосудистой системы стекловидного тела 
в виде маленьких пучковидных или червеобразных 
структур, расходящихся от диска (сосок Бергмей- 
стера), либо в виде тонкой нити, проходящей через 
стекловидное тело; в некоторых случаях на задней 

I стороне капсулы хрусталика остается лишь ма- 
I ленькая точка (точка Миттендорфа).

Глаз младенца в некоторой степени является 
дальнозорким. Дальнозоркость имеет тенденцию 

j к прогрессированию от рождения до 7 лет. После 
этого уровень дальнозоркости быстро снижается 
до 14 лет. За это время дальнозоркость может ис- 

I чезнуть. Если этот процесс продолжается, разви- 
ваетс« миопия (близорукость). Более медленное 
снижение дальнозоркости, или прогрессирование 
миопии, продолжается до третьего десятилетия 

I жизни. Преломляющая способность глаза в любой 
I период жизни определяется суммарным эффектом 

многих факторов: размер глаза, состояние хруста
лика, кривизна роговицы.

У новорожденных младенцев глаза закрыты 
([большую часть времени, но при этом нормальные 

баденцы могут видеть, ] )еагировать на изменение 
освещенности и фиксировать точки контраста. 
у ш р о т а  зрения  у новорожденных определяется 
в Диапазоне 20/400. Одна из самыэ ранних реак
ций на сформированный визуальный раздражи- 
тРль — разглядывание лица матери, особенно во 
вРемя кормления. Ко 2-й неделе жизни ребенок 
Одерживает взгляд на больших предметах, и к 
■гШ-й неделе нормальный младенец может сле
дить за предметом в пределах 180°. Острота зрения 
быстро улучшается и к 2-3  годам может достигать
20/30-20/20.

У многих нормальных младенцев может отме
чаться несовершенная координаьня и шглашван- 
ностъ дет,гений глаз в течение первых дней и не
дель, но к 3 -6  мес. (обычно раньше) координация 
становится нормальной. Стойкое отклонение глаза 
у младенца требует консультации.

Слезы обычно отсутствую" при плаче у ребен
ка до 1-3-месячного возраста. У недоношенных 
младенцев снижены рефлекс и базальная секре
ция слез, из-за чего происходит повышение кон
центрации местно применяемых средств и быстрое 
высыхание роговицы.
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I
 Глава 690 
Осмотр глаза

Осмотр глаз является частью периодического осмо
тра детей начиная с периода новорожденное™. 
Большую роль в обнаружении очевидных и скры
тых бессимптомных заболеваний i лаз играет вра1' 
первичной медико-санитарной помощи. Скрининг 
в школах и общественные программы эффективно 
способствуют раннему обнаружению проблем глаз. 
Американская академия офтальмологии рекомен
дует дошкольную скрининговую проверку зрения в 
качестве * редства, которое позволяем снизить поте



ри зрения за счет их предупреждения (табл. 690.1). 
Проверяют зрение педиатры при приеме здоровых 
детей. Дети должны быть осмотрены офтальмоло
гом во всех случаях, когда подозреваемая или от
мечается значительная аномалия глаз либо дефект 
зрения. Дети с высоким риском проблем со зре
нием, например в силу наследст венной предрас
положенности или системных нарушений, также 
должны быть осмотрены офтальмологом.

Базовое обследование, проводится ли оно пе
диатром или офтальмологом, должно включать 
определение остроты зрения, полей зрения, зрач
ков, подвижности глазного яблока, согласован
ности его движений; общий наружный осмотр и 
офта тьмоскопическое исследование сред глаза и 
глазного дна. По показаниям офтальмологом вы
полняется биомикроскопия (обследование с помо
щью щелевой лампы), мидриатическая рефракция 
и тонометрия. При специфических состояниях про
водятся специальные диагностические процедуры, 
например УЗИ, ангиография с флюоресцеином, 
электрсретинография или зрительная вызванная 
реакция.

Острота зрения. Существует много тестов для 
проверки остроты зрения. Выбор теста зависит 
от возраста ребенка и его способности к коопера
тивному поведению, ? также от того, какой тест 
предпочитает врач и каким тестом он владеет луч
ше всего. Наиболее распространенным тестом на 
определение остроты зрения у младенцев является 
оценка их способности фиксировать взгляд и сле
дить за предметом. Используя подходящие пред

меты, этот рефлекс можно продемонстрировать к 
6-недельному возрасту, для выполнения теста ре
бенок удобно усаживается на ксленях у человека 
который ухаживает за ним. Предмет, вызывающий 
зрительный интерес (обычно яркая игрушка), мед
ленно перемещается справа налево. Врач смотрит 
направлены ли глаза младенца на предмет и следят 
ли за его движениями. Врач может закрыть боль
шим пальцем один глаз ребенка, чтобы проверить 
каждый глаз отдельно. Хотя предметы, произво
дящие звуки, несколько нарушают безупречность 
зрительного восприятия, на практике игрушки, ко
торые издают пищащие или гремящие звуки, повы
шают внимание ребенка и его интерес к тесту.

Человеческое лицо является более привлека
тельным объектом, чем тестовые предметы. На
блюдатель может медленно перемещать свое лицо 
перед лицом ребенка. Если jto не вызывает соот
ветствующих следящих движений, то тест следу
ет повторить, используя в качестве раздражителя 
лицо того человека, который ухаживает за ребен
ком. Следует псмнить о том, что даже дети с пло
хим зрением могут следить за большим предметом 
без особых затруднений, особенно если поражен 
только один глаз.

Остроту зрения можно измерить объективным 
методом, когда дети достигают возоаста 2,5-3 лет. 
Обычно используется схематический рисунок или 
специальная таблица для проверки зрения. Каж
дый глаз следует проверять отдел] но. Очень важно 
предупредить подглядывание. Проверяющий дол
жен держать окклюдор плотно у глаза и наблюдать

Скрининговые тесты для проверки зрения у младенцев и детей
Таблица 690.1

Возраст Скрининговый теса' Обнаруженный симптом, требующий консультации
Новорожден
ный -  3 мес.

Тесч на красным рефлекс

Тест на корнеальнм i световой рефлекс 
Наружный осмотр

Помутнение роговицы, катаракта, отслойка или по
вреждение Cl тчатки 
Косоглазие (страбизм)
Дефект структуры ___

6 - 1 2  мес Тест на красный рефлекс 
Тест на корнеальный световой рефлекс 
Закрывание каждого глаза по отдельности 
Фиксация и слежение

См. выше 
См. выше
Амблиопия, если ребенок peanpyei каждым глазом 
по-разному
Амблиопия, “ели ребенок не выполняет этот т е с т __

3 года Тест на красный рефлекс
Тест на корнеальный световой рефлекс
Тест на острое зренля
Острота стереоскопического зрения

См. выше 
См. выше
Погрешность рефракции, амблиопия 
Погрешность рефракции, амблиопия _-

5 лет Тс же, что и в 3 пыа Су . выше __

Catalano R. A., Nelson L. В. Pediatric Ophthalmology. A Text Atlas. — Norwalk, CT: Appleton & Lange, 1994.



за ребенком на протяжении теста. Ребенка необхо
димо успокаивать и поощрять во время тест?, пото- 
„у что многие дети напуганы процедурой и Ьоятся 

■олучить плохую оценку или быть наказанными
за ош ибки .

Тест Е, в котором ребенок показывает рукой 
направлении фигур, является наиболее распро- 

Ьраненным тестом на остроту зрения у дошколь
ников. Тесты с направлением вправо-влево более 

Ложные, чем с направлением вверх-вниз. С пред- 
Лрительной тренировкой этот тест могут выпол
нять большинство детей в возрасте 3-4 лет.
• Для проверки зрения у детей 5 6-летнего воз
раста, которые знают буквы, можно использовать 

Каблицы Снеллена. Для детей 3 лет нормой счи- 
(гается острота зрения 20/40, детей 4 лет — 20/30, к 
5 или 6 годам у большинства детей острота зрения 
достигает 20/20.

Оптокинетический нистагм (реакция на по
следовательность движущихся мишеней; «желез- 
.одорожный» нистагм) также можно использовать 
для оценки зрения; ка табровка выполняется с ми

шенями разного размера (полоски или точки) или 
с вращающимся барабаном на определенном рас

стоянии. Зрительная вызванная реакция — элек- 
трофизиологический метод оценки реакции на 
свет и специальные зрительные раздражи гели, на
пример калиброванные полоски или шахматный 

[рисунок, для изучения функции зрения в особых 
■яучаях. Для младенцев и маленьких детей, кото
рые не могут реагировать на стандартные тесты на 
|остроту зрения, можно использовать тесты с изби- 
Штельным узнаванием. Это поведенческий метод, 
основанный на том, что если ребенку предоставить 

рыбор, он будет смотреть на упорядоченное, а не 
на хаотическое изображение. Эти тесты не мо- 
*Ут быть непосредственно соотнесены с данными 
Стандартных тестов на остроту зрения. Поскольку 
такие тесты должен проводить опытный врач, их 
(Применение часто ограничивается протоколом ис
следования детей, еще не умеющих говорить.

Оценка поля зрения. Как и оценка остроты 
13Рения, оценка поля зрения должна быть адапти- 
• Рована к возрасту и возможностям ребенка. У до
школьников часто проводится формальное иссле- 
Звапие поля зрения (периметрия и скотометрия). 

ВРЗЧ должен часто полагаться на противоречивые 
Методы и метод счета пальцев в квадрантах поля 
3Рения. У многих детей тестирование возможно ис- 

ШЮчительно на основе привлекательности пред

мета; врач наблюдает за реакцией ребенка на знако
мые предметы, по очереди помещаемые в каждый 
из четырех квадрантов поля зрения для каждого 
глаза. Обычно наиболее подходят для привлечения 
внимания ребенка бутылочка, любимая игрушка и 
сладости. С помощью таких грубых методов часто 
можно детектировать диагностически значимые 
изменения поля, например битемпоральную геми- 
анопсию, обусловленную повреждением хиазмы, 
или гомонимную гемианопсию при патологии го
ловного мозга.

Проверка цветового зрения. Может выпол
няться, когда ребенок способен называть символы 
или следить за ними; это могут быть числа или 
буквы (X, О) треугольники или другие символы. 
Цветовое зрение редко проверяют у маленьких де
тей, но иногда это делают по требованию родите
лей, если их ребенок медленно научается различать 
цвета. Родителей часто успокаивают, объясняя им, 
что дети с нарушением цветового зрения не путают 
цвета и что цветовая слепота — очень редкое за
болевание, несовместимое с нормальным грением. 
Дефекты цветового зрения обычно на элюдаются у 
мальчиков и очень редко у девочек. Ахроматопсия 
(цветовая слепота), полный дефект цветового зре
ния с пониженной остротой зрения, нистагмом и 
светобоязнью, встречается редко. Нарушение в раз
личении цветов может Сыть признаком патологии 
зрительного нерва или сетчатки.

Исследование зрачка. Это исследование вклю
чает как прямую, так и содружественную реакцию 
на свет, реакцию на близкий предмет и реакцию 
на сниженное освешение с определением размера 
и симметричности зрачка при всех условиях. Не
обходимо различать реакцию на свет и реакцию на 
близкий предмет (реакцию аккомодации) Ребенок 
естественно стремится смотреть прямо на прибли
жающийся свет, что вызывает рефлекс аккомода
ции в то времл, когда нужно оценивать реакцию 
на свет, поэтому нужно приложить все усилия для 
контроля фиксации. Тест с раскачивающимся фо
нариком особенно полезен для определения одно
сторонних или асимметричных прехиазмальных 
афферентных дефектов у детей (зрачок Маркуса 
Гунна, см. гл. 693).

Движения глазного яблока. В данном тесте 
ребенок должен следить за предметом с изменени
ем позиций взгляда. Оценивакж я движения каж
дого глаза отдельно (дукция) и обоих глаз вместе 
(поворот, содружественные движения, конверген



ция). Согласованность определяется по симметрии 
корнеальных световых рефлексов и по реакции на 
поочередное закрытие каждого глаза (см. тесты 
на определение косоглазия с закрыванием глаз в 
гл. 694).

Бинокулярное зрение. Определение степени 
бинокулярного зрения — обычный офтальмоло
гический тест. Для этой цели наиболее часто ис
пользуется тест Титмуса; ребенку показывают ряд 
трехмерных изображений, меняя при этом очки 
Polaroid. Уровень трудности, с которым детекти
руются эти изображения, коррелирует со степенью 
бинокулярного зрения. Можно также использовать 
и другие тесты для обнаружения аномальной адап
тации бинокулярного зрения, вторичной при сла
бом зрении или страбизме.

Наружный осмотр. Начинается ( общего осмо
тра при хорошем освещении; отмечаются размер, 
форма и симметрия глазниц, позиция и движение 
век, позиция и (имметрия глазных яблок. Взгляд на 
глаза и веки сверху помогает обнаружить асимме
трию глашиц, образование масс на веках, проптоз 
(экзофтр тьм) и аномальную пульсацию. Пальпа
ция играет важную роль в обнаружении образова
ния масс в глазнице и на веках.

Слезный аппарат оценивается путем опреде
ления дефицита слез, обильного слезотечения 
(эпифора), покраснения и припухлости в области 
слезного мешка или железы. При подозрении на 
обструкцию необходимо помассировать слезный 
мешок для проверки оттока. Также проверяется на
личие и расположение слезных точек.

Веки и конъюнктиву осматривают особенно 
пцательно на очаговые повреждения, налили “ ино
родных тел, признаки воспаления; следует отме
тить выпадение и неправильное направление рес
ниц. При необходимости веки можно вывернуть 
следующим ибразом: 1) попросит], пациента по
смотреть лниз; 2) захватить ресницы верхнего века 
между большим и указательным пальцем одной 
руки; 3) установить зонд, аппликатор с обернутым 
ватой наконечником или большой палец другой 
руки на ьерхний край хрящевий пластинки, 4) по
тяну! ь веко вниз и наружу, вывернуть его на зонд 
используя инструмент как центр шарнира. Ино
родные тепа обычно попадают в углубление над 
краем века и обнаруживаются только при полном 
выворачивании века.

После этого следует осмотреть передний сег
мент глаза при боковом фокусном освещении, при

этом оцениваются блеск и прозрачность роговицы 
глубина и прозрачность передней камеры и той-' 
ства ра цужной обо. ючки. Просвечивание (диафа- 
носкопия) переднего сегмента помогает обнару
жить помутнения, атрофию или гипопигментацщз 
радужной оболочки; последние признаки обяза
тельно должны быть проверены при подозрении 
на г газной альбинизм. При необходимости можно 
испо иьзоватп краситель флюооесцеин, который по
могает обнаружить абразию, изъязвления и ино
родные тела.

Биомикроскопия (осмотр с помощью щеле
вой лампы). Этот метод позволяет получить изо
бражение с большим увеличением разных структур 
глаза и оптический срез сред глаза — роговицы, 
водякистой влаги, хрусталика и стекловидного 
тела. При этом можно идентифицировать и ло
кализовать повреждения по их глубине в глазу; 
разрешение достаточно высокое для обнаружения 
отдельных воспалительных клеток в водянистой 
среде и в стекловидном теле. При использовании 
специал ьных линз и призм можно определить 
’тол передней камеры, с помощью щелевой лампы 
можно осмотреть и участки глазного чна. Биоми
кроскопия часто имеет критическое значение для 
осмотра я равм и обнаружения ирига; этот метод 
эффективно используется и в диагностике многих 
болезней обмена веществ в детском возрасте.

Исследование глазного дня (офтальмоско
пия). Наилучшим образом эта процедура осу
ществляется при рагшир< нном зрачке, если нет 
неврологических и  других противопоказаний. 
В качестве мидриатического средства кратковре
менного действия рекомендуется использовать 
0,5-1% раствор тропикамида (мидриацич) и 2,5% 
раствор фенилэфрина (нео-сигэфрин). Они без
опасны д л я  большинства детей, но следует при
знать их возможный неблагоприятный системный 
эффект. У очень маленьких детей эти препараты 
используются в  более высоком разведении. Осмотр 
проводят последовательно по ч< тырем квад ран там  
по каждой крупной группе сосудов, в  направле
нии от основных точек за дней части г таза, диска 
зрительного нерва и макулы (пятна) к периферии- 
Когда ребенок смотрит вверх, вннз; вправо, влево, 
можно увидеть большую часть глазного дна С по
мощью прямого или ручного офтальмоскопа да*е 
при внимательном осмотре можно увидеть лиШь 
ограниченную часть глазного дна Для и ссл едова  
ния дальних периферических участков необходим®
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„спользочать обратный офтальмоскоп, при этом  
зрачок должен быть полностью расширен.

рефракция. О пределяется рефрактивное со- 
« ш н и е  глаз? — степень близорукости, дальнозор

кости или асти] матизма. Ретиноскопия позволяет 
Вьективно определить степень необходимой кор- 
рекции и может использоваться в июбом возрасте, 
у маленьких детей ретиноскопия наиболее резуль
тативна в сочетании с циклоплегией. Субъектив
ный метод коррекции рефракции заключается в 
том, что пациента спрашивают, какой могцн< тги  и 
сгкакой осью корректирующие линзы он предпо- 

■ггает; этот прием можно использовать у  многих 
детей школьного возраста. Рефракция и определе
ние остроты зрения с соответствующими корректи
рующими линзами позволяют установи! ь на тачие 
или отсутствие дефекта зрения или амблиопии. 
С помощью камер фотоскрининга средний меди- 

Иинский персонал может ьыявить аномальные по
грешности рефракции у  детей, еще не умеющих го

ворить. Точность и практическая полезность этих 
(устройств до  конца неясны.

Тонометрия. Этим методом измеряется ВГД 
с помощью портативного автономного устройства 
или аппланометра с использованием щелевой лам
пы. Альтернативные методы — пневматическая и 

шекгронная тонометрия. Чтобы гочно измерить  
ВГД у  ребенка, который не может общаться с вра
чом, приходится прибегать к седативным сред»твам 
или к общей анестезии. Приблизительно оценить 

равление можно при пальпации глазного яблока 
Шазательными пальцами, наложив их рядом друг 
с другом на верхнее веко над хрящевой пластин
кой.
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I
 Глава 691
Аномалии рефракции 
и аккомодации

Эмметропия — состояние, при котором парал
лельные пучки света фокусирую тся на сетчатке, 
когда глаз находится в покое (н е аккомодирует). 
Такое идеальное оптическое состояние наиболее 
распространено, но часто встреча» тся и противо 
положное - -  аметропия. Существуют три основных 
лида аметропии: гиперметропия (дальнозоркость), 
миопия (близоруко' гь) и аетиг; гатизм. У большин
ства детей при рождении имеется физиологическая 
дальнозоркость, но значительное число детей, осо
бенно недоношенных, близоруки, часто с н< кото
рой степенью астигматизма. В процессе роста реф 
ракция имеет тенденцию меняться и нуждается в 
периодической оценке.

Р еф ракцию  м ож н о и зм ерить объ ек ти вн о и 
субъективно. Объективный метод заключается в 
фокусировке светового пучка, выходящего из ре- 
тиноскопа, на сстчатку глаза через линзы разной 
мощности, помещаемые пере;, глазом. Это точный 
метод и может использоваться в любом возрасте, 
потому что не требует реакции пациента. У мла
денцев и детей  этот тест наиболее эф ф ективен  
после инстилляции глазных капель, вызывающих 
мидриаз (расширение зрачка) и циклоплегию (рас
слабление аккомодации); наиболее часто для этой  
цели применяют трочикгмид (мидриацил), цикло- 
п^нтолат (циклогил), гоматропина, гидробромид и 
атропина сульфат Субъективный метод заключа
ется в том, что перед глазом пациента помещают 
линзы разной силы и пациент сам определяет, с



какой линзой он получает наиболее четкое изо
бражение букв в таблице. Данный метод зависит 
от способности пациента различать буквы и об
щаться с врачом, но его можно использовать и для 
определения оптимальной коррекции рефракции 
у детей, развитие которых позволяет применять у
НИХ ЭТОТ М“ТОД.

Гиперметропия (дальнозоркость). Если па
раллельные лучи фокусируются позади сетчатки, 
когда глаз находится в состоянии покоя (неакко
модирующий глаз), это свидетельствует о гиперме- 
тропии, или дальнозоркости. Это состояние может 
быть обусловлено слишком коротким переднезад
ним размером глаза, низкой преломляющей спо
собностью хрусталика или роговицы либо смеще
нием хрусталиков кзади.

При дальнозоркости цепь аккомодации заклю
чается в фокусировании предметов как при взгляде 
вдаль, так и вблизи. Если аккомодирующее усилие 
не слишком велико, то у ребенку ясное зрение и 
ему удобно выполнять работу как на дальнем, так 
и близком расстоянии. При высокой степени даль
нозоркости требуется более сильное аккомодиру
ющее усилие, зрение может быть расплывчатым, в 
результате ребенок жалуется на напряжение глаз, 
головную боль или утомление. Частые проявлен 
ния — прищ> ривание, трение глаз и отсутствие 
интереса к чтению. Если причиняемое неудобство 
достаточное велико, ребенок не предпринимает 
попыток хорошо видеть и у него может развить
ся двусторонняя амблиопия (аметропная амбли- 
опия). Это может ассоциироваться с эзотропией 
(конвергентное косоглазие) (конвергентное косо
глазие, аккомодационная эзотропия обсуждаются 
в гл. 694). По показаниям выписывают выпуклые 
линзы (очки или контактные линзы), обеспечиваю
щие ясное зрение и комфорт. Дети даже с высокой 
степенью дальнозоркости, но хорошим зрением, 
охотно носят очки, потому что они создают ком
форт и освобождают от избыточной аккомодации, 
необходимой для нормального видения. Детям с 
высокой степенью дальнозоркости, не умеющим 
говорить, также прописывают очки для предупреж
дения развития эзотропии или амблиопии. Дети с 
нормальной дальнозоркостью в большинстве слу
чаев не нуждаются в коррекции.

Миопия (близорукость). При близорукости 
точка фокуса параллельных лучей света распола
гается перед сетчаткой вследствие слишком длин
ного переднезаднего диаметра глаза, слишком вы

сокой преломляющей способности роговицы или 
хрусталика либо смещения хрусталиков кпереди 
Самый главный симптом — расплывчатое видение 
удаленных предметов. Самая дальняя точка ясно
го зрения перемещается обратно степени миопии- 
по мере увеличения миопии дальняя точка четкого 
видения приближается к глазу. Например, при ми
опии 1 диоптрии точка четкого фокуса нахс щтся 
на расстоянии 1 м от глаза; при миопии 3 диоптрии 
дальняя четко видимая точка находится на рассто
янии от глаза всего */3 м. Таким образом, близору
кие дети имеют тенденцию подносить предметы 
и книгу близко к глазам, стараются сесть ближе 
к доске и не интересуются видами деятельности, 
связанными с рассматриванием удаленных пред
метов. Они часто хмурятся и щурит глаза, потому 
что острота зрения повышается при уменьшении 
расстояния между веками: данный эффект анало
гичен тому, который достигается закрытием или 
затемнением диафрагмы фотокамеры.

Миопия редко бывает у младенцев и детей до
школьного возраста. Чаще она отмечается у недо
ношенных детей и у тех, у кого в анамнезе име
ется ретинопатия недоношенности. Наблюдается 
и наследственная тенденция к близорукости, де
тей близоруких родителей следует обследовать 
в раннем возрасте. Частота миопии повышается 
в школьные годы, особенно в предподростковом 
и подростковом возрасте. Степень миопии также 
увеличивается в период роста.

Вогнутые линзы (очки или контактные линзы) 
соответствующей мощности обеспечивают ясное 
зрение и  комфорт. Обычно линзы п ер и о д и ч е с к и  
требуется менять, иногда через 1-2 года, иногда 
каждые несколько месяцев. Некоторые врачи счи
тают, что чрезмерная аккомодация при работе на 
близком расстоянии ведет к п р о г р е с с и р о в а н и ю  

близорукости. Н а  этог: основании некоторые прак
тикующие врачи являются сторонниками м идриа- 
тических средств, бифокальных линз, н а м е р е н н о й  

неполной коррекции рефрактерных п о гр еш н о стей  

миопии или обязательного снятия очков при близ
кой работе, считая, что эти меры з а м е д л я ю т  про* 
грессирование близорукости. Ценность д ан н ы х  

методов пока научно не доказана.
В большинстве случаев миопия не я в л я е т с я  

следствием патологического изменения глаза й 
обычно на зывается простой или ф] о и о л о г и ч е с к о и  

миопией. У некоторых детей может быть патоло 
гическая миопия, редкое состояние о б у с л о в л е н н о е



Патологически аномальной д чиной оси глаза; обыч
но это состояние ассоциируется с истончением 
склера, хориоидеи и сетчатки и часто с некоторой 
степенью некорректируемого ухудшения зрения. 
По мере истончения сетчатки возможен ее про
дав I :оторый впоследствии может привести к ее 
отслойке. Миопия может разв! ться и в результате 
других аномалий глаза, таких как, например, ке- 
ратоконус, смещение хрусталика, наследственная 
стационарная ночная слепота и глаукома, и быть 
основным признаком синорома Стикчера.

Астигматизм. Астигматизм — разная прелом
ляющая способность на ра зных меридианах глаза, 
в большинстве случаев вследствие неодинакового 

МВДиуса кривизны роговицы; в некоторых случа
ях астигматизм является результатом изменения 
хрусталика. Астигматизм слабой степени довольно 

Распространен и может быть бессимптомным. При 
Колее высокой степени могут быть нарушения зре

ния. Чтобы лучше видеть, человек с агшгматизмом 
использует аккомодацию, хмурите* или щурится,

I чтобы получить эффект точечной апертуры. Симп
томы включают напряжение глаз, головную боль, 
утомление. В детстве это нарушение проявляет
ся трением глаз, безразличием к учебе в школе и 
близким поднесением книги к гчазал* при чтении. 
Для оптической коррекции обычно используются 
цилиндрические или сфероцилиндрические лин
зы. Требуете и постоянное или временное ношение 
очков в зависимости от степени астигматизма или 

Вгяжести сопутствующих симптомов. В некоюрых 
Случаях используют контактные лин^ы.

У младенцев и детей с неоднородностью рого
вицы в результате травмы, гемангиомы на веке или 
окологлазничной гемангиомы и птоза высок риск 

•стигматизма и сопут< твующей амблиопии.
► Анизометропия. Это нарушение, при котором 
Рефракция одного глаза значительно отличается от 
таковой друюго. Без коррекции один глаз пос гоян- 
Но может находиться вне фокуса, что ведет к разви
тию амблиопии. Раннее обнаружение и коррекция 
являются необходимыми условиями нормального 

13Рения обоих глаз.
Аккомодация. Во время аккомодации ре< нич- 

Иая мышца сокращается, поддерживающие волокна 
хРус талика расслабляются и хрусталик приобре- 

' тает более выпуклую форму, чтобы фокусировать 
световые лучи на сетчатке. Амплитуда аккомода
ции наиболее высока в детстве и с возрастом посте
пенно уменьшается. Физиологическое снижение

аккомодирующей способности с возрастом называ
ется пресбиопией (старческая дальнозоркость).

Нарушение аккомодации у детей бывает срав
нительно редко. Иногда у юношей наблюдается 
ранняя пресбиопия. Наиболее распространенной 
причиной паралича аккомодации (циклоплегия) 
у детей яьляется намеренное или с чучайное мест
ное или системное использование мидриа- ических 
средств, включающих все холинергические сред
ства и яды, а также растения и растительные веще
ства, вызывающие этот эффект. Нейрогенные при
чины паралича аккомодации включают поврежде
ние глазодвигательного нерва (III черепной нерв) 
в любой его точке. Дифференциальная диагнос
тика проводится с опухолями, дегенеративными 
расстройствами, повреждением сосудов, травмой 
и инфекционными заболеваниями. Аккомодация 
может быть нарушена при системных заболевани
ях таких как ботулизм, дифтерия, болезнь Вильсо
на, сахарный диабет, сифичис. Тонический зрачок 
Эйди также может привести к дефициту аккомода
ции после некоторых вирусных заболеваний (см. 
1л. 693). Иногда невозможность аккомодации об
условлена наследственным дефектом ресничной 
мышцы. Мнимый дефект аккомодации может быть 
психогенным; ребенок часто симулирует неумение 
читать, хотя можно показать, что острота зрения и 
фокусирующая способность hoj мальные.
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I
 Глава 692 

Нарушения зрения

Амблиопия. Амблиопия — это одно- или двусто
роннее снижение остроты зрения у детей с не- 
установившимся зрением и отсутствием четкого 
изображения на сетчатке. Нечеткое изображение 
на сетчатке может быть вторичным при девиации 
глаза (дисбинокулярная амблиопия), необходимо
сти неодинаковой коррекции обоих глаз (анизо- 
метропическая амблиопия), высокой погрешности 
преломления в обоих глазах (аметропическая ам
блиопия) или при помутнении сред глаза по длине 
оси зрения (депривационная амблиопия).

В нормальных условиях острота зрения быстро 
повышается г младенческом и раннем детском воз
расте. Все, что препятствует формированию четко
го изображения на сетчатке на этом раннем этапе 
развития, может вызвать амблиопию. Амблиопия 
может быть только в критический период разви
тия, пока зрительная зона коры еще не сформиро
валась (в первое десятилетие жизни). Чем меньше 
ребенок, тем более он уязвим для амблиопии.

Диагноз амблиопии подтверждается, когда при 
полном офтальмологическом обследовании обна
руживается пониженная острота зрения, которую 
нельзя объяснить органической аномалией. Если у 
ребенка со слабым зрен чем диагноз амблиопии не 
подтверждается офтальмологическим обследова
нием и анамнезом, следует исключить другие при
чины ослабления зрения (неврологические, психо
логические). Амблиопия обычно бессимптомна и 
обнаруживается только при скрининговом обсле
довании. Скрининг легче проводить у детей более 
старшего возраста. Однако, поскольку амблиопия 
менее вероятна у детей старшего возраста, она и 
более устойчива к лечению в этом возрасте. Ам
блиопия быстрее подвергается обратному раззи- 
тию у детей болие младшего возраста у которых 
зрительная система менее зрелая, хотя скрининг у 
них затруднен. Ключевое значение для успешного 
леченья амблиопии имеет раннее обнарз жение и 
быстрое вмешательство.

Лечение на первых этапах заключаете; в устра
нении помутнения сред глаза или в подборе соот
ветствующих очков, если это необходимо, чтобы на 
сетчатке каждиго глаза формировалось четкое изо
бражение. После этого здоровый глаз закрывается

(окк позионная терапия) или «затуманивается» с 
помощью очкиВ или капель (пена шзационная те
рапия) для стимулирования нормального разви
тия зрения в пораженном глазу. Ьо многих случаях 
оптималььый резульгат достигается при полной и 
постоянной окклюзии глаза 1:лейким пластырем^ 
течение вст> периода бодрствс вания; в некоторых 
случаях достаточно частичной окклюзии. Окклю 
доры, помещаемые ка очки, позволяют «подгляды
вать», а окклюдоры из ткани или пластика слишком 
легко снимаются ребенком. В некоторых случаях 
используются непрозрачные контактные линзы или 
линзы большой мощности, которые затуманивают 
зрение в лучше видящем глазу. Большинство детей 
и их семьи хорошо перенося-, окклюзионную тера
пию. В некоторых случаях ребенок сопротивляется 
такому лечению из-за тяжести дефект; l зрения или 
из эстетических соображений, связанных с ноше
нием пластыря, или вследствие психологического 
дискомфорта. Н> жно хорошо понимать цель лече
ния и тщательно наблюдать за ним. Внимательное 
наблюдение за лечением амблиопии имеет большое 
значение, особенно у очень молоды: пациентов, для 
пре упреждения депривационной амблиопии в здо
ровом глазу. Многим семьям требуется поддержка 
на протяжении всего курса лечения.

Диплопия. Диплопия, или двоение, чаще всего 
яв тяется результатом рассогласования зрительных 
осей, например, пои смещении или отклонении 
глаза. Она обычно бывает при гетсрофории, недав
но начавшейся гетеротропии (особенно вызванной 
приобретенным параличом нерва) и проптозе. При 
окклюзии одного глаза диплопия уменьшается; 
дети с такю [ нарушением обычно косят глаза, за- 
кры !ают один глаз рукой или принимают вынуж- 
денное положение головы (поворот или наклон) 
для облегчения этого неприятного ощущения. 
Такое поведение детей, особенно еще не владею
щих речью, — важный признак диплопии. Начало 
диплопии у ребенка любого возраста требует не
медленного его обследования; она может сигнали
зировать о возникновении серьезной проблемы, 
например о повышении ВЧД, опухоли мозга, об 
увеличении глазничной массы или о бульбоспи- 
нальном параличе.

М о н о к у .  [ярная дип. юпия является р е з у л ь т а т о м  

смещения хрусталика, катаракты или дефекта среД 
глаза тибо макулы.

Супрессия (подавление). При страбизме i 
плопия возникает o t to i  о, что изображение одного



й того же объект? падает на два разных участка 
сетчэтки. У ребенка с неустановившимся зрением 
Двоение устраняется процессами, которые могут 
Происходить в коре головного мозга. Такой актив
ный процесс называется супрессией  и наблюдается 

илько у детей. Хотя она и устраняет раздражаю
щий симптом двоения, она свидетельствует о по
тенциальной осведомленности о втором изображе
нии, что заставляет правильно держать оси глаз. 
Как толпко развивается супрессия, интермитти- 

Ьующее косоглазие может стать постоянным или 
косоглазие может проявиться вновь даже после 
■спешного лечения в детстве.
L Амавроз. Амавроз представляет собой частич
ную или по. шую потерю зрения: этот термин обыч
но применяется к случаям глубокого ухудшения 

■рения, слепоты или к состояниям, близким к сле
поте. Если амавроз имеется с рождения, диффе

ренциальная диагностика включает порок разви
тия, последствие гестационной или перинатальной 

инфекции, аноксии или гипоксии, перинатальной 
■равмы или генетически обусловленное заболева- 
«ие, которое может повлиять как непосредствен ■ 
но на глаз, так и на зрительные пути (табл. 692.1). 
В некоторых случаях причину амавроза легко 
установить при объективном офтальмологическом 
исследовании: микрофтальм, помутнение рогови
цы, плотная катаракта, хориоретинальные рубцы, 
дефекты макулы, дисплазия сетчатки и тяжелая 
•гипоплазия зрительного нерва. Иногда внутреннее 
заболевание сетчатки можно не обнаружить при 
■ервичном офтальмологическом осмотре; приме
ром служит врожденный амавроз сетчатки Ле
бера. При нем глазное дно выглядит нормальным 
или почти нормальным некоторое время, пока не 
■Юявятся офтальмологически определяемые при
знаки дегенерации сетчатки (отложение пигмента, 
сУжение артериол, бледность диска зрительного 
«ерва). В таких случаях важна электроретиногра- 
Фия, потому что при них электроретинографиче- 
°кая реакция значительно снижена или вовсе от
сутствует. Часто при амаврозе дефект не в глазу 
Или оптическом нерве, а в головном мозге, и тре- 

РУЮтся методы неврологии и нейрорентгенологии, 
рключая КТ или МРТ.
^ Амавроз у ребенка с изначально присутствую
щим зрением может быть вызван разными причи
нами (см. табл. 692.1). При отсутствии очевидного 

заболевания глаз (например, катаракта, хориоре- 
тИнит, ретинобластома, пигментная дегенерация

сетчатки) это могут быть многие неврологические 
и системные нарушения, влияющие на зрительные 
пути. Быстро начавшийся амавроз бывает след
ствием энцефалопатии (гипертония), инфекцион
ных или параинфекпионныг процессов, васкулита, 
мигрени, лейкоза, действия токсинов или травмы, 
а также острой демиелинизации, затрагивающей 
зрительные нервы, хиазму или юловной мозг, по
вышения ВЧД, быстро прогрессирующей гидро
цефалии или дисфункции шунта. Более медленно 
прогрессирующая потеря зрения свидетельствует 
об опухоли (глиома оптического нерва и хиазмы 
и краниофарингиома) или о нейродегенеративнем 
заболевании.

Клинические проявления ухудшения зрения ва
рьируют в зависимости от возраста и возможностей 
ребенка, от того, как начинается заболевание, и от 
масштабности и серьезности нарушения. Первы
ми признаками аг.:авроза может быть нистагм или 
страбизм, при этом сам дефект зрения некоторое 
время остается незамеченным. Первыми проявле
ниями у очень маленьких детей бывают неуверен
ность неловкость и изменения в поведении. У де
тей более старшего возраста снижается школьная 
успеваемость и появляется безразличие к учебе. 
Дети школьного возраста часто пытаются скрыть 
свой дефект и при очень медленном прогрессиро
вании заболевания могут не понимать серьезности 
проблемы; некоторые дети, ощущая изменения в 
зрении, быстро сообщают об этсм.

При любых признаках потери зрения требует
ся немедленное и тщательное офтальмологическое 
обслетование, всестороннее соматическое обсле
дование, в том числе и неврологическое, проведе
ние электрофизиологических тестов, нейрорент- 
геноскопических процедур и иногда исследование 
генетического аспекта и обмена веществ с учетом 
специальных условий, касающихся образования 
социальной и эмоциональной сферы.

Ночная слепота. Ночной слепотой называется 
ухудшение зрения в условиях плохого освещения. 
В основном оно связано с нарушением функции 
палочек, особенно при темновой адаптации и по
роге восприятия. Стационарная врижденная ноч
ная слепота может наследоваться аутосомно-до- 
минантно, аутосомно-рецессивно или сцепленно с 
Х-хромосомой. Она может ассоциироваться с мио
пией, нистагмом и аномалиями диска зрительного 
нерва. Прогрессирующ ая ночная слепота обычно 
указывает на первичную или вторичную ре-иналь-



Таблица 692.1 
Этиология детского амавроза (слепоты)

Врожденные нарушения

Гипоплазия или аплазия оптического нерва

Колобома зрительного нерва

В рож [енная гидроцефалия

Гидроанэнцефалия

Порэнцефалия

Микроэнцефалия

Мозговая грыжа (энцефалоцеле), особенно затылочной зоны

Синдром < утреннего сияния*-
Аниридия

Микрофталы.- передней ::амеры 

Синдром Петерса

Персистирующая зрачковая пленка

Г таукома

Катаракта

Перснстгрующее гиперпластнческое первичног стекловиц 
ное тело

Факоматозы

Болезнь Бурневилля-Прингла), туберозный склероз мозга

Нейрофиброматоз (особенно, ассоциированный с глиомой 
зрительного нерва)

Синдром Стерджа Вебера-Краббе

Ангиоматоз сетчатки и мозжечка (болезнь Гиппеля- Пиндау)

Опухоли

Ретинобластома

Глиома зрительного нерва

Периорбитальная менингиома

Краниофарингисма

Глиома головного мозга

Опухоли задних участков мозга и внутрижелудочковые опу- 
холч, осложненные гидроцефалией

Ложная опухоль головного мозга

Нейродегенеративные заболевания
Бочезни накопления го ювного м о з г е

1 'англиозидоз, в частности болезнь Тея-Сакса ( ранняя амав
ротическая детская идиотия), чариант Сендхоффа, генерали
зованный ганпиозидоз

Другие липидозы и амавротические юношеские идиотии, 
особенно поздние амавротические семейные «диотии, на
пример болезнь Янского-Бильшовского и Баттена-Мейо- 
Шпи..ьмейер_ Фогта

Мукополисахаридоз, особенно синдромы Гурлер и Хантера

Лейкоди трофии (дисмиелинизации), особенно метахрима- 
тическая лейкодистрофия и болезнь Канавана

Демлелинизирующий склероз (миелинокластические болез
ни), особенно болезнь Шильдера и нейрооптикомиелит

Специальные виды болезнь Доусона, болезнь Ли, синдром 
Бассена- Корнцвемга (абеталипопротеидемия), Оилезкь Pe<v 
дума

Дегенерация сетчатки: пигментная дегенерация сетчатки и 
ее варианты, и леберовский врожденный тип

Атрофии зрительного нерва: наследственная с пер< дачей по 
аутосомно-рецессивному типу, детская и наследственная с 
передачей по аутосомно-доминантному типу, болезнь Лебера 
и атрофия, связанная с наследственной атаксией ■ типы 
Бера, Мари и Сенгера-Брауна

Инфекционные процессы
Энцефалит, особенно при перинатальны” инфекционных 
синдромах, вызванных Toxoplasma gondii, ЦМВ, вирусом 
краснухи, Treponema pallidum, ВП1

Менингит, арахноидит
Хориоретинит
Эндофтальмит
Кератит
Гематологические болезни
Лейкоз с поражением ЦНС 
Заболевания сосудов
Диффузные болезни соединительной ткани
Лртериовенозная мг .ьформ щи — внутримозговое, субарах- 
ноидальное кровоизлияние
Центральная окклюзия сетчатки
Травма ______
Ушиб или разрыв зрительного нерва, перекреста, глазного 
яблока, роговицы ______
Упп.б или повреждение головного мозга _
Вн; тр. [мозговое, субарахноидальное или субдуральное кро
воизлияние .
Лекарства и яды _____
Хинин
Этамбутол _______
Метанол ________
Многие другие _______
Другие причины _____
Ретинопатия новорожденных (ретролентальная фиброплазия)

Склерокорнеа  .
Конверсионные расстройства _______
Неврит зрительного нерва ______ _

Остеопетроз _________

Kliegman R. Practical Strategies in Pediatric Diagnosis ant1 T ' 
rapy. — Philadelphia: W. B. Saunders, 1996; с изменениями.

ную, хориоидальную и л и  витреоретинс №Hj ю Д:1С 
трофию (см. гл. 701); она возможна на п о ч в е  Де 
фицита витамина А и л и  приема р е т и н о т о к с и ч н ы х  

препаратов, например хинидина.
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I Психогенные нарушения. Проб темы зрения 
Ьихогенного происхождения распространены сре

д и  детей школьного возраста. Встречаются как кон
версионные расстройства, так и умышленное при
творство. Обычно регистрация сниженной остроты 
Ьрения в одном или обоих глазах. Распространено 
исуженш поля зрения, лногда — диплопия или по- 
лчопия (см. гл. 603 и 606).

Важными диагностическими признаками явля
ются неуместные эмоции, чрезмерное гримаснича
нье, непоследовательные действия, внушаемость. 
Органические наруш ения зрения м ожно ди ф ф е
ренцировать от функциональных при вниматель
ном офтальмологическом осмотре.

Дети с психогенными нарушениями хорошо ре- 
агир) ют на поощрение и положительное внушение. 
Иногда требуется консультация психиатра. В лю
бом случае подход заключается в том, чтобы под
держать. а не наказывать ребенка.

Дислексия. Дислексией называется невоз
можность развития способности к чтению на 
рсидаемом уровне при нормальном в других от
ношениях интеллекте. Термины «неспособность 
|чтению и «дислексия» часто используются как 
синонимы. У большинства не способных к чтению 
Индивидов глабые способности к письму. Дислек
сия является первичным нарушением способно
сти к чтению, и ее следует отличать от вторичных 
трудностей вследствие отсгавания в умственном 
развитие, недостатка образования, физического 
[дефекта и органических заболеваний. Поскольку 
Для определения дислексии не существует стан
дартного теста, диагноз обычно ставят, сравнивая 
способности к чтению с уровнем интеллекта и с 
предполагаемой нормой. Дислексия связана с ре
чью и не связана с дефектами глаз или зрения, а 
также с дефектами движений глазного яблока или 
Ринокулярности. Хотя и рекомендуется офталь
мологический осмотр детей, имеющих проблемы 
I  чтением, для диагностики и коррекции любых 
сопутствующих проблем со зрением, например 
Погрешностей рефракции, амблиопии или стра
бизма, лечение самих глаз не устраняет дислексию 
Развития (см. п. 613.3).
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 Глава 693
Аномалии зрачка 
и радужной оболочки

Аниридия. Термин «аниридия» в данном случае 
не совсем корректен, поскольку ткань радужной  
оболочки обычно сохранена, хотя и гипопластична 
(рис. 693.1). В 2/ 3 случаев болезнь передается по до
минантному тппу с высокой степенью пенетрант- 
ности. Оставшиеся случаи ( ‘/ 3) спорадические и 
считаются результатом новых мутаций. У  98  %



Р и с. 6 9 3 .1 . Аниридия. Минимум ткани радуж ки 'Nelson L. В.. 
Spaeth С. L , Nowinski Т. S. e t  al. Aniridia: A review. Surv O ph

thalm ol 1984; 28:621)

пациентов аниридия двусторонняя независимо от 
типа наследования; частота составляет 1:50 ООО

Аниридия — заболевание всего глаза, а не только 
изолированный дефект радужки. Обычно имеется 
гипоплазия желтого пя^на и зрительного нерва, ко
торая приводит к снижению зрения и сенсорному 
нистагму. У большинства пациентов острота пре
ния составляет 20/200, хотя иногда зрение бывает 
лучше. Аниридия обычно сочетаемся с другими де
фектами глаза, которые могут затрагивать хруста
лик и роговицу. Роговица уменьшена в размере, в 
поверхностном слое ее периферических участков 
иногда возможен клеточный инфильгоат (пгннус) 
в виде серого помутнения. Аномалии хрусталика 
включают катаракту, частичный или полный его 
вывих. У 75 % пациентов с аниридией развивается 
гпаукома.

У 20 % пациентов со спорадической анириди
ей развивается опухоль Ьиломса (см. п. 491.1). 
Особый интерес представляет сочетание анири- 
дии, аномалий мочеполовой системы, умственной 
отсталости и частичной делеции короткого плеча 
хромосомы 11. У этих больных опухоль Вильмса 
развивается наиболее час го. Считается, что ее риск 
существует только у пациентов со спорадической 
аниридией, хотя она бывает и при семейной анири- 
дии. Опухоль Вильмса обычно появляется к 3 го
дам, поэтому дети группы риска должны проходить

скрининг с УЗИ почек каждые 3-6  мес. примерно 
до 5 лет.

Ген аниридии локализуется на участке 11р13 
Он может принимать участие в организации взаи
модействия между углублением диска зрительного 
нерва, поверхностной эктодермой и клетками нерв
ного гребня на начальном этапе формирования ра
дужки и других структур глаоа.

Колобома радужки. Этот порог- развития мо
жет проявиться в виде дефекта сегмента радужкц 
отверстия в ней или выемки на границе зрачка. 
Простая колобома часто наследуются по аутосом- 
но-доминантному типу, может бы л  изолированной 
или сочетаться с другими анома чиями. Колобома 
образуется в случае неполного заращения зароды
шевой Li [ели. Из-за анатомической локализации 
зародышевой щели колобома всегда находится в 
нижней части радужки, придавая ей вид замочной 
скважины. Колобома радужки мижет быть един
ственной видимой снаружи частью обширного 
незарапк ним заро дашевой щели, затрагивающего 
глазное дно и зрит< льный нерв, когда зрение се
рьезно нарушается. Поэтому всем детям с колобо- 
мой радужки необходимо полное офтальмологиче
ское обследование.

Микрокория. Основное проявление микроко- 
рии (врожденный миоз) — маленький зрачок, ко
торый не реагирует на свет и аккомодацию и слабо 
расширяется, если расширяется вообще, в ответ на 
лекарственные средства. Микрокория может быть 
одно- или двусторонней. При двусторонней микро- 
кории степень миоза может быть разной в каждом 
глазу. В другом отношении глаз может быть нор
мальным, иногда наблюдаться анома ши переднего 
сегмента. Наследственная микрокория передается  
аутосомно-доминаншо, хотя известны и споради
ческие случаи.

Врожденный мидриаз. При данном нар^тнении 
зрачки кажутся расширенными, они слабо суж аю т
ся на с в е т  или при взгляде вблизи и  м и н и м а л ь н о  

реагируют на миотические средства. В другом от
ношении радужка нормальная, дети п р ак ти ч еск и  
здоровы. Мидриаз может быть следствием травм ы , 
применения фармакологических м и д р и а т и к о в  и  и 
неврологического расстройства. Часто при вроЖ' 
денном мидриазе обнаруживают аномалии цен" 
тральных структур радужки, что р а с с м а т р и в а е т * #  

как форма аниридии.
Дискория и корэктопия. Дискория — это ано

мальная форма зрачка, а корэктопия — а н о м а л ь н о е
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положение зрачка. Они могут быть независимыми 
I или сочетаться друг с другом, могут быть врожден
ными или приобретенными.

Врожденная корэктопия обычно бывает двусто-
I ронней и симметричной и редко изолированной 

аномалией; она обычно сопровождается смещени
ем хрусталика и зрачка (е( topis lentis et pupillae), 
при этом хрусталик и зрачок обычно смещаются 
в противоположных направлениях. Эктопия хру
сталика и зрачка наследуется по аутосомно-рецес- 
сивному типу, часто наблюдается у кровных род
ственников.

Приобретенные аномалии формы и смещение 
зрачка являются следствием травмы или внутри- 

Вшазного воспаления. При пролабировании ра-
I I дужки после прободающей травмы глаза зрачок 
«остряется б  направлении прободения, При вос- 
Г палении в переднем сегменте обычно видны задние 
I синехии (сращение радужки с хрусталиком).

> Анизокория. Это неодинаковый диаметр зрач- 
I ков. Разница может быть следствием местных или 
Неврологических нарушений. Ести неодинаковость 
I зрачков наиболее выражена при ярком свете или 
I при вз!ляде вблизи, то это, как правило, дефект 
I сужения зрачка и аномальным является зрачок 
■большего циам< i ра. Если анизокория усиливается 
I при пониженном освещении, то существует дефект 

расширения зрачка и аномальным является более 
I маленький зрачок Неврологические причины ани- 
I зокории (повреждение симпатического или пара
симпатического отдела нервной системы) следует 
^дифференцировать с лока шными, наприм?р с сине- 
I хией (спайки), ррожденным дефектом радужки (ко- 
Пробома, аниридия), а также с фармакологическим 
Игофектом. Простая центральная анизокория может 
I иметь место у здоповых в друго\ отношении лиц.

Фиксированное расширение зрачка. Диф
ференцируют расширенный н( оеактивный зрачок 
с внутре нней офтальмоплегией, вызванной цен

тральным или периферическим нарушением, зрач
ком Гетчинсона при транстенториальчой грыже, 

I Тоническим зрачком, фармакологической блокадой 
и иридоплегией, вторичной после травмы глаза.

Наиболее частой причиной расширенного не- 
ДРеактивного зрачка является случайная или пред

намеренная инстилляция циклоплегического 
сРедства, особенно атропина и др. Центральное по

вреждение, например пинеалома, может вызвать у 
Детей внутреннюю офтальмоплегию. Поскольку на 

В^Ружной поверхности i чазодвигате 1Ьного нерва

находятся волокна, ответственные за сужение зрач
ка сдавление нерва по его внутричерепному ходу 
может стать причиной внутренней офтальмопле
гии даже до того, как появится птоз или дефицит 
подвижности глаза. Хотя офтальмопле.ическая 
мигрень у детей часто является причиной парглпча 
III черепного нерва с вовлечением зрачка, диффе
ренциальный диагноз включает и внутричерепную 
аневризму. Расширенный зрачок при транстентори- 
альной грыже, обусловленный повышением ВЧД, 
обычно бывает на одной стороне у пациента г яв
ными признаками заболевания. Тест с пилокарпи
ном помогает дифференцировать неврологическую 
иридоплегию ет фармакологической бло сады. При 
неврологической иридоплегии расширенный зра
чок сужается в течение нескольких минут послр 
закапывания 1-2 капель 0,5-1% пилокарпина; е^ли 
зрачок расширен под действием атропина, то пило
карпин не вызывает эффекта. Поскольку пилокар
пин является лекарством длительного действия, 
этот тест не рекомендуется использовать в острой 
ситуации, когда требуется тщательный мониторинг 
отстояния зрачка. Из- за содружественной зрачко
вой реакции на свет даже при полной слепоте не 
бывает одностороннего расширения зрачк?.

Тонический зр ач ок . Обычно это большой зра
чок, который слабо реагирует на свет (очень мед
ленная реакция или ее отсутствие), глабо и мед
ленно реагирует на аккомодацию с медленной и 
тонической редилатацией. Свойства тонического 
зрачка можно объяснить холинергической сверх
чувствительностью сфинктера после перифериче
ской (постганглионарной) денерваци л и неполной 
реиннервации. Отличительной чертой тонического 
зрачка является его чувствительность к холинер- 
гическим агентам низкой концентрации. Закапы
вание 0,125% пилокарпина вызывает значительное 
сужение пораженного зрачка и оказыьает незначи
тельное действие или не оказывает его на непора
женный зрачок. Нарушение обычно бывает одно
сторонним.

Тоническим зрачок может стать после острой 
стадии частичной или полной ирицоплегии, что 
бывает следствием таавмы лаза или глазницы, или 
может ассоциироваться с токсическим либо инфек
ционным воздействием. При этих состояниях у де
тей появление тонического зрачка маловероятно. 
Основной причиной патологии у детей являются, 
в основном, вирусные инфекции и травмы. Не
которые признаки тонического зрачка возможны



у младенцев и у детей с семейной вегетативной 
дисфункцией (синдром Райли-Дея), хотя значе
ние этих находок пока является предметом обсуж
дения. Зарегистрированы случаи этой патологии 
у маленьких детей с наследственной невральной 
амиотрофией (болезнь Шарко-Мари-Тута). Соче
тание тонического зрачка со сниженными г лубоки
ми сухожильными рефлексами у молодых женщин 
называется синдромом Эйди.

Зрачок Маркуса Гунна. Данный относитель
ный афферентный зрачковый дефехт свидетель
ствует об асимметричном прехиазматическом 
нарушении афферентного проведения. Он наи
лучшим образом проявляется в тесте с раскачи
вающимся фонарем, который позволяет сравнить 
прямую и содружественную реакцию обоих глаз. 
Пациент фиксирует взгляд на удаленном предмете 
(для контроля аккомодации), и в каждый его глаз 
поочередно направляется яркий сфокусированный 
пучок. Если поврежден афферентный путь, то пря
мая реакция на гвет пораженного глаза и содруже
ственная реакция второго глаза будут субнормаль
ными. При приближении лампы к нормальному 
или лучше видящему глазу оба зрачка реагируют 
(сужаются) нормально. При движении источника 
света к пораженному глазу оба зрачка расширя
ются лишь до некоторой степени, отражая дефект 
проведения. Это высокочувствительный и полез
ный тест для диагностики поражения зрительного 
нерва и сетчатки. Он дает аномальный результат 
только ь том случае, если имеется относительная 
разница в проводящих свойствах зрительных не
рвов. Следовательно, у пациентов с двусторонним 
симметричным поражением зрительного нерва не 
бывает афферентного зрачкового дефекта. Послед
ний возможен у некоторых детей с амблиопией.

Синдром Горнера. Основными признаками па
реза зрительного симпатического нерва (синдром 
Горнера) являются гомолатеральный миоз, слабо 
выраженный птоз и выраженный энофтальм с лег
ким подъемом нижнего века. У пациентов пониже
но потоотделение на лице, увеличена амплитуда 
аккомодации и периодически снижено ВГД. Если 
паралич зрительных симпатических волокон про
исходи! до 2 лет, возможна гетерохромия радужки 
с ее гипопигментацией на пораженной стороне.

Паралич зрительного симпатического нерва вы
зывают повреждения среднего мозга, ствола моз
га, верхнего отдела спинного мозга, шеи, средней

черепной ямки или глазницы. Распространенной 
причиной является врожденный паралич симпа
тического зрительного нерва как часть паралича 
плечевого сплетения Клюмпке, хотя зрительные 
симптомы, особенно анизокория, могут оставаться 
нераспознанными в течение нескольких лет. Синд
ром Горнера возникает у некоторых детей после 
операции на органах грудной клетки, например, 
по поводу врождепных пороков сердца. Врожден
ный синдром Горнера может бы^ь ассоциирован с 
аномалией позвоночника и с э 'гтерогенной кистой. 
Синдром Горнера возможен при опухоли в области 
средостения или шеи, в частности нейробластоме, 
и даже при поражении сосудов. Иногда причину 
его установить не удается или он может быть се
мейно-наследственным.

Когда причина синдрома Горнера неясна, не
обходимы рентгенография грудной клетки, КТ, 
МРТ головы и шеи и 24-часовой анализ мочи с 
катехоламинами. В некоторых случаях возраст ре
бенка, в котором появился синдром Горнера, мож
но установить по старым фотографиям и старым 
записям.

Иногда для диагностики паралича зритель
ного симпатического нерва используется тест с 
кокаином-, нормальный зрачок расширяется в  те
чение 20-45 мин после и нети; ляции 1-2 капель 
4% кокаина, миопический зрачок, о б у сл о в л ен н ы й  

параличом зрительного симпатического нерва, рас
ширяется плохо или вообще не расширяется. В не
которых случаях бывает денервационная сверх
чувствительность к разведенному фенилэфрину; 
1-2 капли 1% раствора расширяют п о р аж ен н ы й , 
но не нормальный зрачок. Далее, инстилляция 1% 
гидроксиамфетамина гидрибрсмида р а с ш и р я е т  

зрачок, только если постганглионарный симпати
ческий нейрон не поврежден.

Парадоксальная реакция зрачка. У некоторы х 
детей наблюдае гея парадокса !ьное сужение зрачка 
в темноте. Вначале при выключении света зрачок 
быстро сужается, после чего снова м е д л е н н о  рас
ширяется. Реакция на раздражение прямым светом 
и на взгляд вблизи нормальная. Механизм неясен, 

но парадоксальное сужение зрачков при сниже' 
нии извещения может быть признаком а н о м а л и и  

сетчатки или зрительного нерва. Данный феномен 
наблюдается у детей с  врожденной с т а ц и о н а р н о й  

ночной слепотой, альбинизмом, п и г м е н т н о й  Де '  

генерацией сетчатки и болезнью Бест а , а т а к ^ с е  У



лиЦ с аномалией, невритом, атрофией зрительного 
| нерва и, возможно, с амблиопией.

П е р с и с т и р у ю щ а я  з р а ч к о в а я  п е р е п о н к а . Ин
волюция зрачковой перепонки и переднего отдела 
сосудистой сумки хрусталика обычно завершается 
в течение 5-6-го месяца развития плода. Остатки 
зрачковой перепонки часто видны у новорожден
ных, особенно недоношенных. Эта перепонка пред
ставляет собой беспигментные нити запустевших 
сосудов, которые пересекают зрачок и могут спа
иваться с хрусталиком или роговицей. Остатки 
перепонки со временем атрофируются и обычно 
не вызывают проблем. Однако в некоторых слу
чаях остатки в зрачке могут быть значительными 
и создава гь помехи для зрения. Редко сосудистые 
элементы проходимы; при разрыве персистирую- 
щих сосудов возможна гифема.

Если персистирующая перепонка достаточно 
груба* и нарушает зрение, то в первые месяцы жиз
ни может потребоваться вмешательство для мини- 
мизацш амблиопии. Эффект можнс получить от 
мидриатиков и окклюзионной терапии, но иногда 
приходится прибегать к операции для формирова
ния нормальной зрачковой апертуры.

Гетерохромия. Гетерохромия — различный 
цвет ргпужки левого и правого глаза (heterochrom
ia iridum) или цветовое отличие различных частей 

[радужки (heterochromia iridis). Простая гетерохро
мия может наследоваться по аутосомно-доминант- 
ному типу. Врожденная гетерохромия также может 
быть частью синдрома Варденбурга с аутосомно- 
Доминантным типом наследовг.ния (боковое сме
щение внутреннего угла глазной щели и слезных 
точек, нарушение пигментации — обычно белая 

^Центральная прядь волос и гипопигментные пятна 
на коже, ослабление слуха). Рг дужка может из
менить цвет в результате травмы, кровоизлияния, 

[внутриглазного воспаления (ирпдоциклит, увеит), 
внутриглазной опухоли (особенно ретинобласто- 
мы), внутриглазного инородного тела, глаукомы,

| атрофии радужки, паралича симпатического зри
тельного нерва (синдром Горнера), меланоза глаза, 

Недавней внутриглазной операции и после лекар- 
I ственного лечения глаукомы.

Другие повреждения радужки. У 92-100%  
j Пациентов с нейрофиброматозом старше 5 лет ча- 
Сто обнаруживаются дискретные узелки, так на

рываемые узелки Лиша — проявление меланоци- 
ТаРНой гамартомы радужки от слегка приподнятых

пигментированных участков до отчетливых шаро
видных разрастаний. Наличие этих узелков под 
тверждает диагноз нейрофиброматоз?

При лейкозе возможна инфильтрация радуж
ки, иногда с гипопионом (скопление лейкоцитов в 
передней камере) — предвестником рецидива или 
признаком вовлечения в процесс ЦНС.

В глазу может образоваться ювенильная ксан- 
тогранулема (невоксантоэндоте лиома) в виде жел
товатой мясистой массы или бляшек на радужке. 
С ней могут ассоциироваться спонтанная гифема 
(кровь в передней камере), глаукома или красный 
глаз с признаками увеита. У младенца или малень
кого ребенка со спонтанной гифемой необходимо 
попытаться обнаружить признаки ксантограну- 
лемы (см. также т. 2, п. 134.3). Во многих случаях 
повреждение зрения реагируе-1’ на местное лечение 
кортикостероидами.

Лейкокория. Это любой белый зрачковый реф
лекс, или так называемый рефлекс кошачьего глаза. 
У ребенка с лейкокорией следует предположить ка
таракту, персистирующее первичное гиперпласти- 
ческое стекловидное тело, рубцовую ретинопатию 
недоношенности, отслойку сетчатки и ретиноши- 
зис, паразитарный гранулематоз и ретинобластому 
(рис. 693.2), а также эндофтальмит, организовавше
еся кровоизлияние в стекловидное тело, лейкеми- 
ческую ретинопатию, экссудативную ретинопатию 
(как при болезни Коутса) и такие менее распро
страненные заболевания, как, например, медуллоэ- 
пителиома, массивный ретинальный глиоз, ложная 
опухоль сетчатки при болезни Норри, так называе
мая псевдоглиома синдрома Блоха-Сульцбергера, 
дисплазия сетчатки и повреждение сетчатки при 
факоматозах. Белый рефлекс также наблюдается 
при ко юбоме глазного дна, больших атрофических 
хориоретинальных рубцах и эктопической миели- 
низации нервных волокон сетчатки. Лейкокория 
является показанием для быстрого и внимательно
го обследования.

Р и с . 6 9 3 .2 . Л ейкокория. Белый зрачковы й реф лекс 
у ребен ка с ретинобластомой



Диагноз чагто ставят при непосредственном 
осмотре глаза методами офтальмо- и оиомикро 
скопии. Нередко бывают полезны ультразвуковое 
и радиологическое исследование. В некоторых 
случаях окончательный диагноз стаьит патолого
анатом.
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I
 Глава 694

Нарушения подвижности 
глазного яблока 
и согласованности 
его движений

Косоглазие
Косоглазие (страбизм), или рассогласованность 
глаз, является одной из наиболее частых проблем 
зрения цетгкого возраста — примерно у 4 % детей 
моложе 6 лет. Такое серьезное расстройство может 
привести к потере зрения (амблиопии) в одном гла
зу и к серьезным психологическим эффектам. Ран
нее обнаружение и лечение косоглазия имеет очень 
оолыпое значение для предупреж цения стойкого 
ухудшения зрения. У 30-50 % детей с косоглазием 
вторично развивается потеря зрения (амблиопия). 
Необходимо восстановить правильное положение 
зрительной оси на ранней стадии — шанс для раз
вития нормального бинокулярного зрения.

Определения. Слово страбизм о шачает «косой 
взгляд». При обсуждении косоглазия используется 
много терминов.

Ор.пофорией называется идеальное, точно урав
новешенное состоянш глаз. Это означает, что гла
зодвигательны i аппарат находит* ч в абсолютном 
равновесии, глаза скоординированы и уравнове
шены при всех позициях вз-пядэ на любое рассто
яние. Даже при нарушении фузии, например при 
окклюзии одного глаза, у пациентов с истиннои 
ортофорией глаза сохраняют симметричное поло
жение. Ортофория встречается редко, потому что у 
большинства индивид<)в имеется небольшая скры
тая девиация I гетерофория).

Гетерофория — это скрытая тенд. нция глаза к 
отклонению. Оно обычно контролируется фУзИ' 
онным механизмом, который обеспечивает биноку
лярное зрение ити устраняет циплопию (д воен и е)- 
Отклонение глаза наблюдается только при опреД^ 
ленных условиях, например утомлении, заб о лев а
нии, стрессе, или при тестах, которые нар аиают 
эти нормальные фузионные свойства (н ап р и м ер , 
закрывание одного глаза). При высокой степ ени  
гетсрофории могут появиться п р и ч и н я ю щ и е  бес
покойство симптомы, например п р е х о д я щ а я  Ди 
плопия (двоение), голоьная боль или а стен о п и я



^зрительное утомление). Некоторая степень гете- 
рофории обнаруживается и в норме; обычно она 
бессимптомна.

Гетперотропия представляет собой постоянное 
нарушение согласованного положения глаз. При
чина его заключается в неспособности фузионно- 

| го механизма контролировать отклонение. Тропия 
может быть альтернирующей, затрагивающей оба 
глаза, или односторонней. При альтернирующей 
тропии отсутствует преимущественная фиксация 
одного глаза, оба глаза отклоняются на одинаковую 
величину. Зрение в обоих глазах обычно развивает
ся нормально, потому что они исполь *уются попе
ременно. Одностороннее косоглазие более серьез
но, потому что постоянно отклоняется один и тот 
же глаз. Преимущественно используется неоткло- 
няющийся глаз, и в результате в отклоняющемся 
глазу развивается потеря зрения или амблиопия.

При рассогласовании осей зрения принято опи
сывать тип отклонения, поскольку он указывает 
на разные причины и разные методы лечения ко
соглазия. Приставки ззо-- экзо-, гипер- и гипо- до
бавляются к терминам «фория» и «тропия» для 
более точного описания типа отклонения. Эзофо- 
рией и эзотропией называют направленное кну- 

I три, или сходящее ся, отклонение глаз. 3) зофория 
и экзотропия — расходящееся, или направленное 

I кнаружи, отклонение глаз (бытовой термин — «ко
соглазие»). Супрафория и инфрафория обозначают 
соответственно отклонение глаза кверху и книзу. 
При одностороннем косоглазии в описательном 
термине упоминается отклоняющийся глаз (левая 

Гэзотропия).
Диагностика. Существует много способов 

определения согласованности движения глаз, ко
торые могут использоваться в диагностике косо
глазия. У ребенка с косоглазием или любым дру
гим нарушением зрения обязательна проверка 

В  остроты зрения. Снижение зрения в одном глазу 
Требует оценки на отклонение глаза или другую 
аномалию зрения, которую трудно определить 

I При кратком скрининговом обследовании. Даже 
ИДисбинокулярное отклонение всего на несколько 
В градусов — слишком малое:, чтобы его можно было 

°пределить при беглом осмотре, — может привести 
К амблиопии и к серьезной потере зрения.

Тесты на корнеальный световой рефлекс позволя
ет быстро и легко диагностировать косоглазие. Они 
°собенно полезны у детей, которые еще не могут 
°бщаты я с врачом и у которых слабая зрительная

фиксация. Для выполнения тес га на корнеальный 
световой рефлекс Гиршоерга исследующий проеци
рует источник света одновременно на ро овицу обо
их глаз, когда ребенок смотрит прямо на свет. При 
этом сравнивается расположение корнеального 
светового рефлекса в каждом глазу. В нормальных 
глазах световое отражение располагается симме
трично и из-за взаимоотношений между poi овицсй 
и желтьп.1 пятном будет немного сдвинуто наз; льно 
от центра зрачка. При косоглазии огражение рас
полагается асимметрично и в одном глазу смещено 
от центра. В тесте на корнеальный световой реф
лекс Крымгкого на один или оба глаза помещается 
призмы для корректировки световых отраж :ний. 
Сила такой призмы используется для измерения 
степени отклонения 1лаза. Хотя этот тест на корне
альный световой рефлекс и полезен при скрининге, 
он может не обнаружит! малый угол отклонения 
или интермиттирующее косоглазие.

Тест с закрыванием глаза ширмой требует от 
ребенка внимания и кооперации, хорошей под
вижности глазного яблока и достаточно хорошего 
зрения в каждом глазу. При отсутствии любого из 
этих условий результаты теста могут быть недей- 
гтвит. льными. Э.'о тесты с открыванием-закрыва
нием и поочередным закрыванием. В первом тесте 
ребенок смотрит на предмет, находящийся на рас
стоянии (желательно 6 м). При тестировании детей 
старше 3 лет для фиксации взгляда используется 
таблица. Для более маленьких д°тей для фиксации 
внимания е  тесте используется ярко окрашенная 
или говорящая игрушка. Когда ребенок смотрит 
на удаленный предмет, исследующий закрывает 
один глаз и наблюдает за движением незакрытого 
глаза. Если глаз не совершает движений, значит, 
явное отклонение в нем отсутствует. После про
верки одного глаза процедуру повторяют со вто
рым пазом. В тесте с поочередным закрыванием 
исследующий закрывает и открывает каждый - лаз, 
быстро переводя ширму с одного глаза на другой. 
Если у реоенка имеется отклонение глаза, то глаз 
будет совершать быстрое установочное движение 
после перемещения ширмы на другой глаз. Оба 
теста (открывание-закрывание и попеременное 
закрывание) выполняются с фиксацией зрения 
на удаленных и близких предметах (при взгляде 
вдаль и вблизи), в очках и без них. Тест на закры
вание-открывание позволяет дифференцировать 
тропии и выраженные отклонения от скрытых, на
зываемых фориями.

I



Клинические проявления и лечение. Этио
логическая классификация косоглазия сложная; 
по происхождению косоглазие подразделяется на 
ненаралитичее чое и паралитическое.

Непаралит, шческое косоглазие. Это наиболее 
распространенный тип. Обычно дефект наружных 
глазных \'ышц отсутствует. В разных направлени
ях взгляда степень отклонения постоянная или от
носительно постоянная.

Эзодевиация. Эзодевиация является наиболее 
частым типом неправильного положения глаз у де
тей и составляет более 50 % всех отклонений глаз.

Ложное косоглазие (псевдоэзотропия) -  одна 
из наиболее распространенных причин обращения 
детей к офтальмологу. При нем возникает ложное 
впечатление косоглазия при точной согласован
ности зрительных осей. Оно может быть вызвано 
широкой плоской переносицей, выраженным эпи- 
кантусом или узким расстоянием между зрачками. 
При этом склера с назальной стороны зрительно 
кажется менее белой, чем можно ожидать, и созда
ется впечатление, что глаз скошен к носу, особенно 
если ребенок смотрит в сторону. Родители часто 
замечают, что когда ребенок смотрит в сторону, 
глаз почти исчезает из виду. Мнимое косоглазие 
следует отличать от истинного изменения поло
жения 1 лаз: при мнимом косоглазии корнеальный 
световой рефлекс находится в центре обоих глаз и 
в тесте с открыванием-закрыванием отсутствуют 
установочные движения глаз. При мнимом косо
глазии родителям необходимо объяснить, что эзо- 
тропия с возрастом проходит. По мере того как ре
бенок растет, его переносица начинает выдаваться, 
смещая складки эпикантуса, и медиальная склера 
становится пропорциональной участку, видимому 
при изменении положения глаза при взгляде в сто
рону. С возрастом у ребенка исчезает кажущееся 
схождение взгляда. Многие родители этих детей 
ошибочно полагают, что у их ребенка истинная эзо- 
тропия, которая пройдет сама собой. Поскольку у 
детей с псевдоэзотропией впоследствии возможна 
истинная эзотропия, родители и педиатры должны 
знать о том, что если видимое отклонение не ис
чезает, необходимо повторное обследование.

врожденная эзотропия. Термин не совсем кор
ректный. Некоторые дети, у которых диагностиро
вано данное нарушение, действительно, имели его 
при рождении. В большинстве случаев, описанных 
в литературе, это нарушение, обнаруженное у детей 
до 6 мес., тоже считается врожденным, хотя некото

рые авторы предлагают называть его младенческой 
эзотропией.

Для врожденной эзодевиации (отклонение 
кнутри) характерен большой и постоянный угол 
отклонения, из-за чего нередко присутствует схо
дящаяся (скрещивающаяся) фиксация. Это такое 
состояние, i/ри котором пебенок смс грит вправо 
левым глазом, а влево правым. При сходящейся 
фиксации каждый глаз с '•рудом отводится от носа 
(абдукция); это состояние имитирует паралич VI 
черепного нерва. Абдукцию можно продемонстри
р о вав  маневром «кукольной головы» или крат
ковременным заклеиванием одного глаза пласты
рем. У детей с врожденной эзотропией такие же 
погрешности рефракции, как и у нормальных де
тей их возраста. Это контрастирует с характерной 
высокой дальнозоркостью при аккомодационной 
эзотропии (см. ниже). У детей с врожденной эзс- 
тропией обычно имеется амблиопия.

Основная цель лечения врожденной эзотро
пии — устранить или максимально уменьшить 
отклонение. В идеале в каждом глазу достигается 
нормальное зрение, оси корректируются, устанав
ливается бинокулярное зренле. Раннее лечение с 
большей вероятностью приводит к бинокулярному 
зрению, которое позволяет поддерживать правиль
ное положение глаз в течение длит, льных перио
дов. После изле1 ения ассоциированной амблиопии 
выполняется хирургическая операция для коррек
тировки положения глаз. Даже после у сп еш н о го  
хирургического выравнивания у детей с врожден
ной эзотропией в анамнезе часто появляется вер
тикальное отклонение. Одна из его форм разви
вается в результате избыточной ряботы н и ж н и х  
косых мышц. В этом случае при взгляде в сторону 
глаз, который обращен к носу, резко о тк л о н я е т с я  
вверх. Диссоциированное вертикальное о т к л о н е 
ние развивается и у детей с младенческой эзотро
пией — один глаз медленно поднимае/ся вверх при 
отсутствии движения второго. Для лечения этих 
состояний может потребоваться х и р у р г и ч е с к а я  

операция.
Важно, чтобы родители понимали, что ран н я я  

успешная хирургическая корректировка я в л я е т 
ся только началом лечения. Поскольку у м ногих 
детей могут вновь развиться косоглазие или аМ' 
блиопия, необходим внимательный м о н и т о р и н г  в 
период, пока зрение еще не установилось.

Аккс'годационная эзотропия о п р е д е л я е т с я  каК 
«сходящееся отклонение глаз, а с с о ц и и р о в а н н о е  с



Активацией аккомодирующего (фокусирующего) 
рефлекса», обычно у детей 2-3  лет с приобретен
иям интермиттирующим или постоянным пере
крещиванием осей и амблиопией.

Механизм аккомодационной эзотропии вклю
чает в себя некорректированную гиперметропию, 
[нарушения аккомодации и аккомодационную кон- 
^ргенцию. Изображение гиперметропическом гла
зу размыто. При незначительной гиперметропии 
четкость изображения может быть повышена за 
счет аккомодации (фокусировки хрусталика глаза). 
Аккомодация тесно связана с конвергенцией (глаза 
поворачиваются внутрь). Если у ребенка высокая 
погрешность гиперметропической рефракции или 
высока конвергенция на каждую единицу аккомо
дативного усилия, то может развиться эзотропия.

Лечение аккомодационной эзотропии начина
ется с полной коррекции дальнозоркости. Очки 
устраняют потребность в аккомодации и таким 
.образом изотропию (рис. 694.1). Хотя многие ро
дители вначале обеспокоены тем, что их ребенок 
не захочет носить очки, преимущества бинокуляр
ного зрения и снижение фокусирующего усилия 
для четкого видения являются таким сильным 
стимулом для ношения очков, что ребенок охот
но принимает их Иногда при полной коррекции 
дальнозоркости положение глаза выравнивает
ся при фиксации взгляда на дальнее расстояние, 
но при этом сохраняется остаточное отклонение 
при фиксации взгляда на близкое расстояние; это 
можно устранить с помощью бифокальных линз, 
антиаккомодационных капель или хирургическим 
путем.

Родители должны быть предупреждены, что по
сле первоначальной коррекции с помощью лчков 
создается впечатление усиления эзодевиации, ког
да дети снимают очки. Родители часто утверждают, 
что до ношения очков у ребенка была незначитель

ная эзодевиация, а после снятия очков она значи
тельно усилилась. Причину этого они усматривают 
в ношении очков. Кажущееся усиление эзодевиа
ции вызвано тем, что после ношения очков ребенок 
предпринимает соответствующее аккомодирующее 
усилие. Когда дети снимают очки, аккомодирую
щее усилие для помещения пре щета в нужный 
фокус продолжается, усиливая эзсдевиаиию.

У большинства детей сохраняется правильное 
положение глаз после первичного лечения. По
скольку дальнозоркость с возрастом уменьшается, 
у многих пациентов постепенно отпадает потреб
ность в ношении очков для поддержания правиль
ного положения глаз. Иногда сохраняется остаточ
ная эзодевиацил даже при ношении очков, обычно 
при задержке лечения аккомодационной эзотропии. 
Эзотропия сначала может устраняться с помощью 
очков, но затем вновь возможно схождение осей, не 
корректируемое очками, — это проявление ухудше
ния или наличие неаккомодируемого компонента 
конвергенции. Для восстановления бинокулярного 
зрения его устраняют хирургическим путем.

Экзодевиации (расходящиеся отклонения). Это 
второй по частоте тип рассогласования. Расхс дяще- 
еся отклонение может быть перемежающимся (ин
термиттирующим) и постоянным. Итпермитти- 
рующая экзотропия — наиболее распространенный 
вид экзодевиации у детей. Это отклонение одного 
глаза кнаружи, обычно при фиксации взгляда на 
дальних предметах, как правило; усиливается при 
утомлении или заболевании. Яркий свет может 
вызвать рефлекторное закрывание экзотропного 
глаза. Поскольку изначально глаза долго находятся 
в правильном положении, острота их зрения может 
быть нормальной, так же как бинокулярное зре
ние.

Возраст детей, когда возникает интермиттиру- 
ющая экзотропия, различный, но чаще — от 6 мес.

Рис. 6 9 4 .1 . А ккомодационная эзотропия; корректировка отклонения с  помощью  очков



до 4 лет. Основанием для операции на глазной 
мышце является степень и частота дезиаций. Если 
девиация лезначитечона и бывает нечасто, целе
сообразно просто наблюдать ребенка. Выраженная 
девиация или ее учащение являю гея показанием 
для хирургической операции с целью сохранить 
нормальное бинокулярное зрение.

Постоянная экзот ропуя  редко бывает врожден
ной. Экзотропия может ассоциироваться с невро
логическим заболеванием ичи аномалией костной 
глазницы, как при гиндроме Крузона. Если она по
является в более поздний период жизни, то может 
быть ухудшением интермиттирующем экзотропии, 
которая имела место в детстве. Операция восста
навливает бинокулярное зрение даже при длитель
ном нарушении.

Паралитическое косоглазие. При парезе или 
параличе мышцы глаза возникает характерное мы- 
шечьое неравновесие, при котором отклонение гла
за меняется в зависимости от направ тения взгляда. 
Недавнее начало пареза можно предположить на 
основании симптома двоения, которое усиливается 
при взгляде в одном направлении, усиления откло
нения в зоне действия паретической мышцы и при 
фиксации взгляда паретическим глазом. Важно 
дифференцировать парез или паралич наружной 
глазной мышцы от содружестве зного косоглазия, 
потому что несодружественные формы часто свя
заны с травмой, системным нарз шением или не
врологической аномалией.

Паралич ТП черепного нерва. У детей его паралич 
обычно быьает врожденным и часто ассоциируется 
с аномалией развития или родовой травмой. При
обретенный паралич у детей может быть грозным 
признаком и свидетельс гвовать о неврологической 
аномалии, например об аневризме или внутриче
репной опухоли, а такж.1 воспалении или инфек
ции, травме головы, послевирусном синдроме и 
мигрени.

