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КОЛОНКА ВЫПУСКАЮЩЕГО РЕДАКТОРА   
EDITORIAL

Медицина есть царица наук, 
ибо здоровье безусловно необходимо 

для всего великого и прекрасного на земле.

Ф.П. Гааз 

Уважаемый читатель!

Рады приветствовать Вас на страницах июнь-
ского номера журнала «Архив педиатрии и детской 
хирургии», в котором Вашему вниманию представ-
лены научные публикации ведущих клиницистов 
и ученых, позволяющие актуализировать знания 
и расширить представления специалистов разных 
профилей в отношении диагностики, дифферен-
циальной диагностики и лечения болезней детско-
го возраста.

В марте 2026 г. состоялся VII Всероссийский 
конгресс с международным участием Консорци-
ума «5П Детская медицина», с итогами которого 
Вас ознакомит передовая статья текущего номера 
журнала.

В оригинальных статьях авторы представляют 
результаты собственных клинических исследо-
ваний, касающихся ключевых аспектов болезней 
детского возраста. Традиционно Вы можете озна-
комиться с клиническими случаями, иллюстри-
рованными примерами из личного опыта коллег, 

в которых обсуждены нозологии, вызывающие 
трудности на этапах диагностики и лечения. 

Редакция журнала с огромным удовольствием 
приглашает Вас, дорогой читатель, на VII Съезд 
детских врачей Московской области с междуна-
родным участием «Педиатрия как искусство», при-
уроченный к 90-летию НИКИ детства, который 
пройдет 3 и 4 сентября 2026 года. С более подроб-
ной информацией об этом важном научно-прак-
тическом мероприятии Вы также можете ознако-
миться на страницах текущего выпуска журнала.

Выход в свет второго номера в этом году прихо-
дится на июнь, в котором мы отмечаем значимые 
для каждого из нас даты: 1 июня – День защиты де-
тей, 12 июня – День России, 21 июня – День меди-
цинского работника. Редколлегия журнала от всей 
души поздравляет Вас, дорогой читатель, с празд-
никами и желает крепкого здоровья, счастья, уда-
чи, успехов, благополучия и воплощения в жизнь 
самых смелых идей и проектов!

Главный редактор журнала «Архив педиатрии и детской хирургии»,
главный педиатр Министерства здравоохранения Московской области,
директор ГБУЗ Московской области «НИКИ детства Минздрава Московской области»
д.м.н. Н.Д. Одинаева
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VII Всероссийский конгресс с международным 
участием консорциума «5П Детская медицина»

Одинаева Н.Д.1, Кондратьева Е.И.1,2, Пак Л.А.1, Черкасова А.Е.1

1 Научно-исследовательский клинический институт детства Министерства здравоохранения Московской 
области (Россия, 141009, Московская область, г.о. Мытищи, г. Мытищи, ул. Коминтерна, влд. 24а, стр. 1)
2 Медико-генетический научный центр имени академика Н.П. Бочкова (Россия, 115522, г. Москва,  
ул. Москворечье, д. 1)

Резюме 
В статье представлены материалы и итоги VII Все-

российского конгресса с международным участием  
«5П Детская медицина», проведенного в Москве 24–26 
марта 2026 года. Рассматривается значение этого меро-
приятия для развития российской детской медицины и 

как значимого события для детской медицины в рам-
ках экстраполирования опыта лучших педиатрических 
практик, освещения новых достижений фундаменталь-
ной и прикладной педиатрии и детской хирургии. 

doi: 10.31146/2949-4664-apps-3-2-5-15 ÀÀ

ПЕРЕДОВАЯ CТАТЬЯ

Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации

Е.И. Кондратьева1, 2, Т.А. Киян1, 2, Ю.Л. Мельяновская1, 2

1  ФГБНУ «Медико-генетический научный центр имени академика Н.П. Бочкова» (ул. Москворечье, д. 1, г. Москва, 115522, 
Россия)

2  ГБУЗ МО «Научно-исследовательский клинический институт детства Министерства здравоохранения Московской 
 области» (ул. Коминтерна, 24а, стр. 1, г. Мытищи, 115093, Россия)

Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 

Для цитирования: Кондратьева Е.И., Киян Т.А., Мельяновская Ю.Л. Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации. Архив педиатрии и детской хирургии. 2025;3(2):5–15. doi: 10.31146/2949-4664-apps-3-2-
5-15
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Abstract  
The article presents materials and results of the VII 

All-Russian Congress with international participation 
of the Consortium 5P Children`s Medicine. The 
importance of this event for the development of 
Russian pediatric medicine and its significance in the 

world of medical care for the children are considered 
in the framework of extrapolation of the best 
pediatric practices, highlighting new achievements in 
fundamental and applied pediatrics.

Keywords: white letter, prophylaxis, prognosing, personalized approach, partnership, positive medicine.
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the international participation of the Consortium 5P Children`s Medicine. Archives of Pediatrics and Pediatric 
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С 24 по 26 марта 2026 года в Москве состоял-
ся VII Всероссийский конгресс с международным 
участием «5П Детская медицина». Он проходил 
под девизом «Здоровый ребенок – миссия выпол-
нима». 

Организаторами конгресса стали учреждения, 
которые входят в состав консорциума «5П Детская 
медицина»: ГБУЗ Московской области «НИКИ дет-
ства Минздрава Московской области», Научно-ис-
следовательский клинический институт педиатрии 
и детской хирургии им. академика Ю.Е. Вельтищева 
ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н. И. Пирогова Минздрава 
России, ФГБНУ «Медико-генетический научный 
центр им. академика Н.П. Бочкова», ФГБОУ ВО 
«Уральский государственный медицинский уни-
верситет», ФГБОУ ВО «Омский государственный 
медицинский университет», ФГБОУ ВО «Красно-
ярский государственный медицинский универ-
ситет им. профессора В.Ф. Войно-Ясенецкого», 
ФГБОУ ДПО «Российская медицинская академия 
непрерывного профессионального образования», 
НУО «Казахстанско-Российский медицинский 
университет» (Республика Казахстан), УО «Гомель-
ский государственный медицинский университет» 
(Республика Беларусь), Национальный детский ме-
дицинский центр (Республика Узбекистан), ФГБУ 
«Федеральный научно-клинический центр инфек-

ционных болезней Федерального медико-биологи-
ческого агентства», ФГБОУ ВО «Башкирский госу-
дарственный медицинский университет», ФГБУН 
«Институт систем программирования им. В.П. 
Иванникова Российской академии наук», ФГБУ 
«Национальный медицинский исследовательский 
центр детской гематологии, онкологии и иммуно-
логии им. Дмитрия Рогачева» при участии Мини-
стерства здравоохранения Московской области.

   По сложившейся традиции накануне первого 
дня работы конгресса состоялась высадка деревьев 
сада консорциума «5П Детская медицина». В ней 
участвовали представители учреждений, которые 
были приняты в состав консорциума за время, 
прошедшее после VI Всероссийского конгресса с 
международным участием «5П Детская медицина», 
т.е. за один год. Директор ФГБУН «Институт про-
граммных систем  им. В.П. Иванникова Российской 
академии наук» академик РАН, д.ф.-м.н., профес-
сор А.И. Аветисян высадил вишню, заместитель 
генерального директора по научно-клинической 
работе ФГБУ «Национальный медицинский иссле-
довательский центр детской гематологии, онколо-
гии и иммунологии им. Дмитрия Рогачева» д.м.н., 
профессор А.В. Лопатин – сосну (рис. 1).

Основной темой конгресса являлись цифрови-
зация и искусственный интеллект в медицине, в 
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том числе педиатрии.  На открытии мероприятия 
было отмечено, что современные технологии боль-
ше не являются фантастикой из фильмов. Искус-
ственный интеллект – это реальный помощник 
врача, который способен анализировать тысячи 
историй болезней за секунды, находя зависимо-
сти и закономерности, невидимые человеческому 
глазу. Цифровые двойники и предиктивная ана-
литика позволяют специалистам заглянуть в буду-
щее здоровья пациента и подобрать терапию еще 
до того, как проявятся первые симптомы болезни. 
Телемедицинские платформы стирают границы, 
делая доступными для семей в самых отдаленных 
уголках нашей страны высочайшие стандарты дет-
ской медицины, а для врачей, работающих в ме-
дицинских учреждениях разного уровня, – обмен 
мнениями с коллегами. Однако, говоря о техноло-
гиях, важно подчеркнуть главное: цифра никогда 
не заменит экспертное мнение человека. Особенно 
в педиатрии, где доверие, эмпатия и человеческое 
тепло являются неотъемлемой частью лечения. За-
дача конгресса состояла в том, чтобы найти точки 
синергии цифровых технологий и человеческого 

разума для повышения качества медицинской по-
мощи детям. 

Основная тема конгресса была лейтмотивом 
многих выступлений на торжественном откры-
тии, на симпозиумах, в ходе круглых столов и на 
тренингах. Так, по сложившейся традиции в адрес 
участников мероприятия было направлено при-
ветственное обращение губернатора Московской 
области А.Ю. Воробьева. В нем он, в частности, от-
метил, что охране здоровья детей уделяется значи-
тельное внимание в регионе. Подмосковье обладает 
значительным научным потенциалом и инноваци-
онными возможностями, включая цифровизацию, 
использование искусственного интеллекта, прове-
дение телемедицинских консультаций, внедрение 
передовых методов диагностики и лечения. «Кон-
гресс помогает врачам и медицинским сестрам 
совершенствовать знания и умения, искать новые 
пути повышения качества диагностики, лечения и 
профилактики заболеваний», – заявил А.Ю. Воро-
бьев. Он пожелал участникам мероприятий пло-
дотворных дискуссий и важных открытий.

Далее перед участниками конгресса выступила 

Лопатин – сосну (рис. 1).

Рисунок 1. Директор Института программных систем им. 
В.П. Иванникова РАН академик РАН, д.ф.-м.н., профессор 
А.И. Аветисян высаживает вишню в саду консорциума «5П 
Детская медицина»
Figure 1.  Director of the V. P. Ivannikov Institute for Software 
Systems of the Russian Academy of Sciences Academician of 
the Russian Academy of Sciences, Dr. Sci. (Phys.-Math.), 
Professor A. I. Avetisyan is planting a cherry tree in the garden 
of the 5P Pediatric Medicine Consortium

Основной темой конгресса являлись цифровизация и 

искусственный интеллект в медицине, в том числе педиатрии.  

На открытии мероприятия было отмечено, что современные 

технологии больше не являются фантастикой из фильмов. 

Искусственный интеллект – это реальный помощник врача, 
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заместитель директора Департамента медицинской 
помощи детям службы родовспоможения и обще-
ственного здоровья Министерства здравоохране-
ния Российской Федерации Ю.В. Шугина (рис. 2).  
Она зачитала приветствие директора департамен-
та Р.Ф. Шавалиева. В нем было отмечено, что ох-
рана здоровья детей является безусловным прио-
ритетом государственной политики, и рассказано 
о реализации федерального проекта «Охрана ма-
теринства и детства» национального проекта «Се-
мья»: об оснащении и переоснащении детских ме-
дицинских учреждений, об организации выездных 
форм работы детских больниц и поликлиник, о 
программе расширенного неонатального скри-
нинга и других направлениях в профилактике за-
болеваний у детей. Р.Ф. Шавалиев подчеркнул, что 
принимаемые на государственном уровне меры 
поддержки детского здравоохранения приносят 
положительные результаты: так, показатель мла-
денческой смертности в стране достиг историче-
ского минимума – 3,6‰.

Участников и гостей конгресса также привет-
ствовали заместитель министра здравоохранения 

Московской области Н.С. Говорушкина (рис. 3), 
главный внештатный специалист педиатр Депар-
тамента здравоохранения г. Москвы, главный врач 
ГБУЗ «Детская городская клиническая больница 
им. З.А. Башляевой Департамента здравоохране-
ния г. Москвы» д.м.н., профессор И.М. Османов, 
клинический профессор педиатрии медицинской 
школы Кека Университета Южной Калифорнии 
Колин Крафт (США), председатель Фонда Савы 
Перовича и секции реконструктивных хирургов 
мочеполовой системы Европейской ассоциации 
урологов профессор Р. Джинович (Сербия), прези-
дент ФГБУ «Национальный медицинский исследо-
вательский центр детской гематологии, онкологии 
и иммунологии им. Дмитрия Рогачева» Минздрава 
России академик РАН, д.м.н., профессор А.Г. Ру-
мянцев. С приветственными словами к участникам 
конгресса обратились представители консорциума 
«5П Детская медицина» из стран СНГ: заведующая 
кафедрой неонатологии НУО «Казахстанско-Рос-
сийский медицинский университет» д.м.н., про-
фессор К.Б. Жубанышева (Республика Казахстан) 
и заведующая кафедрой педиатрии с курсом ФП-

Рисунок 2. Заместитель директора Департамента медицинской помощи детям службы родовспоможения и обществен-
ного здоровья Министерства здравоохранения Российской Федерации Ю.В. Шугина 
Figure 2. Deputy director of the department of medical care for children, maternity services and public health at the 
Ministry of Health of the Russian Federation Y.V. Shugina 

стране достиг исторического минимума – 3,6%.

Рисунок 2. Заместитель директора Департамента 
медицинской помощи детям службы родовспоможения и 
общественного здоровья Министерства здравоохранения 
Российской Федерации Ю.В. Шугина
Figure 2. Deputy director of the department of medical care for 
children, maternity services and public health at the Ministry 
of Health of the Russian Federation Y.V. Shugina 
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КиП УО «Гомельский государственный медицин-
ский университет» к.м.н., доцент А.И. Зарянкина.

Далее участникам торжественного открытия 
конгресса был продемонстрирован видеоролик, 
рассказывающий об истории и развитии консор-
циума «5П Детская медицина». За 7 лет своего 
существования это объединение научных и ме-
дицинских организаций стало единой экосисте-
мой медицинской науки, клинической практики 
и образования для детских врачей России и стран 
ближнего зарубежья. 

По традиции на торжественном открытии кон-
гресса были вручены свидетельства о вступлении 
в консорциум представителям новых учреждений: 
заместителю директора ФГБУН «Институт про-
граммных систем им. В.П. Иванникова Российской 
академии наук» А.Л. Проскурякову и заместителю 
генерального директора по научно-клинической 
работе ФГБУ «Национальный медицинский иссле-
довательский центр детской гематологии, онколо-
гии и иммунологии им. Дмитрия Рогачева» д.м.н., 
профессору А.В. Лопатину.

На торжественном открытии конгресса со-
стоялось присуждение премии консорциума «5П 
Детская медицина». Эта награда ежегодно вруча-
ется лучшим педиатрам, врачам других специаль-
ностей, общественным деятелям и организаторам 
здравоохранения. В этом году заместитель ми-

нистра здравоохранения Российской Федерации  
Е.Г. Котова была удостоена премии за выдающий-
ся вклад в развитие системы детского здравоох-
ранения Российской Федерации. Номинация «Ле-
генда отечественной педиатрии: за многолетнее 
служение детству» присуждена президенту ФГБУ 
«Федеральный научно-клинический центр инфек-
ционных болезней Федерального медико-биологи-
ческого агентства» академику РАН, заслуженному 
деятелю науки Российской Федерации, д.м.н., про-
фессору Ю.В. Лобзину. Премия «За выдающийся 
вклад в развитие педиатрии и детской хирургии» 
досталась директору Научно-исследовательско-
го клинического института педиатрии и детской 
хирургии им. академика Ю.Е. Вельтищева ФГАОУ 
ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова д.м.н., профессору  
Д.А. Морозову. Награду за верность традициям 
добра и милосердия вручили генеральному ди-
ректору благотворительного фонда «Фонд помо-
щи детям имени Примакова Е.М.» Л.М. Романо-
ву. Премия в номинации «За выдающийся вклад 
в развитие российской медицины» присуждена 
заместителю директора ФБУН «Центральный на-
учно-исследовательский институт эпидемиологии 
Роспотребнадзора» академику РАН д.м.н., профес-
сору А.В. Горелову. Награду «За верность медицин-
ской науке и детям» вручили научному секретарю 
ученых советов секции клинической медицины 

Рисунок 3. Заместитель министра здравоохранения 
Московской области Н.С. Говорушкина
Figure 3. Deputy minister of health of the Moscow region N. 
S. Govorushkina

Далее участникам торжественного открытия конгресса 

был продемонстрирован видеоролик, рассказывающий об 

истории и развитии консорциума «5П Детская медицина». За 7 

лет своего существования это объединение научных и 

медицинских организаций стало единой экосистемой 

медицинской науки, клинической практики и образования для 

детских врачей России и стран ближнего зарубежья. 

По традиции на торжественном открытии конгресса были 

вручены свидетельства о вступлении в консорциум 

представителям новых учреждений: заместителю директора

ФГБУН «Институт программных систем им. В.П. Иванникова 

Рисунок 3. Заместитель министра здравоохранения Московской области Н.С. Говорушкина
Figure 3. Deputy minister of health of the Moscow region N. S. Govorushkina
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Российской академии наук члену-корреспонденту 
РАН, д.м.н., профессору С.П. Яцыку. Заведующая 
кафедрой педиатрии им. Г.Н. Сперанского ФГБОУ 
ДПО «Российская медицинская академия непре-
рывного профессионального образования заслу-
женный врач РФ, д.м.н., профессор И.Н. Захарова 
получила премию «Золотой голос педиатрии: за 
выдающийся вклад в медицинское просвещение».

Начало работы конгресса было положено торже-
ственным нажатием кнопки, в котором приняли уча-
стие директор ГБУЗ Московской области «Научно- 
исследовательский клинический институт детства 
Министерства здравоохранения Московской об-
ласти», главный внештатный специалист педиатр 
Министерства здравоохранения Московской об-
ласти заслуженный работник здравоохранения 
Российской Федерации, д.м.н. Н.Д. Одинаева, пре-
зидент ФГБУ «Федеральный научно-клинический 
центр инфекционных болезней Федерального ме-
дико-биологического агентства» академик РАН, 
заслуженный деятель науки Российской Федера-
ции, д.м.н., профессор Ю. В. Лобзин,  директор На-
учно-исследовательского клинического института 
педиатрии и детской хирургии им. академика Ю.Е. 
Вельтищева ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н. И. Пирого-
ва д.м.н., профессор Д.А. Морозов и цифровая пан-
да Катюша, которая символизировала искусствен-
ный интеллект в детской медицине (рис. 4).

Перед участниками конгресса выступили два 
творческих коллектива: вокальный ансамбль «До-
МиСолька» и студия балета «Тодес». Таланливые 
дети порадовали педиатров, неонатологов, других 
специалистов, собравшихся в конференц-зале.

Пленарное заседание, которое последовало за 
торжественным открытием конгресса, было посвя-
щено роли и месту цифровых технологий, включая 
искусственный интеллект, в современном здраво-
охранении. Эффективным электронным решениям 
в области борьбы с антибиотикорезистентностью 
возбудителей инфекционных заболеваний было 
посвящено выступление ректора ФГБОУ ВО «Смо-
ленский государственный медицинский универси-
тет» члена-корреспондента РАН, д.м.н., профессо-
ра Р.С. Козлова. Будучи признанным экспертом в 
сфере изучения клинически значимых микроорга-
низмов, он охарактеризовал современное состоя- 
ние проблемы, выражающееся в драматическом 
количестве прерванных человеческих жизней и 
колоссальных экономических потерях, вызванных 
устойчивостью бактерий к лекарственных препа-
ратам. В Смоленске создана и поддерживается в 
актуальном состоянии цифровая карта антибио-
тикорезистентности, доступная врачам, эпидемио- 
логам и другим специалистам. Под руководством 
Р.С. Козлова разработаны электронные сервисы: 
платформы в интернете и мобильные приложения, 

Рисунок 4. Н. Д. Одинаева, Ю. Л. Лобзин, Д. А. Морозов на торжественном открытии конгресса
Figure 4. N.D. Odinaeva, Yu.L. Lobzin, D.A. Morozov at the solemn opening of the congress

Федерации, д.м.н., профессор Ю. В. Лобзин, директор Научно-
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коллектива: вокальный ансамбль «ДоМиСолька» и студия 
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неонатологов, других специалистов, собравшихся в 

конференц-зале.
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позволяющие противостоять угрозе. Одним из 
таких инструментов является портал AMRhub.ru, 
содержащий достоверные сведения о патогенных 
микроорганизмах. Разработка смоленских ученых, 
являющаяся системой мониторинга антибиотико-
резистентности национального уровня, не имеет 
аналогов в мире. База данных на данном портале 
позволяет выбирать лекарственные препараты при 
инфекционных заболеваниях с учетом местных 
особенностей в городах и регионах. Другая разра-
ботка смоленских ученых – AMRcloud – это систе-
ма для создания локальных карт антимикробной 
резистентности, предназначенная для медицин-
ских работников. Командой Р.С. Козлова созданы 
также AMRbook – онлайн-справочник и мобиль-
ное приложение по антибиотикотерапии, AMRseq 
– онлайн-сервис для анализа бактериальных ге-
номов и предсказания наличия генов устойчиво-
сти к антибактериальным препаратам, AMRcf –  
онлайн-платформа для хранения индивидуального 
микробиологического анамнеза пациентов с муко-
висцидозом, AMRexpert – сервис для экспертной 
оценки микробиологических анализов с приме-
нением искусственного интеллекта. В стадии раз-
работки находятся AMRnote – онлайн-платформа 
для создания алгоритмов персонализированной 
терапии, а также AMCmodel – онлайн-платформа 
анализа и прогноза данных потребления антими-
кробных препаратов в Российской Федерации. Пе-
речисленные цифровые инструменты позволяют 
сделать работу врачей более эффективной, мини-
мизировать ошибки при оказании медицинской 
помощи и противостоять распространению устой-
чивости бактерий к лекарственным препаратам.

Вторым докладом на пленарном заседании 
было выступление директора Института си-
стемного программирования им. В.П. Иванни-
кова РАН академика РАН д.ф.-м.н., профессора  
А.И. Аветисяна. Оно называлось «Искусственный 
интеллект и цифровизация в медицине». А.И. Аве-
тисян рассказал об истории развития технологий 
искусственного интеллекта в мире, отметил ос-
новные направления его применения, обозначил 
нерешенные проблемы, которые налагают ограни-
чения на применение таких инноваций. Более под-
робно он остановился на разработках Института 
системного программирования им. В.П. Иванни-
кова, связанных с охраной здоровья. Одна из них 
касается применения искусственного интеллек-
та для анализа электрокардиограмм, вторая – это 
электронная система, которая позволяет врачам 
анализировать дерматоскопические изображения 
и получать предварительные диагнозы с высокой 
точностью для раннего выявления рака кожи. До-
кладчик отметил, что в сфере развития цифро-
вых технологий большое значение приобретают  

объединения научных учреждений в формате 
консорциумов. Они позволяют аккумулировать 
возможности (технологии, базы данных) для вы-
работки уникальных электронных инструмен-
тов, которые невозможно создать без подобного 
сотрудничества. Одним из примеров взаимодей-
ствия научных учреждений в формате консорци-
ума является проект, направленный на создание 
вакцин против онкологических заболеваний. А.И. 
Аветисян подчеркнул, что большие перспективы 
имеются также у консорциума «5П Детская ме-
дицина» в качестве объединения научных учреж-
дений для решения общих задач, выработки уни-
кальных продуктов в ходе выполнения совместных 
проектов.

Ежегодно члены консорциума составляют белое 
письмо, в котором находит свое отражение тема 
года консорциума с позиции пяти принципов ме-
дицины (предиктивность, превентивность, персо-
нификация, партисипативность, прецизионность). 
Этот год посвящен искусственному интеллекту 
и цифровизации в здравоохранении, что опреде-
лило тематику нового согласительного докумен-
та. Для представления белого письма на трибуну 
поднялась заместитель директора по научной ра-
боте ГБУЗ Московской области «НИКИ детства 
Минздрава Московской области» д.м.н., профес-
сор Е.И. Кондратьева (рис. 5). Она представила  
аудитории согласительный документ консорциума, 
который называется «Искусственный интеллект 

Рисунок 5. Е. И. Кондратьева
Figure 5. E. I. Kondratyeva

В конгрессе приняло участие около 7000 человек из 

большинства регионов России и более 30 зарубежных стран 

(рис. 6, 7).  Научная программа включала 70 симпозиумов, 

около 280 выступлений.  В ходе мероприятия проводились

дискуссии, круглые столы, интерактивные сессии. Программа 

конгресса включала тренинг по медицинской генетике, мастер-

классы «УЗИ легких – современные тренды в неонатологии», 

«Твой стиль наставничества», «Оценка физического развития 

и подбор диеты, или Как оптимизировать временные затраты», 

«Демонстрация возможностей комплекса когнитивно-

двигательной реабилитации «Когнифлекс»». Два симпозиума 

были проведены в формате телемостов Международной 

Рисунок 5. Е.И. Кондратьева во время доклада о белом 
письме
Figure 5. E. I. Kondratyeva during the report about the 
“white letter”
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и цифровизация в концепции 5П-педиатрии: от  
управления болезнями к управлению здоровьем 
ребенка» (полный текст этого документа – в при-
ложении № 1). 

В конгрессе приняло участие около 7000 че-
ловек из большинства регионов России и более  
30 зарубежных стран (рис. 6, 7).  Научная программа 
включала 70 симпозиумов, около 280 выступлений.  
В ходе мероприятия проводились дискуссии, кру-
глые столы, интерактивные сессии. Программа кон-
гресса включала тренинг по медицинской генетике, 
мастер-классы «УЗИ легких – современные тренды 
в неонатологии», «Твой стиль наставничества»,  

«Оценка физического развития и подбор диеты, 
или Как оптимизировать временные затраты», 
«Демонстрация возможностей комплекса когни-
тивно-двигательной реабилитации «Когнифлекс»». 
Два симпозиума были проведены в формате те-
лемостов Международной академии педиатрии 
и детской хирургии с участием специалистов из 
стран ближнего и дальнего зарубежья: «Контроль 
гликемии при диабете: обмен опытом» и «Диагно-
стика первичной цилиарной дискинезии». 

В ходе конгресса состоялась научная сессия кон-
сорциума «5П Детская медицина». На ней высту-
пили представители учреждений, которые входят 

Рисунок 6.  География участников
Figure 6. Geography of participants

Рисунок 7.  Количество участников конгресса
Figure 7. Number of сongress participants
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в состав консорциума: директор ГБУЗ Московской 
области «НИКИ детства Минздрава Московской 
области» д.м.н. Н.Д. Одинаева, заместитель дирек-
тора по научной работе НИКИ педиатрии и детской 
хирургии им. академика Ю.Е. Вельтищева ФГАОУ 
ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова д.м.н., профессор  
А.Н. Пампура, главный врач ФГБНУ «МГНЦ» к.м.н. 
С.В. Воронин, заведующая кафедрой педиатрии с 
курсом ФПКиП УО «Гомельский государственный 
медицинский университет» к.м.н. А.И. Зарянкина, 
заведующая кафедрой детских болезней с курсом 
ПО ФГБОУ ВО «Красноярский государствен-
ный медицинский университет им. профессора  
В.Ф. Войно-Ясенецкого» заслуженный врач РФ, 
д.м.н., профессор Н.А. Ильенкова, проректор по 
учебной работе ФГБОУ ВО «Омский государствен-
ный медицинский университет» д.м.н., профессор 
Е.Б. Павлинова. Они рассказали об основных на-
учных направлениях перечисленных учреждений 
и предложили идеи для общих исследовательских 
проектов. Заместитель директора ГБУЗ Москов-
ской области «НИКИ детства Минздрава Москов-
ской области» д.м.н., профессор Е.И. Кондратьева 
доложила о реализованных и реализуемых в насто-
ящее время совместных работах, объединивших 
учреждения консорциума «5П Детская медицина». 

Важным компонентом научной программы кон-

гресса была IV Всероссийская конференция «Ме-
дицинское право и стандартизация управления 
качеством в педиатрии». Инициатором и основным 
организатором этого мероприятия была начальник 
управления контроля за медицинской деятельно-
стью Министерства здравоохранения Московской 
области к.э.н. О.В. Сертакова (рис. 8). В ходе кон-
ференции состоялась стратегическая сессия «Вне-
дрение искусственного интеллекта в медицинских 
организациях» с участием главных врачей и заме-
стителей главных врачей медицинских организаций 
Московской области и других регионов. Участники 
стратегической сессии обсудили преимущества со-
временных цифровых инструментов для практиче-
ских нужд системы здравоохранения, а также риски 
и проблемы, связанные с новыми технологиями.

Программа конгресса включала Всероссийский 
форум «Орфей», посвященный диагностике и ле-
чению редких заболеваний (организатор – заме-
ститель директора по клинико-организационной 
работе, профессор кафедры клинической гене-
тики и орфанных заболеваний ГБУЗ Московской 
области «НИКИ детства Минздрава Московской 
области» д.м.н. Л.А. Пак). В этом году редкий фо-
рум состоялся уже в четвертый раз и традиционно 
стал единой образовательной площадкой для дет-
ских специалистов разных профилей, в том числе  

стандартизация управления качеством в педиатрии». 

Инициатором и основным организатором этого мероприятия 

была начальник управления контроля за медицинской 

деятельностью Министерства здравоохранения Московской 

области к.э.н. О.В. Сертакова (рис. 8). В ходе конференции 

состоялась стратегическая сессия «Внедрение искусственного 

интеллекта в медицинских организациях» с участием главных 

врачей и заместителей главных врачей медицинских 

организаций Московской области и других регионов. 

Участники стратегической сессии обсудили преимущества 

современных цифровых инструментов для практических нужд 

системы здравоохранения, а также риски и проблемы, 

связанные с новыми технологиями.

Рисунок 8. О В. Сертакова

Рисунок 8. О.В. Сертакова во время открытия стратегической сессии
Figure 8. O.V. Sertakova during the opening of the strategic session
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главных внештатных специалистов органов управ-
ления здравоохранением регионов России (рис. 9). 

 На протяжении трех дней спикеры форума 
обсуждали разнообразные аспекты орфанологии: 
диагностические и дифференциально-диагно-
стические алгоритмы, возможности современной 
терапии, перспективные направления лечения, а 
также реабилитационные протоколы и мульти-
дисциплинарное сопровождение детей с редки-
ми болезнями. Научная программа «Орфея» была 
представлена не только симпозиумами, в рамках 
форума состоялись международный телемост, по-
священный паллиативной медицинской помощи 
орфанным пациентам, международный круглый 
стол пациентского сообщества «Пройти этот путь 
вместе» и фотовыставка «Фиолетовое счастье». 
Наиболее ярким событием стал концерт редких 
талантов, в котором приняли участие дети, стра-
дающие мукополисахаридозом (рис. 10).  Ребята 

исполняли песни, играли на балалайках, деклами-
ровали стихи, что красноречивее всех слов проде-
монстрировало участникам форума колоссальную 
значимость ранней диагностики и своевременной 
инициации патогенетической терапии редким де-
тям.  В завершение этого эмоционального меро-
приятия состоялось награждение редких талан-
тов под бурные аплодисменты детских врачей, не 
скрывающих своих слез – слез счастья. 

Значимая часть научной программы конгресса 
была посвящена деятельности среднего медицин-
ского персонала. В работе IV Всероссийского фо-
рума «Сестринское дело в современной педиатрии» 
приняли участие главный внештатный специалист 
по сестринскому делу Министерства здравоохра-
нения Российской Федерации к.м.н. Я.С. Габоян. 
Она, а также главный внештатный специалист по 
сестринскому делу Министерства здравоохране-
ния Московской области Д.А. Эпштейн говорили 

Рисунок 9. Главный внештатный детский специалист – невролог Министерства здравоохранения Астраханской  
области и Южного федерального округа, заведующая кафедрой неврологии и нейрохирургии с курсом ПДО ФГБОУ ВО 
«Астраханский государственный медицинский университет» к.м.н., доцент Ж.М. Цоцонава и заместитель директора 
по клинико-организационной работе ГБУЗ Московской области «НИКИ детства Минздрава Московской области»  
д.м.н. Л.А. Пак на фоне карты географии участников конгресса
Figure 9. Zh. M. Tsotsonava, Cand. Sci. (Med.), Associate Professor, Chief pediatric neurologist of the Ministry of Health of 
the Astrakhan region and  Southern Federal District, Head of the Department of neurology and neurosurgery with a course 
of postgraduate education at the Astrakhan State Medical University, and L. A. Pak, Dr. Sci. (Med.), Deputy director for 
clinical and organizational work at the Research Clinical Institute of Childhood of the Moscow region in front of the map 
of the geography of participants of the congress

Figure 8. O.V. Sertakova
Программа конгресса включала Всероссийский форум 

«Орфей», посвященный диагностике и лечению редких 

заболеваний (организатор – заместитель директора по 

клинико-организационной работе, профессор кафедры 

клинической генетики и орфанных заболеваний ГБУЗ 

Московской области «НИКИ детства Минздрава Московской 

области» д.м.н. Л.А. Пак). В этом году редкий форум состоялся 

уже в четвертый раз и традиционно стал единой 

образовательной площадкой для детских специалистов 

разных профилей, в том числе главных внештатных 

специалистов органов управления здравоохранением 

регионов России (рис. 9).