Паралич I I I  нерва, врожденный или приобре
тенный, обычно приводит к экзотропии в виде ин- 
фратропии (отклонение глаза вниз), а также полно
го или частичного птоза верхнего века — результат 
действия мышц (боковой прямой и верхней косой), 
оставшихся без противодействия. Если поражена 
и внутре нняя ветвь I I I  нерва, отмечается расшире
ние зрачка. Подвижность глаза при подъеме и опу
скании обычно ограничена с назальной стороны. 
Кроме того, клиническое исследование и лечение 
затруднены при врожденном параличе I I I  нерва и

посттравнатическом параличе, когда регенерация 
нервных волокон идет в неправильном направле
нии — аберрантная регенерация. Следствием се яв
ляются аномальные или парадоксальные движения 
века, глаз и зрачка, например подъем веча, сужение 
зрачка или западение глазного яблока при попытке 
ззгляда на среднее расстояние.

Паралич IV  черепною нерва. Может быть врож
денным или приобретенным, посколг ку нерв имеет 
протяженный внутричерепной путь и уязвим для 
повреждений при травме головы. У детей паралич 
IV  нерва чаще врожденный, чем приобретенный 
в результате травмы. Паралич IV  нерва приводит 
к ослаблению верхней косой мышцы, что вызы
вает отклонение глаза вверх (супратропия). По
скольку мышца-антагонист, нижняя косая мышца, 
остается без противодействия, пораженный глаз 
отклоняется вверх при взгляде к носу. Дети обыч
но наклоняют голову к плечу, противоположному 
пораженному глазу, опускают подбородок и пово
рачивают лицо в направлении, противоположном 
поражению. Эта поза минимизирует отклонение и 
ассоциированное двоение. Поскольку аномальная 
поза головы способствует нормальному положе
нию глаз, амблиопия бывает редко. Так как шейные 
мышцы нормальные, попытки скорректировать 
позу головы с помощью упражнений и операции не 
приводят к успеху. Распознать парез верхней косой 
мышцы затруднительно, если отклонение головы и 
глаза минимально. Улучшение состояния глаза и 
устранение аномальной позиции головы достига
ются с помощью хирургической операции.

Паралич VI черепного нерва. Этот паралич вы
зывает заметное скрещивание глаз и ограничивает 
способность пораженного глаза смотреть в сторону. 
Дети часто поворачивают голову в сторону парали
зованной мышцы, потому что эта позиция помогает 
сохранить бинокулярное зрение. Эзотропия макси
мальна при движении глаза в сторону п о р а ж е н н о й  

мышцы.
Врожденный паралич V I  черепного нерва бывает 

редко. Пониженная способность бокового взгляда 
у детей часто ассоциируется с другим н а р у ш е н и е м ,  

например с врожденной эзотропией или ретрак- 
ционным синдромом Дуэйна. У н о в о р о ж д е н н ы *  

может наблюдаться преходящий парез из-за повы
шенного ВЧД, ассоциированного с родами; обы чно 

он спонтанно проходит к 6-й неделе.
Приобретенный паралич V I  нерва у детей я вл я  

ется грозным сигналом, потому что нерв ч у в с т в и т е
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лен к повышенному ВЧД, связанному с гидроцефа
лией и внутричерепной опухолью. Другие причины 
деф екта V I  нерва включают травму, деформацию 
сосудов, менингит и синдром Градениго, когда вос
паление среднего уха бысфо ведет к мастоидиту с 

Летрозитом и отеком твердой мозговой оболочки. 
Они вызывают ущемление V I  нерва пгтросфено- 
идной связкой во внутричерепном пространстве. 
Паралич V I  нерва устраняется ангибиотиками. 
Доброкачественный его паралич, приобретенный 
и безболезненный, отмечается у младенцер и детей 
более старшего возраста. Часто ему предшествуют 
лихорадочное заболевание или инфекция верхних 

1 дыхательных путей; паралич имеет рекуррентный 
Исарактер и обычно исчезает эесследно, при нем сле

дует исключать и другие причины.
Синдромы косоглазия. Специфические виды 

косоглазия имеют необычные клинические прояв
ления. Большинство этих нарушений вызывается 
структурными аномалиями наружных глазных 
мышц или прилежащих тканей.

Двусторонний паралич поднимателей. Моноку- 
Вйярный дефицит подъема при абдукции и аддукции 

называется двусторонним параличом поднимателя. 
Он может быть следствием пареза обоих подни
мателей, верхней прямой и нижней косий мышц, 
или возможного ограничения подъем а до 'фовня, 
обеспечиваемого нижней прямой мышцей. Когда 
ребенок с этим заболеванием фиксирует предмет 
Henapf тическим глазом, паретический глаз являет
ся инфратропным и верхнее веко на этой стороне 
может показаться птозным. Фиксация паретиче- 
ским глазом вызывает супратропию непаретиче- 

1 ского глаза и исчезновение птоза.
Синдром Дуэйна. Это врожденное нарушение 

подвижности глазного яблока характеризуется 
его ретракцией при ал цукции. Причиной считает
ся аномальная иннервация, в результате которой 
происходит совместное сокращение медиальной и 
латеральной прямых мышц при попытке аддукции 

•Сраженного глаза. При синдроме Дуэйна у паци
ента отмечается ослабление ябдукциь и аддукции 
Или отклонение пораженного глаза вверх либо 
®Низ при аддукции. Могут быть эзотропия, экзо- 
’Ропия или относительно правильное положение 
глаз. У многих отмечается поворот головы, ком
пенсирующий дефект горизонтального движения 

■'Лаза, иногда развивается амблиопия. В некоторых 
Случаях может быть полезна хирургическая опера

ция для улучшения подвижности и содружествен

ного действия глаз и для уменьшения поворота 
головы.

Синдром Дуэйна обычно спорадический. Ино
гда он наследуется по аутосомно-домикантному 
типу, обычно бывает изолированным, но Может 
сочетаться с другой глазной или системной ано
малией.

Синдром Мебиуса. Отличительными чертами 
синдрома Мебиуса являются врожденный парез 
лицевого нерва и слабая абдукция. Паралич ли
цевого нерва обычно бывает двусторонним, ча
сто асимметричным и неполным и с тенденцией 
не затрагивать нижнюю часть лица и подкожную 
мышцу шеи. Возможны экт ропион (выворот века), 
эпифора, экспозиционная кератопатия (вызванная 
обнажением, или экспозицией, яблока). Дефект аб
дукции может быть одно- или двусторонним. Часто 
наблюдается эзотропия. Причина синдрома неяс
на — является ли основной причиной аномалия 
развития ядер черепного нерва, гипоплазия мышц 
либо сочетание центральных или периферических 
факторов. И.рают роль гестационные факторы, 
например травма, заболевание, прием различных 
лекарств, в частности талитомида. Описаны се
мейные случаи. Ассоциированные дефекты раз
вития включают птез, паралич нёба и языка, глу
хоту, дефекты грудной мышцы и мышцы языка, 
микрогнатию, синдактилию, лишние пальцы или 
отсутствие рук, ног, пальцев на руках или на н^гах. 
В определенных случаях показана хирургическая 
коррекция эзотропии; необходимо лечить любую 
сопутствующую амблиопию.

Синором Ьрауна. Это ограничение или отсут
ствие движения глаза вверх в положении аддукции. 
Часто ассоциированное отклонение пораженного 
глаза вниз при ад цукции. Может наблюдаться ком
пенсаторный наклон головы. В некоторых случаях 
причиной синдрома считаются структурные ано
малии, например тугое сухожилие верхней косой 
мышцы, врожденное укорочение или утолщение 
оболочки ее сухожилия либо образование трабекул 
из соединительной ткани между сухожилием верх
ней косой мышцы и блоком. Иногда анатомические 
аномалии не обнаруживаются.

Приобретенный синдром Брауна может быть 
следствием травмы орбиты, включая область бло
ка, или хиоургической операции на придаточных 
пазухах носа, а также развиться после воспаления, 
особенно после синусита и ювенильного ревмато
идного артрита.



Синдром Брауна, развивающийся после воспа
ления, может отвечать на лечение кортикостерои
дами. Детям с истинным врожденным синдромом 
Брауна показана хиру ргическая операция.

Синдром Парино. Так обозначается паралич 
вертикального взгляда, изолированный либо в со
четании с парезом ресничной ветви или корешка 
глазодвигательного (III черепной) нерва. Он лвля- 
ется признаком повреждения покрышки среднего 
мозга. Офтальмологические признаки поражения 
среднего мозга В1;лючают паралич вертикального 
взгляда, диссоциацию зрачковых реакций на свет и 
ближнюю фокусировку, общий пупилломоторный 
паралич, корэктопию, дискорию, нарушения акко
модации, патологическую ретракцию века, птоз, па
рез наружных глазных мышц и паралич конверген
ции. Иногда наблюдается ассоциированный спазм 
конвергенции конвергентный пульсирующий и 
вертикальный нистагм, особенно при попытке вер
тикального взгляда. Комбинация э^их признаков 
называется синдромом Кербера-Салюса-Элыпни- 
га, или синдромом сильвиева водопровода.

Главной причиной паралича вертикального 
взгляда и ассоциированных мезэнцефалических 
признаков у детей является опухоль шишковидной 
железы или III желудочка мозга. Дифференцируют 
с травмой и демиелинизирующей патологией. При 
гидроцефалии ослабление вертикального взгляда и 
патологическая рефакция века называются симп
томом «захоинщего солнца». Транзиторное супра- 
нуклеарное нарушение взгляда иногда наблюдает
ся даже у здоровых новорожденных детей.

Врожденная глазодвигательная 
апраксия
Данное врожденное нарушение содружественного 
взгляда характеризуется дефектом произвольного 
горизонтального взгляда, компенсаторным подер
гиванием головы и сохранением медле нных следя
щих и возвратных (рефлексивных) движений глаз. 
Дополнительные признаки — отсутствие быстрой 
фазы (релаксации) оптокинетического нистагма и 
обязательное отклонение глаз в противоположную 
сторону при повороте туловища. Дети не могут 
произвольно быстро посмотреть в сторону в ответ 
на команду или на необычный предмет, но могут 
следить взглядом за медленно перемещающейся 
мишенью в любом направлении. Для компенсации 
дефекта при целенаправленных боковых движени

ях глаз дети дергают головой, чтобы привести глаза 
в нужное положение, и часто моргают, чтобы изме
нить фиксацию. С возрастом это становится менее 
заметными.

Патогенез неясен. Возможно, нарушение раз
вивается в результате задержки миелинизации 
глазодвигательных путей. У некоторых пациентов 
обнаружены структурные аномалии ЦНС, включая 
^генез мозолистого тела и червя мозжечка, порэн- 
цефалию, гамартому отверстия Монро и макроце
фалию. Часто наблюдается задержка двигательно.- 
го и когнитивного развития.

Нарушение подвижности глаза, напоминающее 
врожденную глазодвигательную алраксию, можно 
видеть v пациентов с метаболическими нейродеге- 
неративными заболеваниями (в частнсгти, болезнь 
Гоше) или с атаксией-телеангиэктазией либо мо
жет быть признаком опухоли мозга.

Нистагм
Нистагм (ритмические колебательные движения 
одного или обоих глаз) может быть результатом 
аномалии любого из трех основных механизмов, 
регулирующих положение л подвижность глазных 
яблок — механизма фиксации, содружественного 
взгляда и вестибулярных механизмов. Существует 
и физиологический нистагм, вызываемый соответ
ствующими раздражителями (табл. 694.1).

Врожденный маятникооСразный нистагм обыч
но ассоциируется со зрительными анома лиями, ко
торые ведут к снижению остроты зрения; из общих 
причин раннего возникновения нистагма можно 
назвать альбинизм, аниридию, ахромазию, врож
денную катаракт'' и атрофию зрительного нерва и 
высокую погрешность рефракции. М аятникообраз
ный нистагм может передаваться по доминантному  
или сцепленному с  Х-хромосомой т и п у  без явных 
аномалий зрения. Нистагм может с о п р о в о ж д а т ь с я  

движениями головы.
Врожденный идиопатический мот орный ни

стагм характеризуется горизонтальными толчко
образными коле 5аниями в зависимости от i 
ладающего взгляда; нистагм более резкий в одном 
направлении взгляда, чем в другом, с толчком в на
правлении взгляда. Анатомические деф екты  при 
нистагме отсутствуют, и острота зрения обычно 
приближается к нормальной. Может с у щ е с т в о в а т ь  

точка реверст1и или точка нуля, в которой нистагм 
уменьшается, а зрение улучшается; характерны



Специфические виды нистагма
Таблица 694.1

Вид нистагма Описание Ассоциированные <—стояния
I Скрытый нистагм Содружественный толчкообразный нистагм в на

правлении смотрящего глаза
Врожденный дефект зрения, наблюдается 
с окклюзией глаза

Явньи" латентный нистагм Быстрые толчки в направлении смотрящего глаза Косоглазие, врожденный идиопатический 
нистагм

Периодический anLTepmipvio- 
щий нистагм

Циклы горизонтальных или горизонтально-враща
тельных движений, меняющих направление

Аномалии зрения и неврологические 
аномалии

ЕЫвратно поступательный 
нистаг™

Один глаз поднимается и отводится внутпь, дру
гой — опускается и отводится наружу

Обычно дефект хиазмы зрительного 
нерве

Пульсирующий нистагм Глаза толчкообразно западают в орбиту ил и дви
жутся в направлении друг к другу

Давление на покрышку среднего мозга 
(синдром Парино)

Нистагм, вызванный взглядом Толчкообразный нистагм в направлении взгляда Медицинские препараты, повреждение 
ствола мозга или дисфункция лабиринта

Нистагм с парализацией взгляда Глаза толчкос5разно западают назад с сохранением 
эксцентрического взгляда

Заболевания мозжечка

Нижнил нистагм Быстрая фаза движения направлена вниз Заболевание задней черепной ямки, дей
ствие лекарств

Верхний нистагм Быстрая фаза движения направлена вверх Заболевания ствола мозга и мозжечкг.; за
болевания оргака зрения

Вестибулярный нистаг м Горизонтально-вращательный или горизонтальный 
толчкообразный

Дисфункция вестибулярной системы

Асимметричный или моноку
лярный нистагм

Качательно-вертикальный нистагм Заболевание сетчатки и зрительных пу
тей

Кдаат. льная «^дорога Меткил быстрый 1:ачательныи нистагм Тортиколлис, кизание головой; кдиопати- 
ческий или при глиоме зрительных путей
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компенсаторная вынужденная позиция, поворот го
ловы в положение, в котором нистагм минимален. 
Причина врожденного толчкообразного нистагма 
неясна; в некоторых с чучаях он имеет семейный 
характер. Возможна хирургическая операция на 
глазных мышцах, которая устраняет аномальное 
положение головы, совмещая точку наи лучшего 
видения с прямым взглядом.

Приобретенный нистагм требует быстрой и 
внимательной оценки. Вы зывает беспокойство ни
стагм с парализацией взгляда и нистагм, вызывае
мый взглядом, при заболевания*, мозжечка, ствола 
мозга и головного мозга.

Пульсирующий (ретракторныи) или конверги
рующий нистагм — многократное подергивание 
Глазных яблок внутрь глазницы или по направле
нию друг к другу. Обычно наблюдается при пара
личе вертикального взгляда и яв чяется частью син
дрома Парино или Кероера-Салю са-Эи шнига 
(синдром сильвиева водопровода). Причиной мо
гут 5ыть опухоль, повреждения сосудов или воспа
ление, у детей — пинеалома или гидроцефалия.

Кивателъная судорога является особым видим 
приобретенного в детстве нистагма (см. также 
гл. 620). Полная форма нарушения характеризу
ется триадой признаков, включающих маятнико
образный нистагм, кивание головы и тортикол- 
лис. Нистагм очень мелкий, горизонтальный и 
мая^никообразный, часто асимметричный, иногда 
односторонний. Признаки обычно развиваются в 
течение первого или второго года жизш.. Компо
ненты триады могут появиться неодновременно. 
Чаще процесс бывает доброкачественным и само- 
ограниченным и обычно продолжается несколько 
месяцев, иногда лет. Генез к гассического киватель- 
ного нистагма, который обычно проходит спонтан
но, неясен.

У детей с признаками, напоминающими кива- 
тельный нистагм, диагностируют опухоль мозга, 
в частности глиому гипоталамической и хиаз- 
мальной части зрительного нерва Р связи с этим 
рекомендуется неврологическое и нейрооудасло- 
гическое обследование и тщательный мониторинг 
младенцев и летей с нистагмом.



Таблица 694.2
Специфические виды ненистагмоидных движений глаза

Вид нистагма ^писаниг Ассоциированные состояния
О.локлонус Содружественные движения в разных направлени

ях с разной скоростью и амплитудой
Гидроцефалия, заболевание ствола и моз
жечка, нейробластома

Зрительная дигметрия Чрезмзрное отклонение г паз при быстрой фиксг ■ 
ции

Нарушение Функции мозжечка

Дрожание глазных яблок Гори юктэпьные колебания при взгляде вперед, 
иногда с миганием

Заболевание мозжечка, гидроцефалия 
или опухоль ЦНС

«Кивание» 1лазных яблок Колебание вниз от основного взгляда, глаз остается 
в этом положении несколько секунд, затем возвра
щается назад

Заболевай ip варолиева моста

Глазной миоклонус Ритмические маятникообразные колебания глаз с 
синхронным движением неглазных мышц

Повреждение красного ядра, нижнего 
сшивного ядра и зубчатого кара на той же 
сторона
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Другие аномалии движений глаз
С нистагмом следует дифференцировать специфи
ческие виды аномальных движений глаз, в част
ности опсоклонус (синдром «г пяшущих глаз»), 
зрительную дисметрию и дрожание (табл. 694.2).

Опсоклонус. Опсоклонус и атаксические со
дружественные движения представляют собой 
спонтанные неритмичные, хаотические движения 
глаз в разных направлениях. Глаза беспокойны и 
совершают резкие содружественные движения раз
ной амплитуды в меняющихся направлениях. Оп
соклонус чаще всего ассоциируется с энцефалитом. 
Может быть первым признаком нейрсбла' ”омы.

Зрительная дисметрия. Аналогична дисме- 
трии конечнистей. При ней отсутствует точность 
движений при рефиксации, что характеризуется 
переведением или недоведением глазных яблок с 
несколькими установочными колебаниями из сто
роны в сторону при переводе взг шда с одной точки 
на другую. Зрительная дисметрия является при
знаком заболевания мозжечка или мозжечковых 
проводящих путей.

Дрожание глазных яблок. Эти перемежающи
еся горизонтальные движения глазных яблок из 
стороны в сторону, возникающие спонтанно или 
при изменении фиксации. Характерны цля забо
леваний мозжечка
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 Глава 695 
Аномалии век

тог . П ри блефариптозе верхнее веко опуш е- 
110 ниже нормального уровня. Врожденный птоз 
рбычно является следствием локализованной дис

трофии леватора, когда попереч.юполосатая мы
шечная ткань замещается фибризной. Он может 
бытч одно- и двусторонним, наследственно-семей- 
ным с передачей по доминантному типу.

Родители часто отмечают, что глаз кажется 
меньше из-за опущенного века. В том месте, где 
под поверхностью кожи обычно прикрепляется 
леватор, складка на веке уменьшена или отсутству
ет вовсе. Поскольку леватор замещен фиброзной 
тканыо, веко не полностью опускается при взгляде 
вниз (отставание века). При сильном птозе дети 
пытаются псднять веко, поднимая бровь или под
бородок, чтобы сохранить бинокулярное зрение.

Челюстно-моргательный птоз Маркуса Гун
на составляет 5 % птоза у детей. Это аномальная 
синкинезия между V и III черепным нервом, в ре
зультате чего при открывании рта непроизвольно 
поднимается веко. Жевание или сосание вызывает 
моргательное движение, которое может 6ы~ь более 
заметным, чем сам птоз.

Хотя птоз у детей часто бывает изолированным, 
он может сочетаться и с другими зрительными или 
системными нарушениями. Системные наруше
ние включают тиастению gravis, мышечную дис
трофию и ботулизм, зрительные — механический 
птоз при опухоли век, блефарофимоз, врожденный 
фибросклероз, сочетанный дефект развития лева- 
тора/верхней прямой мышцы и врожденный или 
приобретенный паралич III черепного нерва. Сле
довательно, наличие птоза требует полного офталь
мологического и системного обследования.

У детей с птозом может наблюдаться апблио- 
пия. Она развивается вторично при блокировании 
зрительной оси верхним веком (депривационная 
амблиопия) или при астигматизме, вызванном дав
лением века на глазное яблоко (анизом гтропия). 
Перед лечением т о з а  необходимо сначала устра
нить амблиопию.

Лечение птоз? показано для устранения ано
мальной позиции головы, расширения поля зре
ния, предупреждения амблиопии и восстановления 
нормального внешнего вида века. Выбор времени 
оперяции зависит от степени птоза, тяжести косме
тического или функционального дефекта, наличия 
или отсутствия компенсаторной позиции, желания 
родителей и рзшения хирурга. Хирургическое ле
чение зависит от того, в какой степени сохранена 
функция леватора. У детей со средней или нормаль
ной функцией возможна резекция леватора. У па
циентов со слабой функцией или ее отсутствием



можно применить подвешивание лобной мышцы. 
При этом подвешивающий (крепящий) материал 
соединяет лобную мышцу и хрящевую пластинку 
века. Это позволяет пациенту более эффективно 
поднимать веко, используя бровь и лобную мышцу. 
Амблиопия может остаться даже после хирургиче
ской коррекции и требует внимательного монито
ринга.

Э п и к а н т у с . Это вертикальные или косые 
кожные складки по обеим сторонам переносицы; 
они начинаются от брови или века и закрывают 
внутренний угол глазной щели. Эти складки при
сутствуют у очень маленьких детей и с возрастом 
становятся менее выраженными. Они могут быть 
достаточно широкими и закрывать среднюю часть 
глаза, в результате чего глаза кажутся скошенны
ми к переносице (псевдоэзотропия). Эпикантус 
является составной частью многих синдромов, в 
том числе хромосомных аберраций (трисомия) и 
нарушения единичных генов.

Л агоф тальм . Это неполное смыкание век. Оно 
может быть паралитическим, вызванным пара
личом лицевого нерва, затрагивающим круговую 
мышцу глаза, или спастическим, как при тирео
токсикозе. Лагофтальм бывает обусловлен струк
турными аномалиями в результате ретракции или 
укорочения век из-за рубцов или атрофии после 
повреждения (ожога) или заболевания. У детей с 
коллоидной мембраной может быть временный ла
гофтальм, вызванный рестриктивным действием 
мембраны на веки. Лагофтальм может сопровож
дать проптоз или буфтальм (гидрофтальм), когда 
нормальные веки не могут закрыть увеличенное 
или выступающее глазное яблоко. Некоторая сте
пень физиологического лагофтальма является 
нормальным явлением во время сна, но функцио
нальный лагофтальм у пациента без сознания или 
у ослабленного больного может быть серьезной 
проблемой.

У пациентов с лагофтальмом обнажение глаза 
может привести к высыханию, инфицированию, 
изъязвлению или перфорации роговицы; это чре
вато потерей зрения или даже глаза. При лагоф- 
тальме необходимо защищать глаз препаратами 
искусственной слезы, офтальмологическими ма
зями или увлажняющей камерой. Следует избегать 
использования марлевых прокладок, потому что 
марля может вызвать стирание роговицы. Иногда 
необходимо хирургическое смыкание век (блефа- 
рорафия) с целью долговременной защиты глаза.

Р етр а к ц и я  в е к . Патологическая ретракция 
века может быть миогенного или нейрогенного ха
рактера. Миогенная ретракция верхнего века имеет 
место при тиреотоксикозе и ассоциируется с тремя 
классическими признаками: впечатление стояче
го глаза {симптом Далъримпля), редкое мигание 
( симптом Ш тельвага) и отставание верхнего века 
при движении глаза вниз (симптом Грефе).

Нейрогенная ретракция век встречается при по
вреждении передней части среднего мозга. Ретрак
ция века является признаком синдрома силъвиева 
водопровода, у детей —гидроцефалии. Может иметь 
место при менингите. Парадоксальная ретракция 
века наблюдается при синдроме Маркуса Гуннь, 
может проявляться при попытке движения глаза 
в восстановительный период после паралича III 
черепного нерва, если произошла аберрантная ре
генерация глазодвигательного нерва.

Простое стояние глаз и физиологическая или 
рефлексивная ретракция век (выпученные глаза), в 
отличие от патологической ретракции век, наблю
даются у младенцев в ответ на внезапное снижение 
освещенности или при вздрагивании от испуга.

Э к троп и он , эн тр оп и он  и эп и бл еф ар он . Эк- 
тропион  — выворот края века; он может приво
дить к избыточному слезотечению (эпифора) с 
последующей мацерацией кожи века, воспалением 
открытой конъюнктивы, а также к поверхностной 
экспозиционной кератопатии. Частой причиной 
являются рубцы после воспаления, ожога, травмы 
или ослабление круговой мышцы глаза в результа
те паралича лицевого нерва; эти формы подлежат 
хирургической коррекции. Важнейшее зн а ч е н и е  
имеет защита роговицы. Эктропион наблюдается 
у и  детей с аномальным развитием латеральной 
связки века и при синдроме Дауна.

Энтропион — заворот края века, в ы зы ваю щ и м  
дискомфорт и повреждение роговицы из-за заво
рота ресниц внутрь (трихиаз). Основной причи
ной являются рубцовые изменения после трахо 
матозного воспаления или вследствие с и н д р о м а  
Стивенса—Джонсона. Существует также р е д к ая  
врожденная форма. Во многих случаях э ф ф е к т и в 
но хирургическое лечение.

Эпиблефарон часто наблюдается в детском воз
расте и может быть принят за выворот века. При 
эпиблефароне образуется кожная складка под ниЖ- 
ним веком и ресницы нижнего века н а п р а в л я ю т с я  

вертикально, касаясь роговицы. В отличие от эн- 
тропиона здесь нет заворота края века к роговиие-



■я
Глава 695. Аномалии век

Эпиблефарон обычно проходит спонтанно. Если 
начинается иоразование рубца на роговице, может 

■потребоваться хирургическое лечение.
Блефароспазм. Это спастическое или много-

■  кратное смыкание век может быть вызвано болез- 
I нями, раздражающими роговицу, конъюнктиву или 
I лицевой нерв, утомлением или некорректирован- 
I ной погрешностью рефракции либо обычным ти

ком. В патологических случаях (трихиаз, кератит,
I конъюнктивит или наличие инородного тела) тре- 
Ёбуется тщательное офтальмологическое обследо

вание. Состояние облегчается местной инъекцией 
ботулинического токсина, которая, однако, требует 

К  частого повторения.
Блефарит. Это воспаление края век, обычно 

I двустороннее, с их покраснением и образованием 
I корочек или чешуек; вызывает раздражение, чув- 
I сгво жжения и зуд. Течение хроническое или реци- 
I дивирующее. Различают две формы заболевания: 
I стафилококковую и себорейную. При стафилокок- 
I новом блефарите на краях век образуются язвички,
■ ресницы имеют тенденцию к выпадению, часто со- 
I  провождается конъюнктивитом и поверхностным

кератитом. Себорейный блефарит характеризуется
■ наличием жирных чешуек, меньшим покраснением 
I век и отсутствием язв. Часто бывает смешанный

блефарит.
При обеих формах блефарита требуется тща- 

I  тельное ежедневное удаление чешуек и корочек 
с краев век аппликатором с тканью или влажной 
ваткой. Для лечения стафилококкового блефарита 
используются антистафилококковые антибиотики, 

I которые наносятся непосредственно на края век. 
Когда у ребенка имее гея и себорея, необходимо со-

■ путствующее лечение кожи головы.
Педикулез ресниц может вызывать клиническую 

картину блефарита. Вшей ликвидируют с помощью 
[I офтальмологической вазелиновой мази, которую 

наносят на край века и ресницы. Гниды удаляют с
■ ресниц механическим способом.

Ячмень. Эти инфекция желез века, которая 
В Может быть острой и подострой; отмечаются бо

лезненная очаговая припухлость и покраснение. 
I! Возбудителем обычно является золотистый ста

филококк. При вовлечении в процесс мейбомие- 
вых железок развивается острый мейбомит, или 

I  внутренний ячмень (horaeolum internum)-, абсцесс 
обычно большой и вскрывается как на кожу, так и 
На конъюнктиву. При инфицировании желез Цейса 

] Или Молля абсцесс имеет меньший размер, явля

ется более поверхностным и вгкоывае^ся на край 
века; в этом случае он называется наружным ячме
нем (hordeolum externum).

Лечение состоит в частом применении согрева
ющих компрессов, а при необходимости — в хирур
гическом вскрытии и дренировании. Кроме гого, 
местно применяются антибиотики. Без лечения ин
фекция вызывает воспаление века или орбиты, что 
фебует системного применения антибиотиков.

Халазион — гранулематозное воспаление мей- 
бомиевой железы с образованием твердого безбо
лезненного узелка на верхнем или нижнем веке. 
Имеет тенденцию к хроническому течению и отли
чается от острого мейбомита отсутствием призна
ков острого воспаления. Халазион часто спонтанно 
рассасывается, но если он увеличивается в размере 
и нарушает зрение (индуцируя астигматизм по
средством давления на глазное яблоко), то требу
ется хирургическое вмешательство. Операция вы
полняется и по косметическим соображениям.

Колобома века. Данная щелевидная деформа
ция варьирует от небольшого углубления или вы
емки на свободном крае века до крупного дефекта 
почти на все веко. Если щель большая, результатом 
может быть патологическая сухость, образование 
язвы и помутнение роговицы. Рекомендуется ран
няя хирургическая коррекция. Другие деформа
ции, ассоциированные с колобомой век, включа
ют дермоидныг кисты (дермолипома) на глазном 
яблоке; они часто образуются в месте, соответству
ющем дефекту века. Колобома виса может ассоци
ироваться с обширной лицевой аномалией, напри
мер мандибулофациальным дизостозом (синдром 
Франческетти или Тричера Коллинза).

О п у х о л и  век. Некоторые опухоли век вы
растают из поверхностных структур (эпителий и 
сальные железы). В раннем детстве могут быть не- 
вусы, большинство из них являются пограничны
ми (эпидермодермальными). В предпубертатный 
период наблюдается тенденция к образованию 
сложных невусов, а в пубертатный — дермя льных. 
Злокачественные эпителиальные опухоли (базаль
ноклеточная, плоскоклеточная карциномы) редко 
встречаются у детей, но в детстве может наблю
даться синдром базальноклеточного невуса и такие 
злокачественные образования, как пигментная ксе- 
ридерма и синдром Ротмунда-Тимсона.

Другие опухоли век образуются из более глубо
ких структур (нервная, сосудистая, соединитель
ная ткань). У детей наиболее распространена ка-



пиллярпая гемангиома. Многие гемангиомы имеют 
тенденцию к спонтанной регрессии, хотя в раннем 
детстве они могут тревожить своим быстрым ро
стом. Часто самим лучшим способом их лечения 
является наблюдение за па циенточ, что дает опухо
ли возможность спонтанно регрессировать (см. т. 3, 
гл. 360). При быстром развитии гемангиомы, когда 
она может вызывать амблиопию за счет об трукции 
зрительной оси или индуципования астшматизма, 
рекомен хуется применение кортикостероидов, ин
терферона или хирургическое лечение. Пламенею
щий невус (родимые пятна), необратимая геманги
ома, бывает изолированной или ассоциируется с 
другими симптомами синдрома Стерджа-Вебера. 
Детей следует тщательно наблюдать на возможное 
развитие глаукомы. Лимфангиома века представ
ляет собой твердую масс^, врожденную или обра
зующуюся вскоре после рождения, с тенденцией к 
медленному увеличению в период роста ребенка. 
В процесс вовлекается конъюнкт1 :ва, на которой 
образуются прозрачные кистозные извилистые 
массы — диагностический признак лимфангио- 
мы. В некоторые случаях затрагивается и орбита. 
Лечение з?ключает"я в хирургическом иссечении. 
У детей с нейрофиброматозом могут встречаться 
еетеи .̂пые нейрофибромы век, первым признаком 
которых часто является птоз. Веко может стать 
S-образным. Веки могут поража гься и другими 
видами опухолей, такими кач ретинооластома, 
нейробластома и рабдомиосаркома орбиты (дан
ные заболевания обсуждаются в соответствующих 
разделах).
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I
 Глава 696
Заболевания 
слезных органов

Слезная пленка. Слезная пленка, которая омыва
ет глаз, представляет собой слс ясную структуру из 
трег слоев. Внутренний муциновый слой секрети- 
руется бокаловидными и эпителиальными клетка
ми конъюнктивы и ацинаоными клеткг ми слезной 
железы. Он обеспечивает стойкость пленки и спо
собствует ее прикреплению к конъюнктиве и рого
вице. Средний водянистый слой составляет 98 % 
слезной пленки и продуцируется основной слезной 
железой и дополнительными слезными железами. 
Он содержит электролиты, белки, антитела. На
ружный липидный слой продуцируется главным 
образом сальными мейбомиевыми железками века; 
он задерживает испарение слезной пленки. Слезы 
стекают медиально в точечные отверстия в крае 
века и поступают через канатьцы в слезный мешок 
и оттуда по носослезного протоку в нос.

Дакриостеноз и дакриоцистит. Врожденная 
непроходимость носослезного канала ГВННСК), или 
дакриостеноз, является наиболее распространен
ным нарушением слезной системы, которое имеет 
место у  6 % новорожденных. Причина обычно за
ключается в нарушении канализации э п и т е л и а л ь 

ных клеток, образующих носослезный канал при 
его вступлении в носовую полость (клапан Гасне- 
ра). Симптомы ВННСК возможны при рождении, 
хотя само нарушение может не проявиться до тех 
пор, пока продукция слезы не станет н о р м а л ь н о й -  

Симптомы ВННСК B i :лючают в себя и з б ы т о ч н ы й  

объем слез, обильное натекание слез на веки и 
щеки и  рефлюк*- мукоидных масс, продуцируемых



в слезном мешке. Часты покраснение и мацерация 
I кожи из-за раздражения вытиранием постоянно ка- 
I пающих слез и отделяемого. При полной непрохо

димости данные симптомы могут быть тяжелыми 
и постоянными. При частичной непроходимости 

J  носослезного канала сохраняет способность дрени
ровать образующуюся базисную слезную пленку. 
Однако в период повышенного словообразования 
(при действии холода, ветра, солнца) или при пол
ное закрытии дистального конца носослезного ка
нала (при отеке слизистой оболочки носа) слезный 
поток значительно усиливается.

У детей с ВННСК могут развиться острая инфек
ция и воспаление слезного мешка (дакриоцистит), 
воспаление окружающих тканей (перицистит), в 
редких случаях — периорбитальная флегмона При 
дакриоцистите обнаруживаются припухлость, по
краснение и болезненность слезного мешка, у паци
ента могут наблюдаться системные признаки вос- 

I паления в виде лихорадки и раздражимости.
Основное лечение неосложненной непроходи

мости носослезного канала заключается в сеансах 
I  массажа, обычно 2-3  раза в день, в сочетании с очи

щением век теплой водой. При отхожЛ1ении значи- 
! тельного количества слизисто-гнойного содержи

мого местно применяются антибиотики. ВННСК 
обычно проходит спонтанно, в 96 % случаев — в 
течение первого года жизни. Когда заболевание не 

I  разрешается до 1 года, носослезный канал зондиру
ют; излечение наступает примерно в 90 % случаев.

Острый дакриоцистит, или флегмона слезного 
мешка требует немедленного лечения антибиоти
ками. Обычно показано хирургическое вмешатель
ство.

Мукоцеле представляет собой необычный рас- 
I тянутый непроходимый слезный мешок, закрытый 

прокси ^чльно и дистально. Мукоцеле можно ви
деть шэи рождении или в ближайшее время после 
рождения в виде голубоватой подкожной массы 
непосредственно под медиальным сухожилием. 
Первоначальное лечение заключается в наложе
нии теплых компрессов и мягком массировании 

I слезного мешка. При развитии инфекции систем
но назначают антибиотики. Для предупреждения 
Дальнейшего развития инфекции или для лечения 

I абсцесса проводится зондирование носослезной 
I  системы.

Не всякое слезотечение у детей обусловлено 
I  обструкцией носослезного канала. Слезотечение 

Мож^г быть и симптомом глаукомы, внутриглаз

ного воспаления или наружного раздражения, на
пример, при абразии роговицы или попадании ино
родного тела

Дакриоаденит. Дакриоаденит, или воспаление 
слезной железы, редко встречается в детстве. Он 
может быть при эпидемическом паротите (в этом 
случае дакриоаденит обычно острый и двусторон
ний и проходит через несколько дней или недель) 
или инфекционном мононуклеозе. Золотистый 
стафилококк может вызывать гнойный дакриоа
денит. Хронический дакриоаденит ассоциируется 
с некоторыми системными заболеваниями, осо
бенно с саркоидозом, туберкулезом и сифилисом. 
При некоторых системных заболеваниях возможно 
увеличение слезных и слюнных желез (синдром 
Микулича ).

Алакримия и синдром сухого глаза. Выражен
ный недостаток слез может быть изолированным 
одно- и двусторонним врожденным д эфектом или 
ассоциироваться с аномалией нервной системы, 
напр] [мер, с аплазией яд зр черепного нерва. Он 
бывает врожденным при семейной вегетативной 
дисфункции (синдром Райли -Дея) и эктодермаль
ной дисплазии ангидротического типа; он может 
быть при дефиците глюкокортикоидов, иногда в 
сочетании с нарушением глотания. Сухость г лаза 
может быть результатом приобретенной аномалии 
любого слоя слезной пленки. Распространенные 
приобретенные нарушения, которые приводят 
к уменьшению слезной пленки или снижают ее 
устойчивость, включают синдром Шегрена, синд
ром Стивенса-Джонсона, дефицит витамина А, 
буллезный мукосинехиальный атрофический 
дерматит (пузырчатка глаз), трахому, химические 
ожоги, облучение и нарушение функции мейбомие- 
вых желез. Дефицит слез приводит к образованию 
язв. рубцовому изменению или инфекции. Лечение 
включает коррекцию основного нарушения, когда 
это возможно, и частую инстилляцию препарата 
искусственной слезы. Иногда полезна окклюзия 
слезных точек, в тяжелых случаях — бл°(Ьарора- 
фия для защиты роговицы.
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I
 Глава 697
Заболевания 
конъюнктивы

Конъюнктивит. Конъюнктива чувствительна к 
широкому спектру бактериальных и вирусных 
агентоь, аллергенов, раздражающих веществ, ток
синов, она с т р а д а е т  и при системных заболевани
ях. Конъюнктивит яв шется част ым заболеванием 
в детском возрасте и может быть инфекционным 
или неинфекционным (табл. 697.1).

Бленнорея новорожденных. Это форма конъ
юнктивита развивается у младенцев до 4 нед. и 
является самым частым глазным заболеванием 
новорожденных. Многочисленные агенты, вызы
вающие заболевание, варьируют по вирулентности 
и приводят к разному исходу. Например, инстил
ляция нитрата серебра может привести к легкому 
самоограниченному конъюнктивиту, в то время 
как Neisseria gonorrhoeae и Pseudomonas способны 
вызвать перфорацию роговицы, слепоту и смерть. 
Риск конъюнктивита у новорожденных зависит от 
частоты инфекций у матери, профилактики, усло
вий родов и контакта с микроорганизмами после 
родов.

Эпидемиология. Конъюнктивит у новорож
денных приобретается при прохождении через ро
довые пути и в какой-то степени отражает распро
страненные в обществе заболевания, передаваемые 
половым путем. В 1880 г. у 10 % европейских детей 
при рождении обнаруживался гонорейный конъюн
ктивит. В то время бленнорея новорож генных была 
основной причиной слепоты. Эпидемиология ее из
менилась в 1881 г., когда Креде сделал сообщение о 
том, что инстилляция 2% раствора нитрата серебра 
снизила заболеваемость бленнореей с 10 до 0,3 %.

Широкая профилактика в развитых странах 
нитратом серебра, пренатальный скрининг и ле
чение гонореи у матери позволили снизить часто
ту гонобленнореи в XX в. Частота гонобленнореи 
новорожденных в США составляет 0,3:1000 живо
рожденных младенцев. Б юннорея новорожденных, 
вызванная Chlamydia trachomatis, в США составля
ет 8,2:1000 рождений.

Клинические проявления разных форм блен
нореи новорожденных недостаточно специфичны, 
чтобы по ним можно было точно диагностировать 
форму заболевания. Время появления и характер 
признаков в как )й-то степени типичны для причи
ны заболевания, но иногда они nepei :рывают друг 
друга, поэтому врачу не следует полагаться исклю
чительно на клинические признаки. Независимо от 
причины, бленнорея новорожденны^ характеризу
ется покраснением и отеком конъюнктивы, век и 
отделяемым, которое может быть гнойным.

Бленнорея новорожденных потенциально ведет 
к слепоте. Инфекция может быть ассоциирована 
с системными проявлениями, которые требуют 
лечения. Поэтому у каж дого новорожденного с 
конъюнктивитом требуется быстрое определение 
агента, вы звавши о инфекцию, и соответствующее 
лечение.

Воспаление, вызванное инстилляцией нитрата 
серебра, обычно начинается через 6-12 ч после 
рождения и проходит через 24-48 ч. Обычный ин
кубационный период конъюнктивита, вызванного 
N. gonorrhea, roc гавляет 2-5  дней, С. trachomatis — 
5-14 дней. Гонококковая инфекция может присут- 
ствовать при рождении или появиться с задержкой 
более 5 дней в результате частичного п о д а в л е н и я  
инфекции мерами профилактики. Гонорейный 
конъюнктивит может начаться и в м л а д е н ч е с к о м  

возрасте после занесения инфекции грязными рУ' 
ками взрослых. Время начала заболевания, вызван
ного дрз гими бактериями, вариабельно.



Заболевание Этиология Признаки и симптом" Лечение
Bat термальный 
конъюнктивит

Haemophilus influenzae, Haemophilus aegypmK, 
Streptococcus pn<*umomat 
Neisseria gonorrhoeae

Слизисто-гнойнпе отделяемое в одном или обоих глазах, 
нормальное зрение, светобоязнь
Конъюнктивальная инъекция и отек (хемоз); ощущение 
песка в глазу

Местное применение антибиотиков, па
рентеральное введение цефтриа.ссона про
тив гонококка, Н. influenzae

Вирусный конъюн
ктивит

Аденовкрус, ECHO-вирус, вирус Коксаки См. выше, заболевание может быть геморрагическим 
односторонним

Ограниченный процесс

Конъюнктивит
новорожденных

Chlamydia trachomatis, гонококки, химический 
фактор (нитрат серебра), Staphylococcus aureus

Фолликулы или сосочки на конъюнктив»1 век; см. выше Цефтриаксон против г о н о к о к к о р  и эри
тромицин против С. trachomatis

Аллергический
конъюнктивит

Сезоннор действие пьельцы или действие 
аллергена

Зуд, двусторонний хемоз (отек) бывает чаще, чем покпас- 
неиие; со очковая гипертрофия

Антигистамины, кортикостероиды, кро- 
молин

Кератит Простой герпес, аденовирусы, Streptococcus 
pneumoniae, Staphylococcus aureus, Psbudomonas, 
Acanthamoeba, химические агенты

Сильная боль, набухание роговицы, помутнение, эритема 
лимба, гнпопион, катаракта; в анамнез" амебная инфекция 
контактных линз

Специфические антибиотики против бак
териальной/грибковой инфекции керато
пластика. ацикловио против герпеса

Эндофтальмит S. aureus, S. pneumoniae, Candida albicans, хирур
гическая операция или травма

Острое начало, боль, потеря зрения, припухлость, хемоз, 
покраснение; гипопион и помутнение стекловидного тела

Антибиотики

Передний увеит 
(иридоциклит)

Ювенильный ревматоидный артрит, синдром 
Бехчета, саркоидоз, болезнь Кавасаки, воспале
ние кишечника

Одно-/двусторонние; эритема, покраснение ресничного 
тела, неправильная форма зрачка; спайки радужки; боль, 
светобоязнь, маленький зрачок, плохое зрение

Местное применение кортикостероидов 
и лечение основного заболевания

Задний увеит 
(хориоидит)

Токсоплазмоз, гистоплазмоз, Toxocara cams Отсутствие эритемы, сниженное зрение Лечение, направленное против специфи 
ческого возбудителя

Эписклерит/скле
рит

Идиопатическое аутоиммунное заболевание 
(например, СКВ, пурпура Шенлейна—Геноха)

Локализованная боль, сильное одностороннее покрас
нение; сосуды больше, чем при конъюнктивите; склерит 
может привести к перфорации яблока

Эписклерит является ограниченным за
болеванием; местное применение кортико
стероидов быстро смягчает симптомы

Иноро шое тело Профессиональное юздей< твие Признаки односторонние, глаз красный, ощущение ино- 
оодного тела; признаки видны простым глазом или под 
микроскопом

Промывание, удаление, проверка образо
вания язвочки

Блефарит S. aureus, Staphylococcus epinerwms, закупорка 
слезной железы; редко контагиозный моллюск, 
Phthirus pubis, Pediculus capitis

Двусторонние признаки, покраснение, зуд, гиперемия, 
образование корочек, поражает края век

Местное применение антибиотиков, 
теплые компрессы

Дакриоцигтит Обструкция слезного мешка; S. aureus, Н. influen
zae, пневмококк

Боль, болезненность, покраснение и экссудат в области 
слезного мешка (от нижнемедиального до внутреннего 
угла глазной щели), обильное слезоотделение (эпифора); 
возможна орбитальная флегмона

Системное и местное применение анти
биотиков; хирургический дренаж

Дакриоаденит S. aureus, Streptococcus, ЦМВ, корь, вирус Эп
штейна-Барр, энтеровирус; травма, саркоидоз, 
тейкоз

Боль, болезненность, отек, покраснение над областью 
железы (височная область верхнего века); лихорадка, лей
коцитоз

Системное применение антибиотиков; 
дренаж орбитального абсцесса

Орбитальная флег
мона (постсепгиче- 
ская)

Параназальный синусит: Н. influenzae, S. aureus, 
S. pneumoniae, стрептококки 
Травма: S. aureus
Грибы: AspergiHus, Mucorspp., если имеется им
мунодефицит

Ринорея, хемоз, падение зрения, болезненность наружных 
глазных мышц, проптоз офтальмоплегия, лихорадка; отек 
век, лейкоцитоз

Системное применение антибиотиков; 
дренаж абсцесса орбиты

Периорбитальная 
флегмона (пресеп- 
тическая)

Травма S aureus, стрептококки 
Бактериемия: пневмококки стрептококки, 
Н. influenzae

Покраснение кожи, местное повышение температуры, 
нормальное зрение, минимальная вовлеченность орбиты; 
лихорадка; лейкоцитоз, признаки токсикоза

Системное применение антибиотиков

Behrman R„ Kliegman R. Nelson’s Essentials of Pediatrics, 3rd ed. — Philadelphia: W. P Saunders, 1998.



Гонорейный конт юнктпвит начинается с легко
го воспа..ения и серозно-кровянистого отделяемо
го. В течение 24 ч отделяемое становится густым 
и гнойным, появляется твердый отек век с выра
женным хемозом. При запаздывании лечения ин
фекция может распространиться на более глубокие 
слои конъюнктивы и роговицу. Осложнения вклю
чают изъязвление и перфорацию роговицы, ири- 
доциклит, передние синении и (в редких случаях) 
панофтальмго. Конъюнктивит, вызванный С trac
homatis (бленнорея с включениями), может варьи
ровать от легкого воспаления до сильного припуха- 
ния век с обильным гнойным отделяемым. Процесс 
в основном затрагивает конъюнктиву век; роговица 
поражается редко. Конъюнктивит, вызванный Sta
phylococcus aureus или други.ли микроорганизмами, 
аналогичен конъюнктивиту, вызванному С. tracho
matis. Конъюнктивит в результате инфицирования 
Pseudomonas newgmosa бывает нечасто, заражение 
происходит в палате новорожденных; заболевание 
является потенциально тяжелым. Оно характери
зуется отеком на 5 - 16-й день, покраснением век, 
гнойным отделяемым, образованием паннуса, эн- 
дофтальмитом, сепсисом и заканчивается шоком 
и смертью.

Диагностика. При конъюнктивите, который 
появляется через 48 ч, следует определить инфек
ционный агент. Необходимо окрасить по Граму 
гнойное отделяемое и культивировать материал. 
При подозрении на вирусную этиологию требуется 
посев мазка на тканевой культуральной среде для 
выделения вируса. Диагноз хламидийного конъюн
ктивита ставят, изучая окрашенные по Гимзе эпи
телиальные клетки, полученные соскобом с конъ
юнктивы века, на арактерные внутрицитоплазма- 
тические включения; выделяя микроорганизмы из 
мазка конъюнктивы с использованием специаль
ных культур ткани; имыунофлюоресцентным окра
шиванием соскиба с конъюнктивы на обнаружение 
хламидийных включений или с помощью тестов на 
хламидийный антиген. Дифференциальная диаг
ностика проводится с дакриоциститом, вызванным 
врожденной непроходимостью носослезного кана
ла с растяжением слезного мешкг (дакриоцисто- 
целе).

Лечение. При подозрении на гонобленнорею, 
когда в окрашенном по Граму мазке обнаружива
ются характерные внутриклеточные грамотрица- 
тельные диплококки, необходимо немедленно на
чать лечение цефтриаксоном в дозе 50 мг/кг/сут

(одна доза не должна превышать 125 мг). Глаз не
обходимо промывать физиологическим раствором 
каждые 10-30 мин, постепенно увеличивая интер
вал до 2 ч, пока не прекратится выделение гнойно
го секрета. Альтернативный режим: цефотаксим 
(100 мг/кг/сут внутривенно или внутримышечно 
через 12 ч в течение 7 дней или 100 мг/кг в один 
прием). Курс лечения продлевают, е( ли развивают
ся сепсис или другие внеглазные осложнения (ме
нингит, артрит). Для лечения бленнореи с вклю
чениями применяется эритромицин (50 мг/кг/сут 
внутрь в L приема) в течение 2 нед. Это излечивает 
конъюнктивит и помогает предупредить последую
щую хламидийную пневмонию. Для лечения конъ
юнктивита новорожденных, вызванного Pseudo
monas, назначают системный прием антибиотиков, 
включая аминогликозид, и местное промывание 
физиологичзски] I раствором, закладывание глаз
ной гентамициновой мази. При стафилококковом 
конъюнктивите используют метицилин (паренте
рально) и местное промывание физиологическим 
раствором.

Прогноз и профилактика. До введения в 
практику местной офтальмологической профи
лактики при рождении гонобленнорея была ча
стой причиной слепоты или стойкого повреждения 
глаз. При правильном использовании данная фор
ма профилактикч высокоэффективна, если толь
ко инфекция не присутствует при рождении. При 
рождении в открытые глаза ребенка закапывают 
0,5% эритромицин или 1% нитрат серебра в однора
зовой упаковке. В промывании физиологическим 
раствором после применения нитрата серебра нет 
необходимости. При активной инфекции нитрат 
серебра неэффективен. Эффективным профилак
тическим средством является также повидон-иод 
(2% раствор).

Стандартным компонентом наблюдения бере
менных является выявление гонококковой и н ф ек
ции и  ее печение. Ребенок, рожденный ж ен щ и н ои  
с невылеченной гонококковой инфекцией, долж ен  
получить одну дозу цефтриаксона 50 мг/кг (мак
симум 125 мг) в н у т р и в е н н о  или в н у т р и м ы ш е ч н о  

помимо местной профилактики. Д л я  н ед о н о ш е  
ных младенцев дозу уменьшают. Если гон ок ок к , 
выделенный у матери, чувствителен к п ен и ц и л л и  
ну, младенцу необходимо ввести 50 000 ЕД пени- 
цн /глина.

Ни местная профилактика, ни местное лечен и е 
не способны предотвратить афебрильную п невм о



■

нию, которая развивается у 1 0 - 2 0  % младенцев, 
контактировавших с С. trachomatis. Несмотря на 
тс что хламидийный конъюнктивит часто явля
ется ограниченным заболеванием, хламидийная 
пневмония может иметь серьезные последствия, 
|ьэтому детям с хламидийным заболеванием очень 
важно проводить системную т< рапию. Лечение ко

лонизированных беременных женщин эритроми
цином aojIKho предотвратить заболевание у ново
рожденного.

Острый гнойный конъюнктивит. Характерны
ми чертами являются более или менее генерализо

ванная конъюнктива ч„ная гипгремия, отек, слизи
сто-гнойный экссудат и дискомфорт глаз. Заболе
вание обычно бактериальной природы. Наиболее 
частыми возбудителями являются нетипируемый 
Haemophilus influenzae (ассоциируется со средним 

Ьгситом на той же стороне), пневмококки, стафило
кокки и стрептококки. Специфический тип опреде
ляется при изучении мазка и культуры i онъюнкти- 
вы. Эти распространенные формы острого гнойно
го конъюнктивита обычно хорошо реагируют на 

■теплые компрессы и частую местную инстилляцию 
растворов антибиотиков. Бразильская пурпурная 
лихорадка, вызываемая Haemophilus aegyptius, 
проявляется в форме конъюнктивита и сепсиса. 
N. gonorrhocae и Chlamydw — относительно частые 

возбудители острою гнойного конъюнктивита у 
детей после периода новорожденное™, особенно у 

Шщростков. Данные инф жции требуют специаль
ных тестов и лечение.

Вирусный конъюнктивит. Характеризуется 
Водянистым отделяемым. На конъюнктиве век ча
сто обнаруживаются фолликулярные изменения 
[маленькие скопления лимфоцитов). Конъюнкти 
вит относительно часто развивается при аденови
русных инфекциях, иногда в процесс вовлекается 
Роговика (см. ниже). Бывают «спишки конъюнкт™- 
вита, вызванного энтеровирусом; он может быть 
■моррагическим. Конъюнктивит часто ассоцииру
йся с такими систе лными вирусными инфекция
ми, как детские экзантемы, особенно корь. Данные 
РШы самоограничены.

Эпидемическии кератоконъюнктивит. Вы
зывает его аденовирус типа 8, передается при не
посредственном контакте. Внячале проявляется 
Ощущением инородного тела за веками с зудом и 
^Жением. Быстро развиваются < >тек и св*. гобоязнь, 

в конъюнктиве появляются большие овальные 
Ф°-Шикулы. Частые симптомы — преаурикулярная

аденопатия и образование ложной пленки на по
верхности конъюнктивы. Могут появиться субэ- 
пителиальные инфильтраты роговицы и вызвать 
«затуманивание» зрения; обычно они исчезают, но 
могут вызывать стойкое снижение остроты зрения. 
Роговичные осложнения у детей встречаются чаще, 
чем у взрослых. У детей заболевание нередко со
четается с инфекцией верхни-: дыхательных путей 
и фарингитом. Хотя обычно назначаются антибак
териальные капли, они, в общем, не показаны. Не 
существует специфического лечения, которое мог
ло бы уменьшить симптомы и та сократить продол
жите. [ьность болезни. Основной акцент делается 
на пре (упреждение распространения заболевания. 
Размножение вируса наблюдается у 95 % пациен
тов через 10 дней после появления симптомов.

Дифтерийный и псевдодифтерийный конъ
юнктивит. Классический дифтерийный конъюн
ктивит развивается н р  фоне дифтерии и сопровож
дается образованием на поверх ности конъюнктивы 
экссудата с высоким содержанием фибрина, кото
рый распространяется в эпителий; пленка удаля
ется с трудом, остав. [яя кровоточащую поверх
ность. При псевдодифтерийном конъюнктивите 
фибриновый экссудат поверхностный и обычно 
легко снимается, оставляя гладкую поверхность. 
Псевдодифтерийный конъюнктивит сочетается со 
многими бактериальными и вирусными инфекци
ями, включая стафилококковый, пневмококковый, 
стрептококковый, хламидийный конъюнктивит и 
эпидемический кератоконъюнктивит; встоечаетсу 
при весеннем конъюнктивите и болезни Стивен- 
са-Джонсона.

Аллергический конъюнктивит. Обычно сопро
вождается сильным зудим, слезотечением и отеком 
конъюнктивы. Как правило, имеет сезонный харак
тер. Симптомы смягчаются холодными компрес
сами и противпотечными каттпями. Также может 
быть полезно местное применение стабилизаторов 
тучных клеток или ингибиторов простагландинов. 
В некоторых случаях местно используют кортико
стероиды под наблюдением офтальмолога

Весенний конъюнктивит. Обычно начинается 
в предпубертатный период и может рецидивиро
вать многие годы. В возникновении заболевания 
играет роль атопия, но патогенез неясен. Обычные 
жалобы — зуд и слезотечение. Характерны боль
шие уплощенные повреждения сосочков на конъ
юнктиве век, напоминав ицие бу иыжную мостовую. 
Часто имеются волокнистый экссудат и молочная
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ложная пленка на конъюнктиве. Возможны не
большие приподнятые повреждения конъюнктивы 
глазного яблока, примыкающие к кайме (лимбаль- 
ная форма). В мазкг конъюнктивального экссуда
та обнаруживается много эозинофилов. Некоторое 
облегчение приносят местная кортикостероидная 
терапия и холодные компрессы. Для долговремен
ного действия используются местные стабилиза
торы тучных клеток или ингибиторы простаглан- 
динов. Следует избегать длительного применения 
кортикостероидов.

Химический конъюнктивит. Развивается в 
результате попадания раздражающего вещества в 
конъюнктивальный мешок (как при огтром, но до
брокачественном конъюнктивите, мндуцируемом 
нитратом серебра у новорожденных). Другими 
вредными агентами яв чяются бытовые чистящие 
средства, спреи, дым, смог, промышленные загряз
няющие агенты. Щелочи имеют тенденцию задер
живаться в конъюнктивальных тканях и оказыва
ют разрушительное действие в течение нескольких 
часов или дней. Кислоты осаждают белки в тканях 
и поэтому сразу оказывают свое действие. В любом 
случае необходимо быс гро и тщательно промыть 
глаз. Повреждение, особенно щелочное, может за
кончит ися обширным пивреждением тканей или 
даже потерей глаза.

Другие повреждения конъюнктивы. Субконъ- 
юнктивальное кровоизлияние проявляется яркими 
или темными красными пятнами в конъюнктив^ 
пазного яблока в результаге травмы или воспале
ния. Часто возникают спонтанно. Иногда провоци
руются сильным чиханьем или кашлем. В редких 
случаях возникают в связи с патологией крови.

Пингвекула (жировичок) представляет собой 
желтовато-5е 1ую несколько выступающую припод
нятую массу на бульбарной конъюнктиве, обычно в 
интерпальпебральной области. Она является при
знаком эластического и гиалинового дегенератив
ного изменения конъюнктивы. Лечения не требу
ется, кроме как по косметическим соображениям. 
Лечение заключае гея в простом иссечении.

Птеригий — дегенеративное поражение конъ
юнктивы треугольной формы, которое может 
переходить на роговицу, особенно в назальном 
инт ерпальпебральном участке. Патологические 
нарушения аналогичны таковым при пингвекуле. 
Возникновение птеригия связывается с воздей
ствием УФ-излучения и обычно обнаруживается 
у пюдей, живущих вблизи экватора При обширном

повреждении роговицы его удаляют, но возможен 
рецидив.

Дермоид и оермолипома — доброкачественные 
образования со сходными клиническими призна
ками. Это гладкие выступающие закругленные 
или овальные повреждения разного размера Цвет 
варьирует от желтовато-белого до телесно-розово
го. Наиболее часто образуются в верхненаружном 
квадранте глазного яблока, нередко возникают и 
около лимба или пересекают его. Дермолипома со
стоит из жировой и соединительной ткани. Дер
моид может содержать железистую ткань, воло
сяные фолликулы и волосы. Возможно иссечение 
по косметическим соображениям. Дермолипома 
часто оказывается связанной с наружными глаз
ными мышцами что целает ее полное удаление не
возможным без изменения подвижности глазного 
яблока.

Конъюнктивальный невус является маленьким, 
несколько приподнятым образованием, цвет кото
рого может варьировать от бледного оранжево-ро
зового до темно-коричневого. Обычно это доброка
чественное образование, но необходимо наблюдать 
за прогрессирующим ростом и изменениями, пред
полагающими злокачественное перерождение.

Симблефарон — рубцовое сращение конъюн
ктивы века, обычно нижнего, с конъюнктивой 
глазного яблока. Образуется после операций или 
травм, особенно ожогов щелоком, кислотами или 
расплавленным метачлом. Серьезное осложнение 
синдрома Стивенса-Джонсона может нарушать 
подвижность глазного яблока и вызывать дипло
пию. Спайку необходимо разъединить и не допу
скать соединения поверхностей до заживления. 
При этом может потребоваться пересадка слизи
стой оболочки ротовой полости.

ЛИТЕРАТУРА_____________________ _____

Abelson М. В., Schaefer К. Conjunctivitis of allergic origin 
Immunologic mechanisms and current approaches to 
therapy. Surv Ophthalmol 1993; 38: 115.

Arstikaitis M.J. Ocular aftermath of Stevens-Johnson syn
drome. Arch Ophthalmol 1973; 90: 376.

Brook I. Anaerobic and aerobic bacterial flora of acute con
junctivitis in children. \rch Ophthalmol 1980; 98:833- 

Catalano R A., Nelson L. B. Conjunctivitis. In: Ambulatory 
Pediatric Care, 2nd ed /  R. A, Dershervitz (ed.). — Phil
adelphia: J. B. Lippincott, 1992.

Fischer М. C. Conjunctivitis in children. Pediatr Clin Nortn 
Am 1987; 34:1447.



rfammersrhlag М. R., Cummings С., Roblin Р. М. et al. Ef
ficacy of neonatal ocular prophylaxis for the prevention 
of chlamydial and gonococcal conjunctivitis. N Engl J 
Med 1989; 320: 769.

Isenberg S.J., Apt L., Wood M. A controlled trial of povidone- 
iod.ne as prophylaxis against ophthalmia neonatorum. N 
Engl J Med 1995; 332 562.

Isenberg S.J., Apt L., Yoshimora R. et al. Backer al flora of the 
conjunctiva at birth. J Pediatr Ophthalmol Strabismus 
1986; 23: ’ 84.

Knopf H. Hierkolzer J. C. Clinical and immunologic re
sponses in patients with v.ral keratoconjunctivitis. Am 
J Ophthalmol 1975; 80: 661.

1iatobu A. Ocular viral infecuons. Pediatr Infect Dis 1984; 
3:358.

O’Hai i  M. A Ophthalmia neonatorum. Pediatr Clin North 
Am 1993; 40: 715.

4oba L. A., Kowalski R. P., Romanowshl 1. et al. How long are 
patients with epidemic keratoconjunctivitis infectious? 
Invest Ophthalmol Vis Sci 1993; 34: 848.

Schnall В. М., Nelson L. B. ODhthalmia neonatorum. Semin 
Ophthalmol 1990; 5:107.

ShLey Y., Ambati В. K., AdamisA. P., and the Viral Conjunc
tivitis Study Group. A randomized, double-masked trial 
of topical ketorolac versus artificial tears tor treatment of 
viral conjunctivitis. Ophthalmology 2000; 107: 1512.

I
 Глава 698 
Аномалии роговицы

Мегалокорнеа. Это непрогрессирующее симме
тричное увеличение роговицы (>12 мм в диаметре) 
и переднего сегмента при отсутствии признаков 
чедавнего или текущего повышения ВГД. Обыч
но присутствует высокая степень миопии, которая 
может приводить к ухудшению зрения. Частым 
осложнением является помутнение хрусталика у 
взрослых. Наследуется разным способом, главным 
образом рецессивным сцепленным с Х-хромосо- 
■*ой, поэтому в основном наблюдается у мальчиков. 
Системные аномалии, с которыми ассоциируется 
■̂ега токорнеа, включают синдром Марфана, кра- 
Ииосиностоз и синдром Альпорта. Причина уве
личения роговицы и переднего сегмента неясна, но 
возможно из-за дефекта углубления диска зритель
ного нерва и прекращения врожденной глаукомы. 
На Х-хромосоме идентифицирован участок, ответ
ственный за это заболевание.

Аномалию необходимо дифференцировать с па
тологическим увеличением роговицы при глауко

ме. Любое прогрессирующее увеличение роговицы, 
особенно со светобоязнью, слезотечением или по
мутнением роговицы, требует быстрого офтальмо
логического обследования.

Микрокорнеа. Микрокорнеа, или передний 
микрофтальм, представляет собой аномально ма
ленькую роговицу в остальном относительно нор
мальном глазу. Аномалия может иметь семейный 
характер и передается чаще доминантно, чем рецес
сивно. В большинстве же случаев маленькая рого
вица является лишь одним из признаков аномаль
ного или микрофтальмического глаза, сочетаясь с 
колобомой, микрофакией, врожденной катарактой, 
глаукомой и аниридией.

Кератоконус. Заболевание неясной этиологии, 
характеризуемое про лессирующим истончением 
и выпячиванием центрального участка роговицы, 
вследствие чего роговица приобретает форм} кону
са Хотя известны случаи семейного кератоконуса, 
чаще он является спорадическил.. Предполагается, 
что в его патогенезе ю рает роль трение глаз и ноше
ние контактных линз, хотя это сог :нительно. Керато
конус » асто встречается у индивидов с атопией, син
дромом Дауна, Марфана и пигментным ретинитом.

Заболевание обычно двустороннее, но вовле
ченность глаз может быть асимметричной. Обычно 
кератоконус чоявляется в п< »дростковом возрасте и 
быстро прогрессирует; после того как рост пациен
та заканчивается, прогрессирование замедляется и 
кератоконус стабилизируется. Иногда задняя по
граничная пластинка роговицы (десцеметова обо
лочка) растягивается больше предела упругости, 
что приводит к ее разрыву с внезапным развитием 
значительного отека роговицы и снижением зре
ния. Отек роговицы разрешается по мере того, как 
дефект зарастает эндотелиальными клетками. Об
разуется незначительный роговичный рубец, но 
острота зрения зачастую бывает выше, чем до пер
вичного проявления заболевания. Признаки кера
токонуса — симптом Мунсона (выбухание нижнего 
века при взгляде вниз) и наличие кольца Флейшера 
(отложение гемосидерина в эпителии у основания 
конуса). Если с помощью контактных линз не уда
ется достичь удовлетворительной остроты зрения, 
проводится операция по пересадке роговицы.

Помутнение роговицы новорожденных. Сни
жение нормальной прозрачности роговицы у ново
рожденных может быть вторичным в результате 
внутренних (наследственных) и внешних причин 
(табл. 698.1).



Дифференциальная диагностика помутнения роговицы у новорожденных

Диагноз Латераль гость Покушение Внутриглазное
давление

Другие 1 алные ано
малии Течение Наследование

Склерокорнеа Одно- или дву
сторонняя

Васкуляризованное, слива 
ется со склерой, в центре 
более прозрачное

Нормальное 
(или повышен
ное)

Уплощение роговицы Не прогрессирует Спорадическое

Слезы в эндотелии или десцеметовой мембране
Родовзт травма Односторонняя Диффузный отек Нормальное Возможна гифема, пери- 

орбитальные экхимозы
Спонтанное улучше 
ние через месяц

Спорадическое

Детская глаукома Двусторонняя Диффузный отек Повышенное Мегалокорнеа, свето
боязнь и слезотечение, 
аномальный угол

Без лечения прогрес
сирует

Аутосомно-рецессивное

Язвы
Простой герпес, кератит Односторонний Диффузный отек с дефек

том эпителия в влде геогра
фической каргл

Нормальное Отсутствуют Прогрессирует Спорадическое

Врожденная краснуха Двусторонняя Отек диска или диффузный 
отек, отсутствие выражен
ного изъязвления

Нормальное 
или повышен
ное

Микпрфта 1ьм, катарак
та, пигментная пятни
стость эпителия

Стабильный характер, 
может быть просвет
ление

Спорадическое

Нейротрофическая язва при об 
наженни глаза

Одно ■ или дву
сторонняя

Центральная язва Нормальное Аномалия век, врож
денная сенсорная не
вропатия

Прогрессирует Спорадическое

Метаболические (редко присут
ствуют при рождении), мукопо
лисахаридоз IH, IS; муколипидоз 
IV типа*

Двусторонние Двустороннее помутнение, 
более плотное на периферии

Нормальное Очень мало Прогрессирует Аутосомно-доминант-
ное

Дефект задней части роговицы Однос оронний 
или двусторон
ний

Центрально? диффузное 
помутнение или вагкуляри- 
„ованное бельмо

Нормальное 
или повышен
ное

Синдром расщепления 
передней камеры

Стабильное, иногда 
быстро просветляется 
или васкуляризуется

Спорадическое, ауто- 
сомно-рецесси вное

Эндотелиальная дистрофия
Врожденная (наследственная) 
эндотелиальнчя дис чофия

Двусторонняя Диффузный отек роговицы, 
выраженное утолщение 
роговицы

Нормальное Отсутствует Стабильное Аутос омно-доминант
ное или рецессивное

Полиморфная дистрофия задне
го участка

Двусторонняя Дг.ффузное помутнение, 
нормальная толщина рого
вицы

Нормальное Иногда периферические 
передние синехии

Медленно прогрес
сирует

Аутосом н о-доми н ат  - 
ное

Врожденная (наследственная) 
стромальная дистрофия

Двусторонняя Хлопьевидное стромальное 
юму-нение, нормальная 
толщина роговицы

Нормальное Отсутствуют Стабильное Аутосомно-доминант-
ное

Дермоид Односторонний 
или двусторон
ний

Белая васкуляризованная 
масса, волоски липидная 
дуга

Нормальное Отсутствуют Стабильное Спорадическое

* М укополисахаридоз IH  (синдром Гурлер); мукополисахаридоз IS (синдром Шейе).
Nelson L. В., Calhoun J. И., Harley R. D. Pediatric  Ophthalm ology, 3rd ed. — Philadelphia: W . B. Saunders, 1991. — P. 210.



Склерокорнеа. При данном заболевании нор
мальная прозрачная роговица замещается склеро- 
■идной тканью. Вместо четкой границы на перифе
рии роговицы появляется белая васкуляризован- 
ная ткань в виде языков нечеткой формы, которые 
Ьдааются со склерой и распространяются от нее к 
Центру рстовицы. Центральный участок роговицы 
обычно более прозрачный, но возможно полное за
мещение роговицы склерой. Радиус кривизны ро
говицы уменьшается, и она уплощается подобно 
склере. Заболевание часто сочетается с другими 
Аномалиями, например с мелкой передней камерой, 
аномалией радужки и микрофтальмом. Обычно 
оно двустороннее. Примерно в 50 % случаев опи
сана передача по доминантному или рецессивному 
типу. Склерокорнеа сочетается с многочисленными 
системными аномалиями, например с деформаци
ей конечностей, черепно-лицевым дефектом и на
рушением мочеполовой системы. При генерализо
ванной склерокорнеа необходима ранняя керато
пластика с целью сохранения зрения.

Аномалия Петерса. Аномалия (синдром) Пе
терса представляет собой центральное помутнение 
роговицы (бельмо), которое присутствует при рож
дении. Часто сочетается со сращениями радужки ч 
роговицы (передние синехии), которые простира
ются от каймы радужки до границы помутнения 
роговицы. Примерно у 50 % пациентов синдром 
Петерса сочетается с другими глазными аномали
ями (катаракта, глаукома, микрокорнеа). В 80 % 
ручаев заболевание двустороннее, в 60 % оно ас
социируется с системными аномалиями развития, 
которые могут поражать любую важную систему 
органов. Некоторые исследователи подразделяют 
синдром Петерса на два типа: мезодермальный, 
или нейроэктодермальный (тип I), без ассоции
рованных изменений в хрусталике, и поверхност
ный эктодермальный (тип II), с изменениями в 
Хрусталике. При гистологическом исследовании 
обнаруживается очаговое отсутствие десцемето- 
®ой оболочки и роговичного эндотелия в участке 
Помутнения. Причиной аномалии Петерса может 
^Ыть незаконченная миграция и дифференпировка 
Клеток-предшественниц центрального эндотелия 
Роговицы и десцеметовой оболочки или дефект 
Разделения примитивного хрусталика и роговицы 
8 Процессе эмбриогенеза.

Дермоиды. Эпибульбарные дермоиды — это 
Хористомы. Они часто имеются при рождении и 

возрастом могут увеличиваться. Чаще всего они

образуются в нижневисочном квадранте, обычно 
пересекают лимб и распространяются на перифери
ческие участки роговицы, редко могут захватывать 
всю роговицу или конъюнктиву. Эпибульбарные 
дермоиды могут понижать зрение, если располага
ются в зрачкоиой зоне или способствуют развитию 
астигматизма.

Дермоид обычно представляет собой круглую 
или овальную массу серого или розовато-желтого 
цвета с четкими границами, сухой поверхностью, 
из которой могу т расти короткие волоски. Дермоид 
может поражать только поверхностные слои рого
вицы, но чаще затрагивает всю ее толщу. Он может 
сочетаться с колобомой века и радужки, микро
фтальмом и дефектом сетчатки и хориоидеи. 30 % 
дермоидов ассоциируется с системными аномали
ями. Многие из ассоциированных аномалий — по
роки развг :тия первой жаберной дуги (аномалии 
позвоночника, дизостоз лицевых костей, аномалии 
зубов и синдром Гольденхара). Эпибульбарные 
дермоиды обнаруживаются в 75 % случаев синдро
ма Гольдеихара.

Древовидный кератит. Инфицирование ро
говицы ВПГ вызывает характерное повреждение 
роговичного эпителия, называемое древовидны)г, 
оно имеет ветвистую структуру, обнаруживаемую 
при окрашивании флюоресцеином. Острый эпизод 
сопровождается болью, светобоязнью, слезотече
нием, блефароспазмом и конъюнктивальной ин
фекцией. Специфическое лечение заключается в 
механическом удалении пораженного роговичного 
эпителия, чтобы исключить источник инфекции и 
Устранить антигены, стимулирующие воспаление 
в близлежащей строме. Медик аментозное лечение 
состоит в использовании 5-йод-2'-дезоксиуриди- 
на ^ИДУ), местном применении видарабина или 
(чаще) трифлуридина. Кроме того, используется 
циклоплегическое срелство для снятия болевого 
спазма ресничной мышцы. Следует избегать чрез
мерно интенсивного местного применения анти
вирусных средств, потому что оно само по сьбе мо
жет быть токсичным для роговицы. Рекуррентные 
инфекции и глубокое вовлечение стромы могут 
привести к рубцовому изменению роговицы и к 
снижению зрения.

Местное применение кортикостероидов усугу
бляет поверхностное герпетическое повреждение 
глаза и может привести к перфорации роговицы; 
поэтому при лечении покрасневшего глаза не сле
дует использовать глазные капли, содержащие кор



тикостероиды и антибиотики, кроме тех случаев, 
когда имеются четкие показания для их примене
ния; такое лечение можно проводить только при 
условии тщательного наблюдения пациента.

Дети, рожденные у матерей, инфицированных 
ВПГ, должны быть тщательно обследованы на 
признаки поражения глаз. Для лечения глазного 
герпеса у новорожденных применяется ацикловир 
внутривенно.

Язва роговицы. Обычными симптомами яв
ляются очаговое или диффузное помутнение ро
говицы, отек век, болезненность, светобоязнь, 
слезотечение и блефароспазм. Характерно нали
чие гипопиона (гной в передней камере). Язва ро
говицы требует немедленного лечения. Основная 
причина — вторичная инфекция после травмы. 
Наибольшее беспокойство доставляет Pseudomonas 
aeruginosa, который; может быстро разрушать стро- 
мальную ткань и приводить к перфорации рогови
цы, а также Neisseria gonorrhoeae. Длительно неза
живающую язву могут вызывать грибы, особенно в 
сочетании с ношением контактных линз. В каждом 
случае необходимо изучать соскоб с роговицы для 
определения возбудителя и оптима тьного лечения. 
Необходимо интенсивное местное лечение, иногда 
и системное. Перфорация или рубцевание язвы ро
говицы — серьезная причина слепоты в мире, со
ставляя в США 10 % случаев.

Наличие необъяснимых язв роговицы у мла
денцев и маленьких детей предполагает сенсорный 
дефект (снижение чувствительности), например, 
при синдроме Райли-Дея или Гольденхара-Гор- 
лина либо расстройство метаболизма, например 
тирозинемия.

Фликтены. Это маленькие желтоватые возвы
шения на лимбе роговицы; они могут переходит^ 
на роговицу и распространяться в центральном 
направлении. На прогрессирующем краю повреж
дения образуется маленькая роговичная язва, за 
ним тянется сосудистый пучок. Если раньше флик
тенулезный кератоконъюнктивит считался знаком 
а  стеыного туберкулинового виража, то теперь он 
рассматривается как морфологическое проявление 
гиперчувствительности замедленного типа к раз
личным антигенам. У детей он часто бывает как 
реакция гиперчувствительности конъюнктивы или 
роговицы на продукты бактерий. Лечение заклю
чается в устранении основного процесса, обычно 
стафилококкового блефарита или мейбомита, и в 
подавлении иммунного ответа местной кортико

стероидной терапией. Иногда после лечения оста
ется поверхностный стромальный паннус и рубец

Интерстициальный кератит. Это воспаление 
стромы роговицы, чаще сифилитического генеза- 
интерстициальный кератит — одно из характер
ных поздних проявлений врожденного сифилиса. 
Изменения роговицы при врожденном сифилисе 
происходят в две фазы. Острая фаза возникает в 
возрасте 5—10 лет и отличаетгч интенсивным кера
титом, который может продолжаться несколько ме
сяцев, значительно снижая зрение. Острый эффект 
сифилиса большей частью обусловлен иммунным 
ответом хозяина в виде мононуклеарных клеточ
ных инфильтратов, пролиферативного изменения 
сосудов и иногда гранулем. Глубокое воспаление 
сопровождается болью, светобоязнью, слезотече
нием, перикорнеальной инъекцией и помутнением 
роговицы. Острый период вменяется хроническим 
со значительной регрессией процесса в роговице и 
параллельным улучшением зрения. Хотя процесс 
в роговице со временем регрессирует, тем не менее 
остаются запустевшие сосуды, пятнистые рубцы на 
роговице — стигмы перенесенного заболевания.

Синдром Когана. Это несифилитический интер
стициальный кератит, который сочетается с глухо
той и вестибулярными симптомами. Его причина 
неясна, подозревается системный васкулит. Тре
буется незамедлительное лечение для предупреж
дения стойкой потери слуха. Как изменения ро
говицы, так и нарушение слуха могут отвечать на 
иммунносупрессивные средства.

Реже интерстициальный кератит наблюдается 
при других инфекционных заболеваниях, напри
мер туберкулезе или проказе.

Изменения роговицы при системных болез
нях. При некоторых болезнях обмена веществ в 
детском возрасте отмечаются ясно видимые изме
нениям роговицы. При цистинозе на всей роговице 
происходит осаждение полихроматических кри
сталлов. Роговичный осадок, вызывающий разную 
степень помутнения, образуется также при мукопо- 
лисахаридозгх, особенно при м у к о п о л и с а х а р и д о з е  

I типа (IH ) (Гурлер), V типа (IS) (Шейе), муко
полисахаридозе (IH /S) (Гурлер-Шейе), м укопо- 
лисахаридозе IV типа (Моркио), VI типа (Мар0' 
то-Ламн), и иногда VII типа (Слай). Р о г о в и ч н ы е  

отложения м о г у т  быть при генерализованном гая- 
глиозидозе GM,. При болезни Фабри н а б л ю д а ю т с я  

тонкие помутнения в виде завитушек или вееро0' 
бразные; изменения роговицы и м е ю т  важное значе



ние для идентификации носительства. Помутнение 
роговицы в виде брызг наблюдается при синдроме 
Блоха-Сульцбергера. При болезни Вильсона от
четливым роговичным симптомом является кольцо 
К айзерь- Флейшера, золотисто-коричневое кольцо 
по периферии роговицы в результате изменений в 
десцеметовой мембране. Пигментные роговичные 
кольца могут быть у новорожденных с холестати- 
Ьеским заболеванием печени. Изменения роговицы 
возможны при аутоиммунном гипопаратиреозе и 
лентовидной кератопатии с гиперкальциемией. 
Транзиторный кератит бывает при кори и иногда 
при коревой краснухе.
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 Глава 699
Аномалии хрусталика

Катаракты. Катарактой называется любое помут
нение хрусталика. Некоторые катаракты являются 
клинически незначительными, другие значительно 
снижают зрительную функцию, многие ассоцииро
ваны с глазными и системными заболеваниями.