Рисунок 9. Главный внештатный детский специалист –
невролог Министерства здравоохранения Астраханской 
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о профессиональной этике в работе медицинских 
сестер. В докладах форума нашли отражение темы 
безопасности медицинской деятельности, управ-
ления рисками, организации командной работы, 
повышения производительности труда, внедре-
ния цифровых технологий, наставничества в раз-
витии специалистов.

В рамках конгресса прошла III Всероссийская 
конференция молодых ученых в области детской 
медицины, она привлекла молодых исследовате-
лей из разных регионов страны.  Для них высту-
пили мэтры отечественной медицины: академик 
РАН, д.м.н. профессор А.В. Горелов (его высту-
пление называлось «Мой путь в медицине») и ака-
демик РАН, д.м.н., профессор А.Г. Румянцев (его 
доклад был на тему «Мой путь в науке»). Моло-
дые ученые, представляющие разные учреждения 
консорциума «5П Детская медицина», обсудили 
план совместных мероприятий и развития меж-
дународной деятельности.

Традиционно состоялась олимпиада для дет-
ских врачей. Организация олимпиады является 
одним из направлений сотрудничества учреж-
дений консорциума «5П Детская медицина». В 
этом году основные заботы по проведению этого 
мероприятия были поручены заведующей кафе-
дрой детских болезней с курсом ПО ФГБОУ ВО 

«Красноярский государственный медицинский 
университет им. профессора В.Ф. Войно-Ясенец-
кого» заслуженному врачу РФ, д.м.н., профессору  
Н.А. Ильенковой и профессору кафедры инфек-
ционных болезней ФГБОУ ВО «Башкирский го-
сударственный медицинский университет» д.м.н. 
Г.М. Хасановой. В олимпиаде приняли участие 
около 100 человек. Она проходила в три этапа. 
Первый этап состоялся в дистанционном форма-
те. Участники, которые набрали наибольшее ко-
личество баллов на первом этапе, были приглаше-
ны в Москву для участия в очном втором этапе. 
Его финалисты затем соревновались за призовые 
места на третьем этапе. Победителем олимпиады 
стала ординатор ФГАОУ ВО «Российский наци-
ональный исследовательский медицинский уни-
верситет им. Н.И. Пирогова» Л.А. Габдулвалеева. 
Второе место занял врач-педиатр приемного по-
коя КГБУЗ «Красноярская межрайонная клини-
ческая больница № 20 им. И.С. Берзона» Д.Е. Фе-
дорко. Жюри присудило третье место студентке 
ФГБОУ ВО «Красноярский государственный ме-
дицинский университет им. профессора В.Ф. Во-
йно-Ясенецкого» С.В. Подобед.

На конгрессе были подведены итоги конкурса 
молодых ученых. Первое место на нем раздели-
ли аспирант кафедры госпитальной педиатрии с  

пациентского сообщества «Пройти этот путь вместе» и 

фотовыставка «Фиолетовое счастье». Наиболее ярким 

событием стал «Концерт редких талантов», в котором приняли 

участие дети, страдающие мукополисахаридозом (рис. 10).

Ребята исполняли песни, играли на балалайках, 

декламировали стихи, что красноречивее всех слов 

продемонстрировало участникам форума колоссальную 

значимость ранней диагностики и своевременной инициации 

патогенетической терапии редким детям.  В завершение этого 

эмоционального мероприятия состоялось награждение редких 

талантов под бурные аплодисменты детских врачей, не 

скрывающих своих слез – слез счастья. 

Рисунок 10. Участники концерта редких талантов
Figure 10. The participants of the concert of the rare talents

Рисунок 10.  Участники концерта редких талантов
Figure 10. The participants of the concert of the rare talents
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Рисунок 11.  В.Н. Липперт получает диплом победителя конкурса из рук председателя жюри конкурса, проректора по 
учебной работе ФГБОУ ВО «Омский государственный медицинский университет» д.м.н., профессора  
Е.Б. Павлиновой
Figure 11. V. N. Lippert  receives  the  winner’s  diploma  from  the competition jury chairperson-Vice rector for academic 
affairs  of  the  Omsk  State  Medical  University,  Dr. Sci. (Med.), Professor E. B. Pavlinova

курсом ДПО ФГБОУ ВО «Омский государствен-
ный медицинский университет» В.Н. Липперт 
(рис. 11) и лаборант-исследователь научно-клини-
ческого отдела муковисцидоза ФГБНУ «МГНЦ»  
М.В. Тарасов. Второе место заняли старший ла-
борант кафедры иммунологии с курсом ДПО 
ФГБОУ ВО «Ставропольский государственный 
медицинский университет» Е.Т. Порублева и сту-
дентка 5-го курса ФГБОУ ВО «Астраханский го-
сударственный медицинский университет» М.З. 
Берсанова. Третье место досталось аспиранту 
ГБУЗ Московской области «Научно-исследова-
тельский клинический институт детства Мини-
стерства здравоохранения Московской области» 
Д.М. Абдуллаевой.

В рамках конгресса также состоялся конкурс 
клинических наблюдений. Первое место на нем 
разделили ординатор кафедры детских болезней 
с курсом ПО ФГБОУ ВО «Красноярский госу-
дарственный медицинский университет им. про-
фессора В.Ф. Войно-Ясенецкого» Д.Е. Федорко и 
учащаяся резидентуры НУО «Казахстанско-Рос-
сийский медицинский университет» Р.М. Заки-
рова. Жюри присудило второе место врачу – дет-
скому эндокринологу ГБУЗ Московской области 

«Научно-исследовательский клинический инсти-
тут детства Министерства здравоохранения Мо-
сковской области» Д.А. Мкртычевой. На третьем 
месте оказались ординатор Научно-исследова-
тельского клинического института педиатрии и 
детской хирургии им. академика Ю.Е. Вельтищева 
ФГАОУ ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова К.М. Иса-
лова и ординатор кафедры лучевой диагностики 
и медицинской визуализации с клиникой ФГБУ 
«Национальный медицинский исследовательский 
центр им. В.А. Алмазова» В.О. Баширова.

В фойе гостиницы «Холидей Инн Москва 
Сокольники», где проходил конгресс, работала 
выставка, на которой были представлены про-
изводители медицинского оборудования и лекар-
ственных препаратов, медицинские издательства 
и научно-практические журналы.

По результатам кон-
гресса была принята ре-
золюция, размещенная 
на сайте мероприятия.

госпитальной педиатрии с курсом ДПО ФГБОУ ВО «Омский 

государственный медицинский университет» В.Н. Липперт 

(рис. 11) и лаборант-исследователь научно-клинического 

отдела муковисцидоза ФГБНУ «МГНЦ» М.В. Тарасов. Второе 

место заняли старший лаборант кафедры иммунологии с 

курсом ДПО ФГБОУ ВО «Ставропольский государственный 

медицинский университет» Е.Т. Порублева и студентка 5-го

курса ФГБОУ ВО «Астраханский государственный 

медицинский университет» М.З. Берсанова. Третье место 

досталось аспиранту ГБУЗ Московской области «Научно-

исследовательский клинический институт детства 

Министерства здравоохранения Московской области» Д.М. 

Абдуллаевой.

Рисунок 11. В.Н. Липперт получает диплом победителя 
конкурса из рук председателя жюри конкурса, проректора 
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Приложение № 1 
Белое письмо консорциума «5П Детская медицина»

Искусственный интеллект и цифровизация 
в концепции «5П-педиатрии»: от управления 
болезнями к управлению здоровьем ребенка
Актуальность 

• Современная педиатрия стоит на пороге фунда-
ментальных изменений. 

• Традиционная модель, ориентированная на ле-
чение уже возникших заболеваний, уступает место 
проактивной парадигме. 

• Движущей силой этой трансформации высту-
пают цифровые технологии и искусственный интел-
лект (ИИ). 

Наиболее полно этот переход описывает модель 
«5П медицины», адаптированная под задачи педиа-
трии. 

Она включает пять ключевых принципов: предик-
тивность, превентивность, персонализация, парти-
сипативность и прецизионность. 

1. Предиктивная педиатрия (Predictive Medicine)
Предиктивность – способность медицины про-

гнозировать развитие заболеваний до появления 
клинических симптомов. 

Основой этого подхода является анализ больших 
массивов данных – эпидемиологических, генетиче-
ских, клинических, поведенческих и экологических. 

ИИ анализирует перинатальные данные, резуль-
таты генетических исследований, показатели роста, 
семейный анамнез и результаты скринингов. 

Искусственный интеллект играет ключевую роль 
в предиктивной медицине.

Алгоритмы машинного обучения способны вы-
являть скрытые закономерности в данных, которые 
невозможно обнаружить традиционными методами 
статистики. 

Примеры в педиатрии
• Неонатальный скрининг: ИИ ускоряет и повы-

шает точность интерпретации тандемной масс-спек-
трометрии для выявления редких наследственных 
болезней обмена веществ на 25% [1,2].

• Ретинопатия недоношенных: нейросети анали-
зируют цифровые изображения глазного дна у глубо-
ко недоношенных детей, предсказывая риск слепоты 
точнее, чем эксперты [3–5].

• Неонатология: ИИ-алгоритмы анализируют 
тренды жизненно важных показателей недоношен-
ных детей в отделениях реанимации, предсказывая 

развитие сепсиса за 12–24 часа до его клинических 
проявлений. CNN-модели достигают 90% точности, 
88% чувствительности, 92% специфичности при 
AUC 0,95. Калькулятор EOS (Kaiser Permanente) ши-
роко внедрен в клиническую практику [19].

Неврологические заболевания у детей 
Неврологические заболевания у детей: разрабаты-

ваются программы, позволяющие ускорять процесс 
расшифровки данных ЭЭГ, фиксировать приступы 
в режиме реального времени, а также предсказывать 
развитие приступа; создана компьютерная модель, по-
зволяющая в режиме ЭЭГ-мониторинга предсказать 
развитие приступа за час до его появления с точно-
стью 99,6%; умные браслеты, информирующие паци-
ента и его родственников о первых симптомах разво-
рачивающегося судорожного приступа, для оказания 
своевременной помощи. Предпринимаются попытки 
анализа данных электроэнцефалографии (ЭЭГ) и ви-
деомониторинга движений младенцев для выявле-
ния рисков расстройств аутистического спектра и  
ДЦП [6–8].
2. Превентивная педиатрия (Preventive Medicine)

• Превентивность предполагает предупреждение 
развития заболевания на основе выявленных рисков. 

• Если предиктивная медицина отвечает на во-
прос «Что может произойти?», то превентивная – 
«Что нужно сделать, чтобы этого не произошло?»

• Цифровизация позволяет отслеживать состоя-
ние здоровья в режиме реального времени. Носимые 
устройства (фитнес-браслеты, смарт-часы) фикси-
руют частоту сердечных сокращений, уровень фи-
зической активности, качество сна. Эти данные пе-
редаются в цифровые системы, где анализируются с 
помощью ИИ.

Примеры в педиатрии
• Прогнозирование вспышек инфекций: ИИ-мо-

дели анализируют данные о посещаемости школ, 
детских садов и сведения эпидемиологического 
надзора, интернет-поисковые тренды и социальные 
сети для прогнозирования подъема заболеваемости 
гриппом, ОРВИ или другими инфекционными за-
болеваниями [9, 10].

• Профилактика ожирения и нарушений осан-
ки: мобильные приложения и геймифицированные 
платформы, интегрированные с умными часами 
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(безопасными для детей), мотивируют к физической 
активности и формируют правильные пищевые при-
вычки. 

Но! Однако важно отметить, что алгоритмы об-
наружения аритмий в детских смарт-часах работают 
некорректно (они одобрены FDA только для взрос-
лых), что приводит к ложноположительным резуль-
татам и повышению тревожности [11, 12].

• Вакцинопрофилактика: цифровые календари 
прививок с ИИ-напоминаниями и анализом про-
тивопоказаний повышают приверженность вакци-
нации. SMS-напоминания статистически значимо 
повышают своевременность вакцинации, особенно 
для детей с пропущенными прививками. ИИ также 
используется для идентификации «детей нулевой 
дозы» в странах с низким и средним доходом [13, 14].

 
3. Персонализированная педиатрия (Personalized 
Medicine)

• Персонализация означает подбор лечения с уче-
том индивидуальных особенностей пациента – гено-
типа, возраста, образа жизни, сопутствующих забо-
леваний.

• Традиционная медицина часто использует усред-
ненные схемы лечения, основанные на клинических 
исследованиях больших групп пациентов. 

• Но! Реакция на один и тот же препарат может су-
щественно различаться, кроме того, из исследования 
исключаются пациенты с тяжелым течением болез-
ни, сопутствующими патологиями и т.д.

• Искусственный интеллект анализирует комплекс 
данных пациента и помогает выбрать оптимальную 
стратегию терапии. Важным направлением является 
фармакогеномика – изучение влияния генетических 
особенностей на эффективность лекарств.

Примеры в педиатрии
• Фармакогенетика: ИИ помогает подбирать без-

опасные дозы антиконвульсантов при эпилепсии у 
детей с учетом вариантов генов, влияющих на мета-
болизм печени. Это критически важно для предот-
вращения токсичности.

• Совместное использование популяционной 
фармакокинетики и машинного обучения опти-
мизирует дозирование вальпроевой кислоты у де-
тей с эпилепсией. Так, система глубокого обучения 
(Severance Children’s Hospital, 2024) предлагает выбор 
оптимальных антиэпилептических препаратов на ос-
нове истории болезни пациента [15–17].

• Педиатрическая онкология: современные 
ИИ-фреймворки интегрируют мультиомные и фено-
типические сигналы для приоритизации препаратов 
и комбинаций. Секвенирование всего генома в соче-
тании с ИИ значительно продвигает диагностику и 
лечение злокачественных заболеваний в педиатрии, 
включая идентификацию мутационной нагрузки 

опухоли, дефицита гомологичной рекомбинации и 
микросателлитной нестабильности [17, 18].

4. Партисипативная медицина (Participatory 
Medicine)

• В педиатрии ключевым партнером врача стано-
вится не только сам ребенок (по мере взросления), но 
и его родители или опекуны. 

• Партисипативность – это вовлечение семьи в 
заботу о здоровье ребенка, партнерские отношения 
пациента (законного представителя) и врача.

• Цифровые технологии способствуют этому про-
цессу. Электронные медицинские карты, дневники, 
мобильные приложения, онлайн-консультации дела-
ют информацию доступной и прозрачной.

Примеры в педиатрии
• Чат-боты: разработан педиатрический меди-

цинский чат-бот для решения проблем перегружен-
ности приемных отделений (Сингапур). 

Исследование 2025 года (JMIR Pediatrics) показа-
ло, что родители и дети статистически значимо чаще 
готовы использовать специализированный медицин-
ский чат-бот по сравнению с ChatGPT для управле-
ния хроническим заболеванием ребенка. 

Исследование ИИ-чат-ботов в педиатрических 
неотложных ситуациях (Cureus, 2025) показало, что 
ChatGPT способен генерировать рекомендации по 
педиатрической реанимации, но его ответы требуют 
дальнейшей валидации [21, 22].

Телемедицина в школах
• Формулировка «онлайн-консультации с педиа-

тром прямо в школе» не имеет широкой доказатель-
ной базы как массовая практика. 

• Внедрение ИИ в первичную педиатрическую по-
мощь находится на ранних стадиях.

• Рекомендуется использовать менее категорич-
ную формулировку: «Телемедицинские консульта-
ции с педиатром, в том числе из школьных медицин-
ских кабинетов» [23].

Хронические заболевания (сахарный диабет, 
ожирение, хронические заболевания легких и дру-
гие) и мобильные приложения для контроля состоя- 
ния и лечения. 

Мобильное приложение для пациентов с сахар-
ным диабетом анализирует уровень глюкозы и пред-
лагает корректировку питания или дозы инсулина под 
контролем врача. Повышение информированности па-
циентов способствует лучшему соблюдению рекоменда-
ций (комплаентности) и улучшает результаты лечения.

5. Прецизионная педиатрия (Precision Medicine)
• Прецизионность фокусируется на высокой точ-

ности диагностики и таргетного лечения на основе 
детального анализа биологических данных. 
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• Прецизионная медицина ориентируется на вы-
деление подгрупп пациентов с общими биомарке-
рами – измеряемыми показателями биологических 
процессов. 

• ИИ позволяет анализировать огромные масси-
вы данных: геномные последовательности, протеом-
ные профили (совокупность белков), данные визуа-
лизации (КТ, МРТ).

Примеры в педиатрии
• Орфанные (редкие) заболевания: в педиатрии 

сосредоточено большинство редких болезней. ИИ 
помогает сопоставлять фенотип (симптомы) с гене-
тическими вариантами, сокращая «диагностическую 
одиссею» (годы хождений по врачам) до нескольких 
месяцев. 

• Face2Gene (FDNA Inc.) – это комплексная про-
граммная платформа, основанная на алгоритмах 
DeepGestalt и GestaltMatcher, которая анализирует 
портретные фотографии пациентов и предлагает до 
30 кандидатных синдромов в приоритизированном 
списке. Валидационное исследование показало, что 
программа верно включала диагноз в дифференци-
альный список в 98% случаев, в top-3 – в 93% для рас-
пространенных синдромов и в 75% для ультраредких 
заболеваний [24, 25].

Роль цифровизации как основы «5П медицины»
• Все пять принципов невозможны без цифровой 

инфраструктуры. 
• Электронные медицинские записи, облачные 

хранилища данных, стандартизированные протоко-
лы передачи информации создают основу для анали-
за и обмена медицинскими данными.

• Большие данные (Big Data) в медицине включа-
ют информацию о миллионах пациентов. Их обра-
ботка требует применения алгоритмов машинного 
обучения – методов, позволяющих компьютеру «обу- 
чаться» на данных без явного программирования.

В России
• В ЕГИСЗ к концу 2024 года содержалось  

1,7 млрд электронных медицинских документов, а 
за 11 месяцев 2025 года зарегистрировано 2,1 млрд 
СЭМД [29, 30].

• 53 медицинских изделия с ИИ зарегистриро-
вано Росздравнадзором (48 из них – отечествен-
ные), они используются в 85 регионах РФ [29].

• Платформа МосМедИИ обработала более 9 млн  
исследований [29].

• Проведено более 8 млн онлайн-консуль- 
таций [29].

• Стандарт FHIR (HL7) остается ключевым для 
обмена медицинскими данными, хотя исследова-
ние 2025 года показало, что лишь 33,8% элементов 
педиатрических исследований удается сопоставить 
с FHIR [31, 32].

GestaltMatcher, которая анализирует портретные фотографии 
пациентов и предлагает до 30 кандидатных синдромов в 
приоритизированном списке. Валидационное исследование 
показало, что программа верно включала диагноз в 
дифференциальный список в 98% случаев, в top-3 – в 93% для 
распространенных синдромов и в 75% для ультраредких 
заболеваний [24, 25].

Роль цифровизации как основы 5П-медицины

GestaltMatcher, которая анализирует портретные фотографии 
пациентов и предлагает до 30 кандидатных синдромов в 
приоритизированном списке. Валидационное исследование 
показало, что программа верно включала диагноз в 
дифференциальный список в 98% случаев, в top-3 – в 93% для 
распространенных синдромов и в 75% для ультраредких 
заболеваний [24, 25].

Роль цифровизации как основы 5П-медицины

GestaltMatcher, которая анализирует портретные фотографии 
пациентов и предлагает до 30 кандидатных синдромов в 
приоритизированном списке. Валидационное исследование 
показало, что программа верно включала диагноз в 
дифференциальный список в 98% случаев, в top-3 – в 93% для 
распространенных синдромов и в 75% для ультраредких 
заболеваний [24, 25].

Роль цифровизации как основы 5П-медицины
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Риски и вызовы цифровизации в педиатрии
Интеграция ИИ и цифровых технологий невоз-

можна без осознания рисков, связанных с этим про-
цессом:

1. Безопасность данных и приватность: требу-
ются усиленные меры киберзащиты и строгое регу-
лирование доступа к генетической информации.

2. Этичность: алгоритмы должны проходить ва-
лидацию на педиатрических выборках, чтобы не дис-
криминировать детей с возрастными особенностями 
развития.

3. Цифровой разрыв: использование передовых 
технологий может углубить неравенство в доступе к 
качественной медицине между жителями мегаполи-
сов и отдаленных регионов.

4. Роль врача: ИИ остается инструментом 
поддержки принятия решений, но не заменяет 
клиническое мышление и эмпатию педиатра. За-
ключительное слово всегда должно оставаться за 
человеком.

5. Алгоритмическая предвзятость (bias): только 
0,38% педиатрических ИИ-моделей доходят до ста-
дии клинического тестирования, а 77% исследований 
демонстрируют высокий риск предвзятости. Боль-
шинство педиатрических ИИ-алгоритмов обучены 
на данных взрослых и не валидированы для разных 
возрастных групп детей [33, 34, 15].

6. Ограниченность данных: дефицит специфи-
ческих педиатрических датасетов, вариативность 
по стадиям развития ребенка и редкость многих 
детских заболеваний создают значительные препят-
ствия [34].

7. Цифровые двойники (Digital twins): новая 
перспективная технология для педиатрических кли-
нических исследований. Виртуальные модели паци-
ентов могут снизить необходимость участия детей в 
испытаниях неэффективных терапий, сократить сро-
ки и стоимость апробации [35, 36].

Заключение
• Концепция «5П педиатрии» формирует образ 

медицины будущего – проактивной, точной и чело-
векоцентричной. 

• Искусственный интеллект и цифровизация вы-
ступают не самоцелью, а технологическим фундамен-
том, позволяющим реализовать эту модель на прак-
тике. 

• В совокупности эти принципы формируют но-
вую систему здравоохранения, где технологии слу-
жат не заменой врача, а инструментом повышения 
качества и доступности медицинской помощи. 

• Ключевая задача сегодня –обеспечить безопас-
ное, этичное и равноправное внедрение этих техно-
логий.

Вклад искусственного интеллекта и цифровизации в реализацию принципов «5П педиатрии»

Технологический 
фактор

Предиктивная 
педиатрия

Превентивная 
педиатрия

Персонализиро-
ванная педиа-
трия

Партисипативная 
педиатрия

Прецизионная 
педиатрия

Искусственный 
интеллект 

Анализ больших 
данных, прогно-
зирование риска 
заболеваний. 
Прогнозиро-
вание риска 
бронхиальной 
астмы, ожирения, 
сепсиса на основе 
перинатальных 
и генетических 
данных

Прогнозирова-
ние ухудшения 
состояния, 
формирование 
профилактиче-
ских рекоменда-
ций. Выявление 
ранних призна-
ков ухудшения 
состоя- 
ния (обострение 
астмы, декомпен-
сация диабета)

Подбор тера-
пии (препарат и 
доза) с учетом 
генетических 
и клинических 
особенностей 
(фармакогенети-
ческих особенно-
стей). Таргетная 
терапия в детской 
онкологии на 
основе молеку-
лярного профиля 
опухоли

Персонализиро-
ванные цифровые 
рекомендации, 
интеллектуальные 
системы под-
держки (кон-
троль симптомов, 
напоминания о 
терапии)

Высокоточная ди-
агностика (анализ 
КТ, МРТ, гистоло-
гических исследо-
ваний), выявле-
ние биомаркеров. 
Анализ геномных, 
протеомных, 
метаболомных 
данных

Цифровизация

Сбор и хранение 
медицинских дан-
ных с рождения 
(ЭМК, генетиче-
ские базы, носи-
мые устройства)

Мониторинг 
состояния в ре-
альном времени, 
телемедицина, 
мобильные при-
ложения 

Интеграция 
клинических, 
лабораторных 
и генетических 
данных в единую 
систему 

Доступ к элек-
тронной медкар-
те, онлайн-кон-
сультации. 
Мобильные 
приложения, 
электронные 
дневники 

Платформы обра-
ботки геномных 
данных, стандар-
тизация диагно-
стик.
Регистры редких 
заболеваний. 
Цифровые плат-
формы неона-
тального скри-
нинга 
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Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации

Е.И. Кондратьева1, 2, Т.А. Киян1, 2, Ю.Л. Мельяновская1, 2

1  ФГБНУ «Медико-генетический научный центр имени академика Н.П. Бочкова» (ул. Москворечье, д. 1, г. Москва, 115522, 
Россия)

2  ГБУЗ МО «Научно-исследовательский клинический институт детства Министерства здравоохранения Московской 
 области» (ул. Коминтерна, 24а, стр. 1, г. Мытищи, 115093, Россия)

Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 
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Профессиональное выгорание у медицинских 
работников медицинских организаций 
педиатрического профиля Московской области: 
данные регионального мониторинга  
2024–2025 годов

Паснова Е.В., Багаева В.В., Львов З.Д.

Научно-исследовательский клинический институт детства Министерства здравоохранения Московской 
области (141009, Россия, Московская обл., г.о. Мытищи, г. Мытищи, ул. Коминтерна, д. 24а, стр. 1)

Резюме
Отечественные исследования профессионального 

выгорания медицинского персонала преимущественно 
выполнены на одиночных поперечных срезах в выбор-
ках 100–300 человек; данных регионального масштаба 
по медицинским организациям педиатрического про-
филя в открытой литературе не обнаружено.

Цель. Установить распространенность и структур-
ные характеристики профессионального выгорания у 
медицинских работников медицинских организаций 
педиатрического профиля Московской области и опи-
сать ассоциации между уровнем выгорания и демогра-
фическими, профессиональными характеристиками 
респондентов по данным двухволнового мониторинга 
2024–2025 годов.

Материалы и методы. В двух независимых волнах 
(сентябрь 2024-го – N = 2047, март 2025-го – N = 931; 
суммарно 2978 наблюдений из медицинских органи-
заций Подмосковья, оказывающих помощь детскому 
населению) применен опросник MBI-HSS в адаптации 
Н.Е. Водопьяновой и Е.С. Старченковой. Использованы 
критерии Манна – Уитни U, Краскела – Уоллиса H, χ² 
Пирсона и бинарная логистическая регрессия.

Результаты. Распространенность высокой степени 
выгорания составила 35,4% в сентябре 2024 и 40,1% в 
марте 2025 года (χ²(2) = 6,62; p = 0,037). Прирост меж-
ду волнами сохраняется при контроле по полу, возрасту, 
стажу и профессиональной категории (OR = 1,26; 95% ДИ 
1,07–1,48; p = 0,005). Межпрофессиональные различия 
между врачами и средним медицинским персоналом 
статистической значимости не достигли; немедицин-
ский персонал показал более низкий риск выгорания 
(OR = 0,63; 95% ДИ 0,40–0,99; p = 0,047). Во второй волне 
выявлен возрастной градиент: у специалистов 30–39 лет 
высокая степень выгорания зафиксирована в 50,8% слу-
чаев, у респондентов старше 60 лет – в 29,0%.

Заключение. Получены данные о распространен-
ности выгорания среди специалистов педиатрической 
службы Подмосковья на выборке регионального мас-
штаба с применением дизайна повторных независи-
мых поперечных срезов, редко применяемого в русско- 
язычной литературе при изучении выгорания медицин-
ского персонала. Базовая величина в 35–40% высокой 
степени выгорания задает точку отсчета, относительно 
которой можно оценивать эффективность программ 
профилактики.

Ключевые слова: профессиональное выгорание, медицинские работники, медицинские организации пе-
диатрического профиля, MBI, Московская область.

Для цитирования: Паснова Е.В., Багаева В.В., Львов З.Д. Профессиональное выгорание у медицин-
ских работников медицинских организаций педиатрического профиля Московской области: данные ре-
гионального мониторинга 2024–2025 годов. Архив педиатрии и детской хирургии. 2026; 4 (2): 25–36. 
DOI: 10.66825/2949-4664-apps-4-2-25-36.

ОРИГИНАЛЬНАЯ СТАТЬЯ



26

СВЕДЕНИЯ ОБ АВТОРАХ / INFORMATION ABOUT THE AUTHORS
Паснова Екатерина Витальевна, заведующий Учебным центром 
профессионального развития компетенций в педиатрии; e-mail: 
repjeva.katerina@gmail.com; https://orcid.org/0000-0002-0317-0502. 
(ответственный за переписку)
Багаева Вера Владимировна, начальник отдела развития 
профессиональных и надпрофессиональных компетенций в педиатрии 
Учебного центра профессионального развития компетенций в педиатрии; 
e-mail: vera.bagaeva.psy@gmail.com; https://orcid.org/0009-0004-
2283-8629.
Львов Захар Денисович, старший преподаватель Учебного центра 
профессионального развития компетенций в педиатрии; e-mail: 
zahlvov@gmail.com; https://orcid.org/0009-0003-0686-2066.
Конфликт интересов.
Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.
Финансирование. Внешнее финансирование не привлекалось. 

Ekaterina V. Pasnova, Head of the Educational Centre for professional 
development of competences in paediatrics; e-mail: repjeva.katerina@
gmail.com; https://orcid.org/0000-0002-0317-0502.
Vera V. Bagaeva, Head of the department for the development of professional 
and supra-professional competences in paediatrics of the Educational 
Centre for professional development of competences in paediatrics; e-mail: 
vera.bagaeva.psy@gmail.com; https://orcid.org/0009-0004-2283-8629.
Zakhar D. Lvov, Senior Lecturer of the Educational Centre for professional 
development of competences in paediatrics; e-mail: zahlvov@gmail.com; 
https://orcid.org/0009-0003-0686-2066.
Conflict of Interest Statement.The authors declare that they have no 
conflicts of interest.
Funding. No external funding was attracted. 

Occupational burnout in healthcare workers  
of medical institutions providing pediatric care  
in the Moscow Region: data from regional 
monitoring 2024–2025

E.V. Pasnova, V.V. Bagaeva, Z.D. Lvov

Research Clinical Institute of Childhood of the Moscow Region (Bldg. 1, 24a Kominterna str., Mytishchi, 
Russia, 141009)

Summary 
Russian-language studies of healthcare worker 

burnout are predominantly single cross-sectional surveys 
with 100–300 participants; no regional-scale data on 
medical institutions providing pediatric care have been 
published. 

Aim. To estimate the prevalence and structural 
characteristics of occupational burnout among healthcare 
workers in medical institutions providing pediatric care 
in the Moscow Region and describe its associations with 
demographic and occupational characteristics.

Materials and methods. Two independent waves were 
conducted (September 2024, N = 2047, March 2025, N = 
931; total 2978 observations from medical institutions of 
the Moscow Region providing pediatric care) using the 
MBI-HSS in the Russian adaptation by N.E. Vodopyanova 
and E.S. Starchenkova. Mann – Whitney U, Kruskal – 
Wallis H, Pearson χ² tests and binary logistic regression 
were used.

Results. High-degree burnout prevalence was 35.4% 
in September 2024 and 40.1% in March 2025 (χ²(2) = 6.62; 
p = 0.037). The between-wave increase persisted after 
adjustment for demographic and occupational covariates 
(OR = 1.26; 95% CI 1.07–1.48; p = 0.005). Differences 
between physicians and nursing staff did not reach 
statistical significance; non-medical personnel showed 
a protective profile (OR = 0.63; 95% CI 0.40–0.99; p = 
0.047). An age gradient emerged only in wave 2: 50.8% 
of specialists aged 30–39 vs 29.0% of those aged 60+ 
showed high-degree burnout.

Conclusion. The study provides regional-scale 
burnout prevalence estimates in pediatric healthcare 
of the Moscow Region using a design rarely applied 
in Russian-language burnout research. The 35–40% 
baseline establishes a reference point for evaluating 
preventive programs.

Keywords: occupational burnout, burnout syndrome, healthcare workers, pediatric healthcare institutions, 
Maslach Burnout Inventory, Moscow Region, regional monitoring.
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Введение
Проблема профессионального выгорания в ме-

дицине рассматривается в литературе уже длитель-
ное время, и само ее обсуждение стало привычным. 
Вместе с тем эмпирические данные, накопленные за 
последние десять лет, противоречат гипотезе о по-
степенном преодолении этого явления. В репрезента-
тивной серии Shanafelt et al., охватывающей изучение 
американских врачей с 2011 по 2021 год по методо-
логии повторных независимых срезов, видно, что 
доля выгоревших специалистов выросла с 38,2% в 
2020-м до 62,8% в 2021 году – зарегистрирован один 
из крупнейших однолетних скачков [1]. Педиатри-
ческие учреждения не составляют исключения: три 
волны национального опроса педиатров-резидентов 
США устойчиво зафиксировали более 50% высокого 
выгорания вне зависимости от года измерения [2]. 
Систематический обзор 182 исследований и свыше  
109 тысяч врачей показал, что само понятие «выгора-
ние» используется в 142 вариантах определений, при 
этом распространенность по большинству операцио-
нализаций превышает треть [3].

Профессиональное выгорание включено в МКБ-11  
как профессиональный феномен (код QD85) и опре-
деляется через три измерения – истощение энергии, 
нарастающую психическую дистанцированность от 
работы и ощущение снижающейся профессиональ-
ной эффективности [4]. Именно это трехфакторное 
определение лежит в основе Опросника професси-
онального выгорания (Maslach Burnout Inventory 
(MBI)), наиболее распространенного психометриче-
ского инструмента в исследованиях выгорания, пред-
ставленного в русскоязычной практике адаптацией 
Н.Е. Водопьяновой и Е.С. Старченковой, сохраня-
ющей трехшкальную структуру оригинала (эмоци-
ональное истощение, деперсонализация, редукция 
личных достижений), с нормами для отечественных 
выборок [5].