Дифференциальная диагностика катаракт у 
младенцев и детей вк аючает широкий диапазон на
рушений оазвития инфекционных и воспалитель
ных процессов, болезней обмена веществ, токсиче
ских и травматических повреждений (табл. 699.1). 
Катаракты являются вторичными на фоне внутри
глазных процессов, например ретинопатии недо
ношенных, персистирующего первичного гиперпла- 
стического стекловидного тела, отслойки сетчатки, 
пигментного ретинита и увеита.

Дефект ы развит ия. Нарушения на ранних эта
пах развития могу, привести к различному врож
денному помутнению хрусталика. Часто наблюда
ется помутнение сумки (капсулы) хрусталика в 
виде дискретных точек или бляшек белого цвета, 
которые иногда затрагивают смежный подсумоч
ный участок. Незначительное помутнение задней 
сумки может ассоциироваться с персистирующими 
остатками примитивной гиалоидной сосудистой 
системы (общая точка Мита ндорфа), в то время 
как помутнение передней сумки может быть ассо
циировано с персистирующими нитями зрачковой 
перепонки или сосудистой оболочкой хрусталика. 
Врожденные катаракты такого типа обычно стаци
онарные и редко мешают зрению; однако иногда 
наблюдается прогрессирование.

Недоношенность. У некоторых нединошенных 
младенцев отмечается особый вил изменения хру
сталика — катаракта недоношенных, в виде скопле
ния мельчайших вакуолей в области Y-швов хру-



Таблищ 699.1
Дифференциальная диагностика катаракты

Пороки
развития

Недоношенность (вакуоли \  -шва) с ретинопатгей нецоношенности или без нее

Генетические
нарушения

Простое л енОелевское наследование
• Аутосомно доминантное (наиболее распроо раненное)
• Аутосомно рецессивное
• Х-сцепленное
Основные хромосомные дефекты
• Трисомии (13, 18, 21)
• Синдром Тернера (45,X)
• Синдромы делеции ( l lp l i ,  18р, 18q)
• Синдромы дупликации (3q, 20р, 10q)
Мулътисистемные генетические нарушения
• Синдром Альпорта (глухота. Заболевания почек)
• Синдром Альстрема (нервная глухота)
• Болезнь Апера f краниосичостоз, синдактилия)
• Синдром Коккейна (преждевременное старение, светочувствительная кожа)
• Болезнь Конради (точечная дисхондроплазия)
• Болезнь Крузона (краниофациальный дизостоз)
• Синдром Халлерманна-Штралфф„ (микроф.'алы. л,аленьки! ущеи ленный нос, атрофи° кожи и гипотри- 

хоз)
• Гипогидротическая эктодермальная лисплазия (аномальное расположи..ie зубов, гипогидроз, гипотрихоз)
• Ихтиоз (ороговение с образованием толгтой чешуйчатой кожи)
• Недержание пигмента (син фом Блоха-Сульцбергера) (аномалии зубов, умственная отсталость, поврежде- 

ния кожи)
• Синдром Лоу (.икулоцереброренальный синдром: гипотония, заболевание почек)
• Синдром \"арфана
• Синдром Меккеля-Грубера (почечная дисплазия, энцефалоцеле)
• Миотоническая дистрофия
• Синдром шоготь — коленная чашечка» (ньр\шение фз нкции почек, диспластические ногти, гипопластиче- 

ская коленная чашечка)
• Синдром Маринеску-Шегрена (мозжечковая атаксия, гипотония)
• Синдром невоидной базальноклеточной карциномы (аутосомно-домишшгная базальноклеточная карцинома 

детского возраста)
• Аномалия Петерса (помутнение роговицы с дисгенезией радужки и роговицы)
• Синдром Ригера (дисплазия радужки, миотоническая дистрофия)
• Синдром Ротмунда-Томсона (пойкилодерм [я, атрофия кожи)
• Синдром Рубиж гайна-Тейби (широкий большой палец на ноге, задержка психического развития)
• Синдрс™ Смита- Лемль -Опица (синдактилчя на ногах, гипоспадия, задержка психического развития)
• Синдром Сотоса (церебральный гигантизм)
• Лозвоночно-эпифизарная дисплазия (карликовость, короткое tj ловище)
• Синдром Вернера (преждевременное старение во вторим десятилетии жизни)
Врожденные нарушения метаболизма
• Абет; [кпопротеидемия (тгезтетвие хиломикронов, дегенерация сетчатки)
• Болезн ь Фабри ( дефицит а-галактозидазы А)
• Дефици. галактокиназы
• Галактоземия (дефицит галактозо 1 -фосфатуридилтрансферазы)
• Гомоцистинемия (подвывих хрусталика, отставание психического развития)
• Маннозидоз (дефицит кислой а  маннозих~зы)
• Болезнь Ниманна-Пика (дефицит сфингомиелиназы)
• Болезнь Рефсума (дефицит а  гидролазы фитановой кислоты)
• Болезнь Вильсона (накопление меди, ведущее к циррозу печени и неврологическим симптомам)

Эндокрино-
патии

Гипокальциемия ( гипопаратиреоз)
Гипогликемия
Сахарный диабет __

Врожденные
инфекции

Токсоплазмоз 
ЦМВ инфекция 
Сифилис 
Краснуха
Перчнитя шная герпетическая инфекция __



Врожденные
Инфекции

Корь (краснуха)
Полиомиелит
Грипп
Varicella-zoster

Глазные ано
малии

Микрофтальм
Колобома
Аниридия
Мезодермальный дисгрнез 
Персистирующая зрачковая перепонка 
Задний леь гиконус
Персистирующие остатки первичного стекловидного тела 
Примитивная гиалоидная сосудистая система

Другие нару
шения

Атопический дерматит
Лекарственные средства (кортикост< рочды)
Радиация
Травма

Идиопатичс 
ские наруше
ния

1сталика. Их можно увидеть при офтальмоскопии с 
■достаточно расширенным зрачком. Патогенез нея
сен. В большинстве случаев помутнение спонтанно 
проходит в течение нескольких недель.

Менделевское наследование. Многие катаракты, 
не ассоциированные с другими заболеваниями, 
являются наследственными, чаще по аутосомно- 
доминантному типу. Пенетрантность и экспрес
сивность вариабельны. Наследование по ауто- 
сомно-рецессивному типу бывает реже, но иногда 

[обнаруживается в популяциях с частым кровным 
родством. Катаракта сравнительно редко наследу
ется сцепленно с Х-хромосомой без ассоциации с 
Другими заболеваниями, в большинстве случаев 

ккатаракта является частью Х-сцепленных заболе
ваний, налример синдрома Лоу, Альпорта и болез
ни Фабри.

Синдром врожденной инфекции. Катаракты у 
младенцев и детей часто являются результатом 
пренатальной инфекции. Помутнение хрусталика 
может быть частью любой из основных врожден
ных инфекций (например, токсоплазмоза, ЦМВ- 
инфекции, сифилиса, краснухи, ВПГ). Катаракты 
могут развиться вторично после других перина
тальных шсЬекций, в том числе кори, полиомие
лита, гриппа, -jarijella-zoster и вакцинии.

Нарушения обмена веществ. Катаракты явля
ется замет ным проявлением mhoi их метаболиче
ских нарушений, особенно обмена углеводов, ами- 

' Нокис ют, кальция и меди. У каждого младенца с 
катарактой слсдует предположить прежде всею 
галакт( земию (см. т. 2, п. 135.2) При классической

детской галактоземии, дефиците га лактозо-1 -фпс- 
фат^ридилтрансферазы обычно бывает зонулярная 
(слоистая) катаракта с помутнением одного или 
нескольких околоядерных слоев хрусталика или 
ядерной зоны. На ранних стадиях катаракта обыч
но выглядит как отчетливая маслянистая капля, 
лучше всего определяемая при полностью расши
ренном зрачке. Через несколько недель возможно 
полное помутнение хрусталика. При рано начатом 
лечении (безгалактозная диета) изменения в хру
сталике могут быть обратимы.

Катаракта — единственное клиническое прояв
ление дефицита г?лактокиназы. Они обычно зо
нулярные и могут возникать в первые месяцы или 
голы жизни либо несколько позднее.

У детей с сахарным диабетом, начавшимся в 
юношеском возрасте, хрусталик изменяется ред
ко. У некоторых наблюдаются хлопьевидные белые 
помутнения и вакуоли в хрусталике. У других раз
вивается катаракта, которая быстро прогрессиру
ет и созревает, иногда в течение нескольких дней, 
особенно в подростковом возрасте. Этому может 
предшествовать внезапная миопия, вызванная из
менением оптической плотности хрусталика.

Врожденное помутнение хрусталика может на
блюдаться у детей матерей с диабетом и матерей в 
преддиабетическом состоянии. Гипогликемия у но
ворожденных также может ассоциироваться г ран
ним развитием катаракты. Катаракта сопутствует 
и кетотической гипогликемии.

Установлена несомненная связь между ката
рактой и гипокальциемией. Разное помутнение



хрусталика наблюдается у пациентов с гипопара- 
тиреозом.

Окулоцереброренальный синдром Лоу у мла
денцев сочетается с катарактой. У мальчиков с 
этим синдромом при рождении нередко обнару
живается плотная двусторонняя катаракта, часто 
ассоциированная с глаукомой и миотическими 
зрачками. У девочек-гетерозигот часты точечные 
помутнения хрусталика.

Характерная для болезни Вильсона атипичная 
катаракта (в виде цветка подсолнечника) у детей 
бывает нечасто. Разное помутнение хрусталика 
обнаруживайся у детей со сфинголипидозом, му- 
кополисахаридозом и муколипидозами, особенно 
с болезнью Ниманна-Пика, мукосульфатидозом, 
болезнью Фабри и аспартилгликозаминурией.

Хромосомные бефекты. Помутнение хрустали
ка разного типа можрт ассоциироваться с дефек
том хромосом — трисомией 13,18 и 21, синдромом 
Тернера, некоторой делецией (11р13, 18р, 18q) и 
синдромами дупликации (3q, 20р, 1 Oqj.

Лекарства, токсичные вещества и травма. Из 
разных лекарственных средств и токсичных аген
тов, которые могут индуцировать катаракту, наи
более значимы у детей кортикостероиды. Инду
цированная ими катаракта развивается в задней 
подкапсульной зоне. Частота и тяжесть проявле
ния вариабельны. По поводу дозы, режима приема, 
длительности лечения и индивидуальной воспри
имчивости не существует единого мнения; патоге
нез индуцированной кортикостероидами катарак
ты неясен. Ухудшение зрения зависит от степени 
и плотности помутнения. Часто острота зрения на
рушается минимально или умеренно. Иногда эта 
катаракга обратима. Дети, которые долго лечатся 
кортикостероидами, должны периодически прохо
дить осмотр глаз.

Основной причиной катаракты у детей явля
ется глачная травма. Помутнение хрусталика мо
жет быть результатом ушиба или проникающего 
ранения. Катаракта — возможный признак плохого 
обращения с детьми. Повреждение хрусталика с 
помутнением может быть вызвано другими физи
ческими факторами, например облучением.

Д ругие нарушения. Перечень мультисистемны\ 
синдромов и заболеваний, ассоциированных с по
мутнением хрусталика и другими глазными анома
лиями, чрезвычайно обширен (табл. 699.2).

Лечение. Способы лечения катаракты, наруша
ющей зрение: 1) хирургическое удаление хруста-

ликовой массы для обеспечения оптически чистой 
зрительной оси; 2) коррекция результирующей 
афакической погрешности рефракции с помо
щью очков, контактных линз или, в определенных 
случаях, с помощью внутриглазной имплантации 
хрусталика; 3) коррекция любой ассоциированной 
депривационной амблиопии, вызванной снижени
ем чувствительности. Поскольку после удаления 
катаракты не всегда можно пользовгться очками 
или имеются противопоказания для их ношения, 
восстанавливают зрение с помощью контактных 
линз, рассматривая их не как косметическую аль
тернативу очкам, а как медицинскую необходи
мость. Лечение амблиопии может быть наиболее 
ответственным и сложным этапом восстановления 
зрения у детей с катарактой.

Прогноз зависит от многих факторов, в том чис
ле от природы катаракты, основного заболевания, 
возраста ребенка в начале заболевания и лечения, 
длительности и тяжести любой сопутствующей ам
блиопии, наличия любой ассоциированной глазной 
аномалии (микрофта 1ьм, повреждение сетчатки, 
атрофия оптического нерва, глаукома, нистагм, 
косоглазие). Персистирующая амбчиопия — наи
более частая причина плохого зрения после опера
ции удаления катаракты у детей. После удаления 
катаракты у детей возможны вторичные состояния 
и осложнения, например последствие воспаления, 
образование вторичных мембран, глаукома, от
слойка сетчатки и изменение длины оси глаза. Все 
это необходимо иметь в виду при планировании 
лечения катаракты.

Эктопия хрусталика. Обычно хрусте пик под
веш ен на зональной (цинновой) связке реснично
го тела позади диафрагмы радужки. Аномалии в 
подвешивающей системе, являющиеся результатом 
пороков развития, болезни или травмы, могут при
вести к нестабильности или смещению хрустали
ка. Смещение хрусталика классифицируется как 
вывих (полное смешение) или подвывих (частич
ное смещение или наклон хрусталика). Симптомы  
включают затуманивание зрения, что часто явля
ется результатом изменений рефракции из-за ми
опии, астигматизма или афакической д а л ь н о зо р к о 
сти. У некоторых пациентов бывает двоение. ВаЖ' 
ным признаком смещения является и р и д о д о н е з  

(дрожание радужки), вызванный утратой обы чной  
опоры. Кроме того, передняя камера может ока
заться более глубокой, чем обычно. Иногда в зрач
ковой апертуре виден край смещенного х р у с т а л и к а



Таблица 699.2
[Клинические признаки и  глазные изменения при синдромах с  нарушением развития в детском возрасте
Аномалии ЦНС
> Анэнцефалия (см. п. 615.6): аплазия или гипоплазия зрительного нерва 
« Готопрозэнцефалия (см. п. 615.7)
• Гипотелоризм; в крайней форме циклопия; иногда колобома радужки
• Циклопия

Одик глаз разной степени развития, обычно сопровождается хоботковым образованием на лбу; часто ассоциируется с голо- 
прозьнцч.’фалией иногда оба глаза сливаются с ''двоением хрусталиков, роговицы и других структур, образование розеток 
сетчатк::; рудиментарный или отсутствующий зрительный нерг; изменение формы глазницы («алмаз»)

• Порок развития Арнольда-Киари (см. п. 615.11)
Нистагм, обычно вертикальный, часто движения совершаются вниз; глазодвигательный паралич с диплопией, иногда косогла
зие

• Синдром Денди-Уокера (см. п. 615.11)
Офтал] мические проявления повышенного ВЧД

• Септооптическая дисплазия (синдром Морсера)
Порок развития передних срединных структур (агенез septum pelliculutn примитивный оптический .келудочек с гипоплазией 
зрительных нервов, хиазмы и ьоронки); иногда ассоциируется с эндокринными нарушениями; дефекты зрения; страбизм; ни
стагм; иногда другие глазные аномалии

Синдромы раниостеноза (см. п. 615.12)
• Синдром Апера (акроцефалосчндактилия)

Мелкие глазницы, выступающие (проптоз) и широко расставленные глаза; двустороннее опущение наружного угла глазной 
щели; глазодвигательные аномалии (страбизм, частичная офта 1ьмоплегия, нистагм); отек диска и атрофия зрительного нерва; 
катаракта; иногда смещение хру< галикг., в редких случаях колобомы радужки и глазного дна

• Синдром Карпечтера (акрицсфалоиолисиндактилия)
Мелкие глазницы; боковое смещение медиальных глазных щелей, эпикантус; двустороннее опущение наружного угла глазной 
щели; атрофия зрительного ьерва; микрокорнеа; иногда помутнение роговицы

• Болезнь Крузона (черепно-лицевой дизостоз)
Выступающие (проптоо) и широко расставленные глазе может быть вывих глазного яблока: двустороннее опущение наруж
ного угла глазной щели; страбизм; отек диска и атрофия зрительного нерва; падение зрения, у некоторых пациентов катаракта

• Череп в форме илеверного шста
Плоские глазницы с проптозом; высокий риск изъязвления роговицы

Различные черепно-лицевые дефекты и синдромы
• Фронтоназальная дисплазия (центральная расщелина лица)

Гипертелоризм (на рентгеновском снимке расстояние между глазницами на 2 SD превышает нормальное возрастное расстоя
ние); иногда анофтальмия, микрофтальмия, эпибульбарный дермоид, колобома век, врожденная катаракта

• Синдром Опица
Гипертелоризм, особенж ассоциированный с гипоспадией, двустороннее опущение наружного угла глазной щели; эпикантус; 
страбизм

• Синдром Варленбурга
Латеральное смещение медиальных углов глазных щелей и нижних точек гетерохромная радужка, полная или частичная; 
иногда обе радужки голубого цвета (изохромия), возможны пигментные изменения глазного дна

• Ок«подентодигитальная дисплазия (синдром Мейер-Швлккерата)
Гипотелоризм, микросЬтальм, микрокорнеа, аномалии зубов и гипоплазия эмали, камптодактилия, синдактилия и другие де
фекты скелета; персистирующая зрачковая перепонка; глаукома

• Синдром Халлерманна—Штрайффа (мандибулоокулофациальная дисцефалия)
Микрофтальм, катаракта, редкие брови и ресницы, синие склеры, нистагм

• Синдром Пьера Робена
• Врожденная глаукома; отслойка сетчатки, страбизм
• Синдром Тричера Коллинза (челюстно-лицевой дизостоз: синдром Франческетти—Клейна)

Опущение наружного угла глазной щели книзу; недоразвитие надбровных дуг, колобомы нижних век и иногда радужки или 
хориоидеи

• Синдром Гольденхара (окулоаурикуловертебральная дисплазия)
Опущение наружного угла глазной щели книзу; колобома века, чаще верхнего; гипоплазия лли колобома радужки, гипертело
ризм; иногда микрофтальм

Хромосо.-'ные аномалии
• Трисомия 21 (синдром Дауна; см т. 1, гл. 30)

Монголоидный разрез глаз; эпикантус; дакриостеноз; блефарит; пятна Брушфилда на радужках; истончение стромы радужки 
на периферии; кератоконус и отек роговицы; катаракта; высокая погрешность рефракции; страбизм; нистагм, пэвышенная ва- 

 ску^яризация диска



• Трисомия 18 (синдром Эдвардса; см. т. 1, гл. 30)
Птоз; короткая глазная щель эпикантус; гипопластические надбровные дуги; микрофтальм; помутнение рогоЕицы; анизоко- 
рия; катаракт?, колобома дна и диска; .ипопигментация сетчатки

• Трисомия 13 (синдром Патау; см. т. 1, гл. 30)
Микрофтальм; анофтальм; иногда циклопия; дисгенез переднего сегмента (гипоплазия радужк:1, спайки радужки, аномалии • 
угла камеры); помутнение роговицы; врожденная глаукома; катаракта, персистирующие остатки первичного стекловидного • 
тела; дисплазия сетчатки, колобома радужки, ресничного тела, глазного дна; гипоплазия внутриоюшярного хряща, зрительно
го нерва

• Трисомия 9
Опущение наружного угла глазной щели книзу, глубоко посаженные глаза; корэктопия, птрабизм

• Трисомия 8 
Дизморфия черепа; страбизм

• Синдром 45,X (вариант Тернера и мозаи шый вариант; см. т. 1, гл. 30)
Птоз; эпикантус; синдром синих склер; дефект цветового зрения; катаракта; страбизм; нистагм

• 47.XXY; 48.XXXY; 49.XXXXY (синдром Клайнфелтера; см. т. 2, гл. 173)
Гипертелоризм, эпикантус; пятна Брушфилда на радужках; миопия; страбиз) i

• Частичная делеция корит кого плеча хромосомы 4 (4р-) (см. т. 1, гл. 30)
Птоз, гипертелоризм; эпикантус, кс. обома

• Частичная делеция короткого плеча хромосомы 5 (5р-) (синдром «кошачьего крика»; см. т. 1, гл. 30)
Опущение наружного угла глазной щели книзу (антимонголоидный разрез глаз); гипертелоризм, эпикантус, страбизм

• Частичная делеция короткого т е ч ь  хромосомы 9 (9р-) (см. т. 1, гл 30)
Монголоидный разрез глаз; эпикантус, дугообтазные брови

• Частичная делеция длинного плеча хромосомы 13 ( 1 3q )
Птоз; эпикантус. гипертелоризм; микрофтальм; колобомы; ретинобластома

• Частичная делец ю длинного плеча хромосомы 18 (l&q-) (см. т. 1, гл. 30)
Горизонтальные глазные щели; эпикантус; глубоко посаженные глаза; бледность диска зрительного нерва; тапеторетинальная 
дегенерация сетчатки; нистагм

• Частичная делеция длинного плеча хромосомы 21 (21q-)
Скошенные вниз глазные щели

• Частичная делеция длинного плеча хромосомы 22 (22q-)
Птоз; эпикантус

• Внехромосомные нарушения (синдром кошачьего глаза»)
Опущение наружного угла глазной щели книзу; эпиканту<; гипертелори: м, микрофтальм; колобома радужки, глазного дна, 
зрительного нерва; дефекты макулы; бледность дисков; катаракта; трабизм; нисгагм

Нарушения обмена аминокислот
• Атьбинизм*

Дефект образования меланина; несколько форм
(1) Окулокутанный алъоиншч, тирозиназанегативный; генерализованная гипопигментацш; серая или голубая радужка; 
генерализованная гипопигментация глаза; типичный розовый или оранжевый рефлекс яркое глазное дно с усиленным хо
риоидальным сос>д1Хтым рисунком, слабо определенные макулг/фовеа (гипопластичные,; светобоязнь; нистагм; снижение 
зрения; часто высокая погрешность рефракции
(2) Окулокутанный альбинизм, тирозиназапозитивный; пигментация может усиливаться с возрасто™; радужка голубая, жел
тая или коричневатая; цвет

усиливается с возрастом; светобоязнь; нистагм, субнормальное зрение, .которое с яозрастом может улучшаться
(3) Желтый мутант] генерализованный альбинизм, при котором вместо меланина продуцируется желтоватый пигмент, при
дающий некоторый цвет коже и волосам
(4) Синдром Хержманс.юго - Пудлака; тирозиннегативный альбинизм, ассоциированный с геморрагическим диатезом; раду*' 
ка цвета от голубовато-серого до коричневого; свет ибоязнь; нистагм; снижение зрения от незначительного до умеренного
(5) Синдром Кроссп; тирозинпозитивный; синдром гипопигментации, десневой фиброматоз, отастичность, атетоидные движе
ния и микрофтальм; голубая или серая радужка, микрофтальм; катаракты; значительный дефект зрения; нистагм
(6) Глазной альбинизм; дефицит пигмента ограничивается глазом; генерализованная гипопигментация глаза; гипоплазия маку 
лы; нистагм (у представителей черной расы мозаичное глазное дно)

• Алкаптонурит (см. т. 2, п. 133.2)
Черн ли цвет склеры, наиболее заметный в местах прикрепления .жстраокулярных мышц

• Тирозинемия (синдром Рихнера -Ханхарта; см. т. 2, п. 133.2)
Изъязвление роговицы, напоминающее герпес

• Цистиноз (см. п. 660 3)
Скопление преломляющих кристаллов в роговице (лучше всего обнаруживается " помощыс щ< левой лампы, но видно также 
невооруженным глазом как помутнение роговицы); светобоязнь; пигментная дегенерация сетчатки; гипопигментация глазно
го дна с точечной пигментацией в виде точек от мелких до крупных, наиболее заметных на периферии; зрение обычно нор
мально : или почти нормальное

• Гомоцистинемия, тип I (см. т. 2, п 133,3)
Смещение хрусталика; катаракта; ьгоричная глаукома, периферическая кистозная дегенерация сетчатки ________



[7 Дефицит сульфитоксидазы (см т. 2, п. 133.4)
Подвывих хрусталика; сферофакия; страбизи 

■ Болезнь Хартнупа (см. т 2, п. 133 5)
[ Светобоязнь; нистагм; страбизм
( Болезнь кленового сиропа (валиьилейцинурия) (см. т. 2, п. 133.6)

Страбизм вариабелен в зависимости от состояния ребенка

Мукопат сахаридозы (МПС)
• Синдром Гурлер (МПС IH; дефицит a-L-идуронидазы; см. т. 2, гл. 136)

Гипертелоризм, выступающие глаза отечные веки; тяжелые брови; отложение мукополисахаридов и сопутствующие клеточ
ные изменени.. в большей части глаза, особенно в конъюнктиве, роговице, склере, радужке, ресничном теле, сетчатке и зри
тельном нерве; характерное помутнение роговицы, клинически прояв шющеео. в начале жизни i прогрессирующее до молоч
ной матовост: [, часто сочетается со светобоязнью; прогрессирующая дегенерация сетчатки с дисперсией и глыбками пигмента, 

I  сужением артериол и бледностью диска и угасающей ретинограммой; атрофия зрительного нерва, падение зрения, главным 
I  образом из-за изменений роговицы сетчатки и зрительного нерва; гидроцефалия и мозговые изменения; иногда глаукома

• Синдром Шейе (МПС IS; дефицит a-L-идуэонидазы; см. т. 2, гл. 136)
I Прогрессирующее помутнение роговицы, диффузное, но иногда более плотное на периферии; прогрессирующая деп нерация 

сетчатки, зрительные симптомы, уменьшение поля зрения, ночная слепота, часто появляющиеся во второ:.1 лли третьем деся- 
1 тилетии жизни; в некоторых случаях глаукома 

I • Мукопо шсахаридоз Гурлер-Шейе (МПС IH/S, дефицит a  L идуронидазы; см. т. 2, гл. 136;
I Диффузное прогрессирующее лоыутнение роговицы; иногда глаукома, снижение зрения из-за помутнения роговицы или дей- 
I ствия кисты арахноидальной оболочки на зрительный нерв
• Синдром Гунтера (МПС И; дефицит идуронсульфатсульфатазы)

Феншипгчески идентичен MIIC IH; легкая и тяжелая форма, прогрессирующая дегенерации сетчатки с пигментными изме-
I нениями, сужение артериол, атрофия зрительного нерв? угасающая электроретинограм. (ЭРГ); роговица макроскопически

(клинически) чистая, но с микроскопическими изменениями иногда застойный диск, вторичные на фоне гидроцефалии 
I • Синдром Санфилиппо (МПС И; тип А [дефицит гепаринсулыратсульфатазы дефицит В[ЛГ ацетил о D-глюкозаминидазь ] и 

дефиц it С [ацетил-КоА:а- глюк^замлнид Л^-ат'етилтраьсферг°ы1)
У некоторых пациентов изменения сет гатки — сужение артериол; угасающая ЭРГ; роговица без видимых клинических изме
нений, но с некоторым!, микроскопическими изменениями

• Синдром Моркио (МПС IV типа; в классической форме дефицит галактозамин -6 сульфатс;’льфатазы; в вариантах дефицит 
Р-галактозидаз.л, см. т. 2 , гл. 136)
Тонкое помутнение роговицы у многих пациентов; медленно прогрессирующее; часто может клинически не проявляться в 
течение нескольких лет

• Синдром Марото—Лами (МПС VI типа; дефицит арилсульфатазы В; см. т. 2, гл. 136)
Диффузное помутнение роговицы, обычно проявляется на первом году жизни; иногда извитые сосуды сетчатки, при гидроце
фалии застойный диск и парез VI черепного нерва

• Синдром Слай (МПС VII типа, дефицит Р D- глюкуронидазы)
Некоторое разнообразие фенотипов; нормальная или помутневшая роговица; помутнение тонкое или грубое

• Синдром Ди Ферренти (МПС VIII типа; дефицит JV-ацетилглюкозамин-б-сульфатсульфатазы)
Маленький рост; множественный дизостоз; гипоплазия зубовидного отростка; гепатоспленомегалия; умственная отсталость,

I глазные аномалии .гока не зарегистрированы

I  Сфинголипидозы
• Генерализованный ганглиозидоз (СМ,-ганглиозидоз I типа; дефицит Р-галактозидазы; см. п 622 1 )
' Диффузное помутнение роговицы (накопление мукополисахаридои) макула с «вишневой косточкой», характерной для ско

пления ганглиозидов в сетчатке; извитость сосудов сетчатки и кровоизлияния в нее; атрофия зрительного нерва; потеря зре
ния; нистагм; страбизм

• Ювенильный GM,-ганглиозидоз (GM,-ганглиозидоз II типа; дефицит р-галактозидазы; см. п. 622.1)
Роговицн без клинических нарушений; гистологические изменения в связи с накоплением ретинальных ганглиозидов без 
клинически выраженных признаков; атрофия зрительного нерва и потеря зрения; нистагм и страбизм

• Болезнь Тея-Сакса (ОМ2-гаиглиозидоз I типа; дефицит гексозаминидазы А; см. п. 622.1)
Макула с красным пятном в центре («вишневая косточка») атрофия зрительного нерва (демлелинизащ.я и дегенерация зри
тельных нервов, хиазмы и зрительных путей); прогрессирующее падение зрения в результате глазных и мозговых аномалий; 
последовательное снижение подвижности глаза

• Вариант Сендхоффа (СМ2-ганглиозидоз II типа, дефицит гексозаминидазы А и В; см. п. 622.1)
Макула с красным пятном в центре; атрофия зрительного нерва и прогрессирующее падение зрения; роговица клинически 
чистая или слегка опалесцирующгь. гистологический анализ обнаруживает в роговице цитозомы накопления

• Ювенильный СМ2-ганглиозц (оз (СМ2-ганглиозидоз III типа; частичный дефицит гексозаминидазы; см. п. 622.1)
Пигментная дегенерация сетчатки, изменения макулы (типа «вишневой косточки»); иногдя атрофия зрительного нерва; сле-

I  пота
Я  * Глобоидноклеточная пейкодистрофия Краббе (галактозилцергон д липидоз; дефицит галактозилцерамид Р-галактозидазы) 

Корков: л с тепота и атрофия зрительного нерва в результате деп неративных изменений в головном мозге и зрительных пу- 
 тях; нистагм; страбизм

м



• Болезнь Гоше (гликозилцергчид липидоз' дефицит гликозилцерамид [З-глюкозидазы, см. т. 2, п. 134.4)
Паралитическое косоглазие при вовлечении в процесс ствола и черепных нервов при невропатической форме заболевания; 
нистагм; иногда изменения макулы (серый цвет), кровоизлияния в сетчатку, вторичные при анемии и тромбоцитопения; пре- 
рьиистые белые пятна на сетчатке при ювенильной форме заболевания; пингвекулы (клиновидные повреждения конъюнкти
вы при хронической неневропатической форме; возможное помутнение роговицы

• Болезнь Ниманна-Пика (сфингомиелиновый липидоз; дефицит сфингомиелинидазы, см. т. 2, п. 134.4)
Сероватый налет на макуле при классической детской нейропатической форме (тип А) и подострой нейровисцеральной юве
нильной форме (тиг С); помутнение роговицы, иногда помутнение хрусталика (тип А); редко паралич вертикального взгляда

• Бо гезнь Фабри (гликосфинголипидный липидоь, дефицит а-галактозидазы А; см. т. 2, п. 134 4)
Дистрофия роговици в результате отложения липидов в эпителии (расходящиеся прямые/изогнутые линии у пораженных 
мужчин и у женщин-носителей), аневризматическое расширение и извитое, ь сосудов конъюнктивы и сетчатки, реьоваску- 
пярные признаки почечной гипертензии; застойный диск; отек глазницы и века, катаракта (спицеобразные помутнения в зад
ней коре хрусталика, иногда помутнение передней части хрусталика

• Болезнь Фарбера (церамидный липидоз; дефицит церамидазы; см. т. 2, п. 134.4)
Красно?: пятно в виде вишневой косточки; сероватый задний полюс; TifiTнистая пигментация се~чатки; гранулемы в глазу и 
около глаза

Амавротические юношеские идиотии (см. т. 2, п. 13^.4 и п. 622.2)
• Детская форма (финский вариант; липидоз с ненасыщенными «ирными кислотами)

Микроцефалии, выраженная атрофия мозга; падение зрения; гранулярные включена, атаксия; миоклонус: глубокое слабоу
мие, состояние декортикации; начало — 1 - 2  года; смерть к 10  годам

• Поздняя детская форма (болезнь Бильшовского Янского)
Vr |ственная отсталость, судороги, атаксия, пигментная дегенерация сетчатки, иногда npei.существенно макулярная; аномаль
ная ЭРГ; атрофия зрительного нерва; включения типа изогнутых линий; начало — 2-4 года; смерть к 10 годам

• Юношеская форма (болезнь Баттена-Мейс-Шпильмейера-Фогта)
Умственная отсталость, судороги, атаксия, прогрессирующая утрата моторной функции; пигментная дегенерация сетчатки, 
напоминающая пигментный ретинит с прогрессирующим падением зрения; иногда преобладающая дегенерация пятна; ано
мальная ЭРГ; атрофия зрительного нерва как позднее клиническое проявление’ смешанные тела включения, в том числе в 
виде изогнутых линий, напоминающих отпечатки пальцев, наличие липофусцина в головном мозге; начало — 5-8  лет, иногда 
позже; смерть в иодрост.;овом возрасте или к 20  годам

• Поздняя юношеская или взрослая форма (болезнь Куфса)
Расстройства поведения и снижение интеллекта; атаксия, спастичность, миоклональные судороги; зрение и глазное дно обыч
но нормальные; иногда дегенерация макулы; в головном мозге преобладает липофусцин; начинается в детгком или подрост
ковом возрасте либо в начале взрослого периода

• Синдром миоклонуса с красным пятном («вишневая косточка»)
Красное пятно в центре макулярной области; потеря зрения; интенции [ный миоклонус; различные включения в головном 
мозге; светлые включен 1Я в гепатоцитах и клетках Купфера, начинается в детстве; смерть в подростковом возраст!

Лейкодистрофии (см. также п. 621.1)
• Метахроматическая лейкодистрофия (дефицит арилсульфатазы А)

Дегенерация сетчатки, напоминающая пигментный ретинит; иногда раннее вовлечение макулы (серая макула с выделяющим
ся красным пятном в центре); атрофия зрительного нерва; потеря зрения; страбизм и нистагм

• Болезнь Пелицеуса-Мерцбахера
«Вращение глазами» (ритмические движения глаз), вскоре после рождения, иногда с поворото”  головы; атрофия зрительного 
нерва (позднее проявление)

• Болезнь Канавана
Вакуолизация слоя ганглионарных клеток сетчатки "бнаруживаема ■ с помощью щелевой лампы; пигментные изменения 
сетчатки; атрофия зрительного нерва; ранняя слепота; нормальная ЭРГ; сниженная зрительная вызванная реакция; страбизм; 
блуждающие движения глаз нистагм

Демиелинизирующий склероз (см. п. 622.5)
•  Болезнь Шильдера (диффузный периакгиальный энцефалит;

Вовлечение зрительных путей, вызывающее ретробульбарный неврит, атрофия зрительного нерва, центральные скотомы, син
дромы хиазмы, гомонимные дефекты поля; нарушение кортикальных зрительных функций; нистагм

• Множественный склерог
Неврит зрительного нерва (эпизодическое падение зрения, типичная центральная скотома, чаще односторонняя, часто с ре- 
тробульбарной болью); другие нарушения зрительных путей (разные дефекты поля зрения); межъядерная офтальмоплегия; 
супрануклеарный паралич взгляда нистагм, иногда «футляры» периферических сосудов сетчатки

• Нейрооптикомиелит (болезнь Девика)
Неврит зрительного нерва (обычно папиллит с заметным отеком диска зрительного нерва) с его атрофией; другие нарушения 
зрительного пути (разные дефекты поля зрения); редко паралич экстраокулярных мышц, содружественный паралич взгляда, 
нистагм, зрачковые аномалии ______ _



Ъмартоматоз и факоматоз
, Туберозный склероз (болезнь Бурневилля; см. п. 619.2)
I факомы сетчатки (глиалы.ая гамартома, от маленьких плоских или слегка приподнятых белы:: или желтоватых повреждений 

до больших, выступающих желтоватых узелковых или кистозных масс, часто напоминающих незрелые тутовые ягоды); фи- 
броангиома век, редко застойный диск или атрофия зрительного нерва, дефекты зрения, зрачка или нарушения двигательной 
активности глаза связаннее с патологией ЦНС (олухоли, гидроцефалия); иногда изменения радужки или пигментации 

I Нейрофиброматоз (синдром Реклингхаузена- см. п. 619.1)
I Плексиформная неврома век с частым птозом; эписклеральные и конъюнктивальные нейрофибромы; проминирующие нервы 

роговицы узелки Лиша на радужке: гиперклеточность увеальногс тракта; глаукома (связанная с аномалиями угла, гиперкле- 
точностью увеального тракта, новообразованием сосудов или синехиями); гамартомы (факомы) диска и сетчатки; пигментные 
изменения дна, похожие на кофейные пятна; глиомы зрительного нерва и нарушения зрения (в виде проптоза, страбизма, 
нистагма, если опухоль внутриорбитальная или в виде повышенного ВЧД, гидроцефалии или диэнцефального синдрома, 
если она внутричерепная); асимметрия гчазниц; ;ефекты глазничной стенки, пульсирующий экзофтальм, внутрпорбитальные 
нейрофибромы, проптоз 

I Ангиоматоз сетчатки и мозжечка (болезнь Гиппеля-Линдау; см. п. 619.4)
> Гемангиобластома сетчатки (красноватп или желтоватая глобулярная масса с парными сосудами, входящими и выходящими 

из повреждения, которое напоминает шарик на глазном дне); возможны кровотечение, экссудация отслойка сетчатки 
Энцефалофациольнши ангиоматоз (синдром Стерджа Вебера см. п 619.3)
Ангиома лица по ходу лицевого нерва в виде языков пламени, захватывающая веко и конъюнктиву; хориоидальная геманги- 
ома; расширенные и извитые сосуды сетчатки; глаукома, врожденная или более поздняя, связанная с возможной аномалией 
угла повреждением сосудов или гиперсекрецией; дефекты лоля зрения, ассоциированные с повреждением ЦНС; иногда геми- 
анопсия

> Ангиоматоз среднего мозга и сетчатки (синдром Уайберна—Мейсона)
Обширные пороки развития сосудов, главным образов сосудов среднего мозга и глаз; ангиоматоз сетчатки; расширение и из
витость сосудов; ангиоматоз зрительного нерва и глазницы

Чейрокутант г синдромы
> Атаксия-телеангиэктазия (синдром Луи-Бар; см. п. 620.1)
| Телеангиэктазия бульбарной конъюнктивы, обычно проявляется к 4 -6  годам; апраксическое нарушение содрз жертвенных 

движений глаз; горизонтальный и вертикальный взгляд в виде дискретны): асинергических движений; трудность поддержа
ния эксцентричного взгляда; иногда дефект конвергенции; нистагм 

1 Синдром Шегрена -Ларссона
Хориоретинальные повреждения; дискретные дефекты пигментного эпителия сетчатки неизвестной причины; четко огранк 
ченные симметричные повреждения различной величины в макуле и около нее примерно в 25 % случчев 

1 Недержание пигмента (синдром Блоха-Сульцбергера; см. т. 3, гл. 362)
Внутриокулярные ретролентйльньк Массы (псевдоглиомы) и пленки, явно вторичные по отношению к основным нарушениям 
сосудов сетчатки: аневризматическое расширение, аномальные соединения артерий и вен вазогролиферат”вные изменения; ино
гда внутриглазное кровоизлияние и воспаление; микрофтальм; помутнение роговицы; катаракта; атрофия зрительного нерва 

1 Невус Ядассона (см. т. 3, гл. 362)
Колобома век, радужки, дна; корэктопия; эпибульбарные липодермоиды; тератома глазницы; проптоз, аберрантная слезная 
железа; васкуляризация роговицы; глазодвигательный паралич; нистагм; дефекты зрения 

1 Ксеродермическая идиотия Де Санктиса-Каккьоне (см. т. 3, гл. 362)
Атрофия век; выпадение ресниг эктропиоь, энтропион, симблефарон, анки ic элефарон, высыхание и инфекция конъюнкти
вы; изъязвление роговицы; ирит сйетобоязш.

1 Синдром Клиппеля-Треноне-Вебера (см. т. 3, гл. 360)
Конъюнктивальная телеангиэктазия, хориоидальная гемангиома; колобома радужки; гетерохромия; глаукома страбизм

Эссбые виды нейробиотрофии
1 Подострый склерозирующий панэнцефалит (эксцефалит Доусона; энцефалит Ван-Богарта; см. т. 3, гл. 293)

Очаговый ретинит (отек, кровоизл шние изменения пигментации) с образованием хориоретинальных рубцов (макулярных 
или парамакулярных; обычно двусторонних), может предшествовать другим неврологическим проявлениям; застойный диск 
и а,рофия зрительного нерва шметные сймптомы вовлечения сетчатки и зрительного нерва; дефекты поля зрения, свиде
тельствующие о вовлечении головного мозга; нистагм; паралич экстраокулярных мышц; птоз 

1 Подострая некротизирующая энцефалОмиопатия (болезнь Ли; см. гл. 621)
Аномальные движения глаз (неестественные круговые движения глаз, рассогласованные движения, горизонтальный и верти
кальный нистагм еаккадированные движения глаз); паралич экстраокулярных мышц (иногда полная наружная офтальмопле
гия); блефароптоз; прогрессирующая атрофия зрительного нерва и потеря зрения; иногда изменения сетчатки (сниженный 
макулярный рефлекс); афферентный и эфферентный дефекты зрачка

1 Гепатолентикулярная дегенерация (болезнь Вильсона; см. т. 4, п. 439.2)
Кольцо Кайзера- Флейшера в роговице (отложение меди в периферической части десцеметовои мембраны, особенно в самой 
глубокой зоне, смежной с эпитеччем, в виде гранул золотистого, зеленого, серого или коричневого оттенка); катаракта в виде 
Цветка подсолнечника; иногда глазодвигательные аномалии (толчковые движения глаз, непроизвольные отклонения глаз 
вверх или паралич при взгляде вверх); иногда нарушена аккомодация; редко оптический неврит, вторичный после лечения 
пеницилламином ______________



•  Трихополиодистрофия (синдром Менкеса; болезнь курчавых волос)
Уменьшение количества ганглионарных клеток сетчатки, истончение слоя нервных волокон сетчатки и частичная атрофия 
зрительного нерва; прогрессирующая потеря зрения, аномальная ЭРГ; микроцисты пигментного эпителия радужки

• Абетглипипротеидемия (акантоцитоз; синдром Бассена- Корнцвейга; см. т. 2, п. 134.3)
Пигментная дегенерация сетчатки с прогрессирующим ухудшением зрительно/1 функции (дисперсия пигмента, сужение арте- 
риол, бледность диска, ослабление темнсвой адаптаци [): катаракте., птоз, аномалии подвижности глаза; иногда прогрессирую
щая экзотропия, парез медиальной прямой мышцы и диссоциированные hi стагм при боковом взгляде

•  Болезнь Рефсума (дефицит а-гидролазы фитановой кислоты; см. т 2, п. 134 2)
Пигментная дегенерация сетчатю (гль.бки пигмента, сужение артерчол, атрофия зрительного нерва, прогрессирующее ухуд
шение ночного зрения и сужение поля зрен:ы) аномальная ЭРГ; иногда помутнение стекловидного тела, катаракта, каплевид
ная роговица, миоз; офтальмопарез; нистагм

• Семейная вегетативная дисфункция (синдрои Райли-Дея; см. п. 636.1)
Снижение или отсутствие чувств! тельности роговицы с изъязвлением роговкцы и рубцовыми изменениями; дефект слезоот
деления; извитость сосудов сетчатки; иногда тонический зрачок; часто миопия и экзотропия

• Наследственно семейная сенсорная невропатия с ангидрозом (синдром Пински -Ди Джорджи; см. п. 636 2)
Дефектная чувствительность роговицы, с дефективным слезоотделением; результатом может быть изъязвление роговицы и 
образование рубца

Нарушения соединительной ткани, костей и составов
•  Арахнодактилия (синдром Марфана; см. т 1, гл. 100)

Эктопия хрусталика (смещение хрусталика, обычно вверх) и иридодонез (дрожание радужки), микрофакия, сгЬерофаки;,, ка
таракта; миопия, глаукома; изменения сетчатки; дегенерация, отслойка

• Несовершенный десмогенез (синдром Элерса-Данло; см. т. 3, гл. 369)
Эпикантус; голубая склера; кератоконус: подвывих хрусталика; отслойка сетчатки

• Эластическая шхвдоксантома (см. т 3, гл. 369)
Ангиоидные штрихи (разрывы оболочки Бруха в виде темных линий на глазном дне, расходящихся от диска); тенденция к 
кровоизлиянию в сетчатку

• Несовершенный остеогенез (см. т. 1, гл. 99)
Голубая склера; выступающие глаза, иногда мегалокорнеа, кератоконус, помутнение роговицы

• Полиостотическая фиброзная дисплазия, фиброзный диссеминированный остит (синдром Мак-Кьюна-Олбрайта; см. т. 2, 
п. 152.6)
Утолщение костей орбиты

• Остеопетроз (болезнь Альберс-Шенберга; - мраморные кости»; см. т. 1, гл. 97)
Снижение зрения и паралич экстраокулярной мышцы, вызванный костным разрастанием черепного отверстия; иногда дегене
рация сетчатки, атрофия зрительного нерва

• Врожденная хондродистрофия (синдром Конради; см т. 3, гл. 368)
Катаракта, атрофия зрительного нерва гипертелоризм

• Врожденная спондилоэпифизарная дисплазия (см. т. 1, гл. 93)
Миопия; отслойка сетчатки, катаракта, буфтальм

• Варианты спонди юэпифизарной дисплазии (см т. 1, гл. 93)
Точечная дистрофия роговицы без нарушения зрения

• Наследственная онихоартроостеодисплазия (синдром «ноготь колено»)
Темная пигментация на радужке (в виде клеверного листа); катаракта; микрофакия, микрокорнеа; кератоконус; птоз

• Прогрессирующая артроофтг ты -опгтия (синдром Стиклера)
Боль и неподвижность суставов с увеличением костей кифоз, расщепленное нёбо; синдром Пьера Робена; тугоухость; про
грессирующая миопия; отслойка сетчатки; глаукома _______

Дерматологические нарушения
•  Очаговая дермальная гипоплазия (синдром Гольтца-Горлина; см. т. 3, гл 358)

Нистагм, страбизм; микрофтальм; колобома
• Ангидротичеа ая эктодермальная дисплазия (см. т 3, гл. 358)

Дефицит слез, ведущий к кератопатии, светобоязнь, стеноз слезных точек; катаракта; редкие ресницы и брови
• Врожденный дискератоз (см. т. 3, гл. 358)

Буллезный кон июнктив/т с минимальным рубцеванием роговицы, хронический блефарит; выпадение ресн тц и эктропион; 
кератинизация слезных чочек

• Ихтиоз (см. т. 3, гл. 368)
Коньюнктивпг, эктропион и эрозии роговицы в ламеллярной и связанной с полом форме; катаракта врожденная и банальная

• Синдром базальноклеточного невуса (см т. 3, гл 380)
Выс гупающие надбровные дуги, гипертелоризм или цистолия угла глазной щели; катаракта; колобомг дефекты зрения; стра
бизм

• Юношеская ксантогранулема (невоксантоэндотелиок а; см. т. 3, гл. 380)
Ксантогранулема в глазных тканях в виде инфильтратов орбиты, радужки, эписклеры, ресничного тела; возможны проптоэ 
гетерохромия, спонтанная гифема, увеит, глаукома  —



• Врожденная пойкилодермия (синдром Ротмунда-Томсона; см. т. 3, гл. 366)
Редкие брови и ресницы; катаракта (появлж тея в 2 -7  лет); дистрофия роговицы

• Синдром Ьлума (jm. т . 3, гл. 366)
Конъюнктивит; конъюнктивальная телеангиэктазия; друзы на заднем полюсе глазного дна__________________________________

Синдромы множественных пороков развития
• Синдром Корнели де Ланге

Микробралицефалия короткая шея; низкая линия волос, смещенные вперед ноздри микрогнатия, низко посаженные уши: 
отставание в физическом и умственном развитии; дефекты лимба (микроме чия-фокомелия); дефекты конечностей (олиго-, 
полидакти 1ия), аномалии сердца и мочеполивой системы, сросшиеся брови н длинные загнутые ресницы; птоз; эпикантус; 
микрофта тьм с эксцентрическими зрачками; помутнение роговицы; атрофия зрительного нерва; страбизм

• Синдром Фрейзера
Аномалии лица, урогенитального тракта, скелета (латеральное расщепление ноздри, деформация уха, агенез почки гидронеф
роз, гипоспадия, крипторхизм, синдактилия); церебральные дефекты, менингоэнцефалоцеж криптофтальм (скрытый глаз, 
сросшиеся веки — отсутствие глазной щели), иногда с симблефароном (сращение вока с глазным яблоком); в некоторых слу
чаях микрофтальм, плоские надбровные душ

• Синдром Ригера
Различные аномалии зубов и конечностей; иногда отставание в умственном развитии, дистрофия мышц, миотоническая дис
трофия; дисплазия переднего сегмента глаза; задний эмбриотоксон (выступающая и си.ещенная вперед линия Швальбе), 
часто с прилипшими полосками ткани радужки (синдром Ai сенфечьда); гипоплэ’ ия радужки глаукома; катаракта; смещение 
хрусталика; колобома; микро- или металог :орнеа; страбизм; птоз; дистрофия зрительного нерва

• С индром Петерса
Скелетные аномалии; пороки оазвип я ЖКТ и ЦНС; гидроцефал ш и умственная отсталость, центральный дефект десцемето- 
вой оболочки с пейкомой центральной части роговицы, мелкая передняя камера, периферические передние синехии; катаракта

• Синдром Ченца
Микроцефалия; умственная отсталость; малый рост, аномалии пальцев .дефекты зубов; колобоматозный микрофтальм. блефа- 
роптоз; нистагм; страбизм

• Синдром Меккеля (синдром Меккеля -Грубера)
Микроцефал .я, энцефалоцеле затылочной области или анэнцефалия; поликистозные почки; полидактилия; врожденный по
рок сердца; аномалии гениталий; микро-, ано криптофталы , склерокорнеа частичная аниридия; катаракта; дисплазия сет
чатки, гипоплазия зрительного нерва

• Отопалатодиги гальный синдром (синдром Рубинстайна—Тейби)
Замедление умственного развития и роста; аномально широкие большие пальцы на рукрх и ногах; характерное лицо с гипо- 

1 плазией верхней и нижней челюстей, клювовидный нос, повернутые назад уши; гипертрихоз; крипторхизм: аномалии сердца 
и почек; гипертелоризм в сочетании с эпикантусом, птозом и опущением наружного угла гпазнои щели книзу; катаракта; ко- 
Л0601 га; страбизм

• Синдром Секкеля
Замедленный рост в сочетание с микроцефалией и характерным узким лицом с клювовидным носом («птичье лицо»); микро
гнатия и явно выдающаяся верхняя челюсть: иногда аномалии скелетно-мышечной и мочеполовой системы; гипертелоризм с 
опущением наружного угла глазной щели книзу;выступающие глаза; страбизм

• Синдром Фримена -Шелдона
Маскообразное лицо с очень маленьким поджатым ртом, «свистящее лицо», смещение кисти и пальцев в сторону локтя; де
формация стопы (ллатиподия), глубоко посаженные паза; эпикантус; блефарофимоз, птоз; страбизм

• Синдром Экарди
Агенез мозолистого тел? с кортикальной гетеротопией; судороги; задержка психического развития; позвоночно-реберные ано 
малии: множественные дискретные хориоретинальные деЛек гы пазнои величины; иногда микрофтальм

• Синдром Вилдервг.яка
Сочетание пороков развития Клиппеля-Фейля с врожденной тугоухостью и синдромом Дуэйна; одно- или двусторонний 
(врожденный дефект абдукции и ретракции яблока или невозможность аддукции пораженного глаза); эпибульбарные дермо- 

| идные кисты
• Синдром Фолза-Кертеца

Pterygium coli; позднее лш.:федема нижних кинечностей; дистихиаз всех век, частичный эктропион нижних век
• Синдром Картагенера (см. т. 4, гл. 504)

Нарушения пигментации сетчатки; катаракты
Различные мультисистемны< нарушения
• Окулоцереброренальный синдром (синдром Лоу; см. п. 660.4)

В рожден., ая катаракта у пораженных мужчин; тонкие помутнения роговицы у женщин носителей; глаукома; редко микро
фтальм

• Цереброгепаторенальный синдром (синдром Цельвегера) (врожденная адренолейкодистрофия)
I Глубокая 1ипотончя, задержка роста, невозможность развития; гепатомегалия, желтуха, гипопротромбинемия; коркояая киста 

почкь характерное лицо со сглаженным профилем, накопление железа в различных органах; легкий гипертелор i:im, плоские 
над 5ровные дуги, эпикантальные складки, катаракта; глаукома (и не связанное с глаукомой помутнение роговицы); помутне
ние стекловидього тела; гипоплазия зрительного нерва; нарушения пигментации сетчатки чгпазное дно обьино гипопигмен- 

.тировано с пятнами маленькими и болошими, в основном на п е р и ф е р и и ) ____________________________________ __



•  Синдром Лоренса-Муна-Бидля (см. т. 4, гл. 385)
Плеоморфная пигментная дегенерация сетчатки (типа пигментного ретинита с выраженным захватом макулы в некоторых 
случаях) с прогрессирующим ухудшением зрения

• Синдром Прадера-Вилли
Гипотония, снижение интеллекта, гипогонадизм, ожирение с тенденцией к сахарному диабету; страбизм

• Синдром Коккейна (см. т. 3, гл. 366)
Пигментная дегенерация сетчатки, атрофия зрительного нерва, катаракта; светобоязнь

• Синдром Вернера
Синдром преждевременного старения во втором десятилетии жизни с прекращением роста, поседением волос, алопецией; 
склеродермальными изменениями, атеросклерозом- ’ахарным диабето:.', гипогонадизмом, повышенным риском новообразова
ний; катаракта в юношеском возрасте; пигментная дегенерация сетчатки; дегенерация макулы; глаукома

• Асфиктическая дисплазия грудной клетки (синдром Жена; см. т. 4, гл. 510)
Пигментная дегенерация сетчатки с прогрессирующим ухудшением зрения в некоторых случаях

• Синдро! [ Альстрема
Нервная глухота, сахарный диабет и ожирение в детстве; пигментная дегенерация сетчатки; катаракта

• Ренально-ретиналы ая дистрофия
Интерстициальный нефрит; ппогрессируюшая пигментная дегенерация сетчатки с сужением артепиол угасающей ЭРГ, атро
фией зрительного нерва и потерей зрения

• Синдром Ашера
Нервная глухота; пигментная дегенерация сетчатки, катаракта

• Болезнь Норри
Синдром порока развития сетчатки, задержка психического развития, глухота; врожденная га евдоглиома сетчатк1,, персисти- 
рующие остатки стекловидного тела с падением зрения; дегенеративное изменение с фтизисом глазного яблока; помутнение 
роговицы; катаракта

Синдромы врожденной инфекции
•  Врожденная краснуха (см. т. 3, гл. 294)

Глазные осложнения, тератогенные и воспалительные: двусторонние и ли односторонние эффекты; персгхтирование вируса в 
глазу в течение месяцев или лет, микрофтальм; катаракта (обычно плотное, жемчужное, ядерное помутнение с относительно 
более прозрачным кортикальным кольцом); гипоплазия радужки; синехии (зрачок часто расширяется с трудом); врожденная 
глаукома; преходящее неглаукод:атознос помутнение роговицы у новорожденного; ретинопатия (пигментные пятна, очаго
вые или генерализованные, без потери функции), острая макулопатия (су омаку тарная неоваскуляризация как отсроченное 
осложнение, проявляющееся позднее в детстве, с сопутствующим ухудшением зрения; атрофия зрительного нерва, дефекты 
зрения и аномалии подвижноеп (нистагм, страбизм) в результате нарушений зрения и энцефаломиелита

• Врожденная ЦМВ-инфькция (см. т. 3. гл. 302)
Хориоретинит (единичные или многоочаговые атрофические и пигментные повреждения глазного дна, чаще периферические, 
чем маку тарные; иногда отмечается периваскулярный экссудат и кровоизлияния); передний увеит, конъюнктивит, помутне
ние роговицы, атрофия и гипоплазия зрительного нерва; колобома; микрофтальм; дефекты зрения со страбизмом и нистаг
мом

• Врожденный токсоплазмоз (см. т. 3, гл. 334)
Ретинохориоидит (ретинит с вторичным хориоидитом; часто с экссудацией в стекловт'дное тело на начальной стадии, приво
дящей к образованию единичных или множественных атрофических и пигментных рубцов); сопутствующие повреждения и 
рекуррентное воспаление в последующие годы, обусловленные персистированием микроорганизма в глазу; падение зрения; 
атрофия зрительного нерва, отслойка сетчатки, обычны катаракта и глаукома; иногда окуломоторные аномалии (страбизм, 
нистагм) вследствие поражения глазных структур и/или ЦНС; врожденные аномалии глаза (например, микрофтальм)

•  Врожденный сифилис (см. т. 3, гл. 268)
Периваскулярная инфильтрация Т pallidum с воспалением роговицы, увеального тракта сетчатки и зрительного нерва; перси- 
отирование микроорганизма в глазу на протяжении неско^оких лет; интерстициальный кератит, обычно появляющийся после 
5 -6  лет (иридоциклит и интенсивная светобоязнь в острой фазе, позднее васкуляризация и помутнение роговиць с ухуд
шением зрения); ретинопатия (точечные пигментные пятна, часто в сочетании с сужением артерий и победнением диска); 
ретинальный перифлебит иногда с окклюзией сосудов; в некоторых случаях экссудативный увеит; возможная атрофия глаза; 
отек диска; атрофия зрительного нерва

* Следует дифференцировать от альбинизма при синдроме Чедиака- Хигаси, когда дефект заключается в морфологии м еланосом , 
а не в образовании меланина Глазные симптомы включают гипопигментацию радужки и д н а , светобоязнь, нистагм и за с т о й н ы й  диск 
с инфильтрацией зрительного нерва лимфоцитами.

Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я  д и а г н о с т и к а .  О с н о в н о й  

причиной смещения хрусталика является трьв: 'Э. 
Смещение может произойти и в результате з а б о 
левания глаза, например увеита, внутриглазной

(экватор). При офтал >москопии он выглядит как 
черный полумесяц. При фокусировке пучка света 
на глазное дно можно определить разницу между 
факической и афакической частью глаза.



опухоли, врожденной глаукомы, миопии чысокой 
степени, мегалокорнеа, аниридии, или  сочетать
ся с катарактой. Существуют также врожденные 
формы смещения хрусталика и формы, связанные 
с системными заболеваниями.

Смещение хрусталика, которое передается как 
наследственное глазное заболевание и не связано 
с системными аномалиями, называется п р о с т ы м  

с м е щ е н и е м . Простое смещение хрусталика наследу
ется по аутосомно-доминантному типу. Хрусталик 
обычно смещается кверху и кнаружи. Эктопия воз
можна при рождении или позднее. Другой формой 
наследственного смещения является с м е щ е н и е  х р у 

с т а л и к а  и  з р а ч к а ,  обычно ] противоположных на
правлениях, как правило, двустороннее, при этом 
один глаз является почти зеркальным отражением 
другого; передается рецессивно, хотя описаны слу
чаи с разной экспрессией, напоминающие простую 
эктопию хрусталика.

Эктопия часто сочетается с системны ми на
рушениями, например синдромом М арфана, го- 
моцистинурией, синдромом В ейля-М аркезани  и 
дефицитом сульфитоксидазы. Эктопия хрусталика 
отмечается примерно у 80 % пациентов с синдро
мом Марфана, у 50 % пациентов она проявляется 
к 5 годам. В большинстве случаев хруста пик сме
щает» я  кверху и темпорально; смещение, как пра
вило, двустороннее и относительно симметричное. 
При гомоцистинурии хрусталик обычно смещает
ся книзу и несколько назально в ранний период 
жизнь, что часто проявляется уже к 5 годам. При 
синдроме В ейля—М аркезани хрусталик обычно 
смещается книзу и кпереди, бывает маленьким и 
круглым.

Э ктопия х р у стал и ка  иногда сочетается и с 
Другими нарушениями, включая синдромы Элер- 
са-Данло, Стерджа Вебера, Крузона и Клиппе- 
л я -Ф ей л я , акроцеф али ю  и челю стно-лицевой  
дизпетоз. Описан синдром с доминаи гным типом 
наследования, включающий блефароптоз, миопию 
высокой степени и эктопию хрусталика

Л е ч е н и е  и  п р о г н о з .  Смещение хрусталика ча
сто приводит только к оптическим проблемам; од
нако в некоторых случаях могут возника гь и более 
серьезные осложнения: глаукома, увеит, отслойка 
сетчатки или катаракта. Лечение индивидуальное 
11 зависит от типа смещения, его этиологии и лю 
бых глазных или системных осложнений. У мно- 
гих пациентов зр ен и е корректи руется  очкам и 
или контактными линзами. Иногда зрение можно

улучшить манипулированием диафрагмой радуж
ки с помощью мидриатических или миотических 
капель. В определенны х случаях оптим альны м 
видом лечения является хирургическое удаление 
хрусталика. У многих детей необходимо рано на
чинать лечение любий ассоциированной амблио
пии и предпринимать меры предосторожности для 
защиты глаза от повреждения.

М икросферофакия. Термином < м и к р и с ф е р о -  

ф а к и я » обозначают маленький круглый хрусталик, 
который может быть изолированной аномалией 
(возможно, с аутосомно-рецессивным типом на
следования) или сочетаться с другими глазными 
аномалиями, например эктопией хрусталика, ми
опией или отслойкой сетчатки (с вероятным ау- 
тосомно-доминантным типом наследования). Ми- 
Kpoi ф» рофакия может быть частью различных сис
темных нарушений, включая синдромы Марфана, 
Маркезани, Альпорта, челюстно-лицевой дизостоз 
и синдром Клайнфелтера.

Передний лентиконус. Редко встречающееся 
двустороннее нарушение, характеризующееся ко
нусовидным выпячиванием передней поверхности 
хрусталика. М ожет сопровождаться помутнением 
хрусталика или другими глазными аномалиями, 
отличительный признак синдрома Альпорта. Уве
личенная кривизна центрального участка может 
быть причиной высокой миопии.

Задний лен ти ко н ус . В стречается чаще, чем 
передний лентиконус, и характеризуется четко 
очерченным круглым или овальным выпячивани
ем задней поверхности капсулы и коры хрустали
ка, ограниченным до 2 -7  мм по центральной оси. 
Н а ранней стадии в тесте на красны й световой 
рефлекс лентиконус вы глядит как масляная ка
пля. О бнаруж ивается у младенцев и маленьких 
дет^й и имеет тенденцию  увеличиваться с воз
растом. О бычно хрусталиковое вещ ество в вы 
пяченной части капсулы  и е близлеж ащ ей зоне 
становится мутны м. Задний  лентиконус обы ч
но является изолированной глазной аномалией. 
Ч ащ е он односторонний, иногда мож ет быть и 
двусторонним . С читается спорадическим  забо
леванием, хотя в некоторых случаях предполага
ется аутосомно-доминантное наследование. М ла
денцам  и детям  с задним  лентиконусом  может 
потребоваться операция на хрусталике при про
грессирующей катаракте для оптической коррек
ции, лечения амблиопии и вторичных состояний, 
например косоглазия.
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I
 Глава 700 j

Нарушения 
увеального тракта

Увеиты  (и ри т, циклит, хориоретинит). Воспа
ление увеального тр а .аа  (внутренняя сосудистая 
оболочка глаза, в состав которой входят радужка, 
ресничное тело и хориоидея) возникает при ряде 
системных заболеваний, как инфекционных, так и 
неинфекционных, а также под действием экзоген
ных факторов, например травмы и токсинов (бокс 
7 0 0 .1 ). Воспаление может затронуть любую часть 
тракта или все его части одновременно.

Ирит может протекать изолированно или соче
таться с воспалением ресничного тела (иридоци- 
клит), или ассоциироваться с pars planitis. Харак
терными симптомами остш го переднего увеита яв
ляются боль, светобоязнь я  слезотечение, но воспа
ление может протекать и незаметно, бессимптомно. 
Признаки переднего увеита включают гиперемию 
конъюнктивы, особенно в перилимбальной области 
(гиперемии ресничного тела) и наличие клеток и 
белка (воспалительная экссудация клеток) в водя
нистой влаге (рис. 7 0 0 .1 ), а также воспалительные 
преципитаты на задней поверхности роговицы и 
отек радужки. В хронически протекающих случаях 
происходят дегенеративные изменения в роговице 
(лентовидная кератопатия), помутнение хруста
лика (катаракта), развитие глаукомы и у х у д ш е н и е  

зрения. Причина переднего увеита часто неясна; у 
детей он часто ассоциируется с ревматоидным забо
леванием, в частности с олигоартикулярным ревма
тоидным артритом, болезнью лавасаки, с и н д р о м о м  

Рейтера и саркоидозом. Ирит может развиться вто
рично после заболевания роговицы, например герпе
тического кератита, или после бактериальной ли б о  

грибковой язвы роговицы, или в результате абразии 

роговицы инородным телом. У детей ирит и ириД0'  
циклит чаще всего являю тся пос ледствием травмы- 

Иридоциклит, который развивается у детей с 
артритом, заслуживает специал] .ного ра с с м о тр и



+  Бокс 700.1. Увеит в детском возрасте

Передний увеит
• Юношеский ревматоидный артрит (^лигоарти- 

кулярный)
• Саркоидоз
• Травма
• Туберкулез
• Болезнь Кавасаки
• Язвенный колит
• Синдром Рейтера
• Заболевания, вызываемые спирохетами (сифи

лис, лептоспиральные инфекции)
• Гете рохромный иридоциклит (Ф укс)
• Вирусные забо тсвания (простой герпес, опоясы

вающий герпес)
• Анкилозирующий спондилит
• Синдром Стиво) tea Джонсона
• Идиопатические заболевания
• Лекарства

Задний увеит (хориоидит может поражать сет
чатку)
• Токсоплазмоз
• Паразитарные заболевания (токсокароз)
• Сарксидоз
• Туберкулез
• Вирусные заболевания (краснуха, ВИГ, ВИЧ, 

ЦМВ)
• Подострый счлероиирующий панэнцефалит
• Идиопатические заболевания 

Передний и/или задний увеит
• Симпатическая офтальмия (травма другого 

i лаза)
• Синдром Фогта-Коянаги-Хара т;ы (увеоотоку- 

танный синдром- преждевременное поседение, 
витилиго, тугоухость, шум в ушах, увеит, асеп
тический менингит,

• ретинит)
• Синдром Бехчета
• Болезнь Лайма

ния. В отличие от больш инства форм переднего 
■Увеита он редко вызывает боль, светобоязнь или 
конъюнктивальную гиперемию. Снижение зрения 
мож«гт оставаться незамеченным до тех пор, пока не 
произойдут тяжелые и необратимые повреждения. 
Из-за бессимптомного течения и высокой час готы 
|Увеита у этих детей им необходим периодический 
скрининг.

Х о р и о и б г т ,  воспаление задней часта увеально- 
го тракта, неизменно затрагивает сетчатку и тогда 
Называется х ^ р и о р е т и н и т о м .  Н аиболее частыми 
Причинами заднего увеита являю тся токсоплазмоз, 
^стоплазмоз, Ц М В-инфекция, саркоидоз, сифи-

Рис. 700.1 . Воспалительная реакция в передней  камер ?. 
Гиперемия свидетельствует о  выходе белка (Фото лю безно 

п редоставлено Peter Buch, C.R.A.)

лис, туберкулез и токсокароз (рис. 700.2). В зави
симости от этиологии воспаление может быть диф 
фузным или очаговым. Часто наблюдается реакция 
стекловидного тела. При многих типах заболева
ния образуются атрофические хориоретинальные 
рубцы с пигментацией, нередко нарушающие зре
ние. Вторичные осложнения — отслойка сетчатки, 
глаукома и туберкулез.

Рис. 700.2. О чаговые атроф ические и пигментные рубцы 
при хориоретините



П а н о ф т а л ь м и т п  —  воспаление всех отделов 
глаза. Часто развивается после проникающего ра
нения или септицемии, сопровождается сильной 
болью, выраж енным отеком глаза, воспалением 
тканей глазницы и век, снижением зрения. М но
гие случаи заканчиваются потерей глаза, несмотря 
на интенсивное лечение инфекции и воспаления. 
М ожет возникнуть необходимость в энуклеации 
глаза или эвисцерации глазницы.

С и м п а т и ч е с к а я  (м и г р и р у ю щ а я ) о ф т а л ь м и я  —  

редкий тип воспалительной реакции неповреж 
денного глаза после проникающего повреждения 
другого глаза. Она может начаться через несколько 
недель, месяцев или даже лет после травмы. Н аи
более вероятной причиной является гиперчувстви
тельность. Удаление поврежденного глаза преду
преждает развитие симпатической офтальмии, но 
не останавливает прогрессирования болезни, если 
она уже началась. П оэтому необходима ранняя 
энуклеация, если нет надежды на восстановление 
зрения после серьезной травмы.

Лечение разного вида внутриглазного воспале
ния зависит от этиологического фактора. При по
дозрении на инфекцию или при очевидной инфек
ции проводят соответствующую системную анти
микробную терапию. В некоторых случаях вводят 
антибиотики пол конъюнктиву или в стекловидное 
тело. Больш ое значение имеет предупреж дение 
или уменьшение последствий воспаления; в опре
деленных случаях местно или системно применяют 
кортикостероиды. Возможна и системная иммуно- 
супрессивная терапия. Циклоплегики, главным об
разом атропин, применяю т для предупреждения 
сращ ения радужки с хрусталиком, особенно при 
переднем увейте.
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I
 Глава 701
Заболевания сетчатки 
и стекловидного тела

Р ети нопати я недонош енности . Д анная рети
нальная васкулопатия наблюдается почти исклю
чительно у недонош енны х младенцев (см. т. 1, 
п . 37.2). О на может быть острой (на ранней ста
дии) или хронической (на поздней стадии). Кли
нические проявления варьируют от легких, обы чно 

преходящих изменений на периферии сетчатки до 
тяжелой прогрессирующей в а з о п р о л и ф е р а ц и и , об
разования рубцов и  отслойки сетчатки, грозяш еи 

потенциальной слепотой. Термин « р е т и н о п а т и я  

недоношенных» (P H ) включает в себя все стадии 
болезни и  ее последствия. Предыдущее на и м ен о 

вание заболевания, ретролентальная ф и б р о п ла з и я , 

отражает только рубцовую стадию за б о ле в а н и я .

П а т о г е н е з .  Н а  16-й неделе гестации на ч и н а е т

ся ретинальный ангиогенез, который в норме идет 
в направлении от диска зрительного нерва к пери
ферии, достигает наружной линии сетчатки (°г^ 
serrata) назально на 36-й неделе и примерно к 40-и



неделе распространяется темпорально. Нарушения 
этого  процесса могут привести к различным пато
логическим и клиническим изменениям. Первое 
проявление острого периода — прекращение раз
вития сосудов. Вместо постепенного перехода от 
сосудистой к бессосудистой сетчатке происходит 
резкий обрыв сосудов, образующий линию на сет
чатке. Л иния может впоследствии превратит ься в 
валик из мезенхимальных и эндотелиальных кле
ток. Впоследствии деление и дифференциация кле
ток м о г у т  возобновиться, васкуляризация сетчат
ки — продолжиться. В альтернативном варианте 
развитие сосудов может пойти по пути аномальной 
пролиферации с выходом за пределы сетчатки, с 
разрастанием в стекловидное тело и по поверхно
сти сетчатки. З а  этим могут последовать рубцовые 
изменения и тракция сетчатки с ее отслойкой.

Факторы риска, ассоциированные с PH , до кон
ца не выяснены; основные из них — недоношен
ность и связанная с ней незрелость сетчатки при 
рождении. Важным фактором служит и гиперок- 
сия; имеют значение и другие причины, например: 
ресгп [раторный дистресс, апноэ, брадикардия, по
рок сердца, инфекция, гипоксия, гиперкапн ш, аци
доз, анемия. Общий в ы в п ц  таков: чем меньше масса 
тела младенца при рождении и чем больше у него 
болезней, тем выше риск PH .

Основной патогенез PH  до сих пор неясен. Рож
дение младенца с вдыханием высокой концентра
ции кислорода вызывает повреждение клетки, воз
можно, опосредованное свободными радикалами. 
Позднее в ходе заболевания развивае] я перифери
ческая гипоксия, в неваскуляризованной сетчатке 
происходит образование факторов роста эндоте ш я 
сосудов, с гимулирующих аномальный васкулоге- 
нез, который может привести к непвасюлляриза- 
Ции, рубцовым изменениям и потере зрения.

К л а с с и ф и к а ц и я .  П ринятая в настоящее вре
мя международная классиф икация P H  основана 
на локализации, степени и тяжести заболевания. 
Для определения локализации сетчатка делится на 
три концентрические зоны с диском зрительного 
нерва в центре. Зона I, задняя, или внутренняя, 
простирается на расстояние, в 2 раза превышаю
щее таковое от диска до макулы, или на 30° во всех 
направлениях от диска зрительного нерва. Зона II, 
средняя зона, простирается от наруж ного края 
зоны I до зубчатой линии (ora serrata) назально и 
До ана гомического экватора темпора пьно. Зона III, 
наружная, или остаток полулуния, простирается от

наружного края зоны II до ora serrata темпорально; 
этот участок сетчатки васкуляризован. Степень во
влеченности обозначается количеством часов на 
окружности по типу циферблата.

Течение заболевания разделяется на пять ста
дий с разной степенью тяжести. Стадия 1 харак
теризуется наличием демаркационной линии, от
деляю щ ей васкуляризованную  область сетчатки 
от неваскуляризованной. Эта линия леж ит в пло- 
< кости сетчатки и кажется относительно плоской 
и белой. Часто отмечается аномальное ветвление 
или соединение ретинальных сосудов, впадающих 
в эту линию. Стадия 2 — появление валика и даль
нейшее развитие демаркационной линии: она при
обретает высоту, ш ирину и объем, поднимается 
вверх и выходит из плоскости сетчатки. Цвет ее 
может измениться с белого на розовый. Сосуды 
могут из плоскости сетчатки входить в валик. Ста
дия 3 характеризуется наличием валика и появле
нием экстраретннальной фиброваскулярной ткани 
(рис. 701.1, А ) .  Стадия 4 — неполная отс лойка сет
чатки в результате тракции от пролиферирующей 
ткани на стекловидное тело или на сетчатку. Ста
дия 4 подразделяется на две фазы: 1) неполная от
слойка сетчатки, не затрагивающая макулу, и 2) не
полная отслойка сетчатки с вовлечением макулы. 
Стадия 5 — полная отслойка сетчатки.

Когда активны е стадии P H  сопровождаю тся 
изменением сосудов задней части сетчатки, ис
пользуется термин «плюс-болезнью (рис. 701.1, Б). 
У пациентов со стадией расширения и извитости 
ретинальных сосудов часто отмечаются и ассоции
рованные изменения: полнокровие радужки, ри  ид- 
ность зрачка и помутнение стекловидного тела.

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  и  п р о г н о з .  У бо
лее чем 90 %  младенцев группы риска происхо
дят спонтанное прекращение и регрессия обычно 
асимметричного болезненного процесса с незна
чительным остаточным эффектом или без него и 
наруш ения зрения. М енее чем у 10 % младенцев 
процесс прогрессирует в тяжелое заболевание со 
значительной пролиферацией сосудов за пределы 
сетчатки, с рубцовыми изменениями, отслойкой 
сетчатки и ухудшением зрения.

И ногда остается дем аркационная линия, не
достаточн ая  васк у л яр и зац и я  п ери ф ери ческой  
сетчатки  или  аном ально разветвленны е, и зви 
тые либо распрямленные ретинальные сосуды, а 
■гакжс пигментные изменения сетчатки, ее отста
вание — «отстающий диск», эктопия макулы, об



Рис. 701.1 . Ретинопатия недонош енности:
А —  валь'к и экстраренальная васкулярная ткань в 3-й стадии; Б —  расширенные и извитые сосудь сетчатк i при активной ретинопатии

«плюс болезнь».

разование складок сетчатки, ее прорыв. В других 
случаях происходит полная отслойка сетчатки, 
которая принимает воронкообразную конфигура
цию. Клинические прояв юния часто представляют 
картипу ретролентальной мембраны, вызывающую 
лейкокорию  (белый зрачок). Возможны катарак
та, глаукома и воспатение. Конечная стадия ча
сто представляет собой болезненный слепой или 
дегенеративный глаз. Спектр PH  также включает 
миопию, которая часто прогрессирует и достигает 
в младенчестве значительной степени, анизометро- 
пию, страбизм, амблиопию и нистагм.

Д и а г н о с т и к ^ .  Рекомендуется систематический 
офтальмологический осмотр младенцев группы ри
ска, в основном с массой тела при рождении менее 
1500 г и недоношенных (до 28 нед.). М ладенцы с 
массой тела более 1500 г с нестабильным клиниче
ским состоянием и предполагаемым высоким ри
ском заболевания также должны быть осмотрены 
на PH . Первый осмотр следует проводить на 4 6-й 
неделе календарного возраста или на 31-3 3 -й  не
деле гестации, наиболее часто диагноз PH  ставит» я 
на 3 2 -4 4 -й  неделе гестации. О смотр может ока
заться стрессовым для хрупкого недоношенного 
младенца, а мидриатические капли могут оказг гь 
нежелательное побочное действие; поэтому осмотр 
рекомендуется разделить во времени и тщ атель

но наблюдать младенца во время и после осмотра. 
Последующее наблюдение зависит от первичных 
симптомов и факторов риска и обычно проводится 
через 2 нед. или раньше.

Л е ч е н и е . В определенных случаях использует
ся криотерапия или лазерная фотокоагуляция бес- 
сосудистой сетчатки, которая смягчает бол^е тяже
лые осложнения прогрессирующей PH . Благодаря 
соверш енствованию методов витреоретинальной 
хирургии удалось достичь некоторых успехов в 
прикреплении сетчатки у младенцев с полной от
слойкой (стадия 5), но зрение улучшить не удается. 
В настоящее время изучается эффективность ла
зерной фотокоагуляции на более ранних стадиях 
P H  у младенцев.

П р о ф и л а к т и к а  PH в конечном счете зависит 
от профилактики недоношенности и связанных с 
ней проблем. Несмотря на достижения техники и 
тщательный уход за младенцами в современных па
латах для новорожденных, PH  продолжает встре
чаться. Сам по себе кислород не является доста
точным или необходимым для того, чтобы вызвать 
PH , и безопа< ный уровень кислор )да пока еще не 
определен. Каж joro младенца следует леччть теми 
средствами, которые сохраняют ему жизнь и обе
спечивают неврологические функци i. Некоторые 
исследователи предлагают дополнительно вве цить



витал-ин Е младенцам с высоким риском PH , по
скольку он обладает антиоксидантными свойства
ми. Его эффективность не доказана; в определен
ных дозах он может вызывать неблагоприятные по
бочные эффекты (см. т. 1, п. 86.2).

Персистирующее гиперпластическое пер
вичное стекловидное тело (ПГПСТ). ПГПСТ 
имеет спектр признаков, обусловленных персисти- 
рованием различных частей фетальной гиалоидной 
(стек ювидной) сосудистой системы и ассоцииро
ванной фиброваскулярной ткани.

В процессе развития глаза гиалоидная артерия 
растет в направлении от диска к задней части хру
сталика, от нее идут ветви в стекловидное тело и, 
разветвляюсь, образуют заднюю часть сосудистой 
капсулы хрусталика. Задняя часть гиалоидной сис
темы обычно регрессирует к 7-му месяцу внутри
утробного периода, передняя — к 8-му. Незначитель
ные остатки системы в виде пучков ткани на диске 
(сосок Бергмейстера) или свободных концов ткани 
на задней сумке линзы (точка Миттендорфа) часто 
обнаруживаются в норме. Более выраженные остат
ки и ассоциированные осложнения представляются 
в виде ПГПСТ. Описаны две основные формы, пе
реднее и заднее ПГПСТ, большой вариабельности а 
также смешанные и промежуточные формы.

Обычным к л и н и ч е с к и м  п р о я в л е н и е м  переднего 
ПГПСТ является наличие кусочка васкуляризо- 
ванной ткани на задней поверхности хрусталика 
в глазу, который является микроофтальмическим 
или несколько меньшего размера, чем нормаль
ный глаз. Это состояние обычно одностороннее, 
возможное у младенцев без других аномалий и без 
недоношенности в анамнезе. Ф иброваскулярная 
ткань имеет тенденцию к постепенной контракту
ре. Ресничные отростки удлиняются, и передняя 
камера становится мелкой. Х русталик обычно 
меньше нормального и может быть прозрачным, 
но часто поража< тся катарактой и может разбухать 
или поглощать влагу. Возможны большие или ано
мальные сосуды на радужке, аномалии угла перед
ней камеры, со временем — помутнение роговицы.

Переднее ПГПСТ  обычно отмечается на 1-й не
деле или в 1-й месяц жизни. Наиболее часты лей- 
кокория (белы й зрачковы й реф лекс), страбизм, 
нистагм. Течение обычно прогрессирующее, исход 
плохой. Основные осложнения — спонтанное вну- 
триг. 1азное кровоиз шяние, разбухание хрусталика 
в результате разрыва шдней части капсулы и глау
кома. Состояние глаза в итоге ухудшается.

Д ля предотвраще ния осложнений, сохранения 
глаза и внешнего вида и в некоторых случаях для 
спасения зрения применяют хирургическое л е ч е 

н и е  —  аспирацию хрусталика и иссечение аномаль
ной ткани. Д ля сохранения полезных зрительных 
функций проводят рефрактивную коррекцию и ин
тенсивное лечение амблиопии. В некоторых случа
ях выполняется энуклеация пораженного глаза, так 
как эту белую массу трудно дифференцировать с 
ретинобластомой. Методы диагностики — ультра
звуковое зондирование и КТ.

Проявления заднего ПГПСТ включают фибро
глиальную «вуаль» вокруг диска и макулы, мем
браны стекловидного тела и пучки остатков гиа
лоидной артерии, отходящие от диска, и меридио
нальные складки сетчатки. Возможно тракционное 
расслоение сетчатки. Зрение может ухудшиться, но 
глаз обычно сохраняется.

Ретинобластомя (см. также т. 4, гл. 595). Рети- 
нооластима (рис. 701.2) является самой распростра
ненной первичной злокачественной вн) триглазной 
опухолью в детском возрасте. Она встречается с 
частотой 1:18 ООО младенцев; в СШ А ( жегодно со
общается о 250-300 новых случаях. Болезнь может 
передаваться по наследству или нет; зависимость 
от пола и расы не установлена. Н аследственная 
форма обычно двусторонняя и многоочаговая, не
наследственная — односторонняя и одноочаговая. 
В 15 % случаев одностороннее заболевание бывает 
наследственным. Двустороннее забо. (ввание обыч
но проявляется раньше, чем одностороннее. Одно
сторонние опухоли к моменту обнаружения как 
правило, уже большие. Средний возраст детей при 
диагностике двусторонних случаев 15 мес., а одно
сторонних — 25 мес. У детей ретинобластома редко 
развивается после 2 лет. Иногда опухиль обнару
живается при рождении, в подростковом возрасте 
и даже у взрослых.

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  ретинобластомы  ва
риабельны и зависят от ее стадии. Первым при
знаком у большинства пациентов является белый 
зрачковый рефлекс (лейкокория) из-за отражения 
света от белой опухоли, вторым — косоглазие. Бо
лее редки ложный гипопион (опухолевые клетки 
в нижней части перед ра дужкой), обусловленный 
диссеминацией опухоли в передней камер* глаза, 
гифема (кровь перед радужкой) из-за неоваскуля- 
ризации радужки, кровоизлияние в стекловидное 
тело, орбитальная флегмона. При осмотре оп> холи 
выглядит как белая масса, маленькая и плоская, а



Рис, 701.2. Ретинобластома

иногда большая и выступающая, узловатая. Может 
быть помутнение стекловидного тела в результате 
обсеменения его клетками опухоли.

Ген ретиноб гастомы — это рецессивны й су- 
лрессорный ген, расположенный на хромосоме 13 
в участке i3 q l4 . Поскольку ретинобластома имеет 
наследственный характер, члены семьи больного 
ребенка должны пройти полное офтальмологиче
ское обследование и генетическое консультиро
вание. Новорожденные сибсы и дети пораженных 
родителей должны осматриваться офтальмологом 
сразу после рождения, когда можно обследовать 
периферический участок сетчатки без анестезии.

Д и а г н о з  р ети н о о л асто м ы  стави т  о п ы тн ы й  
офтальмолог при прямом обследовании, подтверж
дая его К Т или ультразвуковым зондированием, 
определяю щ ими кальциф икацию  внутри массы. 
И ногда невозм ож но поставить окончательны й  
диагноз, и в этом случае счедуе] подумать об уда
лении глаза, чтобы предупредить распространение 
метастазов опухоли. Поскольку биопсия может вы
звать распространение опухоли, гистологическое 
подтверждение перед энуклеацией в большинстве 
случаев не проводится. Поэтому при высокой веро
ятности ретинобластомы целесообразно удаление 
слепого глаза.

Л е ч е н и е  зависит от размера и локализации опу
холи, односторонняя она или двусторонняя. М е
тодом лечения далеко зашедшей опухоли является 
энукл< ация. Другие методы лечения включают в

себя наружное облучение глаза, лучевую терапию 
бляшки, лазерную, крио- и химиотерапию.

П р о г н о з  зависит от размера и рас поос гаанения 
опухоли. Если опухоль ограничивается глазом, то 
большинство их подлежит лечению. При распро
странении опухоли на глазницу или вдоль зритель
ного нерва прогноз долговременного выживания 
неутешите. [ьный.

Пигментный ретинит. Д ан н ая  прогресси
рую щ ая дегенерация сетчатки характеризуется 
пигментными изменениями, сужением рртерисш, 
обычно некоторой степенью атрофии зрительного 
нерва и прогрессирующим ухудшением зрительной 
функции. Дисперсия и агрегация пигмента сетчат
ки приводят к различны м офтальмоскопически 
определяемым изменениям — от гранулярного или 
точечного пигментного рисунка до очаговой агре
гации пигмента, имеющей конфигурацию к о с тн ы х  

спикул (рис. 701.3). Другими признаками с л у ж а т  

субкапсулярнал катаракта, глаукома и к е р а то к о - 

нус.
Первое к л и н и ч е с к о е  п р о я в л е н и е  — как правило, 

ухудшение ночного зрения или темновой адапта
ции. Обычно про]рессирующее снижение перифе
рического зрения, часто в форме расш и ряю т- 1СЯ 
кольцевой скотомы или концентрического суже
ния поля зрения. Возможно снижение ц е н т р а л ь 

ного зрения. Ф ункция сетчатки, определяемая с 
помощью ЭРГ, характерно угасает. Болезнь об ы чн о 

начинает проявляться в детстве. Наследование ау-



Рис. 701.3. Пигментный ретинит

тосомно-рецессивноз, avTOCCMHO-доминантное или 
сцепленное с полом.

Особой формой ретинита является врожден
ный ретинальный амавроз Лебера с плеоморф- 
ными изменениями сетчатки и нарушением пиг
ментации, суж ением артериол и атроф ией  зр и 
тельного нерва. В младенческом возрасте сетчатка 
представляется нормальной. Н аруш ения зрения 
проявляются вскоре после рождения, и ЭРГ рано 
становится аномальной.

Пигментный ретинит необходимо диф ф ерен
цировать с клинически сходной пигментной де
генерацией сетчатки, вторичной при болезнях об
мена веществ, нейродегенеративных процессах и 
многообразных синдромах. Примерами являю тся 
прогрессирующие изменения сетчатки при муко- 
полш ахаридозах ^см. табл. 699.2) и при некоторых 
поздних ганглиозидозах (см. табл. 699.2); прогрес
сирующая дегенерация сетчатки, ассоциирован
ная с прогрессирующей наружной офтальмопле
гией (синдром К ирнса-С ейра), и ретинитоподоб
ные изменения при синдромах Л орен са-М ун а и 
Б арде-Б идля. А беталипопротеидемия (синдром 
Б ассен а-К орн ц вей га) и болезнь Р еф сум а тоже 
проявляю тся и зм ен ен и ям и  сетчатки , сходн ы 
ми с пигментным ретинитом. Диагностика двух 
последних наруш ений очень важ на у пациента, 
У которого подозревается пигментны й ретинит, 
Потому что в этих  случаях  возм ож но лечение. 
Необходимо отметить связь между пигментным

ретинитом и врожденной глухотой, как при синд
роме Ашера.

Болезнь Штаргардта (желтопятнистая абио- 
трофия сетчатки). Заболевание сетчатки с ауто- 
сомно-рецессивным типом наследован т  и медлен
но прогрессирующей двусторонней дегенерацией 
макулы с ухудшением зрения. Обычно начинается 
в возрасте 8 -1 4  лет; детям  часто вначале ставят 
ош ибочны й диагноз ф ункционального падения 
зрения. Ф овеальный рефлекс притупленный или 
серый, в области макулы появляются пигментные 
пятна, происходит депигментация ее и хориорети
нальная атрофия. Могут иметь место кровоизлия
ния в макулу. Иногда обнаруживаются белые или 
желтые пятна за пределами макулы либо пигмент
ные изменения на периферии — f u n d u s  f l a v i m a c -  

u h t u s .  В настоящее время считается, что бо пезнь 
Ш таргардта и ж елтопятнистая абиотроф ия сет
чатки — разные проявления одного заболевания. 
Острота центрального зрения часто снижается до 
20/200, но полной потери зрения не происходит. 
ЭРГ вариабельна. Заболевание не ассоциируется 
с аномалиями ЦНС, его дифференц друют со мно
гими прогрессирующими нейродег енеративными 
болезнями обменг веществ. Идентифицирована ге
нетическая мутация, ответственная за макулярную 
дистрофию Ш таргардта.

Желточная (вителлиформная) дистрофия 
Беста. Данный вид макулярной дистрофии харак
теризуется отчетливым желты м или оранжевым 
дискоидным субретинальным повреждением в ма- 
куле, напоминающим целый желток яичницы-гла
зуньи. Диагноз обычно ставят в возрасте 3 -1 5  лет; 
средний возраст пациентов в начале заболевания — 
6 лет. Оно может прогрессировать с дегенерацией 
повреждения (превращение «глазуньи» в «омлет»), 
пигментацией, хориоретинальной атрофией и ухуд
шением зрения. Заболевание обычно двусторон
нее. Н е ассоциируется с системными анома п яями. 
Наследуется обычно по аутосомно-доминан ному 
типу. ЭРГ нормальная. Окулограмма у больных и 
носителей имеет отклонения, что используется в 
диагностике и является поводом для генетического 
консультирования.

Пятно вишнево-красного цвета. И з-за осо
бых гистологических свойств макулы некоторые 
патологические процессы, затрагивающие сетчат
ку, выглядят при офтгл пмоскопии в виде пятна в 
центре макулы («виш невая косточка») от яркого 
до темно-красного цвета, окруженного и акценти



рованного серовато-белым или желтоватым орео
лом. Ореол возникает из-за потери прозрачности 
слоя ганглиозны х клеток сетчатки в результате 
отека, накопления жидкости или обоих этих ф ак
торов. Поскольку в ямке нет ганглиозных клеток, 
сетчатка, окружающая ямку, мутнеет, а ямка пропу
скает нормальный цвет нижележащей хориоидеи 
(красный), чем и объясняется красный цвет пятна. 
Красное пятно обычно появляется при определен
ных сфинголипидозах, особенно при болезни Т е я -  
Сакса (G M 2 типа 1), в варианте Сендхоффа (G M 2 
типа 2) и при генерализованном ганглиозидозе 
(G M , типа 1). Аналогичные, но менее вы раж ен
ные изменения макулы имеют место в некоторых 
случаях при метахроматической лейкодистрофии 
(сульфатидный липидоз), при некоторых формах 
нейронопатической болезни Ниманна—Пика и при 
отдельных муколипидозах. Красное пятно, харак
терное при ишемии сетчатки в результате спазма 
сосуда, уш иба глаза или окклю зии центральной 
ретинальной артерии, следует отличать от пятна 
при нейродегенеративном забо 1сьании.

Факомы. Эти повреждения являются предвест
никами гамартоматозных нар] шений. При болезни 
Бурневилля (туберозный склероз) выраженным 
повреждением глаз? является преломленное жел
товатое узловатое, кистозное образование, развива
ющееся из диска или Сгтчатки; часто это типичное 
повреждение по виду напоминает неспелую туто
вую ягоду (рис. 701 4). Также характерны и белее 
распространены при туберозном склерозе более 
плоские жеп-гые или беловатые повреждения сет
чатки размером от мелких точек до больших пятен, 
близких по величине к диску. Это доброкачествен
ная пролиферация астроцитов. Редко аналогичные 
ретинальные факомы наблюдаются при болезни 
Реклингхаузена (нейрофиброматоз). При болез
ни Гиппеля -Линдэу (ангиоматоз сетчатки и моз
жечка) повр< ждает глазное дно гемангиобластома; 
данное сосудистое повреждение обычно в ы п ял и т  
как красноватая глобулярная масса с крупными 
парными приводящими артериями и отводящими 
венами. При синдроме Стерджа Вебера (энцефа 
лофациальный ангиоматоз) наблюдается аномали* 
глазного дна в виде хориоидальной гемангиомы; 
гемангиома может придавать темный цчет пора
женной части глазного дна, но лучше всего повреж
дение видно при ангиографии i флюоресцеином.

Ретиношизис. Врожоенный наслеоственный 
ретиношизис, также называемый юношеским Х-сце-

Рис. 701.4. Факома сетчатки при туберозном  склерозе

пленным ретиношизисом, является двусторонней 
витреоретинальной дистрофией, котооая обнару
ж ивается в раннем периоде жизни, часто в мла
денчестве. Заболевание заключается в расслоении 
сетчатки на внутренний и наружный слои. Обыч
ным офтальмоскопическим признаком у мальчи
ков является подъем внутреннего слоя сетчатки, 
чаще в нижневисочном квадранте дна, нередко с 
образованием круглых или овальных отверстий 
во вн; треннем слое. Патогномоничный признак — 
ш изис ям кч у 100 % пациентов, обнаруживается 
при оф тальм оскопии на ранних стадиях в виде 
маленьких тонких полос во внутренней мембране, 
радиа 1ьно расходящихся в виде лепестков или ко
лесных спиц. Иногда происходят явная отслойка 
сетчатки или кровоизлияние в стекловидное тело.

С нижение зрительных ф ункций варьирует от 
легких до тяжелых" острота зрения может снижать
ся « возрастом, но часто сохраняется хорошее зре
ние. У женщин-носителей эта патология к л и н и ч е 

ски не проявляется; изучение родственных связей 
помогает обнапужить носителей.

Отслойка сетчатки. Это отделение н а р у ж н ы х  

слоев сетчатки от ниж ележ ац ;ш пигментного эпи
телия сетчатки. В процессе эмбриогенеза с е тч а тк а  

и  ее пигментный эпителий изначально р азд е ле н ы . 

При развитии глаза эти слои соединяются и  у Д еР ' 
живаю тся в контакте различны ми ф и з и о л о г и ч е 

скими механизмами. Псд действием п а т о л о г и ч е -
t i

ских факторов сетчатка и пигментный эпител и А 

разъединяю тся и приходят в первонача тьное со-



стояние. О тслойка может быть наследственной 
аномалией, но в большинстве случаев является вто
ричной при других глазных аномалиях или травме. 
Описано три типа отслойки, каждый из них может 
иметь место у детей. Р е г м а т о г е н н а я  о т с л о й к а  вы- 

I зывается разрывом сетчатки, в результате чего в 
субретинальное пространство поступает жидкости. 
У детей это бывает из-за травмы, миопии, P H  или 
после операции по поводу врожденной катарак
ты. Т р а к ц и о н н а я  о т с л о й к а  с е т ч а т к и  происходит, 
когда витреоретинальные мембраны натягиваются 
на сетчатке, — при диабете, сепповидноклеточной 
болезни и PH. Э к с с у д а т и в н а я  с . т с л о ш а  с е т ч а т к и  

происходит, когда экссудация превыш ает всасы- 
I ваниа — при болезни Коутса, ретинобластоме и 
' воспалении глаз.

Отличительным признаком отслойки сетчатки 
у младенца или маленького ребенка является сни
жение зрения вторичное косоглазие или нистагм, 
лейкокория (белый зрачковый рефлекс). В диагно
стике используют такие методы, как УЗ-сканиро- 
вание, КТ и М РТ. Д ля спасения зрения большое 
значение имеет быстрое оказание помощи

Болезнь Коутса. Данный вид экссудативной 
ретинопатии неустановленного генеза характери
зуется телеангиэктазией сосудов сетчатки с вы 
ходом плазмы, образующей внутриретинальные и 
субретинальчые экссудаты, а также кровоизлиянп - 
ем в сетчатку и ее отслойкой. Заболевание обычно 
несемейное одностороннее, преимущ ественно у 
здоровых мальчиков в первой декаде жизни. Н аи
более частыми симптомами являю тся затумани
вание зрения, лейкокория и страбизм, возможны 
рубеоз радужки, глаукома и катаракта. Полезны 
лечение фотокоагуляцией или криотерапия.

Семейная экссудативная витреорс гинопатия 
(СЭВ). Причина этого прогрессирующего наруше
ния сосудов сетчатки неизвестна, но по клиниче
ским и ангиографическим признакам можно предпо
ложить, что в основе забо. гевания лежит аберрация 
в развитии сосудов. В большинстве случаев обнару
живается аваскулярность периферического височ
ного участка сетчатки с резким обрывом сети рети
нальных капилляров в районе экватора. Аваскуляр- 
ная зона часто имеет клиновидную или V -образную 
конфигурацию и располагается в височном мери
диане. В аваскулярной зоне может быть глиальная 
пролиферация или выраженная ретинохориоидаль- 
на* атрофия. Наблюдается избыточное ветвление 
артерий и вен сетчатки, расширение капилляров,

образование артериовенозных шунтов, новообразо
вания сосудов и просачивание из сосудов в самых 
дальних васкуляризованных участках сетчатки. По 
периферическому краю васкуляризованной сетчат
ки, как правило, образуются витреоретинальные 
сращ< ния. Обычными признаками являю тся трак- 
ция, отставание (провисание) сетчатки и смещение 
макулы к виску, серповидные складки сетчатки и 
ее отслойка. Возможны внутриретинальная и су- 
бретинальга?. экссудация и рекуррентные крово
излияния в стекловидное тело, а также катаракта и 
глаукома. Заболевание обычно двустороннее. СЭВ 
наследуется по аутосомно-доминантному типу; об
ладает неполной пенетрантностью. Бессосудистая 
зона на периферии сетча гки часто обнаруживается 
у членов семьи без симптомов СЭВ.

Симптомы СЭВ могут напоминать симптомы 
PH  на стадии руОцевания, но в отличие от PH  при 
С ЭВ в течение нескольких лет после рож дения 
происходит новообразование сосудов, у большин
ства пациентов с СЭВ в анамнезе отсутствует не
доношенность, кислородотерапия, пре- или пост- 
натальная травма или инфекция, а также пороки 
развития. Д ифф еренцирую т с болезнью Коутса, 
ангиоматозом сетчатки, периферическим увеитом 
и другими заболеваниями заднего сегмента.

Гипертоническая ретинопатия. Н а ранней 
стадии гипертонии аномалии сетчатки могут от- 
cyicvBOBaTb. Первым признаком нарушения глаз
ного дна является генерализованное неравномер
ное сужение артериол. Другие изменения включа
ют отек се 1чатки, кровоизлияния в форме языков 
пламени, белые очажки, напоминающие кусочки 
ваты (инфаркты в слое нервных волокон сетчатки) 
(рис. 701.5). Если болезнь распознать и лечить на 
ранней стадии, эти нарушения обратимы, но если 
гипертония держится длительное время, возможны 
необратимые изменения. В результате ую лщ ения 
стенки сосуды приобретают вид серебряной или 
медной проволоки. Гипертонические изменения 
сетчатки у ребенка должны насторожить врача в 
отношении заболеваний почек, (Ьеохромоцитомы, 
диффузных болезней соединительной ткани забо
левания и сердечно-сосудистых нарушений, в част
ности коарктации аорты.

Диабе гическая ретинопатия. Изменения сет
чатки при сахарном диабете могут быть непроли
феративными или пролиферативными. Н е  п р о л и 

ф е р а т и в н а я  д и а б е т и ч е с к а я  р е т г  н о п а т и я  характе
ризуется микроаневризматическими изменениями



Рис. 701.5. Гипертоническая ретинопатия

сосудов сетчатки, расширением вен, кровоизлияни
ем в сетчатку и экссудатами. М икроаневризмы вы
глядят как мелкие красные точки. Кровоизлияние 
может быть точечным и пятниг/ы м  при глубоком 
расположении в сетчатке или в виде полосок либо 
язы ков пламени, за грагивая поверхностный слой 
нервны х волокон. Экссудаты  бы вают довольно 
глубокими и на вид восковидными. Могут быть ин
фаркты в поверхностном нервном волокне в виде 
так называемых ц и т о и д н ы х  т е л  или очагов в виде 
ваты, а также отек сетчатки. Данные признак* мо
гут нарастать и ослабевать. Они видны преимуще
ственно на заднем полюсе, вокруг диска и макулы 
при прямой офтальмоскопии. При вовлечении ь 
процесс макулы зрение может ухудшаться.

П р о л и ф е р а т и в н а я  р е т и н о п а т и я  —  более серьез
ная форма, характеризуется сосудистыми новооб
разованиями и пролиферацией фиброваску иярной 
ткани на сетчатке, распространяющейся на стекло
видное тело. Неоваскуляризация возможна на зри
тельном нерве, в других участках сетчатки или на 
радужке и в угле передней камеры (рубеоз радуж
ки) (рис. 701.6). Тракция этих новообразованных 
сосудов ведет к кровоизлиянию и в конечном счете 
к рубцовым изменениям. Осложнения пролифера
тивной ретинопатии, опасные для зрения, вклю 
чают кровоизлияния в сетча гку или стекловидное 
тело, рубцовы е изменения, тракцию  и отслойку 
сетчатки. Неоваскуляризация радужки без лечения 
может привести к вторичной глаукоме.

Д и а б е т и ч е с к а я  р е т и н о п а т и я  представлена из
менениями капилляров сетчатки, отсутствием их 
перфузии, ишемией сетчатки, неоваскуляризаци- 
ей, но ее патогенез до конца не выяснен с точки 
зрения как локализации первичного патогенети
ческого механизма (сосуды сетчатки или окружа
ющая нейрональная или глиальная ткань), так и 
участвующих биохимических факторов. Чем выше 
степень долговременного контролирования обмена 
веществ, тем меньше риск диабетической ретино
патии.

Ч асто та  и течение рети н опатии  зави сят от 
возраста пациента и длительности заболевания. 
М икроваскулярные изменения редки у детей до 
пубертатного периода; случаи ретинопатии значи
тельно повышаются после пубертатного периода, 
особенно после 15 лет. Встречаемость ретинопа
тии низкая у детей в первые 5 лет заболевания и 
прогрессивно повышается в последующий период; 
частота пролиферативной ретинопатии становится 
значительной через 10 лет, через 15 лет или более 
повышается риск ухудшения зрения. Всем пациен
там с сахарным диабетом рекомендуется периоди
ческий осмотр офтальмологом.

При диабете, начавшемся в юношеском возрас
те, может развиться невропатия зрительного нерва 
с отеком и расплывчатостью зрения. Возможно раз
витие катаракты даже в детском возрасте, иногда с 
быстрым прогрессированием.

Рис. 701.6. П ролиферативная диабетическая ретинопатия 

с неоваскуляризацией  диска



Отек макулы является основной причиной сни
жения зрения при диабете. Риск его уменьшает 
фотокоагуляция. П ролиферативная ретинопатия 
вызывает самую тяж елую  потерю зрения, в том 
числе полную, и даже потерю глаза.

Пациентам с прочиферативной ретинопатией 
и признаками высокого риска необходима панре
тинальная фотокоагуляция для сохранения цен
трального зрения. Этот же метод используется и 
при неоваскуляризации радужки для предупреж
дения неоваскулярной  глаукомы. П ациентам  с 
нерассасывающимся кровоизлиянием  в стекло
видное тело и с тракционной отслойкой сетчатки 
проводят витрэктомию  и другие внутриглазны е 
операции. В настоящ ее время изучаю тся новые 
технологии, например инсулиновый инфузионный 

асос и трансплантаты поджелудочной железы, в 
предупреждении осложнений для зрения (см. т. 2, 
гл. 179).

Подострый бактериальный эндокардит. При
мерно в 40 % случаев подострого бактериально
го эндокардита развивается ретинопатия в виде 
ровоизлияний, кровоизлияний с белым центром 

( п я т н о  Р о т а ) ,  застойного диска и, в редких слу
чаях, эмболической окклюзии центральной рети
нальной артерии.

Ретинопатия при заболеваниях крови. При 
первичной и вторичной анемии встречается рети
нопатия в форме кровоизлияний и «ватных оча
гов? При кровоизлиянии в макулярную  область 
может нарушат1 .ся зрительная функция. Кровоиз
лияние может быть незначительным, похожим на 
перо, или плотным и преретинальным. При истин
ной полицитемии ретинальные вены становятся 
темными, расширенными и извитыми; возможны 
кровоизлияния в сетчатку, ее отек и застойны й 
Диск. При лейкемии вены имеют характерные рас
ширения с перехватом (по виду напоминают со- 
"иски); для острой фазы  типичны кровоиз. [ияния, 
особенно с белым центром, и экссудаты. При сер
повидноклеточной анемии характерны извитость 

• сосудов на глазном дне, окклюзия артер] [й и вен, 
Воранжево-розовые пятна, преломленные отложе

ния, пигментные повреждения, артериально-ве- 
■  Нозные анастомозы и неоваскуляризация. иногда 
' с кровоизлиянием r стекловидное тело и с отслой- 
I Кой сетчатки. При гемоглобинопатии SC и S-P-та- 

лассемии более высок риск ретинопатии, чем при 
гемоглобинопатии SS. Считается, что более ане
мичное состояние пациентов с гемоглобинопатией

SS является защ итой от окклю зии ретинальных 
сосудов.

Травматическая ретинопатия. Изменения сет
чатки возможны у пациента, перенесшего травму 
других частей тела. Документально зарегистриро
ваны кровоизлияния в сетчатку у детей в результа
те жестокого обращения (см. т. 1, гл. 22). Описаны 
ретинальные, субретинальные, субгиалоидные и 
витреальные кровоизлияния. П ризнаки прямого 
повреждения глаза, Периокулярного участка или 
головы часто отсутствуют. Такая ретинопатия мо
жет возникать при сильной тряске ребенка и приво
дить к стойкому повреждению сетчатки. Ретиналь
ные, субгиалоидные и витреальные кровоизлияния 
часто отмечаются у  пациентов с ■равм’Г'ическим и 
нетравматическим субарахноидальным кровотече
нием (синдром Терсона).

У пациентов с травмой головы или грудной 
клетки  может отмечаться травматическая рети
нальная ангиопатия, назы ваемая ретинопатией 
Пурчера: ретинальное кровоизлияния, помутне
ние в иде «ватных пятен», возможный отек диска 
и снижение зрения. Патогенез неясен, но имеются 
свидетельства обструкции артериол. Глазное дно, 
напоминающее ретинопатию Пурчера, может на
блюдаться при некоторых нетравматических со
стояниях, например при остром панкреатите, СКВ 
и в родах.

Миелиновые нервные волокна. Миелиновые 
зрительные нервные волокна обычно заканчивают
ся на уровне диска, но у некоторых лиц эктопиче
ская миелинизация продолжается до нервных воло
кон сетчатки. М иелиновые волокна наблюдаются, 
как правило, в участках, смежных с диском, хотя 
могут быть и ближе к периферии сетчатки. Харак
терно изменение в виде белого очага с краем в виде 
перьев или щеточных щетинок. Поскольку макула 
обычно не затронута, прогноз по зрению хороший. 
Единственной обнаружива« мой аномалией зрения 
является относительный или абсолютный дефект 
поля зрения, соответствующий зоне эктопической 
миелинизалии. О днако обширное одностороннее 
поражение ассоциируется с миопией, амблиопи- 
ей и страбизмом на той же стороне. Если имеется 
односторонняя миопия высокой степени и амбли- 
опия, необходима соответствую щ ая коррекция 
зрения и окклюзионная терапия. По непонятным 
причинам нарушение наибо тее часто у пациентоз с 
черепно-лицевым дизостозом, оксицефалией. ней- 
рофиброматозом и синдромом Дауна.



Колобома глазного дна. Термином « к о л о б и -  

м а » обозначается дефект в виде расщелины, вы 
емки, трещины или отьерстия. Типичная колобо
ма глазного дна является результатом неполного 
заращения эмбриональной щели, вследствие чего 
возникает трещ ина в сетчатке, пигментном эпи
телии и хориоидее, открывающая нижележащую 
склеру. Дефект может быть обширным и затраги
вать ресничное тело, радужку и даже хрусталик 
или локальным и ограничиваться только одним 
участком трещ ины или несколькими. Колобома 
обычно выглядит как клиновидный белый участок 
с четкими очертаниями, распространяющийся кни
зу и назально от диска, а иногда закрывающий или 
поглощающий диск. В некоторых случаях в обла
сти дефекта образуется эктазия или киста. Менее 
экстенсивные колобоматозные дефекты могут про
являться в виде единичных или множественных 
«чаговых «выбитых» хориоретина [ьных дефектов 
или в виде аномачьной пигментации дна по ходу 
зародышевой щели. Колобома бывает в одном или 
обоих глазах. Дефект поля зр« ния обычно соответ
ствует хориоретинальному дефекту. Острота зре
ния может быть снижена, особенно если дефект за- 
трагива< т диск или макулу.

Колобома дна может быть изолированной в виде 
спорадического дефекта или наследст венного нару
шения. Изолированные колобоматозные аномалии 
часто наследую тся по аутосомно-доминантному 
типу с вариабельной пенетрантностью и экспрес - 
сией. Членам Сх’мьи больного с данным нарушением 
необходимо генетическое консультирование. Коло
бома может ассоциироваться и с такими аномалия
ми, как микрофтальм, нейроглиома глаза, циклопия. 
Она встречается у детей с разными хромосомными 
нарушениями, включая трисомию 13 и 18, трипло- 
идию, синдром «кошачьих глаз» и 4р-. Колобома- 
тоз глаза встречается при многих мультисистемных 
забо. юванкях, в том числе в комплексе CHARGE 
(Coloboma — колобома; H eart diseast — порок серд
ца; Atresia choanae — а грезия хоаны; R etarded  gr
ow th and development an d /o r CNS anomalies — от
ставание в росте и развитии и /и л и  аномалии ЦНС; 
Genetic anomalies an d /o r hypogonadism — генетиче
ские анома. 1ии и /и л и  гипогонадизм; E ar anomalies 
a n d /o r deafness — аномалии уха и /и ли  тугоухость), 
при синдромах Экарди, М еккеля, Варбурга и Ру 
бинстайна—Тейби; Heevce Ядассона; микроф га [ь- 
мических синдромах Гольденхара и Ленца; очаго
вой дермальной гипоплазии Гольтца.
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I
 Глава 702
Аномалии 
зрительного нерва

Аплазия зрительного нерва. Данная редкая на
следственная аномалия обычно является односто
ронней. Зрительный нерв, ретчнальны 1 ганглиоз
ные клетки  и ретинальны е сосуды отсутствуют. 
Рудиментарная дуральная оболочка обычно соеди
нена со склерой в нормальной позиции, но нервная 
ткань в оболочке отсутствует. Аплазия зрительного 
нерва возникает спора дически у здоровых людей и 
связана со многими глазными нарушениями, наи
более частой из которых является колобома.

Гипоплазш зрительного нерва. Гипоплазия 
зрительного нерва — непрогресгирующее заболе
вание с субнормальным количеством аксонов зри
тельного нерва с ноомальными мезодермальными 
элементами и глиальной поддерживающей тканью. 
В типичных случаях обмечается маленький блед
ный диск нерва с бледным или пигментированным, 
или двойным перипапиллярным ореолом.

Аномалия ассоциируется с дефектами зрения 
и полей зрения различной степени тяж ести — от 
полной слепоты дс нормального или почти нор
мального зреичя. О на также может бы^ь проявле
нием системных аномалий, в большинстве случа
ев затрагивающих ЦН С Гипоплазия зрительного 
нерва может сочетаться с многообразными дефек
тами Ц Н С  такими как, наппимер, гидроанэнце
ф алия или анэнцефалия, ш№ с более очаговыми 
повреждениями, совместимыми с развитием паци



ента; иногда одно- или двусторонняя гипоплазия 
зрительного нерва возможна без каких-либо сопут
ствующих дефектов.

Гипоплазия зрительного нерва является основ
ным признаком септооптической дисплазии де 
Морсье, порока развития с сочетанием аномалий 
ьрединных структур мозга и гипоплазии зритель
ных нервов, зрительной хиазмы и зрительных пу
тей; обычно отмечается агенез прозрачной перего
родки, частичный или полный агенез мозолистого 
■ ела и порок развития свода с большой хиазмати- 
ческой цистерной. У пациентов также могут на
блюдаться гипоталамические аномалии и дефекты 
эндокринной системы — от пангипопитуитаризма 
до изолированного дефицита гормона роста, гипо
тиреоза и несахарного мочеизнурения, а также не
онатальная гипогликемия и судороги.

Д вусторонню ю  невы раж енную  гипоплазию  
трудно диагностировать только по одному внешне
му виду диска зрительного нерва из-за невозмож
ности сравнить пораженный глаз с непораженным. 
Тем не менее ставить диагноз необходимо, потому 
что это исключает атросЬию зрительного нерва или 
глаукому и позволяет объяснить ухудшение зре
ния у пациента, у которого отсутствует реакци; 
на лечение амблиопии. Необходимо внимательно 
наблюдать за эндокринным статусом пациентов с 
гипоплазий зрительного нерва.

Этиология гипоплазии зрительного нерва оста
ется невыясненной. Эти распространенные нару
шения можно объяснить повреждением срединных 
структур Ц Н С на ранних этапах внутриутробного 
развития, что вызывает вторичные повреждения 
аксонов или разруш ает нормальные нейрональ
ные регуляторные механизмы с результирующим 
влиянием как на зрительный нерв, так и нейроны 
головного мозга. Отмечена более высокая частота 
гипоплазии зрительного нерва у младенцев, рож
денных от больных диабетом матерей, а также от 
матерей, приним авш их во время беременности 
дилантин, хинин, ЛСД  (диэтиламид лизергиновой 
кислоты) и алкоголь.

Аномалия диска в виде вьюнка (синдром 
•«утреннего сияниям). Этим термином обознача
ют наследственный порок развития зрительного 
нерва с увеличением и экскавацией диска зритель
ного нерва, который приобретает форму воронки 
с приподнятыми краями, напоминающую вьюнок. 
В центре диска находится белая глиальная ткань. 
Сосуды сетчатки аномальные, они появляю тся на

пеоиферии диска и радиально распространяются 
от приподнятого розового ободка. Обычно видны 
пигм ентны е пятны ш ки в перипапиллярном  ре
гионе. В большинстве случаев это одностороннее 
нарушение, у женщин поражаются в 2 раза более 
частое, чем мужчин. Острота зрения обычно силь
но снижается, и примерно в У3 пораженных глаз 
происходит отслойка сетчатки. Установлена связь 
между базальным энцефалоцеле и этой аномалией 
диска.

Наклонный диск. Наследственная аномалия — 
вертикальная ось диска зрительного нерва накло
нена, так что верхняя височная часть диска сильнее 
выдается вперед относительно его нижней назаль
ной части. Сосуды сетчатки начинаются от верхней 
височной части диска, а не с назальной стороны. 
Ч асто отмечается перипапиллярное полулуние 
или конус. Возможны ассоциированные дефекты 
поля зрения и миопический астигматизм. Важно 
клинически распознать синдром наклонного диска 
по особенностям диска и полей зрения, чтобы не 
принять его за застойный диск и внутричерепную 
опухоль.

Д р уз ы  зрительного  нерва. С читается, что 
эти округлы е бесклеточны е тела образую тся из 
аксоплазм атических дериватов распадающихся 
нервных волокон. Друзы могут быть внутри зри
тельного нерва, вызывая подъем диска зрительно
го нерва (что можно принять за застойный диск), 
или быть частично либо полное гью обнаженными 
и выглядеть как преломленные образования на по
верхности диска. С друзами могут а с с о ц и и р о в а ть с я  

дефекты поля зрения и  спонтанные к р о в о и з л и я н и я  

в перипапиллярный слой нервных волокон. Друзы 
могут наследоваться аутпеомно-доминантно. Они 
наблюдаются и у  детей с различными н е в р о л о ги 

ческими расстройствам!., например, с такими как 
первичная мегалоэнцефалия, судороги, р а с с тр о й 

ство обучения, умственная отсталость, шизофре
ния, туберозный склероз, синдром Дауна и  в н у т р и 

черепные опухоли.
Застойный диск зрительного нерва. Те р м и н  

« з а с т о й н ы й  д и с к »  означает разбухание го л о в к и  

н е р в а , вторичное из-за повышенного ВЧД. К л и 

н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  застойного д и с к а  в к лю ч а ю т 

отечную стушеванность его краев , н а п о л н е н н о с ть  

или подъем головки, частичную и л и  п о л н у ю  об

литерацию углубления (воронки) диска, к а г и л л я р -  

н ы й  застой и гиперемию головки н е рв а , ге н е р а ли 

зованную  закупорку вен, прекращ ение их с п о н -



тайной пульсации, кровоиз таяние в слой нервных 
волокон вокруг диска и периферический экссудат 
(см. рис. 614.1). В некоторых случаях отек, рас
пространяющийся в макулу, принимает вееро- или 
звездообразную форму. Могут отмечаться концен
трические п ерипапиллярны е складки  сетчатки 
(линии Патона) и транзиторное затмение зрения, 
которое продолжается несколько секунд и ассоци
ируется с изменением позы. О днако при остром 
застойном диске зрение обычно нормальное. Когда 
ВЧД нормализуется, отек разрешается, через 6 -  
8 нед. диск приобретает нормальный или близкий 
к нормальному вид. Тем не менее продолжитель
ное повышение ВЧД или постоянный застойный 
диск могут привести  к стойком у повреждению  
нервных волокон, атрофическому изменению дис
ка, образованию  рубца на макуле и ухудшению 
зрения. В случае угрожающей или прогрессирую
щей потери зрения в результате застойного диска 
у пациентов с доброкачественной внутричерепной 
гипертензией зрение можно сохранить декомпрес
сией зрительного нерва посредством продольного 
разреза влага лшца нерва.

П а т о ф и з и о л о г и я  застойного диска заключается 
в повышении давления внутричерепной субарах- 
ноидальной С М Ж  и давления С М Ж  во влагалище 
зрительного нерва, в повышении тканевого давле
ния в зрительном нерве, стазе аксоплазматическо- 
го потока и набухании нервных волокон в головке 
зрительного нерва, вторичных изменениях сосудов 
и венозном стазе с характерными офтальмоскопи
ческими признаками. А ссоциированны е нейро- 
офтальмические признаки повыш енного ВЧД у 
младенцев и детей включают паралич отводящей 
Мышцы с сопутствующей эзотропией, ретракцией 
века, параличом верхнего взгляда, тоническим от
клонением глаз вниз и сходящимся нистагмом.

Общими п р и ч и н а м и  застойного соска в детском 
возрасте являю тся внутричерепные опухоли и ок
клюзионная гидроцефалия, внутричерепное кро
воизлияние, отек мозга при травме, менингоэнце- 
фалит и токсическая энцефалопатия, а также не
которые метаболические нарушения. Какова бы ни 
была причина повышения ВЧД, видимые на диске 
Признаки повышенного давления в раннем детском 
возрасте иногда могут видоизменяться благодаря 
Растяжимости молодого иерепа. При отсутствии за
болеваний, связанных с ранним зарастанием швов 
И ранним закрытием родничка (краниосиностоз, 
болезнг Крузона и синдромы Апера), повышение

ВЧД у младенцев необязательно приводит к раз
витию застойного диска.

Д и ф ф е р е н ц и р у ю т  застойный диск с его струк
турными изменениями (ложный застойный диск, 
ложный неврит, друзы и миелиновые волокна) и 
его набуханием при гипертонии и сахарном диабе
те. Если кровоизлияние в сетчатку или отек не за
трагивают область макулы, то сохраняется хорошее 
центральное зрение и отсутствует афферентный 
папиллярный дефект (зрачок М аркуса Гунна), что 
помогает диф ф еренцировать остры й застойны й 
диск с отеком головки зрительного нерва при его 
остром неврите.

З а с т о й н ы й  д и с к  з р и т е л ь н о г о  н е р в а  — н е в р о л о 

г и ч е с к о е  с о с т о я н и е ,  т р е б у ю щ е е  н е о т л о ж н о й  п о м о 

щ и . Он может сопровождаться другими признака
ми повыш ения ВЧД, например головной болью, 
тошнотой и рвотой. Необходима рентгенограмма 
головного мозга; если внутричерепного образова
ния не обнаружено, следует сделать люмбальную 
пункцию и определить давление СМ Ж .

Неврит зрительного нерва. Это любое воспа
ление, демиелинизация или дегенерация зритель
ного нерва с сопутствую щ им сниж ением ф ун к
ции. Процесс обычно протекает остро, с быстро 
прогрессирующим снижением зрения. Он может 
быть одно- или двусторонним. Боль при движени
ях глазного яблока или боль при пальпации яблока 
может предшествовать зрительны”  симптомам или 
сопровождать их.

Когда затронута ретробульбарная ча 'лъ  нерва 
без определяем ы х с помощью оф тальм оскопии 
признаков воспаления около диска, применяется 
термин «р е т р о б у л ь б а р н ы й  н е е р и т » .  Если имеют
ся видимые в офтальмоскоп признаки воспаления 
диска нерва, используется термин «п а п и л л и т » или 
« и н т р а о к у л я р н ы й  н е в р и т »; если в процесс вовле
чены сетчатка и диск, используется термин «н е й 

р о р е т и н и т ».
В детском возрасте неврит зрительного нерва 

может быть как изолированным заболеванием, так 
и проявлением неврологического или системного 
заболевания. Он может сопровождать бактериаль
ный менингит или вирусную инфекцию (часто при 
энцефаломиелите, развивающемся после экзанте
мы). Он может быть признаком одного из многих 
демиелинизирующих заболеваний детского возрас
та. У значительной части взрос 1ых, перенесших 
эпизод неврита зрительного нерва, развиваются и 
другие симптомы, ассоциированные с множествен



ным склерозом, но у детей с невритом зрительного 
нерва риск этих симптомов, по-видимсму, значи
тельно ниже. Двусторонний неврит у детей может 
ассоц ии роваться  с нейрооптиком иелитом  (б о 
лезнь Девика). Данный синдром характеризуется 
быстро развивающимся значительны»! снижением 
зрения на обоих глазах, поперечным миелином и 
параплегией. Неврит зрительного нерва возможен 
вторично при действии экзогенного токсина или 
лекарства, например при отравлении свинцом или 
после длительного приема хлорамф еникола или 
винкристина в больших дозах. Обычно требуется 
всестороннее неврологическое и офтальмологиче
ское o6 cj едование ребенка.

Е больш инстве случаев острого неврита зри 
тельного нерва улучшение зрения начинается через
1 -4  нед. в течение нескольких недель или месяцев 
зрение може! восстановиться до нормального или 
почти нормального уровня. Течение заболевания 
зависит от этиологии. Х отя центоальное зрение 
восстанавливается полностью, обычно возника
ет стойкий дефект в других аспектах зрительной 
функции (контрастная чувствительность, цвето
ощущение, ощущение яркости и восприятие дви
жения)

Л е ч е н и е .  Внутривенное введен] ie кортикосте
роидов может ускорить восстановление зрения 
у взрослых пациентов, но не влияет на долговре
менный результат для зрения. Поэтому некоторые 
врачи держат этот вид лечения в резерве и при
бегают к нему в случаях серьезной потери зрения 
или при значительном зрительном дискомфорте. 
Не рекомендуется оральный прием кортикостерои
дов, потому что при этом значительно повышается 
рекуррентность неврита зрительного нерва. Пока 
нет сведений о том, до какой степени результаты 
вышеуказанного лечения можно экстраполировать 
на неврит зрительного нерва у детей.

Невропатия зрительного нерва Лебера. Вне
запная потеря ценгрального зрении во 2 -3 -й  декаде 
жизни, в основном у  мужчин молодого возраста. 
Характерная перипапиллярная телеангиэктатиче- 
ская микроангиопатия возникает в пораженных 
глазах не только в пресимптомной фазе, но и у 
большого числа потомков по женской линии без 
клинических проявлений. В острой фазе снижения 
зрения отмечаются гиперемия и отек диска. Сна
чала обычно поражается один глаз, затем другой. 
Со временем происходят прогрессирующая атро
ф и я зрите тьного нерва и падение зрения, и зви

тость сосудов становится менее выраженной. Не
смотря на то что после первичной потери зрения 
зрительная функция обычно остается стабильной 
у Уз пациентов зрение впоследствии может значи
тельно улучшиться и иногда даже полностью вос
становиться. Н а это могут потребоваться годы или 
даже десятилетия. Болезнь Лебеоа в большинстве 
случаев отличается от неврита зрительного нерва 
при множественном склерозе такими признаками, 
как перипапиллярная ангиопатия, отсутствие пе
риодов кратковременной ремиссии и определенная 
степень симметрии.

Лпберовскяя зрительная невропатия наследует
ся по материнской линии и вызывается дефектом 
Д Н К  цитоплазматических митохондрий. Обнару
жены множественные точечные .лутации в мтДНК, 
которые приводят к данному нарушению. Посколь
ку оно митохондриального происхождения, у па
циентов возможны нарушения скелетных мышц и 
миокарда сердца с ЭКГ-аномалией.

А троф ия зрительного  нерва . Этим терми
ном обозначаю т дегенерацию  аксонов зритель
ного нерва с утратой соответствующей А у н кц и и . 

О ф тальм оскоп ически м и  призн акам и  является 
бледность диска и потеря вещества головки нерва, 
иногда с увеличением углубления диска. Ассоции
рованный дефект зрения варьирует в зависимости 
от характера и лока плзации первичного заболева
ния или повреждения.

Атрофия зрительного нерва — общее проявле
ние широкого диапазона врожденных или приобре
тенных патологических процессов травматическо
го, воспалите пьного, дегенеративного, опухолевого 
или сосудистого характера; осн эвными причинами 
атрофии зрительного нерва у детей служат внутри
черепные опухоли и гидроцефалия. В некоторых 
случаях прогрессирую щ ая атроф ия зрительного 
нерва имеет наследственный характер. Атрофия 
зрительного нерва у детей, наследуемая по доми
нантному типу, является относительно легким ге- 
теродегенеративным нарушением с тенденцией к 
прогрессированию в детском и подростковом воз- 
рагте. Наследственная атрофия а у то с о м н о -р е ц е с - 

сивного типа — относительно редкое нарушение 
уже при рождении или в очень раннем возрасте, 
деф ект зрен и я обычно значительны й. Атрофия 
зрительного нервг Б с р а  является наследственным 
заболеванием, ассоциированным с мышечной ги
пертонией конечностей, повышенными гл уб о к и м и  

сухожильными рефлексами, легкой м о з ж е ч к о в о й



атаксией, некоторой умственной отсталостью  и, 
возможно, с наружной офтальмоплегией. Данное 
нарушение поражает главным образом мальчиков 
в возрасте 3 -1 1  лет. Н екоторы е ф ормы  наслед
ственной дегенеративной атроф ии зрительного 
нерва ассоциированы с нейросенсорной тугоухос
тью, которая может иметь место у детей с сахарным 
диабетом типа 1 (начавшимся в юношеском возрас
те). При отсутствии очевидной причины атрофия 
зрительного нерва у младенца или ребенка требует 
тщате иьного этиологического обследования.

Глиома зрительного нерва. Глиома зритель
ного нерва, более правильно ювенильная пилоид- 
ная астроцитома, — наиболее частая опухоль зри
тельного нерва в детском возоасте. Эта глиальная 
опухоль возможна в интраорбитальной, i нтрака- 
наликулярной или интракраниальной части нерва; 
нередко затр атвается  хиазма.

Опухоль представляет собой доброкачествен
ную гамартому, которая обычно стационарна или 
очень медленно прогрессирует. Основными при
знаками внутриорбитальной опухоли явлгю тся  
односторонняя потеря зрения, проптоз и девиа
ция глаза; могут произойти «ирофия зрительного 
нерва или застой диска зрительного нерва. Вовле
ченность хиазмы проявляется дефектом зренчя и 
зрительных полей (часто двусторонняя височная 
гем] [анопсия), повы ш ением  В ЧД , отеком  д и с
ка или атрофией зрительного нерва, нарушением 
функции гипоталамуса, гипофиза и (в некоторых 
случаях) нистагмом или страбизмом. Ю вени 1ьная 
пилиидная астроцитома часто встречается у паци
ентов с нейрофиброматозом.

Не существует единого мнения по поводу л е 

ч е н и я  глиом зрительного пути. Самая лучш ая так
тика заклю чается в периодическом наблю дении 
пациента. Хирургическое удаление целесообразно, 
если опухоль ограничена интпаорбитальной, ин
траокулярной или прехиазма 1ьной частью нерва и 
если проптоз у пациента создает сильный космети
ческий дефект с полной или почти полной потерей 
зрения в пораженном глазу. При вовлечении в про
цесс хиазмы резекция обычно не рекомендуется; 
Назначают лечение лучевую и химиотерапию

Травматическая неьропатия зрительного 
Черва. П овреж дение зрительного нерва может 
быть вызвано прямой и непрямой травмой. П ря
мая травма зрительного нерва является результа
том проникающего ранения i фби гы с рассечением 
Или ушибом нерва. Т упая травма орбиты также

может привести к серьезной потере зрения, если 
травмирующая сила передается на канал зритель
ного нерва и прерывает кровоснабжения интрака- 
на никучярной части нерва. Лечение состоит в вы
соких дозах кортикостероидов или в декомпрессии 
канала зрительного нерва.
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I
 Глава 703 

Глаукома у детей

«Глауко иа» — это общий термин, обо шачающий 
повреждение зрительного нерва с выпадением поля 
зрения, вызванное повышенным ВГД или связан
ное с ним. Болезнь классифицируется по возрасту 
ребенка в начале ее прояв тения и  на основе ее ассо
циации с другими 1 лазными или системными забо
леваниями. Глаукома, которая начинается в первые 
3 года жизни, называется младенческой (врожден
ной), в возрасте 3 -3 0  лет — ювепильний.

Первичная глаукома означает, что причиной 
заболевания является изолированная аном алия 
дренажного аппарата глаза (трабекулярной сети). 
Бо. iee 50 % случаев младенческой глаукомы яв чя- 
ются первичными. При вторичной глаукоме ана
логичный порок трабекулярной сети разрчвается 
на фоне других глазных или системных заболева
ний. Частота первичной младенческой глаукомы 
составляет всег^ 0,03 % .

Клинические проявления. Симптомы младен
ческой глаукомы включают в себя классическую 
триаду признаков: эпчфору (слезотечение), свето
боязнь (чувствительность к свету) и блефароспазм 
(смыкание век). Каждый из этих признаков может 
быть вы зван раздраж ением роговицы. Тс пько у

30 % пораженных младенцев обнаруживается клас
сический симптомокомплекс. Д р /ги м ь  признака
ми являю тся отек и увеличение роговицы и глаза, 
инъекция конъюнктивы и ухудшение зрения.

Склера и роговица в раннем детском возрас
те более эластичны, чем е более поздний период. 
В связи с этим повышение ВГД вызывает увели
чение глазного яблока, в том числе и роговицы, и 
приводит к развитию буфтальма («бычий глаз»). 
Если роговица продолжает увеличиваться, проис
ходит разры в ее задней пограничной пластинки 
(десцеметова оболочка), который может привести 
к образованию стойких рубцов роговицы. Разрывы 
десцеметовой оболочки (полоски Гааба) определя
ются в виде горизонтальных отечных полос или 
завитков, пересекающих центральный участок ро
говицы или завивающихся вокруг него. Эти поло
ски редко наблюдаются у детей старше 3 лет или в 
роговице диаметром менее 12 мм. При повышении 
ВГД роговица также становится отечной и мутнеет. 
Отек роговицы вызыв^е^ слезотечение и светобо
язнь. При наличии любого из перечисленных выше 
симптомов у ребенка с подозрением на закупорку 
носослезного канала следует подумать о глаукоме.

Односторонняя глаукома обычно рано обнару
живается у  детей из за разной величины роговицы 
в глазах. При двустороннем заболевании родители 
могут не заметить увеличения роговицы. Многие 
родители находят большие глаза детей привлека
тельным* и не обращаются за помощью, пока не 
появятся другие симптомы.

При осмотре глаза обнаруживается экскавация 
головки зрительного нерва. Зрительный нерв легко 
растягивается под действием избыточного давле
ния. Легки образуется глубокая центральная экс
кавация, которая регрессирует при нормализации 
давления.

У  некоторых младенцеЕ и детей с  ранней гла
уком ой отмечаются более серьезные наруш ени я  
развития переднего сегмента паза . Нейрокристо- 
патии, ранее известные как мезодермальный дис- 
генез, объединяют спектр нарушений, связанны х  
с аномальным развитием переднего сегмента в 
эмбриональном периоде. Обычно это д в у ст о р о н 
нее нарушение— аномалии d?дуж ки, роговицы и 
х р у с т а л и к а ,  может быть и аниридия, к а т а р а к т а , 
сферофакчч и смещение хрусталика. В т о р и ч н а я  
глаукома развиваете на фоне персистируюЩ ег0 
гиперпластического первичного с т е к л о в и д н о г о  

теле или PH



Глаукома у  детей возникает и вследствие трав
мы, внутриглазного кровоизлияния, воспаления 
глача и внутриглазной опухоли. С глауком ой у 
младенцев ассоциирую тся такие системные на
рушения, ка к синдром Стерджа-Вебера, болезнь 
Реклингхаузена, синдромы Лоу, Марфана, врож
денная краснуха, ряд хромосомных синдромов и 
юношеская ксантох'ранулема.

Диагноз и лечение. М ладенческая глаукома 
диагн< 'стируется по распознаваемым признакам и 
симптомам. Хотя измерение ВГД мож-гт быть по
лезным при мониторинге ответа на лечение, это не 
основной способ диагностики. После постановки 
диагноза нуж но быстро начинать лечение. В от
личие от глаукомы взрослых, где терапией первой 
линии часто являются медикаменты, лечение гла
укомы у  детей, главным образом, хирургическое. 
Операция имеет целью нормализацию угла перед
ней камеры (гонио- и трабекулотомия), оттока во
дянистой влаги из глаза (трабекулотомия и др.) или 
уменьшение образования водянистой влаги (ц и 
клокриотерапия и ф отоциклокоагуляция). Часто 
для снижения ВГД и поддержания его на нормаль
ном уровне требуется несколько операций; бывает 
неибходимо и длшельное медикаментозное лече
ние. Хотя зрение может ухудша гься в результате 
1лаукоматозного повреждения зрительного нерва 
или образования рубцов на роговице, наиболее ча
сто снижение зрения связано с амблиопией.
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 Глава 704 

Аномалии орбиты

Гипертелоризм и гипотелоризм. Гипертелориз- 
мом называется широкая расставленность глаз или 
увеличенное расстояние можду орбитами, которое 
может быть морфогенетическим нарушением, пер
вичным пороком развития или вторичным наруше
нием, связанным с аномалией развития, например 
с менинго-, энцефалоцеле или с персистированием 
расщелины лица. Часто данное нарушение ассоци
ируется со страбизмом, практически всегда с экзо- 
тропией и иногда с атрофией зрительного нерва.

Гипотелориз ч — это узкое расстояние между 
орбитами, которое может быть изолированным 
морфогенетическим вариантом или сочетаться с 
другим и аномалиями, например с эпикантусом  
либо голопрозэнцефа пией, или быть вторичным 
нарушением при дистрофии черепа (скафоцефа- 
лия, или ладьевидный череп).

Экзофтальм и энофтальм. Выпячивание глаз
ного яб ю ка называется экзофтальмом, или про
птозом. П ричиной может быть мелкая орбита, 
например, при многих дефектах лицевого черепа, 
или увеличение массы внутриорбитальной ткани 
при опухолевых, сосудистых и воспалительных за
болеваниях. Осложнениями д пя глаза могут быть 
экспозиционная керг гопатия (в  результате обна
жения глазного яблока), нарушения подвижности



глазного яблока и атроф ия зрительного нерва с 
утратой зрения.

Смещение яблока кзади или его погружение в 
орбиту называется э н о ф т а л ъ м о м .  Он может быть 
вызван нарушением целости орбиты или атрофией 
орбитальной ткани.

Орбитальная флегмона. Воспаление тканей 
орбиты , сопровож даемое проптозсм , ограниче
нием подвижности яблока, отеком конъюнктивы 
(хемоз), воспалением и опуханием век. Возникает 
дискомфорт, обычно на фоне общих симптомов ин
токсикации, лихорэ цки и лейкоцитоза. См. также 
т. 3, гл. 246

Орбитальная флегмона может быть следствием 
примой инфекции, вызванной ранением, метаста
тическим оседанием микроорганизмов при бак
териемии либо чаще результатом прямого заноса 
или распространения инфекции по венам из мест 
заражения, например из век, конъюнктивы, яблока, 
слезной железы, носослезного мешка или в боль
шинстве случаев из придаточных пазух носа. Ино
гда клинические признаки вызываются первичной 
или метастатической опухолью глазницы. Самой 
частой причиной орбитальной флегмоны у детей 
является параназальный синусит. Чаще всего воз
будителями являю тся нетипируемый H a e m o p h l u s  

i n f l u e n z a e ,  S t a p h y l o c o c c u s  a u r e u s ,  Р-гемслитический 
стрептококк группы A, S t r e p t o c o c c u s  p n e u m o n i a e  и 
анаэробные бактерии.

K j i i ' H v i e c K u e  п р о я в л е н и я  на фоне параназального 
синусита варьируют в зависимости от локализации 
и степени вовлеченности орбиты. Н а 1-й стадии 
происходит опухание век -  отек, вызванный на
рушен нем венозного оттока или реактивным вос
палением подлежащего периоста. Н а этой стадии 
воспаление все еще ограничивается синусом. На
2-й стадии развивается субпериостальный абсцесс, 
происходит скопление гноя между периостом и 
стенкой глазницы  с локальной болезненностью, 
смещением яблока и ограничением подвижности 
глаза. 3-я стадия — это стадия истинной орбиталь
ной флегмоны с проптозом и снижением подвиж
ности глаза. Н а 4 -й стадии развивается абсцесс ор
биты в результате локализации инфекции в орбите 
или распространения субпериостального абсцесса 
через периост.

В ероятность ослож нений вы сокая. В овлече
ние зрительного нерва может привести к потере 
зрения. Распространение инфекции из глазницы 
в полость черепа может повлечь за собой тромбоз

кавернозного синуса, менингит или образование 
эпидурального, субдурального абсцесса либо аб
сцесса м озга.

Очень важно быстро распознать орбитальную 
флегмону и начать интенсивное лечение (см. т. 3, 
гл. 246). Обычно показаны госпитализация и си
стемное лечелие антибиотиками. И ногда необхо
димо хирургическое лечение для дренирования 
инфицированных синусов или субпериостальных 
и орбитальных абсцессов.

Периорбшальная флегмона. Это воспаление 
век и периорбитальных тканей без признаков ис
тинного поражения орбиты (проптоз или ограни
ченная подвижность хлаза). Часто встречается у 
маленьких детей, может быть вызвано травмой, 
инфицированной раной или абсцессом века или 
окологлазничной области (гнойничковые заболе
вания, ячмень, конъюнктивит, дакриоцистит или 
укус насекомого). Оно может быть связано с ин
ф екцией  дыхательны х путей или бактериемией 
стрептококками, пневмококками или Н .  in f lu e n z a e  

типа Ь. То, что может эыть изначально принято за 
периорбитальную  или пресептальную флегмону, 
на самом деле может быть первым признаком си
нусита, который иногда может прогрессировать в 
истинную орбитальную флегмону. Необходимо бы
стро начать лечение антибиотиками и тщательно 
наблюдать пациента (признаки сепсиса и местного 
прогрессирования) (см. т. 4, гл. 466).

Воспаление орбиты. Воспаление глазницы мо
жет быть первичным или вторичным на фоне сис
темного заоолевания. Идиопатическое в о сп а ле н и е  

орбиты (лож ная опухоль орбиты) — п р о я в л е н и е  

широкого спектра клинических заболеваний. Оно 
сопровождается болью, опуханием век, проптозом 
и лихорадкой. Воспаление может поражать оди
ночную  экстраокулярную  мыш цу (м иозит) или 
всю глазницу. Воспаление орбиты можно легко 
принять за орбитальную флегмону; о т л и ч и т е л ь н ы й  

признак — отсутствие ассоциированного заболе
вания синусов, проявление заболевания на КТ и 

отсутствие улучш ения после системного п ри ем а 

антибиотиков. Лечение заключается в си стем н о м  

приеме кортикостероидов в  высоких дозах. В слу
чаях устойчивого или рекуррентного за б о ле в а н и я  

используется лучевая или иммунотерапия.
О ф т а л г .  мппгтпия при з а б о л е в а н и и  щитовидной 

ж е л е з ы  считается вторичной по отношению к на
руш ению  иммунного механизма, в ы з ы в а ю щ е г о  

воспаление и осаждение мукополисахаридов и кол-



л а г е н а  в экстраокулярных мышцах и орбитальной 
клетчатке. Вовлечение в процесс экстраокулярных 

I мышц может привести к рестриктивному страбиз
му Ретракция века и экзоф тальм  способствуют 
обнажению роговицы с ее инфицированчем  или 
перфорацией. П ри распространении процесса на 

I заднюю часть орбиты возможно сдавление зритель
ного нерва. Д ля лечения используется системный 
прием кортикостероидов, облучение орбиты, опе- 

I рации на веках, хирургическое лечение страбизма 
или декомпрессия орбиты для устранения симпто- 

I мов и защ иты зрительных функций. Степень во
влечения орбиты часто не зависит от статуса сис
темного заболевания. См. также т. 2, гл. 158.

Другими системными наруш ениями, которые 
I могут вызывать воспаление орбиты, являю тся лим- 
I фома, саркоидоз, амилоидоз, узелковый полиарте- 
I риит, СКВ, дерматомиозит, гранулематоз Вег°чера 

и ювенильная ксантогранулема.
Опухоли орбиты. В детском возрасте возмож- 

I ны различные опухоли в глазнице или около нее. 
I Из доброкачественны х опухолей наиболее рас- 
I пространены сосудистые опухоли (главны м  об- 
I разом, гемангиома) и дермоиды, из злокачествен- 
I ных — рабдомиосаркома, лимфосаркома и метаста- 
I тическая нейробластома. Встречается прорастание 
I глиомы зрительного нерва и ретинобластомы  в 
I орбиту.

Проявления опухолей глазницы зависят от их 
локализации и характера р о с а , основные из них — 

I проптоз, невозможность репозиции и уменьшение 
I подвижности гла?а. Возможно пальпируемое об- 
I разовешие. Другими значимыми признаками явля- 
I ются птоз, застой головки и атрофия зрительного 
I нерва и потеря зрения. Повреждение сосудов со- 
■ провождается видимой пульсацией яблока.

Орбитальную  опухоль определяю т методами 
ультразвукового зондирования, М РТ и КТ. У  де
тей с массивным повреждением возможно наличие 
ложной опухоли.
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 Глава 705 

Повреждения глаза

Примерно в '/ з  случаев причиной слепоты у детей 
является травма. Н а детей и подростков приходит
ся диспропорционально большое число случаев 
глазного травматизма. Наиболее уязвимы мальчи
ки в возрасте 11-15 лет; у них травматизм в 4 раза 
выше, чем у девочек. Больш ая часть травм связана 
с занятиями спортом, метанием игрушечных стрел, 
других предметов, бросанием палок, камней, запу
ском фейерверков и обращением с пневматически
ми ружьями. Последнее обстоятельство приводит 
к особенно частому повреждению глаз и глазниц. 
Больш ей части травм можно избеж ать (см. т. 2, 
гл. 115).

Экхимозы и набухание век. Это обычное след
ствие тупого повреждения. Кровоизлияние в веки 
и около глазницы («подбитый глаз» или «фонарь») 
спонтанно рассасывается, но при этом нужно тща
тельно осмотреть глаз на более глубокое серьезное 
повреждение, такие как перелом глазницы внутри
глазное кровоизлияние или разрыв яблока.

Разрыв век. Он требует особо внимательного 
отношения к лечению. При горизонтальном раз
рыве верхнего века возможно повреждение его ле- 
ватора, хрящевой пластинки или орбитальной пе
регородки. Результатом неправильного срастания 
могут быть птоз, искажение века или грыжа орби
тальной клетчатки. Разрыв верхнего века требует 
тщательного хирургического совмещения, чтобы 
не образовалось выемки, выворота или заворота 
края века с неправильным положением ресниц, ко



торое может привести к эпифоре (слезотечению), 
дефектам смачивания роговицы и хроническому 
раздраж ению . Р азры в около м едиального угла 
глазной щели может повредить слезную точку, ка
нальцы или носослезный проток; в этих случаях 
требуется микрохирургическое лечение опытным 
хирургом-офтальмологом. Во всех случаях разры
ва век обязателен осмотр яблока на наличие или 
отсутствие прободного ранения.

Поверхностное стирание роговицы. При ца
рапании, стирании или обнажении роговицы от- 
крыьаются базальный эпителиальный слой и по
верхностные нервы роговицы. Это сопровождается 
оолью, слезотечением, светобоязнью и понижени
ем зрения. Длл обнаружения стирания роговицы в 
глаз закапывается краситель флюоресцеин и про
изводится осмотр роговицы в фильтрующем голу
бом свете с помощью щелевой лампы, для осмотра 
маленьких пациентов можно пользоваться ручной 
лампой Вуда.

Л е ч е н и е  направлено на заживление и облегче
ние боли, осуществляется частыми местными ап
пликациями мазей с антибиотиками до полного 
заж ивления эпителия. Н алож ение полудавящ их 
повязок не ускоряет заж ивления и не уменьшает 
боли. Более того, неправильно наложенная повязка 
сама по себе может оказать абразивное действие на 
роговицу. Местный циклоплегик (1 % циклопенто- 
лата гидрохлорид) может облегчить боль от спазма 
цилиарной мышиы при обширной абразии. В до
маш них условиях не рекомендуется прим енять 
местные анестетики, потому что они затормажи
вают естественный мигательный рефлекс.

Инородное тело на поверхности или внутри 
роговицы или конъюнктивы. Оно обычно вызы
вает резкий дискомфорт, слезотечение и воспале
ние. В большинстве случаев инородное тело обна
руживается при хорошем освещении и увеличении; 
можно воспользоваться прямым офтальмоскопом 
с увеличительной линзой (+10 или +12). Во мно
гих случаях необходим осмотр с помощью щ еле
вой лампы, особенно если инородная частица ме
таллическая или глубоко проникшая; Некоторые 
инородные тела конъюш тивы имеют тенденцию 
застревать под верхним веком, вызывая ощущение 
инородного тела роговицы при движении века; в 
результате могут образовываться вертикальные ли
нейные царапины на роговице. При наличии таких 
царапин следует предположить инородное тело и 
вывернуть веко (см. гл. 690). Если инородное тело

подозревается, но не обнаружено, требуется даль
нейшее обследование. Если анамнез предполагает 
попадание высокоскоростной частицы, может по
требоваться рентгенограф ия т а з а  для вероятного 
обнаружения инородного тела внутри глаза.

Извлечение инородного т-гла можно облегчить 
инстилляцией одной каьли  местного анестетика. 
М ногие инородные тела можно удалить промы
ванием п а з а  или  аппликатором  с влажным ку
сочком ваты на конце. Внедрившиеся инородные 
тела должен удалять офтальмолог. После удаления 
роговичного инородного тела могут огтаться де
ф екты  эпителия, которые следует лечить так же, 
как абразию. М еталлические инородные тела могут 
вызвать образование «ржавчины» е тканях рогови
цы; через 1 -2  дня после удаления тела глаз должен 
осмотреть офтальмолог, потому что при образова
нии кольца «ржавчины» требуется дальнейшее ле
чение (выскабливание).

Порыв и прободное ранение роговицы или 
склеры . О ни требую т срочного обращ ения к 
офтальмологу и быстрого хирургическо о лечения, 
чтобы сохранить глаз и зрение. Важными призна
ками сквозного ранения глаза яв тяю тгя спадение 
передней камеры, искажение и смещение зрачка и 
выступающая в рану темная ткань (увеа). Неотлож
ное лечение заключается в защите поврежденного 
глаза от дальнейшей травмы наложением на глаз 
стерильной повязки и жесткого экрана. Если под 
рукой не оказыв?.( тся таких медицинских средств, 
нужно изготовить защитный экран из пластика или 
пенопластовой чашки либо из куска картона, при
дав ему форму коробочки или конуса. К оличество 
манипуляций следует свести к минимуму и не ин
сталлировать никаких лекарственных препаратов, 
кроме рекомендуемых офтальмологом.

Гифема. Это наличие крови в передней камере 
глаза. Может быть следствием тупого или пробод
ного ранения. Гифема обнаруживается в виде уров
ня яркой или темно-красной жидкости между рого
вицей и радужкой либо в виде диффузного потем
нения водянистой влаги. Дети с гифемой ощущают 
боль и могут быть сонливы. Им п р е д п и с ы в а е т с я  

постельный режим с головой, поднятой на 30-45°, 
что облегчает оседание и рассасывание крови. Не
которых детей приходится отправлять в больницу й 
назначать успокаивающие сред! :тва, чтобы обеспе
чить соблюдение этих условий. В некоторых случа
ях для предупреждения повторного к р о в о т е ч е н и я  

местно назначают мидриатики, местно или внутрь



кортикостероиды и внутрь аминокслроновую кис
лоту. Повторное кровотечение обычно начинается 
через 3 -5  дней после первичного кровотечения, 
повышая риск осложнений. Наличие крови в пе
редней камере может вызвать повышение ВГД и 

I  окрашивание роговицы кровью, что может повли
ять на зрение. В таких случаях проводится хирур- 

I гическое удаление сгустка и промывание передней 
I камеры. У пациентов с серповидноклеточной ане

мией или у носителей более высокий риск острой 
■ потери зре.ш я и повторного кровотечения, поэтому 
I им тре буется более активное лечение. После трав

матической гифемы в анамнезе часто развивается 
I глаукома в более поздний период жизни.

Химические повреждения, Химический ожог 
I роговицы и другой ткани является одним из самых 

ургентных состояний, требующих срочной медк- 
I цинской помощи. О жог щелочью обычно более 

тяжелый, чем ожог кислотой, потому что щелочи 
вступают в реакцию с жирами, образуя мыла, ко
торые разруш аю т клеточные мембраны, способ- 

I ствуя дальнейшему проникновению щелочи в глэз.
Кислота вызы вает обычно менее тяж елое, более 

I  локализованное повреждение ткани. Роговичный 
эпитг лий обеспечивает некоторую защ иту от сла
бых кислот, и кислоты с pH  не ниже 2,5 не бывают 

I причиной серьезных повреждений. Более сильньи 
кислоты вызывают преципитацию тканевого белка, 
что создает физический барьер, препятствующий 
их дальнейшему проникновению.

Легкий кислотный или щелочной ожог харак
теризуется инъекцией и набуханием конъюнктивы 
и легкой эрозией роговичного эпителия. Строма 
роговицы может быть слегка отечной, в передней 
камере возможна воспали!ельная клеточная реак
ция от слабой до уме ренной. При действии си пьной 
кислоты роговица и конъюнктива быстро белеют и 
становятся непрозрачными Роговичный эпителий 
Может отслоиться, оставляя после себя относитель
но прозрачн\ю  строму; такой вид вначале маски
рует серьезность ожога. При тяж елом щелочном 
ожоге происходит помутнение роговицы.

Н е о т л о ж н о е  л е ч е н и е  химического ожога следу- 
ет начинать немедленно, обильно промывая глаз 
Водой или физиологическим раствором. Во время 

I Промывания глаз очищ аю !, удаляю т инородные 
I частицы. Если природа химического ожога неиз
вестн а , следует определить pH  с помощью инди

каторной бумаги и агент, основной или кислотный.
Рпмыват ь следует не менее 30 мин или до исполь

зования 2 л промывающего раствора для каждом 
глаза при легком ожоге и в течение 2 -4  ч или до 
использования 10 л  жидкости при тяжелом ожоге. 
В конце промывания pH  должен быть нормальным 
(7 ,3-7 ,7). Примерно через 30 мин после промыва
ния следует определить pH  еще раз, чтобы убедить
ся, что он не изменился.

Перелом. П р я м о й  п е р е л о м  н и ж н е й  с т е н к и  г л а з 

н и ц ы  ассоциируется с переломом ее края, н е п р я м о й  

е е  п е р е л о м  — это изолированный перелом нижней 
стенки, он часто называется взрывным. Перелом 
нижней стенки обычно является следствием удара 
в орбиту (особенно в ее нижнюю боковую поверх
ность) предметом, превосходящим ее по размеру, 
например мячом, кулаком, или удара о приборный 
щиток автомобиля.

Наиболее очевидным клиническим признаком 
перелома нижней стенки орбиты является ограни
чение взгляда вверх, дополнительными — экхимоз 
нижнего века, носовое кровотечение, эмфизема ор
биты и гипестезия односторонней щеки и верхней 
губы вследствие разры ва подглазничного нерва, 
проходящего лерез нижнюю стенку глазницы.

Перелом глазницы лучш е всего визуализиру
ется с помощью обзорной рентгенографии и КТ. 
Н иж няя стенка и верхнечелюстная пазуха лучше 
видны в проекции Уотерса.

Л е ч е н и е  детей с острым переломом орбиты заклю
чается в профилактике антибиотиками, назначении 
противоотечных средств для носа и обертывания со 
льдом. При ущемлении наружных глазных мышц 
(что проявляется в ограничении подвижности глаза 
и диплопии) и при образовании грыжи орбитальной 
клетчатки ил :1 самого глаза (в виде энофтальма) мо
жет потребоваться хирургическая коррекция.

Проникающее ранение орбиты. В этих случа
ях требуется внимательное обследование постра
давшего на возможное повреждение глаза, зритель
ного нерва или мозга. П ри осмотре необходимо 
ьыяснить, не осталось ли в ~лазу инородного тела. 
При проникающем ранении орбиты часты крово
излияния в орбиту и ее инфицирование; в таких 
случаях требуется неотложная помощь.

Жестокое обращение с детьми. Это основная 
причина повреждения глаза или области глазницы. 
Проявления многочисленны и играют важную роль 
в установлении этого синдрома. Возможность не
случайной травмы следует предположить у любого 
ребенка с экхимозом или разрывом века, с кровоиз
лиянием в глазницу или окологлазничную область,



Рис 705.1 . К ровоизлияние в сетчатку у ребенка с субду- 
ральной гематомой в результате жестокого обращ ения

с катарактой или смещением хрусталика, отслой
кой сетчатки (рис. 705.1). См. также т. 1, гл. 22.

Повреждения фейерверком. Повреждения, 
связанные с запуском фейерверка, являю тся самы
ми тяж елыми из всех повреждений глаз у детей. 
Примерно 20 % о вращений в пуню неотложной по
мощи в связи с фейерверком — это повреждения 
глаз. В СШ А большая часть таких случаев прихо
дится на День Независимости.

Повреждения глаз на занятиях спортом и их 
профилактика. Несмотря на то что спортивная 
травма имеет место во всех возрастных группах, 
гораздо больше детей и подростков, чем взрослых, 
занимаются видами спорта, связанными с высоким 
риском. Непропорционально высокая долг спор
тивной травмы детей обусловлена тем, что этими 
видами спорта занимаются больше дети, чем взрос
лые, а также недостаточной спортивной подготов
кой детей и вероятностью того, что они пользуются 
несоответствующими средствами для защиты глаз. 
См. т. 1, гл. 87 и 91.

С самы м вы соким  риском  для  глаз связаны  
виды спорта, где невозможны средства для защ и
ты глаз, как, например, бокс, борьба и боевые ис
кусства. Большой риск тркже представляют виды 
спорта, связанные с быстро движущ имися пред
метами, такими как мяч или шайба, пачка, ракетка

или стре п а  (бейсбол, хоккей, лакросс, ракоточные 
виды спорта, стрельба из лука), а также виды спор
та, допускаю щ ие агрессивный контакт (футбол 
баскетбол). Самое частое повреждение глаз имеет 
место в баскетболе и бейсболе.

Е большинстве видов спорта используются за
щитные очки. Д ля баскетбола, ракеточных видов 
спорта и других видов спортивного отдыха, не тре
бующих ношения шлема или защитной маски, ис
пользуются Формованные спортивные очки из по
ликарбоната, прикрепляемые к голове с помощью 
эластичной ленты. Д ля хоккея, футбола, лакросса 
и бейсбола существуют специальные шлемы с по- 
ликарбонатным лицевым экраном. Д ети должны 
носить очки и под шлемом. В бейсболе шлем с оч
ками обязателен в позициях отбивания или ловли 
мяча; в цругих позициях достаточно одних очко
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ЧАСТЬ
XXXIII БОЛЕЗНИ УХА

Глава 706 

Клинические проявления
Джозеф Хадлад-мл. 
(Joseph Haddad Jr.)

j Для заболеваний ушей и височной кости характер
но восемь основных признаков и симптомов, кото
рые рассмотрены ниже.

Оталгия. Обычно обусловлена воспалением на
ружного или среднего уха, но может быть резуль
татом поражения зубов, височно-нижнечелюстно
го сустава или глотки. У младенцев единственным 

Признаком боли в ухе может быть дергание или 
трение уха при общей раздраж ительности либо 
плохом сне, особенно на фоне повышенной тем
пературы тела. Только дергание уха не свидетель
ствует о наличии ушной патологии.
1 Оторея гнойная. Это признак наружного отита, 
среднего отита (С рО ) с перфорацией барабанной 
перепонки (Б П ) и /и л и  дренирования через прохо

димую тимпаностомическую трубку. Кровянистое 
°тделяемое может быть обусловлено острым или 
Ироническим воспалением (часто с грануляцией), 

лРавмой, новообразованием, инородным телом или 
Дискразией (патологическое изм енение) крови. 
Прозрачное отделяемое означает, что имеет ме< то 

перфорация БП  с серозным истечение м из средне- 
г° уха или в редких случаях С М Ж  вытекает через

дефекты (врожденные или травматические) в на
ружный слуховой проход или из среднего уха.