 В педиатрии складывается особая конфигурация 
профессиональной нагрузки. Врач взаимодействует 
с пациентом опосредованно, через родителя, нужда-
ющегося в собственной психологической поддержке, 
и цена ошибки в данном контексте воспринимается 
как критически значимая. Систематический обзор, 
охвативший 78 исследований педиатрического се-
стринского персонала, показал, что показатели MBI 
в педиатрии сопоставимы с общеклинической прак-
тикой или превышают ее [6]; по данным метаанализа, 
распространенность высокого эмоционального исто-
щения среди медсестер, работающих с детьми, состав-
ляет 31%, деперсонализации – 21% [7]. Проблема не 
ограничивается рамками одного учреждения или от-
дельной страны, а носит глобальный характер.

В России общая картина исследований выго-
рания остается фрагментарной. Онлайн-опрос 
852 практикующих врачей зафиксировал высокий  

уровень эмоционального истощения у 32%, сим-
птомы выгорания в широком смысле – у 65%; среди 
предикторов риска на первый план вышли напря-
женные отношения в коллективе и неравномерное 
распределение нагрузки [8]. В ковидный период 
одно из наиболее цитируемых отечественных ис-
следований зафиксировало высокое эмоциональное 
истощение у 35% сотрудников медицинского ста-
ционара и суицидальные мысли у 6,7% [9]. Среди 
устойчиво воспроизводящихся групп риска – ме-
дицинские работники со стажем до пяти лет, жен-
щины, сотрудники немедицинских специальностей 
[10]. При всем объеме накопленных публикаций в 
отечественной литературе обнаруживается струк-
турный дефицит, который сложно оставить без вни-
мания: подавляющее большинство работ – это оди-
ночные поперечные срезы на выборках в 100–300 
человек, как правило, в одном-двух учреждениях. 
Медицинские организации педиатрического про-
филя как самостоятельный объект представлены 
единицами исследований, ни одно из которых не ох-
ватывало выборку регионального масштаба.

В настоящее время не существует единой мето-
дологической базы исследования выгорания. Усто-
явшимся стандартом мониторинга выгорания в 
международной литературе является использова-
ние повторных независимых поперечных срезов, в 
рамках которого каждая волна образует самосто-
ятельную репрезентативную выборку одной и той 
же популяции, фиксируемую в различные моменты 
времени. Такой дизайн позволяет регистрировать 
агрегированные изменения без отслеживания одних 
и тех же респондентов, что критически важно в усло-
виях клинических учреждений, где текучесть кадров 
и анонимность препятствуют проведению панельных 
исследований. Серия исследований Shanafelt, нередко 
называемая эталонной для мониторинга врачебного 
благополучия и охватывающая период с 2011 по 2021 
год, построена именно на этом принципе [1, 11, 12]. 
В русскоязычной академической традиции примени-
тельно к выгоранию медицинского персонала дизайн 
повторных независимых поперечных срезов исполь-
зуется редко.

Настоящее исследование проведено в медицин-
ских организациях Московской области, оказыва-
ющих помощь детскому населению, в ходе програм-
мы психологического мониторинга, организованной 
ГБУЗ Московской области «НИКИ детства Минздра-
ва Московской области» (далее – НИКИ детства) со-
вместно с этими организациями. В двух независимых 
волнах (сентябрь 2024 и март 2025 года) обследованы 
в совокупности около 3000 медицинских работников 
из десятков медицинских организаций региона. 

Данное исследование в определенной степени 
может восполнить несколько пробелов, а имен-
но: обеспечение регионального масштаба выборки,  
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применение двухволнового RCS-дизайна с методоло-
гическим обоснованием и сопоставление на единой 
аналитической базе трех профессиональных катего-
рий персонала – врачей, среднего медицинского пер-
сонала и немедицинских работников.
Цель 

Установить распространенность и структурные 
характеристики профессионального выгорания ме-
дицинских работников медицинских организаций 
Московской области, оказывающих помощь детскому 
населению, и описать ассоциации между уровнем вы-
горания и демографическими, профессиональными 
характеристиками респондентов по данным двухвол-
нового мониторинга 2024–2025 годов.
Материалы и методы

Дизайн
Дизайн исследования – повторные независимые 

поперечные срезы (repeated cross-sectional, RCS): ка-
ждая из двух волн представляет самостоятельную 
репрезентативную выборку из одной и той же по-
пуляции в разные временные точки, без попытки 
отследить одних и тех же участников. Этот класс ди-
зайна является методологически самостоятельным и 
признанным для институционального мониторинга: 
эмпирическое сопоставление RCS и панельных схем 
на одной популяции продемонстрировало содержа-
тельное совпадение основных выводов [13]. Фор-
мально дизайн описан еще в канонической работе 
Дж. Файрбоу [14] и систематизирован в современных 
методологических обзорах [15]. RCS-схема устраня-
ет кондиционирование респондентов, обеспечивает 
анонимность участия и позволяет агрегировать вол-
ны разного объема без потерь на выбывание. В меж-
дународных исследованиях выгорания RCS-дизайн 
закрепился как стандарт долгосрочного наблюдения. 
На нем построены серия Shanafelt et al. по американ-
ским врачам за 2011–2021 годы [1, 11, 12], националь-
ные обследования педиатров-резидентов США [2] и 
институциональные мониторинги педиатрических 
клиник, где трехволновое отслеживание агрегатных 
показателей MBI стало рабочей методологией [16].

Выборка и процедура сбора данных
В исследовании участвовали медицинские работ-

ники медицинских организаций Московской области, 
оказывающих помощь детскому населению, вклю-
ченных в программу психологического мониторинга 
НИКИ детства. Анкетирование проводилось дважды, 
в сентябре 2024 и в марте 2025 года. В первую волну 
вошли данные 2047 респондентов из 63 структурных 
подразделений, во вторую – 931 респондент из 44 
структурных подразделений. Суммарная аналити-
ческая выборка составила 2978 наблюдений. В обеих 
волнах представлены 43 подразделения; 20 участвова-
ли только в первой волне, 1 – только во второй. Крите-
рий включения – работа в обследуемой организации на 
момент проведения соответствующей волны опроса.  

Критериев исключения не предусмотрено; участие 
являлось добровольным и анонимным.

Сбор данных осуществлялся в электронном 
формате, персональные идентификаторы в анали-
тическую базу не передавались. Ввиду анонимного 
характера данных информированное согласие реа-
лизовывалось через добровольный факт заполнения 
анкеты.

Инструмент
Уровень профессионального выгорания оцени-

вался с помощью русскоязычной адаптации Maslach 
Burnout Inventory (MBI-HSS) в версии Н.Е. Водопья-
новой и Е.С. Старченковой [5]. Методика включает 22 
утверждения, которые распределены по трем субшка-
лам.

Эмоциональное истощение (ЭИ, 9 пунктов) – ощу-
щение эмоциональной опустошенности и усталости 
от профессиональной деятельности. Диапазон бал-
лов: 0–54. Уровни: низкий – 0–15 баллов, средний – 
16–24, высокий – 25 и выше.

Деперсонализация (ДП, 5 пунктов) – циничное 
дистанцирование от реципиентов профессиональной 
помощи. Диапазон баллов: 0–30. Уровни: низкий – 
0–5, средний – 6–10, высокий – 11 и выше.

Редукция личных достижений (РЛД, 8 пунктов) – 
снижение субъективного ощущения профессиональ-
ной компетентности и успешности. Шкала обратная: 
высокий балл соответствует сохранному чувству эф-
фективности. Диапазон баллов: 0–48. Уровни: низкий 
(благополучный) – 37 и выше, средний – 31–36, высо-
кий (неблагополучный) – 30 и ниже.

Интегральный показатель степени выгорания рас-
считывался как сумма порядковых кодов уровней по 
трем субшкалам (диапазон 3–9). Степени выгорания: 
низкая – сумма 3; средняя – 4–6; высокая – 7–9. Для 
логистических моделей использовался бинарный ис-
ход: высокая степень (1) против низкой и средней (0).

Переменные
Зависимые переменные: баллы по субшкалам ЭИ, 

ДП, РЛД (непрерывные); порядковый уровень по ка-
ждой субшкале (1/2/3); интегральная степень выгора-
ния (низкая/средняя/высокая).

Независимые переменные: волна обследования 
(сентябрь 2024-го / март 2025-го); профессиональная 
категория (врач / средний медицинский персонал / 
немедицинский персонал); пол; возраст (полных лет); 
общий медицинский стаж (полных лет); стаж работы 
в данной организации (полных лет). В качестве кон-
текстных переменных зафиксированы: участие в пси-
хологических тренингах НИКИ детства в текущем 
году (да / нет / не знал о возможности), обращение за 
консультацией к психологам НИКИ детства (да / нет /  
не знал о возможности) и наименование медицин-
ской организации.

Подготовка данных
Перед основным статистическим анализом исход-
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ная база данных была подвергнута очистке, включав-
шей проверку на наличие пропусков, ошибок ввода, 
дублирующихся записей, а также удаление выбросов 
за пределами заданных диапазонов. В сентябрьской 
волне обнаружено 25 записей с аномальными значе-
ниями возраста (вероятные ошибки ввода в виде дат 
рождения целиком), из которых 16 восстановлены 
расчетным путем (2024 минус год рождения), 9 за-
писей по переменной «возраст» получили значение 
«пропуск данных». Выбросы по общемедицинскому 
стажу (значения < 0 или > 70 лет, а также превышаю-
щие возраст респондента) выявлены у 7 человек (сен-
тябрь) и 2 человек (март); соответствующие значения 
обнулены. Ни одно наблюдение целиком из анализа 
не исключалось; пропуски учитываются при расчете 
знаменателей в каждой подгруппе.

Методы статистической обработки
Статистическая обработка данных выполнялась в 

программе Jamovi (версия 2.7.17). В связи с ординаль-
ной природой суммарных баллов MBI и нарушением 
условия нормальности их распределения в качестве 
основных тестов для сравнения двух групп по непре-
рывным показателям использовался критерий Ман-
на – Уитни U; для сравнения трех групп – критерий 
Краскела – Уоллиса H. Парные сравнения категорий 

персонала по баллам субшкал проводились post-
hoc методом Манна – Уитни. Для сравнения катего-
риальных распределений применялся критерий χ² 
Пирсона. Связь непрерывных предикторов с риском 
высокой степени выгорания оценивалась методом 
бинарной логистической регрессии с вычислением 
отношений шансов (OR) и 95% доверительных ин-
тервалов. В регрессионных моделях референсными 
категориями выступали: волна – сентябрь 2024-го, 
пол – женский, профессиональная категория – сред-
ний медицинский персонал. Уровень статистической 
значимости принят равным 0,05; поправка на мно-
жественность сравнений не применялась, что ого-
ворено в разделе ограничений. Корреляция между 
возрастом и общемедицинским стажем (Спирмен  
ρ = 0,91) учтена при интерпретации регрессионных 
коэффициентов.
Результаты

Характеристики выборки
Характеристики обеих волн представлены в  

табл. 1. Выборки сопоставимы по половозрастному 
составу и профессиональной структуре: доля жен-
щин составила 93,5% в сентябре 2024 года и 92,7% в 
марте 2025 года; средний возраст – 45,1 и 46,8 года 
соответственно. Врачи и средний медицинский  

Таблица 1. Характеристики выборки по волнам мониторинга
Table 1. Sample characteristics by monitoring waves

Показатель Сентябрь 2024-го (N = 2047) Март 2025-го (N = 931)

Пол 
Женщины, n (%) 1914 (93,5) 863 (92,7)
Мужчины, n (%) 133 (6,5) 68 (7,3)
Возраст, лет 
M (SD) 45,1 (13,1) 46,8 (13,5)
Медиана [Q1; Q3] 45 [35; 54] 47 [36; 57]
Диапазон 18–78 18–79
Общемедицинский стаж, лет
M (SD) 21,3 (13,9) 22,4 (14,3)
Медиана [Q1; Q3] 20 [9; 32] 21 [10; 34]
Стаж работы в организации, лет
 M (SD) 12,9 (12,4) 13,8 (12,9)
Медиана [Q1; Q3] 8 [3; 20] 10 [3; 21]
Профессиональная категория
 Врачи, n (%) 952 (46,5) 434 (46,6)
Средний медицинский персонал, n (%) 1037 (50,7) 446 (47,9)
Немедицинский персонал, n (%) 58 (2,8) 51 (5,5)
Число подразделений 63 44
Участие в тренингах НИКИ детства
 Да, n (%) 613 (29,9) 211 (22,7)
Нет, n (%) 1168 (57,1) 600 (64,4)
Не знал (-а) о возможности, n (%) 266 (13,0) 120 (12,9)
Обращение к психологу НИКИ детства
 Да, n (%) 48 (2,3) 25 (2,7)

Примечание: данные по возрасту приведены для N = 2038 (сентябрь 2024-го) и N = 931 (март 2025-го); по общемеди-
цинскому стажу – для N = 2040 и N = 929 соответственно, у части респондентов значения признаны недостоверными 
и исключены из расчетов (см. раздел «Материалы и методы»).
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персонал в совокупности составили около 97% 
обеих выборок. Численность немедицинского пер-
сонала в марте 2025 года несколько выше (5,5% 
против 2,8% в сентябре 2024 года). Доля респон-
дентов, участвовавших в тренингах НИКИ детства, 
снизилась с 29,9% в сентябре до 22,7% в марте; доля 
тех, кто обращался за психологической консульта-
цией, оставалась минимальной в обеих волнах (2,3 
и 2,7%).

Распространенность профессионального  
выгорания

Распределение респондентов по степеням выго-
рания в двух волнах представлено в табл. 2. Доля 
лиц с высокой степенью выгорания составила 
35,4% в сентябре 2024 года (725 из 2047) и 40,1% в 
марте 2025 года (373 из 931). Распределение по сте-
пеням статистически значимо различалось между 
волнами (χ²(2) = 6,62; p = 0,037).

По отдельным субшкалам MBI структура 
уровней между волнами также претерпела значи-
мые изменения (табл. 2). Наиболее выраженный 
сдвиг зафиксирован по шкале эмоционального 
истощения: доля среднего уровня выросла с 9,4 до 

28,7% (χ²(2) = 183,22; p < 0,001). По деперсонали-
зации доля высокого уровня увеличилась с 26,6 до 
34,4% (χ²(2) = 18,95; p < 0,001). По шкале редукции 
личных достижений доля низкого уровня, соот-
ветствующего сохранному чувству профессио-
нальной эффективности, выросла с 35,1 до 40,9% 
(χ²(2) = 9,26; p = 0,010). Средние баллы по всем 
трем субшкалам в марте 2025 года оказались не-
сколько выше, чем в сентябре 2024 года; различия 
статистически значимы (критерий Манна – Уитни,  
все p ≤ 0,001).

Выгорание по профессиональным категориям
Характеристики выгорания по категориям пер-

сонала в каждой волне представлены в табл. 3. 
Доля лиц с высокой степенью выгорания у врачей 
составила 37,5% (сентябрь 2024-го) и 41,7% (март 
2025-го); у среднего медицинского персонала – 34,1 
и 39,5% соответственно; у немедицинского персо-
нала – 24,1 и 31,4%.

Сравнение трех категорий выявило значимые 
различия по шкалам деперсонализации (H = 6,44; p 
= 0,040) и редукции личных достижений (H = 7,31;  

Таблица 2. Распространенность профессионального выгорания по степеням и субшкалам MBI
Table 2. Prevalence of professional burnout by severity  levels and MBI subscales

Показатель Сентябрь 2024-го (N = 2047) Март 2025-го (N = 931) p

Интегральная степень выгорания 

 Низкая, n (%) 298 (14,6) 116 (12,5)

0,037¹Средняя, n (%) 1024 (50,0) 442 (47,5)

Высокая, n (%) 725 (35,4) 373 (40,1)

Эмоциональное истощение

 Низкий уровень, n (%) 958 (46,8) 333 (35,8)

< 0,001¹Средний уровень, n (%) 192 (9,4) 267 (28,7)

Высокий уровень, n (%) 897 (43,8) 331 (35,6)

M (SD) 19,96 (12,39) 20,88 (10,83) 0,001²
Деперсонализация

 Низкий уровень, n (%) 782 (38,2) 314 (33,7)

< 0,001¹Средний уровень, n (%) 721 (35,2) 297 (31,9)

Высокий уровень, n (%) 544 (26,6) 320 (34,4)

M (SD) 8,22 (6,54) 8,55 (5,87) 0,001²
Редукция личных достижений

 Низкий уровень (сохранная 
эффективность), n (%)

719 (35,1) 381 (40,9)

0,010¹Средний уровень, n (%) 604 (29,5) 252 (27,1)

Высокий уровень (редукция 
выражена), n (%)

724 (35,4) 298 (32,0)

M (SD) 31,73 (8,72) 33,23 (9,60) < 0,001²

¹ χ² Пирсона для распределения по трем уровням между волнами. 
² Критерий Манна – Уитни U для сравнения средних баллов между волнами. 
По шкале РЛД более высокий балл соответствует сохранному ощущению профессиональной эффективности (шкала 
обратная).
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p = 0,026) в сентябре 2024 года; в марте 2025 года 
значимые различия сохранились только по шкале 
редукции личных достижений (H = 6,92; p = 0,031). 
Попарное сравнение врачей и среднего медицин-
ского персонала не выявило статистически зна-
чимых различий ни по одной из субшкал, ни по 

частоте высокой степени выгорания ни в одной из 
волн (все p ≥ 0,10; табл. 3).

Все попарные сравнения врачей и среднего ме-
дицинского персонала по субшкалам и по доле вы-
сокой степени выгорания: p ≥ 0,10 в обеих волнах 
(критерий Манна – Уитни и χ²).

Таблица 3. Выгорание по профессиональным категориям
Table 3. Burnout by professional categories

Показатель Врачи Средний медперсонал
Немедицинский 

персонал
p (KW / χ²)¹

Сентябрь 2024-го N = 952 N = 1037 N = 58  –

ЭИ, M (SD) 20,6 (12,4) 19,5 (12,4) 18,0 (11,1) 0,095

ДП, M (SD) 8,5 (6,6) 8,0 (6,5) 6,7 (4,7) 0,040

РЛД, M (SD) 32,0 (8,3) 31,3 (9,1) 34,0 (8,0) 0,026

Высокая степень, n (%) 357 (37,5) 354 (34,1) 14 (24,1) 0,056

Март 2025-го N = 434 N = 446 N = 51  –

ЭИ, M (SD) 21,5 (11,0) 20,3 (10,7) 20,8 (10,4) 0,268

ДП, M (SD) 8,7 (5,9) 8,5 (5,9) 7,3 (4,7) 0,295

РЛД, M (SD) 32,9 (9,0) 33,2 (10,3) 36,1 (8,3) 0,031

Высокая степень, n (%) 181 (41,7) 176 (39,5) 16 (31,4) 0,340

¹ Критерий Краскела – Уоллиса (H) для непрерывных показателей; χ² Пирсона для доли высокой степени. 

Связь выгорания с демографическими и ста-
жевыми характеристиками

Доля лиц с высокой степенью выгорания в раз-
резе пола, возрастных групп и групп по общемеди-
цинскому стажу представлена в табл. 4. В сентябре 
2024 года ни пол (χ²(1) = 0,24; p = 0,625), ни возраст-
ная группа (χ²(4) = 1,32; p = 0,857), ни группа по об-

щемедицинскому стажу (χ²(4) = 1,46; p = 0,833) не 
были статистически значимо связаны с частотой 
высокой степени выгорания. В марте 2025 года кар-
тина изменилась: появились значимые ассоциации 
с возрастом (χ²(4) = 23,57; p < 0,001) и общемеди-
цинским стажем (χ²(4) = 18,31; p = 0,001), тогда как 
пол оставался незначимым (χ²(1) = 0,20; p = 0,654). 

Таблица 4. Частота высокой степени выгорания по подгруппам
Table 4. Frequency of high-degree burnout by subgroups

Подгруппа Сентябрь 2024-го Март 2025-го

Пол p = 0,625 p = 0,654

Женщины 681/1914 (35,6%) 348/863 (40,3%)

Мужчины 44/133 (33,1%) 25/68 (36,8%)

Возраст, лет p = 0,857 p < 0,001

18–29 101/286 (35,3%) 57/117 (48,7%)

30–39 150/446 (33,6%) 91/179 (50,8%)

40–49 193/523 (36,9%) 90/223 (40,4%)

50–59 154/442 (34,8%) 79/219 (36,1%)

60 и старше 124/341 (36,4%) 56/193 (29,0%)

Общемедицинский стаж, лет p = 0,833 p = 0,001

0–4 110/290 (37,9%) 53/106 (50,0%)

5–9 73/221 (33,0%) 50/120 (41,7%)

10–19 159/445 (35,7%) 92/192 (47,9%)

20–29 159/455 (34,9%) 72/180 (40,0%)

30 и более 220/629 (35,0%) 106/331 (32,0%)

Примечание: p – критерий χ² Пирсона для сравнения частот внутри волны.
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Чаще всего высокая степень выгорания встречалась 
у респондентов 30–39 лет (50,8%) и со стажем до  
4 лет (50,0%), реже всего – у респондентов старше  
60 лет (29,0%) и со стажем 30 лет и более (32,0%).

Предикторы высокой степени выгорания: ре-
зультаты логистической регрессии

Результаты бинарной логистической регрессии 
с исходом «высокая степень выгорания» приведе-
ны в табл. 5. В объединенной модели по двум вол-
нам принадлежность к волне марта 2025 года была 

значимо ассоциирована с повышенными шанса-
ми высокой степени выгорания (OR = 1,26; 95%  
ДИ 1,07–1,48; p = 0,005) при контроле по полу, возра-
сту, стажу и профессиональной категории. Принад-
лежность к категории немедицинского персонала 
была ассоциирована с более низкими шансами вы-
сокого выгорания по сравнению со средним меди-
цинским персоналом (OR = 0,63; 95% ДИ 0,40–0,99;  
p = 0,047); в моделях по отдельным волнам эта 
ассоциация не достигала уровня значимости.  

Таблица 5. Предикторы высокой степени выгорания: результаты логистической регрессии
Table 5. Predictors of high‑degree burnout: results of  logistic regression

Предиктор
Объединенная 

модель (N = 
2960)  p

Сентябрь 
2024-го (N = 

2031)  p
Март 2025-го 

(N = 929)  p

 OR [95% ДИ] OR [95% ДИ] OR [95% ДИ]

Волна: март 
2025-го vs сен-
тябрь 2024-го

1,26 [1,07–
1,48]

0,005 – – – –

Пол: мужской 
vs женский

0,79 [0,58–1,08] 0,140 0,82 [0,56–1,21] 0,320 0,74 [0,44–1,25] 0,265

Категория: 
врач vs сред-
ний медпер-
сонал

1,14 [0,97–1,33] 0,104 1,15 [0,94–1,39] 0,169 1,12 [0,85–1,48] 0,409

Категория: не-
медицинский 
vs средний 
медперсонал

0,63 [0,40–
0,99]

0,047 0,55 [0,28–1,08] 0,082 0,67 [0,35–1,27] 0,221

Возраст,  
за 1 год

1,00 [0,98–1,01] 0,569 1,01 [0,99–1,03] 0,397
0,976 [0,953–

0,998]
0,036

Общемедицин-
ский стаж, за 
1 год

1,00 [0,98–1,01] 0,487 0,99 [0,97–1,01] 0,323 1,00 [0,98–1,02] 0,950

Pseudo R² 
(McFadden)

0,006  – 0,003  – 0,022  –

Примечание: референсные категории: волна – сентябрь 2024-го, пол – женский, профессиональная категория – средний 
медицинский персонал. Объединенная модель включает волну как предиктор; модели по отдельным волнам без этой 
переменной (прочерк).

Принадлежность к категории врачей значимо не 
отличалась от среднего медицинского персонала 
ни в одной из моделей (OR = 1,14; 95% ДИ 0,97–
1,33; p = 0,104 в объединенной модели).

Среди всех переменных только возраст оказался 
значимым предиктором в модели марта 2025 года, 
значимо ассоциированным с исходом: каждый до-
полнительный год жизни снижал шансы высокой 
степени выгорания на 2,4% (OR = 0,976; 95% ДИ 
0,953–0,998; p = 0,036). В сентябрьской модели этой 
ассоциации не наблюдалось. Ни пол, ни общемеди-
цинский стаж не достигли уровня значимости ни 
в одной из моделей. Корреляция между возрастом 
и общемедицинским стажем (Спирмен ρ = 0,91) не 
позволяет разделить их независимые вклады.

Обсуждение
Распространенность на международном и рос-

сийском фоне
Зафиксированная в проведенном исследовании 

распространенность высокой степени выгорания 
(35,4% в сентябре 2024 года и 40,1% в марте 2025 
года) находится в диапазоне, известном по россий-
ской и международной литературе, и существенно 
расширяет его доказательную базу. В крупном рос-
сийском онлайн-опросе 852 врачей высокий уро-
вень эмоционального истощения зафиксирован у 
32% [8]. В стационарной выборке Холмогоровой и 
соавт. в ковидный период – у 35% врачей [9]. Си-
стематический обзор Rotenstein et al. на 109 тысяч 
врачей показал, что распространенность выгора-
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ния по большинству операционализаций превыша-
ет треть [3]; метаанализ Pradas-Hernández et al. для 
медсестер дал 31% по эмоциональному истощению 
и 21% по деперсонализации [7]. Чувствительность 
общей распространенности к временному контек-
сту хорошо иллюстрируется серией исследований 
Shanafelt et al.: 38,2% в 2020 году и 62,8% в 2021-м [1].  
Полученные нами данные по эмоциональному 
истощению (43,8%/35,6% высокого уровня) и депер-
сонализации (26,6%/34,4%) выше международных 
метааналитических оценок для педиатрической се-
стринской выборки и сопоставимы с российскими 
стационарными цифрами. 

Полученные в педиатрической службе Москов-
ской области результаты сопоставимы со средне-
российским эпидемиологическим профилем. 

Межпрофессиональная картина: ожидаемый 
градиент без статистической значимости

Профиль выгорания по трем категориям персо-
нала воспроизвел наблюдение, известное как stress 
of higher status: у врачей доля высокой степени выше, 
чем у среднего медицинского персонала, а у средне-
го – выше, чем у немедицинского. В сентябре 2024 
года градиент составил 37,5%/34,1%/24,1%; в марте 
2025-го – 41,7%/39,5%/31,4%. 

Grace и VanHeuvelen, обследовав 222 сотрудни-
ка отделения неонатальной интенсивной терапии 
в США, показали, что более высокое выгорание 
у врачей и медсестер-практиков по сравнению с 
медсестрами и респираторными терапевтами объ-
ясняется более выраженными ролевыми стрес-
сорами – конфликтом работы и личной жизни, 
нерегулярным графиком, плотностью нагрузки 
[17]. Hill et al. в сети первичных педиатрических 
клиник США воспроизвели сходный градиент с 
использованием модифицированной версии MBI-
HSS-MP, при этом подчеркнули, что направление 
и величина различий между категориями зависят 
от организационного контекста [18]. По нашим 
данным, эта логика воспроизводится по направ-
лению, но прямой статистической поддержки ги-
потезы не получает. Попарное сравнение врачей 
и среднего медицинского персонала не достигло 
уровня значимости ни по одной из субшкал MBI, 
ни по доле высокой степени выгорания ни в од-
ной из волн; в объединенной логистической моде-
ли OR врача относительно среднего медперсонала 
составил 1,14 (95% ДИ 0,97–1,33; p = 0,104). Размер 
эффекта мал, и на имеющейся выборке мы не мо-
жем уверенно утверждать ни наличие, ни отсут-
ствие реальной разницы. При этом протективный 
профиль немедицинского персонала проявляется 
устойчиво: OR = 0,63 (95% ДИ 0,40–0,99; p = 0,047). 
Это подтверждает обратное прочтение того же те-
зиса: отсутствие прямой клинической ответствен-
ности связано со снижением риска. Последующие 

исследования в этом направлении, по-видимому, 
потребуют более детальной стратификации вра-
чей и среднего медицинского персонала по специ-
альности и уровню клинической нагрузки. Опыт 
институционального агрегирования MBI по педи-
атрическим подразделениям Profit et al., в котором 
распространенность высокого выгорания варьи-
ровала между отделениями от 7,5 до 54,4% [19], 
показывает, какую долю наблюдаемой неоднород-
ности скрывает крупная категориальная сетка.

Возрастной градиент и его волновая неста-
бильность

Один из самых заметных и одновременно мето-
дологически тревожных результатов – возрастной 
паттерн, появившийся во второй волне и отсутство-
вавший в первой. В сентябре 2024 года ни одна воз-
растная группа не отличалась по частоте высокой 
степени выгорания (χ²(4) = 1,32; p = 0,857). В марте 
2025-го картина стала иной: молодые специалисты 
30–39 лет показали высокую степень в 50,8% слу-
чаев против 29,0% у респондентов старше 60 лет 
(χ²(4) = 23,57; p < 0,001), а в логистической регрес-
сии каждый дополнительный год возраста снижал 
шансы развития выгорания на 2,4% (OR = 0,976; 95% 
ДИ 0,953–0,998; p = 0,036). Эффект «молодые выго-
рают сильнее» в международной педиатрической 
литературе хорошо известен. Например, Starmer 
et al. документировали более высокое выгорание у 
педиатров, которые находятся на заре своего про-
фессионального пути [20], Kemper et al. – у резиден- 
тов [2]. Нуждается в объяснении не сам паттерн, а 
его временная нестабильность – почему он появ-
ляется именно в марте 2025 года, а не в сентябре 
2024-го. Данные двух срезов не позволяют сделать 
однозначный вывод о причине этой статистической 
закономерности. Расширение мониторинга на тре-
тью волну станет минимальным шагом к разреше-
нию этого вопроса.

Программа профилактики как контекст
Доля медицинских работников, участвовавших в 

психологических тренингах НИКИ детства, снизи-
лась с 29,9% в сентябре 2024 года до 22,7% в марте 
2025-го; доля обращавшихся за индивидуальной 
психологической консультацией оставалась ста-
бильно низкой (около 2,5% в обеих волнах). Эти 
контекстные показатели не входят в задачи насто-
ящей статьи, но фиксируют материал для следую-
щей публикации серии в рамках модели рабочих 
требований и ресурсов (Job Demands – Resources, 
JD-R), которая позволяет операционализировать 
драйверы выгорания, а не только его уровни. Это 
даст возможность корректно поставить вопрос об 
эффективности институциональной профилакти-
ки с учетом смещений, связанных с самоотбором 
участников. Охват программ пока невелик на фоне 
реального масштаба проблемы.
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Ограничения
Дизайн исследования накладывает несколько 

существенных ограничений. Использован един-
ственный психометрический инструмент – MBI, а 
современная литература активно обсуждает аль-
тернативы, например шкалу оценки выгорания 
(Burnout Assessment Tool) [21], и проблематизирует 
пересечение конструктов выгорания и депрессии 
[22], которые в используемом дизайне не разре-
шены. Повторные независимые срезы измеряют 
агрегированные изменения, но не индивидуальные 
траектории; для лонгитюдных выводов потребуется 
отдельный дизайн. Участие в исследовании было 
добровольным и анонимным, и селекция в сторону 
более вовлеченных или, напротив, более перегру-
женных респондентов не контролировалась. Кро-
ме того, выборка ограничена одним субъектом РФ 
и педиатрическим профилем оказываемой меди-
цинской помощи; экстраполяция на федеральный 
уровень или на другие медицинские специальности 
требует осторожности. 

Поправка на множественность сравнений не 
применялась, что повышает риск ошибки первого 
рода в подгрупповых сравнениях. Низкая объяс-
нительная сила логистических моделей (Pseudo R² 
по McFadden – 0,6–2,2%) указывает на то, что де-
мографические и стажевые переменные оставляют 
основную дисперсию риска выгорания за рамками 
анализа: ключевые драйверы – организационные 
требования, ресурсы поддержки, индивидуальные 
копинг-стратегии – предстоит измерять в последу-
ющих этапах программы.

Практические импликации и повестка
Базовое значение доли высокого уровня выго-

рания, равное 35–40%, не может рассматривать-
ся как отвлеченный статистический показатель, а 
эмпирически подтвержденный факт. Метаанализ  
170 исследований и более 239 тысяч врачей зафик-
сировал устойчивую ассоциацию выгорания со 
снижением вовлеченности в профессию и качества 
медицинской помощи [23]; систематический обзор 
по той же оси связывает повышенное выгорание с 
более частыми ошибками и осложнениями в работе 
медицинского персонала [24]. На фоне этих доказа-
тельств региональная базовая величина становится 
аргументом не только для академического обсуж-
дения, но и для управленческих решений в педиа-
трической службе Подмосковья: она задает точку 
отсчета, относительно которой может оцениваться 
эффективность любых программ профилактики и 
поддержки. Профиль трех профессиональных ка-
тегорий оказался в основном сходным, что снимает 
необходимость радикальной дифференциации ин-
тервенций между врачами и средним медицинским 
персоналом, но указывает на немедицинский пер-
сонал как на группу сравнения с устойчиво более 

низким риском. Возрастной паттерн второй волны, 
если он подтвердится в третьей точке мониторинга, 
задаст приоритетную аудиторию для адресных мер 
– специалистов 30–39 лет. Программа дальнейших 
исследований требует трех шагов. Первый шаг – 
расширение психометрической батареи как мини-
мум добавлением нескольких опросников: Burnout 
Assessment Tool [21] и шкал организационных фак-
торов из модели Areas of Worklife [25]. Второй шаг 
– переход от дескриптивного среза к программной 
статье в каркасе Job Demands – Resources, позволяю-
щей операционализировать драйверы выгорания, а 
не только его уровни. И третий – формальная оцен-
ка эффективности институциональной программы 
профилактики через квазиэкспериментальный ди-
зайн с поправкой на селекцию.

Каждый третий медицинский работник педиа-
трической службы Подмосковья работает с высокой 
степенью выгорания, и это не пиковая, а базовая ве-
личина, относительно которой в ближайшие годы 
будет оцениваться все, что делается для ее снижения.

Научная новизна работы связана с выборкой ре-
гионального масштаба, охватывающей медицинские 
организации одного субъекта РФ, оказывающие по-
мощь детскому населению, и с применением дизай-
на повторных независимых поперечных срезов, ши-
роко используемого в международной литературе 
по мониторингу врачебного благополучия, но редко 
встречающегося в русскоязычных исследованиях 
выгорания медицинского персонала. Полученные 
оценки задают базовую величину, относительно ко-
торой в педиатрической службе Московской обла-
сти может быть измерена эффективность институ-
циональных программ профилактики.
Заключение

Региональное обследование медицинского пер-
сонала медицинских организаций Московской об-
ласти, оказывающих помощь детскому населению, 
по дизайну повторных независимых поперечных 
срезов зафиксировало высокую степень выгорания 
у 35,4% респондентов в сентябре 2024 года и 40,1% в 
марте 2025-го. Прирост между волнами статистиче-
ски значим и сохраняется после контроля по полу, 
возрасту, стажу и профессиональной категории (OR 
= 1,26; 95% ДИ 1,07–1,48; p = 0,005). Межпрофесси-
ональный градиент прослеживается в ожидаемом 
направлении – от врачей к немедицинскому персо-
налу, но в попарном сравнении врачей и среднего 
медперсонала статистической значимости не дости-
гает; устойчив протективный профиль немедицин-
ских сотрудников (OR = 0,63; 95% ДИ 0,40–0,99; p = 
0,047). Возрастной паттерн – более высокая распро-
страненность выгорания у молодых специалистов 
30–39 лет проявляется только во второй волне и 
требует подтверждения в последующих точках мо-
ниторинга.
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ПЕРЕДОВАЯ CТАТЬЯ

Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации

Е.И. Кондратьева1, 2, Т.А. Киян1, 2, Ю.Л. Мельяновская1, 2
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Россия)
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Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 

Для цитирования: Кондратьева Е.И., Киян Т.А., Мельяновская Ю.Л. Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации. Архив педиатрии и детской хирургии. 2025;3(2):5–15. doi: 10.31146/2949-4664-apps-3-2-
5-15

Сведения об авторах / Information about the authors
 Кондратьева Елена Ивановна, д.м.н., профессор, руководитель научно-кли-
нического отдела муковисцидоза ФГБНУ «Медико-генетический научный центр 
имени академика Н.П. Бочкова», заместитель директора по научной работе ГБУЗ 
МО «Научно-исследовательский клинический институт детства Министерства 
здравоохранения Московской области», e-mail:  elenafpk@mail.ru, https://orcid.
org/0000-0001-6395-0407

Киян Татьяна Анатольевна, к.м.н., старший научный сотрудник научно-клиниче-
ского отдела муковисцидоза ФГБНУ «Медико-генетический научный центр имени 
академика Н.П. Бочкова», старший научный сотрудник научно-организационно-
го отдела ГБУЗ МО «Научно-исследовательский клинический институт детства 
Министерства здравоохранения Московской области», e-mail: bogdanovatata87@
gmail.com, https://orcid.org/0000-0001-8281-1162 

Мельяновская Юля Леонидовна, к.м.н., старший научный сотрудник научно-кли-
нического отдела муковисцидоза ФГБНУ «Медико-генетический научный центр 
имени академика Н.П. Бочкова», ассистент кафедры клинической генетики и ор-
фанных заболеваний ГБУЗ МО «Научно-исследовательский клинический институт 
детства Министерства здравоохранения Московской области», e-mail: melcat@
mail.ru, https://orcid.org/0000-0002-8814-5532 

Конфликт интересов
Авторы заявляют об отсутствии конфликта интересов.

Источник финансирования
Внешнее финансирование не привлекалось.

 Elena I. Kondratyeva, Dr. Sci. (Med.), Prof., Head of Scientifi c and Clinical Department 
of Cystic Fibrosis, Head of Department of Respiratory Disease Genetics, Institute of High-
er and Additional Professional Education, Research Centre for Medical Genetics; Deputy 
Director for Research at the Clinical Research Institute for Childhood Diseases, Moscow 
Region Ministry of Health, e-mail: elenafpk@mail.ru, https://orcid.org/0000-0001-6395-
0407 

Tatiana A. Kyian, Cand. Sci. (Med.), Senior Researcher, Scientifi c and Clinical Department 
of Cystic Fibrosis, Research Centre for Medical Genetics; Senior Researcher, Scientif-
ic and Organizational Department, Clinical Research Institute for Childhood Diseases, 
Moscow Region Ministry of Health, e-mail: bogdanovatata87@gmail.com, https://orcid.
org/0000-0001-8281-1162 

Yuliya L. Melyanovskaya, Cand. Sci. (Med.), Senior Researcher, Scientifi c and Clinical De-
partment of Cystic Fibrosis, Research Centre for Medical Genetics; Assistant Professor at 
the Department of Clinical Genetics and Orphan Diseases, Clinical Research Institute for 
Childhood Diseases, Moscow Region Ministry of Health, e-mail: melcat@mail.ru, https://
orcid.org/0000-0002-8814-5532 

Confl ict of interests
The authors declare no confl ict of interest.

Funding source
No external funding was received.

5

Анализ эффективности схем эрадикационной 
терапии при первом высеве Pseudomonas  
aeruginosa

Одинаева Н.Д.1, Кондратьева Е.И.1, 2, Шадрина В.В.1, 2, Ковалев В.Н.1, Фатхуллина И.Р.1, 2, Жекайте Е.К.1, 2, 
Тронза Т.В.3, Воронкова А.Ю.1, 2 

1 Научно-исследовательский клинический институт детства Минздрава Московской области (Россия, 141009, 
г. Мытищи, ул. Коминтерна, д. 24а, стр. 1)
2 Медико-генетический научный центр имени академика Н.П. Бочкова (Россия, 115522, г. Москва,  
ул. Москворечье, д. 1)
3 Центральный научно-исследовательский институт эпидемиологии Федеральной службы по надзору в сфере 
защиты прав потребителей и благополучия человека (Россия, 111123, г. Москва, Новогиреевская ул., д. 3а)

Резюме
Микробное воспаление, вызванное Pseudomonas 

аeruginosa (Pa), связано с низкой функцией легких, 
недостаточным нутритивным статусом, тяжелым тече-
нием заболевания, наличием респираторных ослож-
нений и ранней смертностью. Окном возможности 
для эрадикации является раннее выявление колони-
зации Pa в дыхательных путях. Самый высокий шанс 
полностью уничтожить Pa существует, если начать 
лечение в первый месяц после ее обнаружения.

Цель. Оценить стратегии ингаляционной антибак-
териальной терапии у детей с муковисцидозом при 
первичном выявлении Pa.

Материалы. В исследование включены пациенты 
детского возраста с муковисцидозом (МВ), наблю-
дающиеся в отделении муковисцидоза Научно-ис-
следовательского клинического института детства 
Минздрава Московской области. Количество паци-
ентов с первым высевом Pa среди пациентов Мо-
сковской области в течение четырех лет наблюдения 
составило 37 детей (19 мальчиков / 18 девочек). Ме-
диана возраста детей составила 4,87 (3,33; 9,9) года. 
89% пациентов были с «тяжелым генотипом». Ме-
диана возраста постановки диагноза составила Ме 
(Q1; Q3) 0,2 (0,1; 0,2) года. Все дети до включения в 
исследование регулярно, один раз в квартал, прохо-
дили микробиологический мониторинг.

Результаты. Пациенты, находящиеся на инга-
ляционной терапии тобрамицином или колисти-
метатом натрия в сочетании с ципрофлоксацином, 
в обоих случаях имели 100%-й положительный 
результат: у всех детей была констатирована  

эрадикация при наблюдении в течение двух лет и 
более. Высокий процент эрадикации был у паци-
ентов, получающих терапию ингаляционным то-
брамицином, – в 93,3% случаев достигнута стойкая 
эрадикация. Ниже были показатели у пациентов 
на терапии только ингаляциями колистиметатом 
натрия – 75% эрадикации, и у пациентов, чере-
дующих ингаляции тобрамицина и колистиметата 
натрия, – 66,6% достигли эрадикации. Однако ста-
тистический анализ результатов эффективности 
схем антибактериальной терапии не показал пре-
имущества ни одной из схем (р = 0,94). Пациенты 
с первичным высевом Pa через год эрадикацион-
ной терапии показали лучшие результаты функции 
внешнего дыхания по сравнению с пациентами с 
хронической Pa – Ме (Q1; Q3) ОФВ1 (р1-2 = 0,004), 
ФЖЕЛ (р1-2 = 0,039). Дети, прошедшие курс эради-
кационной терапии, имели статистическую разни-
цу в отношении нутритивного статуса по перценти-
лю ИМТ – Ме (Q1; Q3) пер ИМТ кг/м2 по сравнению 
с группой с хронической Pa (р1-2 = 0,016). 

Заключение. Раннее проведение эрадикацион-
ной терапии при первом высеве Pa помогает преду-
предить хроническую инфекцию, избежать снижения 
функции легких, структурных повреждений легких, 
отсрочить хроническую колонизацию. Ранний старт 
эрадикационной терапии зависит от постоянного 
регулярного микробиологического мониторинга, что 
требует современной организации динамического 
наблюдения пациентов с муковисцидозом.

ОРИГИНАЛЬНАЯ СТАТЬЯ DOI: 10.66825/2949-4664-apps-4-2-37-45

Ключевые слова: муковисцидоз, Pseudomonas aeruginosa, хроническая синегнойная инфекция, 
эрадикация, микробиота, респираторный тракт.
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Abstract  
Microbial inflammation caused by P. aeruginosa is 

associated with low lung function, inadequate nutritional 
status, severe disease course, the presence of respiratory 
complications and early mortality. The window of 
opportunity for eradication is the early detection of 
colonization of P. aeruginosa in the respiratory tract. The 
highest chance of completely eradicating P. aeruginosa 
exists if treatment is started in the first month after its 
detection. 

Objective. To evaluate the strategies of inhaled 
antibiotic therapy in children with cystic fibrosis when  
P. aeruginosa is initially detected in the sputum. 

Materials. The study included pediatric patients with 
CF who were observed in the Department of Cystic Fibrosis 
of the Moscow Regional Research Institute of Childhood 
of the Ministry of Health of the Moscow Region. The 
number of patients with the first isolation of P. aeruginosa 
among patients in the Moscow Region during the 4-year 
follow-up period was 37 children (19 males / 18 females). 
The median age of the children was 4.87 (3.33; 9.9) years. 
89% of the patients had a ‘’severe genotype’’. The median 
age of diagnosis was Me (Q1; Q3) 0.2 (0.1; 0.2) years. 
All children underwent microbiological monitoring on a 
regular basis, once a quarter, before inclusion in the study. 

Results. Patients on inhaled tobramycin or 
colistimethate sodium in combination with ciprofloxacin 
had a 100% positive result in both cases, with all children 

achieving eradication during follow-up for 2 years or 
more. A high percentage of eradication was achieved 
in patients receiving inhaled tobramycin therapy, with 
93.3% achieving persistent eradication. Lower rates were 
observed in patients receiving only sodium colistimethate 
inhalation therapy, with 75% achieving eradication, and 
in patients alternating between inhaled tobramycin and 
sodium colistimethate, with 66.6% achieving eradication. 
However, a statistical analysis of the results of the 
effectiveness of the antibacterial therapy schemes did 
not show any advantage of any of the schemes (p = 0.94). 
Patients with primary P. aeruginosa isolation showed 
better external respiratory function results one year after 
eradication therapy compared to patients with chronic  
P. aeruginosa – Me (Q1; Q3) FEV1 (p1-2 = 0.004), FVC  
(p1-2 = 0.039). Children who underwent eradication 
therapy had a statistical difference in terms of nutritional 
status according to the BMI percentile – Me (Q1; Q3) 
per BMI kg/m2 compared to the group with chronic  
P. aeruginosa (p1-2 = 0.016).

Conclusion. Early eradication therapy at the first P. 
aeruginosa isolation helps to prevent chronic infection, 
avoid lung function decline, structural damage to the lungs, 
and delay chronic colonization. Early start of eradication 
therapy depends on constant regular microbiological 
monitoring, which requires a modern organization of 
dynamic monitoring of patients with cystic fibrosis.

Keywords: cystic fibrosis, Pseudomonas aeruginosa, chronic Pseudomonas aeruginosa infection, eradication, 
microbiota, respiratory tract.
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Введение
Pseudomonas aeruginosa (Pa) является наиболее 

частым микробным патогеном респираторного 
тракта пациентов с муковисцидозом (МВ) и при-
чиной большинства респираторных осложнений 
[1]. Микробное воспаление, вызванное Pа, связа-
но со сниженной функцией легких, низким нутри-
тивным статусом, тяжелым течением заболевания, 
наличием респираторных осложнений и ранней 
смертностью [2, 3]. 

Окном возможности для эрадикации явля-
ется раннее выявление колонизации Pа в дыха-
тельных путях, то есть до того, как инфекция 
станет интермиттирующей, а затем приобретет 
хроническое течение. Самый высокий шанс пол-
ностью уничтожить Pа существует, если начать 
лечение в первый месяц после ее обнаружения. 
В это время синегнойная палочка, как правило, 
не успевает сформировать биопленку. Она мак-
симально чувствительна к ингаляционным и си-
стемным антибиотикам [4]. Любая терапия, ко-
торая предупреждает хроническую колонизацию 
Pа дыхательных путей пациентов с МВ, помогает 
сохранить функцию легких и отсрочить начало 
структурных изменений. Окно возможностей для 
эрадикации Pа сохраняется до перехода пациен-
та в статус хронической колонизации Pа. Ранняя 
эрадикация считается наиболее эффективной. 
Адекватное и своевременное лечение первичного 
высева Pa может препятствовать переходу инфек-
ции в хроническую форму [5]. 

Выявление первичного инфицирования Pа 
является сложной задачей, поскольку она часто 
встречается у молодых пациентов, которые не мо-
гут откашливать мокроту. Золотого стандарта тех-
ники получения образцов мокроты не существует, 
каждая имеет свои преимущества и недостатки. 
Идеальным считается обнаружение Pа в нижних 
дыхательных путях с помощью бронхоскопии с 
бронхоальвеолярным лаважем (БАЛ); однако эта 
процедура является инвазивной и требует глубо-
кой седации или общей анестезии. Индукция мо-
кроты используется у детей старшего возраста и 
взрослых. Дети младшего возраста часто не могут 
координировать отхаркивание мокроты даже с по-
мощью гипертонического солевого раствора. Та-
ким образом, в этой популяции орофарингеальные 
культуры (ОФК), полученные при глубоком мазке 
с задней стенки глотки, являются основой для вы-
явления Pа в клинической практике [3, 6]. 

Ранее были изучены результаты, полученные 
при заборе биоматериала с задней стенки глотки 
для идентификации Pа из нижних дыхательных 
путей, сравнивая с результатами ОФК с результа-
тами одновременных БАЛ [7]. Bonnie и его коллеги 
первоначально пришли к выводу, что положитель-

ные ОФК сильно предсказывают инфицирование 
нижних дыхательных путей [8]. Было показано, что 
отрицательные ОФК более надежно предсказыва-
ют отсутствие Pa. Результаты ОФК у пациентов, не 
способных откашлять индуцированные образцы 
мокроты, используются многими клиницистами в 
качестве суррогатного маркера для выявления Pa в 
нижних дыхательных путях [6]. 

Ингаляционный путь введения антимикробно-
го препарата позволяет создать высокие его кон-
центрации непосредственно в очаге инфекции, 
преодолеть резистентность микроорганизмов и 
сопровождается незначимым системным воздей-
ствием. В качестве ингаляционных противосинег-
нойных антибиотиков используются тобрамицин, 
колистиметат натрия, азтреонам [9, 10]. 

Цель работы: оценить стратегии антибактери-
альной терапии у детей с муковисцидозом при пер-
вичном выявлении Pseudomonas aeruginosa.

Материалы и методы 
В исследование включены пациенты детско-

го возраста с МВ, наблюдающиеся в отделении 
муковисцидоза Научно-исследовательского кли-
нического института детства Министерства 
здравоохранения Московской области. Количе-
ство пациентов с первым высевом Pseudomonas 
aeruginosa среди пациентов Московской области 
в течение четырех лет наблюдения составило 37 
пациентов (19 мальчиков / 18 девочек). Медиана 
возраста детей составила 4,87 (3,33; 9,9) года. 89% 
пациентов были с «тяжелым генотипом». Медиана 
возраста постановки диагноза составила Ме (Q1; 
Q3) 0,2 (0,1; 0,2) года. Все дети до включения в ис-
следование регулярно, один раз в квартал, прохо-
дили микробиологический мониторинг. 

Идентификация микробных патогенов выпол-
няется с помощью масс-спектрометра Microflex 
LT (Bruker Daltonics, Германия). Исследование 
проводили в соответствии с «Руководством по 
микробиологической диагностике инфекций ды-
хательных путей у пациентов с муковисцидозом» 
[11] в лаборатории клинической микробиологии и 
микробной экологии человека Центрального науч-
но-исследовательского института эпидемиологии 
Федеральной службы по надзору в сфере защиты 
прав потребителей и благополучия человека. 

Материалом для исследования были образцы 
мокроты при ее наличии и умении ребенка от-
кашливать и собирать мокроту или глубокие мазки 
с задней стенки глотки на 2–3-м кашлевом толчке 
у детей, которые не продуцировали мокроту или 
не могли ее собрать. Допускалась стимуляция мо-
кроты ингаляциями гипертоническим раствором 
и аппаратными методами кинезитерапии. 

Эрадикационные схемы включали в себя раз-
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личные алгоритмы назначения ингаляционных 
противосинегнойных препаратов при первом вы-
севе Pa. Дети с первичным высевом Pa, тяжелым 
течением или в период обострения, у которых в 
качестве эрадикационного курса был выбран курс 
внутривенной терапии, не включались в исследо-
вание.

Детям младшего возраста со стабильным тече-
нием заболевания, с редкими обострениями, ре-
гулярно сдающим микробиологические посевы, 
преимущественно назначался тобрамицин в ин-
галяциях 300 мг два раза в день. Дозы были стан-
дартными, не зависели от возраста и веса ребенка. 
Дети получали ингаляции тобрамицина в течение 
первых 3 месяцев подряд с бактериологическим 
контролем каждые 1–2 месяца, у части пациентов 
в первый месяц на старте терапии использовался 
ципрофлоксацин (ЦПФ) 21 день в дозе 40 мг/кг/
сутки в два приема, при отрицательном высеве те-
рапия продолжалась циклами по 28 дней / 28 дней 
перерыв в течение трех циклов или более. При не-
эффективности и повторном высеве Pseudomonas 
aeruginosa проводилась смена на ингаляционный 
антибактериальный препарат колистиметат на-
трия в дозе 1 млн 2 раза в день детям до 8 лет и  
2 млн 2 раза в день детям после 8 лет без перерывов 
в сочетании в первый месяц с приемом ципрофлок-
сацина в дозе 40 мг/кг/сутки в 2 приема. 15 (40,5%) 
детей получали тобрамицин в ингаляциях, 21,6% 
– тобрамицин в ингаляциях с сочетанием приема 
ципрофлоксацина в первый месяц эрадикацион-
ного курса, по 4 пациента (10,8%) применяли ин-
галяции с колистиметатом натрия в монотерапии 
или с сопровождением ципрофлоксацина в первый 
месяц. 6 (16,2%) пациентов использовали схему че-
редования ингаляций тобрамицина и колистиме-
тата натрия циклами по 28/30 дней. Данная схема 
не отражена в клинических рекомендациях [12], но 
нередко самостоятельно используется родителями. 
Средняя длительность приема эрадикационных 
курсов – 9,45 месяца.

Контроль микробиоты проводился каждые 1–2 
месяца после начала эрадикационной терапии в 
течение года. Далее после констатации эрадика-
ции Pa контроль проводился 1 раз в 3 месяца. Дети 
наблюдались не менее 2 лет после эрадикации 
Pseudomonas aeruginosa.

Повторные положительные посевы не более 
50% от всех результатов в течение первого года 
после первого высева Pa расценивались как ин-
термиттирующая синегнойная инфекция. Поло-
жительные пробы более 50% в течение года расце-
нивались как хроническая синегнойная инфекция. 
Отсутствие высевов в течение года после первого 
положительного анализа расценивалось как эради-
кация Pa при условии регулярного микробиологи-

ческого мониторинга. Повторный высев Pa после 
≥ 1 года отсутствия ее в мокроте после проведен-
ной терапии рассматривался как новое первичное 
инфицирование.

Для оценки эффективности терапии проводи-
лось сравнение между детьми основной группы 
через год после первого высева Pa, достигшими 
эрадикации, – 1-я группа (n = 33). В группы сравне-
ния вошли данные пациентов с муковисцидозом, 
внесенные в регистр пациентов Российской Феде-
рации 2023 года [13], сопоставимые по возрасту, 
полу, генотипам, – группа детей с хронической си-
негнойной инфекцией, 2-я группа (n = 43), и группа 
детей, свободных от Pa, – 3-я группа (n = 36). Оце-
нивались показатели функции внешнего дыхания 
(ОФВ1 % должн, ФЖЕЛ % должн) среди тех детей, 
которые могли проводить дыхательный маневр, и 
ИМТ кг/м2.

Исследование было одобрено этическим коми-
тетом Научно-исследовательского клинического 
института детства Минздрава Московской области 
(протокол № 2 от 22.12.2021). Законные представи-
тели пациентов подписывали информированное 
согласие на участие в исследовании.

Статистическая обработка данных проводилась 
с помощью пакета прикладных программ IBM SPSS 
Statistics 26. В зависимости от вида распределения 
мерами центральной тенденции и рассеяния слу-
жили среднее значение (М) ± стандартное отклоне-
ние (SD) или медиана (Ме) (Q1; Q3). Статистическая 
обработка проводилась с использованием критерия 
Манна – Уитни, Краскела – Уоллиса, хи-квадрата 
Пирсона и точного критерия Фишера. Различия 
считались статистически значимыми при p < 0,05.

Результаты
Пациентам при выявлении первого высева Pa 

назначались различные схемы ингаляционной эра-
дикационной терапии. Распределение пациентов с 
первым высевом Pa по применяемым схемам и ис-
ходы терапии представлены в табл. 1. 

Пациенты, находящиеся на ингаляционной те-
рапии тобрамицином или колистиметатом натрия 
в сочетании с ципрофлоксацином в обоих случаях, 
имели 100%-й положительный результат лечения: у 
всех детей была констатирована эрадикация при на-
блюдении в течение 2 лет и более. Высокий процент 
эрадикации был достигнут у пациентов, получающих 
терапию ингаляционным тобрамицином, – в 93,3% 
случаев достигнута эрадикация. Меньше были пока-
затели у пациентов на терапии только ингаляциями 
колистиметатом натрия – 75% эрадикации – и у па-
циентов, чередующих ингаляции тобрамицина и ко-
листиметата натрия, – 66,6% достигли эрадикации. 
Однако статистический анализ результатов эффек-
тивности схем ингаляционной антибактериальной 
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терапии не показал преимущества ни одной из схем 
(р = 0,94). Новый высев Pa отмечался у двух пациен-
тов после более чем двух лет наблюдения за пациента-
ми основной группы после констатации эрадикации. 

Была проведена оценка основных показателей здо-
ровья пациентов основной группы (1-я группа) с груп-
пами сравнения – пациенты с хроническим высевом 
Pa (2-я группа) и пациенты, свободные от Pa (3-я груп-
па). Показатели основной группы оценивались через 
год после первого высева Pa после констатации ее эра-
дикации (табл. 2). 

При сравнении трех групп показано, что пациен-
ты с первичным высевом Pa через год терапии пока-
зали лучшие результаты функции внешнего дыхания 
по сравнению с пациентами с хронической Pa – Ме 
(Q1; Q3) ОФВ1 (р1-2 = 0,004), ФЖЕЛ (р1-2 = 0,039). 
Отличия с группой, свободной от Pa, были незначи-

мы в отношении ОФВ1 (р1-3 = 0,051) и значимы в 
отношении ФЖЕЛ (р1-3 = 0,043). Группы с хрониче-
ским инфицированием Pa и группы, свободные от 
Pa, отличались статистически в отношении Ме ОФВ1  
(р2-3 = 0,049). Дети, прошедшие курс эрадикационной 
терапии, имели статистическую разницу в отноше-
нии нутритивного статуса по перцентилю ИМТ – Ме 
(Q1;Q3) пер ИМТ кг/м2 и с группой с хронической Pa  
(р1-2 = 0,016). При сравнении с группой, свободной от 
Pa, отличий не было выявлено. 

Обсуждение 
В отсутствие лечения после первичной колони-

зации Pa, которая обычно остается бессимптомной, 
инфекция может перейти в хроническую форму [5]. 
Первичная колонизация обычно характеризуется 
приобретением штаммов из окружающей среды,  

Схема ЭТ N (%)
Эрадикация 

n(%)*
Рецидив n(%)*

Хронизация 
n(%)*

Новый высев 
n(%)*

р

Колистиметат натрия 
ингаляции

4(10,8) 3(75) 1(25) 0 0 р =0,94

Колистиметат натрия 
ингаляции + ЦПФ

4(10,8) 4(100) 0 1

Тобрамицин ингаля-
ции

15(40,5) 14(93,3) 1(6,7) 0 0

Тобрамицин ингаля-
ции + ЦПФ

8(21,6) 8(100) 0 0

Тобрамицин ингаля-
ции / колистиметат 
натрия ингаляции

6(16,2) 4(66,6) 2(33,3) 0 1

Итого 37(100) 33(89,18) 4(10,8) 0(0) 2(5,4)

Примечание: * % пациентов с эрадикацией при данном методе терапии использовался критерий Пирсона 
χ², р < 0,05. ЦПФ – ципрофлоксацин.

Таблица 1. Сравнительная характеристика основных эрадикационных курсов у детей с муковисцидозом с первым высевом Pa 
Table 1. Comparative characteristics of the main eradication courses in children with cystic fibrosis with the first culture of Pa

Показатель

Основная группа пер-
вый высев Pa достиг-

шие эрадикации

Группа с хронической 
Pa 

Группа, свободная 
от Pa 

Р
1 (33) 2 (43) 3 (36)

N 22* 32* 28*

Ме (Q1; Q3)  
ОФВ1 % должн 

105 (93; 105) 93 (78; 93) 97,5 (83,75; 97,5)
р1-2 = 0,004 
р1-3 = 0,051 
р2-3 = 0,049

Ме (Q1; Q3)  
ФЖЕЛ % должн

103 (93; 103) 96 (82; 96) 96,5 (87; 96,5)
р1-2 = 0,039 
р1-3 = 0,043 
р2-3 = 0,27

N 33 43 36

Ме (Q1;Q3)  
пер ИМТ кг/м2 61,02 (30,5; 61,02) 33,58 (17,63; 33,58) 43,24(21,85; 43,24)

р1-2 = 0,016 
р1-3 = 0,14 

р2-3 = 0,086

Примечание: *количество детей в группах, имеющих результаты ФВД. 
Использовался тест Mann – Whitney U, р < 0,05

Таблица 2. Сравнительная характеристика основной группы через год после первого высева Pa, группы сравнения с хро-
нической Pa и группы, свободной от Pa 
Table 2. Comparative characteristics of the main group one year after the first Pa culture and comparison groups with chronic 
Pa and the Pa-free group

Оригинальные статьи / Original articles
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которые подвергаются адаптации к дыхательным пу-
тям при муковисцидозе. Эти механизмы включают 
развитие множественной лекарственной устойчиво-
сти, действие нейтрофильной эластазы и щелочной 
протеазы, которые влияют на защитные механизмы 
– расщепляют иммуноглобулины, цитокины и ком-
племент; экзотоксин A, который ингибирует фагоци-
тоз, формирование биопленки Ра [14, 15]. 

Хронические формы Pa приобретают мультире-
зистентность, производство альгината дает «муко-
идный» фенотип Pa, который связан с хронической 
инфекцией, устойчивостью к антибиотикам и бы-
стрым снижением функции легких. Эти результаты 
ясно указывают на то, что раннее выявление и ран-
няя эрадикация Pa может иметь важные последствия 
для клинических исходов у детей с муковисцидозом.

На начальном этапе колонизации отдельные Pa 
еще не организованы в биопленки и их эрадикация 
из дыхательных путей весьма вероятна [16]. 

В настоящее время нет единого мнения об эффек-
тивности той или иной схемы при первом высеве Pa. 
Ранее в исследовании по определению оптимальной 
терапии для эрадикации Pseudomonas aeruginosa при 
муковисцидозе ТORPEDO-CF сравнили эффектив-
ность и безопасность внутривенного введения цефта-
зидима с тобрамицином в течение 10 дней с перораль-
ным применением ципрофлоксацина для эрадикации 
Pa. Оба режима сочетались с ингаляциями колистина 
в течение трех месяцев. 286 пациентов были распреде-
лены случайным образом: 137 получали внутривенное 
введение антибиотиков и 149 – пероральное примене-
ние ципрофлоксацина. Не было выявлено существен-
ной разницы в количестве пациентов, достигших эра-
дикации. Внутривенное введение антибиотиков не 
было более эффективно в достижении эрадикации Pa 
по сравнению с пероральной терапией. Пациенты на 
внутривенной терапии с меньшей вероятностью до-
стигали эрадикации, хотя разница между группами не 
была статистически значимой (относительный риск 
0·84, 95% ДИ 0·65-1·09; p = 0,18) [17]. 

В кохрановском обзоре 2023 года приводятся 
данные об 11 исследованиях, включающих 1449 па-
циентов с МВ любого возраста [5]. Исследования 
длились от 28 дней до 27 месяцев. Описаны различ-
ные схемы эрадикационных курсов – применение 
ингаляционных антибиотиков (тобрамицин, ко-
листиметат натрия, азтреонам) в монотерапии или 
в сочетании с ципрофлоксацином, внутривенные 
курсы цефтазидима и тобрамицина. Показано, что 
ни одна из схем не выявила преимуществ для стой-
кой эрадикации, внутривенные антибиотики не 
дают дополнительной пользы перед использовани-
ем пероральных антибиотиков. Было отмечено, что 
любая терапия предпочтительнее, чем отсутствие 
лечения ранней инфекции Pa. Эрадикация может 
быть устойчивой в краткосрочной перспективе, 

однако риск рецидива при прекращении терапии 
сохраняется. До сих пор нет достаточных доказа-
тельств того, какая стратегия антибиотиков должна 
использоваться для эрадикации инфекции Pa при 
муковисцидозе, но в настоящее время есть доказа-
тельства того, что внутривенная терапия не превос-
ходит пероральные антибиотики [5]. Исследование 
предполагает, что раннее эрадикационное лечение 
следует начинать незамедлительно, не позднее чем 
через 4 недели после выделения Pa [18].

При анализе эффективности схем антибакте-
риальной терапии в отделении муковисцидоза На-
учно-исследовательского клинического института 
детства Минздрава Московской области не было 
показано преимущество ни одной из схем эрадика-
ционной терапии (р = 0,94). Чаще рецидивы Pa выяв-
лялись при применении ингаляций колистиметатом 
натрия без сопровождения ципрофлоксацином и при 
применении схемы чередования колистиметата на-
трия / тобрамицина, однако статистической разницы 
не обнаружено. Хотя в ранее проведенных исследо-
ваниях не было показано преимущество добавления 
орального применения ципрофлоксацина к курсам 
ингаляционных антибиотиков [5], в нашем исследо-
вании добавление к ингаляционным колистиметату 
натрия и тобрамицину ципрофлоксацина привело 
к 100%-му результату. В общей группе эрадикация 
отмечалась у 86,95% детей с МВ, у 10,86% пациентов 
отмечался рецидивирующий рост Pa, у одного паци-
ента (2,17%) констатирована хронизация Pa. В 4,34% 
был отмечен новый высев Pa после эрадикации в 
течение последующих двух лет наблюдения. Необ-
ходим персонифицированный выбор алгоритма эра-
дикационной терапии, который зависит от возраста, 
степени поражения респираторного тракта, тяжести 
течения, стадии респираторного процесса, осложне-
ний, комплаентности пациента и его семьи, возмож-
ности быстрого обеспечения пациента ингаляцион-
ными противосинегнойными препаратами и т.д. [12]. 