Тугоухость. Возникает в результате заболева
ния наружного или среднего уха (кондуктивная 
тугоухость), из-за патологии внутреннего уха, ре- 
трокохлеарных структур или слуховых путей Ц НС 
(нейросенсориая тугоухость). Н аиболее частой 
причиной тугоухости у детей является СрО.

Отечность. Отечность вокруг уха чаще всего 
является результатом воспаления (наружный отит, 
перихондрит, мастоидит), травмы (гематома), до
брокачественных кистозные разрастаний! или но
вообразования.

Вертиго. Дети редко жалуются на головокруже
ние: ребенок или его родители могут не сообщат^ 
сами о нарушении равновесия, пока их не спросят 
целенаправленно. В е р т и г о  (особый тип головокру
ж ения) распознается по наличию галлюцинаций, 
иллю зий  или ощ ущ ения движ ения. Г о л о в о к р у 

ж е н и е  проявляется как изменение ориентации в 
пространстве, оно менее специфично, чем вертиго. 
Ч?ще всего причиной головокружения у детей яв
ляется заболевания слуховой трубы среднего уха. 
Вертиго также может быть вызвано лабиринтитом, 
перилимфатическим свищом л ежду внутренним и 
средним ухом, обусловленным травмой или врож
денным дефектом внутреннего уха, холестеатомой 
в сосцевидном отростке или среднем ухе, вести
булярным нейронитом, легким пароксизмальным 
вертиго, болезнью  М еньера или заболеваниями 
ЦНС. Дети постарше способны описать ощущение



кручения комнаты или вращения; у детей млад
шего возраста нарушение равновесия выражается 
только в виде падения, спотыкания или неуклю
жести.

Нистагм. Однонаправленный горизонтальный 
или клонический нистагм обычно ассоциируется с 
вертиго и является вестибулярным по происхож
дению.

Шум в ушах. Хотя и нечагто дети сами говорят 
о шуме в ушах, это явление довольно распростра
ненное, особенно при заболевании слуховой тру
бы или при нейросенсорной тугоухости (Н С Т У ). 
Дети могут описать шум в ушах, если их попросить, 
включая латерализацию и качество звука.

Паралич лица. Лицевой нерв может спонтан
но поражаться по своему ходу через среднее ухо у 
50 %  больных; инфекция при местном воспалении 
(чаще при остром среднем отите) может привести 
к временному параличу лицевого нерва. Это так
же может произойти из-за холестеатомы, паралича 
Белла, синдрома Рамзая Ханта (herpes zoster уха), 
болезни Лайма, разрыва, новообразования или ин
фекции, попавшей в височную кость. Врожденный 
паралич лица мож?т быть следствием родовой трав
мы или аномалией развития V II черепного нерва 
или быть связанным с другими пороками нерва и 
краниофасциальными аномалиями.

Физикальное обследование. Полное обследо
вание при особом внимании к голове и шеи может 
определить состояние, провоцирующее заболевание 
уха у детей или связанное с ним Внешний вид лица 
и речевые особенности могут навести на мысль о на
личии нарушений в области ушей или слуха. М но
гие краниофасциальные аномалии, тачие как рас
щелина нёба, челюстно-лицевой дизостоз (синдром 
Тричера Коллинза) и трисомия 21 (синдром Дауна) 
связаны с нарушением в обласга ушей и слуховой 
трубы. Ротовое дыхание, чрезмерно носовой отте
нок звука могут указывать на внутриносовую и но
соглоточную обструкцию; гиперносовой характер 
звука — признак нёбно-глоточной недостаточности. 
Обследование ротоглоточной полости может обна
ружить открытую расщелину нёба или расщелину 
подслизистой оболочки (обычно ассоциируемой с 
расщеплением н '»ного язычка), которые провоци
руют средний отит с истечением. Носоглоточная 
припухлость с обструкцией носа и слуховой трубы 
может быть связана с СрО.

П о л о ж е н и е  ребенка при обследовании уха, носа 
и горла зависит от его возраста, способности к со

трудничеству, окружающей обстановки в клинике 
и предпочтения врача, проводящего обследование. 
Ребенка можно обследовать на столе для обследо
вания или на коленях родителя. Обычно необхо
димо присутствие родителя или помощника для 
сведения к миним ум у движ ений и повышения 
эфф ективности обследования (рис. 706.1). Стол 
для обследования больше подходит для младен
цев постарше и неконтактных или при таких про
цедурах, как микроскопическое обследование и 
прокол БП . Обследование на коленях подходит 
и предпочтительно для большинства младенцев и 
детей младшего возраста; одий из родителей может 
помочь удерживать ребенка одной рукой поверх 
предварительно сложенных на животе кистей рук 
ребенка, а другой рукой удерживая голову ребенка 
на своей груди. При необходимости ноги ребенка 
можно держать между колен. Во избежание трав
мы головы в результате телодвижений врач должен 
держать отоскоп рукой, крепко расположив его на 
голове или лице ребенка, так, чтобы отоскоп пере
мещ ался вместе с головой ребенка. Поднятием и 
оттягиванием наружного уха обеспечивается вы
прямление наружного слухового прохода, что по
зволит улучшить доступ к БП.

П ри о б с л е д о в а н и и  у х а  осмотр ушной раковины 
и наружного слухового прохода на наличие инфек
ции может помочь диагностировать осложнение 
СрО. Например, наружный отит может быть про
должением острого СрО с истечением, воспаление 
задней области ушной раковины может показать 
на периостит или поднрдкостничный абсцесс, рас-

Рис. 706.1. Методы ф иксации м ладенца для  обследова
ния и тимпанопункции или миринготомии (Bluestone С  D-, 
Klein J. О. O titis Media in Infants and  Children, 2nd ed. — Phi

ladelphia: W. B. Saunders, 1995. —  P. 91)
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лространяющийся от сосцевидных ячеек. Наличие 
ямок впереди ушной раковины или папиллом тоже 
следует отметить, так как у детей с этими измене
ниями повышенная частота НСТУ.

Н аличие серы в наружном слуховом проходе 
м о ж е т  помешать обследованию. У даляю т ушную 
серу обычно с помощью хирургической головки 
отоскопа, которая оиеспечивае'1’ проход проволоч
ной петли или кюретки с тупым краем при прямой 
визуализации. Другие методы включают промы
вание наружного слухового прохода теплой водой 
(при неповрежденной Б П ) или инсталляцию раст
вора такого разведения, как перекись водорода, в 
наружный слуховой проход в течение нескольких 
минут д л я  разм ягчен ия серы с последую щ иим 
удалением отсосом или промыванием. Некоторые 
коммерческие препараты (церуменекс) могут вы
звать дерматит наружного слухового прохода при 

’ постоянном применении, поэтому их используют 
только под наблюдением врача.

Воспаление наружного слухового прохода при 
наличии боли часто указывает на наружный оти:. 
Аномалии наружного слухового прохода включа
ют стеноз (распространен у цетей с трисомией 21), 
kooi яый экзостоз с отореей и наличием инородных 
тел. Холестеатома среднего уха может сопровож
даться преходящим дурно пахнущим отделяемым, 
инсгда с белыми остатками органических веществ; 
холестеатома наружного слухового прохода — бе- 
шм жемчужно-подобным разрастанием в верхней 
стенке прохода. Н аличие белых или серых орга
нических веществ в проходе наводит на мысль о 
грибковом наружном отите. Слуховой проход у 
новорожденных заполнен первородной смазкой, 
пластичной и светло-желтой, исчезающей вскоре 
после рождения.

БП и ее мобильность лучше оценивать с помо
щью пневматического отоскопа. Н ормальная БП 
находится в нейтральном положении; ее выпячи
вание может быть вызвано повыш енным давле
нием воздуха в среднем ухе при наличии или от
сутствии гноя или с его истечением; визуализация 
Молоточка и кольца может быть нечеткой из-за вы

пячивания БП. Обычно втяжение БП  означает от
рицательное давление в среднем ухе, но оно может 
бьггь следствием предшествующего заболевания 
среднего уха с фиксацией слуховых косточек, их 
связок или БП. При втяжении молоточек оказы
вается более выступающим и за ним лучше видна 

•наковальня.

Н орм альная БП  имеет вид серебристо-серой 
вощеной бумаги; белая или желтая БП  указывает 
на истечении из среднего уха. Покраснение толь
ко БП  может не свидетельствовать о патологии, 
так как кровеносные сосуды перепонки зачастую 
наполняются кровью в результате плача, чиханья 
ши* выдоха через нос. Нормальная БП  прозрачная, 
позволяя наблюдателю видеть ориентир» среднего 
уха — наковальню, мыс, нишу с окном улитки и 
часто барабанную струну промежуточного нерва. 
При истечении из среднего уха можно наблюдать 
воздуш но-ж и дкостн ое состоян ие или п у зы р ь
ки. Н евозмож ность визуализировать структуры  
среднего уха указывает на помутнение барабанной 
перепонки, обычно из-за ее утолщения, истечения 
из среднего уха или того и другого. Обследование 
в отраж енном свете обычно бесполезно, так как 
среднее ухо с истечением отражает свет, как нор
мальное.

Мобильность БП важна при определении дав
ления в среднем ухе, наличия или отсутствия ж ид
кости. Лучшую пневматическую отоскопию, хоро
шую изоляцию и прохождение воздуха по слухово
му проходу обеспечивает зеркало подходящего раз
мера. Резиновое кольцо на его верхушке улучшает 
изоляцию прохода. Нормальное давление в среднем 
ухе характеризуется нейтральным положением БП 
и быстрым переходом БП как к положительному, 
так и отрицательному давлению.

Втяжение БП  чаще всего происходит при от
рицательном давлении в среднем ухе, даже при 
среднем отрицательном давлении; в среднем ухе 
не наблю дается видимого движ ения внутрь при 
прилож ении полож ительного давления к слухо
вому проходу. Однако отрицательное давление в 
проходе за  счет отпускания резиновой колбочки 
пневматического отоскопа может заставить БП  
внезапно занять нейтральное положение. Втянутая 
БП  возможна как при наличии, так и отсутствии 
жидкости в среднем ухе, и если жидкость в среднем 
ухе смешивается с воздухом, БП  может стать мо
бильной в какой-то степени. Движение барабанной 
перепонки наруж у мечее вероятно при наличии 
сильного отрицательного давления в среднем ухе 
или при истечении из него.

БП  при выпячивании движется в сторону при
лож ения положительного напряжения, но не от
рицательного, если давление в среднем ухе поло
жительное и при наличии воздуха. Выпяченная БП  
и положительное давление в среднем ухе без ис



течения могут наблюдаться у  грудных младенцев, 
плачущих во время отоскопического обследования, 
у  младенцев постарше и детей с заложенным но
сом и на ранней стадии острого СрО. Если система 
возд ухоносных сосцевидных ячеек в ухе заполне
на отделяемым, в ней мало воздуха или его нет, то 
мобильность БП  сильно снижается или она отсут
ствует в ответ на приложение положительного и 
отрицательного давления.

Аспирация среднего уха — это точный метод 
проверки наличия и типа истечения из среднего 
уха. Диагностический прокол БП  осуществляют, 
вводя в нижнюю часть БП  спинальную иглу №  18, 
вставленную в шприц или сифон (рис. 706.2). Н а
ружный слуховой проход обрабатываю! спиртом 
перед проколом перепонки и аспирацией отделяе
мого из среднего уха для бактериологического ис
следования.

Рис. 706.2. Пункция барабанной  перепонки игпой ш при
ца для туберкулина (слева) или с использованием  сифонг 
A lden-Senturia (Storz Instrum ent Со, St. Louis) (Bluestone С  D„ 
Klein J. O. Otitis m edia in infants and  children 2nd e d .—  Phil

adelphia: W. E. Saunders, 1995. —  P. 127)

Другие виды исследования уха и слуха вклю 
чают аудиометоию , импедансную  аудиометрию  
(ти м п ан ом етри ю ), акустическую  реф лектом е- 
трию и специальные исследования функции слу
ховой трубки. Визуализирующие исследования с 
использованием видеомониторов, вклю чая КТ и 
М РТ, часто дают больше информации othoi итель-

но анатомических аномалий и степени воспаления 
или новообразований. При обследовании ребенка с 
подозрением на вестибулярное рас< тройство необ
ходимо иметь в виду специализированную оценку 
функции лабиринта (см. гл. 711).

Глава 707 

Тугоухость
Ажозеф Х о а д о а -м л .
(Joseph Haddad Jr.)

Заболеваемость и распространенность. Хотя 
оценки  варьирую т и з-за  разницы  в критериях 
определения тугоухости, возрастная обследован
ная группа и используемые методы обследования 
от 1 -2  новорожденных на 1000 рожденных живыми 
имеют среднюю (3 0 -5 0  дБ), серьезную (50 -70  дБ) 
или полную (70 дБ  и более) двустороннюю НСТУ. 
включая 0-1:1000 случаев с двусторонней НСТУ, 
превыш ающей 75 дБ. Дополнительны е 1-2:1000 
случаев могут иметь более легкие или односторон
ние нарушения слуха, к 19 годам заболеваемость 
возрастает вдвое. Односторонняя Н С ТУ  45 дБ или 
выше наблюдается у 3:1000 школьников США; ту
гоухость 26 дБ или выше — у  13:1000. Тугоухость 
возможна в детстве в любое время. Если учиты
вать менее выраженною тугоухость или временную 
кондукгчьную тугоухость (К ТУ ), которая обычно 
сопровождает заболевание среднего уха у дете) 
младшего возраста, то число детей с этим недугом 
значительно возрастет.

Типы тугоухости. Тугоухость может быть пери
ферической или центральной по п р о и с х о ж д е н и ю . 

Обычно причиной периферической тугоухости яв
ляется нарушение передачи звука через н а р у ж н о е  

или среднее ухо либо аномальное преобразование 
энергии звука в нервную деятельность во в н у т р е н 

нем ухе и V III черепном нерве. П е р и ф е р и ч е с к а я  

тугоухость может быть кондуктивной (з в у к о п р о 

водящ ей), нейросенсорной или смешанной, 
наиболее распространена у  детей и в о з н и к а е т  при 
физическом препятствии на пути передачи звука 
наружном и /и л и  среднем ухе. Обычно п р и ч и н а м и  

К ТУ  в наружном слуховом проходе являются его 
атрезия или стеноз, серная пробка или и н о р о д н ы е  

тела; в среднем ухе — перфорация БП, разрыв



фиксации цепи слуховых косточек, СрО с истече
нием, а та.сже отосклероз и холестеатома. Повреж
дение или анома [ьное развитие структур внутрен
него уха может стать причиной Н С Т У ; сюда вхо
дят разрушение волосковых сенсорных клеток от 

I шума, болезни или в результате действия ототок- 
сичных лекарственных средств, кохлеарный порок 

I развития, перилимфатический свищ в круглом или 
овальном окне БП , повреждения слухового V III 

I нерва. Комбинация КТУ и Н С ТУ  рассматривается 
как с м е ш а н н а я  т у г о у х о с т ь .

Нарушение слуха, возникающее в проводящих 
путях ЦНС, имеющих отношение к слуху, от V III 
черепного нерва к коре головного мозга обычно 

и считается центральным (или  ретрокохлеарным). 
Опухоли или  д ем и ели н и зац и я V III  черепного 
нерва и мостомозжечкового угла могут вызвать на - 
рушения слуха, но щадят наружное, среднее и вну
треннее ухо. У  детей они редки. К другим формам 
центрального нарушения слуха, известных как н а 

р у ш е н и я  ц е н т р а л ь н о г о  с л у х о в о г о  п р о ц е <  с а ,  относят
ся те, которые создают трудности даже для детей 
с нормальным слухом: выборочно прослушивать 
при наличии шума, комбинировать информацию 

I от обэих ушей надлежащим образом, обрабатывать 
речь, если она невнятная, и интегрировать слухо
вую информацию, которая подается быстрее замед
ленного темпа. Эти нарушения могут проявляться 
в виде понижения внимания и академических или 
поведенческих проблем в школе. Д ля детей постар
ше есть пути избавления от этих нарушений; часто 

I важна идентификация и документация централь- 
I ного нарушения слуха, так как они информируют 

родителей и учителей об истинной причине плохо
го внимания и поведения и есть возможность его 
корректировки.

Этиология. Этиология тугоухости зависит от 
того, кондуктивная она или нейросенсорная. Боль
шинство случаев К ТУ  приобретенные, наиболее 
часто из-за наличия жидкого содержимого в сред
нем ухе. Среди врожденных причин — аномалии 
Наружного уха, наружного слухового прохода, ЬП 
и слуховых косточек. Холестеатому или другие 
Разрастания в среднем ухе редко можно считать 
причиной КТУ. Перфорацию БП  (травма, СрО ), 
Разрыв цепи слуховых косточек (инфекция, холе
стеатома, травма), тимпаносклероз, приобретенную 
Холестеатому или разрастания в слуховом проходе 
1ли среднем ухе (гистиоцитоз клеток Лангерганса, 

опухоль слюнных желез, гломангиома, рабдомио-

саркома) можно также рассматривать в качестве 
причины КТУ, как и редкие болезни, поражающие 
среднее ухо и височную кость: отосклероз, осте- 
опетроз, фиброзная дисплазия и несовершенный 
остеогенез.

Н С Т У  может бьпь врожденной или приобре
тенной. Среди причин Н С ТУ  генетические, инфек
ционные, аутоиммунные, анатомические, травма
тические, ототоксическис и идиопатические ф ак
торы. Наиболее частой и н ф е к ц и е й  при врожденной 
Н С Т У  является ЦМ В — 1:100 новорожденных в 
США. Среди них ежегодно 6000-8000 младенцев 
имеют клинические симптомы, вклю чая 75 % с 
Н СТУ . Врожденная Ц М В -инфекция заслужива
ет особого внимания из-за ее свя зи с тугоухостью 
симптомной и асимптомной, а такж е с прогрес
сирующей. Некоторые дети с врожденной ЦМ В- 
инф екцией внезапно теряли  остаточны й слух в 
возрасте 4 -5  лет. М енее частой причиной Н С ТУ  
является  врожденны й токсоплазмоз и сифилис. 
При врожденной ЦМ В-инфекции, токсоплазмозе 
и сифилисе Н С ТУ  может начаться месяцы и годы 
спустя после рождения. Краснуха, когда-то наи
более распространенная вирусная инфекция при 
врожденной Н СТУ , в настоящее время очень ред
кая патология благодаря эффективным програм
мам вакцинации. Внутриутробное инфицирование 
герпесом встречается редко, а тугоухость в каче
стве единственного симптома — очень редко.

С реди других постнатальных инфекционных 
причин Н С Т У  — стрептококковый сепсис груп
пы В у  новорожденных и бактериальный менингит. 
S t r e p t o c o c c u s  p n e u m o n i a e  наиболее часто вызывает 
бактериальный менингит, чти после неонатально
го периода приводит к НСТУ; его можно снизить 
пневмококковой конъюгированной вакциной. Н а -  

e m o p h i l is  i n f l u e n z a e ,  ранее наиболее частая причи
на менингита, приводящего к Н СТУ , сейчас стала 
редкой благодаря применению Hib-Bai цины. Редко 
вызывают Н СТУ  болезнь Лайма, парвовирус В19 и 
ветряная оспа. Эпидемический паротит, краснуха, 
корь, когда-то наиболее частые причины Н С ТУ  у 
детей, сейчас встречаю тся редко благодаря про
граммам вакцинации.

Вероятно, в основе 50 % Н С Т У  г е н е т и ч е с к и е  

причины. Эти нарушения могут бьпь ассоциирова
ны с другими аномалиями, быть частью названного 
синдрома или существовать отдельно. Часто Н СТУ  
встречается при аномалии уха и глаза и нарушении 
метаболической, костно-мышечной, покровной, ре-



нальной и нервной систем. Тугоухость с передачей 
по аутосомно-доминантному типу составляет около 
10 %  Н С ТУ  у  детей. Синдромы Варденбурга (типа 
1 и 11) и брахиооторенальный пред( тавляют два из 
наиболее частых доминантных синдромных типов 
НСТУ. Н а Н С Т У  с аутосомно-рецессивным типом 
наследования, как синдромную, так и асиндромную, 
приходится около 80 %  Н СТУ  у детей. Синдромы 
Ашера (типы  1, 11 и 111), Пендредч и  Джеруэл- 
л а -Л а н ге - Н ильсена — три наиболее распростра
ненных рецессивных типа НСТУ. В то время как 
детей с легко идентифицируемым синдромом или с 
аномалиями наружного уха мож кэ классифициро
вать как группу повышенного риска Н С ТУ  и адек
ватно контролировать, асиндромные случаи пред
ставляют собой повышенную трудность. М утации 
гена коннексина-26 и -30 идентифицировали в ау- 
тосомных рецессивных, аутосомных доминантных 
и е спорадических асиндромных случаях НСТУ . 
Полозависимые нарушения, имеющие отношение к 
НСТУ , как считают, составляет 1 -2  %  всех НСТУ, 
вклю чая болезнь Норри, отопалатодигитальный 
синдром (Тейби) и синдром Альпорта. Хромосом
ные аномалии, такие как трисомия 13-15, 18 или 
21, могут тоже сопровождаться нарушением слуха. 
Больные с синдромом Тернера имеют моногамию 
для всех или части одной Х-хромосомы и могут 
страдать КТУ и Н СТУ  или тугоухостью смешанно
го типа. Тугоухость может быть прогрессирующей. 
М итохондриальные генетические нарушения тоже 
могу! привести к НСТУ.

А ген ези я или п орок  р а зв и т и я  ко х л еар н ы х  
структур, вклю чая аномалии Ш ейбе, М ондини, 
А лексан д ера и М ичела, ги п ер тр о ф и р о ван н ы е 
аномалии канальиев вестибулярного аппарата и 
кост ных полукруглых каналов могут быть генети
ческими. Вполне вероятно, что эти аномалии воз
никают до 8-й недели беременности и происходят 
из-за задержки нормального развития, аберран г- 
ного развития или обоих видов. М ногие из этих 
аномалий представлены  в литературе в связи  с 
другими врожденными состояниями, такими как 
внутриутробные инфекции (ЦМ В, краснуха). Они 
довольно распространенные; у 20 %  детей с Н СТУ  
явны е или едва различимые аномалии височной 
кости просматриваются при КТ с высоким разре
шением или М РТ.

К ТУ  тоже может быть генетической. Состоя
ния, болезни или синдромы, которые включают че
репно-лицевые аномалии, часто бывают связаны с

КТУ, а возможно, и с НСТУ. Синдромы Пьера Ро- 
бена, Тричера Коллинза, К липпеля-Ф ейля, Крузо- 
на, брахиооторенальный синдром и несовершенный 
остеогенез часто бывают связаны с тугоухостью. 
Врожденные нарушения с КТУ включают пороки 
развития слуховых косточек и структур среднего 
уха, гтрезию наружного слухового прохода.

М ногие генетически определяемые причины 
наруш ения слуха, как синдромные, так  и асин
дромные, не проявляют себя какое-то время после 
рождения. Синдромы Альпорта, Альстрема и Да
уна, болезнь Речлингхаузена и синдром Гунтера- 
Гурлер — генетические заболевания, при которых 
НСТУ  проявляется поздно.

Н С ТУ  может быть вторичной из-за воздействия 
т о к с и н о в ,  х и м и к а т о в  и  п р о т и в п м и к р о б н ы х  с р е д с т в .  

Н а ранних сроках беременности эмбрион особенно 
восприимчив к воздействию токсичных веществ. 
Ототоксичные лекарственные препараты, включая 
аминогликозиды, петлевые диуретики, химиотера
певтические средства (цисплатин), тоже могут вы
звать НСТУ. Врожденная Н С ТУ  бывает вторичной 
из-за воздействия этих лекарственных средств, а 
также талидомида и ретиноидов. Хинин, свинец и 
мышьяк могут вызвать нарушение слуха как в до
родовой, так и послеродовой период.

Т р а в м ы , включая перелом височной кости, ушиб 
внутреннего уха, травма головы, я^рогенная травма 
(хирургическая, экстракорпоральная оксигенация 
БП), радиация и шум могут стать причиной НСТУ. 
Среди других редких причин Н С Т У  у детей им
мунные заболевания (системные или ограничен
ные внутренним ухом), метаболические аномалии 
и новообразования височной кости.

В боксе 707.1 перечислены некоторые факторы 
повышенного риска нарушения слуха у  новорож
денных — около 50 %  случаев от средней до п о л н о й  

Н С ТУ  у новорожденных.
Последствия нарушения слуха. О н и  за ви сят 

о г характера и  степени тугоухости и  и н д и в и д у а л ь 

ных особенностей ребенка. Тугоухость межет быть 
одно- и  двусторонней, кондуктивной, нейросенсор- 
ной или смешанной; слабо-, средне- и сильно вы ра

женной или полной; начало может быть внезапны м  

или постепенным; стабильной, прогрессирующей 
или приступообразной, охватывающей часть или 
весь спектр слышимых звуков. Другие факторы, 
такие как умственные способности, состо шие ЗДО" 

ровья и физическое развитие (вклю чая с о п у т с т в у 

ющие синдромы), материальный достаток, во зр аст



ф Бокс 707.1. Индикаторы нейросенсорной и/или кондуктивной тугоухости

Для новорожденных (до 28 дней), кэгда всеоб
щий скрининг недоступен

• Семейный анамнез наследственной НСТУ у де
тей

• Внутриутробная инфекция: ЦМВ, краснуха, си
филис, ВПГ или токсоплазмоз

• Черепно-лицевые сномалич с морфологически
ми отклонениями ушной раковины и слухового 
прохода

• Масса тела при рождении менее 1500 г
• Гипербилирубинемия .ребутешая обменного 

переливания компонентов крови
• ()тото.;сичные лекарственные средства, вклю

чая не только аминогликозйды, используемые 
многократно или в сочетании с петлевыми диу
ретиками

• Бактериальный менингит
• Число баллов по шкале Апгар 0 -4  за 1 мин или 

0 -6  за 5 мин
• Механическая вентиляция в течение 5 дней или 

более
• Стигмы или другие признаки, Имеющие отноше

ние к известному синдрому для.различия в ней
росенсорной и/или кондуктивной тугоухости

Для детей (возраст от 29 дней дс 1  лет), когда 
развиваются определенные состояния здоровья, 
требующие повторного скрин.чнга

• Озабоченность родителей, няни относительно 
слуха, речи, ячыка и/или задержки в развитии

• Бактериальный менингит или другие инЛекции, 
связанные с НСТУ

« Травма головы с потерей сознания или перело
мом черепа

• Стигматы или другие симптомы, связанные с 
синдромом, угрожаемым нейросенсорной и/или 
сондуктивной тугоухостью

• Ототоксичные лекарственны^ сре (ства, включая, 
не только химиотерапевтические средства или 
амигюгликозиды многократными курсами в со
четании с петлевыми диуретиками

• Рецидивирующий или стойкий СрО в течение по 
крайней: мере 3 мес.

Для детей (в  возрасте от 29 дней до 3 лет), тре- 
букнцгх периодической проверки слуха

» Некоторые новорожденные и младенцы могут 
пройти первиччый 'черининг по слуху, но им не
обходима ш ,л") (ическая проверка слуха, чтобы 
определить нойросонсорную и/или кокдуктив- 
ную rvijyx,4Ti- с поздним началом. Дети v та
кими !• )г,азатёлями требуют проверки слуха ю  
крайне мере каждые 6 мес. до 3 лет с соответству
ющим интервалом 

Показатели нейросенсорной тугоухости с позд
ним началом

•  Семейный анамнез наследственной детской ту
гоухости

•  Внутриутробная инфекция: ЦМВ, краснуха, си/-' 
филис, В11Г или токсоплазмоз

• Нейрофибриматпз типа II и нейродегенератив- 
ные нарушения

Показатели, связанные с кондуктив ной туго 
ухостью

■- А  рецидивный или стойкий отит с истечением
• Анатомические пороки развития и другие тару» 

шения, которые влияют на функцию слуховой 
трубы

• Нейгоде! итеративные нарушения

American Ai ademe of Pediati ics. loint Committee on Inf
ant Hearing, Joint Committee on Infant Hearing 1994 Position 
Statement. Pediatrics 1995:95:152.

при возникновении болезни, возраст ребенка при 
идентификации и быстрота вмеш ательства тоже 
оказывают влияние на возникновение тугоухости 
У ребенка.

Большинство детей с нарушением слуха сохра
няют какой-то слух, пригодный для жизни. Только 
У 6 % населения с нарушением слуха двусторон
няя полная тугоухость. В жизни тугоухость может 
очень рано повлиять на развитие речи и языка, со
циальное и эмоциональное развитие, поведение, 
внимание и успехи в учебе. В некоторых случаях 
эти наруш ения неправильно диагностирую тся, 
поско, гьку у детей с таким дефектом достаточно 
слуха, чтобы реагировать на окружающие звуки,

и они способны обучаться речи и язы ку, но при 
вызове в классе не способны выполнить задание 
полностью.

Даже слабо выраженное или одностороннее на
рушение слуха может оказать вредное члияние на 
развитие маленького ребенка и выполнение школь
ных заданий. У детей с такими нарушениями слуха 
возникают большие затруднения при неблагопри
ятны х условиях для слуха (фоновый шум и плохая 
акустика), как это может быть в классной комна
те. Тот факт, что школьные уроки — это слуховер
бальная среда, недооценивает» я теми, кто умаляет 
взаимосвязь тугоухости и учебы. Нарушение слу
ха необходимо принимать во внимание у каждого



ребенка с проблемой речи и язы ка или неважным 
исполнением, плохим поведением или невнима
тельностью в школе (табл. 707.1).

Дети с тугоухостью средней, высокой и полной 
степени и с другими дефектами часто обучаются 
в классах или школах для детей с определенны
ми недостатками. Лечение слуха и выбор спосо
ба общ ения и обучения для детей с нарушением 
слуха должны быть индивидуальными, так как эти 
дети представляют неоднородную группу. Важен 
комплексный подход к лечению отдельных паци
ентов, каждый из них и его семья представляю т 
единственны? в своем роде потребности и способ
ности.

Скрининг слуха. Нарушение слуха может силь
но влиять на развитие ребенка, и поскольку ранняя 
идентификация улучшает прогноз, скрининговые 
программы широко и активно пропагандируются. 
Данные из программы по защите новорожденных 
в Колорадо предполагают, что если младенцы с 
нарушением слуха идентифицируются и их изле
чивают к 6 мес., то этим детям  (за исключением 
детей с двусторонним полным нарушением слуха) 
следует развивать тот же уровень языка, что и их 
ровесникам без нарушения слуха. Это важная под
держка для организации скрининговых программ 
по обследованию слуха новорожденных с охватом 
всех детей.

Т а б л и ц а  7 0 7 . 1

Дефекты слуха как функция слухового порога среднего уровня
Порог среднего 

уровня (дБ ) 
при 500-2000 Гц 

(ANSI)

Параметр Обычные щнрпшы
Слух без 
усиления

Степень деф ек г 
(нелеченного на 1 -м 

году жизни)

Возможные методы 
коррекции

0-15 Нормальный
диапазон

Кондуктивная туго
ухость

Все речевые 
звуки

Отсутствует Отсутствует

16-25 Легкая туго
ухость

СрО, перфорация БП, 
тимпаносклероз; дис
функция слуховой тру 
бы; отчасти НСТУ

Четко гласные, 
может nponj 
стить глухие со
гласные

Слабая слуховая 
дисфункция при 
освоении языка. Про
блемы с восприятием 
некоторых речевых 
звуков

Предполагает необходи
мость в слуховом аппарате; 
чтение вслух; слуховой 
тренинг, речевая терапия, 
предпочтительное место в 
классе, соответствующее 
хирургическое вмешатель
ство

25-30 Слабая СрО, перфорация БП, 
тимпаносклероз, силь
ная дисфункция слухо
вой трубы, НСТУ

Только неко
торые речевые 
звуки, более 
громкие голосо
вые звуки

Слуховая дисфунк
ция при обучении. 
Слабое отставание в 
изучени 1 языка. Не
большие проблемь1 с 
речью. Невнимателк ■ 
ность

Слуховой аппарат. Чте
ние по 1убам. Слуховой 
тренинг. Речевая терапия. 
Соответствующее хирурги
ческое вмешательство

30-50 Средняя
тугоухость

Хронический отит, 
аномалия слухового 
прохода/среднего уха, 
НСТУ

Пропускает 
большинство 
речевых звуков 
при нормальном 
vpoBHe беседы

Проблемы с речью 
Отставание в освог 
нии языка. Дисфунк
ций обучение Невни
мательность

Все из вышеперечисленно
го + учет особой ситуации 
в классе

50-70 Сильная
тугоухость

НСТУ или смешанная 
туго; хость из-за ком
бинации зг эолевания 
среднего уха и нейро- 
сенсорного компонента

Никаких рече 
вых звуков при 
нормальной 
беседе

Сильные прослемы с 
речью. Отставание в 
изучении языкг дис- 
функцга обучения, 
невнимательность

Все из вышеперечислен
ного; возможен перевод в 
специальный класс

70+ Полная туго
ухость

НСТУ или смешанная Не слышит речь 
и другие звуки

Сильны0 проблемы с 
речью. Отставание в 
изучении языка, дис
функции обучения, 
невнимательность

Все из вышеперечислен
ного; возможен перевод в 
специальные классы или 
школу

ANSI — Американский национальный институт стандартов.
Northern J. L Dowvs М  P. Hearing in Children 4th ed. — Baltimore Williams & Wilkins, 1991; с изменениями.



ААП поддерж ивает идею всеобщего вы явле
ния тугоухости у  младенцев в возрасте до 3 мес. 
с соответствующ им вмеш ательством не позднее 
6 мес. В настоящее время скрининг слуха одобрен 
в 32 штатах США. До тех пор пока скрининговые 
программы обследования не поручат всеобщего 
одобрения, многие больницы будут использовать 
другие критерии при обследовании на тугоухость. 
Некоторые из них используют критерии повышен
ного риска (см. бокс 707.1), чтобы определить, ка
ких младенцев обследовать, некоторые обследуют 

! всех, кому требуется интенсивное лечение, а  не
которые тех и других. П роблема использования 
критериев повышенного риска Для обследования 
заключается в том, что 50 %  всех случаев наруше
ния с/'уха будут пропущены, так как эти младенцы 
имеют нарушения слуха, но не соответствуют ни 
одному критерию риска или тугоухость у  них ра?- 

, вилась после неонатального периода.
Р еком ендуем ы е м етоды  об след ован и я сл у 

ха — это или тестирование с использованием ото- 
эк у с  гических эмиссий (О А Э), или слуховая реак
ция, вызванная в мозговом ствсле (С Р М С ). Тест 
СРМС — это вызванная слуховая электрофизио- 
логическая реакция, которая хорошо коррелирует 
со слухом, успеш но и с эф фективностью  затрат

I использовалась д ля  скрининга новорож денны х 
и в дальнейш ем будет прим еняться для иденти
фикации степени и типа тугиухости. Тесты ОАЭ, 
успешно используемые во многих программах по 
скринингу новорожденных, — быстрые, простые в 
применении и недорогие, обеспечивают критерий 
показаний наличия тугоухости. Результата интер
претируются довольно просто. ОАЭ отсутствует 
при слухе ниже 3 0 - 40 дБ  независимо от причины; 
У тех детей, которым не удалость пройти тести
рование с ОАЭ, используется С РМ С  для оконча
тельной точной оценки. Не рекомендуются такие 
Методы обследовангя, как наблюдение за поведен
ческой реакцией на трещотку или использование 
автоматических систем например, Crib-o-gram или 
люльки со слуховой реакцией (в  которых движе
ния младенца в ответ на звук записываются на дат
чики движения).

У многих детей тугоухость развивается после 
Неонатального периода, поэтому они не иденти 
фицирую тся програм м ам и обследования ново
рожденных и часто не выявляются до возраста пе
ред школой или детским садом, когда проводится 
Дальнейшее обследование. Следовательно, врачи

первичной медико-санитарной службы и педиатры 
должны быть настош ж ены  в отношении детской 
тугоухости, чтобы тех, кто с нарушением слуха не 
был обследован надлежащим образом, можно было 
идентифицировать как можно быстрее.

И д е н т и ф и к а ц и я  н а р у ш е н и я  с л у х а .  В оз
действие тугоухости самое сильное на младенцев, 
которы е уж е долж ны  разви вать  язы к, поэтому 
идентификационное диагностирование, описание 
и лечение необходимо начинать как можно ско
рее. В общем, младенцы с пренатальным или пе
ринатальны м анамнезом, который относит их к 
повышенному риску (см. бокс 707.1), или те, кто 
не прошел типовое обследование, должнь: быть 
тщ ательно проверены опытными клиническими 
аудиологами, чтобы достоверно оценить слуховую 
функцию . П едиатры долж ны  поощ рять семьи в 
деле сотрудничества и в плане наблюдения. М ла
денцы из группы повышенного риска, которые не 
были обследованы в период новорожденности (ча
сто из-за смены больницы), должны пройти обсле
дование в возрасте до 3 мес.

М ладенцы с нарушением слуха из гр у'ппы по
вышенного риска или обследованные на наруше
ние слуха по программ? неонатального скрининга 
слуха составляю т только часть детского населе
ния с дефектом слуха. Детей с врожденной глу
хотой с аутосомно-рецессивны м наследованием 
или бессимптомной врожденной инфекцией часто 
не идентифицируют до 2 или 3 лет. Обычно, чем 
сильнее нарушение слуха, тем раньше следует его 
идентифицировать, но часто это происходит позд
нее возраста, в котором получают оптимальный ре
зультат. У детей с нормальным слухом обширный 
словарный запас развивается к 3 годам. Родитель
ская озабоченность относительно слуха и любая 
задержка в развитии речи и усвоении запаса слов 
долж ны н а с т о р .1 Ж и в а т ь  педиатров, родительская 
озабоченность обычно служит предпосылкой пла
новой идентификации и диагностики тугоухости 
к возрасту 6 мес. — 1 года. В табл. 707.2 представ
лены рекомегдации для обе недования развития 
речи у  детей младшего возраста, в таб а. 707.3 — для 
идентификации детей с аномальным слуховым по
ведением. Невыполнение этих критериев должно 
служить показанием к аудиологическому исследо
ванию.

Клиническое аудиологическое исследова
ние. Даже у  самых маленьких младенцев можно 
определить ф ункцию  слуха. Если у  маленького



ребенка подозревается наруш ение слуха, слухо
вую ф ункцию  мож но достоверно оценить. М е
тодики  успеш ного лечения тугоухости  у детей 
основываются на своевременной идентификации 
и оценке поведения. Сотрудничество педиатров и 
тех, кто специализируется в таких областях, как 
аудиология, патология речи и языка, образование 
и развитие ребенка, необходимо для опт ш изации  
слуховербального развития. Лечение детей с на
руш ением слуха вклю чает устройство усиления 
звука (и часто его установку), мониторинг слуха, 
слуховые навыки, рекомендации родителям и се
мьям, советы учителям и связь с общественными 
организациями.

Т а б л и ц а  7 0 7 . 2  

Критерии для аудиологической проверки

Matkin N  D. Early recognition and referral of hearing impaired 
children. Pediatr Rev 1984; 6:151; воспроизвела но с разрешения 
Pediatric”

Т а б л и ц а  7 0 7 . 3  

Критерии ооращения к специалисту для детей 
с подозрением на тугоухость

Возраст
(мес.) Нормальное развитие

...............
16-18 Должен следовать простым указаниям без жестов 

или други„ визуальных намеков; можно научить 
добираться до интересной игрушки при наличии 
звука

19-24 Должен указывать на части тела, когда его про
сят; к 21-24 мес. можно обучать игровой аудио
метрии

Matrin N. D  Early recognition and referral of hearing-impaired 
children Pediatr Rev 1984; 6  151; носпроизледено с разрешения 
Pediatrics

А у д и о м е т р и я .  Метод аудиологической оценки 
зависит от возраста или уровня развития ребенка, 
причины исследования, отологического состояния 
ребенка или анамнеза. Аудиограмма дает фунда
ментальное описание слуховой чувствительности 
(рис. 707.1). Слуховой порог оценивают как функ
цию частоты, используя при этом чистые тоны (си
нусоидальные волны) с интервалом 250-8000 Гц. 
Обычно используют наушники, слух оценивается 
отдельно для каждого уха. С их помощью исследу
ют в о з д у ш н у ю  з в у к о п р о в о д и м о с т ь .  Те же самые про
верочные звуки можно подавать на ухо через гене
ратор, который устанавливается на голове, обычно 
на сосцевидном отростке. Эти сигналы определяют 
к о с т н у ю  з в у к о п р о в о д и м о с т ь ,  так как кости черепа 
передают вибрацию в виде звуковой энергии непо
средственно во внутреннее ухо, в сущности обходя 
наружное и среднее ухо. У нормального уха пороги 
воздушной и костной звукопроводимости одинако
вые; они такие же и при НСТУ. У детей с КТУ по
рог воздушной и костной проводимости различа
ется и называемся к о с т н о - в о з д у ш н ы м  и н т е р в а л о м ; 
он указывает на величину нарушения cnvxa, отно
сящегося к дисфункции наружного и /и л и  с р е д н е г о  

уха. При смешанной тугоухости порог как в о з д у ш 

ной, так костной звукопроводимости а н о м а л ь н ы й ,  

отмечается костно-воздушный интервал.
П о р о г  в о с п р и я т и я  р е ч и . Д ругим показате

лем, полззным для описания слуховой ф у н к ц и и  
является порог восприятия речи (П В Р ). Это са
мый низкий уровень громкости, при котором по
казатель почти 50 %  правильности получаем при 
задании по восприятию  спондейных слов. Спон- 
дейные слова — это двусложные слова или фразы 
с одинаковым ударением на каждый слог, харак
терные для английского язы ка (baseball, hot-dog, 
pancake). Слушатели должны знать все эти сл ова , 
чтобы получилиь достоверные результаты при те-

Возраст
(мес.) Нормальное развитие

0-4 Должен путаться громких звуков, спокоен; услы
шав голос матери, мгновенно прекращает двигать 
ся если голос обычного уровня

5 -6 Должен правильно локализовать звук, подавае 
мый в горизонтальной плоскости, начать имити
ровать звуки в собственной речи или, по крайней 
мере, взаимно вокализовать вместе с взрослыми

7-12 Должен правильно локализовать звуки в любой 
плоскости. Должен реагировать на имя, даже ког
да оно произносится тихо

13-15 Дилжен смотреть в направлении неожиданного 
звука или знакомых предметов либо при обраще
нии к нему

Возраст
(мес.)

Критерии обращения к специалисту для детей 
с задержкой речевого развития

12 Отсутств; ет дифференцированный лепет или 
голосовая имитация

18 Не используются отдельные слова

24 Словарь одиночных слов < 10  слов

30 Менее 100 слов; нет данных о комбинациях из 
двух слов; неразборчивость

36 Менее 200 с тон, не используются телеграфные 
предложения; четкость менее 50 %

18 Менее 600 слов, не используются простые пред
ложения; четкость < 80 %
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Рис. 707.1 . Аудиограмма при двусторонней тугоухости

стировании. П ВР должен соответствовать средне
му значению порогов чистого тона при 500,1000 и 
2000 Гц, среднего чистого тона (С Ч Т ). П В Р здесь 
уместен в качестве показателя потенциала ребенка 
для развития и использования речи и языка; это 
служит и проверкой достовер.юсти тестирования, 
так как дети с неорганической тугоухостью (симу
лянты) могут показать расхождение между П ВР 
и СЧТ.

Основные слуховые тесты заканчиваются оцен
кой способности ребенка воспринимать многослож
ные слова, если они подаются на соответствующем 
уровне прослушивания. Тесты по восприятию слов 
помогают в дифференциальной диагностике нару
шения слуха и обеспечивают показатель выпол
нения ребенком задания, когда речь подается на 
Уровне громкости, подобном имеющемуся в окру
жающей среде.

И г р о в а я  а у д и о м е т р и я .  Слуховое тестирова
ние зависит от возраста ребенка. У детей старше

5 или 6 лет используются обычные методы тести
рования, у  детей 2 ,5 -5  лет — игровая аудиометрия. 
Восприимчивость в т р о в о й  аудиометрии обычно 
определяется моторной активностью с помощью 
игры, такой как бросание кубиков в ведро, колец на 
крючок или завершение головоломки. Этот метод 
можно использовать для получения достоверной 
аудиограммы у детей дошкольного возраста. У тех, 
кто не повторяет или не может это сделать четко, 
для определения П В Р и выполнения заданий по 
пониманию слов можно использовать картинки с 
намеками.

В и з у а л ь н а я  у с и л е н н а я  а у д и о м е т р и я .  У  детей 
в возрасте от 6 мес. до 2,5 лет обычно используется 
визуальная усиленная аудиометрия (ВУ А ). При 
этом методе за ребенком наблюдают на предмет по
ворота головы в ответ на активацию усилителя в 
виде оживленной (механической) игрушки. Если 
младенцы проверяются соответствующим образом 
с помощью подачи звуков, связанны х с намеком 
на игрушку, то ВУА помогает достоверно оценить 
слуховую чувствительность к  тонам и звукам речи. 
В большинстве случаев звуки подаются с помощью 
репродукторов в звуковое поле, так что не посту
пает никакой информации, лишней для уха. Часто 
младенца обследуют, чтобы исключить нарушение 
слуха, что могло бы повлиять на развитие речи и 
языка. Нормальный уровень отклика в звуковом 
поле у младенцев указывает на достаточность слу
ха для этой цели, несмотря на вероятный разный 
уровень слуха в обоих ушах.

А и д и о м е т р и я  п о в е д е н ч е с к о г о  и с с л е д о в а н и я .  

И спользуем ая в качестве метода обследования 
младенцев до 5 мес. аудиометрия поведенческого 
обследования (А П О ) ограничивается безуслов
ными рефлексами на сложные (не зависимые от 
частоты) звуки, такие как шумы, речь или музы
ка, подаваемые с использованием ка либрованных 
сигналов репродуктора или некалиброванных тре
щоток. Уровень отклика меняется в широком диа
пазоне и у  младенцев и обычно не тает достоверной 
оценки чувствительности.

О бследование ребенка с подозрением на н а
рушение слуха не будет полным, пока тональные 
пороги слуха и П В Р (достоверная аудиограмма) 
не будут получены на каждое ухо. АПО и ВУА при 
тестировании в звукового поле определяют слухо
вое восприятие в ухе, которое слышит лучше.

И с п ы т а н и е  н а  з в у к о в о й  ( а к у с т и ч е с к и й )  

и м м и т а н с .  Это стандартная часть клинических



аудиологических тестов, включая тимпанометрию. 
Испытание на акустический иммитанс — это под
ходящ ий метод объективной оценки состояния 
среднеги уха. Тимпаноме i рию можно проводить в 
кабинете врача, она помогает в диагностике и ле
чении СрО с истечением — обычной причины на
рушения слуха от слабовыраженного до среднего у 
детей младшего возраста.

Т и м п а н о м е т р и я .  При эгом методе строится гра
ф ик способности среднего уха передавать энергию 
звука (полная приводимость или согласованность) 
или препятствовать энергии звука (импеданс) как 
функции давления воздуха в наружном слуховое 
проходе. П оскольку больш инство инструментов 
для испытаний на иммитанс замеряют акустиче
скую полную проводимость, то здесь используется 
термин «п о л н а я  п р о в о д и м о с т ь » .  Эти правила каса
ются любых единиц измерения.

Зонд вводят в наружный слуховой проход так, 
чтобы обеспечить герметизацию. Зонд варьирует 
давление воздуха, задает тональность и измеряет 
уровень давления звук? в слуховом проходе с помо
щью комплекта зондг. Давление звука, измеренное 
в слуховом проходе, относительно известной силы 
звука сигнала зонда используется для определе
ния акустической полной проводимости в системе 
слухового прохода и среднего уха. Полную прово
димость можно выразить единицей, называемой 
миллисименс (mmho), или как объем воздуха (м л) 
с эквивалентной акустической полной проводи
мостью. Испытание проводится так, чтобы можно 
было определить объе:л воздуха между кончиком 
зонда и БП . Акустическая полная проводимость 
этого объема воздуха вычитается из показателя об
щей полной проводимости, чтобы получить пока
затель полной проводимости только среднего уха. 
Определение объема слухового прохода также HMt - 
ет диагностическое значение, так как ненормально 
большая величина соответствует наличию отв< р- 
стия в БП  (перфорация или трубка).

При устранении полной проводимости воздуш
ной массы в наружном слуховом проходе счита
ется, что показа гель оставшейся полной проводи
мости точно отражает полную проводимость всей 
системы ( реднего уха. Ее величина контролируется 
в основном динамикой Б П. Аномалии БП  могут 
определять ф ор^у  тимпанограмм и таким образом 
скрывать аномалии, медиальные к БП. Кроме того, 
частота тональности зонда, скорость и направление 
изменения давления воздуха и давление во здуха

при котором тимпанограмма инициируется, все 
они могут повлиять на результат.

Если давление воздуха в с пухово*; проходе и 
среднем ухе идинаковое, то система среднего уха 
ф ункционирует оптимально. П оэтому давление 
в слуховом проходе, при котором наблюдается 
самый большой поток энергии (полная проводи
мость), долж но быть приемлемы м показателем 
давления воздуха в среднем ухе. Давление опреде
ляется максимумом (пик) полной проводимости на 
тимпанограмме и ее величиной на х  осч. Уровень 
на у - оси на максимуме тимпанограммы отражает 
максимальную полную проводимость. Иногда мак
симальный показатель имеет отношение к стати
ческой акустической полной проводимости, даже 
если она определяется от динамического показа
теля (см. рис. 710.6, А ) .  В табл. 707.4 представлены 
нормы для максима шной полной проводимогти на 
основании тимпанометрии полной проводимости у 
взрослых и детей в норме.

Т а б л и ц а  7 0 7 .4

Нормы максимальной (статической) полной про
водимости (мл) при использовании 226-Гц тона 

датчика у детей и взрослых

Скорость охвата давленая
воздуха

< 511 даПа/с* 200 даПа/с**

Дети Нижний предел 0,30 0,36
(3 -5  лет) Срединный 0,55 0,61

Верхний предел 0,90 1.06

Взрослые Нижний предал 0,56 0,27
Срединный 0,85 0,72
Вепхний предел 1,36 1,38

* Измерение объема слухового прохода на основании пол
ной проводимости на самом низком конце тимпанограммы.

** Измерение слухового прохода основано на полной про
водимости в самой низкой части тимпанограммы у детей и на 
200 даПа для взрослых.

lalla — декапаскаль.
Margotis Я Н., ShunksJ F  Tympanometr,. Basic principles of 

clinical application. In: Hearing Assessment, 1"A ed /  W. S. Rintel- 
man (ed ). — Austin, TX PRODEL, 1999. — P. 179 -245.

Т и м п а н о м е т р и я  п р и  i р е д н е м  о т и т е  с  и с т е ч е н и 

е м . У детей со средним отитом с истечением (СОИ) 
бывает снижена максимальная проводимость или 
высокое отрицательное тимпанометрическое мак
симальное давление (см. рис. 710.6, В ) \  о д н а к о  в 
диагностике истечения тимпанометрический по
казатель при самой высокой ч у в ст в и т ел ь н о ст и  и



специфичности — это скорее форма тимпанограм- 
мы, чем ее максимальное давление или полная 
проводимость. Иногда эта форма рассматривается 
как '■ импанометрический градиент или ширина; из
меряется степень закругления или заострения вер- 
пшны на гимпанограмме. Чем более закругленный 
пик ( или плоский при отсутс гвии пика), тем выше 
вероятность истечения (см. рис. 710.6, Е ) .  Важно 
помнить, какой инструмент используется, так как 
некоторые рассчитывают градиент автоматически, 
а другие не делают этого.

И с п ы т а н и е  н а  а к у с т и ч е с к и й  р е ф л е к с  { И А Р ) .  

Это также часть тестов на иммитанс. При долж 
ном ф ун кц ион и рован ии  системы  среднего уха 
полная проводимость в БП  меняется в ответ на 
активацию стремечка и мышцы, напрягающей БП. 
В здоровых ушах рефлекс стремечка имеет место 
после воздействия громкого звука. Инструменты 
полной проводимости предназначены для подачи 
сигналов, активирующих рефлексы (чистые тоны 
различной частоты или шумы) на одно и то же или 
на противоположное ухо, при мониторинге пол
ной проводимости. Очень небольшое изменение 
полной проводимости, которое синхронизируется 
для подачи сигнала, рассматривается как резуль
тат действия рефлексов мышц среднего уха. Отсут
ствие изменения полной проводимости возможно, 
когда нарушение слуха мешает сигналу достичь 
уровня громкости, необходимого для вызова реф
лекса, или когда состояние среднего уха влияет на 
способность контролировать небольшое изменение 
полной проводимости. Обычно рефлекс отсутству
ет при К ТУ  из-за наличия аномальной системы 
передачи звука; таким образом, И Л Р подходит для 
дифференциальной диагностики нарушений г духа 
ИАР используется при определении Н СТУ  и цело
сти неврологических компонентов рефлекторной 
дуги, включая черепные нервы V II и V III.

С л у х о в а я  р е а к ц и я  в  м о з г о в о м  с т в о л е .  Тест 
СРМ С используется для определения слуха у но
ворожденных, подтверждения нарушения слуха у 
детей младшего возраста, получения информации, 
специфичной для уха у детей младшего возраста, 
и тестирования детей, которые не могут по какой- 
либо причине сотрудничать в поведенческом те
стировании. Это важно и в диагностике слуховой 
Дисфункции и нарушений слуховых нервных пу
тей. Тест С РМ С  — этс запись поля в задней зоне 
Мгновенных электрических разрядов от многочис
ленных нейронов. Поэтому раздражители должны

обладать способностью вызывать одновременный 
разряд в большом количестве нейронов. Необхо
димо использовать раздражители с очень быстрым 
началом, такие как щелчки или тональные посыл
ки. К  сожалению , быстрое начало, необходимое 
для создания измеримого СРМ С, также приводит 
к тому, что энергия распространяется в частотной 
области, снижая частотную специфичность откли
ка.

Н а результат С РМ С  не влияет ни седативный 
эффект, ни наркоз. Н а младенцев и детей в возрас
те 4 мес. — 4 лет обычно воздействуют рутинной 
седацией, чтобы уменьшить до минимума электри
ческие помехи, вызванные мышечной активностью 
во время тестирования. С РМ С  можно проводить и 
в операционной, когда ребенок находится под нар
козом по поводу другой процедуры.

С РМ С  записывается в виде 5 -7  волт. Волны 
I, III и V можно получить последовательно у всех 
возрастных го>пп, волны II и IV возникают менее 
последовательно. Время латентного состояния каж
дой волны (время появления максимума ьолны по
сле начала действия раздражителя) увеличивается, 
а амплитуда уменьшается по мере снижения силы 
или громкости раздражителя, латентное :остояниь 
тоже уменьшается с увеличением возраста, причем 
самые первые волны достигают значений ранее по 
жизни развившегося латентного состояния, чем бо
лее поздние волны.

С РМ С  используется в дчух в икных случаях в 
педиатрии. В качестве аудиомепкческого теста он 
обеспечивает информацией относительно способ
ности периферической слуховой системы переда
вать информацию  на слуховой нерв и далее. Он 
также используется в дифференциальной диа нос- 
тике или мониторинге пато ю .ии ЦНС. Цель ауди
ометрии - - найти раздражитель минимальной силы, 
который выдает различимый СРМ С. Графическое 
представление скрытого состояния относитель
но силь: для различных волн та] ж е способствует 
дифференциальной диагностике нарушения слуха. 
Основным достоинством определения слуха с помо
щью С РМ С  заключается в том, что оценить порог 
слуховой специфичности можно у младенцев чли 
пациентов с трудностями в тестировании. Порог 
С РМ С  при раздраж ителе в виде щелчков лучше 
всего взаимодействует с поведенческим слуховым 
порогом на повышенных частотах (1000-4000 Гц); 
чувствительность при низких частотах требует 
разных раздражителей (тонал ьные посылки и от



фильтрованные щ елчки) или использования ма
скировки, но они не изолируют область низких ча
стот улитки во всех случаях, что может повлиять 
на интерпретацию.

Тест С РМ С  не оценивает слух. Он отражает 
слуховые нейронные электрические отклики, ко
торые могут соотноситься с поведенческим слу
ховым порогом, но нормальный результат СРМ С 
только предполагает, что слуховая система вплоть 
до среднего мозга легко реагирует на используе
мый раздражитель. И наоборот, неудача вызвать 
С РМ С  указывает на недостаточность синхронного 
отклика системы, но это не обязательно значит, что 
с iyxa нет. Иногда поведенческий отклик на звук 
нормальный, когда нельзя вызвать С РМ С  при не
врологической демиелинизирующей болезни Тест 
С РМ С  можно исп< льзовать для заключения о на
рушении слуховой системы и его уровне.

При нарушении слуха, которое возникает вне
запно, имеет прогрессирующее течение или одно
стороннее, показано С РМ С -тестирование. Х отя 
считается, что различные волны при С РМ С  отра
жают повышенную активность рострального уров
ня слуховой системы, нервные генераторы отклика 
до сих пор точно не определены. Вероятно, каждая 
волна СРМ С позже самых первых волн является ре
зультатом нервного воспаления на многих уровнях 
системы и каждый уровень системы способствует 
возникновению нескольких волн СРМ С. Высоко
интенсивное раздражение щелчкогл используется 
при неврологическом обследовании. Морфологию 
отклика, волны и мегсволновых скрытых состояний 
исследовали относительно форм, соответствующих 
возрасту. Волны с задержкой или пропущенные при 
С РМ С  часто имеют диагностическое значение.

С РМ С  и другие электрические откл] [ки чрез
вычайно сложны и их трудно интерпретировать. 
Ряд факторов, включая конструкцию инструмен
тария и его установку, окружающую среду, степень 
и форму нарушения слута и характеристики паци
ента, можзт повлиять на качество записи. Поэтому 
тестирование и интерпретацию электрофизиологи- 
ческой деятельности следует проводить обученным 
аудиологам во избежание риска, когда недостовер
ное и ошибочное заключение может повлиять на 
оказание помощи больному.

О т о а к у с т и ч е с к и е  э м и с с и и .  П ри норм аль
ном слухе ОАЭ исходят от волосковых сенсорных 
клеток в улитке и определяются процессами, по
вышающими чувствительность. Они следуют от

улитки  через среднее ухо в сторону наружного 
слухового прохода, где их можно обнаружить с по
мощью миниатюрных mi [крофонов. Для проверки 
целости улитки можно использовать транзиторно 
вызванные ОАЭ (ТВОАЭ). В неонатальный период 
выявить ОАЭ можно во время естественного сна, 
а ТВ О А Э можно использовать в качестве скри
нинг-тестов у младенцев и детей со слухом 30 дБ 
тугоухости. Они требуют меньше времени, более 
точны, чем СРМ С, и более чувствительны, чем по
веденческие тесты для детей младшего возраста. 
ТВО А Э снижены или отсутствуют из-за различ
ной дисфункции в среднем или внутреннем ухе. 
Их нет и у пациентов с тугоухостью более 30 дБ, 
и они использую тся для определения слухового 
порога, скорее, они обеспечивают скрининг слуха 
при более чем 3 0 -4 0  дБ. Болезни, такие как СрО 
или врожденная аномалия структур среднего уха, 
снижают передачу Т ВОАЭ и метут исказить опре
деление кохлеарного нарушения слуха. При подо
зрении на нарушение слуха из-за отсутствия ОАЭ 
необходимо исключить патологию уха, а затем про
вести СРМ С-тестирование лля подтверждения и 
идентиф икации типа, степени и латерализации 
тугоухости.

А к у с т и ч е с к а я  р е ф л е к т о м е т р и я .  При этом 
тестировании ручной инструмент ставят около от
верстия слуховог э прохода ребенка и подают звук 
в 80 дБ  с изменением частоты 2000-4500 Гц и ин
тервалом 100 мс. Прибор измеряет полный уровень 
отраж енного и переданного звука. Он подходит 
для определения наличия или отсутствия жидко
го содержимого в среднем ухе, его к о м м е р ч е с к и й  

вариант продается родителям, чтобы они могли 
контролировать это содержимое. Прибор не дает 
информации о слухе; если предполагается посто
янное наличие содержимого, необходима аудиоме- 
трическая проверка слуха.

Лечение. Как только определено н а р у ш е н и е  

слуха, надо оценить общее развитие, а  ~акже речь 
и язык. Необхо дамы советы родителям и в о в л е 

чение их во все этапы оценки, лечения или реа
билитации. Ч асто КТУ  можно с к о р р е к т и р о в а т ь  

лечением  истечения из среднего уха (в в е д е н и е  

трубки в ухо) или хирургической коррекцией ано
мального звукопроводящего механизма. У детей с 
Н С ТУ  обследование проводит детский аудиолог 
на возможность использования слухового ап п а р а 
та. Слуховые аппараты можно у с т а н а в л и в а т ь  детям 
с 2 мес. П о  данным скрининга слуха в  штате Ко



лорадо, идентификация и амплификация до 6 мес. 
дают значительную  разницу в речевой и язы ко
вой способности больных детей по сравнению  с 
идентифицированными в возрасте после 6 мес. и с 
осложнением. Этим детям необходимо повторное 
аудиологическое тестирование, чтобы достоверно 
идентифицировать степень нарушения слуха и на
строить слуховой аппарат.

Н аилучш ий метод образования детей со зн а
чительным наруш ением  слуха — эго предметы  
дискуссионного характера. Поскольку мы живем 
преимущественно в говорящем мире, то некоторые 
отстаивают чисто аудиторный или устный метод 
лечения слуха. Однако у больных детей навыки об
щения развиваются медленно, и многие настаива
ют на методе тотального общения в зависимости от 
индивидуальных потребностей ребенка. При этом 
методе используются сочетания язы ка жестов, чте
ние по губам, слуховые аппараты и речь. Адекват
ность программы для каждого ребенка зависит от 
пациента, семьи и доступных ресурсов.

Использование кохлеарного имплантата у детей 
с сильно выраженной тугоухостью до полной глу
хоты и при недостаточной помощи или полном ее 
отсутствии улучшает развитие навыков общения. 
В настоящее время прибор продемонстрирован в 
США для детей в возрасте 2 лет и старше. Однако 
из-за возможного повышенного риска пневмокок
кового менингита дети с имплантатами должны 
вакцинироваться против пневмококковой ичфек- 
ции соответственно возрасту. Н екоторые лица с 
нарушением слуха, которые не приняли решения 
по этому вопросу и возражают против использова
ния имплантата у детей, доказы зают, что ребенок 
может развить прекрасные способности общения с 
помощью обычных терапевтических методик.

Глава 708

Врожденные пороки
Джозеф Хаддад-мл. 
(Joseph Haddad Jr.)

Наружное и среднее ухо, образующиеся из первой 
и второй жаберных дуг и щелей, растут в течение 
периода полового созревания, а внутреннее ухо, ко
торое г>г зпивается из слухового пузырька, достигает

зрелого размера и формы к средине внутриутроб
ного развития. Слуховые косточки развива.отся 
из первой и второй дуг (молоточек и наковальня), 
а стремечко — из второй дуги и ушной капсулы. 
Слуховые косточки достигают зрелого размера и 
формы: к 15-й неделе беременности — молоточек 
и наковальня, к 18-й неделе — стремечко. Хотя на
ружное ухо, слуховой проход и БП  продилжают 
расти по^ле рождения, врожденные пороки этих 
структур развиваются в первой половине беремен
ности. Врожденные пороки наружного и среднего 
уха могут сопровождаться серьезными почечны
ми аномалиями, челю стно-лицевым дизостозом, 
микросомией половины лица и другими черепно- 
лицевыми пороками развития. Аномалии лицевого 
нерва могут быть связаны с любым из врожденных 
пороков в области уха и височной кости. Пороки 
развития наружного и среднего уха могут также 
быть связаны с аномалиями внутреннего уха, КТУ 
и НСТУ. Ребенку с аномалией наружного уха, на
ружного слухового прохода или БП  требуется пол
ное аудиологическое исследование в неонатальный 
период.

Пороки развития наружного уха. Серьезные 
пороки развития наружного уха редки, небольшие 
дефекты — обычное явление. Отдельные аномалии 
наружного уха встречаются приблизительно у 1 % 
детей. У глубление в виде я м к и  прямо перед за 
витком и над козелком может свидетельствовать 
о кисте или свищевом ходе, выстланном эпидер
мисом; она составляет  п рибли зительн о  8:1000 
случаев, может быть одно- или двусторонней, се
мейной. В случаях рецидивной инфекции необхо
димо только хирургическое лечение. П а п и л л о м у  

(1 -2 :1000  случаев) можно удалять по косметиче
ским соображениям простым наложением лигату
ры, если она на узкой ножке; если ножка с широ
ким основанием или содержит хрящ, дефект можно 
устранить хирургически. Необычно выступающее 
или « в и с я ч е е » у х о  —  это результат отсутствия из
гиба хряща, из которого образуется противозави- 
ток. И справляется косметически в неонатальный 
период наложением прочного каркаса (иногда ис
пользуется паяльная проволока), который крепит
ся к наружному уху с помощью пластинок S ten, его 
носят постоянно недели или месяцы. Отопластику 
с косметической целью можно использовать при 
достижении ребенком возраста 5 лет или старше; к 
этому времени величина наружного уха достигает 
80 %  размера взрослого.



Термин « м и к р о т и я »  (малая деформированная 
раковина) может означать малый, едва различимый 
порок величины, формы, местоположения наруж
ного уха и слухового прохода или более серьезные 
пороки при на 1ичии только маленьких кусочков 
кожи и хрящ а и отсутствии отверстия слухового 
прохода; а н о т и я  — полное отсутствие наружного 
уха и слухового прохода.

М икротичные уш к часто располагаются ниже и 
вы шигаются вперед по сравнению с нормальными 
ушными раковинами. Ф ункция и местоположение 
лицевого нерва могут быть аномальны. Оператив
ное вмешательство для коррекции микротии не
обходимо как по косметические, так и по функци
ональным показаниям; дети, у которых есть ка* ая- 
то часть наружного уха, могут регулярно н о с т ь  
очки, слуховой аппарат и  серьги и чувствовать 
себя нормально в отнош ении своей внеш ности. 
Если микротия сильно выражена, некоторые па
циенты могут установить себе протезное ухо, ко
торое в косметическом отношении очень похоже 
на настоящее. О перативное вмеш ательство с це
лью к о р р е к т и р о в а т ь  -ш кротию — это многоэтапная 
процедура: подготовка костного ложа и трансплан
тация аутогенных имплантатов из хрящ а ребра и 
местных лоскутов мягкой ткани. Косметическая 
пластика ушной раковины обычно проводится в  

возрасте 5 -7  лет с устранением атрезии слухового 
прохода.

Врожденны й стеноз наруж ного слухо в о го  
прохода/атрезия. Стеноз или атрезия наружно
го слухового прохода часто происходит в связи с 
пороком ушной раковины или среднего уха не
значительный стеноз может быть изолированным. 
При некоторых генетических синдромах, таких как 
трисомия 21, наружный слуховой проход узкий. 
Аудиометрическое исследование этих детей надо 
проводить как можно раньше. Большинство детей 
с агрезией и значительной КТУ, от вторичной до 
двусторонней, носят костнопроводящие слуховые 
аппараты в первые несколько лет жизни. Обследо
вание, диагностирование и хирургическое плани
рование часто проводятся с помсщью КТ, а иногда 
М РТ височной кости. При легкой степени стеноза 
наружного слухового прохода нет необходимости в 
расширенном хирургическом вмешательстве, пока 
у пациента не разовьются хронический наружньп 
отит или большая серная пробка, которые способ
ны повлиять на слух.

Пластика наружного слухового прохода и сред
него уха в случае атрезии обычно выполняется де
тям старше 5 лет с двусторонним пороком со зна
чительной КТУ. Цель пластики — улучшить слух 
до состояния, когда у ребенка не будет потребности 
в слуховом аппарате или довести наружный слухо
вой проход и наружное ухо до такой степени, чтобы 
ребенок мог пользогаться слуховым аппаратом с 
воздуш ной проводимостью наилучш им образом. 
Д ля проведения операции необходимы данные КТ 
относительно адекватности БП  и сосцевидного от
ростка; важно учитывать и расположение лицево
го нерва, который у  этих детей часто сдвигается. 
Использование слухового аппарата на фиксаторе 
может стать вариантом для некоторых таких детей, 
когда они повзрослеют.

Врожденные пороки развития среднего уха. 
Эти пороки могут быть в виде отдельного дефек
та или вместе с другими аномалиям и височной 
кости, особенно наружного слухового прохода и 
наружного уха, или как часть синдрома. При этих 
пороках обычно наблюдается КТУ, но может быть 
и сочетание КТУ и НСТУ. В большинстве случа
ев поражаются слуховые косточки, наиболее часто 
наковальня. Менее распространена персистентная 
стремянная артерия, бо iee приподнятая верхняя 
лу ко ви ц а  ярем н ой  вены  и ан о м али я  формы  и 
объема вентилируемых зон среднего уха и сосце
видного отростка, все эти проблемы хирургиче
ские. В зависимости от типа аномалии и наличия 
других пороков можно считать что хирургическое 
вмешательство способно улучшить слух.

Врожденные пороки развития внутреннего 
у х а . Эти пороки идентифицируются и к л а с с и ф и 

цируются благодаря возможности в и з у а л и з а ц и и ,  

особенно К Т и М РТ. У 20 % детей с  Н С Т У  могут 
быть анатомические пороки развития, и д е н т и ф и 

цируемые на КТ или М РТ. Врожденные пороки 
развития внутреннего уха обычно с о п р о в о ж д а ю т с я  

Н С ТУ  различной степени — от слабой до п о л н о й . 

Эти пороки могут встречаться в  виде о т д е л ь н ы х  

аномалий или же вместе с  другими синдромами, ге
нетическими аномалиями, структурными п о р о к а м и  

развития головы и  шеи. При визуальном о б с л е д о 

вании идентифицирован увеличенный в о д о п р о в о д  

преддверия при наличии НСТУ. Хотя для этого со
стояния нет терапевтических средств, но оно м о ж е т  

сопровождаться прогрессирующей НСТУ, поэтому 
диагноз имеет прогностическое значение.



Врожденный перилимфатический свищ (П Л С ) 
окна преддверия или улитки лабиринтной стен
ки барабанной полости может возникнуть в виде 
Н СТУ  с быстрым началом, приступообразны м  
или прогрессирую щ им течением, с вертиго или 
без него, часто при сопутствующих врожденных 
пороках развития внутреннего уха. Д ля подтверж
дения диагноза может потребоваться обследование 
среднего уха ввиду того, что не существует пока 
достоверного неоперативного диагностического 
тестирования. Возможно, П ЛС необходимо будет 
оперировать во избежание распространения ин
фекции из среднего уха на лабиринт, для стаби
лизации нарушения слуха и уменьшения вертиго, 
если оно есть.

Врожденная холестеатома. Обычно это белая 
круглая кистоподобная структура, расположенная 
медиально относительно неповреж денной  БП , 
кисты чаще всего встречаются в передневерхнем 
участке среднего уха, хотя они могут возникать и в 
других местах, в пределах БП  или на коже наруж
ного слухового прохода. Часто предшествующего 
СрО не наблюдается.

О бщ епринятая теория патогенез; i заклю чает
ся в том, что киста возникает из-за врожденной 
«неподвижности» эпителия, что длится до 33 нед. 
беременности. По другим теориям , имеет место 
сквамозная метаплазия среднего уха, проникно
вение сквамозного эпителия в среднее ухо через 
наруш енную  Б П , эктодерм альны е им плантаты  
между остатками первой и втопой жаберных дуг 
и остаточные сквамозные продукты распада ам
ниотической жидкости. П одозрение о воожден- 
ной или приобретенной холестеастоме возникает, 
если имею тся глубокие карманы при втяжении, 
кератиновые продукты распада, хроническое дре
нирование, ушные грануляции или разрастания, 
охватывающие БП . Кроме того, она, действуя как 
доброкачественная опухоль, вызывает локальное 
разрушение кости, ороговевшие продукты распада 
холестеатомы — это хорош ая питательная среда 
для инфекции и хронического СрО. Осложнения 
включают эрозию слуховых косточек с нарушени
ем слуха, эрозию кости внутреннего уха с голово
кружением или поражение твердой мозговой обо
лочки с последующим менингитом или абсцессом 
мозга Холестеатому необходимо удалять хирурги
чески после К Т-сканирования и проверки слуха, 
требуется курс лечения антибиотиками.
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Отит наружного уха
У младенцев наружные 2/ 3 слухового прохода хря
щевые, а внутренняя треть — костная, у детей по
старше и у взрослых наружная треть — хрящевая. 
В костной части эпителий тоньше, чем в хрящевой, 
отсутствует подкожная ткань, а эпителий плотно 
прилегает к надкостнице; ф олликулы  волосков, 
сальные железы и апокринные железы встречают
ся редко или совсем отсутствуют. Верхний слой 
хрящевой области — это хорошо развитая кож? и 
подкожная ткань, содержит фолликулы волисков, 
сальные железы и апокринные железы. Очень вяз
кое выделение сальных желез и водянистое пиг
ментированное выде тение апскринных во знешней 
части прохода соединяются с отшелушенными по
верхностными клетками кожи и образуют восковое 
защитное, водоопглкиваю щ ее покрытие (серу).

Нормальная флора наружного слухового про
хода в основном состоит из аэробных бактерий: 
некоагулирующие стафилококки, Corynebacterium 
(дифтероиды), виды Micrococcus и иногда Staphylo
coccus аигеи:, зеленящие стрептококки, Pseudomo
nas aeruginosa. Избыточная влажность (плавание, 
купание или повышенная влажность окружающей 
среды), сухость (сухач кожа слухового прохода и 
отсутствие серы), наличие другой патологии кожи 
(предшествующая инфекция, экзема или другие 
формы дерматита), а также травмы (пальием или 
инородным телом) делают кожу слухового прохо
да уязвимой к инфекции нормальной флорой или 
экзогенными бактериями.

Этиология. Наружный отит (ещ е так называ
емое ухо купальщика, хотя это может случиться 
и  без купанпя) чаще всего вызвают P. aerugmoso, 
но могут и S. aureus, Enterobact щ Proteus mirabilis, 
Klebsiella pneumoniae, аэробные энтеробактерии, 
стрептококки, некоагулирую щ ие стафилококки, 
диф тероиды  и грибы Candida и Aspergillus. Н а
ружный отит возникает в результате хронического 
раздражения и мацерации из-за избыточной влаги



в слуховом проходе; утрата защитной ушной серы 
может сыграть свою роль, но и серная пробка при 
наличии воды тоже может вызвать инфекцию. Н а
ружный отит бывает спровоцирован вирусом гер
песа, ветряной оспы, опоясывающего лишая, дру
гими экзантемами и экземой.

К л и н и ч е ски е  пр оявл ени я . Главны й си м п 
том — боль в ухе, часто сильная, усиливающаяся 
при манипуляциях с наружным ухом или надавли
вании на козелок. Интенсивность боли может не 
соответствовать степени воспаления, так как кожа 
наружного слухового прохода тесно сращена с ни
жележащим перихондрием и надкостницей. Часто 
зуд является предш ественником боли и обычно 
типичен для хроьического воспаления слухового 
прохода или прекращения острого наружного оти
та. КТУ может быть результатом отека кожи и БП, 
серозного и гнойного выделения или утолщ ения 
кожи слухового прохода, связанных г хроническим 
наружным отитом.

О тек  слухового  прохода, эр и тем а и густая  
комковатая оторея — основные признаки остро
го заболевания. Сера, как правило, белого цвета 
и мя1 кой консистенции в противоположность ее 
желтому цвету и более твердой консистенции в 
норме. Ч асто проход настолько болезненны й и 
опухший, что невозможна адекватная визуа газа
ция всего слухового прохода и БП, поэтому полное 
отоскопическое обследование следует отложить, 
пока не спадет выраженная отечность. Если БП  
визуализируется, она может быть непрозрачной; 
нормально м обильная, но утолщ енная БП  дает 
меньший ответ на положительное и отрицатель
ное давление.

Другие объективные данные — пальпируемые 
болезн< нные лимфатические узлы  в околоушной 
области, эритема и припухлость наружного уха и 
околоушной кожи. Редко бывают паралич лице
вого нерва, другие наруш ения чер^г ных нервов, 
вертиго и /и л и  НСТУ. Если все это имеет место, 
то вероятен некротизируюгций (злокачественный) 
наружны й отит. Эта инвазивная инфекции височ
ной кости, основания черепа требует немедленных 
мер, внутривенного введения антибиотиков, визу
ального исследования для определения степени 
заболевания. М ожет появиться необходимость в 
хирургическом вмешательстве с целью получения 
культур или кусочков нежизнеспособной ткани. 
P. aeruginosa — наиболее частый возбудитель этого 
отита: к счастью, у детей встречается редко и на

блюдается только при нарушении иммунитета и 
неправильном питании.

Д и а гн о с ти ка . Д и ф ф у зн ы й  наруж ны й отит 
можно принять за фурункулез, СрО и мастоидит. 
Ф урункулы возникают в боковой волосистой части 
наружного слухового прохода; обычно фурункулез 
приводит к локализованной припухлости слухо
вого прохода, ограничиваясь одним квандрантом, 
в то время как при наружном отите наблюдает
ся концентрическая припухлость и всего прохо
да. При СрО  БП  может быть перфорированной, 
сильно втянутой или выпяченной и неподвижной; 
слух обычно снижен. Если среднее ухо дрениру
ется через перфорированную  БП  или тимпано- 
стомическую трубу, может возникнуть вторичный 
наружный отит; если же БП  не визуализируется 
в силу дренирования или припухлости слухового 
прохода, го трудно отличить СрО от дренирования 
при наружном отите в острой форме. Боль при ма
н ит 'ли рован и и  с наружным ухом и значительный 
лимфаденит не являю тся обычными признаками 
СрО, и эти данные помогают в дифференциальной 
диагностике. Иногда околоушной отек настолько 
обширный, что уш ная раковина выдвинута впе
ред, создавая состояние, которое можно принять 
за острый мастоидит и поднадкостничный абсцесс; 
при мастоидите позадиуш ная складка сглажива
ется, при наружном отите она сохраняется лучше. 
При остром мастоидите обычно наблюдается СрО 
и нарушение слуха, болезненность отмечается над 
сосцевидным отростком, но не при движении на
ружного уха; при отоскопическом исследовании 
возмож но провисание задней стенки слухового 
прохода.

Л ечение. Местные ушные препараты, содержа
щие неомицин (активный против грамположитель- 
ных и некоторых грамотрицательных микроорга
низмов, особенно видов Proteus) или колистин либо 
полимиксин (активные против грамотрицательных 
бактерий, особенно Pseudomonas'), и кортикостеро
иды эффективны при лечении большинства форм 
острого наружного отита. Новые препараты в вид^ 
ушных капель не содержат ототоксичных антибио
тиков. Если в слуховом проходе отмечается о те ч 

ность, в него необходимо ввести ватный ж г у т и к  

и капать 3 раза в день на жгутик капли в те ч е н и е  

2 4 -4 8  ч ; после этого жгутик можно вын> ть, а мест
ный антибиотик продолжать применять. Через 
или 3 дня лечения отек слуховою  прохода за м етн о  

уменьшается, слуховой проход и БП  лучш е про



сматриваются. Если боль сильная, может потре
боваться прием внутрь анальгетиков (ибупрс фен, 
кодеин).

По мере ослабления воспалительного процесса 
обработка слухового прохода с помощью аспира
ции или аппликатора с ватным тампоном на кон
чике для удаления продуктов распада повышает 
эффективность местных лекарственных средств. 
При подострой и хронической инф екции перио
дическое очищение слухового прохода играет су
щественную роль. При тяжелом остром наружном 
отитг с лихорадкой и лимфаденитом могут быть 
показаны антибиотики перора 1ьно или паренте
рально; необходимо определить чувствительность 
микроорганизмов к антибактериальным средствам, 
при необходимости — модифицировать эмпириче
ское лечение антибиотиками. Д ля грибковой ин
фекции (отомикоз) наружного слухового прохода 
характерны «пушистые» продукты рас пада белого 
цвета, иногда с заметными черными спорами; лече
ние заключается в очистке прохода и применении 
противогрибковых растворов, таких как клотрима- 
зол и нистатин; среди других противогрибковых 
препаратов 25% ацетат те-крезила, 2 %  наствор ген- 
цианового фиолетового и тимгрозал 1:1000.

Профилактика. П рофилактические меры не
обходимы для лиц, склонных к рецидивам, особен
но в отношении детей, увлекающихся плаванием. 
Наиболее эффективной профилактикой является 
введение в проход разведенного спирта или уксус
ной кислоты (2%) сразу же после плавания или ку
пания в ванне. В острый период наружного отита 
пациентам запрещ ается плавать, а во время при
нятия ванны уши необходимо защищать от попа
дания воды.

Другие болезни наружного уха
Фурункулез. Его вызы вает S .  a u r e u s ,  поражает 
только волосистую наружную треть слухового про
хода. Легкие формы лечат приемом внутрь анти
биотиков, активных против S .  a u r e u s ,  при абсцессе 
воз1 южны разрез и дренирование.

Острый панникулит. Это заболевание наруж
ного уха и наружного слухового прохода обычно 
вызывает S t r e p t o c o c c u s  группы А, а иногда S .  a u r e 

u s . Кожа при этом краснеет, становится горячей и 
уплотненной, без четкой границы. Возможна лихо
радка при наличии небольшого экссудата или от
сутствии его в слуховом проходе. Парентеральное

введение пенициллина G или пенициллиназа-рези- 
стентного пенициллина — вариант лечения.

Перихондрит/хондрит. П ерихондрит — это 
инфекция, поражающая кожу и надхрящницу на
ружного уха; распространение инфекции на хрящ 
называется х о н д р и т о м .  Слуховой проход, особен
но боковая сторона, может также быть вовлечен в 
процесс. Начальный перихондрит б ы вай  трудно 
отличить от панникулита, так как для обоих ха
рактерны покраснение кожи, отечность и болезнен
ность. Основной причиной перихондрита/хондри- 
та и панникулита является травма (случайная или 
ятрогенная, разрыв ичи ушиб), включая прокалы
вание ушей (особенно в области хряща). Наиболее 
частый возбудитель — P .  a e m g l n o s a ,  хотя можно об- 
наружи гь другие грамотрицательные, а иногда и 
грамположительные микроорганизмы. Лечение си
стемными антибиотиками, часто парентеральное; 
возможно оперативное вмешательство с целью дре
нировать абсцесс или удалить нежизнеспособную 
ткань либо хрящ. При наличии инфекции нельзя 
носить в ушах никаких украшений.

Дерматоз. Различные дерматозы (себорейный, 
контактный, инфекционный, экземовидный или 
нейродерматоидный) являю тся обычной причиной 
воспаления наружного слухового прохода; в этих 
условиях острый наружный отит возникает из-за 
царапин или попадания инфицирующих микроор
ганизмов.

С е б о р е й н ы й  д е р м а т и т  характеризуется сальны
ми чешуйками, которые отслаиваются и рассыпа
ются по мере отделения от эпидермиса; обычно со
провождается изменениями в области волосистой 
части головы, лба, щек, бровей, в заушной области 
и раковине.

К о н т а к т н ы й  д е р м а т и т  наружного уха или слу
хового прохода возможен при нош ении сережек 
или применении местных ушных препаратов, таких 
как неомицин, который может привести к эритеме, 
образованию пузырьков, отеку и мокнутию. Ядови
тый плющ, дуб и сумах тоже могут вызвать контакт
ный дерматит, как и средства ухода за волосами при 
индивидуа 1ьной чувствительности к ним.

Э к з е м о в и д н ы ь .  и н ф е к ц и о н н ы й  д е р м а т и т  вызы
вается гнойной инфекцией наружного слухового 
прохода, среднего уха или сосцевидного отростка; 
дренирование гноя инфицирует кожу слухового 
прохода, наружного уха или того и другого. Пора
женный участок мокнет, эритематозен или покрыт 
струпьями.



А т о п и ч е с к и й  d e p j . ia m u m  встречается у детей с 
семейной или индивидуальной аллергией в анам
незе; наружное ухо, в особенность заушная ск яадка 
утолщается, становится чешуйчатой и шелушится

H e U p o d e p s t a m i' n i распознается по сильному зуду 
и эритематозному утолщенному эпидермису на ра
ковине и в отверстии слухового прохода.

Лечение дерматозов зависит от их типа, но не
обходимо использовать соответствующие местные 
препараты , исклю чить источник инф екции  или 
контакта, если он определен, и устранить все дер
матологические проблемы, лежащ ие в их основе. 
Кроме местных антибиотиков (или  противогриб
ковых средств) подходят местные кортикостерои
ды, если подозревается контактный, атопический 
или экзематозный дерматит.

Простой герпес. Он может появиться в виде 
пузырьков на ушной раковине или губах. Е кон
це концов пораженное место покры вается кор
кой и подсыхает, его можно принять за импетиго. 
Симптоматически подходит местное применение 
10% раствора пероксида карбамида в безводном 
глицерине. С и н д р о м  Р а м з е я  Х а н т а  (herpes zost
er уха) возможен вместе с пузырчатым герпесом 
в слуховом проходе и наружном ухе, с параличом 
лицевого нерва и болью. М огут быть поражены 
другие черепные нервы, особенно V III. Современ
ное лечение herpes zoster уха ьктючает системные 
антивирусные препараты, такие как ацикловир и 
кортикостероиды. У 50 % больных с этим синдро
мом ф ункция лицевого нерва полностью не вос
станавливается

Буллезный мирингит (воспаление БП) .  
Обычно связан с острой инфекцией верхних дыха
тельных путей, проявляется как инфекция уха, но 
с более сильной болью. При обследовании на БП 
можно наблюдать гемморагические или серозные 
пузырьки (буллы). Иногда эту патологию трудно 
отличить от острого СрО, так как большую бул
лу можно принять за выпячивание БП. Вызывают 
мирингит те же бактерии и вирусы, что и острый 
С рО  Л ечение состоит в применении эмпириче
ских антибиотиков и лекар( твенных средств для 
снятия боли; кроме ибупрофена или кодеина при 
сильной боли какое-то облегчение могут дать мест
ные ушные капли. Вскрытие буллы, хотя в этом нет 
необходимости, бысттю облегчае г боль.

Экзостоз и остеома. Экзостоз представляет со
бой доирокачес гвенную гиперплазию надхрящницы 
и нижележащей кости наружного слухового про

хода, часто ветре чается у тех, кто много плавает в 
холодной воде. Экзостоз занимает обширные участ
ки, часто бывает множественным и двусторонним. 
Остеома — доброкачественный костный нарост в 
слуховом проходе неясного генеза, обычно одиноч
ный, крепится с помощью узкой ножки к тимпано- 
сквамоьной и тимпаномастоидной линии швов. Те 
и другие, как правило, встречаются у мужчин; экзо
стоз встречается чаще, чем остеома. Хирургическое 
вмешательство рекомендуется, если большие раз
растания приводят к образованию серной пробки, 
закупорке слухового прохода или нарушению слуха.

Глава 710 
Средний отит
Джек А. Парадайз (Jack L. Paradise)

Общие сведения
Следующ ее обычное простудное заболевание — 
средний отит (С рО ), который чащ е всего диаг
ностируется и, вероятно, наиболее распространен 
у детей в СШ А  при максимуме заболеваемости 
и распрос граненности в возрасте 6 - 20 мес. СрО 
с лихорадкой — наиболее общепринятая причина 
назначения антибактериальных препаратов детям 
и час го единственное или главное основание для 
операции у младенцев и детей младшего возраста, а 
именно миринготомии с введением тимпаностоми- 
ческих трубок, аденоид- и аченотонзиллактомии. 
В аж ной особенностью  С рО  явл яется  предрас
положенность к хронизации и рециднвированию. 
В общем, чем раньше ребенок переживет первый 
случай, тем выше степень последующей проблемы, 
измеряемой частотой рецидивов, тяжестью и стой
костью истечения из среднего уха.

С рО  требует вни м ани я клиницистов по не
скольким направлениям. Часто возникают трудно
сти при установлении точного диагноза у младен
цев и детей младшего возраста. Сил птомы могут 
отсутствовать или не проявляться, особенно в ран
нем младенчестве и при хронической болезни. БП 
может стать тусклой из-за серы, удаление чоторои 
бывает труднодоступно и трудоемко. Н аруш ения 
БП  мо] ут быть трудно различимыми, и их трудно 
оценить. При таких проблемах обычна гипер- или 
гиподиагностика Если диагноз СрО любого типа



установлен, его значимость turn здоровья и хороше
го самочувствия ребенка и оптимального способа 
лечения — нерешенные вопросы и предмет дискус
сии. Неуверенность обусловлена неполной осве
домленностью и отсутствием консенсуса относи
тельно степени риска для здоровья при имеющемся 
кснсервативь ом или хирургическом лечении, веро
ятности отдаленных последствий среднего отита. 
К ним относятся возможное прямое воздейс гвие 
в В1:де повреждения среднего и внутреннего уха, 
нарушение слуха и возможные косвенные воздей
ствия в виде длительного нарушения речи, языка, 
познавательного и психосоциального развития. 
Действительно ли воздействия, связанные с раз
витием, имеют место, — остается предметом про
должающеюся исследования.

Спектр заболеваний среднего уха, объединен
ных термином «средний отит», имеет два основ
ных компонента: инф екция, которая называется 
гнойный острый отит (ГОО), и обычно неинфек
ционное воспаление с истечением, так называемый 
негнойный секреторный средний отит, или средниг1 
отит с истечением {СОИ). Э^и два типа среднего 
отита взаимосвязаны: обьпно инфекция сменяется 
остаточным неинфекционным воспалением и ис
течением, которое в свою очередь, предраспола
гает к рецидиву инфекции. Б  одном наблюдении 
у младенцев, внимательно наблю даемых в тече
ние первого года жизни, обычно вновь развивался 
СОИ, часто после ГОО. Такие результаты наводят 
на мысль, что чаще всего С О И  может быть фор
мой СрО, который сначала развился у младенца 
раннего периода ж изни. И стечение из среднего 
уха (И С У ) — признак как ГОО, так и СО И, и при 
обо] ж состояниях служит проявлением воспаления 
слизистой оболочки среднего уха. У детей со СрО 
воспаление слизистой оболочки обычно также про
исходит в сосцевидном отростке — в продолжении 
полости среднего уха.

СрО сопровождается КТУ различной степени — 
от 0 до 50 дБ. Обычны нарушения в 2 1 -3 0  дБ. Если 
большинство случаев СрО проходит в течение не
скольких недель, то И С У  продолжается 3 мес. или 
более почти в 10-25 %  случаев.

Эпидемиология
Проведено много работ по эпидемиологии СрО  
с ш ироким  разнообразием  м оделирования, ме
тодологии, результативны х показателей, сфер и

обобщений. И х выводы неоднозначны. Различие 
можно отнести на счет разниць: в группах или ин
тенсивности контроля, точности определения бо
лезни или комбинации этих факторен. Факторы, 
известные или, как считают, оказывающие влия
ние на развитие СрО. в* лючают возраст, пол, расу, 
генетический фон, социальный и экономический 
статус, тип вскармливания в младенчестве, степень 
воздействия табакокурения, степень общ ения с 
другими детьми, наличие или отсутствие респира
торной аллергии и время года. Дети с врожденной 
черепно-лицевой аномалией определенного типа 
особенно предрасположены к СрО.

Возраст. Больш инство исследований по рас
пространенности СрО включает младенцев из се
мей низкого социально-экономического статуса. 
В этих исследованиях один случай СрО или более 
встречался у 6 1 -7 3  %  младенцев до 6 мес., у 7 7 -  
85 %  —  до 1 года и у 77- 99 %  — до 2 лет; средние 
кумулятивные пропорции дней с ИСУ  составляют 
12-27 %  в течение первого года жизни и 15-18 % — 
второго. Данные о младенцах из семей среднего 
класса ниже: один случай СрО и ль более у 3 6 -4 6  %  

детей до 6 мес., 6 3 -7 7  %  —  до 1 года и 6 6 -90  %  — до 
2 лет. Средние кумулятивны е пропорции дней с 
И С У  у этих младенцев составляют 5 -1 5  % во вре
мя первого года жизни и 6 -11  %  — второго. Пока
затели был* самые высокие для возраста 6 -2 0  мес. 
После 2 лет частота и распространенность сильно 
снижаются, хотя эта болезнь остается относительно 
распространенной в первые школьные годы. Среди 
возможных причин повышенной заболеваемости у 
младенцев и детей младшего возраст? слабо разви
тая иммунная зашита, увеличенная носоглоточная 
лимфоидная ткань, менее благоприятные факторы 
слуховой трубы, как структурные, так и функцио- 
нгльные, и повышенная продолжительность гори
зонтального положения.

П о л . Хотя в некоторых исследованиях не наш
ли  полозависим ой разницы  при СрО , в других, 
более убедительных исследованиях обнаружили 
более высокую распростр аненжЛяъ' среди мальчи
ков. М альчиков намного чаще оперируют с целью 
oi лабить эффекты или снизить количество случаев 
СрО (тимпаностомия, введение трубки, тимпано- 
пластика и аденоидэктомия).

Раса. СрО особенно распространен и в тяж е
лой форме счеди детей коренных американцев и 
туземцев Ав( тралии. Исследования по срарнению 
случаев С рО  среди белых и черных детей дали



противоречивы е результаты . Е общем показате
ли, предполагающие разницу, базирую щую ся на 
расовом происхождении распространенности, ве
роятно, определяются разницей в социально-эко
номическом статусе и сопутствующих факторах, 
доступности или обеспечении ухода, интенсивно
сти наблюдения или точности диагностики либо 
комбинации этих факторов.

Генетический фон. Заболегание среднего уха 
имеет склонность «бежать по семьям». Исследова
ния показали, что СрО имеет наследственный ком
понент; конкордантность СрО гораздо выше среди 
монозиготных, чем дизиготных близнецов.

Социально-экономический статус. Д литель
ное врем я нищ ета считалась  способствую щ им  
фактором как развития, так и тяж ести СрО . По 
последним данным, низкий социально-экономи
ческий статус является одним из важнейших, если 
не самым важным фактором риска этой болезни. 
Способствуют этой взаимосвязи некоторые детали, 
вклю чая тесноту, плохие гигиенические условия, 
питание ниже оптимального, ограниченный доступ 
к  медицинской помощи и недостаточные ресурсы 
для выполнения предписанных схем лечения.

Грудное и искусственное вскармливание. Во 
многих исследованиях показан защитны,": эффект 
грудного вскармливания против СрО. Он, конеч
но, ограниченный, но может быть выше среди не
благополучных, чем благополучных детей. То, что 
защ итны й эф ф ект объясняется самим молоком, 
а не механикой грудного вскармливания, доказа
но в исследовании младенцев с расщелиной нёба, 
корм ление которы х — грудное или искусствен
ное — осуществлялось через искусственную ком
прессионную кормилицу.

Курение табака. Взаимосвязь между распро
страненностью СрО и домашним курением табака 
показана в некоторых исследованиях. Н есмотря 
на неопределенность, в настоящее время кажется 
целесообразным вклю чить воздействие курения 
табака в список общепринятых факторов риска.

Взаимодействие с другими детьми. Во мно
гих исследованиях установлена выраженная связь 
между распространенностью СрО и степенью по
вторного воздействия на других детей. Вместе, но 
независимо социально-экономический статус семьи 
и степень воздействия других детей, оказывается, 
создают два наиболее важных фактора риска СрО.

Сезонная зависимость. В климате с перепадом 
температур и, соответственно, заболеваемостью

инфекциями верхних дыхательных путей наибо
лее высокие показатели СрО  в холодные месяцы 
и самые низкие — летом, когда тепло.

Врожденные пороки. СрО  фактически явля
ется обычным у младенцев с не восстановленной 
расщелиной нёба и преобладает у детей с расще
линой подслизистой основы нёба, другими череп
но-лицевыми пороками и синдромом Дауна. Нали
чие этой ра< щелины можно подозревать у  четей с 
гиперназальной речью, удвоением нёбного язычка 
или назального срыгивания во время кормления в 
анамнезе.

Другие факторы. О публикованны е данные, 
что ограничение использования соски приводит 
к снижению заболеваемости СрО, нельзя считать 
убедительными. Оказывается, что ни возраст мате
ри, ни масса тела, ни время года при рождении не 
влияют на заболеваемость СрО, если принимать во 
внимание другие демографические факторы.

Этиология
Острый средний отит. Патогенные бактерии мож
но высеять из отделяемого среднего уха приблизи
тельно в 6 5 -75  %  случаев острого среднего отита 
(О С О ); в остальных с 1учаях культура бактерий не 
показывает ни роста, ни наличия микроорганиз
мов, обычно рассматриваемых как непатогенные. 
Д ом инирую т три патогенны х микроорганизма: 
S t r e p t o c o c c u s  p n e u m o n i a e  — в 40 % случаев, нетипа- 
бельный H a e m o p h i l u s  — приблизительно 2 5 -3 0  %  и 
M o r a x e l l u  c a t a ^ r h a l is  — около 10-15 %  случаев. Все 
другие патогенные микроорганизмы составляют 
приблизительно 5 % ,  вклю чая S t r e p t o c o c c u s  груп
пы A, S t a p h y l o c o c c u s  a u r e u s  и грамотрицательные 
микроорганизмы, такие как P s e u d o m o n a s  a e r u g i 

n o s a .  S .  a u r e u s  и грамотрицательные микроорганиз
мы обычно обнаруживают у новорожденных при 
госпитализации; в поликлиниках распространение 
этих патогенных микроорганизмов среди младен
цев очень малого периода жизни сходно с таковым 
среди младенцев постарше. Данные говорят о том, 
что Н .  i n f l u e n z a e  чаще приводит к рецидиву, чем 
начальные периоды ОСО.

Р еспираторны е вирусы  (и л и  Р Н К -со д ер ж а- 
щие вирусы — риновирус и Р С В ) можно такж е 
обнаруж ить в экссудате среднего уха или чаще 
вместе с патогенными бактериями. О С О  — обыч
ное осложнение у  детей с бронхиолитом; однако 
в соде] ж имом, получаемом из среднего уха путем



аспирации, постоянно присутствуют патогенные 
бактерии, свидетельствуя, что РСВ редко является 
еди но  венной причиной О С О . До конца неясно, 
могут ли  одни вирусы при каких-то обстояте гсь- 
ствах вызвать О С О  или их роль ограничивается 
установлением ф азы  бактериальной инвазии, а 
возможно, усилением воспаления и помехой раз
решения бактериальной инфекции.

Средний отит с истечением. Посев экссудата 
сре днего уха у  детей с С О И  обычно стерильный, но 
патогенные организмы, которые находят при ОСО, 
выделяются и приблизительно у  30 % детей с СОИ. 
Кроме того, в различных исследованиях детей с 
СО И, вклю чая анализ отделяемого с помощью 
ПЦР, обнаружили, что жидкость среднего уха со
держит бактериальную Д Н К  и /и л и  вирусною Р Н К  
в гораздо больших пропорциях. В исследованиях 
специальными методами C h l a m y d i a  p n e u m o n i a e  и 
A l l e i o c o c c u s  o t i t i d i s  были идентифицированы в от
деляемом у детей с СОИ. Значение этих различных 
позитивных идентификаций спорное; неясно, по
казательны ли обнаруженные микроорганизмы и 
чатериачы для текущей в данный момент инфек
ции или уже прошедшей.

Патогенез
Обычно О С О  вызывают патогенные бактерии и 
вирусы. Однако главное в развитии С рО  — роль 
слуховой трубы. Обычно труба пассивно закры 
та, откры вается она сокращ ением мышцы t e n s o r  

v e l i  p a l a t i n i .  По отношению к среднему уху труба 
выполняет три основные функции: вентиляция, 
защ ита и очистка. По-видимому, наиболее важ 
на вентиляция — состояние слизистой оболочки 
среднего уха зависит от постоянного поступления 
воздуха из носоглотки через слуховую трубу. На
рушение вентиляции из-за обструкции трубы ини
циирует комплексное воспаление, которое вклю 
чает секреторную метаплазию, блок мерцательной 
транспортной системы и истечение ж идкости в 
барабанную полость, вероятно, нарушение венти
ляции среднего уха лежит в основе всех случаев 
СОИ и, по крайней мере, способствует развитию 
большинства из них.

Похоже, обструкция трубы возможна по трем 
Причинам: сдавление ее просвета гипертрофиро
ванной носоглоточной лим ф оидной тканью  или 
опухолью; суж ение п росвета и з-за  воспаления 
слизистой оболочки трубы, чаще вследствие ин

ф екции верхних дыхательных путей; внутристе
ночная обструкция из-за повреждения механизма 
открывания трубы, что приписывается аномальной 
мышечной ф ункции трубы или избыточной рас
тяжимости ее стенок трубы либо тому и другому. 
Прогрессирующее снижение растяжимости стенки 
трубы с возрастом может объяснить прогрессирую
щее уменьшение распространенности СрО по мере 
взросления детей. Ф ункции защиты и очистки слу
ховой трубы тоже могут быть вовлечены в пато
генез СрО. Таким образом, если грубы доступны 
или сильно растяжимы, то они не смогут защитить 
среднее ухо от рефлюкса инфекционного носогло
точного секрета, в то время как нарушение функ
ции мерцательной очистки трубы может способ
ствовать как возникновению, так и персистенции 
инфекции. Укороченная и более горизонтальная 
ориентация тр>бы у младенцев и детей ъ  ладшего 
возраста может повысить вероятность рефлюкса из 
носоглотки, но, с другой стороны, может облегчить 
функцию вентиляции трубы.

Х отя С рО  может развиться и продолж аться 
и при отсутствии явной инфекции дыхательных 
путей, многие случаи, если не большинство, ини
циирую тся вирусной или бактериальной инф ек
цией верхних дыхательных путей. В детских са
дах О С О  наблюдался приблизительно у  3 0 -4 0  %  

детей с респираторным заболеванием, вызванным 
РСВ, вирусами гриппа или аденовирусами, и при
близительно у 1 0 -1 5  %  детей с респираторны м 
заболеванием, вы званны м вирусом парагриппа, 
рино- или энтеровирусами. В ирусная инф екция 
верхних дыхательных путей приводит к облегче
нию цитокинеза и медиаторов воспаления, неко
торые из них могут вызвать дисфункцию слуховой 
трубы. Респираторные вирусы могут иницииро
вать носоглоточную бактериальную колонизацию 
и адгезию и нарушить иммунную защиту хозяина 
против бактериальной инфекции. У детей с бак
териальной инф екцией среднего уха данные не
определенные: то ли  вирусы способны усилить 
воспа ш тельный процесс, то ли помешать прекра
щению инфекции.

Д еф ицит IgA обнаружен у  некоторых детей с 
рецидивом О С О , но значимость его неясна, по
скольку дефицит IgA также нередок у  детей без 
рецидива ОСО. Дефицит выборочного подкласса 
IgG (несмотря на абсолютно нормальную сыворот
ку) можно обнаружить у  детей с рецидивом О СО  
вместе с рецидивной бронхолегочной инфекцией,



которая, вероятно, лежит в основе восприимчиво
сти к инфекции. Дети с рецидивом СрО, не свя
занного с рецидивом инфекции в других очагах, 
редко имеют иммунодефицит, идентифицируемый 
без труда. Тем не менее данные, что невыражен
ны й им м унодеф ицит играет роль в патогенезе 
рецидива О С О , представлены  исследованиям и 
реакции антител на различны е типы  инф екций 
и иммунизацию; по результатам наблюдений, что 
грудное вскарм ливан и е в п ротивоп олож н ость  
искусственному дает ограниченную защ иту про
тив С рО  у младенцев с нёбной расщ елиной; по 
данным исследований, в которых грудные дети с 
рецидивом О С О  достигали показателя защ иты с 
помощью бактериального полисахаридного им 
муноглобулина, вводимого внутримышечно, или 
поликлонального иммуноглобулина, вводимого 
внутривенно. У детей с нёбной расщелиной осно
вой хронического воспаления среднего уха, по-ви
димому, является нарушение механизма открыва
ния слуховой трубы из-за большей растяжимости 
ее стенки. Другим возможным фактором является 
нарушенная работа нёбно-глоточного клапана, что 
может привести к нарушению аэродинамической 
и гидродинамической связи  в носоглоточной и 
проксимальной частях евстахиевых труб. У детей 
с другими черепно-лицевыми аномалиями и с син
дромом Д ауна большая распростояненность СрО 
предположительно происходит из-за структурной 
и /и л и  функциональной аномалии слуховой T D y -  

бы. Отсутствуют убедительные данные, что в пато
генезе СрО играет роль респираторная аллергия, 
однако у  детей с обоими состояниями, возможно, 
отит усиливается из-за аллергии.

Клинические симптомы
Симптомы и признаки О С О  очень разнообразна 
особенно у  младенце з и детей грудного возрас
та. Возможен разрыв БП  с гноетечением; доказа
тельством ушной боли могут быть держание или 
дергание за ухо, повы ш ение тем пературы  тела 
раздраж ительность или другие общие признак: 
симптомы могут отсутствовать, и болезнь обнару
живают при плановом обследовании. Обычно СОИ 
не сопровождается явными симптомами, и сопут
ствующая КТУ остается невыявленной, особенно 
у  детей младшего возраста. Иногда дети могут жа
ловаться на небольшой дискомфорт или чувство 
распирания в ухе.

Рис. 710.1. Типы отоскопов. Слева: о тоскоп  с хирургиче

ской  или рабочей  головкой. Справа: отоскоп  с диагности- 
ческой  головкой, с ре зи но вой  груш ей  для пневматической 

о тоскопии

Обследование БП
О т о с к о п и я .  Врачи, кроме отоларингологов, 

которые могут пользоваться операционным микро
скопом, обычно осматривают ЬП  с помощью ото
скопа. Имеется два типа насадок для отоскопа: х и 

р у р г и ч е с к и й ,  и л и  о п е р а ц и о н н ы й ,  и д и а г н о с т и ч е с к и й ,  

и л и  п н е е м а т и ч е с к и й  (рис. 710.1). В хирургическую 
насадку встроена линза, которая вращается по ши
рокой дуге, источник света вне корпуса обеспечи
вает доступ инструмента в наруж ны й слуховой 
проход и к БП. Подходящим инструментом являет
ся W elch Allyn (Skeneateles NY), модель 21700. Ис
пользование хирургической головки оптимально 
для удаления серы или продуктов распада из про
хода при прямом наблюдении и необходимо для 
успешного прокола БП  или миринготомии. У диа
гностической головки 1инза побольше, встроенный 
источни:; света и есть ниппель для подсоединения 
резиновой груши и трубок. Когда прикрепленное 
зеркало плотно подгоняется в наружном слуховом 
проходе, создается воздухонепроницаем ы й от
сек посредством свода насадки головки отоскопа, 
груши и трубки, зеркала в проксимальной части 
наружного слухового прохода. П одходящ им ин
струментом являемся Allyn, модель 20200. Зеркала 
многократного использования, такие как постав
ляемые с отоскопом, доставляют пациенту меньше 
дискомфорта, чем более тонкие съемные зеркала,



а использование зеркала с резиновым наконечни
ком или добавление небольшого рукава резиновой 
трубки, установленного на верхушке пластмассо
вого зеркала, снижает дискомфорт пациента и по
вышает возможность добиться соответствующей 
подгонки и воздулонепроницаемости. Наблюдая, 
как груша попеременно слабо сжимается и отпу
скается, можно оценить степень мобильности БП 
в ответ как на отрицательное, так и положительное 
давление. При использовании i >боих типов головок 
отоскопа яркое освещение важно для получения 
адекватной визуализации БП.

О ч и с т к а  н а р у ж н о г о  с л у х о в о г о  п р о х о д а .  

Если БП  скрыта герой, то ее можно удалить при 
прямом наблюдении через хирургическую головку 
отоскопа, используя кюретку Ьчка (N-400-0, Storz 
Insti'ument Co.). Оставшиеся кусочки можно затем 
убрать, используя аппликаю р Ф аррелла (N 2001F 
Storz Instrum ent Со.) (рис. 710.2) с помощью его 
наконечника верхушки (с треугольным сечением), 
обернутым кусочком сухой или смоченной спир
том ват ы, чтобы получить вид сухой или влажной 
«швабры». М ожно прим енить легкое отсасы ва
ние, используя французскую грубку для отсоса из 
ушей №  7. Вс» время этой процедуры лучше дер
жать младенца или грудного ребенка в положении 
лежа, повернув его голову налево или направо в 
зависимости от того, какое ухо очищается. Взрос-

Рис. 7 1 0 .2 . Вверху: кю ретка Бака. Узкий калибр металла, 
ф ормирую щ его конечную  петлю. В центре: ап пликатор  
Ф аррелла. Н аконечник, треугольны й по сечению . Внизу: 

аспиратор для пункции барабанной  перепонки

лый, обычно это родитель, может положить одну 
руку на каждую из ягодиц и зафиксировать бедра 
ребенка на столе для осмотра, при необходимости 
используя свое тело для дополнительной ф икса
ции. Другой взрослый может одной рукой удер
живать голову ребенка, а второй — сьибодную руку 
ребенка, меняя руки при проведении процедуры с 
другим ухом. У детей достаточного возраста для 
сотрудничества, обычно начиная с 5 лет, очистить 
ухо можно проще, безопаснее и менее травматич
но с помощью лаважа при отсутствии перфорации 
Б11. Система W elch Allen (модель 29300) для очи
щения ушей — удобное устройство для проведения 
лаважа.

П о к а з а т е л и  б а р а б а н н о й  п е р е п о н к и .  Основ
ные характеристики БП  — контур, цвет, прозрач
ность, структурны е изменения, если они есть, и 
мобильность. О бы чно контур перепонки слегка 
вогнутый, среди аномалий — выпячивание или, на
оборот, чрезмерное втяжение. Н ормальный цвет 
барабанной перепонки жемчужно-серый. Эритема 
может быть признаком  воспаления, но если она 
не сильновыраженная, то только эритема может 
быть результатом плача или сосудистого прили
ва. Ненормальная белизна перепонки може'1 быть 
результатом рубцевания или наличия жидкости в 
полости среднего уха; жидкость гоже может при
давать янтарный, бледно-желтый или (редко) голу
боватый цвет. Обычно перепонка прозрачная, хотя 
помутнение в какой-то степени может быть нормой 
в первые несколько месяцев жизни, позднее помут
нение означает рубцевание или, чаще, истечение. 
Структурные изменения включают шрамы, пер
форации и карманы в результате втяжения. Среди 
всех характеристик БП  мобильность наиболее важ
на при определении ИСУ. Следует отметить, что 
мобильность не является симптомом по типу все 
или ничего; хотя абсолютное отсутствие мобильно
сти (при отсутствии перфорации Б П ) фактически 
всегда показательно для ИСУ, значительное ее на
рушение бывает наиболее часто.

Диагностика
О С О  и С О И  дифф еренцирую т на клинической 
основе во многих случаях простым способом, но 
поскольку каждое состояние может эволюциони
ровать в другое без четкой дифференциации объ
ект ивных данных, лю бая схема различий между 
ними в какой-то степени условна. Тем не менее в



эпоху повыш енной бактериальной резистентно
сти установление различий между О С О  и С О И  
стало очень важным для определения вида лече
ния. Очевидно, что гнойная оторея в самом начале 
характерна для О СО ; таким  образом, трудность 
определения различий между О С О  и С О И  с кли
нической точки зрения ограничено условиями, при 
которых гнойная оторея отсутствует. Как О С О  без 
отореи, так и С О И  сопровождается объективными 
признаками ИСУ, а именно наличием по крайней 
мере двух или трех аномалий БП: изменение цве
та — белое, желтое, янтарное или (редко) голубо
ватое, помутнение не из-за рубцевания, сниженная 
или отсутствующая мобильность. При С О И  воз
душ но-жидкостный уровень или воздуш ные пу
зырьки с небольшим количеством жидкости могут 
быть видимы позади БП, что нередко характерно 
для начинающегося заверш ения воспа штельного 
процесса.

Д ля подтверждения диагноза О СО  у ребенка с 
И С У  необходимо наличие четкого вы пячивания 
БП с эритемой или без нее, И С У  должно сопро
вож д ай ся  болью в ухе, что важно с клинической 
точки зрения. Одной невыраженной эритемы недо
статочно; эритема без наличия других отклонений 
от нормы может быть вызвана плачем или сосуди
стым проявлением. М олоточек может быть скрыт, 
а БП  похожа на бублик без дырочки, но с запада
нием посредине (рис. 710.3), или может скрывать

ся под поверхностными буллами, или иметь вид 
булыжника. Буллезный мирингит — это объектив
ное проявление ОСО, этиологически не отдельная 
форма. Через несколько дней после его начала вы
пячивание перепонки может уменьш иться даже 
при наличии инфекции, еще продолжающейся, за 
исключением самого начала ОСО, когда истечение 
может быть еще не очень явным, боль в ухе и вы
раж енная эритема Б П  являю тся единственными 
локальными клиническими симптомами.

При С О И  выпячивание БП  может отсутствовать 
или быть слабовыраженным, она бывает втянута 
(рис. 710.4); эритема отсутствует или небольшая, 
но может увеличиться от плача или в результате по
верхностной травмы наружного слухового прохода 
при очищении его от серы или при отоскопическом 
обследовании. У детей с ИСУ, но без выпячивания 
БП наличие явной боли в ухе обычно характерно 
для ОСО, но диагноз последнего не подтверждает
ся наличием только неспепифических симптомов, 
таких как повышенная темпергтура тела, раздра
жительность, анорексия, рвота и диарея. Упрощен
ная схема дифференциации предусматривает диаг
ноз ОСО, когда у ребенка кроме И С У  гсть данные, 
касающиеся недавней боли в ухе, что клинически 
важно, или в БП  наблюдается заметная краснота 
либо четко выраженное выпячивание (рис. 710.5).

Обычно как до, так и после СрО, а также при 
его отсутствии БП  может быть втянута вследствие

Р и с . 7 1 0 .3 . Барабанная п ерепон ка при остром  средн ем  
отите. См. также цветную вкладку

Р и с . 7 1 0 .4 .  Б арабан н ая  п ер еп о н к а  при  ср ед н ем  отите 
с истечением . См. также цветную вклгцку



Рис. 710.5. Алгоритм различия острого среднего отита и среднего  отита с истече> ием

отрицательного давления воздуха в среднем ухе, 
по-видимому вследствие более быстрой диффузии 
воздтаа из полости среднего уха по сравнению с его 
поступлением через слуховую трубу. Небольшое 
втяжение нельзя считать патологическим, хотя у 
некоторых детей оно сопровождается небольшим 
кондуктивным нарушением слуха. О днако более 
сильное втяжение имеет важное значение, это бу
дет обсуждаться в разделе осложнений СрО.

Тимпанометрия. Тимпанометрия (такж е ис- 
по. 1ьзуется термин «тестирование на акустиче
ский иммитанс») — это простая быстрая нетрав
матичная проверка, которая дает объективны е 
данные о наличии или отсутствии И СУ . Тимпа- 
нограмма показывает эластичность БП  в электро
акустических терминах, которые можно считать 
грубым эквивалентом моЬильности БП, визуаль
но определяемой во время пневматической отоско
пии. Тест зависит от того, что абсорбция звука БП  
изменяется обратно пропорционально ее жестко
сти, если жесткость перепонки наименьшая, а ее 
эласт] иность наивысшая, то давление воздуха на 
каждую из поверхностей — давление воздуха на 
среднее и внутреннее ухо — одинаково. Бее, что 
может сделать БП  жесткой, например царапина

(когда давление на обе поверхности становится 
разным), рубцевание (мембраны или прилагающих 
к ней образований) или накопление жидкости в 
среднем ухе, повышает ее акустический импеданс, 
или установленный соответственно эквивалентно, 
сниж ает ее акустическую  п о л н у ю  п р о в о д и м о с т и  

(ранее употреблялся термин « э л а с т и ч н о с т ь »).
Тимпанограммы можно разделить на три кате

гории:
1. Записи, характерные для высокой полной прово

димости (измеряю тся высотой макс имума). от
носительно крутого градиента (т. е. остроуголь
ный максимум), давление воздуха на среднее 
ухо (положение максимума, выраженного дав
лением воздуха), что соответствует приблизи
тельно атмосферному давлению (рис. 710.6, Л). 
Обычно предполагается что такая запись от
ражает нормальный статус среднего уха.

2. Записи, характерные для низкой полной про
водимости и отрицательного или неопределен^ 
ного давления воздуха на среднее ухо и часто 
называемые п л о с к и м и  (рис. 710.6, В ) .  Принято 
считать, что такие записи обычно указываю т 
на нарушения в среднем ухе, которое вызывает 
повышенный импеданс. Несомненно, такое на-



МП мл мл

Рис. 7 1 0 .6 . Тимпанограмма с использованием  ан ализатора среднего уха G rason-Stadler GSI 33:
А —  высокая полная проводимость, крутой уклон (т. е. остроуголеный максимум), давление воздуха в средне?' ухе почти равно атмосфер
ному (нулевое в дехапаскалг.. —  daPa); Б —  низкая полная проводимость и неопределяемое давление воздуха в среднем ухе; В —  немного 

пониженное давление, постепенный уклон и заметно отрицательное давление в среднем ухе

рушение у младенцев и детей чаще всего бывает 
при ИСУ.

3. Записи, характерные для промежуточных дан
ных: слегка пониженная проводимость, часто в 
сопровождении постепенного градиента (тупо- 
> гольный максимум), или отрицательное дав
ление воздуха в среднем ухе, или комбинации 
этих свойств (рис. 710.6, В ) .  Такие записи не 
обязательно связаны с ИСУ, и их надо считать 
недиагностическими или неопределенными. Та
ким образом, чем ниже полная проводимость, 
чем более постепенный градиент и чем больше 
отрицательное давление воздуха в среднем ухе, 
тем выше вероятность ИСУ  
Кроме данных о состоянии среднего уха тим 

панограмма отражает объем наружного слухово
го прохода, при перфорации БП  или присутствии 
проводимой тимпаностомической трубки — объем 
среднего уха, воздухоносных ячеек сосцевидного 
отростка. Показания объема, превышающие 1 мл, 
особенно в связи с плоской записью, предполагает 
наличие перфорации или патентованной тимпано
стомической трубки.

Хотя тимпанометрия довольно чувствительна к 
определению ИСУ, ее положительное прогности
ческое значение ограничено. Поэтому аномальные 
или спорные тимпанограммы часто находят при 
нормальном статусе среднего уха, особенно у  мла
денцев. С другой стороны, иногда тимпанограмма 
бывает нормальной в начале ОСО. Использование 
тимпанограмм может быть по, 1езным при скринин
ге в кабинете, устраняя необходимость в обычном 
отоскопическом обследовании больных, чья ба
рабанная перепонка ранее визуализировалась, в

асимптомных случаях и чьи тимпанограммы клас
сифицировались как нормальные, и для выявления 
больных, которым необходима помощь в дальней
шем, так как их тимпанограммы не соответствуют 
норме. Тимпанометрию можно использовать также 
для подтверждения, отбора или выяснения спорных 
отоскопических данных, для оценки наблюдения за 
больными с известным заболеванием среднего уха 
и отоскопического диагностирования ИСУ. Важно 
отметить то, что даже если тимпанометрия сможет 
спрогнозировать вероятность ИСУ, она не поможет 
отличить истечение при С О И  от ОСО.

Акустическая рефлектометрия со спектраль
ным градиентом (АРСГ). Рефлектометрия — это 
новейш ий акустический тест состояния среднего 
уха путем получения ответа БП на звуковой стимул 
(см. гл. 707). Прибор анализирует отражательную 
способность звуковых волн относительно частоты 
и представляет результаты  углов спектрального 
градиента, которые устанавливают соотношение с 
вероятностью ИСУ. Угол более 95° указывает на 
малый риск ИСУ, менее 49° — на высокий риск. 
Прибор небольшой и портативный, обеспечивает 
быстрый отсчет показаний. Однако получаемая ин
формация о статусе среднего уха более ограничен
ная, чем при тимпанометрии. Данные относительно 
точности рефлектометрии и тимпанометрии в про
гнозировании ИСУ разнородны. Как и тимпаноме
трия, АРСГ не помогает отличить С О И  от ОСО.

Лечение
Лечение СрО зависит от того, будет ли это ОСО 
или СОИ.



Лечение О С О . Отдельные случаи О СО  обычно 
л е ч т и  противоми] :робными препаратами. Однако 
повышенная устойчивость бактерий к ним побу
дила некоторых авторов рекомендовать отменить 
противомикробное лечение, за исключением случа
ев, когда симптомы устойчивы в течение 2 -3  дней 
или наблю дается ухудшение. Эта рекомендация 
возникла из-за того, что противомикробные сред
ства применяются не для лечения отдельных слу
чаев О С О , а для лечения С О И  или как попытка 
избежать рецидива О С О  П рофилактика неадек
ватного использования антибиотиков в последних 
случаях должна способствовать chi [жению их ис
пользования пля лечения СрО в общем.

Три фактора убеждают в обычном лечении де
тей с настоящим О С О  противомикрсбными сред
ствами. Во-первых, патогенные микробы — воз
будители огромного количества случаев болезни. 
Во-вторых, симптоматическая положительная ди
намик? и прекращение инфекционного воспаления 
происходят быстрее и последовательнее при лече
нии противомикрсбными препаратами, чем 5ез них 
(хотя и большинство случаев фактически разреша
ется без лечения). В-третьих, быстрое адекватное 
печение противомикробными препаратами может 
предотвратить гнойные осложнения. Резкий спад 
этих осложнений в последние 50 лет происходит, 
по крайней мере, частично благодаря широкому 
использованию  противомикробных средств при 
лечении О С О . П редставляется целесообразным 
продолжать данную тактику лечения О С О  В част
ности, не следует исключать противомикробные 
препараты в начальный период у  детей с О С О  до 
2 лет, болеющих систематически, у  детей с тяж е
лой инфекцией, при недавних рецидивах О С О  или 
при нево !можности обеспечить удовлетворитель
ное наблюдение По общему мнению, тактика ис
ключения лечения в начальном периоде при легких 
формах у детей с пониженным риском заслуживает 
дальнейшего внимания, если устойчивость бакте
рий продолжает увеличиваться.

У с т о й ч и в о с т ь  б а к т е р и й .  Бактерии обладают 
выраженной способностью развивать устойчивость 
к противомикробным средствам. Среди механизмов 
адаптации: мутации в их р-лактамазах, которые по
зволяют этим ферментам дезактивировать новые
З-лактамные средства, развитие внутриклеточного 
насоса, который удаляет антибиотики прежде, чем 
они начали действовать на бактерии, изменения 
тротеинов в их клеточных оболочках, что способ

ствует выводу антибиотиков и развитию протеи- 
нов-заместителей, которые не являются мишенью 
дня антибиотиков. В общем проблема устойчиво
сти бактерий за последние 10 лет все возрастала. 
Дети с самым высоким риском развитиг устойчи
вых бактерий (до 2 лет) находятся в постоянном 
контакте с большими группами детей или же не
давно лечились противопикробньш и средствами. 
В проблеме устойчивости бактерий, особенно в 
связи со СрО, выделяют два аспекта. Во-первых, 
резистентные бактериальные средства, быстрому 
распространению которых способствовало их се
лективное воздействие в результате избыточного 
применения противомикребны х срецств, наибо
лее часто показаны  детям  при СрО. Во-вторых, 
многие штаммы каждой из патогенных бактерий, 
которые обычно вызывают ОСО, устойчивы к не
которым часто применяемым противомикробным 
средствам.

В настоящее время приблизительно 40 % штам
мов нетипируемого Н. influenzae и почти все штам
мы М. catarrhalis устойчивы к аминопенициллину 
(ам пициллин  и ам оксициллин). В больш инстве 
случаев устойчивость возникает за счет выработ
ки Р-лактамазы, что можно преодолеть с помощью 
комбинации амоксициллина с ингибитором Р-лак
тамазы, т. е. клавуланатом, или антибиотиком со 
стабильной Р-лактамазой, таким  как цефиксим. 
Однако случайные штаммы нетипируемого Н. in
fluenzae, которые не вырабатывают Р лактамазу 
устойчивы к аминопенициллину, а другие Р-пак- 
тамшле антибиотики благодаря изменению проте 
инов находятся в связывании с пеницил чином.

В настоящее время почти 50 %  штаммов S. pne
umoniae не чувствительно к пенициллину, делятся 
приблизительно поровну между штаммами — по
средниками пенициллина и устойчивыми к нему. 
Устойчивость S. pneumoniae к пенициллину и дру
гим Р-лакуамам происходит не за счет выработки Р- 
лактамазы, а за счет изменений в протеинах, в свя
зывании с пенициллином. Известно шесть связыва
ющихся с пенициллином протеинов, и чем больше 
изменений в этих протеинах, тем выше степень их 
устойчивости. Однако этот механизм можно пре
одолеть, если в очаге инфекции добиться повышен
ной концентрации р- пактам >в в течение достаточ
ного периода времени. Многие штаммы S. pneumo
niae, устойчивые к пенициллину, также стабильны 
и к другим противомикробным средствам, включая 
сульфаниламиды, макролиды и новейшие цефало-



спорины. Таким образом, повышение устойчиво
сти к пенициллину обусловливает резистентность 
и к др> гим классам противомикробных средств. 
Устойчивость S .  p n e u m o n i a e  к макролидам быстро 
повышается — в настоящее время приблизительно 
30 % штаммов. Идентифицировано два механизма 
устойчивости к макролидам: один механизм при 
посредничестве гена m e f ( A ) включает насос отто
ка, который снижает межклеточное накопление ма 
кролидов и приводит к сопротивляемости низкого 
уровня; другой — с помощью гена е г т ( В )  иниции
рует выработку рибпсомной метилазы, которая мо
дифицирует рибосомную РНК и приводит к высо
кой сопротивляемости. Последний механизм также 
вызывает устойчивость к клиндамицину, который 
в остальном обычно эффективен против резистент
ных штаммов S .  p n e u m o n i a e .  В отличие от (3-лактг.м 
устойчивость к макролидам нельзя преодолеть по
вышением дозы. В настоящее время единственным 
противо! шкробным средством, об резистентности 
которого к S .  p n e u m o n i a  не сообщалось, является 
ванкомицин.

Лечение противомикробными средствами 
первого ряда. В настоя цее время амоксициллин 
остается средством первого выбора для неослож
ненного ОСО благодаря его безопасности, сравни
тельной эффективности, приятному вкусу и низ
кой стоимости. В частности, амоксициллин наи
более эффективен среди имеющихся пероральных 
противомикробных средств iid o th b  как штаммов, 
не чувствительных к пенициллину, так и штаммов 
S .  р п е и т э т а е ,  чувствительных к нему. Повыше
ние дозы с традиционных 40 до 80-100 мг/кг/сут 
обычно обеспечивает хороший эффект против 
штаммов — посредников пенициллина и некото
рых устойчивых к нему. Повышенную дозу необ
ходимо использовать особенно у детей до 2 лет и 
тех, кто недавно получал лечение Р-лактамами или 
находящихся в эольшом детском коллективе, пото
му что, как отмечалось ранее, у этих детей распро
страненность резистентных штаммов S .  p n e u m o n i a e  

наиболее высокая. Ограничение применения амок- 
сициллина обусловлено тем, что он может инакти
вироваться |3-лактамазами многих штаммов, нети- 
пируемых Н .  i n f l u e n z a e ,  и большинством штаммов 
М .  c a t a r r h a l  s. К счастью, случаи ОСО, вызванные 
этими патогенами, часто, но не всегда устраняются 
самопроизвольно. Для детей с аллергией на Р-лак- 
тамы или тех, для кого вкус или удобство приема 
важны, азитромицин, у которого тоже прекрасные

показатели безопасности, является подходящим 
средством выбора первого ряда. Устойчивость к 
триметоприм/сульфаметоксазолу многих штаммов
Н. i n f l u e n z a e ,  S .  p n e u m o n i a e  и сообщаемый высокий 
показатель неблагоприятного исхода ОСО у детей, 
которых первоначально лечили этим препаратом, 
говорят о неприемлемости его в качестве средства 
первого ряда.

Длителоносыь лечения. Чатго длительность 
лечения ОСО составляет 10 дней при явной экс- 
трапс ляции оптимальной длительности лечения 
стрептококкового фарингита пенициллином. Од
нако 10 дней для некоторых детей может быть 
чрезмерно и недостаточно для других. Исследо
вания с целью сравнить укороченный период ле
чения с более длительным говорят о том, что ко
роткий курс часто оказываете} недостаточным для 
детей до 6 лет, особенно до 2 лет. Таким образом, 
в большинстве случаев лечение, которое обеспечи
вает концентрацию в тканях противомикробных 
средств, в течение по крайней мере 10 цней ка
жется целесообразны™. Короткий курс, 3-5  дней, 
может быть походящим для более старших детей 
в относительно легких случаях, у кого улучшение 
идет быстро, в то время как лечение более 10 дней 
часто требуется детям очень маленьким, или при 
тяжелом ОСО, или же с проблемами отита в анам
незе.

Динамическое наблюдение. Основной це
лью динамического наблюдения является оценка 
результата лечения и дифференциация между не 
адекватной реакцией на лечение и ранним реци
дивом. Соответственно необходимый период ди
намического наблюдения должен быть индивиду
альным. Наблюдение в течение н ес к о л ь к и х  дней 
целесообразно для детей в раннем младенчестве 
с тяжелым заболеванием или детей любого воз
раста с постоянной болью. Наблюдение в течение 
2 нед. необходимо младенцам или детям младшего 
возраста с частыми рецидивами. Возможно, БП не 
пришла в норму, но значительное улучшение ее 
внешнего вида должно быть очевидным. Для детей 
с единичным эпизодом ОСО и быстрым улучшени
ем ее внешнего вида наблюдение в течение 1 мес. 
после первичного обследования недостаточно, а 
д л я  детей постарше может и совсем не быть необ
ходимости в нем. Важно отметить, что п о ст о я н н о е  
наличие только ИСУ после эпизода ОСО не яв
ляется показанием для дополнительного противо- 
микробного лечения второго ряда.



Неудовлетворительная реакция на первич
ное лечение. В сущности ОСО — это инфекцион
ное заболевание замкнутого пространства, и устра
нение его зависит как от ликвидации патогенного 
микроорганизма, так и восстановления вентиляции 
среднего уха. Факторы, способствующие неудо
влетворительной реакции на лечение средствами 
первого ряда в добавок к противомикробной не
эффективности, включают неадекватные лечебные 
схемы, текущую или смешанную вирусную инфек
цию, устойчивую дисфункцию слуховой трубы и 
недостаточную аэрацию, реинфекцию из других 
очагов или незрелый либо нарушенный иммунитет 
пациента. Несмотря на это, переход на альтерна
тивное или средство второго ряда покажется целе
сообразным, если наблюдается неадекватная поло
жительная динамика в симптомах или состоянии 
среднего уха, как это отражается на внешнем виде 
БП, или устойчивые гнойные носовые выделения 
свидетельствуют о том, что используемое противо- 
микробное средство неэффективно. Средства вто
рого ряда можно также использовать при ОСО 
у ребенка, уже получающего противомикробную 
профилактику, или у ребенка с иммунодефицитом, 
или у ребенка с серьезными симптомами и пробле
мами со средним отитом в анамнезе.

Лечение противомикробными средствами 
второго ряда. Если лечение ОСО противоми- 
кробным средством первого ряда оказалось не
адекватным, имеется ряд альтернативных средств 
второго ряда. Как недавно было подчеркнуто Тера
певтической рабочей группой США по изучению 
лекарств, устойчивых к S t r e p t o c o c c u s  p n e u m o n i a e ,  

в Центрах по мерам контроля и профилактики 
болезней (ЦМПБ), лекарственные средства для 
вторичного лечения должны быть эффективными 
против штаммов, вырабатывающих Р-лактамазу 
у Н. i n f l u e n z a e  и М .  c a t a r r h a l i s ,  и против воспри
имчивых и наиболее невосприимчивых штаммов 
S .  p n e u m o n i a e .  Рабочая группа ЦМПБ пришла к 
заключению, что только три лекарственные сред
ства соответствуют этому требованию: амоксицил- 
лин-клавуланат, цефуроксим-аксетил и цефтриак- 
сон (внутримышечно). Поскольку высокие дозы 
амоксициллина эффективны против большинства 
Штаммов S .  p n e u m o n i a e  и добавление клавуланата 
расширяет его противомикробное действие против 
бактерий, вырабатывающих р-лактамазу, высокые 
дозы амоксициллин-клавуланата особенно подхо
дят для лечения ОСО. Форма амоксициллин-кла

вуланата 14:1 содержит в 2 раза больше амоксицил
лина по сравнению с предшествующей 7:1. Обыч
ным побочным действием, особенно у младенцев и 
детей младшего возраста, является диарея, но ино
гда ее можно снизить за счет кормления йогуртом, 
и она бывает не такой серьезной, чтобы прекращать 
лечение. К сожалению, амоксициллин-клавуланат 
довольно дорогое средство. Два других лекарствен
ных средства, названные Рабочей группой ЦМПБ, 
имеют серьезные ограничения для детей младшего 
возраста. Имеющаяся суспензия цефуроксим-ак- 
сетила неприятна на вкус, и ее прием ограничен. 
Внутримышечная инъекция цефтриаксона болез
ненна, и он имеет высокую стоимость. Тем не менее 
цефтриаксон подходит в тяжелых случаях ОСО, 
когда пероральное лечение невозможно, или по
сле неудачного лечения пероральными средствами 
второго ряда (т. е. амоксиллин-клавуланат или це
фуроксим-аксетил), или при высокорезистентных 
S .  p n e u m o n i a e  в посеве.

Новейшие макролиды, кларитромицин и ази- 
тромицин, только ограничивают активность не
восприимчивых штаммов S .  p n e u m o n i a e  и против 
штаммов Н .  i n f l u e n z a e ,  вырабатывающих р-лак- 
тамазу. Резистентны к макролидам S t r e p t o c o c c u s  

группы А и 5. p n e u m o n i a e .  Среди цефалоспоринов, 
кроме цефуроксим-аксетила, цефподоксим и цеф- 
динир кажутся наиболее перспективными, причем 
антимикробный спектр похож на таковой цефурок
сим-аксетила. Жидкий препарат цефдинир, вполне 
приятный на вкус, чего не скажешь о цефподик- 
симе. Цефпрозил обладает меньшей стабильнос
тью к Р-лактамазе, чем цефуроксим или цефпо
доксим. У цефаклора и лоракарбефа ограничена 
активность против бактерий, вырабатывающих 
Р-лактамазу, и невосприимчивого пневмококка, а 
цефаклор может иногда вызывать сывороточную 
болезнь. У цефиксима выраженная активность 
против бактерий, вырабатывающих Р-лактамазу, 
но ограниченная против даже пенициллиновоспри
имчивых пневмококков. Все цефалоспорины стоят 
недешево. Триметоприм/сульфаметоксазол отно
сительно недорогой, но его эффективность огра
ничена, и для лечения ОСО он не рекомендуется. 
Кроме того, это средство, правда, редко, но может 
вызвать серьезные реакции, такие как угнетение 
костного мозга или синдром Стивенса-Джонсо
на. Эритромицин-сульфисоксазол тоже может вы
звать такие реакции, он не действует против пени
циллиноустойчивых пневмококков. Клиндамицин



активен против большинства штаммов S .  p n e u m o 

n i a e  включая устойчивые штаммы, но не действует 
против Н .  i n f l u e n z a e  или М .  c a t a r r h a l i s .  Поэтому его 
необходимо резервировать для больных, о которых 
известно, что их инфекция вызвана пенициллино- 
устойчивыми пневмококками

Из-за отсутствия исследований по сравнению 
антибиотиков у детей с неэффективным лечени
ем при выборе лекарственных средств необходимо 
руководствоваться ограниченными клиническими 
данными относительно эффективности отдельных 
лекарственных средств, исследованиями i n  v it r o ,  

фармокинетическими и фармодинамическими ха
рактеристиками и собственным клиническим опы
том.

М и р и н г о т о м и я  и  т и м п а н о ц е н т е з .  Мирин го
том ия — это давно существующий метод терапии 
ОСО- он редко используется у детей, первона
чально леченных протпвомикрсбными средства
ми. Показания к миринготомии у детей с ОСО: 
сильная стойкая боль; гиперпирексия; ослижнения 
ОСО, такие как парез лицевого нерва, мастоидит, 
лаоиринтит или инфекция ЦНС; нарушение им
мунитета различного генеза. Детям с ОСО, у кого 
клиническая реакция на интенсивное лечение вто
рого ряда неудовлетворительная, показаны диа
гностический тимпаноцентез или миринготомия 
для идентификации патогенного микроорганизма 
и его чувствительности. Любая из этих процедур, 
но более надежна миринготомия, может быть до
полнительным методом для облегчения боли. 
Тимпаноцентез с выделением культуры аспирата 
из с реднего уха также показана как часть исследо
вания сепсиса у младенцев охтень раннего возрагтг 
с ОСО, общими симптомами болезни (повышение 
температуры тела, рвота, вялость), чье состояние 
нельзя объяснить инфекцией среднего уха. Пара- 
центез перепонки упрощается за счет применения 
специально разработанного аспиратора для тимпа- 
ноцентеза (№ 91-19010, Homed Surgical Products, 
Jacksonville, FL) (см. рис. 710.2).

Р а н н и й  р е ц и д и в  п о с л е  л е ч е н и я .  Рецидив 
после явного прекращения воспалительного про
цесса может быть или из-за цепочной ликвидации 
инфекции в среднем ухе либо верхних дыхатель
ных путях, или из-за реинфекции той же самой 
бактерией либо бактериальным штаммом. Реци
див в пределах нескольких дней обычно вызван 
тем же микроорганизмом, поэтому при лечении 
лучше всего руководствоваться реакцией на лече

ние предшествующего эпизода: если был ответ на 
протпвомикробные средства первого ряда, то они 
опять будут подходящими; если реакции на сред
ство первого ряда не было, не был ответ на сред
ство второго ряда, то целесообразно использовать 
последнее с самого начала. Рецидив через 2 нед. 
или позже после лечения ОСО обычно вызван дру
гим микроорганизмом; соответственно примене
ние противомикробного средства, независимого от 
предшествующей реакции на лечение, адекватно.

Т р у б н а я  о т о р е я .  Оторею через установлен
ную тимпанос гомическую трубку необходимо рас
сматривать как свидетельство инфекционного за
болевания среднего уха, хотя в некоторых случаях 
причиной может быть рефлюкс декрета из носо
глотки через слуховую трубу. При наличии боли 
или лихорадки оторею необходимо лечшъ, как 
ОСО, так как патогенные микроорганизмы чаще 
такие же, как при ОСО. Однако во многих случа
ях, особенно устойчивых, P s e u d o m o n a s  a t , v . g i n o s a  

является основным возбудителем и лекарственные 
средства, обычно применяемые для лечения ОСО, 
неэффективны. Если оторея при установленной 
трубке развивагтея в отсутствие боли и лихорад
ки, о готоп.гческого лечения может быть достаточ
но. Раствор для ушей офлоксацин является един
ственным препаратом, одобренным для лечения 
среднего уха благодаря отсутствию ототоксично- 
сти. Ушная суспензия полимиксин/В-неомицин- 
■идрокортизон тоже относительно эффективна, 
но теоретически ототоксична для людей. Раннее 
дополнительное лечение отореи коротким курсом 
преднизолона внутрь приводит к более быстрому 
прекращению воспаления. Во всех случаях важно 
уделять внимание туалету уха — промыванию на
ружного слухового прохода с целью удалить выде
лений. Если у детей с ушной отореей нет удовлет
ворительной положительной динамики при амбу
латорном лечении, могут потребоваться удаление 
трубки или госпитглизацго1 д 1я п ар ен тер ал ьн ого  

лечения антибиотиками, или то и другое.
Лечение среднего отита с истечением. Чтобы 

определить течение ОСО и отличить персистен- 
цию от рецлдива, необходимо ежемесячное обсле
дование вплоть до прекращения воспалительного 
процесса, а также провод! ть проверку слуха, если 
истечение имело место в течение 3 мес. или более. 
Рациональное лечение СОИ в значительной мере 
зависит от анализа ана] шеза, возможных о с  ложне
ний и остаточных явлений. К сожалению, инфор-



Глава 710. Средний отит 
------------------------------------

I мадия по всем этим аспектам ограничена. В боль
шинстве сдучаев СОИ прекращается с лечением 

I или без него в течение 3 мес.; однако фактически 
отсутствуют данные относительно последующего 
длительного течение болезни у детей, у кого вос
паление не прекращалось в этих временных рамках 
и кто не подвергался хирургическому вмешатель
ству.

За исключением небольшого числа детей, кого 
беспокоит непостоянная КТУ, периодический сда- 
бый дискомфорт, необычный шум в ушах или нару
шение равновесия, главное показание для лечения 
СОИ — это предупредить возможные осложнения 
и побочные явления. Сюда входят повышенный 
риск ОСО; патологические изменения среднего 
уха, а именно ателектаз £>П и ретракционного кар
мана, адгезивный средний отит, нарушение цепи 
мелких косточек и холестеатома- КТУ и НСТУ; 
долговременное побочное воздействие на речь, 
язык, сознание и психосоциальное развитие.

Не до конца определена взаимосвязь степени 
риска СОИ с рядом обстоятельств. Структурное 
нарушение я в л я е т с я  следствием повторной или 
хронической инфекции чаще, чем СОИ. Со стой
ким СрО в раннем периоде жизни г вязаны нару
шения развития в четырех областях: речь, язык, со
знание и психосоциа [ьное развитие.

У детей без другой патологии истечение обыч
ной частоты и длительности (например, непре
рывно в течение 9 мес. из обоих ушей) в первые 
3 года жизни не представляет риска в последующие 
3-4 года. Возможны ли неблагоприятные послед
ствия в более позднем возраст^ и будут ли эти по
следствия при более длительном истечении, иста- 
ется неясным.

П а р а м е т р ы ,  в л и я ю щ и е  н а  в ы б о р  л е ч е н и я  

С О И .  При решении вопроса о лечении отдельных 
случаев СОИ полезно учитывать ряд параметров. 
Параметры, относящиеся к пациенту: возраст ре
бенка; частота и тяжесть предыдущих эпизодов 
ОСО; время о± пос геднего эпизода; развитие речи 
У ребенка; наличиг или отсутствие в анамнезе не
благоприятной реакции на лекарственные сре дства; 
одновременные медицинские проблемы иди фак
торы риска, тгосие как посещение детских учреж
дений или другой вид воздействия инфекционных 
заболеваний; пожелания родителей. Параметры, 
имеющие отношения к заболеванию: истечение 
одно- или двустороннее; количество истекаемого; 
Длительность; степень нарушения с духа; другие

возможные сопутствующие симптомы, таких как 
шум в ушау вертиго или нарушение равновесия; 
наличие или отсутствие слизисто-гнойной или 
гнойной ринореи, ее продолжительность (2 нед. 
или более). Смешанная инфекция, носоглоточная 
или околоносовых пазух, способствует продолже
нию проблем с вентиляцией среднего уха.

К о н с е р в а т и в н о е  л е ч е н и е .  Протиьомикроб- 
ные средства оказывают определенное, но огра
ниченное действие на прекращение воспаления 
при СОИ, предположительно из-за того, что они 
способствуют ликвидации носоглоточной или бес
симптомной инфекции. Однако в основном, из-за 
кратковременной их эффективности и вследствие 
применения противомикробньп; средств в разви
тии устойчивости м пероорганизмов обычное лече
ние СОИ этими средствами, ранее рекомендуемое, 
больше не кажется целесообразным. Лечение не
обходимо ограничить случаями, коюрым сопут
ствует бактериальная инфекция верхних дыхатель
ных путей или когда хронический характер и/или 
беспокоящее нарушение слуха побуждает вводить 
трубку в барабанную полость. В последнем случае 
2-4-недельный курс противомикробного лечения 
может прекратить воспадительныЕ процесс СОИ 
и таким образом помогает избежать хирургическо
го вмешате 1ьства. Для этой цели необходимо ис
пользовать эффективное лекарственное средство, 
обычно рекомендуемое при ОСО.

Эффективность кортикостероидов при лечении 
СОИ остается спорной, в лучшем случае, вероятно, 
кратковременной. Комбинация антигистаминных 
и противоотечных средств вообще неэффективна у 
детей с СОИ, но ее действие специально не тести
ровалось у детей с аллергией. Одни антигистамины, 
одни пригивоотнчные и муколитические средства 
вряд ли эффективны. Лечение детей с аллергией 
может оказаться успешным для тех, у кого пробле
мы с СОИ, аллергия верхних дыхательных путей, 
но объективные подтверждающие данные отсут
ствуют. У детей без таких данных аллергическая 
проба не проводтся. Продувание слуховой трубы 
методом Вальсальвы и л и  другими средствами не 
имеет доказанного продолжите дьного влияния.

М и р и н г и т о м и я  и  в в е д е н и е  т и м п а н о с т о -  

м и ч р е к о й  т р у б к и .  Если СОИ прчде джается, не
смотря на адекватное про^ивомикробное лечение 
и достаточный период наблюдения, встает вопрос 
о хирургическом вмешательстве. Только мирчнго- 
томия без введения тимпаностомической трубки



позволяет эвакуировать экссудат из среднего уха 
и иногда может быть эффективной, но часто из-за 
того, что разрез заживает до восстановления вен
тиляции слуховой трубы, экссудат накапливается 
вновь. Дополнительное введение трубки обеспечи
вает вероятную сохранность вентиляции среднего 
уха, по крайне мере, пока трубка остается на месте 
и функционирует, в среднем около 12 мес. Однако 
установка трубки не всегда безвредна. Обычные 
осложнения — закупорка просвета трубки, преж
девременное ее выпадение и оторея. Побочные 
явления, следующие за выпадением трубки, вклю
чают остаточную перфорацию БП, тимпаноскле- 
роз, локализованное или диффузное атрофическое 
рубцевание БП, которое может предрасполагать к 
ателектазу или образованию кармана при втяже- 
нии, остаточную КТУ и холестеатоглу. К счастью, 
наиболее серьезные из этих последствий являются 
скорее исключением, чем праьилом. Рецидив СОИ 
после выпадения трубки развивается довольно ча
сто, особенно у детей младшего возраста.

При сомнении относительно возможных по
следствий длительного СОИ, риска и стоимости 
введения трубки момент принятия решения о ее 
введении остается спорным. Целесообразно рассма
тривать миринготомию спустя 6-12 мес. после не
прерывного одностороннего СОИ или 9-18 мес. — 
после двустороннего. Важно отметить, поскольку 
постоянный СОИ обычно проходит спонтанно в 
течение летних месяцев, целесообразно ждать, на
блюдая по крайней мере один летний сезон всех 
детей с СОИ, которые в остальном здоровы.

Осложнения

Большинство осложнений при ОСО заключается 
в распространении инфекции на соседние и близ
лежащие структуры, хронизации воспаления или 
в том и другом. Гнойные осложнения в развитых 
странах относительно нечасты, но встречаются у 
детей из бедных семей с ограниченной медицин
ской помощью или совсем без нее. Осложнения 
ОСО можно классифицировать как внутривисоч- 
ные или внутричерепные.

Внут »ивисочные осложнения. Распростране
ние СрО, кроме ограниченного, приводит к ослож
нениям в пределах височной кости.

И н ф е к ц и о н н ы й  э к з е м а т о з н ы й  д е р м а т и т .  

Это инфекционное заболевание кожи наружного 
слухового прохода как результат инфицирования

гнойными выделениями из среднего уха. Часто 
кожа становится эритематозной, отечной и бо
лезненной. Лечение состоит в соблюдении соот
ветствующей гигиены в сочетании с системными 
прогивомикробными средствами и ототопически- 
ми каплями, которые используются при лечении 
ОСО и отореи при установленной трубке. См. так
же гл. 709.

Х р о н и ч е с к и й  г н о й н ы й  с р е д н и й  о т и т .  Стой
кая инфекция в среднем ухе с выделениями через 
перфорацию БГ1, вызванная ОСО с разрывом пере
понки. Неизменно вовлекаются ячейки сосцевид
ного отростка. Наиболее частыми возбудителями 
являются P. aeruginosa и S. aureus. Лечение зави
сит от данных микробиологического исследова
ния. При отсутствии сопутствующей холестеато- 
мы парентеральное противомикробное лечение в 
сочетании с тщательным промыванием уха будет 
успешным в ликвидащ и инфекции, но в стойких 
случаях необходима тимпаномастоидэктомия.

О с т р ы й  м а с т о и д и т .  Все случаи ОСО с па
тогенетической точки зрения сопровождаются 
мастоидитом из-за сопутствующего воспаления 
ячеек сосцевидного отростка. Однако в начале за- 
бочевания не наблюдается никаких признаков или 
симптомов инфекции в сосцевидном отростке, вос
палительный процесс обычно легко обратим наря
ду с ОСО в ответ на противомикробное лечение. 
Распространение инфекции на надкостницу, но без 
вовлечения кости — это острый мастоидит с пери
оститом. В таких случаях обычны признаки ма
стоидита, а именно воспаление в заушной области, 
часто со смещением наружного уха вниз и вперед. 
Если диагностировать своевременно, то лечение с 
миринготомией и парентеральным применением 
антибиотиков обычно прекращает воспаление. При 
остром ластоидном остите инфекция П рогресси
рует дальше и вызывает деструкцию костных тра
бекул сосцевидного отростка. Признаки и симп
томы Франка обычны, но не всегда присутствуют. 
Если возникает сопутствующий поднадкостичныи 
абсцесс, то в этом месте возможна флуктуация или 
фистула от сосцевидного отростка до заушной об
ласти. При остром петрозите инфекция захва
тывает каменистую часть височной кости. Боль 
в глазах — основной симптом из-за р а з д р а ж е н и я  
глазной ветви V черепного нерва, позднее р а з в и в а 
ется паралич VI нерва. Синдром Градениго — триа
да гнойного СрО, паралича латерг льной п р ям ой  
мышцы и боли в  глаз! [ице на одноименной сторон е .



Редко инфекция в сосцевидном отростке распро
страняется на шейные мышцы, прикрепляющиеся 
к верхушке сосцевидного отростка, что приводит к 
шейному абсцессу, который назыгается абсцессом 
Бецолъда.

При подозрении на мастоидит или клинической 
диагностике, чтобы выяснить характер и степень 
заболевания, необходима КТ. Необходимо диффе
ренцировать костную деструкцию сосцевидного 
отростка от простого затемнения его ячеек, что 
часто бывает при неосложненном СрО. Наиболее 
частыми патогенными микроорганизмам]: являют
ся S .  p n e u m o n i a e ,  нетппируемый Н .  i n f l u е ж а е  и Р .  

a e r u g in o z a .  Детям с острым оститом сосцевидного 
отростка требуются внутривенное введение про- 
тивомикробных средств и мастоидэктомия, при
чем объем хирургического вмешательства зависит 
от тяжести заболевания. Насколько возможно при 
выборе противомикробной схемы необходимо ру
ководствоваться данными микробиологического 
исследования.

Каждая из форм мастоидита может также подо- 
гтрой или хронической. Соответственно симптомы 
менее заметны. Хронический 'ша&тцидит всегда со
провождается хроническим гнойным СрО, ино
гда реагирует на консервативную схему лечения, 
рекомендуемую для этого состояния. Однако в 
большинстве случаев может потребоваться и ма
стоидэктомия.

Паралич лицевого нерва. На лицевой нерв, 
так как он проходит посредине уха и кости сосце
видного отростка, может повлиять сопредельная 
инфекция. Паралич лицевого нерва как осложне
ние ОСО — явление нечастое и обычно быстро пре
кращается после миринготомии и парентерального 
лечения антибиотиками. Однако, если паралич ли
цевого нерва развивается у ребенка с оститом со
сцевидного отростка или с хроническим гнойным 
СрО, то необходима срочная мастоидэктомия.

Приобретенная холест еат ома. Холестеа- 
тома — это кистообразное образование в среднем 
ухе или других пневматизированных частях ви
сочной кисти, выстланных ороговевшим сквамоз- 
ным эпителием, содержащее отшелушивающийся 
эпителий/кератин. Приобретенная холестеатома, 
в отличие от врожденной (см. гл. 708), чаще всего 
развивается как осложнение хронического СрО. 
Однако она может развиться и из глубокого кар
мана, образованного в результате втяжения БП или 
как следствие имплантации эпителия в полость

среднего уха из-за травматической перфорации 
БП или введения тимпаностомической трубки. 
Холестеатома имеет тенденцию к прогрессирую
щему росту, вызывая костную резорбцию, может 
распространиться на внутричерепную область с по
следствиями, угрожающими жизни. Холестеатому 
следует подозревать, если отоскопия показывает 
прерывистое беловатое помутнение БП или полип, 
который выходит через нарушенную БП; белые ка- 
зеозные продукты распада, плотно лежащие на БП, 
особенно в ее верхней части; при зловонных выде
лениях из ушей. При подозрении на холестеатому 
необходима КТ височной кости, чтобы определить 
нрличие и степень забг левания. Лечение при хсле- 
стеатоме — ее хирургическое удаление.

Лабиринт ит . Это заболевание встречается 
редко, в результате распространения инфекции 
из среднего уха и/или сосцевидного отростка во 
внутреннее ухо. Обычно источник — холестеатома 
или хронический гнойный отит. Среди признаков 
и симптомов вертиго, шум в ушах, бессонница, на
рушение слуха, нистагм и нарушение равновесия. 
Лечение следует направлять на основное состояние 
и начинать как можно быстрее- чтобы сохранить 
функцию внутреннего уха и предотвратить распро
странение инфекции. См. также гл. 711.

Внутричерепные осложнения. Менингит, 
эпидуральный и субдуральный абсцесс, локаль
ный энцефалит, абсцесс мозга и тромбоз бокового 
синуса — все они могут развиться как осложнения 
острого или хвонического инфекционного забо
левания среднего уха или сосцевидного отростка 
из-за прямого гематогенного распространения или 
тромбофлебита. Патологический процесс часто 
представлен деструкцией костей, примыкающих 
к твердой мозговой оболочке, возможно развитие 
холестеатомы. У ребенка с инфекционным забо
леванием среднего уха или сосцевидного отрост
ка наличие любого общего симптома, такого как 
лихорадка, головная боль, выраженная вялость, 
менингизм, или любой симптом поражения ЦНС 
при объективном обследовании должны вызывать 
подозрение на внутричерепное осложнение.

При подозрении на внутричерепное осложне
ние люмбальную пункцию необходимо проводить 
только после визуализирующего исследования с 
целью исключить опухоль или гидроцефалию. 
Кроме исследования СМЖ, культура экссудата 
среднего уха может помочь идентифицировать 
патогенные микроорганизмы, тем самым облегчая



выбор противомикробных средств, необходима 
миринготомиия для дренирования среднего уха. 
Тромбоз бокового синуса мо>лет осложниться дис- 
семинацией инфицированных тромбов с септиче
скими инфарктами в различных органах. При всех 
внутричерепных осложнениях требуются срочноь 
внутривенное лечение антибиотиками и хирур
гический дренаж абсцесса. При мастоидите необ
ходима мастоидэктомия как можно скорее. Когда 
менингит развивается как осложнение ОСО, ис
следования необходимо нацелить на возможное 
наличие ПЛС.

Г и д р о ц е ф а л и я  п р и  о т и т е .  Это состояние - - 
д о б р о к а ч е с т в е н н а я  в н у т р и ч е р е п н а я  г и п е р 

т е н з и я  — повышение ВЧД без дилатации желу
дочков головного мозга, возникающее вместе с 
острым или хроническим СрО или мастоидитом. 
Патогенез неясен, но состояние обычно связано с 
тромбозом бокового синуса и может включать за
купорку тромбом Внутричерепного венозного от
тока в шею, что приводит к подъему ЕЧД, а затем 
повышению давления СМЖ. Симптомы те же, что 
и при повышенном ВЧД. Признаки могут вклю
чать кроме симптомов СрО паралич одной или обе
их латеральных прямых мышц глаза и отек диска 
зрительного нерва. Диагноз подтверждается МРТ- 
сканированием. Лечебные мероприятия включают 
противомикробные средства, ацетазоламид или 
фуросемид для снижения ВЧД, мастоидэктомию, 
повторную люмбальную пункцию, люмбоперито- 
неальное шунтирование и вентрикулоперитонеаль- 
ное шунтирование. Если не лечить гидроцефалию, 
это может привести к потере зрения вследствие 
атрофии зрительного нерва.

Осложнения анатомического характера. По
следствия СрО заключаются в структурных из
менениях среднего уха из-за длительного воспа
лительного процесса. В большинстве случаев это 
следствие тяжелой или хронической инфекции, 
некоторые предположительно из-за неинфекцион
ного воспаления при СОИ. Осложнения могут воз
никать одиночно или в различных комбинациях.

Т и м п а н о с к л е р о з .  Он проявляется в виде бело
ватых бляшек и узелковых бугристых отложечий 
в подслизистых слоях среднего уха. Изменения 
включают гиалинизацию кристаллов кальция и 
фосфата. Редко бывает сопутствующее кондуктив- 
ное нарушение слуха. В развитых странах, вероят
но, наиболее частой причиной тимпаносклероза 
является установка тимпаностомической трубки.

А т е л е к т а з  Б П  — сильное втяжения БП, вы
званное высоким отрицательным давлением в 
среднем vxe или потерей жесткости и медиальным 
пролапсом перепонки, возможно, вследствие дли
тельного втяжения или тяжелого либо хроническо
го воспаления. Карман при втяжении является ло
кализованной зоной области ателектаза. Ателектаз 
часто транзиторный, асимптомный, но глубокий 
карман может привести к эрозии слуховых косто
чек, адгезивному отиту, может быть очагом разви
тия холгстеатомы. При наличии глубокого кармана 
втяжения и ателектаза с такими симптомами, как 
оталгия, шум в ушах или КТУ, необходима уста
новка тимпаностомической трубки.

А д г е з и в н ы й  с р е д н и й  о т и т  представляет со
бой пролиферацию фиброзной ткани в слизистой 
оболочке среднего уха, что. в свою очередь, может 
привести к нарушенному перемещению косточек, 
рарефицирующему оститу и н а р у ш е н и ю  с о ч л е н е 

н и я  с л у х о в ы х  к о с т о ч е к ,  кондуктивному наруше
нию слуха и холестеатоме. Нарушение слуха может 
стать показаниям к хирургическому лечению.

Х о л е с т е р и н о в а я  г р а н у л е м а  — редкое состо
яние, при котором БП оказывается темно-синей, 
отражая наличие толстого гранулематозного про
цесса в полости среднего уха. Гранулема чаще воз
никает при длительном СОИ, чем при явно выра
женном воспаление: среднего уха. Только введение 
ти.л паностом ической трубки не даст удовлетвори
тельного результата, лечение заключается в хирур
гическом вмешательстве в области среднего уха и 
сосцевидного отростка.

Х р о н и ч е с к а я  п е р ф о р а ц и я  возможна после 
спонтанного разрыва БП во время ОСО или как 
осложнение хронического гнойного отита. Однако 
в развитых странах, скорее всегс, наиболее частой 
причиной является установка тимпаностомиче
ской трубки (см. выше). Хроническая перфорация 
подлежит оперативному восстановлению, обычно 
после того, как у ребенка длительное время не было 
отита.

Перманентная К Т У  возможна при любом из 
состояний только, представленных выше. Редко 
перманентная Н С Т У  может возникать в связи с 
острым или хроническим СрО, п р ед п о л о ж и т ел ь 
но из-за распространения инфекции или проДУк' 
тов воспаления через круглое отверстие БП л и бо  
вследствие гнойного лабиринтита.