Рекомендуется не прекращать терапию при пер-
вом отрицательном микробиологическом результа-
те, продолжать терапию до стойкой эрадикации – не 
менее четырех посевов, свободных от Pa, в течение 
года наблюдения [19]. Применение методов ранней 
эрадикации в попытке отсрочить хроническую ин-
фекцию Pa считается одним из основных достиже-
ний в терапии. Раннее проведение эрадикационных 
курсов сказывается на функциональном состоянии 
бронхолегочной системы и нутритивном статусе. 
Дети, впервые инфицированные Pa и достигшие эра-
дикации, чувствуют себя лучше, чем их сверстники 
с хронической синегнойной инфекцией, за счет ран-
него агрессивного проведения противосинегнойной 
терапии. Благодаря эффективности раннего лече-
ния число пациентов с МВ, у которых происходит  
хронизация Pa, постоянно сокращается, однако  
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повторное заражение может наблюдаться в 25% 
случаев [20]. 

Заключение 
Раннее проведение эрадикационной терапии при 

первом высеве Pa помогает предупредить хроническую 
инфекцию, избежать снижения функции легких, струк-
турных повреждений легких, отсрочить хроническую 
колонизацию. Ранний старт эрадикационной терапии 
зависит от постоянного регулярного микробиологиче-

ского мониторинга, что требует современной органи-
зации динамического наблюдения пациентов с муко-
висцидозом. Выбор эрадикационных схем зависит от 
тяжести течения, возраста пациента, доступности пре-
паратов, комплаентности семьи. Длительность эради-
кационной терапии определяется эффективностью вы-
бранной схемы, стойкостью эрадикации. Прекращение 
терапии возможно при наличии четырех отрицатель-
ных результатов, с последующим мониторингом микро-
биоты респираторного тракта после отмены терапии. 
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Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации
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Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 
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Когнитивное, коммуникативное, социально-
эмоциональное и адаптивное развитие у детей  
с мерозин-дефицитной мышечной дистрофией

Монахова А.В., Влодавец Д.В.

Обособленное структурное подразделение Научно-исследовательского клинического института педиатрии 
и детской хирургии имени академика Ю.Е. Вельтищева Российского национального исследовательского 
медицинского университета имени Н.И. Пирогова Минздрава России (125412, Россия, г. Москва, 
Талдомская ул., д. 2)

Резюме
Мерозин-дефицитная мышечная дистрофия – это 

нервно-мышечное заболевание с гетерогенным фе-
нотипом, в основе которого лежит дефицит белка 
экстрацеллюлярного матрикса ламинина-211. Меро-
зинопатия традиционно рассматривается преиму-
щественно как заболевание скелетной мускулатуры, 
проявляющееся мышечной гипотонией, задержкой 
моторного развития, прогрессирующей мышечной 
слабостью, контрактурами, сколиозом, дыхатель-
ными и нутритивными осложнениями. Вместе с тем 
накопленные данные свидетельствуют о том, что при 
мерозин-дефицитной мышечной дистрофии патоло-
гический процесс не ограничивается мышечной тка-
нью. Особое значение имеет вовлечение централь-
ной нервной системы, что создает патогенетические 
предпосылки для нарушений психического разви-
тия. В настоящем исследовании с использованием 

опросника DP-3 проведена комплексная оценка дви-
гательной, адаптивной, когнитивной, коммуникатив-
ной и социально-эмоциональной сфер у пациентов 
с врожденной и поясно-конечностной формами ме-
розин-дефицитной мышечной дистрофии. Наибо-
лее выраженное снижение показателей отмечалось 
в двигательной и адаптивной сферах у пациентов с 
врожденной формой заболевания. Вместе с тем у 
части пациентов выявлялись нарушения когнитив-
ной, коммуникативной и социально-эмоциональной 
сфер, тогда как у отдельных больных когнитивные 
показатели соответствовали среднему уровню или 
превышали его. Полученные данные подчеркивают 
неоднородность когнитивно-поведенческого про-
филя заболевания и необходимость индивидуаль-
ной комплексной оценки психического развития у 
пациентов с мерозинопатией.

Ключевые слова: мерозин-дефицитная мышечная дистрофия, ген LAMA2, белок ламинин-211, DP-3, нару-
шения развития, когнитивное развитие, нарушения коммуникации.
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Cognitive, communicative, socio-emotional,  
and adaptive development in children  
with merosin-deficient muscular dystrophy

A.V. Monakhova, D.V. Vlodavets

Yu.E. Veltishchev Research Clinical Institute of Pediatrics and Pediatric Surgery, N.I. Pirogov Russian National 
Research Medical University, Ministry of Health of Russia (2 Taldomskaya str., Moscow, Russia, 125412)

Abstract
Merosin-deficient muscular dystrophy is a 

neuromuscular disorder with a heterogeneous 
phenotype caused by deficiency of the extracellular 
matrix protein laminin-211. Merosinopathy has 
traditionally been considered primarily a skeletal muscle 
disease, manifesting with muscular hypotonia, delayed 
motor development, progressive muscle weakness, 
contractures, scoliosis, respiratory and nutritional 
complications. However, accumulating evidence 
indicates that in merosin-deficient muscular dystrophy 
the pathological process is not limited to muscle 
tissue. Involvement of the central nervous system is 
of particular importance, as it creates pathogenetic 
prerequisites for impairments in mental development. 
In the present study, a comprehensive assessment of 

motor, adaptive, cognitive, communicative, and socio-
emotional domains was performed using the DP-3 
questionnaire in patients with congenital and limb-
girdle forms of merosin-deficient muscular dystrophy. 
The most pronounced decrease in scores was observed 
in the motor and adaptive domains in patients with the 
congenital form of the disease; at the same time, some 
patients demonstrated impairments in the cognitive, 
communicative, and socio-emotional domains, whereas 
in individual cases cognitive scores were within or 
above the average range. These findings highlight the 
heterogeneity of the cognitive-behavioral profile of 
the disease and emphasize the need for individualized 
comprehensive assessment of mental development in 
patients with merosinopathy.

Keywords: merosin-deficient muscular dystrophy, LAMA2 gene, laminin-211 protein, DP-3, developmental 
disorders, cognitive development, communication disorders.
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Введение
Мерозин-дефицитная мышечная дистрофия – 

редкое аутосомно-рецессивное нервно-мышечное 
заболевание, обусловленное биаллельными пато-
генными вариантами в гене LAMA2 [1]. Заболе-
вание характеризуется выраженной клинической 
гетерогенностью – от тяжелой врожденной формы 
(врожденная мышечная дистрофия 1А, ВМД 1А) до 
более мягких фенотипов при поясно-конечностной 
форме (поясно-конечностная мышечная дистрофия 
Р23, ПКМД Р23) с дебютом в детском, подростковом 
и взрослом возрасте. К основным проявлениям от-
носятся мышечная слабость, двигательные наруше-
ния, деформации опорно-двигательного аппарата и 
повышение уровня креатинфосфокиназы в крови 
[2–4]. Наряду с соматическими и двигательными 
нарушениями мерозинопатия отличается вовлече-
нием центральной нервной системы: у пациентов 
могут отмечаться эпилептические приступы, сни-
жение интеллекта, расстройство аутистического 
спектра, а у подавляющего числа больных при про-
ведении магнитно-резонансной томографии визу-
ализируются характерные изменения белого веще-
ства головного мозга (так называемая лейкопатия) 
[5–8]. Распространенность эпилепсии, по данным 
разных авторов, варьируется от 5–8 [7, 9] до 36% 
[10] и указывает на большую частоту встречаемости 
при поясно-конечностной форме заболевания [11, 
12]. Когнитивные нарушения регистрируются при-
мерно у 7% больных [9]. 

Ген LAMA2 кодирует α2-цепь ламинина-211 – ге-
теротримерного белка внеклеточного матрикса, так-
же известного как мерозин. Ламинин-211 является 
важным компонентом базальной мембраны мышеч-
ного волокна и обеспечивает связь между сарколем-
мой и внеклеточным матриксом, что имеет ключевое 
значение для структурной стабильности мышечной 
ткани [13, 14]. Нарушение этой связи приводит к де-
генерации мышечных волокон и прогрессирующей 
мышечной слабости. При этом экспрессия ламини-
на-211 не ограничивается скелетной мускулатурой. 
Белок обнаруживается также в шванновских клет-
ках, нервно-мышечных синапсах, головном моз-
ге и ряде других тканей. Ламинины также рассма-
триваются как важные компоненты внеклеточного 
матрикса, участвующие в ранних этапах развития 
головного мозга. Их высокая экспрессия в эмбрио-
генезе обеспечивает регуляцию пролиферации ней-
рональных предшественников и влияет на ключевые 
процессы формирования нервной ткани: нейрогенез, 
глиогенез, миграцию нейронов, аксональный рост 
и синаптогенез [15, 16]. Следовательно, дефицит ла-
минина-α2 может приводить к нарушению нейро-
нальной организации. Перечисленные механизмы 
могут рассматриваться как возможная патогенетиче-
ская основа проявлений поражения ЦНС, таких как  

эпилепсия, кортикальные мальформации и наруше-
ния нейроразвития.

В ранее опубликованных работах предпринима-
лись попытки оценить интеллектуальные возмож-
ности пациентов с мерозинопатией с использова-
нием различных шкал и тестов [11, 17, 18]. Однако 
интерпретация полученных данных ограничена ма-
лочисленностью выборок, клинической неоднород-
ностью пациентов, а также тем, что применяемые 
инструменты, как правило, были ориентированы 
преимущественно на оценку интеллекта и не позво-
ляли комплексно охарактеризовать другие значи-
мые компоненты психического развития.

Цель исследования: оценить особенности ког-
нитивной, социально-эмоциональной, адаптивной и 
коммуникативной сфер у пациентов с разными фор-
мами мерозин-дефицитной мышечной дистрофии.

Материалы и методы
Исследование проведено на базе детского психо-

неврологического отделения № 2 Научно-исследова-
тельского клинического института педиатрии и дет-
ской хирургии имени академика Ю.Е. Вельтищева в 
период с 2020 по 2024 год. В исследование включено 
49 пациентов с мерозин-дефицитной мышечной 
дистрофией в возрасте от 1 года до 12 лет. Среди об-
следованных пациентов 45 (91,8%) человек страдали 
ВМД 1А, 4 (8,2%) человека – ПКМД Р23. Диагноз ме-
розин-дефицитной мышечной дистрофии был под-
твержден результатами молекулярно-генетического 
исследования. Все пациенты, включенные в иссле-
дование, подписали информированное согласие на 
участие в исследовании и обработку персональных 
данных. 

Оценка развития проводилась с использова-
нием методики «Профиль развития 3» (от англ. 
developmental profile 3, сокращенно DP-3), представ-
ляющей собой опросник для родителей или закон-
ных представителей пациентов в возрасте от 0 до 
12 лет 11 месяцев [19]. Опрос для каждого пациента 
проводился однократно, поскольку заболевание не 
предполагает прогрессирующего ухудшения выс-
ших психических функций.

В настоящем исследовании DP-3 использовался 
для оценки следующих доменов:

•	 физическое развитие;
•	 адаптивное поведение;
•	 социально-эмоциональное развитие;
•	 когнитивные способности;
•	 коммуникация.
Результаты, полученные при анкетировании, 

распределялись по пяти категориям: «задержка 
развития», «ниже среднего», «средний уровень», 
«выше среднего» и «много выше среднего». Учи-
тывая особенности течения мерозин-дефицит-
ной мышечной дистрофии, сопровождающейся  
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выраженными двигательными ограничениями, об-
щий балл по всем шкалам в настоящем исследова-
нии не анализировался, поскольку мог преимуще-
ственно отражать тяжесть двигательного фенотипа, 
а не общий уровень психического развития.

Статистический анализ проводился с примене-
нием программного пакета SPSS Statistics версии 
26.0 (IBM, США). Нулевая гипотеза отвергалась при 
уровне значимости р < 0,05. Для апостериорных 
попарных сравнений статистическая значимость 
оценивалась с учетом поправки на множественные 
сравнения при padj < 0,05.

Результаты
У пациентов с ВМД 1А наиболее выраженные 

нарушения были выявлены в двигательной сфере и 
наблюдались у всех протестированных пациентов. 
Задержка развития по данному домену отмечалась 
у 43 из 45 человек (95,6%), еще у 2 пациентов (4,4%) 
показатели соответствовали уровню «ниже средне-
го» (рис. 1). Сходная тенденция, хотя несколько ме-
нее выраженная, отмечалась по шкале адаптивно-
го поведения. Задержка развития была выявлена у  
32 пациентов (71,1%), показатели «ниже среднего» – 
у 8 пациентов (17,8%), «средний уровень» отмечался 
у 4 пациентов (8,9%), уровень «выше среднего» – у  
1 пациента (2,2%). В совокупности снижение 
адаптивно-поведенческих показателей («задержка» 
и «ниже среднего») наблюдалось у 40 из 45 паци-
ентов с ВМД 1А (88,9%). В когнитивной сфере про-
филь пациентов с ВМД 1А был более неоднородным. 
У большинства пациентов показатели соответ-
ствовали среднему уровню – 23 пациента (51,1%).  

У 9 пациентов (20,0%) результаты были выше сред-
него, у 2 пациентов (4,4%) – значительно выше сред-
него. Снижение когнитивных показателей было от-
мечено у 11 из 45 пациентов (24,4%): у 7 пациентов 
(15,6%) выявлена задержка развития, у 4 пациентов 
(8,9%) – показатели ниже среднего. По результатам 
тестирования социально-эмоционального домена у 
пациентов с врожденной формой также преоблада-
ли показатели, соответствующие среднему уровню и 
выше. 4 ребенка (8,9%) продемонстрировали баллы, 
квалифицированные как «значительно выше средне-
го». Задержка социально-эмоционального развития 
отмечалась у 7 пациентов (15,6%), показатели ниже 
среднего – у 5 пациентов (11,1%). При оценке ком-
муникативной сферы у пациентов с ВМД 1А сред-
ний уровень был выявлен у 19 пациентов (42,2%),  
показатели выше среднего – у 10 пациентов (22,2%), 
значительно выше среднего – у 1 пациента (2,2%). 
Снижение коммуникативных показателей было вы-
явлено у 15 из 45 пациентов (33,3%): «задержка» – у 
5 пациентов (11,1%), «ниже среднего» – у 10 пациен-
тов (22,2%).

У пациентов с ПКМД Р23 профиль развития 
отличался меньшей выраженностью нарушений 
(рис. 2). По двигательной шкале у 2 из 4 пациентов 
(50,0%) показатели соответствовали среднему уров-
ню, у 2 пациентов (50,0%) – уровню ниже среднего; 
задержки двигательного развития в данной группе 
не отмечено. По шкале адаптивного поведения у 3 
пациентов (75,0%) показатели соответствовали сред-
нему уровню, у 1 пациента (25,0%) выявлена задержка 
развития. В нашей выборке больные поясно-конеч-
ностной формой заболевания не имели когнитивных 
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нарушений: у 3 пациентов (75,0%) они соответство-
вали среднему уровню, у 1 пациента (25,0%) – уровню 
значительно выше среднего. По социально-эмоцио-
нальной шкале распределение равным: по 1 пациенту 
(25%) с уровнем «ниже среднего», «средний», «выше 
среднего» и «значительно выше среднего». Задерж-

ки социально-эмоционального развития в данной 
группе не выявлено. В коммуникативной сфере у па-
циентов с ПКМД Р23 у 2 из 4 пациентов (50,0%) по-
казатели соответствовали уровню ниже среднего, у  
1 пациента (25,0%) – среднему уровню и у 1 пациента 
(25,0%) – уровню выше среднего. 

Рисунок 2. Результаты тестирования по опроснику DP-3 пациентов с поясно-конечностной формой заболевания (N = 4) 
Figure 2. DP-3 questionnaire results in patients with the limb-girdle form of the disease (N = 4)

Рисунок 3. Сравнение представленности низких баллов («задержка» + «ниже среднего») по разным доменам опросника 
DP-3 у пациентов с двумя формами заболевания
Figure 3. Comparison of the proportion of low scores (“delay” + “below average”) across different DP-3 domains in patients 
with the two forms of the disease
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При этом когнитивная, социально-эмоциональ-
ная и коммуникативная сферы у большинства паци-
ентов с ВМД 1А оставались на среднем уровне или 
выше, однако снижение по данным доменам выявля-
лось у 24,4; 26,7 и 33,3% пациентов соответственно. 
У больных ПКМД Р23 снижение показателей было 
менее выраженным и не сопровождалось задерж-
кой по большинству оцениваемых сфер. Наиболее 
часто в этой группе показатели ниже среднего отме-
чались в двигательной и коммуникативной сферах 
– по 50,0% пациентов. Снижение баллов по адаптив-
ному поведению и социально-эмоциональному до-
мену выявлялось у 25,0% пациентов соответствен-
но, тогда как когнитивная сфера у всех пациентов 
данной группы соответствовала среднему уровню 
или превышала его. Больные с ВМД 1А ожидаемо 
имели достоверно более низкие результаты по дви-
гательному домену (р < 0,001) и домену адаптивного 
поведения (р = 0,022) по сравнению с больными с 
поясно-конечностной формой заболевания. 

Обсуждение
В настоящем исследовании проведена ком-

плексная оценка когнитивной, коммуникативной, 
адаптивной и социально-эмоциональной сфер у 
пациентов с различными формами мерозин-дефи-
цитной мышечной дистрофии с использованием 
опросника DP-3. DP-3 является актуальным и ши-
роко используемым инструментом оценки развития 
детей с разными патологиями [20–22] и также при-
менялся у пациентов с нервно-мышечными заболе-
ваниями [23].

Наиболее выраженные отклонения ожидаемо 
были выявлены в двигательной сфере и адаптив-
ном поведении у пациентов с врожденной формой 
заболевания. Снижение двигательных показателей 
отмечалось у всех пациентов с ВМД 1А, а снижение 
адаптивного поведения – почти у 90% обследован-
ных. Однако интерпретация этих результатов тре-
бует осторожности. В отличие от когнитивных или 
коммуникативных шкал, показатели адаптивного 
поведения тесно связаны со способностью ребенка 
самостоятельно выполнять повседневные действия. 
У пациентов с тяжелой мышечной слабостью, выра-
женными контрактурами, ограничением самосто-
ятельного передвижения и высокой зависимостью 
от помощи окружающих снижение адаптивных 
показателей может отражать не столько нарушение 
психического развития, сколько функциональные 
ограничения, обусловленные основным заболева-
нием. Вместе с тем полученные результаты свиде-
тельствуют о том, что нарушения нейроразвития 
при мерозинопатии не сводятся исключительно к 
двигательным ограничениям. Несмотря на преоб-
ладание средних показателей в когнитивной, соци-
ально-эмоциональной и коммуникативной сферах, 

снижение по данным доменам было выявлено у 
значительной части пациентов с ВМД 1А. Так, ког-
нитивные нарушения отмечались почти у четверти 
обследованных, нарушения социально-эмоцио-
нальной сферы более чем у четверти, а коммуника-
тивные трудности – у трети пациентов. 

В то же время выявленные коммуникативные 
нарушения заслуживают отдельного внимания. 
Частота снижения показателей коммуникации 
оказалась выше, чем частота когнитивных наруше-
ний. Вероятно, данный феномен имеет многофак-
торную природу. Помимо возможного вовлечения 
центральной нервной системы, существенную роль 
могут играть ограничение социальных контактов, 
снижение двигательной активности и зависимость 
от помощи взрослых. У пациентов с ВМД 1А также 
часто присутствует дизартрия из-за слабости лице-
вой мускулатуры, которая также может создавать 
сложности при общении.

Полученные в настоящем исследовании данные 
хорошо согласуются с накопленными сведения-
ми о вовлечении центральной нервной системы 
при мерозин-дефицитной мышечной дистрофии. 
Спектр поражения ЦНС включает эпилептические 
приступы, патологическую активность на ЭЭГ, лей-
копатию и структурные аномалии коры головного 
мозга, расстройства аутистического спектра и нару-
шения интеллектуального развития [3, 12, 24–26]. 
Существует несколько возможных объяснений этих 
нарушений. Белок ламинин-α2 является важным 
компонентом глиоваскулярной базальной пластин-
ки гематоэнцефалического барьера, а также уча-
ствует в регуляции пролиферации нейронов, росте 
аксонов и синаптогенезе в период эмбрионального 
развития. Кроме того, имеются экспериментальные 
данные о роли ламинина-α2 в развитии дофами-
нергических нейронов среднего мозга – системы, 
связанной с мотивацией, обучением и эмоциональ-
но-поведенческой регуляцией [27–29].

Примечательно, что у отдельных пациентов 
были выявлены высокие показатели когнитивного 
развития, что подчеркивает неоднородность ней-
ропсихологического профиля при мерозинопатии. 
Это согласуется с ранее опубликованными данны-
ми о том, что выраженность изменений со сторо-
ны ЦНС не всегда коррелирует с тяжестью двига-
тельного фенотипа. В основе этих различий могут 
лежать молекулярно-генетические механизмы [10, 
29, 30]. Уточнение этих взаимосвязей представляет 
интерес для понимания патогенеза заболевания и 
требует дальнейших исследований.

Пациенты с ПКМД Р23 в целом демонстриро-
вали более сохранный профиль развития. Несмо-
тря на небольшое число наблюдений, у всех об-
следованных пациентов когнитивные показатели 
соответствовали среднему уровню или превышали 
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его, а выраженные нарушения социально-эмоцио-
нальной сферы отсутствовали. Данные результаты 
соотносятся с более легким течением поясно-ко-
нечностной формы заболевания и могут косвенно 
свидетельствовать о влиянии тяжести двигательно-
го фенотипа на формирование адаптивных и ком-
муникативных навыков. Однако небольшой размер 
выборки не позволяет делать окончательные выво-
ды и требует дальнейшего накопления наблюдений.

Важным практическим результатом данного ис-
следования является демонстрация необходимости 
комплексной оценки развития пациентов с меро-
зинопатией. Традиционно основное внимание при 
наблюдении таких пациентов уделяется двигатель-
ным, ортопедическим, респираторным и нутритив-
ным аспектам заболевания. Однако полученные 
данные показывают, что значимая часть пациентов 
имеет нарушения когнитивной, коммуникативной 
и социально-эмоциональной сфер, которые могут 
оставаться недооцененными в рамках стандартного 
неврологического осмотра. Их своевременное вы-
явление имеет значение для выбора образователь-
ной программы, организации психологической и 
логопедической помощи, а также поддержки семьи.

Настоящее исследование имеет ряд ограниче-
ний. Несмотря на то что для орфанного заболева-
ния выборка из 49 человек является репрезентатив-
ной, в нее вошли только 4 пациента с ПКМД Р23, 
поскольку опросник DP-3 имеет ограничения по 
возрасту. В этой связи данные, полученные о группе 
пациентов с поясно-конечностной формой заболе-
вания, следует интерпретировать с осторожностью. 
Кроме того, DP-3 является скрининговым инстру-
ментом, основанным на родительской оценке, и не 
заменяет полноценного нейропсихологического  

обследования. Наконец, результаты отдельных до-
менов могут частично зависеть от тяжести дви-
гательных нарушений и уровня функциональной 
независимости пациента. Несмотря на указанные 
ограничения, проведенное исследование являет-
ся одним из первых в мире, направленных на ком-
плексную оценку разных аспектов психического 
развития у пациентов с мерозин-дефицитной мы-
шечной дистрофией. Полученные данные под-
тверждают необходимость дальнейшего изучения 
когнитивных, коммуникативных, адаптивных и 
социально-эмоциональных особенностей больных 
мерозинопатией, а также поиска факторов, опреде-
ляющих формирование различных вариантов от-
клонений нейропсихического развития.

Заключение
Мерозин-дефицитная мышечная дистрофия 

является мультисистемным заболеванием, клини-
ческий фенотип которого не ограничивается дви-
гательными и соматическими нарушениями. Полу-
ченные нами результаты показали, что у пациентов 
с мерозинопатией, особенно при врожденной фор-
ме заболевания, наряду с выраженным снижением 
двигательных и адаптивных способностей могут 
выявляться изменения когнитивной, коммуника-
тивной и социально-эмоциональной сфер. При этом 
у части пациентов сохраняются средние и высокие 
показатели когнитивного развития, что подчерки-
вает неоднородность проявлений заболевания и не-
обходимость индивидуальной оценки. Комплексная 
оценка нейроразвития с использованием стандар-
тизированных инструментов может быть полезна 
для раннего выявления нарушений и организации 
психолого-педагогического сопровождения. 
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ПЕРЕДОВАЯ CТАТЬЯ

Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации

Е.И. Кондратьева1, 2, Т.А. Киян1, 2, Ю.Л. Мельяновская1, 2
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Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 
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Клиническое наблюдение гетеротопии слизистой 
оболочки желудка в прямую кишку под маской 
ректального пролапса у мальчика 8 лет

Щербакова О.В.1, Сытьков В.В.1 , 2 , 3, Магер А.О.1, 2, Батаев С.М.1 , 3, 4

1 Федеральный научно-клинический центр детей и подростков Федерального медико-биологического 
агентства России (115409, Россия, г. Москва, ул. Москворечье, д. 20)
2 Российский университет медицины (127006, Россия, г. Москва, Долгоруковская ул., д. 4)
3 Федеральный медицинский биофизический центр имени А.И. Бурназяна Федерального медико-биологи-
ческого агентства (123098, Россия, г. Москва, ул. Маршала Новикова, д. 23)
4 Российский национальный исследовательский медицинский университет имени Н.И. Пирогова (117513, 
Россия, г. Москва, ул. Островитянова, д. 1)

Резюме 
Введение. Гетеротопия слизистой оболочки желуд-

ка в прямой кишке является крайне редкой врожден-
ной аномалией. В мировой литературе описано не 
более 30 подобных наблюдений у детей. Клиническая 
картина неспецифична и чаще всего включает ректаль-
ные кровотечения, боль или дискомфорт при дефека-
ции, что затрудняет своевременную диагностику. 

Цель работы. Представить клинический случай 
редкой локализации гетеротопии слизистой оболоч-
ки желудка в прямой кишке у ребенка 8 лет и обсудить 
оптимальную диагностическую и лечебную тактику.

Материалы и методы. Мальчик 8 лет госпитали-
зирован с жалобами на рецидивирующее ректальное 
кровотечение с 3-месячного возраста и выпадение 
слизистой прямой кишки с 7 лет. Выполнены физи-
кальное обследование, колоноскопия с биопсией и 
гистологическое исследование биоптатов, позволив-
шее уточнить диагноз.

Результаты. При колоноскопии в анальном канале 
визуализировано полиповидное новообразование на 
широком основании размером до 2,0 см в диаметре. 
Гистологически выявлена гетеротопия клеток слизи-
стой оболочки желудка. Выполнено трансанальное 
слизисто-подслизистое иссечение образования. По-
слеоперационный период протекал без осложнений. 
Гистологическое исследование удаленного препарата 
подтвердило диагноз.

Заключение. Гетеротопия слизистой оболочки же-
лудка в прямую кишку, несмотря на редкость, должна 
быть включена в дифференциально-диагностический 
поиск при ректальных кровотечениях у детей. Хирур-
гическое иссечение является методом выбора, позво-
ляющим радикально устранить патологический очаг 
и нивелировать риск возможной малигнизации во 
взрослом возрасте.

Ключевые слова: гетеротопия слизистой оболочки желудка, прямая кишка, дети, ректальное кро-
вотечение, хирургическое лечение, клинический случай.
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CLINICAL CASE

Clinical case of gastric mucosa heterotopy  
in the rectum mimicking rectal prolapse  
in an 8‑year‑old boy

O.V. Shcherbakova¹, V.V. Sytkov¹,²,³, A.O. Mager¹,², S.M. Bataev¹,³,⁴
1 Federal Scientific and Clinical Center for Children and Adolescents of the Federal Medical‑Biological Agency 
of Russia (20 Moskvorechye st., Moscow, Russia, 115409)
2 Russian University of Medicine (4 Dolgorukovskaya st., Moscow, Russia, 127006)
3 A.I. Burnazyan Federal Medical Biophysical Center of the Federal Medical‑Biological Agency (23 Marshal 
Novikov st., Moscow, Russia, 123098)
4 N.I. Pirogov Russian National Research Medical University (1 Ostrovityanova st., Moscow, Russia, 117513)

Summary 
Introduction. Heterotopy of the gastric mucosa in 

the rectum is an extremely rare congenital anomaly. 
Fewer than 30 such cases in children have been reported 
in the global literature. The clinical presentation 
is nonspecific and most commonly includes rectal 
bleeding, pain, or discomfort during defecation, which 
complicates timely diagnosis.

Objective. To present a clinical case of a rare 
localization of gastric mucosa heterotopy in the 
rectum in an 8‑year‑old child and to discuss the 
optimal diagnostic and treatment strategy.

Materials and methods. An 8‑year‑old boy was 
hospitalized with complaints of recurrent rectal 
bleeding since the age of 3 months and rectal mucosal 
prolapse since the age of 7 years. Physical examination, 

colonoscopy with biopsy, and histological analysis of 
the biopsy specimens were performed to confirm the 
diagnosis.

Results. Colonoscopy revealed a polypoid mass on a 
broad base in the anal canal, up to 2,0 cm in diameter. 
Histological examination confirmed heterotopy of 
gastric mucosa cells. Transanal mucosal‑submucosal 
excision of the lesion was performed. The postoperative 
period was uneventful. Histological analysis of the 
resected specimen confirmed the diagnosis.

Conclusion. Despite its rarity, gastric mucosa 
heterotopy in the rectum should be included in the 
differential diagnosis of rectal bleeding in children. 
Surgical excision is the treatment of choice: it allows 
for complete removal of the pathological focus 

Keywords: gastric mucosa heterotopy, rectum, children, rectal bleeding, surgical treatment, clinical case.

For citation: : O.V. Shcherbakova, V.V. Sytkov, A.O. Mager, S.M. Bataev. Clinical case of gastric mucosa 
heterotopy in the rectum mimicking rectal prolapse in an 8‑year‑old boy. Archives of Pediatrics and 
Pediatric Surgery. 2026; 4 (2): 55–62. DOI: 10.66825/2949-4664-apps-4-2-55-62.
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Актуальность
Гетеротопия слизистой оболочки желудка (ГСОЖ) 

представляет собой врожденное состояние, при ко-
тором нормальная желудочная ткань располагается 
в атипичном для нее месте. Данная аномалия может 
встречаться на любом участке пищеварительной труб-
ки – от ротовой полости до ануса, однако наиболее ча-
стой локализацией являются пищевод и дивертикул 
Меккеля [1]. По данным литературы, эндоскопическая 
распространенность гетеротопии желудочной слизи-
стой в проксимальных отделах желудочно-кишечного 
тракта варьирует от 18–30% в верхней части пище-
вода до 0,1–10% в 12-перстной и тонкой кишке [2–4]. 
Локализация ГСОЖ в прямой кишке является исклю-
чительно редкой патологией: в доступной мировой 
литературе описано немногим более 90 наблюдений у 
взрослых пациентов [5–7], из них около 30 у детей [8–
10]. Крайне низкая частота данной врожденной анома-
лии развития обусловливает отсутствие клинической 
настороженности у практикующих врачей, что в со-
четании с неспецифичными симптомами (ректальное 
кровотечение, боль, тенезмы, выпадение слизистой 
прямой кишки) нередко приводит к поздней диагно-
стике и длительному неэффективному лечению.

Таким образом, накопление данных о каждом кли-
ническом наблюдении ГСОЖ прямой кишки у детей 
представляет научный и практический интерес для 
улучшения диагностики и выбора оптимальной лечеб-
ной тактики.

Цель исследования: представить клинический 
случай гетеротопии слизистой оболочки желудка 
прямой кишки в сочетании с ректальным пролапсом 
у ребенка 8 лет, а также алгоритм обследования и хи-
рургической коррекции данной патологии.

Результаты и обсуждение клинического  
наблюдения

Мальчик У., 8 лет (2018 года рождения). Ребе-
нок от третьей беременности, протекавшей без  

особенностей. Роды самостоятельные, срочные. При 
рождении вес – 3480 г, рост – 53 см, по шкале Апгар –   
8/8 баллов. Пороков развития и родовой травмы не 
было. Грудное вскармливание до 6 месяцев. Психомо-
торное развитие по возрасту. В анамнезе – ротавирус-
ный гастроэнтерит. Операций и травм не было. На-
следственность не отягощена.

Анамнез заболевания: со слов родителей, с 3-ме-
сячного возраста у ребенка отмечались эпизоды 
выделения алой крови из ануса при дефекации. 
Симптоматическое лечение (подбор смеси для энте-
рального питания, пробиотики) и контроль за регу-
лярной дефекацией – с кратковременным эффектом. 
В лабораторных анализах патологических изменений 
не выявлялось, дополнительное инструментальное 
обследование не проводилось. 

С мая 2025 года (в возрасте 7 лет) родители стали 
отмечать периодическое выпадение слизистой обо-
лочки прямой кишки после дефекации, сопровожда-
ющееся ректальными кровотечениями различной 
интенсивности (рис. 1а, б).

В ноябре 2025 года мальчик был впервые госпита-
лизирован в стационар по месту жительства с жало-
бами на выпадение прямой кишки. 

Общеклинический анализ крови (26.11.2025): эри-
троциты – 4,79 × 1012, лейкоциты – 5,2779 × 109, ге-
моглобин – 139 г/л, СОЭ – 6,54 мм/ч.

По результатам колоноскопии (27.11.2025): сли-
зистая нижнеампулярного отдела прямой кишки по 
задней стенке очагово эритематозна, определяется 
полиповидная гипертрофия складки. Заключение: 
полиповидная гипертрофия складки нижнеампуляр-
ного отдела прямой кишки. Взята биопсия. Гистологи-
ческое исследование – желудочная метаплазия? 

Поставлен диагноз «выпадение слизистой обо-
лочки прямой кишки». Назначена симптоматическая 
терапия, даны рекомендации по опорожнению в по-
ложении лежа. Назначено комплексное консерватив-
ное лечение: медикаментозная терапия («Дюфалак», 

а (a) б (b) 

Рисунок 1. Пациент 8 лет. Клиническая картина гематохезии и 

выпадения прямой кишки после дефекации: а – в положении 

сидя,  б – в положении лежа  

Figure 1. An 8‑‑year‑‑old patient. Сlinical presentation of hematochezia 

and rectal prolapse following defecation: a – patient in a sitting 

position, b – patient in a supine position 
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эритематозна, определяется полиповидная гипертрофия складки. 

Заключение: полиповидная гипертрофия складки 

нижнеампулярного отдела прямой кишки. Взята биопсия. 
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Рисунок 1. Пациент 8 лет. Клиническая картина гематохезии и выпадения прямой кишки после дефекации: а – в поло-
жении сидя,  б – в положении лежа 
Figure 1. An 8‑year‑old patient. Сlinical presentation of hematochezia and rectal prolapse following defecation: a – patient 
in a sitting position, b – patient in a supine position
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«Нейробион», «Кудесан»), очистительные клизмы, 
микроклизмы с облепиховым маслом, ванночки, фи-
зиотерапия, массаж, иглорефлексотерапия. Эффекта 
не получено, кровь в стуле и периодические выпаде-
ния кишки сохранялись.

В декабре 2025 года ребенок обследован в Детской 
городской клинической больнице города Москвы, где 
по результатам эндоскопического и патоморфологи-
ческого исследования заподозрена гетеротопия сли-
зистой оболочки желудка в прямую кишку.

Проведена илеоколоноскопия (16.12.2025): осмо-
трены отделы толстой кишки и дистальные отделы 
подвздошной кишки. В просвете немного полужид-
кого содержимого. Слизистая во всех отделах розо-
вая, складки обычной формы, сосудистый рисунок 
четкий. В анальном канале с переходом в нижнеампу-
лярный отдел прямой кишки по заднебоковой стенке 
определяется гиперплазированная складка непра-
вильной вытянутой формы на широком основании с 
неярко гиперемированной поверхностью, размером 
3,5–4,0 × 1,2–2,0 см. Заключение: гиперплазированная 
складка нижнеампулярного отдела прямой кишки. 
Взята биопсия. Гистологическое исследование: на ми-
кропрепарате фрагменты слизистой оболочки желу-
дочного типа. Поверхностный эпителий представлен 
зрелым фовеолярным цилиндрическим эпителием со 
слабыми реактивными изменениями. Железы фун-
дального типа, часть желез кистозно расширена. Соб-
ственная пластинка со слабой лимфоплазмоцитарной 
инфильтрацией. Заключение: морфологическая кар-
тина гамартомы.

Консультирован детским колопроктологом в Фе-
деральном научно-клиническом центре (ФНКЦ) 
детей и подростков ФМБА России, рекомендовано 
плановое оперативное лечение. При поступлении в 
ФНКЦ детей и подростков ФМБА России в феврале 
2026 года – жалобы на выделения алой крови из ануса, 
выпадение прямой кишки из ануса после дефекации.

Состояние средней степени тяжести. Температу-
ра тела – 36,6 °С. Сатурация – 99%. ЧД – 24 в минуту. 
Пульс – 84 удара в минуту. АД – 100 на 65 мм рт. ст. 
Сознание ясное. Кожные покровы и видимые слизи-
стые чистые, физиологической окраски. Сердечно-ле-
гочная деятельность удовлетворительная. Живот не 
вздут, при пальпации мягкий, безболезненный по 
всем отделам. Симптом Щеткина – Блюмберга от-
рицательный. Симптом поколачивания в проекции 
почек отрицательный с обеих сторон. Мочится са-
мостоятельно. Стул самостоятельный. Местно: анус 
сомкнут, опрятен, расположен типично. При натужи-
вании отмечается зияние ануса. 

Проведена ректороманоскопия. Уровень осмотра 
– 25 см. Сигмовидная кишка – просвет кишки не де-
формирован, не расширен, видимая слизистая обо-
лочка бледно-розовая, сосудистый рисунок четкий, 
складки ровные, тонус удовлетворительный. Прямая 
кишка – просвет кишки не деформирован, чистый, 
видимая слизистая оболочка бледно-розовая, блестя-
щая, сосудистый рисунок четкий. Складки ровные. 
Тонус удовлетворительный. Венозные коллекторы не 
расширены. В прямой кишке сразу за анальным кана-
лом определяется плоско-приподнятый участок эпи-
телия размером до 1,5 см, рядом с которым небольшой 
дефект слизистой до 0,2–0,3 см, покрытый гематином. 
При осмотре в режиме NBI рисунок эпителия регу-
лярный по желудочному типу (рис. 2а, б). Заключение: 
гетеротопия желудочного эпителия в прямую кишку? 

После предоперационной подготовки выполне-
но хирургическое вмешательство – трансанальная 
слизисто-подслизистая резекция новообразования 
(26.02.2026). Под общей анестезией после обработ-
ки операционного поля установлено кольцо-ре-
трактор ануса. В прямую кишку введен ректальный 
марлевый тампон, фиксирован нитью. При ревизии 
в нижнеампулярном отделе прямой кишки на 0,5 см 
выше зубчатой линии по заднебоковой поверхности 
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Рисунок 2. Пациент 8 лет. Эндоскопическая картина: 

визуализировано полиповидное образование; а – эндоскопия в 

белом свете, б – эндоскопия в режиме NBI (узкоспектральная 

эндоскопия) 

Figure 2. An 8-year-old patient. Endoscopic findings showing a polypoid

lesion; a – white light endoscopy, b – narrow 

band imaging (NBI) endoscopy 
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Figure 2. An 8 year old patient. Endoscopic findings showing a polypoidlesion; a – white light endoscopy, b – narrow band 
imaging (NBI) endoscopy
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с 3 до 5 часов визуализируется полиповидное обра-
зование на широком основании до 2–2,5 см в диаме-
тре (рис. 3).

 
Рисунок 3. Пациент 8 лет. Интраоперационная картина: 

полиповидное образование на широком основании, в просвете 

кишки – марлевый тампон 

Figure 3. An 8-year-old patient. Intraoperative view showing a sessile  

polypoid lesion; a gauze swab is visible in the intestinal lumen 

Проведена этапная мобилизация новообразования (с 

помощью монополярной коагуляции, тупо и остро) – трансанальная 

слизисто-подслизистая резекция гетеротопии, в пределах визуально 

неизмененных тканей; гемостаз с помощью биполярной коагуляции, 

узловые швы на дефект стенки (рис. 4а, б, в, г). 
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Рисунок 3. Пациент 8 лет. Интраоперационная картина: 
полиповидное образование на широком основании, в 
просвете кишки – марлевый тампон
Figure 3. An 8 year old patient. Intraoperative view 
showing a sessile polypoid lesion; a gauze swab is visible in 
the intestinal lumen

Проведена этапная мобилизация новообра-
зования (с помощью монополярной коагуляции, 
тупо и остро) – трансанальная слизисто-подсли-
зистая резекция гетеротопии, в пределах визу-
ально неизмененных тканей; гемостаз с помощью 
биполярной коагуляции, узловые швы на дефект 
стенки (рис. 4а, б, в, г).

Макропрепарат отправлен на патоморфологи-
ческое исследование (рис. 5).

 Гистологическое исследование: в препаратах 
фрагмент слизистой оболочки и подслизистого 
слоя, на некоторых участках выстланные слизи-
стой оболочкой толстокишечного типа с характер-
ными кишечными криптами, а также отмечаются 
зоны со слизистой оболочкой желудочного типа с 
поверхностным эпителием и концевыми отделами 
главных кислотопродуцирующих желез желудка, 
содержащих париетальные и главные клетки. 

Заключение: гетеротопия слизистой оболочки 
фундального отдела желудка в слизистую оболоч-
ку толстой кишки в области прямой кишки.
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Рисунок 4. Пациент 8 лет. Интраоперационная картина: а, б – этапы мобилизации участка гетеротопии; в – дно раны 
представлено мышечным слоем прямой кишки; г – герметичные узловые швы на слизистой оболочке 
Figure 4. An 8 year old patient. Intraoperative view: a and b – show the stages of mobilization of the heterotopic tissue 
segment; c –the wound bed is represented by the muscular layer of the rectum; d – airtight interrupted sutures placed on 
the mucous membrane
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Figure 4. An 8-year-old patient. Intraoperative view: a and b – show the 

stages of mobilization of the heterotopic tissue segment; c –

the wound bed is represented by the muscular layer of the rectum; d – 

airtight interrupted sutures placed on the mucous membrane 

 

Макропрепарат отправлен на патоморфологическое исследование 

(рис. 5). 
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дилась антибактериальная, обезболивающая, ин-
фузионная, гемостатическая и симптоматическая 
терапия. Ректальный тампон удален на 4-е сутки. 
Питье разрешено на 2-е сутки, энтеральное пита-
ние – с 5-х суток. Очистительная клизма проведена 
на 4-е и 5-е сутки, с 6-х суток – самостоятельный 
стул, оформленный, без патологических примесей. 
Пациент выписан на 8-е сутки в удовлетворитель-
ном состоянии.

Катамнез – 1 месяц после операции. Жалоб не 
предъявляет, стул ежедневный, оформленный. 
Эпизодов выпадения кишки и примеси крови в 
стуле нет. Планируется контрольное эндоскопиче-
ское обследование через 3 месяца.

Обсуждение
Первый известный случай гетеротопической 

слизистой оболочки желудка в прямой кишке был 
описан G.H. Ewell и R.H. Jackson в 1939 году у 6-лет-
него мальчика [11], и до настоящего времени же-
лудочная гетеротопия остается одним из наиболее 
редко выявляемых пороков развития, несмотря 
на широкое внедрение эндоскопических исследо-
ваний в клиническую педиатрическую практику. 
Представленное наблюдение демонстрирует харак-
терную для данной патологии позднюю диагности-
ку, обусловленную неспецифичностью клиниче-
ской картины и недостаточной осведомленностью 
педиатров и детских хирургов.

В обзоре, подготовленном F. Iacopini et al., отме-
чено, что у подавляющего большинства (69%) па-
циентов с ГСОЖ в прямую кишку и анальный ка-
нал имелись аноректальные симптомы, такие как 
гематохезия и анальная боль [5]. У 11% пациентов 
наблюдались неясные, неспецифические симпто-
мы со стороны брюшной полости (абдоминальные 
боли и дискомфорт). Вероятнее всего, клиническая 

симптоматика зависит от локализации гетеро-
топии – в 41% наблюдений ГСОЖ располагалась 
в анальном отверстии и промежностной части 
прямой кишки, в 33% случаев – в нижней части 
прямой кишки, в 8% – в средней части и в 18% – в 
проксимальном отделе прямой кишки.

Исключительно редкой локализацией является 
ГСОЖ в толстую кишку, что может клинически 
проявиться перфорацией, инвагинацией и кишеч-
ным кровотечением [12].

Такой симптом желудочной гетеротопии пря-
мой кишки, как выпадение слизистой кишки (или 
участка с гетеротопией), описан в единственной 
публикации – у ребенка 2-летнего возраста [13].

В нашем клиническом наблюдении эпизо-
ды примеси крови в стуле у ребенка отмечались 
с грудного возраста, но только в 7 лет появились 
боли при дефекации и ректальный пролапс, что 
послужило поводом для проведения инструмен-
тальной диагностики.

Эндоскопическая картина ГСОЖ в прямую 
кишку у детей обычно представлена полиповид-
ными выпячиваниями, у взрослых чаще встреча-
ются плоские неоплазии. Кроме того, большинство 
плоских образований обнаруживаются случай-
но у бессимптомных пациентов взрослого воз- 
раста [14]. Другим заболеванием, которое может 
маскировать ГСОЖ в прямую кишку, может яв-
ляться синдром солитарной язвы прямой кишки 
[15]. Поскольку диагноз желудочной гетеротопии 
невозможно поставить эндоскопически, «золотым 
стандартом» диагностики является патоморфоло-
гическое исследование [3].

Консервативные методы лечения желудочной 
гетеротопии – блокаторы протонной помпы, анти-
бактериальная и противовоспалительная терапия 
– могут привести к купированию симптомов [2]. 
Однако, по мнению F. Iacopini et al., в 62% случаев от-
мечается клинический рецидив и только радикаль-
ное удаление очага гетеротопии приводит к кли-
нико-эндоскопической ремиссии [5]. Учитывая, 
что симптомы могут негативно влиять на качество 
жизни пациента, а также имеется потенциальный 
риск злокачественной трансформации участков 
гетеротопии, не стоит игнорировать выявленные 
изменения желудочно-кишечного тракта. Выбор 
оперативного доступа и объема хирургического 
вмешательства должен учитывать локализацию 
и размеры гетеротопии [8]. На сегодняшний день 
предпочтение отдается малоинвазивным методам 
лечения – эндоскопической резекции слизистой 
оболочки, аргоноплазменной абляции, эндоскопи-
ческой подслизистой диссекции [5, 9, 14]. 

В нашем случае участок гетеротопии распола-
гался в нижнеампулярном отделе прямой кишки, 
в зоне хирургического анального канала, что по-

Рисунок. 5. Макропрепарат – участок гетеротопии слизи-
стой оболочки желудка в прямую кишку 
Figure 5. Macroscopic specimen showing a segment of 
gastric mucosaheterotopy within the rectum
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Figure 4. An 8-year-old patient. Intraoperative view: a and b – show the 

stages of mobilization of the heterotopic tissue segment; c –

the wound bed is represented by the muscular layer of the rectum; d – 

airtight interrupted sutures placed on the mucous membrane 
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ПЕРЕДОВАЯ CТАТЬЯ

Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации

Е.И. Кондратьева1, 2, Т.А. Киян1, 2, Ю.Л. Мельяновская1, 2
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Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 
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Аутосомно-рецессивная аксональная 
нейропатия с нейромиотонией:  
клинический случай

Нахушева Ф.И.1, Серов А.В.1

1Научно-исследовательский клинический институт детства Министерства здравоохранения Московской 
области (141009, Россия, г.о. Мытищи, г. Мытищи, ул. Коминтерна, д. 24а, стр.1)

Резюме 
Аутосомно-рецессивная аксональная перифе-

рическая нейропатия с нейромиотонией (ARAN-NM) 
представляет собой редкую форму наследственной 
моторно-сенсорной нейропатии, относящуюся к спек-
тру болезни Шарко – Мари – Тута (ШМТ). Заболевание 
ассоциировано с биаллельными мутациями с потерей 
функции в гене HINT1. Клинически ARAN-NM харак-
теризуется дебютом в первом или втором десятиле-
тии жизни, прогрессирующей дистальной слабостью 
и атрофией мышц нижних конечностей, нарушением 
походки и деформациями стоп. Примерно у 80% па-
циентов наблюдается нейромиотония – замедленное 
расслабление мышц, скованность, крампи и фасцику-

ляции, усиливающиеся на холоде. Основными метода-
ми инструментальной диагностики являются стимуля-
ционная электронейромиография (ЭНМГ) и игольчатая 
электромиография (ЭМГ), при проведении которых 
выявляются аксональный тип поражения и нейромио-
тонические разряды. В настоящее время патогенетиче-
ская терапия заболевания отсутствует. Лекарственным 
препаратом первого выбора для купирования нейро-
миотонии является карбамазепин. Значимую роль в 
комплексном медицинском сопровождении детей с 
ARAN-NM играет немедикаментозная реабилитация, 
включающая в себя лечебную физкультуру, физиотера-
пию и ортопедическую коррекцию деформаций стоп.

Ключевые слова: аксональная нейропатия, нейромиотония, ген HINT1, болезнь Шарко – Мари – 
Тута, наследственная нейропатия.
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CLINICAL CASE

Clinical case of a patient with autosomal recessive 
axonal neuropathy and neuromyotonia

F.I. Nakhusheva1, A.V. Serov1

1Research Clinical Institute of Childhood of the Moscow Region (Building 1, house 24а Kominterna str., 
Mytishchi, Russia, 141009)

Abstract 
Autosomal recessive axonal peripheral neuropathy 

with neuromyotonia (ARAN-NM) is a rare form of 
hereditary motor-sensory neuropathy belonging to the 
spectrum of Charcot Marie–Tooth disease (CMT). The 
condition is associated with biallelic loss of function 
mutations in the HINT1 gene. Clinically, ARAN NM is 
characterized by onset in the first or second decade 
of life, progressive distal weakness and atrophy of 
the lower limb muscles, gait impairment, and foot 
deformities. Approximately 80% of patients exhibit 
neuromyotonia – delayed muscle relaxation, stiffness, 
cramps, and fasciculations that worsen with cold 

exposure. The main instrumental diagnostic methods 
are stimulation electroneuromyography (ENMG) and 
needle electromyography (EMG), which reveal an axonal 
pattern of damage and neuromyotonic discharges. 
Currently, no disease modifying therapy is available. 
The first line drug for relieving neuromyotonia is 
carbamazepine. Non pharmacological rehabilitation, 
including therapeutic exercise, physiotherapy, and 
orthopaedic correction of foot deformities, plays 
a significant role in the comprehensive medical 
management of children with ARAN NM.

Keywords: axonal neuropathy; neuromyotonia; HINT1 gene; Charcot-Marie-Tooth disease; hereditary neuropathy.
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Введение
Аутосомно-рецессивная аксональная перифе-

рическая нейропатия с нейромиотонией (ARAN-
NM; OMIM #137200) является генетически детер-
минированным заболеванием периферической 
нервной системы, выделенным в отдельную но-
зологическую единицу в 2012 году после иденти-
фикации патогенных вариантов в гене HINT1 [1]. 
В структуре наследственных нейропатий ARAN-
NM занимает особое место благодаря уникально-
му сочетанию аксонального поражения моторных 
волокон и феномена гипервозбудимости перифе-
рических нервов. Заболевание развивается вслед-
ствие биаллельных мутаций с потерей функции в 
гене HINT1, локализованном на хромосоме 5q23.3. 
К настоящему времени идентифицировано более 
20 патогенных вариантов, большинство из кото-
рых являются миссенс-мутациями [2]. Наиболее 
частой мутацией в европейской и российской по-
пуляциях является c.110G > C (p.Arg37Pro) [3, 4]. 
Исследования, проведенные в России, показали, 
что патогенные варианты в гене HINT1 могут со-
ставлять до 1,9% всех случаев наследственных  

моторно-сенсорных нейропатий и до 9% случаев – 
аксональных нейропатий в российской когорте [3]. 
Белок HINT1 взаимодействует с рядом сигнальных 
белков, критически важных для функционирова-
ния мотонейронов, включая сигма-1 рецептор и 
внутриклеточный домен тенеурина-1 [5, 6]. Пред-
полагается, что дисфункция HINT1 индуцирует 
хроническую гипервозбудимость моторных аксо-
нов, которая клинически проявляется нейромио-
тонией, а в долгосрочной перспективе ведет к ак-
сональной дегенерации [6].

Клиническая манифестация ARAN-NM в боль-
шинстве случаев происходит в первом десятиле-
тии жизни (медиана возраста дебюта составляет  
10 лет), однако описаны случаи с началом заболева-
ния до 28 лет [1, 2]. Типичными начальными сим-
птомами являются прогрессирующая дистальная 
слабость и атрофия мышц нижних конечностей, 
приводящие к нарушению походки, частым паде-
ниям и формированию деформаций стоп (полая 
стопа, конская стопа). Позднее в патологический 
процесс вовлекаются дистальные отделы верхних 
конечностей.
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Ключевым клиническим проявлением, вы-
являемым примерно у 80% пациентов, является 
нейромиотония [2]. Она проявляется замедлен-
ным расслаблением мышц после произвольного 
сокращения (особенно заметна при сжатии кисти 
в кулак), мышечной скованностью, крампи и фас-
цикуляциями, которые усиливаются под воздей-
ствием холода [4]. Важно отметить, что у части па-
циентов с патогенными вариантами в гене HINT1, 
нейромиотония может отсутствовать, а в клини-
ческой картине доминирует дистальная моторная 
нейропатия [7]. Чувствительные нарушения, как 
правило, минимальны или отсутствуют, что сбли-
жает ARAN-NM с дистальными наследственными 
моторными нейропатиями (dHMN). Кроме того, у 
некоторых больных описаны когнитивные нару-
шения и задержка психического развития [8, 9].

Диагноз ARAN-NM базируется на совокуп-
ности клинических, электрофизиологических и 
генетических данных. При стимуляционной элек-
тронейромиографии (ЭНМГ) выявляется аксо-
нальный тип поражения с преимущественным 
снижением амплитуды М-ответов при сохранных 
или незначительно сниженных скоростях прове-
дения возбуждения по моторным и сенсорным 
нервам. Игольчатая электромиография (ЭМГ) ре-
гистрирует спонтанную активность мышечных 
волокон, включая нейромиотонические разряды –  
высокочастотные залпы потенциалов двигатель-
ных единиц [1, 2]. Верификация диагноза осущест-
вляется с помощью молекулярно-генетического 
тестирования – секвенирования гена HINT1 (тар-
гетное или в составе панелей генов наследствен-
ных нейропатий) [10]. 

В настоящее время патогенетическая терапия 
ARAN-NM не разработана. Лечебные мероприятия 
носят симптоматический характер и направлены 
на уменьшение проявлений нейромиотонии и под-
держание двигательной активности пациента. Для 
купирования мышечной скованности и крампи 
успешно применяются блокаторы натриевых кана-
лов. Карбамазепин рассматривается как препарат 
первого выбора [11]. Продемонстрирована эффек-
тивность карбамазепина в снижении выраженно-
сти мышечной ригидности и улучшении качества 
жизни пациентов [11]. В качестве альтернативы 
могут применяться лекарственные средства фени-
тоин и мексилетин. Значимое место в комплексном 
медицинском сопровождении пациентов с ARAN-
NM занимает немедикаментозная реабилитация, 
включающая в себя лечебную физкультуру, физио- 
терапию и ортопедическую коррекцию деформа-
ций стоп [12, 13].

Аутосомно-рецессивная аксональная перифе-
рическая нейропатия с нейромиотонией харак-
теризуется медленным, но неуклонно прогрес-

сирующим течением. Большинство пациентов 
длительное время сохраняют способность к само-
стоятельному передвижению, хотя выраженная 
дистальная слабость может приводить к инвали-
дизации и необходимости использования орто-
педических пособий и вспомогательных средств. 
Низкая осведомленность врачей о клинических 
проявлениях ARAN-NM затрудняет диагностику 
заболевания и откладывает направление пациен-
тов на доступное молекулярно-генетическое об-
следование, позволяющее верифицировать клини-
ческий диагноз [14–16]. 

Клинический случай
Мальчик, 16 лет. Жалобы на нарушение поход-

ки, прогрессирующую деформацию стоп, боли 
в ногах, утомление, трудности с расслаблением 
мышц рук после длительного письма. 

Анамнез жизни: ребенок от третьей беремен-
ности, протекавшей на фоне гестационной арте-
риальной гипертензии. Роды первые, самостоя-
тельные, со стимуляцией родовой деятельности, на 
сроке 40 недель. Масса тела при рождении – 3100 г, 
длина – 52 см. Оценка по шкале Апгар – 8/9 баллов. 

Раннее психомоторное развитие с темповой за-
держкой: самостоятельная ходьба – с 1 года 3 меся-
цев, фразовая речь – с 2 лет.

Анамнез заболевания: в возрасте 4–5 лет родите-
ли стали замечать, что ребенок часто спотыкается, 
падает, стала подворачиваться правая нога. В воз-
расте 7–8 лет отметили плохой почерк, деформа-
цию стоп и нарушение осанки, по поводу чего на-
блюдались у травматолога-ортопеда. До 13–14 лет 
состояние оставалось стабильным, далее последо-
вало ухудшение состояния ребенка. 

Мальчик наблюдается в Центре детской психо-
неврологии (ЦДПН) ГБУЗ МО «Научно-исследо-
вательский клинический институт детства Мини-
стерства здравоохранения Московской области» с 
2024 года.

Во время первой госпитализации в ЦДПН в 
возрасте 14 лет было выявлено повышение уровня 
креатинкиназы до 493 Ед/л (норма 0.0–171.0 Ед/л). 

ЭНМГ верхних конечностей от 08.2024: обнару-
жено нарушение проведения по локтевому нерву 
справа по аксональному типу (снижение амплиту-
ды около 50–60%) и слева по аксонально-демиели-
низирующему типу (снижение амплитуды около 
40%, снижение скорости около 25%). Признаки по-
ражения срединного нерва справа по демиелини-
зирующему типу (снижение скорости около 25% на 
участке от локтевого сгиба до подмышечной впа-
дины).

ЭНМГ нижних конечностей от 08.2024: от-
мечаются признаки грубого поражения больше-
берцового и малоберцового нервов справа по  
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аксональному типу (снижение амплитуды около 
70 и 90% соответственно), поражение большебер-
цового нерва слева преимущественно по аксональ-
ному типу (снижение амплитуды около 70–75%, 
снижение скорости около 26%), поражение мало-
берцового нерва слева по аксонально-демиелини-
зирующему типу (снижение амплитуды около 90%, 
снижение скорости около 70%). Сенсорный ответ 
достоверно не получен.

Ребенок был выписан из ЦДПН с клиническим 
диагнозом «G60.9 Наследственная сенсомоторная 
невропатия неуточненная», направлен на консуль-
тацию к врачу-генетику. 

При повторной госпитализаций в ЦДПН в фев-
рале 2025 года было выявлено выраженное по-
вышение креатинкиназы – 1213,95 (Ед/л) (норма 
0,0–171,0 Ед/л). Проведена магнитно-резонансная 
томография (МРТ) мягких тканей бедра и голени, 
выявлена жировая дегенерация мышц бедер (до 1б 
по Mercuri) и голеней (до 2б по Mercuri) в виде ли-
нейных включений в структуру мышц. При визуа-
лизации диффузные изменения, соответствующие 
нейрогенному паттерну поражения мышц.  

Ребенку была проведена ЭМГ: при проведении 
игольчатой миографии икроножной мышцы интер-
ференционный паттерн разрежен (по нейрогенному 
типу), спонтанной активности не зарегистрирова-
но. Отмечается незначительное повышение ам-
плитуды потенциалов двигательных единиц (ПДЕ)  
и длительности. 

У мальчика была заподозрена прогрессирующая 
мышечная дистрофия Дюшенна и инициировано 
дообследование. В  ФГБНУ «Медико-генетическом 
научном центре им. академика Н.П. Бочкова» про-
ведено молекулярно-генетическое обследование: 
поиск делеций и дупликаций в гене DMD – не об-
наружены. Диагностический поиск был продол-
жен: панель «Миопатии», поиск точковых мутаций 
в гене DMD – не обнаружены. 

Ребенок был вновь госпитализирован в Детский 
центр психоневрологии для детей с поражениями 
центральной нервной системы и нарушениями 
психики в июне 2025 года. В межгоспитальный пе-
риод отмечалось нарастание слабости в дисталь-
ных отделах нижних конечностей, деформации 
стоп. Ребенок стал предъявлять жалобы на спазм в 
кисти после длительного письма. При осмотре от-
мечались проявления миотонии в кисти, пальцах 
рук, нарастающая слабость дистальных отделов 
верхних конечностей. 

При проведении игольчатой ЭМГ была обна-
ружена спонтанная активность в виде миотони-
ческих разрядов, потенциалов фасцикуляций, 
перестройка ПДЕ по нейрогенному типу. Ребенку 
был установлен предварительный диагноз «на-
следственная моторная и сенсорная невропатия».  

Аутосомно-рецессивная периферическая нейро-
патия с нейромиотонией (ARAN-NM). Пациент 
направлен на повторную консультацию генетика в 
ФГБНУ «МГНЦ им. академика Н.П. Бочкова». 

28 февраля 2026 года был проведен поиск па-
тогенных вариантов, ассоциированных с наслед-
ственной моторно-сенсорной нейропатией (бо-
лезнь Шарко – Мари – Тута). Выявлен описанный 
ранее как патогенный (HGMD_ID CM128644) ва-
риант нуклеотидной последовательности в экзо-
не 1 гена HINT1 (chr5:131165096C > G) в гомози-
готном состоянии, приводящий к миссенс-замене 
(NM_005340.7: c.110G > C, p. (Arg37Pro)). Вари-
анты в гене HINT1 в гомозиготном и компаунд- 
гетерозиготном состоянии описаны у пациентов 
с Neuromyotonia and axonal neuropathy, autosomal 
recessive (OMIM: 137200). Выявленный вариант 
нуклеотидной последовательности c.110G > C в 
гомо-/компаунд-гетерозиготном состоянии опи-
сан у пациентов с аксональной нейропатией. У 
родителей пробанда вариант c.110G > C выявлен в 
гетерозиготном состоянии. 

Диагноз «аутосомно-рецессивная перифериче-
ская нейропатия с нейромиотонией (ARAN-NM)» 
подтвержден молекулярно-генетическими метода-
ми. 

В неврологическом статусе (март 2026 года): 
общемозговой и менингеальной симптоматики не 
выявлено. Черепные нервы: I – обоняние не нару-
шено, II – зрение ориентировочно не нарушено. 
Поля зрения не сужены. III, IV, VI – глазные щели 
равные. Объем движения глазных яблок полный, 
симметричный. Конвергенция и аккомодация 
удовлетворительные, D = S. Зрачки округлой фор-
мы, D = S. Фотореакция живая, симметричная. V – 
движения нижней челюсти в полном объеме, тро-
фика жевательных мышц не нарушена. Пальпация 
тригеминальных точек безболезненная. VII – лицо 
симметрично, мимика живая. VIII – слух сохранен. 
Нистагма нет. IX, X – глотание и фонация не нару-
шены. Глоточный рефлекс живой, D = S. Uvula по 
средней линии. XI – поднимание плеч не ограниче-
но, левое плечо отстает в подъеме. Грудинно-клю-
чично-сосцевидные мышцы симметричны. Голова –  
по средней линии. XII – язык по средней линии, 
фасцикуляций нет.

Двигательная сфера: ходит самостоятельно, с 
выраженным степпажом с двух сторон. Эквино- 
варусная деформация обеих стоп. На пятках не 
ходит, ходьба на носках затруднена. На двух ногах 
прыгает неловко, на одной ноге не прыгает с двух 
сторон. Проба Говерса отрицательная.

Движения в верхних конечностях в полном 
объеме, симметричные. Мышечная сила в руках: 
проксимально на 5 баллов, D = S, дистально – сни-
жение до 3–4 баллов (по шкале MRC), D = S, захват 
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неловкий. Мышечный тонус в руках снижен, D = S.  
Сухожильные рефлексы с верхних конечностей 
резко снижены, D = S. Замедленное расслабление 
мышц пальцев после длительного сжатия в кулаке 
или удержания захвата (рис. 1.). Нарушена мелкая 
моторика. 

Рисунок 1. Проявления миотонии в пальцах рук
Figure 1. Manifestations of myotonia in the fingers

Брюшные рефлексы снижены симметрично.
Движения в нижних конечностях ограничены за счет 
контрактур в голеностопных суставах. Отмечаются: 
укорочение левой нижней конечности на 1 см, аддукто-
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Брюшные рефлексы снижены симметрично.
Движения в нижних конечностях ограничены 

за счет контрактур в голеностопных суставах. От-
мечаются: укорочение левой нижней конечности 
на 1 см, аддукто-эквино-поло-варусные деформа-
ции стоп, молоткообразная деформация пальцев 
2–5 пальцев правой и левой стопы, гипертрофия 
мышц голеней, D = S (рис. 2.). Мышечная сила в 
ногах: снижена проксимально до 4 баллов, D = 

S, дистально – до 2 баллов в передней группе, до  
3 баллов в задней группе мышц голени, D = S. Мы-
шечный тонус в ногах снижен, D = S. Сухожиль-
ные рефлексы c нижних конечностей не вызыва-
ются, D = S. 
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деформация пальцев 2–5 пальцев правой и левой стопы,
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ногах: снижена проксимально до 4 баллов, D = S, дистально –
до 2 баллов в передней группе, до 3 баллов в задней группе 
мышц голени, D = S. Мышечный тонус в ногах снижен, D = S. 
Сухожильные рефлексы c нижних конечностей не 
вызываются, D = S. 

Рисунок 2. Аддукто-эквино-поло-варусные деформации 
стоп, молоткообразная деформация пальцев, 
гипотрофия голени 
Figure 2. Adducto-equinovarus deformities of the feet, 
hammer-toe deformity, calf hypotrophy
Патологических кистевых и стопных рефлексов нет. Клонусы 
стоп не вызываются.