Возможный эволюционный риск. Постоян
ное двустороннее И СУ до 9 мес. в первые 3 года



жизни не представляет заметного эволюционного 
риска к 4 годам. Однако сохраняется опасность что 
воздействие, незаметное к тому времени, окажется 
очевидным в возрасте постарше. Кроме того, целе
сообразно допустить, что значительно более дли
тельное истечение или дочговременная тугоухость 
действительно могут оказать негативное воздей
ствие. К счастью, такое случается нечасто.

Профилактика
Обычные меры профилактики СрО включают 
кормление грудным молоком, избегать насколько 
возможно конта ста с лицами с респираторной ин
фекцией и не находиться среди курящих.

Иммунопрофилактика. Пневмококковая по
лисахаридная вакцина относительно неэффектив
на в профилактике СрО у детей до 2 лет, она обе
спечивает только ограниченную защиту у детей 
постарше. Новейшая гептавалентная пневмококко
вая конъюгированная вакцина эффективна: на 7 % 
снижает общее количество случаев ОСО, у 9-23 % 
детей с частыми заболеваниями в анамнезе и на 
20 % сокращает установку тимпаностомической 
трубки. Дальнейшая разработка вакцины против 
патогенных микроорганизмов, которые вызывают 
ОСО, обещает улучшение общей профилактики. 
Ьакцина против гриппа также может обеспечить 
защиту против СрО, но для определения эффек
тивности необходимы дальнейшие исследования. 
Пассивная иммунизация иммуноглобулином не
целесообразна из-за дискомфорта, риска и высокой 
стоимости.

Противомикробная профилактика. У детей 
с частым ОСО противомикробная профилактика 
субтерап^втическими дозами аминопенициллина 
или сульфаниламида предполагает вариабельную 
защиту от рецидивов ОСО (но не от СОИ). Про
филактика может стать подходящим вариантом 
для ребенка с рецидивирующим ОС О, который не 
посещает детский сад и обычно не общается с дру
гими маленькими детьми.

Миринготомия и установка тимпаностоми
ческой трубки. У детей со стойким СОИ уста
новка тимпаностомической трубки эффективна 
для уменьшения времени ИСУ, а также р зцидивов 
ОСО. Как лучше лечить ребенка с частыми реци
дивами ОСО, должно решаться индивидуально 
при наличии выбора: профилактика, продолжая 
полагаться только на эпизодическое лечение, ко-

тороь кажется предпочтите чьным, где это осуще
ствимо, или введение тимпаностомической трубки, 
что сопровождается риском.

Аденоид&птомия. У детей, которым устанавли
вали тимпаностомическую трубку и у кого после ее 
.удаления СрО продолжает оставаться проблемой, 
аденоидэктомия в какой-то степени эффективна 
для снижения риска последующих рецидивов как 
ОСО, так и СОИ. Ее успешность не зависит от раз
мера аденоидов, она, вероятно, связана с ликвида
цией очага инфекции. С другой стороны, у детей с 
рецидивами ОСО, кому ранее не вводили тимпа
ностомическую трубку, польза аденоидэктомии до
вольно ограничена. Для таких детей, если проявле
ния болезни становятся невыносимыми, введение 
только трубки предпочтительно только как первое 
предпочтительное хирургическое решение.
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Глава 711 
Внутреннее ухо 
и заболевания 
костного лабиринта
Джозеф Хаддад-мл. 
(Joseph Haddad Jr.)

Функцию и анатомические структуры внутрен
него уха может поражать инфекционная микро
флора, включая вирусы, бактерии и простейшие. 
Генетические нарушения тоже могут играть роль 
в анатомических и функциональных нарушениях. 
Другие приобретенные болезни капсулы лабирин
та включают отосклероз, остеопетроз, к геточный 
гистиоцитоз Лангерганса, фиброзную дисплазию 
и другие виды костной дисплазии. Все они могут 
вызвать тугоухость как копдуктивную, так и нейро- 
сенсорную, а также вестибулярную дисфункцию.

Вирусы. Вирусная этиология НСТУ — врож
денная краснуха и врожденный ЦМВ, а также 
эпидемический паротит, постнатальная краснуха и 
корь. Пятая болезнь, вызванная парвовируеом В19, 
нечасто сопровождается НСТУ. С НСТУ связыва
ют многие другие вирусы. Наиболее часто врожден- 
ную вирусную НСТУ вызывает ЦМВ (см. гл. 707). 
Почти 50 % тугоухостк, обычно двусторонней, хотя 
часто асимметричной, прогрессирует и ухудшается 
в течение от недель до нескольких лет. Стабилиза
ция и улучшение при тугоухости могут возможны 
за счет применения ганцикловира у очень малень
ких детей с врожденным ЦМВ (см. т. 3, гл. 302).

До применения эффективной вакцины краснуха 
была причиной 60 % вновь идентифицированной 
НСТУ у детей. Вакцинация в наиболее развитых 
с гранах снизила показатель краснухи более чем на 
97 % Корь и эпидемический паротит в настоящее 
время также редко являются причиной НСТУ в 
США благодаря успешной вакцинации.

Энцефалит, вызванный ВПГ, может тоже быть 
связан с НСТУ; чаще всего тугоухость бывает у 
детей с врожденной инфекцией ВПГ. Ацикловир

и другие противовирусные средства могут помочь 
при тугоухости и других проявлениях ЦНС (см. 
т. 3, гл. 299).

Токсоплазмоз. Toxoplasma gondii — простей
шее, может вызвать врожденную НСТУ. В США 
около 3000 детей рождается ежегодно с врож
денным токсоплазмозом; приблизительно у 25 % 
нелеченных пациентов развивается НСТУ. Если 
инфекция определена во внутриутробный период, 
то консервативное лечение, возможно, сможет пре
дотвратить некоторые клинические проявления, 
включая НСТУ (см. т. 3, гл. 334).

Бактериальный менингит. Со времени введе
ния Hib-вакцины Streptococcus pneumoniae и Neis
seria meningitidis стали основными возбудителями 
бактериального менингита у детей в США. Нару
шение слуха возникает чащи при инфекции S. pneu
moniae — 15 20 % случаев. Среди них приблизи
тельно у 60 % тугоухость двусторонняя, впрочем, 
часто асимметричная. При наличии тугоухости во 
время заболс вания менингитом, и особенно если 
тугоухость силино выражена, вероятность зна
чительного улучшения невелика. Однако, если 
тугоухость ра?вивается после поступления на 
лечение и она незначительная, то стабилизация 
или улучшение возможны. Позднее прогрессиро
вание НСТУ также было отмечено у некоторых 
детей спустя годы после менингита. В США и в 
других развитых странах бактериальный менин
гит является одной из основных причин полной 
глухоты и необходимости кохлеарной имплан
тации у детей. Предполагается, что применение 
пневмококковой конъюгированной вакцинь при
ведет к снижению НСТУ при пневмококковом 
менингите.

Исследования показали благоприятные тенден
ции в течении болезни и эффект приема дексамета- 
зона в устранении тугоухости и других неврологи
ческих расстройств при бактериальном менингите 
(см. п. 624.1), хотя эффективность, особенно для 
S. pneumoniae и N. meningitides менингита, в общем 
не достигла статистической значимости из-за не
большого количества наблюдений. М етаанализ 
11 исследований, проведенный в период с 1988 по 
1996 г., показа и, что дексаметазон снижает сильно 
выраженную тугоухость, сопутствующую менинги
ту Н. influenzae типа Ь, независимо от срока приема 
дексаметазона (до или вместе с ?нтибиотшсами, см. 
ниже) или используемого антибиотика. М етаана
лиз показал эффективность дексаметазона при



пневмококковом менингите при приеме только с 
самого начала и только для профилактики сильно
го нарушения слуха. Было слишком мало с лучаев 
менингококкового менингита, чтобы оценить дей
ствие дексаметазона на него.

Сифилис. Врожденный сифилис можег вызвать 
НСТУ у 3-38 % детей; точный показатель устано
вить трудно, так как нарушение слуха возможно не 
раньше подросткового возраста или даже периода 
полового созревания. Когда состояние идентифи
цировано, лечение антиб ютиками и кортикостеро
идами Может обеспечить положительную динами
ку нарушения слуха.

Другие заболевания внутреннего уха. Лаби- 
ринтит возможен как осложнение прямого распро
странения инфекции при остром или хроническом 
СрО либо мастоидите, но может осложнить бакте
риальный менингит в результате распространения 
микроорганизмов в лабиринт через внутренний 
слуховой проход, эндо- и перилимфатический про
токи, сосудистые каналы, гематогенно. Клиниче
ские симпюмы лабиринтита: вертиго, нарушение 
равновес ия, «глубоко сидящая боль», бессонница, 
рвота, нистагм и НСТУ. Острый гнойный лаби- 
ринтит с внезапным началом требует интенсивно
го противомикробного лечения. Если он вторичен 
при СрО, то может потребоваться хирургическое 
вмешательство, чтобы удалить холестеатому или 
дренировать среднее ухо и сосцевидный отросток 
на фоне антибиотикотерапии. Острый серозный 
лаб'финтит с более слабыми симптомами вертиго 
и тугоухости может быть и вторичным, при инфек
ции в среднем ухе. Обычно он хорошо реагирует 
на антибиотики и кортикостероиды, обеспечивая 
положительную динамику как вертиго, так и слу
ха. Чаще всего хронический лабиринтит бывает 
связан с холе< театомой с наличием НСТУ и ве
стибулярной дисфункцией, которая развивается 
со временем; холестеатому удаляют хирургически. 
Нечасто, но возможен хронический лабиринтит 
как вторичный при хроническом СрО с замедлен
ным развитием НСТУ, обычно начинаясь в повы
шенных частотах и, возможно, с вестибулярной 
дисфункции. Час го у детей с И СУ нарушается 
равновесие, ситуация быстро улз'чшается после 
рассасывания жидкости.

Отосклероз — болезнь с аутосомно-доминант
ным типим наследования, которая поражает толь
ко височную кость, вызывает аномальный рост 
костей, что может привести к анкилозу стремечек

в овальном окне и прогрессирующей тугоухости. 
Обычно вначале тугоухость бывает кондуктивной, 
но возможна и НСТУ. Чаще всего поражаются бе
лые девочки, у подростков и у молодежи начало 
отосклероза бывае- связано с беоеменностью. Пла
стическая операция по замене стремечек мобиль
ными протезами часто бывает успешной.

Несовершенный остеогенез — системное забо
левание, при котором может с. радать как среднее, 
так и внутренне ухо (см. т. 1, гл. 99). Из-за этой 
болезни нарушение слуха случаете* почти у 20 % 
маленьких детей и у 90 % взрослых. Чаще наруше
ние слуха бывает кондуктиьным из-за аномалий 
слуховых косточек, быьает и НСТУ, если повреж
даются другие области ушной капсулы. Если ту
гоухость достаточно выражена, слуховой аппарат 
может гтать предпочтительной альтернативой хи
рургической коррекции, так как стапедэкгомия у 
детей с несовершенным остеогенезу может оказать
ся технически трудной, бслезнь и тугоухость могут 
прогрессировать.

Остеопетроз — очень редкая скелетная диспла
зия, при которой может вовлекаться в пгтологиче- 
ский процесс височная кость, включая среднее ухо 
и с луховые косточки, что приводит к тугоухости 
от средней до высокой степени, обычно кондук
тивной. Может иметь место и рецидивирующий 
паралич лицевого нерва как результат избыточного 
костного отложения (см. т. 1, гл. 97).

I
 Глава 712
Травмы уха 
и височной кости

Джозеф Хаддад-мл. 
(Joseph Haddad Jr.)

Ушная раковина и наружный слуховой проход.
Гематома — скопление крпви между т  цхрящни- 
цей и хрящом — может быть результатом травмы 
наружного уха; это обычная спортивная травма у 
подростков, связанная с борьбой или боксом. Не
обходимы безотлагательная пункционная биопсия 
или (если гематома обширная или рецидивирую
щая) разрез, дренаж и давящая повязка во избе
жание перихондрита, который может привести к 
деформации уха в виде подсолнуха.



Отморожение ушной раковины требует быстро
го согревания поврежденного наружного уха, те
плого промывания или теплого компресса.

Инородные тела в наружном слуховом прохо
де обычны в детстве. Часто их можно удалить без 
общего наркоза, если рассказать ребенку (доста
точно взрослому, чтобы понять это) о процедуре 
и фиксировать надлежащим образом; если есть 
соответствующий налобный осветитель, хирурги
ческий головной отоскоп или отомикроскоп для 
визуализации предмета; если используются соот- 
ветствующче инструменты, такие как щипцы-ал
лигатор, проволочные петли или кюретка с тупым 
краем для серы, или отсасывание в зависимости от 
формы предмета. Удалить очень маленькие пред
меты можно осторожны* промыванием слухового 
прохода водой температуры тела или физиологиче
ским раствором, но только, если 13П не нарушена. 
Попытки удалить предмет у сопротивляющегося 
ребенка или при плохой визуализации и неадекват
ным инструментом приводят ребенка в состояние 
ужаса с опухшим и кровоточащим слуховым про
ходом; тогда для удаления предмета потребуется 
общий наркоз. Инородные тела, особенно крупные, 
глубоко засевшие, или при опухшем слуховом про
ходе лучше всего удалять под общим наркозом. 
Дисковые батарейки удаляются неотложно, так как 
они могут зызвать разрушение ткани. Насекомых, 
попавших в слуховой проход, сначала умерщвляют 
с помощью минерального масла или лидокаина, а 
затем удаляют под отомикроскопическим наблю
дением.

После удаления инородного тела из слухового 
прохода БП необходимо тщательно осмотреть на 
возможную травматическую перфорацию и пред
шествующее истечение из среднего уха. Если ино
родное тело привело к острому воспалению слу
хового канала, назначают лечение, как при остром 
наружном отите.

Барабанная перепонка и среднее уха. Трав
матическое прободение БП обычно происходит в 
результате внезапного внешнего сдавления (шлеп
ка) или проникновения инородного тела (палоч
ка или ватный аппликатор). Перфорация может 
быть линейной или звездообразной, чаще всего в 
передней части ра\ s tensa, если это результат ком
прессии; если перфорация вызвана инородным 
телом, то она может быть в любом квадрагле Б П .  

При наличии гнойной отореи нет необходимости 
в системных антибиотиках и местных лекарствен

ных средствах. Для гарантии самопроизвольного 
заживления следует проводить исследование при 
внимательном наблюдении. Рели БП не заживает 
в течение нескольких месяцев, следует подумать 
о трансплантации. При появлении перфорации 
возможна оторея из-за попадания воды в среднее 
ухо из слухового прохода, что бывает во время 
плавания или купания; следует предпринимать 
необходимые меры предосторожности. Менее ве
роятно, что перфорация, случившаяся в результате 
попадания инородного тела, заживет быстрее, чем 
вызванная компрессией. Аудиометрическое иссле
дование определяет КТУ при увеличенном костно
воздушном интервале, наблюдаемом при большой 
перфорации. Показано срочное диагностическое 
оперативное вмешательство, если повреждение со
провождаете Я одним симптомом или несколькими: 
вертиго, нистагм, сильный шум в ушах, тугоухость 
от средней до сильной или ушная ликворея (УЛР). 
Во время исследования необходимо проверить слу
ховые косточки, особенно стремечко, потому что 
оно может быть смещено или сломано; исключить 
наличие острых предметов, которые могут проник
нуть в овальное или круглое окно. Если стремечко 
подвывихнуто, смещено в сторону овального окна 
или проникло в овальное либо круглое окно, то мо
жет возникнуть НСТУ.

Перилимфатический свищ может возникнуть 
после внезапной баротравмы или повышения дав
ления УЛР. Такое состояние подозревается у ре
бенка с внезапным развитием НСТУ или п явле
нием вертиго после физических усилий, напряже
ние, глубокого ныряния в воде, полета на самолете, 
игре на духовых инструментах или значительной 
травмы головы. Для неге характерно истечение из 
овального или круглого окна, и это может быть свя
зано с врожденной аномалией этих структур или 
анатомическим отклонением в улитке или кост
ных полукружных каналах. Иногда ПЛС закры
вается самопроизвольно, но все же рекомендуется 
срочная оперативная ликвидация свища, чтобы 
устранить вертиго и остановить прогрессирование 
НСТУ; обычно даже своевременная операция не 
восстанавливает слух. Нет точных тестов для диаг
ностики ПЛС, поэтому для постановки диагноза и 
лечения необходима диагностическая операция.

Перелом височной кости. Дети особенно под
вержены перелому основания черепа, к о т о р ы й  
обычно захватывает и височную кость От 70 до 
80 % переломов височной кости продольные, они



обычно проявляются кровотечением из места раз
рыва наружного слухового прохода или БП; зау
шным кровоподтеком (симптом Бэттла)', скопле
нием крови в барабанной полости (кровь позади 
неповрежденной БП), КТУ из-за перфорации БП, 
скопления крови в барабанной полости или по
вреждением слуховых косточек; поздним нача лом 
паралича лицеього нерва (который обычно пре
кращается самопроизвольно); временной УЛР или 
носовой ликвореей (из-за УЛР по слуховой трубе). 
У поперечного перелома височной кости более не
благоприятный прогноз, чем у продольного, и он 
часто связан с быстрым развитием паралича лице
вого нерва. Паралич лицевого нерва может иметь 
положительную динамику, если он вызван отеком, 
но часто рекомендуется оперативная декомпрессия 
нерва, если отсутствуют признаки клинического 
восстановления, а результаты исследования лице
вого нерва неблагоприятные. Если лицевой нерв 
рассечен, то оперативная декомпрессия и анасто
моз дают возможность некоего функционального 
восстановления. Поперечный перелом тоже свя
зан с высокой НСТУ, вертиго, нистагмом, шумом 
в ушах, бессонницей и рвотой из-за утраты кохле
арной и вестибулярной функции; с накоплением 
крови в барабанной полости; редко кро ютечением 
из наружного слухового прохода; УЛР или в на
ружном слуховом проходе, или позади БП, которая 
может найти выход в нос через слуховую ±рубу.

Если есть подозрение на перелом височной 
кости или это видно на рентгенограмме, показаг 
осторожный осмотр наружного уха и слухового 
прохода; разрыв или отрыв мягкой ткани обычны 
для перелома височной кости. Энергичное удале
ние сгустков крови из наружного слухового про
хода или прокол БП не показаны, так как удаление 
сгустков может в дальнейшем сместить слуховые 
косточки или вновь открыть истечение УЛР Не
которые поддерживают мнение о профилактиче
ском парентеральном приеме антибиотиков, когда 
имеет место УЛР или носовая ликворея, но это 
спорно. Если у пациента нормальная температура 
тела, а выделение мутное, показано наблюдение без 
антибиотиков. Хирургическое вмешательство в ре
зерве для детей, кому необходимо восстановление 
незаживающей перфорации БП, у кого смещены 
мелкие слуховые косточки или кому необходима 
декомпрессия лицевого нерва. НСТУ также може г 
последовать за ударом по голове без очевидного 
перелома височной кости (ушиб лабиринта).

Акустическая травма. Это происходит в ре
зультате воздействия звука высокой силы (фей
ерверк, стрельба, рок-музыка, тяжелые производ
ственные механизмы) и первоначально проявля
ется временным понижением слухового порога, 
чаще всего при 4000 Ед при аудиометрическом ис
следовании, и шумом в ушах. Если звук превышает 
85 дБ, но менее 140 дБ, нарушение слуха обычно 
временное (после рок-концерта), но как нарушение 
слуха, так и шум в ушах могут стать постоянными 
при перманентном воздействии шума; чаще все
го патологический процесс вызывают часто ы от 
3000 до 6000 Гц. Внезапный, чрезвычайно громкий 
(выше 140 дБ) звук, короткий с громким компонен
том на пике (стрельба, бомбы), может вызвать по
стоянное нарушение слуха после однократного воз
действия. Профилактическими мерами являются 
защита ушей и иьбегание привычного воздействия 
громкого шума. Необходима превентивная защита 
т^гоухост [ от постоянного воздействия шума.

Глава 713 
Опухоли уха 
и височной кости
Джозеф Наддад-мл. 
(Joseph Haddad Jr.)

Доброкачественные опухоли наружного прохода 
включают остеому и моно- и полиоссалъную фи
брозную остеодисплазию. Осуеома представляет 
собой костное разоастание в слуховом проходе и 
требует удаления, если нарушен слух или она при
водит к наружному отиту; клинически остеому 
можно принять за экзостоз.

Эозинофь Пиную гранулему, которая может воз
никать самостоятельно или как часть системного 
клеточного гистлоцитоза Лангерганса, следует по
дозревать у пациентов с оталгией, отореей (иногда 
кровянистой), тугоухостью, атипичной '"канью в 
среднем ухе или слуховом проходе или рентгено
логическими данными о резко очерченном деструк
тивном патслигическом изменении височной кости. 
Точную диагностику обеспечивает биопсия. Лече
ние зависит от очага поражения, будет ли это эо
зинофильная гран> лема, одно- или многоочаговое 
поражение koci и, у которого более доброкачествен



ное течение. В зависимости от очага лечение может 
заключаться в хирургическом иссечении, кюретаже 
или местном облучении (см. т. 4, гл. 600). Если по
ражение является частью системного гистиоцитоза 
Лангерганса, то локальную терапию (операция с об
лучением или без него) сочетают с химиотерапией. 
Необходимо длительное наб июдение врача как при 
одиночном поражении височной кости, так и если 
это ча< ть системного заболевания.

Симптомы и признаки рабдомиосаркомы сред
него уха или слухового прохода — это нарост или 
полип в них с кровотечением из уха, отореей, от- 
алгией, параличом лицевого нерва и нарушением 
слуха. В процесс могут быть вовлечены другие че
репные нервы. Диагноз основывается на биопсии, 
но степень заболевания определяется с помощью 
КТ и МРТ височной кости, основания черепа и 
мозга. Классифицируется по стадиям, предложен
ным Международной группой изучения рабдоми
осаркомы. Лечение обычно в±слючает комбинацию 
химио- и лучевой терапии и хирургического вме
шательства (см. т. 4, п. 593.1).

При неходжкинской лимфочг и лейкозе в про
цесс может вовлекаться височная кость, хотя пер
воначально нечасто. Несмотря на то что первичные 
новообразования в среднем ухе у детей очень ред
ки, их предстазляют аденокистозная карцинома, 
аденокарцинома и плоскоклеточный рак. Добро 
качественные опухоли височной кости включают 
гломусные опухоли. Первичные признаки и симп
томы наиболее распространенных носоглоточных 
новообразований (ангиофиброма, рабдомиосарко- 
ма, плоскоклеточный рак) могут быть связаны с 
постепенно развивающимся СОИ (часто односто
ронним); необходимы высокие показатели крите
риев диагностики этих заболеваний.

ЛИТЕРАТУРА

Adair-Bischoff С. Е., Sauve R. S. Environmental tobacco 
smoke and middle ear disease in  preschool-ag“  children 
Arch Pediatr Adolesc Med 1998; 152: 127.

American Academy of Otolaryngology — Head and Neck 
Surgery Subcommitte on Cochlear Implants. Status of 
cochlear implantation in children. J Pediatr 1991; 118:1

Amrrican Academy of Pediatrics. Joint Committee on Infam 
Hearing: 1994 Position Statement. Pediatrics 1995; 95: 
152.

American Academy of Pediatrics, Task Force on Newborn 
and Infant Hearing. Newborn and infant hea-mg loss: 
Detection and intervention. Pediatrics 1999; 103: 527.

Barnett E. D., Klein J. 0., HauiRins К A. et al. Comparison 
of spectral gradient acoustic reflectometry and other di
agnostic techniques for detection of middle ear effusion 
in children w ith middle ear disease. Pediatr Infec* Dis 
J 1998; 17: 556.

Barsky-Firkser L., Sun S. Universal newborn hearing screen
ings: A three-year experience. Pediatrics 1997; 99:1.

Bluestone C. D. O titis media and congenital perilymphatic 
fistula as a cause of sensorineural hearing loss in chil
dren Pediatr Infect Dis J 1988; 7: S141.

Bluestone C. D„ Klein J. O. Intracranial suppurative com
plications of otitis media and mastoiditis. In: Pediatric 
Otolaryngology, 3rd ed. /  C. D. Bluestone, S. E. Stool, 
M. A. Kenna ^eds.). — Philadelphia: W. B. Saunders, 
1996. -  P. 636- 48.

Bluestone C. D„ Klein J. O. Intratemporal complications and 
sequelae of otitis media. In: Pediatric Otolaryngology, 3rd 
ed. /  C. D. Bluestone, S. E. Stool, M. A. Kenna (eds.). — 
Philadelphia: W. B. Saunders, 1996. — P. 583-635.

Bluestone C. D., KleinJ. O. O titis Media in Infants and Chil
dren, 3rd ed. — Philadelphia- W. B. Saunders, 2001.

Bluestone C. D., Klein J. O. O titis medn, atelectasis, and eus- 
tacliian tube dysfunction. In: Pediatric Otolaryngology, 3rd 
ed. /  C. D. Bluestone, S. E. Stool, M. A  Kenna (eds.). — 
Philadelphia: W. B. Saunders, 1996, — P. 388-582.

Cox L. C. Otoacoustic emissions as a screening tool tor sen
sorineural heaiing loss J Pediatr 1997; 130: 685.

Del Castillo I., VillamarM., Moreno-Pelayo M. A. et al. A de
letion involving the connexm 30 gene in nonsyndromic 
hearing impaiinents. N Enrl J M id 2002; 346: 243 -9.

Eilers R. E., Oiler D. К  Infant vocalizations and early di
agnosis of severe hearing impairment. J Pediatr 1994; 
124:199.

Fugazzola L , Cerum N., Mannavola D. et al. Differential diag
noses between Pendred and pseudo-P aidrea s’ ndromes: 
Clinical, radiologic, and molecular studies. Pediatr Res 
2002; 51: 479-84.

GroteJ.J. Neonatal screening for hearing impairment. Lancet 
2000; 355 513.

Haddad J.Jr. Care of the draining ear in  children. Emerg 
Peds 1995; 8: 75.

HaddadJ. Jr. Office procedures in pediatric otolaryngology. 
In: Operative Techniques in Office-Based Otolaryngol
ogy /  A. Blitzer, H. C. Pillsbury, A. F. Jahn, W. J. Binder 
(eds.). — New York: Thieme Medical Publishers, 1998.

Haddad J. Jr. Treatment of acute o titis  media and its compli
cations. Otolaryngol C lin North Am 1994; 27: 451.

Herbert R. I., King G. E„ Bent J. P. Tympanostomy tubes 
and water exposiae. Arch Otolaryngol Head Neck Surg 
1998,124: 1118.

Hough J. V. D., Stuart W. D. M iddle ear injuries in  skull 
trauma. Laryngoscope 1968; 78: 899.

Isaacson G., Rosenfeld R. M. Care of the child w ith  tym
panostomy tubes: A visual guide for the pediatn Jan. 
Pediatrics 1994; 93:924.



Kemper A. R., Downs S. М. A cost-effectiveness analysis of 
newborn hearing screening strategies. Arch Pediatr Ado- 
lesc Med 2000; 154: 484.

Konigsmark B. W., Gorlin R.J. Genetic and Metabolic Deaf
ness. — Philadelphia: W. B. Saunders, 1976.

Lench N., Hovsemun M„ Newton V. et al. Connexin-26 muta
tions in sporadic non-syndromal sensorineural deafness. 
Lancet 1998; 351: 415.

Mcmdel E. M , Rockette H. E., Bluestone C. D. et al. Myringot
omy w ith and w ithout tympanostomy tubes for chronic 
otitis media w ith effusion. Arch Otolaiyngol Head Neck 
Surg 1989; 115: 1217.

Матфа A.J., Goodwin W. J„ ArnoldJ. E. et al. Intracranial 
abscesses secondary to nasal, sinus and orbital infections 
in adults and children. Arch Otolaryngol Head Neck 
Surg 1989, 115: 1424.

Mason J. A., Herrmann K. R. Universal infant hearing screen
ing by automated auditory brainstem response measure
ment. Pediatrics 1998; 101: 221.

Moeller M. P. Early intervention and language development 
in children who are deaf and hard of hearing. Pediatrics 
2000; 106: 594.

Morell R.J., Kim H.J., Hood L.J. et al. Mutations in the 
connexin 26 gene (GJB2) among Ashkenazi lews w ith 
nonsyndromic recessive deafness. N Engl J Med 1998; 
339:1500.

Niskar A S., Kieszak S. M , Holmes A. et al. Prevalence of 
hearing loss among children 6 to 19 years of age. JAMA 
1998; 279: 1071.

Nozza R..J. The assessment of hearing and middle ear func
tion in children. In: Pediatric Otolaryngology, 3rd ed. /  
C. D. Bluestone, S. E. Stool, M. A. Kenna (eds.). — Phil
adelphia: W. B. Saunders, 1996. —P 165-206.

Samuel J., Fernandes С. М. C., Steinberg J. L. Intracranial 
otogenic complications: A persisting problem. Laryngo
scope 1986; 96: 272.

Teele D. W., Klein J. O., RosnerB. A. O titis media w ith effu
sion during the firs t three years of life and development 
of speech and language. Pediatrics 1984; 74: 282.

Thompson D. C., McPhillips H., Davis R. L. et al. Univer
sal newborn hearing screening: Summary of evidence. 
JAMA 2001; 286: 2000.

Willems P. I. Genetic causes of hearing loss. N Engl T Med 
2000; 342: 1101.

Wolf B., Spencer R., Gleason Г Hearing loss is a common fea
ture of symptomatic children w ith profound biotinidase 
deficiency. Pediatrics 2002; 140: 242-6.

Yoshinaga-Itano C., Sedey A. L„ CoulterD. K. et al. Language 
of early- and later-identified children w ith hearing loss. 
Pediatrics 1998; 102: 1161.

Zorowka P. G. Otoacoustic emissions. A new method to d i
agnose hearing impairment in children. Eur J Peaiatr 
1993; 152: 626.



ПРЕДМЕТНЫЙ УКАЗАТЕЛЬ

21-гидроксилазы дефицит, связанный гирсутизм 516

В
BE \RS, алгоритм скрининга нарушений сна 58, 59

G
СМ,-ганглиозидоз 241, 243 

взрослый 243, 244 
младенческий 243 
ювенильньп! 243

СМ2-ганглиози гдаз 241, 243 
ювенильный 244

Н
HAIR-AN син 1ром 516

LHCN-синдром 236, см. также Наследственная невро
патия зрительных нервов Лебера

М
MELAS-синдром 235, 320, см. также Митохондриаль
ная энцефаломиопатия
MERRF-синдром 235, 320, см. также Миоклонус-эпи- 
лепсия с рваными красными волокнами

N
NARP-синдром 236, см. также Мутация в субъединице 
6 митохондриальной АТФазы

PANDAS, см. Аутоиммунное нейропсихическое рас
стройство детского возраста 
РНАСЕ-синдром 220

Q
Q-Т  интервал

синдром удлинения 204

Spina bifida occulta 151

W
Whitaker тест, при обструкции мочевых путей 452

Абдоминоскротальное гидроцеле 489 
Аберрантная регенепация 550 
Абе^алипопротеидемия 222 
Абсанс 176
Абсорбтивная гиперкальциурия 495 
Абсцесс

мозга 260, 276, 277 
молочной :келезы 513 
ретрофарингеальный 252 
спинальный эпидз ральный 260 
церебральный эпидуральный 260 

Автоматизмы 174 
Аганглионический мегаколон 336 
Агенезия

влагалища 522 
крестца 470 
мозолистого тела 159 
полового члена 482 
почек 429, 430

и пузырно-мочеточниковый рефлюкс 443 
односторонняя 430 

сакральная, патология мышц 298 
червя мозжечка 221 
черепных нервов 159



Агорафобия 70 
Агрессия 84

фармакотерапия 86 
Адверсивные приступы 173 
Адгезивный средний отит 642 
Адренокортикотропный гормзн при эпилепсии 190 
Адренолейкодистрофия 241,247 

классическая 247 
неонатальная 247 

Адреномиелоневропатия 247 
Азатиоприн

при волчаночном гломерулонефрите 363 
при трансплантации почки 423 

Академическая успеваемость, расстройства 113 
Аккомодационная эзотропия 548,549 
Аккомодация 537 

аномалии 535 
Акустическая рефлектометрия 620 
Акустическая рефлектометрия со спектральным гради
ентом

при среднем отите 634 
Акустическая травма 647 
Акустический иммитанс, тестирование 617,633 
Акустический рефлекс, испытание 619 
Алакримия 559 
Александера болезнь 250 
Аллергический конъюнктивит 563 
Аллопуринол, при мочекаменной болезни 498 
Альбумин

при нефротическом синдроме 382 
Альпорта синдром 355 
Альтернирующая гемиплегия 

детства 256 
синдром 210 

Амавроз 539
сетчатки, врожденный Лебера 539, 589 
этиология 540 

Амастчя 511 
Амблиопия 538
Амбулаторное лечение, психологические аспекты 97
Амебный менингоэнцефалит 260
Амилорид

при нефрогенном несахарном диаэете 395 
Аминокетон 102 
Амиоплазия 297

генерализованная 298 
Амоксициллин

при инфекциях мочевых путей 437 
при остром среднем отите 636 

Амоксициллин-клавуланат
при остром среднем отите 637 

Ампициллин
при инфекциях мочевых путей 437 
при менингите 266 

Амфетамины
при синдроме гиперактивности с дефицитом внима
ния 125,126

Анаклитическая депрессия у младенцев 74 
Анализ 

крови
на ферменты, при нервно-мышечных Заболева
ниях 288
прл лечении эпилепсии 186 
при эпилептических приступах 194 

мочи
при заболеваниях почек 349, 376 
при инфекциях мочевых путей 435 
при расстройствах мочеиспускания 472, 473 

Анальгетики при мигрени 211
Анальный сфинктер, нарушение функции при энкопре-
зе 55
Анамнез

при гинекологических забс леваниях 500 
при заболеваниях нервной системы 130 
при непровоцируемых приступах 172 
при психических расстройствах 40 
при эпилепсии 169 

Ангидроз и врожденная нечувствительность к боли 337 
Ангиография

церебральная: при инсульте 256 
Ангиокератома туловища, диффузная 333 
Ангиоматоз сетчатки

при болезни Гиппеля—Линдау 220 
Андерсена болезнь 319 
Андробластома 519
Аневризма сосудов головного мозга 255 
Анемия

при ог-рой почечной недостаточности 407 
при хронической почечной недостаточности 414 
серповидноклеточная: инсульт 254 

Анестезия
местная: случайное введение плоду, неонатальные 
судороги 195 
общая: при эпилепсии 200 

Анизокория 543 
Анизометропия 537 
Аниридия 541, 542 
Аномалии девственной плевы 524 
Аномалии клитора 524
Аномалия диска зрительного нерва в виде вьюнка 596 
Анотия 622
Антагонисты опиоидных рецепторов 105 
Антагонисты серотониновых рецепторов 

профилактика мигрени 212 
Антеградная (нисходящая; пиелография, при обструк
ции мочевых путей 452 
Антеградная клизма Malone 469 
Антибактериальные препараты 

при менингите 266 
при остром среднем отите 636 
при пузырно-мочеточниковом рефлюксе 446 

Антигипертензивные препараты, в терапии психиче
ских расстройств 103,105 

побочные эффекты 103



Антидепрессанты 104 
SSRI 101
побочные эффекты 100, 104 
при депрессии 75
при дистимическом расстройстве 75 
при синдроме гиперактивности с дефицитом внима
ния 125, 126
профилактика мигрени 212 
трициклические 100 

Антипсихотические препараты, см. Нейролептики 
атипичные 99 

Антитела моноклональные
при трансплантации почки 423 

Антитела поликлональные антилимфоцитарные 
при трансплантации почки 423 

Антиэпилептические препараты 182, 184 
в терапии психических расстройств 105 
побочные эффекты 184 
при биполярном расстройстве 77 
фармакологическое действие 187 

Анэнцефалия 155
Аорто-мезентериальной компрессии левой почечной
вены синдром 369
Апера синдром 168
Аплазия зрительного нерва 595
.пластическая остеопатия, при хронической почечной 

недостаточности 413
Апраксия глазодвигательная, врожденп<±я 552 
Аргайлла—Робертсона симптом 332 
Артер] [альная гипертония

при почечной недостаточности 407, 414 
Артериальный тромбоз и эмболия 252 
Артериовенозигя мальформация 255 

вены Галена 255 
спинного мозга 285 

Артрогрипоз
врожденный множественный 298 

Асимметрия молочных желез 514 
Асимптомная бактериурия 433 
Асоциальное поведение 83 

фармакотерапия 86 
Аспергера синдром 94 
Аспирация среднего уха 610 
Астигматизм 537 
Астроцитома сетчгтки

при туберозном склерозе 218 
Атаксия 141, 221

дегенеративные заболевания ЦНС 222 
инфекционные причины 221 
метаболические нарушения 222 
опухоли мозга 222 
спиноцербеллярная 223 
телеангиэктазия 222 
токсические причины 222 
Фридпейха 222 

Ателектаз баргбанной перепонки 642 
Ателия 511

Атетоз 141, 225
Атетоидная (хореоатетоидная) форма ДЦП 23? 
Атипичные неонатальные судороги 193 
Атлантоаксиальная нестабильность 

при синдроме Дауна 281 
Атонические приступы 169 
Атопический дерматит 507 
Атопический дерматит наружного уха 626 
Атрезия

девственной плевы 521 
девственной плевы: лечение 524 
заднего прохода и прямой кишки, нейрогенный мо
чевой пузырь 470
мочеиспускательного канала 462,483 
наружного слухового прохода 622 

Атрофия
зрительного нерва 598 
молочной железы 512 
оливопонтоцеребеллярная 223 
перонеальная мышечная 330 
спинальная мышечная 327 
яичек 485

Аудиологическое исследование 615, 616, 617 
Аудио1 [етрия 616,617

визуальная усиленная 617 
игровая 617
поведенческого исследования 617 

Аура при парциальных приступах 174 
Аускультация головы 134 
Аутизм 92

клинические проявления 92 
лечение 93 
прогноз 94 
эпидемиология 92 
этиология 92

Аутоиммунное не фопсихическое расстройство детско
го возраста

обсессивно-компульсивное расстройство 71 
синдром Туретта 67 

Аутосомно-доминантный поликистоз почек 373, 374 
Аутосомно-рецессивный поликистоз почек 372,373 
Афты 508
Аффективно-респираторные приступы 81, 202 
Аффективные расстройства 73 
Ахиллов рефлекс 141 
Ацетазоламид при гидроцефалии 165 
Ацетаминофен при мигрени 211 
Ацетилхолин

исследование антител, при миастении gravis 324 
нарушение реакции моторной концевой пластинки, 
при миастении gravis 322 

Ацидоз
дистальноканальцевый 390, 3S1 
канальцевый, классификация 389 
метаболический, при почечной недостаточности 
407,412
почечный канальцевый 387



мочекаменная болезнь 496 
рахит 393 

проксимальноканальцевый 388 
Аэрофагия 66

Б
Бабинского рефлекс 142 
Базальная мембрана 

расширение 348 
строение 343 
тонкая, болезнь 356 

Базальная церебральная телеангиэктазия 254 
Базиликсимаб

при трансплантации почки 423 
Базилярная мигрень 209 
Баклофен

при ДЦП 233 
Бактериальный менингит 258 

гемиплегия 255 
тугоухость 644 

Бактериерия асимптомная 433, см. также Мочевые 
пути, инфекции 
Бактерии

выделение культуры, см. также Посев 
Барабанная перепонка 

ателектаз 642 
воспаление 626
обследование при среднем отите 630, 631, 632 
оценка мобильности 609 
травма 646 

Барбитуровая кома 
при эпилепсии 200 

Бартера синдром, нарушения транспорта в почечных 
канальцах 395
Бегство из дома, признак ргсстройства пове пения 83 
Безусловные рефлексы, исследование 142 
Беккера мышечная дистрофия 301 
Белла паралич 340 
Белок в моче, определение 376 
Белый зрачковый рефлекс, см. Лейкокория 
Бензодиазепины 

при ДЦП 233 
при эпилепсии 186, 199 

Беременность в рудиментарном роге матки 525 
Берже болезнь 353, 354 
Беспокойных ног синдром 64 
Беспомощность в обучении 116 
Бессимптомная изолированная микрогематурия 351 
Бессонница психофизиологическая 63 
Беста келточная дистрофия 589 
Бета-блокаторы

в терапии психических расстройств 105 
профилактика мигрени 212 

Бетанехол, при семейной вегетативной дисфункции 336 
Бехчета болезнь 509 
Бецольда абсцесс 641 
Биение о стены 66

Бикарбонат
при мочекаменной болезни 498 
при острой почечной недостаточности 407 
при почечном канальцевом ацидозе 392 

Билатеральная невринома слухового нерва, при нейро 
фиброматозе 216
Бильшовского—Янского нейрональный цероидлипо- 
фусциноз 246 
Бинокулярное зрение 

оценка 534
Биологическая обратная связь, при энкопрезе 55 
Биомикроскопия глаза 534 
Биполярное расстройство 76 
Бледные приступы 203 
Бленнорея новорожденных 560 

диагностика 562 
лечение 562
прогноз и проф тактика 562 
эпидемиология 560 

Блефарит 557 
сеоорейный 557 
стафилококковый 557 

Блефароптоз 555 
Блефароспазм 557 
Близорукость, см. Миопия 
Блокаторы кальциевых каналов 

профилактика мш рени 212 
Блоке зый нерв 136 
Блоха—Сульцбергера синдром 545 
Блуждающий нерв 138

стимуляция при лечении эпилепсии 191 
Боковое искривление полового члена 482 
Боль

врожденная нечувствительность и ангидроз 337 
в ухе 607,624, 630 
головная 206 

мигрень 207 
напряжения 212 
органическая 212
показания к  нейровизуализации 208 
при рассеян» im склерозе 248 

мышечная, см. Миалгия 
Бо чьничне3 лечение, психологические аспекты 97 
Большая грудная мышца, отсутствие 298 
Большая депо^сгия 73 
Ботриоидная саркома 520 
Ботулизм

отличие от миастении 326 
Ботулотоксиг

при дискоординации сфинктера и детрузора 467 
при синдроме Туретта 68 

Бразильская пурпурная лихорадка 563 
Брауна синдром 551 
Бруксизм 66
Бугристые молочные железы 513 
Будильник, использование при энурезе 54 
Буллезный мирингит 626, С32



Бульбарный паралич 338
Буметанид при острой почечной недостаточности 406 
Бупропион 102

при синдроме гиперактивности с дефицитом внима
ния 125, 126 

Быстропрогрессирующий гломерулонефрит 365 
Бэттла симптом 647

В
Вагинит, см. также Вульвовагинит 
Вакцинация

при хронической почечной недостаточности 414 
профилактика менингита 270 

Вальпроевая кислота 102, 185
при деструктивных расстройствах поведения 86 
при синдроме Ландау—Клеффьера 18U 
при хорее Сиденгама 224 
при эпилепсии 201 

Ванкомицин при менингите 266 
Варденбурга синдром 

гетерохромия 545 
Варикоцеле 488, 489 
Вегетативная невропатия 335, 336 
Вегетативные нарушения 52 
Веки

аномалии 555
ветвистая нелрофиорома 558 
«иобома 557 
лимфангиома ^58 
набухание при травме 603 
неполное смыкание 556 
опухоли 557 
разрыв 603 
ретракция J56 

Вен [афаксин 102 
Вснизный тпомбоз 254

асептические причины 255 
септиче< кие причины 255 

Верднига- Гоффманна болезнь 327 
Верете] добрачная деформация мочеиспускательного 
канала 474, 475 
Вертиго 607
Весенний конъюнктивит 563 
Ветвистая нейрофиброма века 558 
Взрослая метахроматическая лечкодистрофия 246 
Взрослый СМ,-ганглиозидоз 243, 244 
Вигабатрин 185

при эпилепсии 190 
Визуальная усиленная аудиометрия 617 
Вильмса опухоль 542 
Вильсона болезнь 

дистония 227 
Вирусная тугоухость 644 
Вирусный конъюнктивит 563 
Вирусный менингоэнщ фалит 270 
Височная кость

заболевания: клинические проявления 607

перелом 646
физика тьное обследование 608 

Витамин D
при почечной остеодистрофии 413 

Витамин Е
дефицит: атаксия 223 
дефицит: \?иопатия 322 

Витилиго 508
Витреоретинопатия семейная экссудативная 591 
ВИЧ-энцефалопатия 237 
Вишневой косточки симптом 243 

при сиалидозе 2Л8 
Влагалище

врожденное отсутствгч. 522 
дистальная перегородка 524 
затекание мочи 476 
кисты 504
неполное вертикальнее слияние 522 
обследование 500 
обструкция выносящего тракта 524 
опухоль 520
поперечная перегородка 523 
поперечная перегородка: проксимя тьная или сре
динная, лечение 525 
пороки развития 521 
формирование 521 

В^а.алищные выделения 
патологические 503 
физиологические 503 

Внимание
расстройства 108, см. также Психомоторное разви
тие, нарушения 
селективное 108 

Внутренняя офтальмоплегия 136
Внутрисемейная терапия, при деструктивных расстрой
ствах поведения В6 
Внутричерепное кровоизлияние 255 
Водно-электролитный обмен

нарушения, при хронической почечной недостаточ
ности 412 

Воздушная звукопроводимость 616 
Воровство, признак расстройства поведения 82 
Воспаление орбиты 602 
Восходящий паралич Ландри 338 
Вращение туловища 66
Врожденная артроофта пжюпатия, см. Синдром Сти- 
клера
Врожденная атрезия шейки матки 52-4 
Врожденная гипомиелинизирующая невропатия 333 
Врожденная глазодвигательная апраксчя 552 
Врожденная диспропорция типов мышечных волокон 
294
Врожденная клоака 524 
Врожденная миастения 323 
Врожденная миопатия 290 
Врожденная миотония 311 
Врожденная мышечная дистрофия 313



Врожденная непроходимость носослезного канала, см. 
Дакриостеноз
Врожденная нечувствительность к боли и ангидроз 337 
Врожденная холестеатома 623 
Врожденная эзотропия 548 
Врожденной инфекции синдром 571 
Врожденные нарушения транспорта в почечных ка
нальцах 395
Врожденные пороки развития 

ЦНС 150
Врожденный амавроз сетчатки Лебера 539, 589 
Врожденный идиопатический моторный нистагм 552 
Врожденный маятникообразный нистагм 552 
Врожденный мидриаз 542 
Врожденный множественный артрогрипоз 298 
Врожденный нефротический синдром 385 
Вторичная гипероксалурия 496 
Вторичный нефротический синдром 384 
Вульва, см. также Половые органы 

кровотечение 510 
поражение

при кожных инфекциях 505 
при лекарственной аллергии 508 
при папилломавирусной инфекции 506 
при синдроме Стивенса—Джонсона 509 
при токсическом эпидермальном некролизе 509 

пороки развития 521 
псориаз 508 
раздражение 502 
удвоение 524 

Вульвит, см. также Вагинит 
Вульвовагинит 502 

герпетический 505 
инфекционный 503 
кандидозный 505 
неспецифический 504 
специфический 504 

Выделения из соска 513
вызванные лекарственными препаратами 514 
дифференциальная диагностика 514 

Вызванный потенциал 149 
зрительный 149 
слуховой ствола мозга 149 
соматосенсорный 149 

Выпадение слизистой оболочки мочеиспускательного 
канала у девочек 483 
Вырывание волос, см. Трихотилломания 
Высшие когнитивные функции, расстройства 112, 
см. также Психомоторное развитие, нарушения 
Вялого ребенка синдром 140

Г
Габапентин 184

при эпилепсии 188 
Галакторея 514

вызванная лекарственными препаратами 514 
дифференциальная диагностика 514

Галдол, см. Галоперидол
Галена вена, артериовенозная мальформация 255 
Галлервордена—Шпатца болезнь 

дистония 227 
Галоперидол 98, 99

побочные эффекты 228 
при синдроме Туретта 228 
при хорее Сиденгама 224 

Ганглиозидоз 242 
GM, 243 
GM2 243 

Геллера деменция 95 
Гемангиобластома мозжечка

при болезни Гиппеля—Линдау 220 
Гемангиома

РНАСЕ-синдром 220 
Гематома 645 
Гематурия 349

бессимптомная изолированная 351 
доброкачественная семейная 356 
клиническое обследование 349, 352 
ложная 349, 350
макрогематурия: причины 351, 352 
макрогематурия: рецидивирующая 353 
при IgA-нефропатии 354
при аутосомно-доминантном поликистозе почек 373
при аутосомно-рецессивном поликистозе почек 372
при болезни Гудпасчера 366
при болезни тонкой базальной мембраны 356
при болезни Шенлейна—Геноха 364
при быстронрогрессирующем гломерулонефрите 365
при врожденных аномалиях мочевых путей 372
при гемолитико-уремическом синдроме 368
при геморрагическом цистите 375
при идиопатической гиперкальциурии 370
при инфекциях нижних мочевых путей 375
при коагулопатиях 371
при мезангиокапиллярном гломерулонефрите 362 
при мембранозной нефропатии 360 
при поражении верхних мочевых путей 369 
при постстрептококковом гломерулонефрите 358 
при серповидноклеточной анемии 371 
при синдроме Альпорта 355 
при системной красной волчанке 363 
при сосудистых аномалиях 369 
при травме почек 374 
при тромбозе почечных вен 370 
при тромбоцитопении 371 
при тяжелой физической нагрузке 375 
этиология 349, 351 

Гемипарез
причины 256 

Гемипаретическая походка 143 
Гемиплегическая мигрень 210 
Гемиплегия 252

альтернирующая: детства 256 
альтернирующая: синдром 210



при бактериальном менингите 255 
спастическая 230 

Гемоглобинурия 349 
Гемолитико-уремический синдром 367 

гематурия 368
после трансплантации почки 427 

Геморрагический васкулит 
нефрит 364

Геморрагический цистит, связанная гематурия 375
1 енерализованная амиоплазия 298
Генетическая антиципация, при плече-лопаточно-лице-
вой миопатии 312
Гентамицин

при инфекциях мочевых путей 437 
Гентингтона хорея 224 
Геодон, см. -Зипразидон 
Геркулин 291 
Герпес

наружного уха 626 
половых органов 505 

Гетеротропия 547 
Гетерофория 546 
Гетерохромия 545
Гигантская аксональная невропатия 333 
Гидранэнцефалия 165,166 
Гидрокаликоз 453 
Гидронефроз

и обструкция мочевых путей 450, 452 
и пузырно-мочеточниковый рефлюкс 444 
классификация 450 

Г идрохлортиазид
при нефрогенном несахарном диабете 395 

Гидроцете 489
абдоминоскротальное 489 

Гидроцефалия 162
диагноз и дифференциальная диагностика 164 
клинические проявления 163 
лечение 165 
необструктивная 162 
обструктивная 162 
патофизиология и этиология 162 
при миеломенингоцеле 153 
при нейрофиброматозе 215 
при отите 642 
прогноз 166 
физиология 162 

Гийена—Барре синдром 337 
врожденный 339 

Гинекологические заболевания 500
при химио- и7'или лучевой терапии 528 
у детей особых групп 527 
у спортсменок 527 
у умственно отсталых детей 527 

Гинекологическое исследование 502 
Гиперактивности с дефицитом внимания синдром 120 

диагностика 122
диагностические критерии по DSM-IV 121

дифференциальная диагностика 123 
лечение 124,126 
прогноз 125 
эпидемиология 122 
этиология 122 

Гиперкалиемический некроз почечных канальцев 391 
Гиперкалиемия

при острой почечной недостаточности 400 
Гиперкальциурия 495

показатели метаболизма 496 
Гиперкальциурия идиопатическая, связанная гемату
рия 370
Гиперкинетическая форма ДЦП 232 
Гиперметропия 536 
Г ипернатриемия

при судорогах новорожденных 194 
Гипероксалурия 495 
Г иперпаратиреоз

связанные миопатии 316 
Гиперрефлексия мочевого пузыря 473 
Гипертекоз 516 
Гипертелоризм 601
Гипертензия доброкачественная внутричерепная 278 
Гипертермия злокачественная 318 
Гипертоническая ретинопатия 591, 592 
Гипертоническая энцефалопатия 238 
Гипертрофия половых губ 509, 524 
Гиперурикозурия 496 
Гипокальциемия

при острой почечной недостаточности 407 
при судорогах новорожденных 194 

Гипомагниемия
при судорогах новорожденных 194 

Гипонатриемия
при острой почечной недостаточности 407 
при судорогах новорожденных 194 

Гипоплазия
зрительного нерва 595 
мозжечка, развитие мышц 297 
молочных желез 512 
мочеиспускательного канала 462, 483 
понтоцеребеллярная 330 
почек 431
почек: сегментарная 432 

Гипоспадия 477,478 
Гипотелоризм 601 
Гипотония мьштц 140, 287

доброкачественная врожденная 298 
Гипоцитрурия 496 
Гиппеля—Линдау болезнь 219 
Гипсаритмия 175,179 
Гирке болезнь 318 
Гирсутизм 515, 516,517 
Гиршспрунга болезнь 336 
Гительмана синдром

нарушения транспорта в почечных канальцах 396 
Гифема 604



Глаз, см. также Зрение 
аномалии орбиты 601 
вну триглазное давление: тонометрия 535 
дрожание 554 
заболевания 530 
щгородное тело 604 
красный, синдром 561 
новорожденного 530 
осмотр 531

наружный 534
с помощью щелевой лампы 534 

оценка рефракции 535 
подвижность

нарушения 546
нарушения специфические 554 
нарушения у новорожденных 531 
оценка 533 

согласованность движений 
нарушения 546
нарушения: специфические 554 
нарушения: у новорожденных 531 

сухой 559
тест с закрыванием ширмой 547 
травма 603

при жестоком обращении с детьми 605, 606 
при занятиях спортом 606 
при запуске фейерверка 606 

химический ожог 605 
Глазница, см. Орбита глаза 
Глазное дно

исследование 534 
колобома 594 
развитие 530 

Глазодвигательный нерв 136 
Глаукома 600

увеличение роговицы 565 
Гликогенозы 318, 319 
Глиоз водопровода мозга 162 
Глиома зрительного нерва 599 
Глиома зрительного нерва 

при нейрофиброматозе 215 
Глобоидноклеточная лейкодистрофия 244 
Гломерулонефрит 347

быстропрогрессирующий 348, 365 
инфекционный 357 
мезангиокапиллярный 361 

гематурия 362
и нефротический синдром 380 

мембранозный 360, см. также Мембранозная не
фропатия
мембранозный: гематурия 360 
некротический экстракапиллярный 365 
образование полулуний 348, 365 
острый постстрептококковый 357 
острый постстрептококковый: гематурия 358 
патогенез 347 
патоморфология 348

постинфекционный 359 
при системной красной волчанке 362 
хронический 361 

Глубокие сухожильные рефлексы, исследование 141 
Гнев

корректирующая терапия при деструктивных рас
стройствах поведения 85 
приступы 81, 205 

Гнойный острый отит 627 
Говерса симптом 139 
Голова

аускультация 134 
деформация 166
деформация: по типу листа клевера 167 
измерение окружности 134 
осмотр 133
оценка размера и формы 133 
пальпация 133 

Головная боль 206 
мигрень 207 
напряжения 212 
органическая 212
показания к нейровизуализации 208 
при рассеянном склерозе 248 
стрессовая 212 

Головной мозг
абсцесс 260, 276, 277 
аневризма сосудов 255 
мальформации и развитие мышц 297 
опухоль: атаксия 222 
острое нарушение кровообращения 252 
псевдоопухоль 278 
эмболия сосудов 253 

Головокружение 607
доброкачественное пароксизмальное 202 

Голопрозэнцефалия 158 
Гомосексуальность 89

клинические проявления и диагностика 90 
лечение 91 
этиология 89 

Горнера синдром 136, 544 
Градениго синдром 551, 640 
Гранулема

холестериновая, при среднем отите 642 
эозинофильная 647 

Графомоторная функция, нарушения 112 
Грефе симптом 556
Грудинно-ключично-сосцевидная мышца, отсутствие 
298
Групповая терапия 106 
Грыжа

головного мозга 155 
косая паховая, при крипторхизме 485 
мозговых оболочек 155 
паховая 490 

Гуанидин при ботулизме 327 
Гуанфацин 103



при синдроме гиперактивности с дефицитом внима
ния 125 

Губчатая почка 391 
Гудпасчера болезнь 366

Д
Давиденкова синдром 331 
Дакликсимаб при трансплантации почки 423 
Дакриоаденит 559 
Дакриостеноз 558 
Дакриоцистит 558 

острый 559 
Дальнозоркость, см. также Гиперметропия 

младенческая 531 
Дальримпля симптом 556 
Данона болезнь 319 
Двигательная единица

заболевания, см. Нервно мышечные заболевания 
определение 286 

Двигательная система 
исследование 138 

Двигательные акты, нарушения 112 
Двига1ельные расстройства 221 
Движения глазного яблока 

нарушения 546
специфические 554 
у новорожденных 531 

оценка 533 
Двусторонний паралич поднимателей 551 
Девиантное поведение 81 
Девика синдром 248
Девочки препубертатного возраста гинекологическое 
обследование 500 
Девственная плева 

аномалии 524 
атрезия 521 
атрези.”  лечение 524 

Дегенеративные заболевания нервной системы 240 
и регресс приобретенных навыков 241 
тип наследования и биохимические нарушения 241 

Дегидратация
связанный венозный тромбоз 255 

Дежерина—Сотта болезнь 332
Дезинтегративное расстройство детского юзраста 95 
Дезипрамин 100
Декомпенсация сердечной деятельности при дистро
фии Дюшенна 304 
Дексаметазон

при гирсутизме и СПКЯ 517 
при менингите 267 

Декседрин, см. Декстроамфетамин 
Декстроамфетамин 100 
Денди—Уокера аномалия 164,165 
Дени—Дрэша синдром 385 
Дента болезнь 397
Депакин 102, см. Вальпроевая кислота 
Депрессия 73

аналитическая, у младенцев 74 
диагностика 74 
клинические проявления 74 
лечение 75
при биполярном расстройстве 76 
эпидемиология 73 
этиология 73 

Дерматит 507
атопический 507 
себорейный 507 

Дерматоз наружного уха 625 
Дермоид 564,567 
Дермолипома 564 
Десмопрессин при энурезе 54 
Десмопрессина ацетат 

при энурезе 472 
Деструктивное расстройство поведения 81 

фармакотерапия 86 
Детский церебральный паралич 229, 231 

атетоидная форма 232 
гиперкинетическая форма 232 
и нейрогенный мочевий пузырь 470 

Дефицит сна 63
Деформация по типу листа клевера 167 
Деформир; ющая мышечная дистония 226 
Децеребрационная ригидность 140 
де Морсье сероот.тическая дисплазия 596 
Диабет

несахарный нефрогенный 393,402 
сопутствующая ретинопатия 591 

Диазепам
при фебрильных судорогах 171 
при хорее Сиденгама 224 
при эпилепсии 186,199 

Диализ
при гемолитико-уремическом синдроме, перитоне
альный 368
при острой почечной недостаточности 108 
при острой почечной недостаточности: периодиче
ский гемодиализ 408
при острой почечной недостаточность перитоне
альный 408,409
при терминальной стадии почечной недостаточно
сти, перитонеальный 415 

Диастематомиелия 283 
Дивертикул

мочевого пузыря 465 
мочеиспускательного канала 463 
ураху» а 466 

Диета
кетогенная, при эпилепсии 191 
при мышечной дистрофии Дюшенна 306 
при острой почечной недостаточности 408 
при хронической почечной недостаточное ги 412 
с низким содержанием натрия, при нефрогеннол 
несахарном диабете 394 

Дизрафизм 150



Дизрафия скрытая спинальная 469, 470 
Дизурия

с микро- или макрогематурией, синдром 476 
Диланп н, см. Фенитоин 
Дименгидринат 

при мигрени 211 
Димеркаптоянтарная кислота, см. Сукцимер 
динамическая терапия 105 
Диплегия

спастическая 231 
Диплопия 538
Дисгенезия мышечная, при синдроме Протея 298 
Дисграфия 114

диспраксическая 112 
Дискинезия 

отмены 104
поздняя, при лечении нейролептиками 104, 224 

Дискоординация движений глаз и руки 112 
Дискоординация детрузора и сфинктера 475 
Дискоординация сфинктеря и детрузора 467 
Дискория 542
Дискутабельные методы терапии, при нарушениях пси
хомоторного развития 119 
Дислексия 127, 541 
Цисметрия зрительная 554 
Дисморфофобическое рассчройство 51 
Дисплазия

де Морсье серооптическая 596 
молочных желез 513 
почек 430
почек, кистозная 430,431 

Диспраксия 112
Дистальная перегородка влагалища 524 
Дистальноканальцевый ацидоз 390, 391 
Дистимическое расстройство 75 
Дистония 141, 226 

дофа ивисимая 226 
лекарственная 226 
лечение 227
мышечная: деформирующая 226 
мышечная: наследственная прогрессирующая с вы
раженными колебаниями в течение дня 226 
первичная генерализованная 226 
сегментарная 226 

Дистрофии 303 
Дистрофия

костная, при хрониче< кой почечной недостаточно
сти 413
мышц, см. Мышечная дистрофия 
рефлекторная симпатическая 337 

Дисферлин, мутации при конечностно-поясных мы
шечных дистрофиях 312 
Диуретики

при мочекаменной болезни 498 
при нефрогенном несахарном диабете 395 
при oi грой почечной недостаточности 406 
при хронической почечной недос 1аточности 414

Дифаллия 482
Дифтерийный конъюнктивит 563 
Диффузная ангиокератсма туловища 333 
Диффузный мезангиальный склероз 385 
Длинная ладонная мышца, отсутствие 297 
Дневного учащения мочеиспускания сичдром 476 
Добавочные молочные железы 512 
Добавочные соски 512 
Добавочный нерв 138
Доброкачественная внутричерепная гипертензия 278 
Доброкачественная врожденная гипотония 298 
Доброкачественная семейная гематурия 356 
Доброкачественное пар^келзмальное гочовокружение 
202
Доброкачественные семейные судороги новорожден
ных 195
Доброкачественный миоклонус младенчества 177 
Доброкачественный пароксизмачьный тортиколлш 
младенчества 205 
Допплеровское исследование

при инфекциях мочевых путей 438 
при отеке мошонки 486 

Дорсальный капюшон 477 
Дофазависимая дистония 226 
Дофамин

при острой почечной недостаточности 406 
Доярки симптом 141 
Древовидный кератит 567 
Дрожание глазных яблок 554 
Дрожь, приступы 204 
Друзы зрительного нерва 596 
Дуэйна синдром 551 
Дюшенна мышечная дистрофия 300

Е
Емкость мочевого пузыря 471 

Ж
Желтопятнистая абиотрофия сетчатки 589 
Желточная (вителлиформная) дггтрпфия Беста 589 
Жея~очный мешок, опухоль 518 
Желудочки мозга 

пункция 146
Жестокое обращение с детьми и травмы глаз 605, 606 
Живот в виде чернослива, синдром 458,459 
Жобера синдром 399

3
Задержка фазы сна, синдром 63 
Задний лентиконус 581
Задний проход, атрезия, и нейрогенный мочевой пу
зырь 470
Закрывание глаза ширмой, тест 547 
Заместительная терапия, хроническая почечная 408.409 
Заротин. см. Этосуксимид 
Застойный диск зрительного нерва 596 

неврологические нарушения 597



Засыпание, связанное расстройство 60 
Затылочного рога синдром 250
Звенящий колокольчик, аномалия прикрепления яичка 
487
Звукопроводимость 

воздушная 616 
костная 616 

Зебровидные тельца 333 
Зипразидон ЮС 
Зипрекса, см. Оланзапин 
Злокачественная гиперт» рмия 318 
Злокачественные эпителиальные опухо ш века 557 
Злокачественный нейролептический синдром 104, 227 
Золофт, см. Сертралин 
Зонизамид

при эпилепсии 190 
Зрачок

аномалии 541 
исследование 533 
Маркуса Гунна 544 
неодинаковость 543 
парадоксальная реакция 544 
персистирующая перепонка 545 
тонический 543
фиксированное расширение 543 

Зрение
бинокулярное: оценка 534 
изменение с возрастом 531 
нарушения 538 
нарушения: психогенные 541 
обсл< (ование 135
обследование: исследование зрачков 135 
острота

оценка 532
оценка: оптокинетический нистагм 533 
у новорожденных 531 

поле: оценка 533 
потеря, см. Амавроз 
скрининг 532 
цветовое: оценка 533 

Зрительная дисметрия 554 
Зрительный нерв 134 

аномалии 595
аномалия диска в виде вьюнка 596
аплазия 595
атрофия 598
гипоплазия 595
глаукома 600
глиома 215, 599
друзы 596
застойный диск 596
застойный диск: неврологические нарушения 597 
наклонный дигк 596 
наследственная невропатия Лебера 236 
неврит 597

интраокулярный 597 
ретробульбарный 597

невропатия: Лебера 598 
невропатия: травматическая 599 
отек диска 134,135 

Зубчатого колеса симптом 140

И
Ибупрофеи

при мигрени 211 
Игла—Барретта синдром 458 
Игровая аудиомртрия 617 
Игровая терапия 105
Идиопатическая гиперкальциурия, связанна гемату
рия 370
Идиопатический нефротический синдром 380, 381 
Идиопатический эпилептический статус 197 
Извращение вкуса 52 
Изоляция, тревожное расстройство 69 
Имипрамин 101

при энурезе 54,473 
Иммобилизация и мочекаменная болезнь 497 
Иммуннче комплексы, отложение в почечных клубоч
ках 347
Иммуноглобулин

внутривенное введение: при миастении gravis 326 
внутривенное введение: при синдроме Гийена—Бар
ре 339 

Иммуноглобулин А 
нефропатия 353, 354 

Иммунодепрессивные сред* тва, при трансплантации 
почки 423
Иммунодефицит при миотонической д гстрофии 309 
Импетиго 505
Ингибиторный ген нейронального апоптоза, поврежде 
ние 329
Ингибиторы кальциневрина

при трансплантации почки 423 
Ингибиторы обратного захвата серотонин0 105 

при аутизме 94 
Ингибиторы холинэстеразы

диагностика миастении gravis, рекомендации 324 
лечение миастении 326 

Ингибитор С-RAF изофермента 
при трансплантации поч.си 424 

Ингибитор киназы Януса
при трансплантации почки 424 

Инцивидуа чьнал психотерапия 105 
Индивидуальные и семейные консультации, при нару
шениях психомоторного развития 118 
Индометацин

при нефрогенном несахарном диабете 39е* 
Инородное тело 

во влагалище 510 
в глазу 534, 561, 604 
в ухе 646 

Инсульт
артериальный тромбоз и эмболия 252, 254 
диагностика 256



дифференциальная диагностика 256 
и венозный тро.дбоз 254 
и внутричерепное кровоизлияние 255 
лечение 257 
причины 252,253
психические нарушения связанные 48 
серповидноклеточная анемия 254 

Инсультоподобные эпизоды
дифференциальная диагностика 256 
митохондриальная энцефаломиопатия, энцефало- 
миопатия и лактат-ацидоз, синдром 235 

Интеллектуальные нарушения
при мышечной дистрофии Дюшенна 301 

Интермиттирующая эзотропия 549 
Интерстищ альная гипертрофичеспая невропатия 331 
Интерстициальный кератит 568 
Интерстициальный цт'стит 436 
Интерферон

при рассеянном склерозе 248 
Интоксикация плода, хроническая, психические нару
шения 48
Интрамедуллярные опухоли 279 
Интраренальныь ргфлюкс 438 
Инфаркт яичка 485 
Инфекции

вирусные: тугоухость 644
внутргутробные, связанные психические наруше
ния 48
врож ценные, катаракта 571 
и тугоухость 611
легких при дистрофии Дюшенна 306 
мочевых путей 433 
папилломавирусная 506 
центральной нервной системы 257 
центральной нервной системы: изменения в спин
номозговой жидкости 259 

Инфекционный вульвовагинит 503 
Инфекционный гломерулонефрит 357 
I [нфекционный цистит 

гематурия 375 
Инфекционный экзематозный дерматит, при среднем 
отите 640
Инфундибулярный стеноз 453 
Ипохондрия 50 
Иридоциклит 582 
Ирит 582
Искусственная вентиляция легких 

при эпилепсии 200 
Испытание на акустический рефлекс 619 
Исследование уродинамики 467 
Истероформные расстройства 50 
Исчезнувший половой член 481 
Кал

недержание, см. Энкопрез 
Калий, регуляция почками 387 
Калорическая проба 137 
Кальций, регуляция почками 387

Кал.щитриол
при почечной остеодистрофии 413 

Камн I мочевые 493, см также Мочекаменная болезнь 
из оксалата кальция 495 
из фосфата кальция 495 
индинавировые 498 
классификация 494 
образование 493 
патогенез 495 
струвитные 497 
уратные 497 
цистиновые 497 

Канавана болезнь 250 
Канальцевая протеинурия 378 
Канальцы почечные 

ацидоз 387 
ацидоз: рахит 393
врожденные нарушения транспорта 3S5 
гиперкалиемический некроз 391 
острый некроз 404 
поражение 386 
функция 386 
функция: созревание 387 

Кандидоз 505
Капиллярная венозная мальформация больших .голо
вых губ 510
Капиллярная гемангиома 558 
Карбамазепин 102,184

в лечении психических расстройств 105 
при миотонической мышечной дистрофии 310 
при роландической эпилепсии 176 
при эпилепсии 187 

Кардиомиопатия
при болезни Фукуямы 314
при врожденной диспропорции типов мышечных 
волокон 295 
при гликогенозе 318 
при мышечной дистрофии Беккера 301 
при мышечной дистрофии Дюшенна 301 

Карнитина дефицит 321
Карнитинпальмитоилтрансферазы дефицит 322 
Карпентера синдром 168 
Каталепсия 205
Катамнестическое наблюдение, при нарушениях психо
моторного развития 120 
Катапрес, см. Клонидин 
Катаракта 569

вызванная лекарствами и токсичными веществами 
572
лечение 572
менделевское наследование 571 
нарушения обмена веществ 571 
недоношенных 569 
при миотонической дистрофии 309 
синдром врожденной инфекциг 571 
травматическая 572 
хромосомные дефекты 572



Катетеризация, при нейрогенном мочевом пузыре ч67 
Кашлевые синкопы 203 
Кветиапин 99 
Кератит

древовидный 567 
интерстициальный 568 

Кератоконус 565
Кератоконъюнктивит эпидемический 563 
Кербера—Салюса—Элыинига синдром 553 
Ке^-огенная диета, при эпилепсии 191 
Киари аномалия 163,164 
Киари кризисы 154 
Кивание головой 66 
Кивательная судорога 553 
Киндлинг 181
Кирнса—Сейра синдром 236,320 
Киста

влагалища 504 
гартнерова канала 504, 520 
кровоизлияние 519 
парамеатальная 482 
парауретральная 483 
почки 372, 373, 374, 431 
псевдопорэнцефалическая 158 
ypaxvca 466 
яичника 518
яичника: фолликулярная 519 
яичника: Функциональная 519 

Кишечная гипероксалурия 496 
Клапан

дистальной части мочеисп скательного кана га 462 
проксимальной части мочеиспускательного канала: 
обструкция мочевых путей 459, 460 

Классическая адренолейкодистрофия 247 
Классическая мигрень 208 
Клепевой паралич, отличие от миастении 327 
Клиническое интервью, см. также Анамнез 

при психологическом обследовании 40 
при синдроме гипеоактивности с дефицитом внима
ния 123 

Клиренс вещества, расчет 345 
Клитор

аномалии 524 
спайки 504 

Клоакальная экстрофия 465 
Клоака врожденная 524 
Клобазам 184

при эпилепсии 186 
Клозапин 98,99

при детской шизофрении 96 
Клозарил, см. Клозапин 
Кломипрамин 101

в лечении психических расстройств 105 
при аутизме 94 
при синдроме T j ретта 228 

Клоназепам 184
при эпилепсии 186

Клонидин 103
в лечении психических расстройств 105 
при деструктивных расстройствах поведения 86 
при синдроме гиперактивности с дефицлтом внима
ния 125
при синдроме Туретта 228 

Клонические приступы 169 
Клонус 140 
Клотримазот

при наружном отите 625 
Клубочки почечные

анатомия 342, 343,344 
базальная мембрана: "троение 343 
базальная мембран; тонкая, болезнь 356 
отложение иммунных комплексов 347 
поражение 347, см. также Гломерулонефрит 
поражение: изолированное 353 
склероз 348 
фильтрация 344
фильтрация: измерение скорости 345 
юкстагломерулярный аппарат 343 

Клубочковая протеинурия 378 
Ьлубочковые клетки, пролиферация 348 
Коагулопатия 254 
Когана синдром 568 
Когнитивно-поведенческая терапия 105 
Кожная неирофиброма 214 
Коленный рефлекс 141 
Колит

i-ранулематозный, см. Крона болезнь 
Колобома 

века 557 
глазногодна 594 
радужки 542 

Компьютерная томография 
головного мозга 147 
при абсцессе мозга 277 
при болезни Стерджа—Вебера 219 
при инсульте 256 
при инфекциях мочевых путей 439 
при обструкции мочевых путей 451 
при травме почки 492 

Конвергирующий нистагм 553 
Конверсионное расстройство 50 
Кондуктивное расстройство 84 
Конечностно-поясная мышечная дистрофия 311 
Коннексин-32, нарушение синтеза 330 
Консерта, см. Метилфенидат 
Контагиозный моллюсг 505 
Контактный дерматит наружного уха 625 
Контрактура

множественные, см. Артрогрипоз 
при миотонической мышечной дистрофии 309 
при мышечной дистрофии Дюшенна 300 
при нервно-мышечных заболевания^. 287 

Контрацептивы пероральные 
при гирсутизме и С'ЛКЯ 517



Конуса спинного мозга синдром 281 
Конъюнктива

заболевания 560 
инородное тело 604 

Конъюнктивальный невус 564 
Конъюнктивит 560, см также Кератоконъюнктивит 

аллергический 563 
вэгенний 563 
вирусный 563 
дифтерийный 563 
острый гнойный 563 
псевдодифтерийный J63 
химический 564 

Корнеальный световой рефлекс, оценка 547 
Кортикостероиды

и мочекаменная болезнь 497 
при менингите 267
при мышечной дистрофии Дюшенна 306 
при наружном отите 624 
при нефротическом синдро не 382 
при радиационной энцефалопатии 238 
при рассеянном склерозе 248 
при трансплантации почки 422 

Корэктопия с43 
Косоглазие 546 

диагностика 547
клинические проявления и лечение 548 
ложное 548 
непаралитическое 548 
определения 546 
пара [итичессое 550 
синдромы 551 

Кости
апластическое поражение, при хронической почеч
ной недостаточности 413
дистрофия, при хронической почечной недостаточ
ности 413 

Костная звукопроводимость 616 
Костно-воздушный интервал 616 
Костный лабиринт, заболевания 644 
Косящая походка 143 
Коутса болезнь 545,591 
Кошачьего глаза рефлекс 545 
Кошмары ночные 61, 62 
Краббе болезнь 241, 244 

с поздним дебютом 245 
Краниальный шум 134 
Краниостеноз 166 

вторичный 167
клинические проявления и лечение 167 
первичный 166 
развитие и этиология 167 

Краниотабес 134 
Красного глаза синдром 561 
Красного стакан? тест 136 
Красный плоский лишай 506 
Креатинин, концентрация в сыворотке 345, 346

Креатшкиназа, см. Креатинфосфокиназа 
Креатинфосфокиназа

при дисферлинопатиях 312 
при злокачественной гипертермии 318 
при мышечной дистрофии Дюшенна 301 
при нервно-мышечных забо, [еваш ях 288 
при эндо.сринных миопаткях 316 

Крестец, агенезия, и нейрогенный мочевой пузырь 470 
Криптогенные спязмы 179 
Крипторхизм 287, 288, 484 

косая паховая грыжа 485 
ложный 485 
приобретенный 485 
рак яичек 485 

Кровоизлияние
внутричереш-ое 255 
в кисты 519
в сетчатку, в результате жестокого обращения 606 
субконъюнктивальное 564 

Кровообращение
мозга: острое нарушение 252 
почек 342,343 

Кровотечение
влагалшцнс; 510 

Кровь
анализ: при лечении эпилепсии 186 
анализ: при эпилептических приступах 194 
заболевания, связанная ^ематурия 371 
заболевания, связанная ретинопатия 593 
исследование ферментов 288 
экссудация клеток, при гломерулонефрите 348 

Крона болезнь 509 
Крузона синдром 167 
Крыловидная складка полового члена 481 
Ксанто1 ранулематозный пиелонефрит 435 
Кугельберга—Веландер болезнь 327,328 
Кукольных глаз феномен 136 
Курчавых волос болезнь 250

Л
Лабиринтит 645

при среднем отите 641 
Лабиринтит острый 222 
Лагофтальм 556 
Лактат-ацидоз

митохондриальная энцефаломиопатия, энцефало- 
миопатия и инсультоподоСлые эпизоды, синдром 
235

Ламберта—Итона синдром 323 
1а\-отриджин 103, 184 

при эпилепсии 188 
. 1андау—Клеффнера синдром 180 
Ландри восходящий паралич 338 
Ландузи—Дежеркна боле знь 312 
Лафоры болезнь 178
Лебера амавроз сетчатки, врожденный 539, 589 
Лебера невропатия зри гечьного нерва 598



Лебера невропатия зри ильных нервов, наследствен пал 
236
Левиракта...