Координаторная сфера: координаторные пробы выполняет 
с дисметрией, D = S. В позе Ромберга устойчив.
Чувствительная сфера: снижение болевой и тактильной 
чувствительности с рук по типу перчаток, гиперэстезия 
нижних конечностей по типу носков. Тазовые функции: 
центральные сформированы, периферические не нарушены.
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Патологических кистевых и стопных рефлек-
сов нет. Клонусы стоп не вызываются.

Координаторная сфера: координаторные про-
бы выполняет с дисметрией, D = S. В позе Ром-
берга устойчив. Чувствительная сфера: снижение 
болевой и тактильной чувствительности с рук по 
типу перчаток, гиперэстезия нижних конечностей 
по типу носков. Тазовые функции: центральные 
сформированы, периферические не нарушены.

При проведении стимуляционной ЭНМГ 
(03.2026) сохраняются признаки поражения сре-
динного и локтевого нервов с двух сторон по 
первично-аксональному типу. Сохраняются при-
знаки грубого поражения малоберцового и боль-
шеберцового нервов с двух сторон по аксональ-
ному типу. Сенсорные ответы с чувствительных 
порций срединного и локтевого нервов без при-
знаков патологии с двух сторон. Сенсорные отве-
ты с нервов нижних конечностей не определяют-
ся с двух сторон (табл. 1).

Клинический случай / Clinical case
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При проведении игольчатой ЭМГ (03.2026): 
в m. tibialis anterior и m. APB зарегистрирова-
на спонтанная активность в виде комплексных 
разрядов высокой частоты. Интерференцион-
ный паттерн по вторичному нейрогенному типу 
(рис. 3.). 

Рисунок 3. Спонтанная активность и интерференционный 
паттерн на игольчатой ЭМГ
Figure 3. Spontaneous activity and interference pattern on
needle EMG

Мальчик регулярно госпитализируется в Детский центр 
психоневрологии для детей с поражениями центральной 
нервной системы и нарушениями психики ГБУЗ Московской 
области «Научно-исследовательский клинический институт 
детства Министерства здравоохранения Московской 
области» для прохождения курсов реабилитации и 
динамического наблюдения. В настоящее время показания 
для назначения медикаментозной терапии отсутствуют в 
связи с редко возникающими и слабовыраженными 
проявлениями нейромиотонии, не ухудшающими качество 
жизни ребенка. Ребенок получает курсы немедикаментозного 
восстановительного лечения: ЛФК, механотерапию на 
тренажерах с биологической обратной связью (БОС), массаж, 
физиотерапию. Кроме того, пациент продолжает 
наблюдаться травматологом-ортопедом, соблюдает 
рекомендованный ортопедический режим, с использованием 
ортезных изделий. При прогрессировании заболевания, 
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Мальчик регулярно госпитализируется в Дет-
ский центр психоневрологии для детей с пора-
жениями центральной нервной системы и на-
рушениями психики ГБУЗ Московской области 
«Научно-исследовательский клинический ин-
ститут детства Министерства здравоохранения 
Московской области» для прохождения курсов 
реабилитации и динамического наблюдения. В 
настоящее время показания для назначения ме-
дикаментозной терапии отсутствуют в связи 
с редко возникающими и слабовыраженными 

проявлениями нейромиотонии, не ухудшающи-
ми качество жизни ребенка. Ребенок получает 
курсы немедикаментозного восстановительного 
лечения: ЛФК, механотерапию на тренажерах с 
биологической обратной связью (БОС), массаж, 
физиотерапию. Кроме того, пациент продолжает 
наблюдаться травматологом-ортопедом, соблю-
дает рекомендованный ортопедический режим, с 
использованием ортезных изделий. При прогрес-
сировании заболевания, нарастании клинических 
проявлений миотонии, снижении качества жизни 
ребенка планируется применение лекарственной 
терапии, направленной на нивелирование этого 
симптома (противоэпилептических и антиарит-
мических препаратов).

Заключение
Таким образом, аутосомно-рецессивная аксо-

нальная периферическая нейропатия с нейромио-
тонией (ARAN-NM) представляет собой заболева-
ние, вызывающее трудности на этапе постановки 
диагноза. Недостаточная осведомленность врачей 
о данном заболевании и маскировка клинических 
симптомов под дистальные моторные нейропа-
тии часто приводят к диагностическим ошибкам 
и назначению неэффективной терапии. Повыше-
ние осведомленности детских врачей о клиниче-
ских, нейрофизиологических и радиологических 
проявлениях этого наследственного заболевания 
позволит сократить долгий путь пациента к ин-
валидизирующему диагнозу и получить медицин-
скую помощь в адекватном объеме. Несмотря на 
отсутствие в настоящее время патогенетической 
терапии, ведение пациентов с ARAN-NM требует 
комплексного подхода, реализации мультидис-
циплинарной модели с участием врачей разных 
профилей: невролога, генетика, нейрофизиолога, 
реабилитолога и ортопеда.

Таблица 1. Результаты стимуляционной электронейромиографии (03.2026) 
Table 1. Results of stimulation electroneuromyography (03.2026)

Показатель
Латентность, мс Амплитуда, мВ

Скорость распространения 
возбуждения, мс

Справа Слева Справа Слева Справа Слева

Моторные волокна

n. medianus

локтевой сгиб 10,3 10.0 1,2 2,0 49.3 (> 53,0) 48,4 (> 53,0)

n. tibialis

подколенная 
ямка

16,4 14,3 0,2 0,19 40,0 (> 42,0) 39,8 (> 42,0)

Сенсорные волокна

n. medianus

запястье 2,7 3,0 27,5 34,9 62,5 (> 57,0) 59,3 (> 57,0)

n. suralis 7,5 3,1 0 0 0 0
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Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации
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Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 
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Сложности диагностического поиска и 
дифференциальной диагностики у ребенка  
с синдромом Германски – Пудлака 3 типа

Кулагин А.С.¹, Ионова С.А.1, Жмурова-Кривенцова А.А.¹, Кадышев В.В.¹, Зинченко Р.А.¹ 

¹ Медико-генетический научный центр имени академика Н.П. Бочкова (Россия, 115522, г. Москва,  
ул. Москворечье, д. 1)

Резюме 
Введение. Синдром Германски – Пудлака (СГП)  

3 типа – редкое аутосомно-рецессивное заболевание, 
характеризующееся преимущественно глазокожным 
альбинизмом и качественными дефектами тромбоци-
тов, прочие клинические проявления, свойственные 
для других типов СГП (интерстициальный фиброз лег-
ких и гранулематозный колит при типах 1, 2, 4 и им-
мунодефицит при типах 2 и 10), отсутствуют. Обычно 
геморрагические проявления при СГП 3 типа ограни-
чиваются кожно-слизистым синдромом, тогда как раз-
витие тяжелого желудочно-кишечного кровотечения 
(ЖКК ), по данным литературы, является не характер-
ным и требует более глубокого анализа.

Цель. Представить клиническое наблюдение ре-
бенка с СГП 3 типа и рецидивирующим ЖКК , про-
демонстрировать сложности дифференциальной 
диагностики и обосновать необходимость мультидис-
циплинарного подхода.

Материалы и методы. Проведен ретроспективный 
анализ медицинской документации  пациента 8 лет с 
генетически подтвержденным СГП 3 типа, включая дан-
ные эндоскопических, лучевых и гемостазиологиче-
ских методов.

Результаты. У пациента с ранее известным дефек-
том тромбоцитов развились два эпизода тяжелого ЖКК 
с падением гемоглобина до 77 г/л, потребовавшие ге-
мотрансфузий. Пациент был всесторонне обследован 

по профилю гастроэнтерологии и гематологии. При 
капсульной эндоскопии выявлены ангиодисплазии 
подвздошной кишки, однако определить их как одно-
значные причины кровотечений на момент обследо-
вания было невозможно. По результатам обследова-
ния однозначной причины кровотечения выявлено не 
было, в связи с чем были сформулированы три гипо-
тезы, объясняющие клиническое течение заболева-
ния: сочетание мутаций в гене HPS3 приводит к более 
тяжелому течению геморрагического синдрома; невы-
полнение рекомендаций врачей, нарушение питания и 
режима приводит к более тяжелому течению геморра-
гического синдрома; первичные дефекты тромбоцитов 
усугубляют течение структурных дефектов кишечника.

Заключение. Несмотря на описанные в литерату-
ре легкие гематологические проявления СГП3, нужно 
проявлять настороженность в отношении возможно-
го более тяжелого течения заболевания, в том числе 
кровотечения из органов ЖКТ . Необходимы активный 
поиск и исключение структурных сосудистых аномалий 
и воспалительных изменений ЖКТ, а дифференциаль-
ная диагностика требует междисциплинарного взаимо-
действия и повторного пересмотра инструментальных 
данных. Более активное накопление данных поможет 
сравнить клиническое течение при разных генетиче-
ских вариантах и определить варианты, ассоциирован-
ные с наиболее тяжелым течением заболевания.

Ключевые слова: синдром Германски – Пудлака 3 типа, желудочно-кишечное кровотечение, тром-
боцитопатия, капсульная эндоскопия, ангиодисплазия, дифференциальный диагноз.
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CLINICAL CASE

Difficulties in diagnostic search and differential 
diagnosis in a child with Hermansky – Pudlak 
syndrome type 3

A.S. Kulagin¹, S.A. Ionova¹, A.A. Jmurova-Kriventsova¹, V.V. Kadyshev¹, R.A. Zinchenko¹

¹ Research centre of medical genetics (Moskvorechye 1 st., Moscow, 115522, Russia)

Abstract 
Introduction. Type 3 Hermansky-Pudlak 

syndrome (GFS) is a rare autosomal recessive disease 
characterized mainly by oculocutaneous albinism and 
platelet quality defects, other clinical manifestations 
characteristic of other types of GFS (interstitial 
pulmonary fibrosis and granulomatous colitis in types 
1, 2, 4 and immunodeficiency in types 2 and 10) are 
absent. Usually, hemorrhagic manifestations in type 3 
GBS are limited to the skin-mucosal syndrome, whereas 
the development of severe gastrointestinal bleeding, 
according to the literature, is not typical and requires 
a more in-depth analysis. 

Goal. To present a clinical case of a child with type 
3 GST and recurrent GCC, demonstrate the difficulties 
of differential diagnosis, and justify the need for a 
multidisciplinary approach. 

Materials and methods. A retrospective analysis 
of the medical documentation of an 8-year-old patient 
with genetically confirmed type 3 GST, including data 
from endoscopic, radiation, and hemostasis methods, 
was performed. 

Results. A patient with a previously known platelet 
defect developed two episodes of severe GCC with a drop 
in hemoglobin to 77 g/L, requiring blood transfusions. 
The patient was comprehensively examined in the 
field of gastroenterology and hematology. Capsule 

endoscopy revealed angiodysplasia of the ileum, but 
it was impossible to determine them as unambiguous 
causes of bleeding at the time of examination. 
According to the results of the examination, no 
unambiguous cause of bleeding was identified, and 
therefore three hypotheses were formulated explaining 
the clinical course of the disease: 1- a combination 
of mutations in the HPS3 gene leads to a more severe 
course of hemorrhagic syndrome; 2- failure to follow 
doctors’ recommendations, eating disorders and 
regimen leads to a more severe course of hemorrhagic 
syndrome; 3- primary defects platelets worsen the 
course of intestinal structural defects.

Conclusion. Despite the mild hematological 
manifestations of SGP3 described in the literature, 
caution should be exercised regarding the possible more 
severe course of the disease, including bleeding from 
the gastrointestinal tract. It is necessary to actively 
search for and exclude structural vascular anomalies 
and inflammatory changes in the gastrointestinal tract, 
and differential diagnosis requires interdisciplinary 
interaction and a re-revision of instrumental data. A 
more active accumulation of data will help to compare 
the clinical course with different genetic variants and 
identify the variants associated with the most severe 
course of the disease. 

Keywords: Germansky – Pudlak syndrome type 3, gastrointestinal bleeding, thrombocytopathy, capsule 
endoscopy, angiodysplasia, differential diagnosis. 

For citation: A.S. Kulagin, S.A. Ionova, A.A. Jmurova-Kriventsova, V.V. Kadyshev, R.A. Zinchenko. 
Difficulties in diagnostic search and differential diagnosis in a child with Hermansky – Pudlak syndrome 
type 3. Archives of Pediatrics and Pediatric Surgery. 2026; 4 (2): 71–78. DOI: 10.66825/2949-4664-apps-
4-2-71-78.



74

Введение
Синдром Германски – Пудлака (Hermansky – 

Pudlak syndrome, HPS) относится к группе редких 
аутосомно-рецессивных заболеваний, в основе ко-
торых лежит нарушение биогенеза и транспорта ли-
зосомальных органелл, включая плотные гранулы 
тромбоцитов, меланосомы и при некоторых типах 
ламеллярные тельца альвеолярных макрофагов [1].  
Клинически СГП характеризуется основной три-
адой: глазокожным альбинизмом, нарушением 
агрегации тромбоцитов (тромбоцитопатией) и при 
определенных генотипах (типы 1, 2, 4) встречают-
ся гранулематозный колит, фиброз легких, а также 
иммунодефицитные состояния и неврологические 
нарушения (тип 2 и 10) [2]. Тип 3, ассоциированный 
с мутациями в гене HPS3, традиционно считается 
более легким вариантом: глазокожный альбинизм 
выражен умеренно, тромбоцитопатия проявляет-
ся в основном кожно-слизистыми кровотечени-
ями (экхимозы, длительные кровотечения после 
удаления зубов, травм), а риск легочного фиброза 
и колита минимален [3]. Однако развитие жизне- 
угрожающего желудочно-кишечного кровотече- 
ния (ЖКК) у таких пациентов может быть не-
типичным вследствие малоизученности и инди-
видуальных особенностей пациента и требует 
дополнительного обследования с обязательным 
исключением возможных структурных сосуди-
стых или воспалительных патологий ЖКТ .

В основе дифференциальной диагностики ЖКК 
при наследственных нарушениях тромбоцитар-
ного гемостаза лежит фундаментальное проти-
воречие: является ли кровотечение следствием 
собственно гемостазиологического дефекта или 
же оно обусловлено самостоятельным заболева- 
нием ЖКТ, таким как ангиодисплазии, диверти-
кулы, артериовенозные мальформации, язвенная 
болезнь или болезнь Крона. Однако ошибочная 
недооценка клинической вариабельности СГП 
может привести к избыточным госпитализациям, 
длительным обследованиям без значимого резуль-
тата, которые затягивают помощь, а также приво-
дят к снижению комплаентности семьи к лечению. 
В связи с этим в обследовании пациентов с СГП 
любого типа, в том числе с легкими клиническими 
проявлениями (СГП3), необходимо балансировать 
между диагностической настороженностью в от-
ношении органической патологии ЖКТ и клини-
чески обоснованным ограничением инвазивных, 
длительных и ресурсозатратных обследований, 
если тяжесть и характер кровотечения могут объ-
ясняться проявлениями основного гемостазиоло-
гического дефекта.

Стоит отметить, что не менее значимым, чем 
диагностический поиск, является анализ пове-
денческой стратегии пациента и его семьи: при  

врожденных нарушениях гемостаза любые травма-
тические воздействия, диетические погрешности и 
особенно несвоевременный прием гемостатиче-
ских препаратов многократно увеличивают риск 
развития и прогрессирования жизнеугрожаю- 
щих состояний. Именно поэтому формирование 
у пациента и его окружения навыков безопасно-
го поведения, экстренной самопомощи, работа с 
комплаентностью и донесение важности строго-
го следования врачебным предписаниям должно 
рассматриваться как неотъемлемая часть лечебно- 
профилактической программы [4].

Согласно доступным литературным данным, 
точное количество пациентов с синдромом Гер-
мански – Пудлака 3 типа (СГП3) в мире не установ-
лено. Основное число выявленных случаев СГП3 
связано с эффектом основателя в популяции Пу-
эрто-Рико. В центральных регионах острова рас-
пространенность может достигать 1 : 1515 человек, 
в среднем по всему острову этот показатель оце-
нивается как 1 : 27 777 человек [5]. За пределами 
Пуэрто-Рико в мировой литературе описано около  
42 случаев [6].

Цель
Представить клиническое наблюдение ребен-

ка с генетически подтвержденным синдромом 
Германски – Пудлака 3 типа и рецидивирующим 
тяжелым желудочно-кишечным кровотечением, 
продемонстрировать трудности дифференциаль-
ной диагностики этого состояния и обосновать 
необходимость мультидисциплинарного подхода 
с участием гематологов, гастроэнтерологов, эндо-
скопистов и специалистов по лучевой диагностике.

Материалы и методы
Проведены клинический осмотр и ретроспек-

тивный анализ полной медицинской документа-
ции пациента, включающей выписные эпикризы 
трех госпитализаций в федеральный и краевой 
центры, консультативные заключения пяти узких 
специалистов (гематолога, гастроэнтеролога, не-
вролога, офтальмолога, дерматолога).

Лабораторные методы включали общий ана-
лиз крови, коагулограмму с определением фибри-
ногена по Клауссу, активированного частичного 
тромбопластинового времени, протромбинового 
времени, тромбинового времени, ристоцетин- 
кофакторной активности, фактора Виллебранда, а 
также биохимический анализ крови (АЛТ, АСТ, би-
лирубин, ферритин, железо, общая железосвязы-
вающая способность), ПЦР-диагностику вирусных 
гепатитов и иммунохроматографическое иссле-
дование кала на скрытую кровь. Инструменталь-
ные методы включали эзофагогастродуоденоско- 
пию (ЭГДС), видеоколоноскопию, видео- 
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капсульную эндоскопию тонкой кишки, мульти-
спиральную компьютерную томографию (МСКТ) 
органов брюшной полости с внутривенным бо-
люсным контрастированием, КТ-виртуальную 
колоноскопию и ультразвуковое исследование 
органов брюшной полости и почек. Генетическое 
обследование включало полное секвенирование 
экзома с последующим анализом сегрегации мето-
дом секвенирования по Сэнгеру в Медико-генети-
ческом научном центре. 

Результаты
Пациент, мальчик 8 лет, с рождения имел при-

знаки глазокожного альбинизма: светлые волосы, 
бледную кожу, карие радужки с частичной пиг-
ментацией, а также горизонтально-ротаторный 
нистагм, гипоплазию фовеа, сложный гиперметро-
пический астигматизм и содружественное косо-
глазие. С шестимесячного возраста мать отмечала 
появление экхимозов на конечностях и петехиаль-
ной сыпи, а после удаления двух молочных зубов 
имело место длительное, но необильное подкрав-
ливание   из области вмешательства (прожилки 
крови в слюне).

В 2024 году пациент обратился в специали-
зированный центр наблюдения за пациентами с 
альбинизмом, где было рекомендовано проведе-
ние молекулярно-генетической диагностики для 
исключения синдромальных форм альбинизма  
(в том числе СГП). Было проведено полное секве-
нирование экзома, по результатам выявлены опи-
санные ранее варианты в гене HPS3 (NM_032383.3): 
c.1189C > T (p.Arg397Trp) в экзоне 6 и c.1870G > T 
(p.Glu624Ter) в экзоне 10. Варианты были класси-
фицированы как патогенный и вероятно патоген-
ный соответственно, а также было рекомендовано 
определить положение вариантов. Было проведено 
исследование сегрегации (исследование по Сэн-
геру трио). Вариант c.1189C > T выявлен у здоро-
вой матери, вариант c.1870G > T выявлен у здо-
рового отца. Таким образом, было подтверждено 
транс-положение вариантов и выставлен диагноз 
синдрома Германски – Пудлака 3 типа.

Первый эпизод тяжелого желудочно-кишеч-
ного кровотечения развился в июне 2025 года. Со 
слов матери, накануне на фоне погрешности в дие-
те у ребенка возникла однократная обильная рво-
та съеденной пищей темного цвета. В течение дня 
жалоб не было, однако вечером развилась повтор-
ная рвота. Ребенку не были даны назначенные при 
эпизодах кровотечений гемостатики. Позднее мать 
пациента отметила темный оформленный стул (са-
мостоятельно принимали активированный уголь), 
и через некоторое время у ребенка произошло 
синкопе. Бригадой скорой медицинской помощи 
пациент был доставлен в инфекционное отделение  

районной больницы г. Химки, откуда в связи с тя-
желой анемией переведен в федеральный центр. 
При поступлении уровень гемоглобина составил 
77 г/л, эритроцитов – 2,94 × 10¹²/л, гематокрита – 
24,5% при лейкоцитозе 14 × 10⁹/л и нормальном 
количестве тромбоцитов. В коагулограмме обра-
щало на себя внимание снижение фибриногена по 
Клауссу до 1,4 г/л (при норме 2,0–4,0 г/л), тогда как 
АЧТВ, протромбиновое время и тромбиновое вре-
мя оставались в пределах референсных значений, а 
биохимический анализ крови показал нормальный 
уровень АЛТ, АСТ и билирубина.

Инструментальное обследование в федераль-
ном центре включало несколько этапов. При про-
ведении ЭГДС данных за активное кровотечение 
получено не было, выявлены неэрозивный реф-
люкс-эзофагит и эритематозная гастропатия. На 
видеоколоноскопии в нисходящей ободочной киш-
ке у селезеночного изгиба визуализирован фикси-
рованный тромб-сгусток вишневого цвета с вялым 
подтеканием светлой крови, а после отмывания – 
поверхностный скарификат слизистой оболочки 
линейной формы длиной 1 см, на который была 
наложена эндоскопическая клипса с достижением 
гемостаза. Видеокапсульное исследование тонкой 
кишки продемонстрировало подслизистое обра-
зование в двенадцатиперстной кишке размером 
3–4 мм округлой формы с депрессией на верхуш-
ке (вероятнее всего, мелкое дивертикулоподобное 
образование или мантийная дисплазия), а также 
ангиодисплазии в терминальном отделе подвздош-
ной кишки размером 1 мм и 2 × 0,5 мм на 98 и 100% 
прохождения. После трансфузии эритроцитарной 
массы уровень гемоглобина стабилизировался на 
уровне отметки 95 г/л, и пациент был выписан.

После эпизода кровотечения пациент был кон-
сультирован гематологом, который предположил, 
что развитие профузного ЖКК может возникнуть 
не только из-за качественного дефекта тромбо-
цитов, в связи с чем рекомендовано продолжить 
обследование в хирургическом или гастроэнте-
рологическом стационаре. В плановом порядке 
черед месяц после первого кровотечения пациент 
был госпитализирован в гематологическое от-
деление краевой больницы по месту жительства 
для дообследования по поводу тромбоцитопатии 
и гипофибриногенемии. При повторном лабора-
торном контроле уровень фибриногена сохранял-
ся сниженным, составив 1,1 г/л, тогда как АЧТВ, 
протромбиновое время, тромбиновое время, ри-
стоцетин-кофакторная активность (126,6%) и фак-
тор Виллебранда (105,4%) находились в пределах 
нормы. Обращало на себя внимание снижение 
ферритина до 19,83 нг/мл (норма 30–140 нг/мл) 
при нормальном уровне железа сыворотки, что 
свидетельствовало о латентном железодефиците. 



76

Иммунохимическое исследование кала на скры-
тую кровь дало положительный результат, однако 
при повторном исследовании через четыре дня 
кровь не обнаружена. Выполненная во время го-
спитализации МСКТ органов брюшной полости 
с внутривенным болюсным контрастированием 
патологических изменений не выявила. За время 
этой госпитализации эпизодов кровотечения не 
отмечалось.

Через пять месяцев от первого кровотечения 
мать вновь заметила у ребенка черный стул, скуд-
ный и однократный, а на следующий день повто-
рился черный оформленный стул, что послужило 
причиной повторной госпитализации. Из анам-
неза выяснилось, что ранее назначенные гемоста-
тики не принимались. При поступлении уровень 
гемоглобина составил 100 г/л, в динамике снизив-
шись до 95 г/л, эритроцитов – 3,46 × 10¹²/л, тром-
боцитов – 248 × 10⁹/л. В коагулограмме отмечено 
снижение фибриногена до 1,3–1,7 г/л. Кал на скры-
тую кровь вновь дал положительный результат. 
Повторная ЭГДС выявила лишь поверхностную 
гастропатию, а КТ-виртуальная колоноскопия по-
казала лимфофолликулярную гиперплазию терми-
нального отдела подвздошной и толстой кишки. За 
время госпитализации на фоне приема гемостати-
ческой терапии кровотечения не повторялись. В 
ходе дальнейшего наблюдения в течение шести ме-
сяцев после второго кровотечения состояние оста-
валось стабильным, рецидива не было.

Обсуждение
Таким образом, при обследовании пациента с 

генетически подтвержденным синдромом Герман-
ски – Пудлака 3 типа выявлены два эпизода тяже-
лого желудочно-кишечного кровотечения, потре-
бовавшие гемотрансфузии. Несмотря на наличие 
тромбоцитопатии и стойкой гипофибриногене-
мии (уровень фибриногена 1,0-1,4 г/л), профузные 
кровотечения из ЖКК потребовали исключения 
структурных изменений как причины кровотече-
ний. Это привело к расширению диагностического 
поиска для обнаружения дополнительных источ-
ников, способных выступить причиной разви- 
тия ЖКК. Одним из возможных источников мог-
ли бы быть ангиодисплазии терминального отдела 
подвздошной кишки, обнаруженные при капсуль-
ной эндоскопии. Эти мелкие сосудистые маль-
формации у здоровых людей обычно протекают 
бессимптомно, однако на фоне тромбоцитопатии 
и гипофибриногенемии могут являться критиче-
ским источником рецидивирующих кровотече-
ний [7]. Технические возможности капсульной 
эндоскопии не позволяют провести лечебное воз-
действие, а топическая диагностика таких мелких 
поражений для последующей эндоскопической  

коагуляции или хирургической резекции край-
не затруднена [8]. Лимфофолликулярная гипер-
плазия, выявленная при КТ-колоноскопии, также 
может сопровождаться повышенной ранимостью 
слизистой и провоцировать кровотечение у паци-
ентов с гемостазиологическими нарушениями [9].

Особого обсуждения заслуживает гипофибри-
ногенемия, выявленная у данного пациента. Сни-
жение уровня фибриногена до 1,0–1,4 г/л не яв-
ляется типичным для СГП и может представлять 
собой случайное сочетание с наследственной ги-
пофибриногенемией (мутации в генах FGA, FGB, 
FGG) либо быть следствием хронической кровопо-
тери [10]. 

Важно отметить, что на догоспитальном эта-
пе пациент не получал назначенных гематологом 
гемостатических препаратов из подгруппы инги-
биторов фибринолиза (аминокапроновая кислота 
из расчета 50–100 мг/кг каждый час), необходи-
мых при признаках начала кровотечения из ЖКТ  
при СГП. Кроме того, в анамнезе обращают на себя 
внимание эпизоды погрешностей в диетическом 
питании и нарушения принципов охранительного 
режима. 

Оба выявленных у описанного нами пациента 
варианта в гене HPS3 (c.1189C > T (p.Arg397Trp), 
VCV000004613, и c.1870G > T (p.Glu624Ter), 
VCV000812964) ранее регистрировались в базе 
данных ClinVar как патогенные при синдроме Гер-
мански – Пудлака 3 типа по отдельности [11]. Одна-
ко, по данным литературы, их сочетание в компа-
унд-гетерозиготном состоянии у одного пациента 
не описано. В опубликованных случаях HPS3 за-
фиксированы иные генетические варианты: ком-
паунд-гетерозиготные c.1457G > A и c.1813G > T, 
компаунд-гетерозиготные c.65C > G и c.1193G > A, 
гомозиготная c.2887G > T (p.E963*), а также сочета-
ние c.1163 + 1G >  A с крупной делецией [3, 12–14]. 

Таким образом, представленное сочетание ге-
нетических вариантов является новым и ранее не 
описанным в научной литературе. Не исключается 
фактор влияния данных вариантов на утяжеление 
клинической картины. 

Заключение 
Цель демонстрации данного клинического 

случая – показать трудность дифференциаль-
ной диагностики рецидивирующего желудочно- 
кишечного кровотечения и описать клиническую 
вариабельность симптомов у ребенка с редкой 
наследственной патологией – синдромом Герман-
ски – Пудлака 3 типа. Несмотря на описанные ге-
матологические нарушения при СГП3, тяжелые 
рецидивирующие кровотечения из ЖКТ не стоит 
однозначно связывать с нарушением гемостаза,  
требуется глубокий анализ всех возможных  
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патогенетических путей при данном синдроме и 
исключение возможных сопутствующих структур-
ных аномалий.  

Учитывая вышесказанное, были сформули-
рованы четыре гипотезы, объясняющие клини-
ческое течение заболевания:  сочетание мутаций 
в гене HPS3 приводит к более тяжелому течению 
геморрагического синдрома; нетипичное течение 
синдрома Германски – Пудлака 3 типа у данного 
пациента на фоне несоблюдения охранительного 
режима и лечебных мероприятий при эпизодах 
кровотечений; первичные дефекты тромбоцитов 
усугубляют течение структурных дефектов кишеч-
ника; наличие других гематологических нарушений 
(гипофибриногенемии) приводит к усугублению 
проявления заболевания, в свою очередь, наруше-
ния могут быть как случайным сочетанием двух 
заболеваний, так и расширением клинического  
спектра СГП3.

В ведении пациентов с СГП необходимо всесто-
роннее участие гематологов, строгое выполнение 
рекомендаций по терапии, диете и охранитель-
ному режиму. При врожденных нарушениях ге-
мостаза любые травмы слизистых оболочек, даже 
микротравмы, возникающие при употреблении 
жесткой, острой или грубой пищи, а также при не-
достаточном пережевывании,  создают условия для 
возникновения кровотечения, которое в условиях 
тромбоцитопатии и гипофибриногенемии может 
приобрести затяжной и массивный характер. В тех 

случаях, когда на фоне строгого соблюдения всех 
врачебных назначений рецидивы кровотечений 
сохраняются, диагностический поиск должен быть 
продолжен с использованием всего арсенала со-
временных методов визуализации для выявления 
возможных органических изменений, доступных 
для целенаправленного хирургического или эндо-
скопического лечения. 

Врачам различных специальностей – гематоло-
гам, гастроэнтерологам, педиатрам, хирургам – при 
ведении пациентов с наследственными нарушени-
ями гемостаза и рецидивирующими кровотечения- 
ми следует всегда помнить о возможности сочета-
ния двух патологий: наследственных синдромов, 
сопровождающихся гемостазиологическими нару-
шениями, и вторичных сосудистых или воспали-
тельных поражений желудочно-кишечного тракта.

Заключение 
Таким образом, представленное сочетание ге-

нетических вариантов является новым и ранее не 
описанным в научной литературе. Не исключается 
фактор влияния данных вариантов на утяжеление 
клинической картины. Только мультидисципли-
нарный подход, тщательный анализ инструмен-
тальных данных в федеральных центрах и строгое 
следование алгоритмам дифференциальной диа-
гностики позволяют избежать диагностических 
ошибок. 
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Резюме 
Нарушения гомеостаза глюкозы – гипогликемия 

и гипергликемия относятся к наиболее частым мета-
болическим расстройствам неонатального периода 
и независимо связаны с риском неблагоприятных 
исходов нейропсихического развития. Распростра-
нение непрерывного мониторинга глюкозы (CGM, 
continuous glucose monitoring) меняет подходы к 
выявлению дисгликемии, однако его место в неона-
тологии до конца не определено.

Цель обзора. Обобщить современные данные 
о патофизиологии нарушений углеводного обмена 
у новорожденных, существующих критериях диа-
гностики, методах прерывистого и непрерывного 
мониторинга глюкозы, а также о влиянии стратегий 
вскармливания и тактики ведения на ближайшие и 
отдаленные исходы.

Материалы и методы. Выполнен поиск публи-
каций в базах PubMed/Medline, Scopus, Cochrane 
Library, eLibrary за 2000–2025 гг. по ключевым сло-
вам: neonatal hypoglycemia, neonatal hyperglycemia, 
continuous glucose monitoring, preterm, feeding, 
neurodevelopment. В обзор включены клинические 
рекомендации (AAP, PES, ESPGHAN, проект клиниче-
ских рекомендаций Российской Федерации 2024 г.), 
систематические обзоры, метаанализы, рандомизи-
рованные и когортные исследования, а также экс-
пертные консенсусы.

Результаты. Пороговые значения глюкозы для 

диагностики гипогликемии варьируют между ре-
комендательными документами (2,2–2,6 ммоль/л у 
AAP, ≥ 2,8 ммоль/л у PES в первые 48 часов жизни) 
и должны выбираться исходя из клинического кон-
текста и возраста ребенка. Непрерывный монито-
ринг глюкозы в 2–8 раз увеличивает выявляемость 
гипогликемических эпизодов, преимущественно 
бессимптомных и ночных, сокращает суммарную 
продолжительность дисгликемии и при комбина-
ции с алгоритмами поддержки принятия решений 
снижает вариабельность гликемии у глубоконедо-
ношенных детей. Своевременное прикладывание к 
груди и контролируемое использование декстроз-
ного геля сопоставимы с инфузией глюкозы по эф-
фективности коррекции бессимптомной гипоглике-
мии, при этом снижают частоту разлучения матери 
и ребенка. Сохраняются ограничения, связанные с 
точностью НМГ в зоне низких значений и недостат-
ком данных РКИ о влиянии на отдаленные нейро-
когнитивные исходы.