при эпилепсии 190 
Лейкодистрофия

1лобои цноклеточная 244 
метахроматическая 241, 245 

взрослая 246 
поздняя младенческая 245 
ювенильная 246 

невропатия 334 
Лейкоз

вовлечение височной кости 648 
менингит 260 

Лейкокория 545
Лейкоцитурия, при инфекциях мочевьп: путей <36 
Лекарственная дистония 226 
Лекарственная зависимость

и судороги новорожденных 196 
Лекарственная невропатия 334 
Леннокса—Гасто синдром 178 
Лентиконус 

задний 581 
передний 581 

Лептоспироз 
менингит 259 

Леша—Найхяня синдром
и мочекаменная болезнь 497 

Лиддла синдром 397 
Лимфангиома века 558 
Лимфоррагия, .три миастении gravis 324 
Линейного невуса синдром 220 
Липидные миопатии 321 
Липидный обмен, нарушения 

гемипаоез 256 
Лиссэнцефалия 157. 158 
Листовидная опухоль 513 
Лития карбонат 102

при биполярном расстройстве 76 
при деструктивных расстройствах поведения 86 

Лихорадка при менингите 269 
Лицевой нерв 137 

паралич 608
паралич: при среднем отите 641 

Лишай
красный плоский 506 
отрубевидный 505 
склероатрофический 506 

Лиша узелки 214,545 
Ли болезнь 237 
Ли синдром 320 
Ложное косоглазие 548 
Ложный крипторхизм 485 
Ложь, признак расстройства поведения 82 
Лопаточно-перонеальная мышечная ци< грофия 306 
Лиразепам

при эпилепсии 186,199

Лоу синдром 390
Лоханочно-мочег очниковый сегмент 

аномалии 454
обструкция 448,150, 452, 453
обструкция: и пузырно-моч< точниковый рефлюкс
443

Лучевая терапия, преждевременная менопауза 528 
Лучевые методы исследования в гинекологии 528 
Люмбальная пункция

при непровоцируемых приступах 172 
при подозрении на менингит 170, 265 
при эпилепсии 194 
противопоказания 144 

Лягушки поза 140

М
МАГ-З-нефрография со стимуляцией диуреза, при об
струкции мочевых путей 451,452 
Магний

при эпилепсии 194 
Магний, регуляция почками 387 
Магнито-резонансная томография 

при абсцессе мозга 277 
при детском церебральном параличе 232 
при заболевай шх нервной системы 147 
при инсульте 256
при непровоцируемых приступах 172 
при опухолях спинного мозга 280 
при рассеянном склерозе 248, 249 
при сирингомиелии 283, 284 

Магнитоэнцефалография (М ЭГ) 149 
Майера—Рокитанского—Кюстера—Хаузера син тром 
430
Майера—Рокитанского—Кюстера синдром 522 
Мак-Ардла болезнь 319 
Мак-Кьюна симптом 163 
Макрогематурия 

причины 351,352 
рецидивирующая 353 

Макромастия 513 
Мальформация

артериовенозная 255 
артериовенозная: вены Гглена 255 

Манипуляция частями тела 66 
Маннитол

при менингите 268 
МарденаУокера синдром 330 
Маркуса Гунна прачок 544 
Маркуса Гунна челюстно-моргательный птоз 555 
Мастит 513 
Мастод: шия 512 
Мастоидит

острый, при среднем отите 6ч0 
тромбоз венозных синусов 255 
хронический, при среднем отите 641 

Мастурбация 87,205
Математика, нарушение способности к изучению 115



Матка
нормальный размер 528 
обструкция выносящего тракта 524 
опухоль 520 
пороки развития 523 
рудиментарный рог 525 
рудиментарный рог: беременность 525 
формирование 521 

Мебиуса синдром 159, 551 
Мегаколон аганглионический 336 
Мегалокорнеа 565 
Мегалоуретра 482 
Мегауретер

и обструкция мочевых путей 457,459 
и пузырно-мочеточниковый рефлюкс 441, 442, 446 
классификация 458 

Мегацист-мегауретер синдром 441,442 
Медикаментозная терапия 

аутизма 94
биполярного расстройства 76 
деструктивных расстройств поведения 86 
мигрени 211
нарушений психомоторного развития 119 
острой почечной недостаточности 406 
психических расстройггв 98,99 
синдрома гиперактивности с дефицитом внимания 
125
тиков 228 
энуреза 54 
эпилепсии 199 

Медроксипрогестерона ацетат 
при гирсутизме и СПКЯ 517 

Медуллярный кистозный комплекс 399 
Межъядерная офтальмоплегия 136 
Мезангиокапилллрный гломерулонефрит 361 

гематурия 362
и нефротический синдром 380 

Мезоридазин 98,99
Мелкая моторика, нарушение функции 112 
Меллерил, см. Тиоридазин 
Мембранозная нефропатия 360 

и нефротический синдром 380 
Менингит

бактериальный 258 
диагностика 264
дифференциальная диагностика 265 
изменения в СМЖ 259 
клинические проявления 263 
лечение 266
лечение: антиСиотикотерапиа: первичная 266 
лечение: антибиотикотерапия: продолжитель
ность 266
лечение: кортикостероидами 267 
лечение: осложнения 268 
лечение: поддерживакигая терапия 267 
неонатальный 258 
осложнения 268

патогенез 263
патология к  патофизиология 262 
прогноз 269 
профилактика 269 
эпидемиология 258 
этиология 258 

вирусный 259 
грибковый 259 
при лептоспирозе 259 
при саркоидозе 260 
при системной красной в_>лчанке 260 
при сифилисе 259 
туберкулезный 259 
эозинофильный 274 

Менингоцеле 152
и нейрогенный мочевой пузырь 466 
краниальное 155 

Менингоэнцефалит 259 
амебный 260 
вирусный 270

диагностика 272
дифференциальная диагностика 272 
клинические проявления 272 
лабораторные исследования 273 
лечение 273 
патогенез 271 
прогноз 274 
профилактика 274 
эпидемиология 271 
этиология 270 

Менкеса болезнь 250 
Мерозин

дефицит 314, 315 
Метаболические заболевания 

атаксия 222
врожденные: и судороги новорожденных 195 
дифференциация с инсультоподобными эпизодами 
256

Метаболические нарушения 
катаракта 571 

Метакогнитивные способности, недостаток 113 
Метахроматическая лейкодистрофия 241, 245 

взрослая 246
поздняя младенческая 245 
ювенильная 246 

Метилпреднизолон
при нефротическом синдроме 383 

Метилфенидат 100
при синдроме гиперактивностч i : дефиц i to m  внима
ния 125,126
при синдроме Ландау—Клеффнера 180 

Метолазон
при нефротическом синдроме 382 

Миалгия 287 
Миастения gravis 322 

врожденная 323 
птоз 555



рекомендации по применению ингибиторов холин- 
эстеразы 324
транзиторная неонатальная 323 
у матери 323 

Миастеноподобный синдром 326 
Мигрень 207

базилярная 209 
без ауры 207 
варианты 208 
гемиплегическая 210 
дифференциальная диагностика 210 
k j  ассическая 208 
лечение 210 
осложненная 209 
офтальмоплегическая 209 
простая 207 
с аурой 208 

Мидазолам при эпилепсии 199 
Мидриаз 535 
Мидриаз врожденный 542
Миелиновые нервные волокна, связанная ретинопатия 
593
Миелит поперечный 284 
Миелография 148 
Миелодисплазия

и нейрогенный мочевой пузырь 466 
Миеломенингоцеле 152,153 

амиоплазия 298
и нейрогенный мочевой пузырь 466 

Мизолин, см. Примидон 
Микофеноловая кислота

при трансп ан гации почки 423 
Микрогег гатурия бессимптомная изолированная 351 
Микрокория 542 
Микрокорнеа 565 
Микропенис 481,482 
Микросон 63 
Микросферофакия 581 
Микротия 622 
Микроцефалия 160

клинические проявления и диагностика 160 
лечение 160 
этиология 160,161 

Микулича синдром 559 
Микционная цистоуретерография 

при мультикистозе почки 431 
Микционная гистоуретрография 

при гипоспадии 478 
при инфекциях мочевых путей 438 
при нейрогенном мочевом пузыре 467, 468 
при обструкции мочевьп путей 450 
при пузырно-мочеточниковом рефлюксе 440, 441, 
442, 443, 444
при расстройствах мочеиспускания 474, 475 

Миллера—Дикера синдром 157 
Миллера—Фишера синдром 338 
Мини-стержни, миопатия 297

Минимальных изменений болезнь 
и нефротический синдром 380, 381 

Миобласты, г ересадка при дистрофии Цюшенна 306 
Миогенин 291
Миогенные регуляторные гены 290,2Э1 
Миогенный фактор 5 291 
Миоглобинурия 349 
Миоклонические приступы 169, 193 
Миохлонус 226, см. также Миоклонические приступы 

младенчества, доброкачественные 177 
эпилепсия с рваными красными волокнами 235 

Миопатии
врожденные 290
врожденные: характер наследования 291 
вызванная дефицитом витамина Е 322 
и невропатии, отличие 287 
миотубулярная 292, 293 
митохондриальные 320 
немалиновая 295,296 
плече-лопаточно-лицевая 312 
синдром Протея 298 
стероидиндуцированная 316 
с липидными накоплениями 321 
тиреогдная 316 
центронуклеарная 29? 
четырехглавой мышцы 304 
эндокринные 316 

Миопия 531, 536 
Миостатин 292
Миотоническая мышечная дистрофия 307, 308 
Миотоническая хондро дистрофия 310 
Миотонические синдромы 310 
Миотония

врожденная 311 
при болезни Штейнерта 308 

Миотубулярная миопатия 292, 293 
Миофосфорилазы дефицит, неоната иьная форма 319 
Мирингит буллезный 626, 632 
Миринготомия

при ог-ром среднем отите 638 
при среднем отите с истечением 639 

Митохондриальная энцефаломиопатия 233
энцефаломиопатия, лактат-ацидоз и инсультопо
добные эпизоды, синдром 235 

Митохондриальные миопатии 320 
Митрофанова операция 468 
Младенческие спазмы 179 
Младенческий GM,-ганглиозидоз 243 
Множественный мононеврит 334 
Мобильность барабанной перепонки 609 
Могадон, см. Нитразепам
Модификация учебного плана, при нарушениях психо
моторного развития 118 
Мозжечок

агенезия червя 221 
гипоплазия, развитие мышц 297 
острая атаксия 221



Мозолистое тело 
агенезия 159 
формирование 159 

Молекулярно-генетическое исследование 
при мышечной дистрофии Дюшенна 301 
при нервно-мышечных заболеваниях 289 

Молочные железы 
абсцесс 513 
асимметрия 514 
атрофия 512 
бугристые 513 
гипоплазия 512 
дисплазия 513 
добавочные 512 
макромастия 513 
МЯГТОЦИНИЯ 512 
новорожденных: аномалии 512 
новорожденных: обследование 500 
опухоли 512 
пороки развития 511 
развитие 511 
рак 513
самостоятельное обследование 511 
травма 513 

Мононеврит множественный 334 
Моро рефлекс 142 
Мотонейронов болезни 329
Моторно-сен< орные невропатии наследственные 330 
Моча 

ана чиз
при гематурии 349
при гематурии: индикаторные полоски 349 
при инфекциях мочевых путей 435 
при протеинурии 376
при протеинурии. индикаторные полоски 376 

выпуск через катетер, при нейрогенном мочевом 
пузыре 467 
закисление 387, 388 
затекание во влагалище 476 
концентрирование 387, 393 
красная без содержания эритроцитов 349,350 
наличие белка, см. Протеинурия 
натачие крови, см. Гематурия 
недержание, см. Недержание мочи 
острая задержка 525
посев: при инфекциях почевых путей 436 
сбор

в стерильный мочеприемник 436 
за определенное время, при протеинурии 376 
катетером 436 
средняя порция 435 

Мочевой пузшрь
ги перреф гею ия 473 
емкость 471
и пузырно-мочеточниковый рефлюкс 442 
нейрогенный 466

без нарушения иннервации 475

и агенезия крестца 470 
и аллергия к латексу 469 
и атрезия заднего прохода и прямой кишки 470 
и детский церебральный паралич 470 
и миелодисплазия 466, 467, 468 
и повреждение почечной паренхимы 467 
и скрытая спинальная дизрафия 469, 470 
катетеризация 467 
недержание мочи 468
пузырно-мочеточниковый рефлюкс 442, 467 

обструкци." шейки 449,459 
пороки развития 

дивертикул 465 
экгтрофия 463, 464 
экстрофия: клоакальная 465 
эписпадия 465 

разрыв 492 
Мочевые пути

инфекци,! 433, см. также Пиелонефрит; Цистит 
визуализирующие исследования 437 
возбудители 433 
гематурия 375 
диагностика 435 
и почечная недостаточность 433 
классификация 433 
клинические проявления 433 
лечение 436
патогенез и патоморфология 434 
пузырно-мочеточниковый рефлюкс, см. 
распространенность 433 
факторы риска 434, 435 
этиология 433 

обструкция 448
визуализирующие исследования 450
гидрокаликоз 453
диагностика 450
клинические проявления 449
лоханочно-мочеточникового сегмента 450,452,
453
мегауретер 457,458,459 
мочеточника 454, см. также Мо 1еточник, об
струкция 
типы 448, 453 
шейки мочевого пузыря 459 
этиология 448, 449 

расширение, см. Гидронефроз 
травма 491 

Мочеиспускание
навыки произвольного контроля 471
навыки произвольного контроля: переходная фаза
471
нормальное 471 
острая задержка мочи 525 
расстройства 471

без недержания мочи 476 
гиперрефлексия мочевого пузыря 473 
и затекание мочи во г лагг.лище <*76



круглосуточный энурез 473
нейрогенный мочевой пузырь без нарушения
иннервации 475
ночной энурез 471, о т а к ж е  Недержание мочи; 
Энурез
операция Митрофанова 468 
причины 473
при нейрогенном мочевом пузыре 468 
при смехе 476 
при ьписпадии 476 
редкое мочеиспускание 475 
реконструктивные операции 468 
эктопия мочеточника 473, 474, 476 

редкое 475 
Мочеиспускательный канал 

аномалии 477 
атрезия 462, 483
веретенообразная деформация 474, 475 
врожденный свищ 482
выпадение слизистой оболочки, у девочек 483 
выпадение эктопического уретероцеле 483, 484 
гипоплазия 462, 483 
дивертиь’/л 463 
клапаны: дистальной части 462 
клапаны: проксимальной части 459, 460 
парамеатальная киста 482 
парауретральная киста 483 
пролапс и влагалищное кровотечение 510 
разрыв мембранозной части 492 
стеноз наружного отверстия 482 
стеноз наружного отверстия, у мальчиков 463 
стриктура 462 
удвоение 482 

Мочекаменная болезнь 493 
Х-сцепленная 397 
диагностика 494 
индинавировые камн [ 498 
исследования метаболизма 495, 496 
камни из оксалагг кальция 495 
камни из фосфата кальция 495 
классификация Й94 
клинические проявления 494 
лечение 498
нефрокальциноп 494, 498 
образование камней 493 
патогенез 495 
струвитные камни 497 
уратные камни 497 
цистиновые камни 497 

Мочеполовая система
обследование: при миеломенингоцеле 154 

Мочеточник
дефекты устья и пузырно-мочеточниковый реф- 
люкс 440, 441, 442, 443 
обструкция 449, 453 

и мегауретер 457, 458 
и уретероцете 455, 456, 457

и эктопия мочеточника 455 
причины 448, 449
ретрокавальный мочеточник 453, 454 
синдром живота в виде чернослива 458, 459 
средней части 454 

ретрокавальный 453, 454 
строение устья 441 
травма 492
удвоение: и уретероцеле 443, 455, 456
удвоение: при лузырно-мочеточниковом р'флюксе
441
эктопия 442

и расстройства мочеиспускания 473, 474, 476 
обструкция связанная 455 

Мошонка
заболевания и анатомические аномалии содержимо
го 484 
отек 486

дифференциальная диагностика 486 
лабораторные исследования и диагностика 486 

Моя-моя болезнь 254 
Муковисцидоз

мочекаменная болезнь 496 
Мукоцеле 559
Мультидисциплинарный подход 

в лечении миеломенингоцеле 154 
Мультикистоз почки 431
Мультисистемная терапия, при деструктивных рас
стройствах поведения 86 
Мультистержни, миопатия 297 
Мультифокальные клонические приступы 193 
Мутаиия в субъединице 6 митохондриальной АТФазы 
23 J
Мышечная дистрофия 299 

Беккера 301 
врожденная 313 
Дюшенна 300

выявление носителей 302, 304 
кардиомиопатия 301
наследственная этиология и патогенез 302 

конечноггмо-поясная 311 
лопгточно-перонеальная 306 
миотони1 е< кая 307, 308 
окулофарингеальная 320 
Эмери—Дрейфуса 306 

Мышечная сила, исследование 138 
Мышечная слабость

при мышечной дистрофии Беккера 301 
при мышечной дистрофии Дюшенна 300 

Мышечного карнитина дефицит 321 
Мышечной карнитинпальмитоилтрансферазы дефицит 
322
Мышечный тонус, исследование 139 
Мышц-глаз-головного мозга болезнь 314 
Мышцы

биопсия 289
при болезни Шарко—Мари -Тута 331



при врожденной гипомиелинизирущсй невропа
тии 334
при врожденной диспропорции типов мышеч
ных волокон 295
при врожденной мышечной дистрофии 314, 31 5 
при глькогенозе 319
при доброкачественной врожденной гипотонии 
298
при злокачественной гипертермии 318
при конечностно-поясьой мышечной дистрофии
311
при мальформациях мозга 297 
при миастении gravi; 324
при миопатиях с липидными накоплениями 321 
при миотонической мышечной дистрофии 309 
при миотубу.™ярной миопатии 293 
при мышечной дистрофии Беккера 30?, 303, 30Ь 
при мышечной дистрофии Дюшенна 302, 303 
при мышечной дистрофии Эмери—Дрейфуса 307 
при немалиновой миопатии 296 
при плече-лопаточно- ггчцевой миопатии 313 
при спи^а 1ьных мышечных атрофиях 327, 328, 
329
при эндокринной миопатии 316 

врожденная диспропорция типов волокок 294 
врожденное отсутствие, см. Амиоплазия 
гипотония 287
дисгенезия, при синдроме Протея 298 
дистрофия, см. Мышечная дистрофия 
развитие: и мальформацли мозга 297 

Мюллеровы протоки
нарушение д гфференцировки 521,522 
нарушение дифференцировки: наследственные за
болевания 522 
развитие 521 

Мюнхгаузена синдром 51
Мягкая неврологическая симптоматика 117, 143 

Н
Набухание век 603 
Надолол/коргард

в лечении психических расстройств 105 
Наклонный диск зрительного нерва 596 
Налтрексон

при аутизме 94 
Нарколепсия 64, 205 
Наружная офтальмоплегия 136 
Наружное ухо, см. также Ухо, наружное 

стеноз/атрезия слухового прохода 622 
Наружный слуховой канал 

врожденные пороки 621 
грибковая чнфекция 625 
заболевания 623 
инородное тело 646 
нормальная флора 623 
обследование 608, 630,633 
опухоли 647

очистка 631 
травма 645

Нарушение диффергнцировки мюллеровых протоков 
52 1 522

наследственные заболевания 522 
Нарушени : латера льного слияния 523 
Нарушение сочленения слуховых косточек 642 
Нарушения речи, см. Речь, дефекты 
Нарушения слуха, см. Тугоухость 
Нарушения центрального слухового процесса 611 
Наследственная адисплазия почек 430 
Наследственная невропатия зрительных нервов Лсбера 
236
Наслрдствгнная прогрессирующая мышечная дистония 
с выраженными колебаниями в течение дня 226 
Наследственное дрожание подбородка 205 
Наследственные моторно-сенсорные невропатии 330 
Наследственный нефрит 355 
Натрий, регуляция почками 386 
Натрия вальпроат

при фебртльных судорогах 171 
Неакадемические нарушения 116, см. также Психомо
торное развитие, нарушения 
Невркг зрительного нерва 597 
Неврологические расстройства

при о< грой почечной недостаточности 407 
Неврологическое обследование 130 

осмотр 132
при непровоцируемых приступах 172 
при синдроме Ландау—Клеффнеря 180 
при эпилепсии 169, 198 

Невропатии
вегетативные 335, 336 
врожденная гипомиелинизирующая 333 
гигантская аксональная 333 
интерстициальная гипертрофическая 331 
и миопатии, отличие 287 
лекапственнгя 334
наследственные моторно-сенсорные 330
при врожденной ранимости периферических нервов
334
при лей,;одистрофии 334 
токсическая 334 

Невропатия зрительного нерва 
Лебера 598 
травматическая 599 

Невус
конъюнктивальный 564 
линейный 220 
пламенеющий 558 
при болезни Стер 1жа—Вебера 219 

Негнойный секреторный средний оти^ 627 
Недержание мочи

операция Митрофанова 468 
причины 473
при нейрогенном мочевом пузыре 468 
при смехе 476



при эписпадии 476 
реконструктивные операции 468 

Недоношенные дети, ретинопатия 584, 586 
Неизлечимые заболевания, психологические аспекты 97 
Нейрогенный мочевой пузырь 466 

без нарушения иннервации 475 
пузырно-мочеточниковый рефлюкс 442 

Нейродерматит наружного уха 626 
Нейродермит ограниченный 507 
Нейрокристопатия 600 
Нейрокутанные синдромы 214 
Нейролептики 98, 99

побочные эффекты 99, 104 
при av-гизме 94
при биполярном расстройстве 77 
при деструктивных расстройствах поведения 86 
при детской шизофре. и.1 96 

Нейромоторная функция, расстройства 111, см. также 
Психомоторное развитие,. крушения 
Нейрональная миграция, нарушения 156,157 
Нейрональный цероидлипифусциноз 241, 246 

Бинынсв! кого—Янского 246 
младенческий тип 246 
младенческий тип: поздний 246 
Халтиа—Сантавоури 246 
Шпильмейера—Ф опа 246 
ювенильный тип 246 

Нейронтин, см. Габапентин 
Нейропсихологическое исследование

при синдроме гиперактивности с дефицитом внима
ния 123

Нейрорадиологические методы исследования 146 
при головной боли 208 
при эпилепсии 196 
рекомендации 147 

Нейроретинит 597 
Нейрофиброма 

кожная 214 
плексиформная 214 

Нсйрофиброматоз 214,215 
гамартома 214, 215 
гиперпигментация точечная 214 
глиома зрительного нерва 215 
невринома пухового нерда, бклатера 1ьная 216 
поражение костей 214 
поражение нервной си< гемы 215 
пятна цвета кофе с молоком 214 
узеллиЛиша 214 
факомы сетчатки 590 

Некроз
коркового вещества почек 401 
острый канальцевый 404 
почечных канальцев, гиперкалиемичоскии 391 

Некротизирующий (злокачественный) наружный отит 
624
Некротический экстракапи ы ярныг гломерулонефрит 
365

Немалиновая миопатия 295,296 
Неомицин

при наружном отите 624 
Неонатальная адренолейксдистрофия 247 
Неонатг Явные судорети 193 
Неостигмина метилсульфат 

при миастении gravis 326 
Неполное вертикальное слияние влагалища 522 
Непровоцируемые приступы 171 
Непролиферативная диабетическая ретиноп: тия 591 
Нервная система 

заболевания 130 
заболевания: дегенеративные 240 
заболевания: дегенеративные: и регресс приобретен
ных навыков 241
заболевания: дегенеративные: тип наследования и 
биохимические нарушения 241 
поражение: при нейрофиброматозе 215 

Нервная трубка
дефекты развития 150,151 
формирование 151 

Нервно-мышечная передача, нарушения 322 
Нервно-мышечные заболевания 286 

биопсия: мышц 289 
биопсия: нерва 290 
клинические прояг пения 287 
креатинкиназы уровень 288 
лабораторные исследования 288 
молекулярно-генетическое исследование 289 
нарушение развитом мышц 290 
связанный крипторхизм 287, 288 
скорость проведения возбуждения по нервам 289 
электрокардиография 290 
электрок.иог^чфия 289 

Нервно-рефлекторнач возбудимость, повышенная 225 
Нервы

биопсия 590
при аксональной неронеальной мышечной атро
фии 332
при болезни Фабри 333 
при болезни Шарко Мари—Т> та 331 
при врожденной гипомиелинизирующей невро
патии 334
при невропатии при врожденной ранимости пе
риферических нервов 334 

зрительный, см. Зрительный нерв 
исследование скорости г.роведения возбуждения 
289
периферические- см. Периферические нервы 
утолщения по типу луковицы 331 
черепные, см. Черепные п^рвы 

Несовершенная координация движений глаз у н( во- 
рожденных 531
Несовершенный остеогенез, связанная тугоухость 645 
Неспецифический вульвовагинит 504 
Нестероидные противов^спа «тельные препараты 

профилактика мигрени 212



Нефрит, см. также Гломерулонефрит; Пиелонефрит 
наследственный 355 
при геморрагическом васкулите 364 
тубулочнтерстициальный 397, 398. см. также Тубу- 
лоинтерстициальный нефрит 

Нефробластома 432
Нефрогенный несахарныи диабет 393, 402 
Нефропатия 

IgA 353,354 
мембранозная 360
мембранозная: и нефротическш синдром 380 
при серповидноклеточной анемии 371 
рефлюкс 439, 440, см. также Пиелонефрит 
токсическая 401,402 

Нефроск^еооь 433, 434 
Нефротический синдром 379,380 

врожденный 38С 
вторичный 384 
идиопатичс-ский 380, 381 
и болезнь минимальных изменений 380, 381 
и мезангиокапиллярный гломерулонефрит 380 
и мембранозная нефропатия 380 
и пролиферация мезангия 381 
и фокально-сегментарный гломерулосклероз 380, 
381
осложнения 383 
патофизиология 379 
стероидрезистентный 381 
токсический 385 402 
этиология 379 

Неходжкинская лимфома
вовлечение височной кости 648 

Нистагм 136,552, 608 
виды 553
врожденный идиопатический моторный 552 
врожденный маятникообразный 552 
кивателььая судорога 553 
конвергир, юший 553 
мульсирующий (ретракторный) 553 
оптокинетический 533 
приобретенный 553 

Нитразепам 184
при эпилепсии 186 

Нитрофурантоин при инфекциях мочевых путей 437 
Новообразования, см. Опухоль 
Новорожденные

аномалии молочных желез 512 
бленнорея 560
гинеколш ическое обе [<_ дование 500 
отек мошонки 486 
паралич мимических мышц 340 
помутнение роговицы 565,566 
транзиторная миастения 326 
эпилепсия 193 

Норпрамин, см. Дезипрамин
Носослезный канал, врожденная непроводимость 558 
Ночная слепота 539

О
Обгрызание ногтей 66 
Обонятельный нерв 134
Образование полулуний, при гломерулонефрите 348, 
365
Обрезание 480 

осложнения 480 
Обсессивно-компульсивное расстройство 71 
Обструктивная почечная недостаточности 449 
Обструкция

выносящего тракта матки или влагалища, лечение 
524
лоханично-мочеточникового сегмента 450, 452, 453 
мочевых путей 448, см. также Мочевые пути, об
струкция
средней части мочеточника 454 
шейки мочевого пузыря 449, 459 

Обходная стратегия, при нарушениях психомоторного 
развития 117 
Объемное образование

брюшной полости, см. также Опухоль 
Ограниченный нейродермит 507 
Односторонняя агенезия почки 430 
Однофотонная эмиссионная компьютерная томогра
фия (О Ф Э КТ) 148 
Ожоговая энцефалопат ия ?38 
Ожог глаз, химическии 605 
Окклюзия ме ших артерий 254 
Окскарбазепин

при эпилепсии 190 
Окулофарингеальная мышечная дистрофия 320 
Окулоцереброренальный синдром 390 
Оланзапин 100

при детской шизофрении 96 
Оливопонтоцеребеллярные атрофии 223 
Олигомеганефрония 432 
Оллгрова синдром 336 
Опистотонус 140
Оппозиционно-девиантное расстройство 85 
Оппозиционное поведение 81 
Определение уровня интеллекта 117 
Опрелость половых органов 505 
Опсоктонус 554 
Оптикомиелит 248 
Оптокинет ический нистагм 533 
Опухоль 

века 557
века: злокачественная эпителиальная 557
височной кости 647
влагалища 520
желточного мешка 518
листовидная 513
матки 520
менингит 260
мозга: атаксия 222
мозга: гемипарез 256
молочной железы 512



орбиты глаза 603 
половых орга.юв 510, 517
синдром распада, острая почетная недостаточность 
404
смешанноклеточная герминогенная 519 
спинного мозга 279, 280 
стромы полового тяжа 519 
уха 647
шейки матки 520
ювенильная гранулезоклеточная 519 
яич! а 490 
яичников 518 

Орбитальная фл£ гмона 602 
Орбита глаза 

аномалии 601 
воспаление 602 
опухоли 603 
перелом 605
проникающее ранение 605 

Органическая головная боль 212 
Ортостатическая протеинурия 377 
Ортофория 546 
Орхипексия 485 

мошоночная 487 
Осложненная мигрень 209 
Остеодисплазия, см. Хондродисплазии 

фиброзная, моно- и пилкоссальная 647 
Остеома 647

наружного уха 626 
Остеопетроз. связачная тугоухость 645 
Острая задержка мочи 525 
Острая мозжечковая атаксия 221 
Острая почечнал недостаточность 403 

постренальная 404 
преренальная 404 
реши1ьная 404 

Острая радиационная энцефалопатия 238 
Острая спутанность сознания 

при мигрени 209 
Oi.rpoe стрессовое расстройство 72 
Острота зрения 

оценка 532
оценка: оптокинетический ниста1 м 533 
у новорожденных 531 

Острый геморрагический цистит 436 
Острый гнойный конъюнктивит 563 
Острый дакриоцистит 559
Острый диссеминированный энцефаломиелит 238 
Острый канальцевый некроз 404 
Острый лабиринтит 222 
Острый мастоидит, при среднем отите 640 
Острый мастоидный отит 640 
Острый петро^ит. при среднем отите 640 
Острый постстрептококковый гломерулонефрит 357 

гематурия 358 
Оталгия 607 
Отводящий нерв 136

Отек
возле уха 607
диска зрительного нерва 134, 135 

Отек мошонки 486 
Отит

наружною уха 623 
наружного уха: диагностика 624 
наружного уха: некротизирующий (злокачествен
ный) 624
среднего уха, см. Средний отит 

Отказ ложиться спать 61 
Отморожение ушной раковины 646 
Отоакустические эмиссии, оценка 620 
Отомикоз 625 
Оторея гнойная 607
Оторея трубная, при остром среднем отите 638 
Отосклероз, связанная тугоухость 645 
Отоскопия, при среднем отите 630 
Отравление химическими веществами 

невропатия 334 
отличие от миастении 326 

Отрубевидный лишай 505 
Отслойка сетчатки 590
0 1 четы учебных учреждений и агентств, использова
ние в психологической оценке 44 
Офтальмия симпатическая (мигрирующая) 584 
Офтальмопатия

при заболевании щитовидной железы 602 
Офтальмоплегическая мигрень 209 
Офтальмоплегия 

внутренняя 136 
межъядерная 136 
наружная 136 
плюс 320
спорадическая прогрессирующая наружная с фено
меном рваных красных волокон 237 
хроническая прогрессирующая наружная 320 

Офтальмоскопия 534

П
Паксил, см. Пароксетин 
Пальпация черепа 133 
Память

активная рабочая 109 
долговременная 110 
кратковременная 109
расстройства 109, см. также Психомоторное разви
тие, нарушения 

Паническое расстройство 70 
] Ганникулит наружного уха, острый 625 
Панофтальмит 584
Панэнцефалит подострый екперозирующий 251 
Папиллит 597
Папилломавирусная инфекция 506 
Парадоксальная реакция зрачка 544 
Паралич 

Белла 340



бульбарный 338 
восходящий Ландри 338 
клещевой, отличие от миастении 327 
лица 608
лицевого нерва: при среднем отите 641 
мимических мышц у новорожденных 340 
периодический 317

гиперкалиемический 317 
гипокалиемический 317 

поднимателей, двусторонний 551 
черепных нервов, связанное косоглазие 550 

Паральдегид 184
при э шлепсии 200 

Парамеатальная киста 482 
Парамиотония 311
Парапарез, семейный пластический 249 
Парасомнии 56, 61

в виде ритмических движений 61 
с частичнь,,*, пробуждением 61 

Парауретральная киста 483 
Парафимоз 479 480 
Парацетамол, см. Ацетаминофен 
Парашюта рефлекс 142 
Парино синдром 552, 5J3 
Пароксетин 101

в лечении психических расстройств 105 
Пароксизмальный кинезпгенный хореоатетоз 204 

и хорея Сиденгама 224 
Парциальнг те приступы 173 
Пассивно-агрессивное поведение 85 

комплексная терапия 85 
Пассивные и активные движения, оценка 140 
Патологические влагалищные выделения 503 
Патологические привычки 66
Педагогическая коррекция, при нарушениях психомо
торного развития 118
Педиатр, роль в лечении нарушений психомоторного 
развития 119
Педикулез ресниц, отличие от блефарита 557 
Пелицеуса—Мерцбахера болезнь 223, 249 
Пенья—Шокейра синдром 330 
Первазивные расстройства развития 92 
Первичная генерализованная дистония 226 
Первичная гипероксачурия 496 
Первичный тремор письма 225 
Передний лентиконус 581 
Передний микрофтальм 565 
Перекрестная сливная эктопия 432 
Перекрестный рефлекс 141
Перекрут ножки объемного образования яичника 519
Перекрут полового члена 481
Перекпут придатка яичка 488
Перекрут семенного канатика 487
Перекрут яичка 485, 487
Перелом

височной кости 646 
стенки глазницы 605

Перилимфатический свищ 646 
Периодический (калийзависимый) парали1 317 
Периодическим гемодиализ 408 
Периорбитальная флегмона 602 
Перитонеальный диализ 408,409,415

при гемолитико-уремическол; синдроме 368 
Периферические нервы, невропатия при врожденной 
ранимости 334 
Перихондрит 625 
Перонеальная шшечная атрофия 

аксональный тип 332 
болезнь Шарко—Мари—Тута 330 

Персистирующая зрачковая перепонка 545 
Персистирующее гиперплас.ическое первичное стекпо- 
виднос тело 587
Перфорация хроническая, при отите 642 
Петерса аномалия 567 
Петрозит острый, при среднем отите 640 
Пигментный ретинит S88, 589 
Пиелит 433, см. также Мочевые путч, инфекции 
Пиелонефрит 433, 439, см. также Мочевые пути, ин
фекции

ксангогранулематозный 435 
Пиелонефритическое сморщивание почек ''ЗЗ, 439 
Пингвекула 564 
Пиридоксиновая зависимость

и судороги новорожденных 195 
Пиридосткгмин

при миастении gravis 326 
Письмо

первичный тремор 225 
расстройство 114, см. также Дисграфия 

Плагиоцефалия 
затылочная 167 
лобная 167

Плазмаферез при синдроме Гийена—Ьарре 339 
Плазмаферез, при миастении 326 
Пламенеющий невус 558 
Плексиформная нейрофиброма 214 
Плече-лопаточно-лицевая миопатия. 312 
Поведение

асоциальное 83 
и нарушение сна 60 
оценка 45
оценка: при синдроме гиперактивности с дефици
том внимания 122 
пассивно-агрессивное 85 
расстройства: деструктивные 81 
расстройства: при черепно-мозговой травме 48 
расстройства: тревожные 68 
сексуальное 86 

подростков 87
подростков: и дальнейшая сексуальная ориента
ция 90 

Поведенческая терапия
когнитивная: при депрессии 75 
показания 105



при аутизме 93 
при мигрени 212
при синдроме гиперактивности с дефицитом внима
ния 124
при энкопрезе 55 
при энурезе 54 

Поверхностное сдирание роговицы 604 
Повторные вокализации 66 
Поглощение полового члена 481 
Подбородок, дрожание наследственное 205 
Поджог, признак расстройства поведения 83 
Подковообразная почка 432
Подострая некротизирующая энцефаломиопатия 237 
Подострая некротизирующая энцефалопатия 320 
Подострый бактериальный эндокардит, связанная ре
тинопатия 593
Подострый склерозирующий панэнцефалит 251 
Подошвенный рефлек^, исследование 142 
Подростки

гинекологическое обследование 501 
психологическое обследование 43 
суицид 78 

Подъязычный нерв 138 
Позвоночник

дефект spina bifida occulta 151 
перелом со смещениеч. травма спинного мозга 281 

Поздняя дискинезия 104, 224 
Поздняя младенческая метахроматическая лейкоди- 
строфия 245
Позитронно-эмиссионная томография (ПЭТ) 148 
Поисковый рефлекс 142 
Поле зрения 

оценка 533 
Поликистозная болезнь младенцев 372, 373 
Поликистозных яичников синдром 515,517,519 
Поликистоз дочек 431

аутосомно-доминантный 373,374 
аутосомно-рецессивный 372, 373 

Полимастия 512 
Полимиксин

при наружном отите 624 
Полиомиелит 329
Полирадикулоневропатия хроническая 338 
Полителия 512 
Поллакиурия 476
Пилная проводимость, оценка слуха 618, 633 
Полное удвоение вульвы 524 
Половая идентификация 86 

расстройство 88 
Половая роль 86 
Половая стабильность 87 
Половой член 

агенезия 482 
аномалии 477 
боковое искривление 482 
искривление без гипоспадии 479 
исчезнувший 481

крыловидная складка 481 
микропения 481, 482 
осложнения после обрезания 480 
перекрут 481 
поглощение 481 
скрытый 481 
травма 492 
удвоение 482 

Половые губы
гипептрофия 509, 524
капиллярная венозная мальфсрмация 510
сращение 504, 505
сращение: расстройства мочеиспускания 474, 476 

Половые железы, см. также Яички; Яичники 
Половые органы

женские: врожденные пороки развития, лечение не
отложных состояний 524 
обследование 500 
опрелость 505 
опухоль 510, 517 
травма 491,510 
травма: острая, лечение 526 

Помпе болезнь 318 
Понтоцер^бе шярная гипоплазия 330 
Поперечная влагалищная перегородка 523 

проксимальная или гргдинная, лечение 525 
Поперечный миелит 284 
Порог восприятия речи 616
Порыв и прободное ранение роговицы или склеры 604 
Порэнцефалия 1)8
Посев мочи, при инфекциях мочевых путей 436 
Постоянная протеинурия 377 
Постоянная эзотропия 550
Постренальная острая почечная недостаточность 404
Пост 1 ̂ авматическое стрессовое расстройство 72
Постуральная протеин? рия 377
Поттера лицо 429, 430
Поттера синдром 429
Походка

гемипаретическая 143 
косящая 143 
оценка 143 
спастическая 143 
утиная 143 

Почечная гиперкальциурия 495 
Почечная недостаточность 

гиперкалиемы! 406 
гипокальциемия 407 
гипонатриемия 407 
метаболический ацидоз 407, 412 
обструктивная 449 
острая 403 

анемия 407 
диагностика 405 
диализ 408
канальцевый некроз 404 
клинические проявления 405



лабораторные исследования 405, 406 
лечение 406
медикаментозное лечение 406 
патогенез 403, 404 
постренальная 404 
преренальная 404 
прогноз 409 
ренальная 404 

терминальная стадия 415 
диализ 415
и рефлюкс-нефропатия 440 
причины 417, 418 
трансплантация 416 

хроническая 410 
анемия 414 
и рост 412
клинические проявления 410 
лечение 412 
патогенез 410,411 
при синдроме Альпорта 356 
прогрессирование болезни 414 
этиология 410 

Почечная остеодистрофия 413 
Почечный канальцевый аци юз 387, 496 

рахи, 393 
Почки

агенезия 429, 430
и пузырно-мочеточниковый рефжокс 443 
односторонняя 430 

анатомия 342 
аномалии формы 432 
биопсия

при IgA-нефропатии 353,354 
при болезни Гудпасчера 366 
при болезни тонкой базальной мембраны клу
бочков 356
при быстропрогрессирующем постстрептококко- 
вом гломерулонефрите 365 
при идиопатическом нефротическим синдроме 
382
при мезангиокапиллярном гломерулонефрите 362 
при мембранозное нефропатии 360 
при острой поч< чной недостаточности 405 
при остром постстрептококковом гломеруло
нефрите 358
при синдроме Альпорта 355
1.ри системной красной волчанке 363 
при трансплантации 417, 420 
при тубулоинтгрстициа льном нефрите 399 

врожденные аномалии 429 
гипоплазия 431 

сегментарная 432 
губчатые 391 
дисгенезия 429 
дисплазия 430
дисплазия: кистозная 430, 431 
кисты 431

наследственная здисплазия 430 
некроз коркового вещества 401 
перекрестная сливная эктопия 432 
пиелонефритическое сморщивание 433, 439 
повреждение паренхимы, нейрогенный мочевой 
пузырь 467 
подковообразные 432 
поражение клубочков 347 
развитие 429 
расположение 342 
расположение: аномалии 432 
терминальная стадия п >раженил 415 
травма 374, 491, 492 
трансплантация 416 

Поясничный скреп 446 
Правописание, расстройство 114 
Преднизолон

при миастении grai is 326 
при синдроме Ландау—Клеффнера 180 

Преднизон
при волчаночном гломерулонефрите 363 
при нефротическом синдроме 382 

Преждевременная менопауза при химио- и/или луче
вой терапии 528
Преренальная острая почечная недостаточности 404 
Преходящая протеинурия 377 
Преходящая слепота 

при мигрени 210 
Примидон 185

при эпилепсии 188 
Приобретенная холестеатома 641 
Приобретенный крипторхизм 485 
Приобретенный нистагм 553
Приступы, см. также Спазмы; Судороги; Эпилепсия 

адверсивные 173 
атоническ ip 169 
аффективно-респираторные 202 
бледные 203 
генерализованные 176 
генерализованные: абсансы 176 
генерализованные: тонико-клонические 176 
дрожи 204
классификации 172,173 
клонические 169 
миоклонические 169, 193 
мультифокальные: июнические 193 
непровоцируемые: первый 171 
непровоцируемые: рецидивирующие 171 
парциальные 173 
парциальные: простые 173 
парциальные: сложные 174 
тонические 169 
фокальные 169, 193 
цианотич! ские 202 
эпилептические: механизм 181 

Причинно-следственная ориентация, paccrpi.>№ тва 111, 
см. также Психомоторное развитие, нарушения



Проблемы организации, влияние на школьную успева
емость 116
Провоцирующие факторы, исключение 

профилактика мигрени 210 
Програф, см. Такролим-'с
Прогрессирующая миоклоническая эпилепсия 178 
Прогресс! рующая ночная слепота 539 
Прогулы школы, признак расст ройства поведения 83 
Прозак, см. Флуоксетин 
Проксимальноканальцевый ацидоз 388 
Пролапс мочеиспускательного канала 

влагалищное кровотечение 510 
Пролиферативная диабетическая ретинопатия 592 
Пролиферация клубочковых клеток 348 
Пролиферация мезангия

и нефротический синдром 381 
Проникающее ранение орбиты 605 
Пропофол при эпилепсии 200 
Пропранолол при мигрени 212 
Проптоз 601 
Прсстая мигрень 207 
Простигмина метилсульфат

диагностика миастении gravis 325 
Пространственная ориентация, расстройства 111, 
см. также Психомоторное развитие, нарушен] я 
Простые синкопы 203 
Протеина-2 мембрап лизосом дефицит 319 
Протеинурия 376 

канальцевая 378 
клубочковая 378 
ортостатическая 377 
оценка 376 
постоянная 377 
преходящая 377 
причины 378
при нефротическом синдроме 37Э, 380, 382, 385 

Протеин Р22 периЛеричгскогэ миелина 330 
Протея синдром 298 
Противогрибковые препараты 

при наружном отите 625 
Противорвотные средства 

при мигрени 211 
Протонная МР спектроскопия 149 
Прохлорперазин 

при мигрени 211 
Прояснение ситуации, при нарушениях психомоторно
го развития 117
Прямая кишка, атрезия, и нейрогенный мочевой пу
зырь 470
Псевдодифтерийный конъюнктивит 563 
Псевдоопухоль головного мозга 278 
Псевдопорэнцефалическая киста 158 
Псевдоприступы 206
Психиатр, консультация в психологическом обследова
нии 45
Психиатрический стационар, госпитализация 106 

при с /ициде 80

Психические расстройства
госпитализация в психиатрический стационар 106 
медикаментозная терапия 98, 99 
при нейрофиброматозе 215 
психотерапия 105 
терапия 96 

Психогенные нарушения зрения 541 
Психозы в детском возрасте 92 
Психологические аспекты 

амбулаторного лечения 97 
больничного лечения 97 
детской смерти 98
хронических или неизлечимых заболеваний 97 

Психологическое обследование 
клиническое интервью 40 
консультация психиатра 45 
направление на консультацию 46 
отчеты учебных учреждений и агентств 44 
при попытках суицида 79, 80 
при синдроме Ландау—Клеффнера 180 
психологическое тестирование 44 
сопоставление данных 45 

Психологическое тестирование 44 
Психомоторное развитие

нарушения 107, см. также Синдром гиперак ивно- 
сти с дефицитом внимания

влияние на академическую успевае; юс~ь 1 1 3 
диагностика 116
катамнестическое наблюдение 120 
клинические проявления 108 
лечение 117 
неакадемические 116 
патогенез 107 
роль педиатра 119 
эпидемиология 107 
этиология 107 

паттерны 107 
Психообразовательные тзсты, при нарушениях психо
моторного развития 117 
Психосоматические заболевания 49 
Психосоциальные методы терапии, при синдром г гипе- 
рактивности с дефицитом внимания 124 
Психосоциальные нарушения 46 
Психостимуляторы 100, 104 

побочные эффекты 100 
при аутизме 94
при синдроме гиперактивности с дефицитом внима
ния 125,126 
при синдроме Туретта 68 

Психотерапия 105 
групповая 106 
индивидуальна*», летоды 105 
при аутизме 93 
при гомосексуальности 91 
при депрессии 75
при трушениях психомоторного развития 118 

Психофармакотерапия 98, 99



Психофизиологическая инсомния 63 
Психофизиологические расстройства 50 
Псориаз вульвы 508 
Птеригий 564 
Птоз 555

Маркуса Гунна, чслюстно-моргательный 555 
Пузырно-мочеточниковый рефлюкс 440, 441, 443 

дефекты устья мочеточника 440, 441, 443 
диагностика 444 
естественное течение 445 
инфекции мочевых путей 440 
классификация 440, 441, 442 
клинические проявления 443 
лечение 445, 447
нейрогенный мочевой пузырь 442 

Пульсирующий (ретракторный) нистагм 553 
Пункция

желудочков 146 
люмбальная 144
люмбальная: противопоказания 144 
субдурального пространства 146 

Пурчера ретинопатия 593 
Пфейффера синдром 168
Пятна цвета кофе с молоком, при нейрофиброматозе 
214
Пятно вишнево-красного цвета.на сетчатке 589 

Р
Рабдомиолиз 

причины 349 
Рабдомиома

при туберозном склерозе 218 
Рабдомиосаркома, среднего уха или слухового прохода 
648
Радиационная энцефалопатия 238 
Радионуклидная нефрография

при обструкции мочевых путей 451 
с сукцимером: при инфекциях мочевых путей 439 
с сукцимером: при пузырно-мочеточниковом реф- 
люксе 445 

Радионуклидная сцинтиграфия 
при отеке мошонки 487 

Радионуклидная цистография
непрямая, при пузырно-мочеточниковом рефлюксе 
444

Радионуклидное сканирование мозга 148 
Радужная оболочка 

аномалии 541 
колобома 542 
развитие 530 
узелки Лиша 545 

Развивающая терапия, при нарушениях психомоторно
го развития 118 
Развитие ребенка 

оценка 131, 132 
Размягчение костей черепа, см. Краниотабес 
Разрыв век 603

Разрыв мембранозной части мочеиспускательного ка
нала 492
Разрыв мочевого пузыря 492 
Райли—Дея синдром 335 
Рак, см. также Опухоль 

молочной железы 513 
при нейрофиброматозе 215 
эмбриональный 518 
яичек, при крипторхизме 485 
яичника 518
яичника: опухолевые маркеры 518 

Рамзая—Ханта синдром 223, 626 
Рапамицин, см. Сиролимус 
Расмуссена энцефалит 176
Распада опухоли синдром, острая почечная недостаточ
ность 404
Рассеянный склероз 248, 249

патоморфологические изменения 248 
Рахит, при почечном канальцевом ацидозе 393 
Рвота

циклическая: при мигрени 208 
циклическая: при семейной вегетативной дисфунк
ции 336

Резорбтивная гиперкальциурия 495
Рейе синдром 237
Реклингхаузена болезнь 214,590
Ренальная острая почечная недостаточность 404
Рентгенография черепа 146
Ретинит пигментный 588, 589
Ретинобластома 587, 588
Ретинопатия

гипертоническая 591,592 
диабетическая 591
диабетическая: непролиферативная 591 
диабетическая: пролиферативная 592 
недоношенности 584, 586 
при заболеваниях крови 593 
Пурчера 593 
травматическая 593 

Ретиношизис 590 
Ретракция век 556
Ретроградная (восходящая) пиелография 

при обструкции мочевых путей 452, 453 
Ретрокавальный мочеточник 453, 454 
Ретрофарингеальный 

абсцесс 252 
Ретта синдром 95, 250 
Рефлексы

ахиллов 141 
Бабинского 142 
безусловные 142
безусловные: возраст выявления 142
глубокие сухожильные 141
коленный 141
Моро 142
парашюта 142
перекрестный 141



подошвенный 142 
поисковый 142 
тонический шейный 142 
хват тельный 142 

Рефлектометрия акустическая 620 
Рефлекторная симпатическая дистрофия 50, 337 
Рефлюкс

интраренальный 438
пузырно-мочеточниковый 440,441, см. также Пу- 
зырно-мочеточниковый рефлюкс 
пузырно-мочеточниковый: классификация 440, 
441, 442 

Рефлюкс-нефропатия 439, 440 
Рефракция

аномалии 535 
оценка 535 

Рефсумл болезнь 332 
Речь

порог восприятия 616
расстройства 110, см. также Психомоторное разви
тие, нарушения
рр-хтройства: при миотонической дистрофии 308 
расстройства: при синдроме Ландау—Клеффнера 
180
рецептивная и экспрессивная, дисфункция 110 

Ривотрил, см. Кло! азепам 
Ригидность 140

децеребрационная 140 
при атетозе 225 

Ризотомия
при ДЦП 233 

Риспердал, см. Ргспери юн 
Рисперидон 99

при детской шизофрении 96 
Рита :ин, 'м. Метилфени^ят 
Рифампицин

профилактика менингита 270 
Роговица

аномалии 565
изменения при системных болезнях 568 
инородное тело 604 
поверхностное стирание 604 
помутнение у новорожденных 565, 566 
порыв и прободное ранение 604 
развитие 530 
язва 568 

Роднички, осмотр 133 
Роландическая эпилепсия 175 
Ромберга симптом 141 
Рост, задержка

после трансплантации почки 422 
при хронической почечной недостаточности 412 

Рудиментарный рог матки 525 
беременность 525 

Руминация 52 
Русси—Леви болезнь 223 
Русси—Леви синдром 332

С
Сабрил, см. Вигабатрин
Сакральная агенезия, связанная патология мышц 298 
Самоампутация яичника 519
Самостоятельное обследование молочной железы 511
Сантавоури болезнь 314
Саркоидоз

и мочекаменная болезнь 497 
менингит 260 

Саркома бо'.риоидная 520 
Свинцовая энцефалопатия 238 
Свищ

мочеиспускательного канала, врожденный 482 
перилимфатический 646 
урахуса,наружный 466 

С"боррчный блефарит 557 
Себорейный дерматит 507 
Себорейный дерматит наружного уха 625 
Сегавы болезнь 226, см. также Дофазависимая дис
тония
Сегментарная гипоплазия почки 432 
Сегментарная дистония 226 
Сексуальная ориентация 

гомосексуальность 89
гомосексуальность- при расстройстве идентифика
ции пола 88
гомосексуальность: у подростков, риск суицида 78 

Сексуальное поведение 86 
в подростковом возрасте 87
в подростковом возрасте: и дальнейшая сексуальная 
ориентация 90 

Селективный мутизм 70 
Семантический дефици г 110 
Семейная в< тетативная дисфункция 335 
Семейная экссудативная витреоретинопатия 591 
Семейный спастический парапарез 249 
Семенной канатик перекрут 487 
Сендхоффа болезнь 241, 2^4 
Сениора—Локена синдром 399 
Септооптическая дисплазия де Морсье 596 
Серентил, см. Мезоридазин 
Сероквел, см. Кветиапин 
Серотонин, риск суицида 78 
Серповидноклеточная анемия 

инсульт 254 
нефропатия 371 

Сертралин 101 
Сетчатка

желтопятнистая абиотрофия 589 
заболевания 584 
отслойка 590
пятно вишнево-кресного цвета 589 
развитие 530 
травма 593 

Сиглидоз 241, 247 
типа I 248 
типа I I  248



Сиденгама хорея 223
Сильвиева водопровода симптом 556
Симблефарон 564
Симпатическая (мигрирующая) офтальмия 584 
Си:.ш гоматические спазмы 179 
Симптоматический эпилептический статус 197 
Синей точки симптом, при перекруте придатка яичка 
488
Синкопальные состояния 203 

кашлевые 203 
простые 203
синдром удлинения интервала Q -T  204 

Сирингобульбия 283 
Сирингомиелия 283, 284 
Сиролимус при трансплантации почки 423 
Системная красная волчанка 

гломерулонефрит 362 
поражение ЦНС 260 
при хорее Сиденгама 224 

Системный дефицит карнитина 321 
Сифилис

и тугоухость 645 
менингит 259 

Скафоцефалия 167 
Складного ножа феномен 140 
С^ера

порыв и прободное ранение 604 
развитие 530 

Склероатрофический лишай 506 
Склероз

диффузный мезангиг Ниным 385 
клубочковый фокально-сегментарны1” • возобнорле- 
ние после трансплантации почки 427 
клубочковый фокально-сегментарный: и нефроти
ческий синдром 380, 381 
почечных клубочков 348 
рассеянный 248, 249
рассеянный: патоморфологические изм°чения 248 
туберозный 216, 217 
туберозный: фа ком а 590 
ювенильный амиотрофический боковой 330 

Склерокорнеа 567 
Сколиоз

нарушения походки 143 
Скорость клубочковой фильтрации, измерен и : 345 
Скорость проведения возбуждения по нервам, исследо
вание 289
Скрининг слуха 614 
Скрипение зубами, см. Бруксизм 
Скрытая спинальная дизрафия 469, 470 
Скрытый половой член 481 
Слезная пленка 558 
Слезные органы, заболевания 558 
Слезы 531

недостаток 559 
Слепота, см. также Амавроз 

ночная 539

прогрессирующая 539 
стационарная врожденная 539 

преходящ: я 210 
Сложная миоклоническая эпилепсия 178 
Слух

исследование 137 
нарушения, см. Тугоухость 
скрининг 614 

Слуховая реакция в мозговом i :тволе, оценка 619 
Слуховой нерв 137

билатеральная невринома, при нейроф::броматозе 
216

Смежные школьные дисцшттшны, нарушение способ
ности к  изучению 115
Смерть ребенка, психологическая помощь родителям 98 
Смешанноклеточная герминогенная опухоль 519 
Смешанные спазмы 179 
Снеллена таблицы 533 
Снохождение 61, 62 
Сознание, острая спутанность 

при мигрени 209 
Солевой раствор, внутривенное введение 

при острой почечной недостаточности 406 
Соматизированног рассгройство 50 
Соматофорчные расстройства 50 
Сон

возрастные характеристики 57 
в подростковом возраст ' 62 
в подростковом возрасте: дефицит сна 63 
гигиена 58 

у детей 58 
у подростков 63 

дефицит 63 
микросон 63 
нарушения

задержка фазы 53 
нарколепсия 64 
обследование 65 
общие сведения 56 
отказ ложиться спать 61 
парасомнии 61, 62 
профилактика 58 
профилактически!”: осмотр 58, 59 
психофизиологическая бессонница 63 
расстройства поведения связанные 60 
расстройство, связанное с засыпанием 60 
синдром беспокойных ног 64 
скрининг 58,59 
у подростков 62 

недостаточный 56 
совместный с родителями 60 
упускание мочи 53 

Сон-бодрствование, цикл 56 
Сонливость

повышенная 56
повышенная: в дневное время, первичная 56 

Сосание пгльца 66



Соски
выделения 513
выделения: вызванные лекарственными препарата
ми 514
выделения: дифференциальная диагностика 514 
добавочные 512 

Состояния, напоминающие эпилептические приступы 
202
Сосудистые аномалии, гематурия 369 
Социальное мышление, расстройства 113, см. также 
Психомоторное развитие, нарушения 
Социофобия с дебютом в детском возрасте 69 
Спазмы, см. также Приступы; Судороги; Эпилепсия 

младенческие 179 
криптогенные 179 
симптсмати [еские 179 
смешанные 179 
флексорные 179 
экстензорные 179 

Спайки клитора 504 
Спастическая гемиплегия 230 
Спастическая зиплсгия 231 
Спастическая походка 143 
Спастическая тетраплегия 232 
Спастичность 140 
Сперматоцеле 489 
Специфический ву 1ьвовагинит 504 
Спинальные мышечные атрофии 327 
Спинальный шок

при травме спинного мозга 281 
Спинальный ппидуральный абсцесс 260 
Спинной мозг

артериовенозная мальформация 285 
диастематомиелия 283 
заболевания 279
компрессия, при синдроме Дауна 281 
опухоли 279, 280
поражение: исследование чувствительности 143 
сирингомиелия 283, 284 
травма 281

конуса синдром 281 
тяжелая 281 

фиксированный, синдром 282 
центра тьное поражение 282 

Спинномозговая жи (кость
изменения при инфекциях ЦНС 259 
исследование 144
исследование: для выявления специфических анти
генов 146 
уровень белка 145 
уровень глюкозы 146 
цвет 145 

Спиноцеребеллярная атаксия 223 
Спиронолактон

при гирсутизме и СПКЯ 517 
Спонгиозная дегенерафия 250 
Спонгиоформное поражение при болезни Ли 237

Спорадическая прогрессирующая наружная офтальмо
плегия с феноменом рваных красныг волокон 23 / 
Спорт

гинекологические заболевания 527 
повреждение глаз 606 

Способность к  критическому мышлению, нарушение 113 
Способность к решению проблем, нарушение 113 
Сращение половых губ 504, 505 

расстройста мочеиспусканш 474 
расстройства мочеиспускания 476 

Средний отит 626 
адгезивный 642 
боль 630 
гнойный 627 
диагностика 631 
клинические симптомы 630 
лечение: динамическое наблюдение 636 
обследование барабанной перепонки 630, 631, 632 
общие сведения 626 
осложнения 640 
острый 628

диагностика 631, 632, 633 
лечение 635 
этиология 628 
мастоидный 640 

отличие от наружного отита 624, 633 
патогенез 629 
профилактика 643 
ранний рецидив после лечения 638 
с истечением 627, 629

возможный эволюционный риск 642 
диагностика 631, 632, 633 
лечение 638
тимпанометрия 618, 633, 634 
этиология 629 

тимпанометрия 633, 634 
тромбоз венозных синусов 255 
трубная оторея 638 
тугоухость 627,630 
устойчивость бактерий 635 
хронический гнойный 640 
эпидемиология 627 

Стабилизаторы настроения 102, 104 
побочные эффекты 102 
при биполярном расстройстве 76 

Стафилококковый блефарит 557 
Стационарная врожденная ночная слепота 539 
Стационарная энцефалопатия 230, см. также Детский 
церебральный паралич 
Стекловидное тело

персистирующее гиперпластическое 587 
Стекловидное тело, заболевания 584 
Стелазин, см. Трифлуоперазин 
Стеноз

инфундибулярный 453
наружного отверстия мочеиспускательного канала 
482



наружного отверстия мочеиспускательного канала у 
мальчиков 463
наружного слухпвого прохода, врожденный 622 

Стеноз водопровода мозга 162 
Стердж,°—Вебера болезнь 218, 219 
Стерджа—Вебера синдром 590 
Стероидиндуцированная миопатия 3 i6  
Стероидной терапии эффект 317 
Стероидрезистентный нефротический гикцром 381 
Стивенса—Джонсона синдром 

поражение вульвы 509 
Стиклера синдром 537 
Страбизм, см. Косоглазие 
Страхи ночные 61, 62, 202 
Стрессовая головная боль 212 
Стрессовое расстройство 

острое 72
посттравматическое 72 

Стриктз ра мочеиспускательного канала 462 
Стромы полового тяжа опухоль 519 
Субдуральная эмпиема 260 
Субдуральное пространство, пункция 116 
Субконъюнктивальное кровоизлияние 564 
Субуретеральная инъекция, при пузырно-мочеточнико
вом рефлюксе 446
Судороги, см. также Приступы; Спазмы; Эпилепсия 

неонатальные 193 
атипичные 193
доброкачественные семейные 195 
фрагментарные 193 
ЭЭГ классификация 193 

при аномалиях структуры мозга 196 
при болезни Краббе 245 
при лекаре гвенной зависимости 196 
при менингите 264 
при пиридоксиновой зависимости 195 
пятого дня 195 
фебрильные 170 
фебрильные: длительные 197 

Суицид 77
госпитализация в психиатрический стационар 80 
обследование и лечение 79,80 
подростков 78 
факторы риска 78 
эпидемиология 78 

Суматриптан
при мигрени 211 

Супрессия 538 
Сухого глаза синдром 559 
Сфинголипидоз 211, 24?
Сывороточные опухолевые маркеры 518

Т
Такролимус

при траж плантащ [и почки 423 
Таруи болезнь 319 
Тегретол 102, см. Карбамазепин

Телеангиэктазия 
атакгия 222
базальная церебральная 254 

Терминальная стадия поражения почек 415 
и рефлюкс-нефропатия 440 
причины 417, 418 
трансплантация 416 

Терсона синдром 593 
Тесты

на поведение и личностные характеристики 44 
на специфические сенсорные, моторные или когни
тивные навыки 44
на уровень интеллектуального развития 44 
на усвоение школьных навыков и способность к  об
учению 44 

Тетраплегия
спастическая 232 

Тея—Сакса болезнь 241, 243 
Тиагабин 185

при эпилепсии 189 
Тики 66, 227

синдром Ж иг ль де ла Туретта 228 
транзиторные 228 
хронический двигательный 228 

Тимпанометрия 618
при среднем отите 633, 634 
при среднем отите с истечением 618 

Тимпаносклероз 
при отите 642 

Тимпаьистомическая трубка, вве аение, при среднем от
ите с истечением 639
Тимпаноцентез, при остром среднем отите 638 
Тимэктомия, при миастении gravis 326 
Тиопентал

при эпилепсии 200 
Тиоридазин 98 
Тиотиксин 98, 99
Типичная миоклоническая эпилепсия раннего детского 
возраста 177 
Тиреоидит Хасимото 323 
Тиреоидная миопатия 316 
Титмусатест 534 
Тодда паралич 256 
Токсическая невропатия 334 
Токсическая нефропатия 401, 402 
Токсический нефротический синдром 385, 402 
Токсический эпидермальный некролиз 

поражение вульвы 509 
Токсоплазмоз

и тугоухость 644 
Томсена болезнь 311 
Тонико-клонические приступы 176 
Тонические приступы 169 
Тонический зрачок 543 
Тонический шейный рефлекс 142 
Тонкой базальной мембраны болезнь 356 
Тонометрия 535



Топимакс, см. Топирамэт 
Топирамат 185

при эпилепсии 189 
Торазин, см. Хлорпромазин
Тортиколлис младенчества, доброкачественны!, парок
сизмальный 205 
Травма

акустическая 647 
височной кости 645 
височной кости: тугоухость 612, 646 
глаза 603
глаза: катаракта 572
молочной железы 513
мочеточника 492
полового члена 492
половых органов 510
половых органов: острая, лечзние 526
почки 491, 492
почки: гематурия 374
сетчатки 593
спинного мозга 281
уха 645
уха: тугоухость 612, 646 
яичек 493

Травматическая невропатия зрительного нерва 599 
Транзиторная неонатальная миастения 323 
Транзиторные тики 228 
Трансвестизм 88 
Трансплантация

аутогенных имплантатов при микротии 622 
миобластов, при дистрофии Дюшенна 306 
почки 416

ВИЧ-инфицированным больным 426 
возобновление гломерулопатий 420, 427 
гемолитико-уремический синдром 427 
иммуносупрессия 422. 423, 425 
иммуносупрессия: осложнения 426 
и рост 422
клинико-лабораторные исследования донора и
реципиента 419
осложнения 425, 426
отторжение трансплантата 420,421
отторжение трансплантата: ускоренная реакция
422
показания 417
послеоперационные инфекции 425,426 
техника 417
тканевая совместимость 418, 420, 421 
эпидемиология 416 

роговицы -565 
Транссексуализм 87 
Тревожность

в общественных местах 69 
изменения по мер̂ . )зросления 69 

Тревожные расстройства 68 
генерализованное 70 
изоляции 69

Тремор 225
письма, перв: счный 225
повышенная нервно-рефлекторная возбудимость 
225
эсс( нциа шный 225 

Тренинг родителей 106 
Тренирующая терапия, при энурезе 472 
Тригоноцефалия 167 
Триметоприм/сульфаметоксазсш

при инфекциях мочевых путей 437 
при менингите 266 

Трифлуоперазин 99 
Трихотилломания 66 
Тройничный нерв 137 
Тройной синдром 458 
Тромбоз

венозного синуса 254 
асептический 255 
'ептический 255 

внутренней сонной артерии 252 
кавернозного синуса 255 
мелких артерий 254 
почечных вен, гематурия 369 
при цианотических пороках сердца 254 

Трубная оторея, при остром среднем отите 638 
Туберозный склероз 216, 217 

астроцитома сетчатки 218 
рабдомиома 218 
факома 590 
шагреневая кожа 218 

Туберсы 217
Тубулоинтерстициальный нефрит 397 

острый 398 
причины 398 
с увеитом 399 
токсический 402 
хронический 398, 399 

Тубулоинтерстициальный фиброз 348 
Тугоухость 607, 610

аудиологическая оценка 615, 617, 618 
генетические причины 611 
заболеваемость 610 
идентификация 615, 616 
индикаторы повышенного риска 613 
инфекционные причины 611 
кондуктивная 610 
лечение 620 
нейросенсорная 611 
периферическая 610 
перманентная, при среднем отите 642 
последствия 612
при бактериальном менингите 644 
при вирусной инфекции 644 
при лабиринтите 645 
при наружном отите 624 
при несовершенном остеогенезе 645 
при остеопетрсзе 645



при отосклерозе 645
при пороках развития: внутреннего уха 622 
при пороках развития: среднего уха 622 
при сифилисе 645 
при среднем отите 630, 643
при стенозе или атрезии наружного слухового про
хода 622
при токсоплазмозе 644
при травмах уха и височной кости 612, 646
распространенность 610
скрининг 613, 614
смешанная 611
степень 614
типы 610
токсические причины 612 
у новорожденных 613 
центральная 611 
этиология 611,613 

Туретта синдром 67 
тики 228 

Туррицефалия 167

У
Увеальный тракт, нарушения 582 
Увеит 582,583

хронический, см. Иридоциклит 
Удвоение вульвы 524 
Удвоение мочеиспускательного канала 482 
Удвоение мочеточника 441 
Удвоение полового члена 482 
Узелки Лиша 214, 545
Укрепление сильных сторон, при нарушениях психо
моторного развития 118 
Ультразвуковое исследование

почек, при обструкции мочевых путей 450 
при гинекологических заболеваниях 528 
при заболеваниях нервной системы 148 
при инфекциях мочевых путей 437 
при отеке мошонки 486 
при пузырно-мочеточниковом рефлюксе 444 
при травме яичка 493 

Умственно отсталые дети, гинекологические заболева
ния 527
Уолкера—Варбурга синдром 314 
Урахус

аномалии 466 
дивертикул 466 
киста 466
наружный свищ 466 
функционирующий 466 

Уремия хроническая, при невро- и миопатиях 335 
Уретероцеле 455

без удвоения мочеточника 457 
без эктопии 456
с удвоением мочеточника 442, 443, 455 
эктопическое 455,456 
эктопическое: выпадение 483, 484

Уретрит, связанная гематурия 375 
Уретроррагия 351 
Уродинамика, исследования 467 
Утиная походка 143 
Утреннего сияния синдром 596 
Ухо

боль 607
при наружном отите 624 
при среднем отите 630 

буллезный мирингит 626 
висячее 621
внутреннее: врожденные пороки 622 
внутреннее: заболевания 644 
врожденные пороки 621 
выделения 607 
грибковая инфекция 625 
дерматоз 625
заболевания: клинические проявления 607 
заболевания: тугоухость 607, см. также Тугоухость 
инородное тело 646 
купальщика, см. Отит наружного уха 
наружное: врожденные пороки 621 

заболевания 623 
нормальная флора 623 
обследование 608, 630, 633 
отморожение 646 
травма 645 

опухоль 647 
остеома 626 
острый панникулит 625 
отечность 607 
перихондрит/хондрит 625 
простой герпес 626 
развитие 621 
среднее

аспирация 610 
воспаление, см. Средний отит 
врожденные пороки 622 
опухоль 648 
травма 646 

удаление серы 609, 631 
физикальное обследование 608 
фурункулез 625 
холестеатома: врожденная 623 
холестеатома: при среднем отите 641 
шум 608 
экзостоз 626 

Ушная сера, удаление при осмотре 609, 631

Ф
Фабри болезнь 332 
Факома 590 
Фанкони синдром 390 
Фасцикуляции 328 
Фацио Лонде болезнь 327 
Фебрильные судороги 170 

длительные 197



Фейерверк, повреждение глаза 606 
Фенитоин 185

при менингит.. 268
при миотонической мышечной дистрофии 310 
при эпилепсии 189, 199 

Фенобарбитал 185
при КТ  головного мозга 147 
при фебрильных судорогах 171 
при эпилепсии 188, 200 

Феномен кукольных глаз 136 
Феномен складного ножа 140 
Фенотиазины при хорее Сид°нгама 224 
Фиброз тубулоинтерстициальный 348 
Фиброзная остеодисплазия, моно- и полиоссальная 647 
Физикальное обследование

при гинекологических заболеваниях 500 
при заболеваниях нервной системы 143 
при заболеваниях уха и височной кости 60й 
при непровоцируемых при< тупах 172 
при синдроме гиперактивногтч с дефицитом внима
ния 123
при эпилепсии 169, 198 

Физиологические влагалищные выделения 503 
Физиотерапия

при вегетативных невропатиях 337
при врожденной диспропорции типов мышечных
волокон 295
при мышечной дистрофии Дюшенна 306 

Физическая нагрузка, связанная гематурия 375 
Фиксированного спинного мозга синдром 282 
Фиксированное расширение зрачка 543 
Фильтрация клуоочковяя 344 

измерение скорости 345 
Фимоз 479
Фитановая кислота 332 
Флегмона

орбитальная 602 
периорбитальная 602 
слезного мешка 559 

Флексорные спазмы 179 
Фликтены 568 
Флувоксамин 102 
Флуоксетин 101 
Флутамид

при гирсутизме и СПКЯ 517 
Фобия 71
Фокально-сегментарный гломерулосклероз

возобновление после трансп, [антации почки 427 
и нефротический синдром 380, 381 

Фокальные приступы 169, 193 
Фокальный поствирусный энцефалит 

гемипарез 256 
Фолликулит 507
Фолликулярная киста яичника 519 
Фонология, нарушения 110 
Форбса—Кори болезнь 319 
Фория 547

Фосфат, регуляция почками 387 
Фосфенитоин

при эпилепсии 199 
Фридрейха атаксия 222 
Фукуямы болезнь 313
Фульминантные (быстро прогрессирующие) заболева
ния, психологические аспекты 98 
Функциональная киста яичника 519 
Фуросемид

и мочекаменная болезнь 497 
при гидроцефалии 165 
при менингите 268 
при нефротическом синдроме 382 
при острой почечной недостаточности 406 

Фурункулез нарз жного уха 625

X
Х-сцепленная мочекаменная болезнь 397 
Халазион 557
Халтиа—Сантавоури нейрональный цероидлипофусци- 
ноз 246
Хасимото тиреоидит 323 
Хватательный рефлекс 142 
Химикалии, отравление 

невропатия 334 
отличие от миастении 326 

Химиотерапия, преждевременная менопауза 528 
Химические повреждения глаз 305 
Химический конъюнктивит 564 
Хинмана синдром 445, 475 
Хирургическое лечение 

миелол.енингоцеле 154 
при варикоцеле 489 
при гипоспадии 479 
при ДЦП 233 
при катаракте 572 
при крипторхизме 485
при нарушениях мозгового кровообращения 254
при недержании мочи 468
при h i держании мочи: осложнения 469
при перекруте яичка 487
при персчстирующем гипер шастическом первич
ном стекловидном теле 587 
при тпавме почки 492 
при травме яичка 493 
при экстрофии мочевого пузыря 464 
пузырно-мочеточникового рефлюкса 446, 447 
эпилепсии 191 

Хлоралгидрат
при КТ  головного мозга 147 

Хлорамфеникол
при менингите 266 

Хлоротиазид
при нефротическом синдроме 382 

Хлорпромазин 99 
при мигрени 211
при семейной вегетативной дисфункции 336



Холестеатома
врожденная 623 
при среднем отите 641 

Холестериновая гранулема, при среднем отите 642 
Хондрит 625
Хондродистрофия миотоническая 310 
Хореоатетоз пароксизмальный кинезигенны \ 204 

и хорея Сиденгама 224 
Хорея 141,223 

Гентингтона 224 
Сиденгама 223 

Хориоидит 583 
Хориокарцинома 519 
Хориоретинит 583 
Хотцена синдром 168 
Хроническая перфорация, при отите 642 
Хроническая полирадикулоневропатия 338 
Хроническая почечная заместительная терапия 408, 
409
Хроническая почечная недостаточность 410 

при синдроме Альпорта 356 
Хроническая npoi рессирующая наружная офтальмо
плегия 320
Хроническая уремия, при невро- и миопатиях 335 
Хронические заболевания, психологические 
аспекты 97
Хронический гломерулонефрит 361 
Хронический гнойный средний отит 640 
Хронический двигательный тик 228 
Хронический мастоидит, при среднем оти-е 641 
Хрусталик

аномалии 569
аномалии: связанные нарушения 572,573 
дефекты развития 569 
развитие 530 
эктопия 572
эктопия: дифференциальная диагностика 580 
эктопия: лечение и прогноз 581

ц
Цветовое зрение 

оценка 533
Цельвегера синдром 239, см. Цереброгепаторенальный 
синдром
Центральная нервная система

врожденные пороки развития 150 
инфесции 257
инфекции: изменения в спинномозговой жидкости 
259
поражение органическое: и психические нарушения 
47

Центрального стержня болезнь 297 
Центральное поражение спинного мозга 282 
Центронуклеарная миопатия 292 
Церамидтригексозидазы дефицит 333 
Церамидтригексозида накопление 332 
Церебральная ангиография 148

Церебральный эпидуральный абсцесс 260 
Цереброгопаторенальный синдром 239, 320 
Цероидлипофусциноз 

нейрональный 241,246
Билыповского—Янского 246 
младенческий тип 246 
младенческий тип: поздний 246 
Халтиа—Сантавоури 246 
Шпильмейера—Фогта 246 
ювенильный тип 246 

Цефотаксим
при менингтите 266 

Цефтриаксон
при инфекциях мочевых путей 437 
при менингтите 266 
при остром среднем отите 637 
профилактика бленнореи 562 

Цианотические приступы 205
Цианотический порок сердца, связанный тромбоз 254 
Циклическая риота 

при мигрени 208
при семейной вегетативной дисфункции 336 

Циклоплегия 535 
Циклоспорин

при нефротическом синдроме 383 
Циклоспорин А

при трансплантации почки 423 
Циклофосфамид

при волчаночном гломерулонефрите 363 
при нефротическом синдроме 383 

Циклофосфамин
при трансплантации почки 423 

Циметидин
при гирсутизме и СПКЯ 517 

Ципротерона ацетат
при гирсутизме и СПКЯ 517 

Циркадный ритм, нарушения 56 
Циркумдукция 143 

при ДЦП 230 
Цистиноз 388 
Цистинурия 397, 497

гетерозиготные носители гена 497 
Цистит 433, см. также Мочевые пути, инфекции 

геморрагический: гематурия 375 
интерстициальный 436 
инфекционный: гематурия 375 
острый геморрагический 436 
эозинофильный 436 

Цистоплгстика 468 
Цитоидные тела 592 
Цитоксан, см. Циклофосфамид 
Цитохром-с-оксидазы дефицит 320

Ч
Челюстно-моргательный птоз Маркуса Гуннг 555 
Черепно-мозговая травма, связанные психические на
рушения 47



Черепные нервы 
агенезия 159 
исследование 134 
паралич, связанное косоглазие 550 

Четырехглавая мышца, миопатия 304 
Чтение, расстройство 114, см также Дислексия 
Чувствительность, исследование 142 

при поражении спинно] о мозга 143 
Ч> вство положения тела, нарушени0 112

Ш
Шагреневая _<ожа, участки, при туберозном склерозе 
218
Шарко—Мари—Тута болезнь 330 
Шарфа симптом 140 
Швартца—Джампеля болезнь 310 
Шейка матки

врожденная атрезия 524 
опухоль 520 

Шенлейна—Геноха болезнь 364 
Шигеллез 508 
Шизофрения детская 95

клинические проявления 95 
лечение 96 

Шизэнцефалия 157
Шкалы оценки поведения, при синдроме гиперактив
ности с дефицитом внимания 122 
Школьные фобии 70 
Штаргардта болезнь 589 
Штейна—Левенталя синдром 515 
Штейнерта болезнь 307, 308 
Штельвага симптом 556 
Шум в ушах 608 
Шунтирование

экстракраниальное: при гидроцефалии 165

Э
Эдрофония хлорид

диагностика миастении gravis 325 
Эзодевиация 548 
Эзотрспия 547

аккомодационная 548.549 
врожденная 548 
интермиттирующая 549 
постояннаг 550 

Эзофория 547 
Эйди синдром 544 
Экарди синдром 159,194
Экземовидный инфекционный дерматт, поражение
наружного уха 625
Экзодевиации 549
Экзостоз наружного уха 626
Экзотропия 547
Экзофория 547
Экзофтальм 601
Экскреторная ypoiрафия

пои инфекциях мочевых путей 439

при обструкции мочевых путей 451,453 
при пузырно-мочеточниковом рефлюксе 4**4 

Экссудация клеток крови, при гломеру *ганефрите 348 
Экстензорные спазмы 179 
Экстрам£ цуллярная опухоль 

интрадуральная 279 
экстрадурглюная 279 

Экстрапирамидная форма ДЦЧ 232 
Экстрапирамидные симптомы, при лечении нейролеп
тиками 104
Экстрофия мочевого пузыря ^63, 464 

клоакальная 465 
Эктопия

мочеточника 442, 455
мочеточника: и расстройства мочеиспускания 473, 
474, 476 
хрусталика 572 

Эктопия, перекрестная сливная 432 
Эктропион 556 
Экхимоз 603 
Электрокардиография

при нервно-мышечнь' * заболеваниях 290 
Электромиография 289 

прч миастении graves 323 
Электроэнцефалопафия 148 

видео-мониторинг 149 
видео-мониторинг: при эпилегхии 182 
классификация неонатальных судорог 193 
полиграфическая запись 149 
при инсульте 256
при непровоцируемых приступах 172 
при парциальных приступах 174, 175 
при роландической эпилепсии 176 
при синдроме Ландау—К 1̂ ффнера 180 
при эпилепсии 181 

Эмболия сосудов мозга 253 
Эмбриональный рак 518 
Эмери—Дрейфуса мыше шая дистрофия 306 
Эмиссии отоакустические, оценка 620 
Эмметропия 535 
Эмпиема субдуральная 260
Эндокардит бактериальный подострый, -в лзанная ре
тинопатия 593 
Эндокринная миопатия 316 
Эндокринные нарушения

при миотонической дистрофии 308 
Эндоскопическая коррекция пузырно- мочеточникового 
рефлюксе1 446, 447 
Энкопрез 54

при мпеломенингоцеле 154 
Энофта тьг : 601 
Энтеробиоз 508 
Энтероцистопластика 468 
Энтропион 556
Энурез 53, 473, см. также Мочеиспускание, paci трой
ства; Недержание мочи 

ночной 53,471



Энцефалит
гемипарез 256 
Расмуссена 176
фокальный посгвирусный: гемипарез 256 

Энцефаломиелит
острый дп< селгинированный 238 

Энцефаломиопатия
митохондриальная 233 
подострая некротизирующая 237 

Энцефалопатия 229 
гипертоническая 238
митохондриальная энцефаломиопатия, лактат-аци- 
доз и инсультоподобные эпизоды, синдром 235 
ожоговая 238
подострая некротизирующая 320 
при ВИЧ-инфекции 237 
радиационная 238 
радиационная: острая 238 
свинцовая 238 
стационарная 230 

Энцефалоцеле 155 
краниальное 155 

Эозинофильная гранулема 647 
Эозинофильный менингит 274 
Эозинофильный цистит 436 
Эпиблефарон 556 
Эпивал, см. Вальпроевая кислота 
Эпидемический кератоконъюнктивит 563 
Эпидидимит 488
Эпизодического нарушения контроля синдром 205
Эпикантус 556
Эпилепсия

диагностический алгоритм 183 
доброкачественна:: парциальная с центротемпо
ральными спайками 175 
классификация 172,173 
консультирование родителей 192 
лечение 18?

антиэпиле птические препараты 182, 184, 187 
кетогенная диета 191 
стимуляций блуждающего нерва 191 
хирургическое 191 

механизм возникновения приступов 181 
миоклоническая 177

доброкачественная младенческая 177 
прогрессирующая 178 
сложная 178
типичная раннего детского возраста 177 
юношеская 178 

миоклонус с рваными красными волокнами 235 
напоминающие состояния 202 
ночные приступы: дифференциальная 
диагностика 61, 62 
определение 168

первый приступ, диагностика 169 
применение ЭЭГ 181 
роландическая 175 

Эпилептический статус 197 
гемипарез 256 
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