Заключение. Внедрение НМГ в практику неона-
тальных отделений рационально в группах высокого 
риска при условии валидации устройств, стандарти-
зации алгоритмов реагирования и интеграции дан-
ных с клиническим решением. Дальнейшие иссле-
дования должны сфокусироваться на определении 
целевых диапазонов гликемии, оценке отдаленных 
исходов и экономической эффективности.

Ключевые слова: новорожденные, неонатальная гипогликемия, неонатальная гипергликемия, не-
прерывный мониторинг глюкозы, CGM, недоношенные дети, грудное вскармливание, нейроразвитие.
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ПЕРЕДОВАЯ CТАТЬЯ

Возможности диагностики первичной цилиарной 
дискинезии в Российской Федерации

Е.И. Кондратьева1, 2, Т.А. Киян1, 2, Ю.Л. Мельяновская1, 2

1  ФГБНУ «Медико-генетический научный центр имени академика Н.П. Бочкова» (ул. Москворечье, д. 1, г. Москва, 115522, 
Россия)
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Резюме
Первичная цилиарная дискинезия (ПЦД) — орфанное забо-
левание (MIM 244400), чаще всего с аутосомно-рецессивным 
типом наследования, характеризующееся дисфункцией 
подвижных ресничек. Основными проявлениями ПЦД яв-
ляются хронические заболевания верхних и нижних дыха-
тельных путей, аномалии расположения органов, которые 
встречаются примерно у 50% пациентов с ПЦД (синдром 
Картагенера), врожденные пороки сердца, также характер-
но бесплодие у мужчин и склонность к внематочным бере-
менностям у женщин. 
Цель обзора — представить данные о современных методах 
диагностики ПЦД, которые возможны в Российской Феде-
рации.

Диагностика ПЦД является сложной задачей, так как нет 
единого «золотого стандарта», позволяющего полностью 
установить или исключить заболевание. Для точного опре-
деления ПЦД необходимо проводить ряд специализиро-
ванных исследований, которые основываются на сочета-
нии клинических данных, генетического анализа, а также 
анализа ультраструктуры и функции реснитчатого эпите-
лия. Дополнительные тесты включают уровень оксида азо-
та в выдыхаемом воздухе и повторные тесты в образцах 
культур ресничек. Педиатры, неонатологи, пульмонологи 
и оториноларингологи должны поддерживать высокую ос-
ведомленность о ПЦД и направлять пациентов в специали-
зированные центры для подтверждения диагноза. 

Ключевые слова: первичная цилиарная дискинезия, диагностические тесты, специализированные центры, 
высокоскоростная видеомикроскопия, реснитчатый эпителий, трансмиссионная электронная микроскопия, 
ДНК-диагностика, секвенирование генома и экзома 
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Continuous glucose monitoring in newborns: 
current approaches, technologies and clinical 
relevance
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1 Balashikha Maternity Hospital (15 Savvinskaya  str., mkr. Savvino, Balashikha, Russia, 143985)
2 Research Clinical Institute of Childhood of the Moscow Region (Bldg. 1, 24a Kominterna str., Mytishchi, 
Russia, 141009)
3 Moscow Regional Research Clinical Institute named after M.F. Vladimirsky (61/2 Shchepkina str., Moscow, 
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4 Federal State Budgetary Scientific Institution Research Centre for Medical Genetics; 1  Moskvorechye St.,  
Moscow, Russia, 115522

Abstract  
Glucose homeostasis disorders – hypoglycemia 

and hyperglycemia are among the most common 
metabolic disturbances in the neonatal period 
and are independently associated with adverse 
neurodevelopmental outcomes. The growing use of 
continuous glucose monitoring (CGM) is reshaping 
dysglycemia detection, yet its place in neonatology 
remains incompletely defined.

Aim. To summarise current evidence on the 
pathophysiology of neonatal glucose disorders, 
diagnostic thresholds, intermittent and continuous 
glucose monitoring methods, and the impact of 

feeding strategies and clinical management on short- 
and long-term outcomes.

Materials and methods. PubMed/MEDLINE, Scopus, 
Cochrane Library and eLIBRARY were searched for 
publications from 2000 to 2025 using the keywords: 
neonatal hypoglycemia, neonatal hyperglycemia, 
continuous glucose monitoring, preterm, feeding, 
neurodevelopment. Clinical practice guidelines (AAP, 
PES, ESPGHAN, draft Russian national guidelines 2024), 
systematic reviews, meta-analyses, randomised and 
cohort studies and expert consensuses were included.

Results. Glucose thresholds for hypoglycemia 

Обзор / Review
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vary across guidance documents (2.2–2.6 mmol/L 
per AAP, ≥ 2.8 mmol/L per PES during the first 48 
hours of life) and should be selected according to 
clinical context and postnatal age. CGM increases 
the detection of hypoglycemic events 2- to 8-fold – 
most of them asymptomatic and nocturnal – shortens 
the cumulative duration of dysglycemia, and when 
combined with decision-support algorithms reduces 
glycemic variability in extremely preterm infants. 
Timely breastfeeding and supervised dextrose gel 
are comparable to intravenous glucose infusion for 
managing asymptomatic hypoglycemia, while reducing 

mother–infant separation. Limitations remain related 
to CGM accuracy at low glucose concentrations 
and the paucity of randomised data on long-term 
neurocognitive outcomes.

Conclusion. Implementation of CGM in neonatal 
units is justified in high-risk groups, provided 
that devices are validated, response algorithms are 
standardised and CGM data are integrated into clinical 
decision-making. Future research should define target 
glycemic ranges, evaluate long-term outcomes and 
assess cost-effectiveness.

Введение
Регуляция уровня глюкозы в крови у новоро-

жденных – критически значимый компонент ран-
ней постнатальной адаптации, определяющий со-
стояние здоровья ребенка как в краткосрочной, так 
и в долгосрочной перспективе [1–3]. Особую уяз-
вимость демонстрируют недоношенные дети и но-
ворожденные из групп риска: для них характерны 
эпизоды как гипогликемии, так и гипергликемии, 
причем оба состояния независимо ассоциирова-
ны с риском острых неврологических симптомов и 
стойких нарушений нейропсихического развития, 
включая когнитивные, двигательные и поведенче-
ские дефициты [4–9].

За последнее десятилетие подходы к выявлению 
и коррекции дисгликемии у новорожденных суще-
ственно изменились. Помимо традиционных глю-
кометрических измерений (point-of-care glucose, 
POC), все шире применяется непрерывный мо-
ниторинг глюкозы (continuous glucose monitoring, 
CGM), позволяющий регистрировать траекторию 
гликемии в режиме реального времени и выявлять 
субклинические эпизоды [10–17]. Одновременно 
продолжают обновляться клинические рекоменда-
ции (AAP 2011, PES 2015, ESPGHAN, проект клини-
ческих рекомендаций РФ 2024 г.), а также данные о 
роли стратегий вскармливания, декстрозного геля 
и инсулинотерапии в управлении уровнем глике-
мии [18–23].

Цель настоящего обзора – представить систе-
матизированный анализ современных данных о 
патофизиологии нарушений углеводного обмена у 
новорожденных, диагностических порогах, мето-

дах мониторинга и стратегиях ведения, акценти-
руя внимание на месте непрерывного мониторинга 
глюкозы в клинической практике неонатолога.

Материалы и методы
Проведен несистематический литературный 

обзор с элементами структурированного по-
иска в базах данных PubMed/Medline, Scopus, 
Cochrane Library, Web of Science и eLibrary за пери-
од с 2000 по 2025 г. Использованы ключевые сло-
ва и их сочетания на английском и русском язы-
ках: neonatal hypoglycemia, neonatal hyperglycemia, 
glucose homeostasis, continuous glucose monitoring 
(CGM), point-of-care glucose, preterm infant, VLBW, 
ELBW, breastfeeding, dextrose gel, insulin infusion, 
neurodevelopment, а также соответствующие тер-
мины на русском языке: «неонатальная гипогли-
кемия», «неонатальная гипергликемия», «непре-
рывный мониторинг глюкозы», «недоношенные», 
«грудное вскармливание».

В обзор включены клинические рекоменда-
ции профессиональных сообществ (AAP, PES, 
ESPGHAN, проект клинических рекомендаций 
Минздрава РФ 2024 г.), систематические обзоры 
и метаанализы, рандомизированные контроли-
руемые и когортные исследования, экспертные 
консенсусы, а также избранные крупные ретро-
спективные исследования. Глубина поиска была 
расширена для разделов, посвященных непрерыв-
ному мониторингу глюкозы и отдаленным нейро-
когнитивным исходам. Все цитируемые источни-
ки сопровождаются идентификаторами DOI или 
PMID.
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Результаты
После рождения новорожденный утрачивает 

непрерывное трансплацентарное поступление 
глюкозы и в течение нескольких часов должен пе-
реключиться на эндогенное продуцирование глю-
козы и эпизодическое энтеральное питание [1, 2, 
18]. В первые 1–2 часа жизни уровень гликемии 
физиологически снижается до 2,2–3,0 ммоль/л, 
затем при адекватных контррегуляторных меха-
низмах восстанавливается к 3–4-му часу до 2,5– 
3,5 ммоль/л и далее – выше 3,3 ммоль/л [1, 2, 18, 
19]. Этот переход обеспечивается выбросом ка-
техоламинов и глюкагона, мобилизацией глико-
гена печени, активацией глюконеогенеза и ли-
полиза с продукцией кетоновых тел в качестве 
альтернативного энергетического субстрата для  
мозга [1, 24].

У недоношенных новорожденных и детей с за-
держкой внутриутробного развития запасы гли-
когена и подкожной жировой клетчатки снижены, 
ферментативные системы глюконеогенеза и кето-
генеза функционально незрелы [1, 18, 24]. В резуль-
тате они хуже компенсируют дефицит субстрата 
и значительно более подвержены гипогликемии, 
особенно в первые 24–72 часа жизни [25–27]. Па-
раллельно у глубоконедоношенных детей нередко 
наблюдается стрессовая гипергликемия, связанная 
с относительной инсулинорезистентностью, эн-
догенной продукцией глюкозы и парентеральным 
введением растворов с высокой скоростью посту-
пления глюкозы [17, 28].

Сахарный диабет матери, как прегестационный, 
так и гестационный, артериальная гипертензия, 
преэклампсия, применение β-адреномиметиков и 
сульфата магния, а также перинатальная асфиксия 
значимо влияют на регуляцию глюкозы у новоро-
жденного через изменения функции плаценты, 
фетальной секреции инсулина и метаболического 
программирования [24, 29–32].

Ключевые факторы риска включают преждев-
ременные роды, многоплодную беременность, 
оперативное родоразрешение путем кесарева се-
чения, задержку внутриутробного развития плода, 
макросомию, мужской пол, низкую массу тела при 
рождении, перинатальную асфиксию и нарушения 
углеводного обмена у матери [2, 26, 27, 33–35]. По 
данным когортных исследований, гипогликемия 
выявляется у 5–15% здоровых доношенных ново-
рожденных и у 30–50% новорожденных из групп 
риска [18, 36].

Гипогликемия у новорожденного может про-
являться раздражительностью, тремором, ци-
анозом, апноэ, судорогами, вялостью, плохим 
сосанием, гипотонией, гипотермией, тахи- и бра-
дикардией, нарушениями сознания. Однако значи-
тельная доля эпизодов протекает бессимптомно,  

что обусловливает необходимость рутинного скри-
нинга у новорожденных из групп риска [18, 19, 33, 37].

В метаанализе и проспективных когортах 
(включая исследование CHYLD; McKinlay и соавт., 
2015, 2017) показано, что как глубина, так и про-
должительность гипогликемических эпизодов не-
зависимо связаны с риском повреждения серого 
и белого вещества головного мозга, нарушением 
зрительных функций и когнитивным дефицитом в 
школьном возрасте [4–8, 20, 21, 38–43]. По данным 
проспективного исследования с МРТ-контролем, 
повторяющиеся эпизоды гипогликемии и значи-
тельная вариабельность гликемии ассоциированы 
со снижением объема коры и нарушениями ми-
кроструктуры белого вещества в среднем детском 
возрасте [26, 74].

Гипергликемия (глюкоза крови > 8,3 ммоль/л) 
встречается у 25–75% глубоконедоношенных детей 
и связана с увеличением риска внутрижелудочко-
вых кровоизлияний, ретинопатии недоношенных, 
некротизирующего энтероколита и неблагоприят-
ных нейрокогнитивных исходов в возрасте 6,5 года 
[17, 22, 23, 28]. В крупном европейском когортном 
исследовании (van der Lugt, et al., 2021) гипергли-
кемия > 8 ммоль/л в неонатальном периоде ассо-
циировалась с более низкими показателями IQ и 
моторного развития в возрасте 6,5 года [23].

Единого международного консенсуса по опре-
делению неонатальной гипогликемии не существу-
ет. Американская академия педиатрии (AAP, 2011) 
рекомендует поддерживать уровень глюкозы >  
2,2 ммоль/л в первые 4 часа жизни и > 2,5 ммоль/л 
в возрасте от 4 до 24 часов у бессимптомных ново-
рожденных из групп риска [18]. Pediatric Endocrine 
Society (PES, 2015) предлагает более консерватив-
ный подход: поддерживать уровень глюкозы ≥  
2,8 ммоль/л в первые 48 часов жизни и ≥ 3,3 ммоль/л 
после 48 часов у новорожденных с подозрением 
на врожденное нарушение регуляции глюкозы 
[19]. Проект клинических рекомендаций Россий-
ской Федерации 2024 г. определяет неонатальную 
гипогликемию как снижение глюкозы крови <  
2,6 ммоль/л у новорожденного любого гестацион-
ного возраста [44].

 Глюкометры, рефлектометрические анализато-
ры и портативные ферментативные приборы оста-
ются основой клинической диагностики [45–51]. 
Однако современные данные указывают на ограни-
ченную точность портативных глюкометров в зоне 
низких значений у новорожденных: систематиче-
ский обзор и метаанализ St. Clair, et al. (2025) по-
казал чувствительность 0,69 и специфичность 0,93 
при диагностике гипогликемии, при этом капил-
лярные измерения хуже коррелируют с лаборатор-
ным золотым стандартом, чем артериальные [47, 
48, 50]. Это диктует необходимость подтверждения  
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гипогликемии лабораторным методом перед нача-
лом инвазивной терапии [18, 19, 47].

Системы НМГ (Lumiflex LinX, Medtronic Enlite, 
Dexcom G6/G7, Abbott FreeStyle Libre 2/3) измеряют 
уровень глюкозы в интерстициальной жидкости 
каждые 1–5 минут и предоставляют клиницисту 
полную траекторию гликемии за период монито-
ринга [10–16]. Применение НМГ у новорожденных 
из групп риска, включая глубоконедоношенных, 
детей от матерей с диабетом и новорожденных, пе-
ренесших асфиксию, продемонстрировало значи-
мое увеличение выявляемости гипогликемических 
эпизодов, прежде всего бессимптомных и ночных, 
в 2–8 раз [10–12, 16, 52, 53].

В пилотном РКИ Galderisi, et al. (2017) у глу-
боконедоношенных детей применение НМГ с 
алгоритмами поддержки решений сопровожда-
лось значимым снижением суммарного времени 
гипогликемии без увеличения частоты гипер- 
гликемии [54]. Многоцентровое исследование 
REACT (Beardsall, et al., 2021) продемонстриро-
вало, что мониторинг глюкозы в реальном вре-
мени увеличивает долю времени в целевом диа-
пазоне у новорожденных с очень низкой массой 
тела [55, 56].

Существенным ограничением остает-
ся точность НМГ в зоне низких значений  
(< 2,5 ммоль/л). Средняя относительная разни-
ца (MARD) по данным сравнительных иссле-
дований составляет 8–16%, при этом точность 
ухудшается в первые часы после установки и 
при нестабильной гемодинамике [13, 52, 57–59]. 
Поэтому в большинстве протоколов НМГ рас-
сматривается как метод выявления трендов и 
скрининга, а решения о коррекции принимаются 

после подтверждения уровня глюкозы лабора-
торным методом [15, 56, 60].

Грудное молоко содержит биоактивные ком-
поненты (лептин, адипонектин, инсулин, IGF-1, 
олигосахариды) и среднецепочечные жирные 
кислоты, способствующие повышению чувстви-
тельности к инсулину и благоприятному метабо-
лическому программированию [61–67]. Раннее 
прикладывание к груди (в первые 60 минут жизни) 
и режим «по требованию» обеспечивают лучшую 
стабильность гликемии и более низкую частоту ги-
погликемии по сравнению с поздним началом или 
исключительно искусственным вскармливанием 
[68, 69]. Молочные смеси быстрее стабилизируют 
уровень глюкозы за счет более высокой осмоляр-
ности и углеводной нагрузки, однако могут менять 
состав тела (увеличение жировой массы) и липид-
ный профиль [32, 62, 63].

В РКИ Sugar Babies (Harris, et al., 2013) и по-
следующих метаанализах показано, что 40%-й 
декстрозный гель, наносимый на слизистую обо-
лочку щек (0,5 мл/кг = 200 мг/кг глюкозы), в со-
четании с прикладыванием к груди эффективно 
купирует бессимптомную гипогликемию (глюкоза 
≥ 2,2 ммоль/л), снижает частоту перевода в отде-
ление интенсивной терапии и разлучения матери 
и ребенка [70, 71]. Метод вошел в национальные 
клинические рекомендации Великобритании, Ав-
стралии и Новой Зеландии [71].

При персистирующей гипергликемии  
(> 10 ммоль/л в течение более 8 часов) у глубо-
конедоношенных детей используется снижение 
скорости введения глюкозы до 4–6 мг/кг/мин и 
контролируемая инсулинотерапия. Исследования 
автоматизированной системы введения инсулина 
(closed-loop) под контролем НМГ продемонстри-
ровали безопасность и улучшение контроля гли-
кемии у новорожденных с экстремально низкой 
массой тела [55, 56, 72].

Накопленные данные указывают на дозозависи-
мый характер связи между тяжестью и продолжи-
тельностью неонатальной дисгликемии и отдален-
ными исходами. В исследовании CHYLD (McKinlay, 
et al., 2015, 2017) у новорожденных, перенесших ги-
погликемию, был повышен риск исполнительной 
дисфункции и нарушений зрительного восприятия в 
возрасте 4,5 года, особенно при значительной вари-
абельности гликемии и эпизодах < 2,0 ммоль/л [20, 
21]. По данным метаанализа Shah, et al. (2019), от-
носительный риск когнитивных нарушений у детей 
с подтвержденной неонатальной гипогликемией со-
ставляет 1,6–3,5 [73]. Гипергликемия в неонатальном 
периоде также связана с более низкими когнитивны-
ми показателями в школьном возрасте [23, 74].

Ключевыми задачами на ближайшие годы яв-
ляются: 1) определение доказательно обоснован-

Таблица 1. Сопоставление пороговых значений глюкозы 
у новорожденных по основным клиническим рекоменда-
циям
Table 1. Comparison of neonatal glucose thresholds across 
major guidelines

Сводная таблица пороговых значений

Документ/
год

Группа Период

Целевой 
порог 
глюкозы, 
ммоль/л

AAP, 2011 
[18]

Бессимп- 
томные из 
групп риска

0–4 ч / 4–24 
ч / 24–48 ч

≥ 2,2 / ≥ 2,5 
/ ≥ 2,5

PES, 2015 
[19]

Все ново- 
рожденные

< 48 ч /  
≥ 48 ч

≥ 2,8 / ≥ 3,3

AAP, 2011 
[18]

Симптомная 
гипоглике-
мия

Любой 
возраст

≥2,5 (в/в 
коррекция)

Проект КР 
РФ, 2024 
[44]

Все ново- 
рожденные

Любой 
возраст

≥ 2,6
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ных целевых диапазонов гликемии для недоно-
шенных детей и новорожденных из групп риска; 
2) стандартизация алгоритмов реагирования на 
тренды НМГ (включая предиктивные тревоги 
гипогликемии); 3) валидация НМГ в зоне низких 
значений у новорожденных; 4) оценка отдален-
ных нейрокогнитивных исходов в рандомизи-
рованных исследованиях; 5) интеграция данных 
НМГ с системами поддержки принятия клини-
ческих решений и автоматизированными систе-
мами инфузионной терапии (closed-loop) [15, 55, 
56, 60, 75, 76].

Перспективным направлением является адап-
тация подходов точной медицины – использо-
вание биомаркеров метаболической стрессовой 
реакции, генетических факторов риска наруше-
ний обмена глюкозы и индивидуализированной 
нутритивной поддержки [60, 75, 77, 78].

Заключение
Неонатальная гипогликемия – частое и клини-

чески значимое состояние, требующее индивиду-
ального подхода в зависимости от гестационного 
возраста, постнатального возраста и факторов 
риска. Имеющиеся данные подтверждают целесо-
образность активного скрининга у новорожден-
ных из групп риска и применения непрерывного 
мониторинга глюкозы в качестве дополнения к 
стандартному прерывистому контролю, особен-
но у глубоконедоношенных детей и новорожден-
ных с тяжелой коморбидностью. Внедрение НМГ 
в клиническую практику должно сопровождаться 
валидацией устройств, стандартизацией протоко-
лов реагирования диагностики, профилактики и 
терапии, обучением персонала. Дальнейшие иссле-
дования необходимы для уточнения целевых диа-
пазонов гликемии, оценки отдаленных исходов и 
экономической эффективности.
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«Главное, чтобы выздоравливали дети…»
Памяти Людмилы Николаевны Мазанковой

В марте 2026 года из жизни ушел человек, для 
которого слова «врач» и «учитель» были не просто 
званиями, а дыханием. На 76-м году жизни скон-
чалась Людмила Николаевна Мазанкова, доктор 
медицинских наук, профессор, заслуженный врач 
России. Но для тех, кто знал ее лично, это была не 
просто потеря профессионала высочайшего клас-
са. Ушла та самая душа детских инфекционных 
болезней, которая умела одновременно слушать 
сердце ребенка фонендоскопом, чувствовать испуг 
матери за своего ребенка и находить путь к пра-
вильному диагнозу и лечению.

Людмила Николаевна родилась в Москве 9 апре-
ля 1950 года. Медицина вошла в ее жизнь задолго 
до институтских лекций – еще в детском саду. Пока 
другие дети играли в игрушки, она с замиранием 
сердца смотрела, как медсестра стерилизует ин-
струменты, вслушиваясь в приглушенное кипение 
воды. Позже – медучилище с отличием, работа мед-
сестрой, а затем красный диплом педиатрического 
факультета легендарного 2-го МОЛГМИ имени 
Н.И. Пирогова. Уже тогда, занимаясь в кружке на 
кафедре академика Н.И. Нисевич, она точно знала: 
ее жизнь будет принадлежать детям и инфекциям, 
которые их подстерегают.

Коллеги позже скажут просто, но емко: «Она 
была самородком всю свою жизнь».

Придя в 1977 году в Детскую инфекционную 
больницу № 5 города Москвы, молодая врач быстро 
стала заведующей тяжелейшим отделением кишеч-
ных инфекций для детей до года – 75 кроваток и 
45 уставших мам, осень и зима без просвета. Имен-
но там ее заметила профессор Н.В. Воротынцева 
и пригласила в ЦНИИ эпидемиологии. В 1985 го- 
ду Людмила Николаевна была оформлена вне- 
штатным научным сотрудником Центрального 
НИИ эпидемиологии – учреждения, располагав-
шего лабораторной базой для расшифровки вирус-
ных инфекций, что открыло перед ней принципи-
ально новые исследовательские возможности.

Там Людмила Николаевна взялась за то, во что 
многие тогда отказывались верить, – ротавирус. 
«Некоторые доктора думали, что, кроме шигелл и 
сальмонелл, в кишечнике ничего нет», – вспомина-
ла она с мягкой улыбкой. Но она не просто поверила 
в вирус – она защитила кандидатскую диссертацию, 
посвященную ротавирусной инфекции – одному из 
ведущих возбудителей детской смертности в мире.

Академик РАН, профессор, доктор медицин-

ских наук президент Детского научно-клиническо-
го центра инфекционных болезней ФМБА России 
Юрий Владимирович Лобзин считает эту работу 
подлинным научным прорывом: «Это первая такая 
работа в России, причем на очень высоком уровне. 
Считаю, что это действительно серьезный вклад в 
науку и практику».

В 1995 году Людмила Николаевна защитила 
докторскую диссертацию «Клинико-патогенетиче-
ское значение изменений микрофлоры кишечника 
при острых кишечных инфекциях у детей». Эта ра-
бота вывела ее на смежные специальности: изучая 
последствия неоправданной антибиотикотерапии 
при вирусных кишечных инфекциях, она была вы-
нуждена заниматься хирургическими осложнения- 
ми и взаимодействовать с коллегами других про-
филей. Так складывался мультидисциплинарный 
подход, который впоследствии стал ее профессио-
нальным кредо. Предложенные в диссертации под-
ходы к коррекции микробиоценоза применяются в 
российской практике до сих пор.

С 2002 года Людмила Николаевна возглавляла ка-
федру детских инфекционных болезней РМАНПО  
и оставалась ее заведующей на протяжении 22 лет. 
В 2024 году, перейдя на должность руководителя 

ПАМЯТИ УЧЕНОГО
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инфекционной службы ДГКБ имени З.А. Башляе-
вой, она продолжала работу на кафедре инфекци-
онных болезней в статусе профессора. Но главное 
чудо происходило не в учебных планах, а в головах 
ее учеников.

 Л.Н. Мазанкова выстроила собственное на-
правление в педиатрической инфектологии и вы-
растила множество грамотных специалистов, ко-
торые сегодня работают по всей стране.

На протяжении многих лет она была бессмен-
ным научным руководителем ежегодной Всерос-
сийской научно-практической конференции с 
международным участием «Инфекционные аспек-
ты соматической патологии у детей» – одной из 
ключевых площадок профессионального сообще-
ства педиатров-инфекционистов страны.

Эльмира Самитова, профессор кафедры педи-
атрии и детских инфекционных болезней Сече-
новского университета, защитившая под руковод-
ством Л.Н. Мазанковой докторскую диссертацию, 
впервые увидела ее на патологоанатомической 
конференции в Морозовской больнице: здесь раз-
бирали смерть ребенка от миокардита.

«Когда она стала выступать, я поняла, что рядом 
находится высокий профессионал, который разби-
рается в инфекционных болезнях и их осложнени-
ях», – отмечает будущая ученица Людмилы Мазан-
ковой.

Одна из учениц, ныне заведующая отделением 
нейроинфекций ИКБ № 1 Галина Гусева, рассказа-
ла, что Людмила Николаевна умела видеть науч-
ную задачу там, где другие видели лишь типичный 
клинический случай. Ее вера в аспирантов порой 
была сильнее их собственной.

«Главный секрет педагогического мастерства 
Людмилы Николаевны заключался в том, что она 
преподавала не предмет, а способ мышления. Она 
не вкладывала знания в головы – она перестраи-
вала архитектуру ума так, чтобы инфекция стала 
главной оптикой, через которую врач смотрит на 
любого больного ребенка. Ее фраза «лечить детей 
без знания инфекций просто невозможно» была не 
лозунгом, а аксиомой, которой я и весь коллектив 
моего отделения придерживаемся по сей день», – 
добавляет Галина Гусева.

Педагогический охват Людмилы Николаевны не 
ограничивался системой последипломного обра-
зования. Она читала лекции студентам на кафедре 
детских болезней РНИМУ им. Н.И. Пирогова, про-
фессором которой по совместительству является 
Исмаил Магомедович Османов, главный педиатр 
Москвы, главный врач ДГКБ им. З.А. Башляевой, 
профессор, д.м.н., заслуженный врач России и за-
служенный врач Москвы. И для студентов ранних 
курсов, еще не сталкивавшихся с инфекционной 
патологией, это было особым открытием. «Даже 

если они не станут детскими инфекционистами – 
в плане врачебного кругозора это было безусловно 
ценно», – признает Османов.

Мазанкова не знала границы между рабочим 
и нерабочим временем. В любое время суток она 
читала выписки из мессенджера и отвечала, пред-
лагая решение. Уходила из больницы затемно, но 
никогда не уезжала совсем: дома ее ждали звон-
ки сотрудников, диссертанты за отзывами, фото 
сыпи, снимки КТ, протоколы реанимации. Она от-
вечала до полуночи, а иногда и в три часа утра.

Когда кафедра перешла на онлайн-формат рабо-
ты, Мазанкова вела Школу детского инфекциони-
ста для всей страны. После одной из лекций верну-
лась со счастливым лицом: «Знаете, подключились 
700 врачей!» Ее ученики говорят, что узнают друг 
друга на конференциях раньше, чем успевают про-
читать бейдж.

«Когда я сомневаюсь в диагнозе, я мысленно 
спрашиваю: что бы сказала Людмила Николаевна? 
И ее голос в голове заставляет перепроверить, пе-
речитать, подумать еще раз», – говорит Галина Гу-
сева.

Очень трудно представить себе заслуженного 
врача РФ и главного специалиста по ЦФО, который 
клеит на стетоскоп игрушечную панду. А у нее была. 
И эта панда творила чудеса: ребенок переставал 
плакать, мать – дрожать. А пока малыш успокаи- 
вался, Людмила Николаевна успевала услышать са-
мое главное в дыхании и сказать матери несколько 
тихих, уважительных, всегда на «вы» слов.

Вот она на сложном консилиуме – тактичная, 
скрупулезно изучающая анализы, задающая мно-
жество уточняющих вопросов. А вот она в палате –  
добрая, внимательная, иногда позволяющая себе и 
улыбку, и стихи. Потому что была у нее любимая 
фраза, которую коллеги запомнили навсегда: «Глав-
ное, чтобы выздоравливали дети, а остальное –  
через призму поэзии».

Всю жизнь она настаивала, что эра инфекций не 
закончилась, они просто мутировали и научились 
прятаться; многие молодые врачи сегодня думают 
аллергиями, аутоиммунными процессами, психо-
соматикой и пропускают инфекционный процесс. 
Мазанкова придерживалась принципа: сначала ис-
ключи инфекцию, потом думай об остальном.

«Она очень переживала за московское здраво-
охранение. Не головой, а сердцем», – рассказывает 
Эльмира Самитова.

В истории московской медицины есть должно-
сти формальные, прописанные в приказах, и есть 
роли настоящие, которые невозможно внести в 
штатное расписание. Людмила Николаевна Мазан-
кова занимала пост главного внештатного специа-
листа по инфекционным болезням у детей Депар-
тамента здравоохранения города Москвы. Но для 
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тех, кто работал на местах, это звание звучало ина-
че: «Наш главный детский инфекционист».

До нее детская инфекционная служба столицы, 
при всем богатстве талантливых врачей, порой 
существовала как набор ярких, но разрозненных 
звезд. Л.Н. Мазанкова сделала то, что казалось не-
возможным административному уму: она превра-
тила эту службу в единую семью, где не было кон-
куренции между больницами, а была только одна 
цель – ребенок.

Коллеги до сих пор помнят этот ритуал. В каж- 
дом инфекционном стационаре Москвы, в каждой 
больнице, где разворачивались детские койки 
(будь то знаменитая Морозовская, ДГКБ имени 
З.А. Башляевой или Инфекционная клиническая 
больница № 1), Людмила Николаевна бронировала 
один день в неделю.

Она садилась в машину и объезжала город. Эти 
поездки не были парадными проверками. Это была 
работа. Доктора радовались ее приезду, зная, что 
будет разбор самых тяжелых пациентов и решение 
самых сложных проблем.

В ординаторской ее ждали с историями болез-
ней и с подробным докладом о трудных пациен-
тах. Она не ругала врачей за ошибки (хотя требо-
вательность была железной). Она говорила: «Мы 
здесь не для того, чтобы ставить друг другу оцен-
ки. Мы здесь для того, чтобы помочь пациенту и 
сделать все, что в наших силах». Для заведующих 
отделениями ее визит был днем силы. Потому что 
Людмила Николаевна не просто писала заключе-
ния – она физически шла к койке. Она умела за 
10 минут сделать то, что другие пытались неделя-
ми: отменить бесполезный антибиотик, который 

мешал, увидеть начало лейкоза там, где писали 
«лихорадка неясного генеза», заподозрить редкий 
менингит, на который закрывали глаза из-за ти-
пичной сыпи.

Ее репутация выходила далеко за пределы  
Москвы.

«Особенность Людмилы Николаевны в том, что 
она не боялась больных, она их любила. Она шла 
к самым тяжелым. Участвовала во всех консилиу-
мах. Если я из Петербурга звонил в Москву по тя-
желому ребенку с инфекцией, я обращался только 
к Мазанковой. Знал, что она немедленно поедет, 
посмотрит, организует консилиум», – говорит ака-
демик Лобзин.

Людмила Николаевна соединяла разобщен-
ные коллективы в единый живой организм. И 
если случалась вспышка менингококка или тяже- 
лый COVID-19 у новорожденных, город не впадал 
в панику. Потому что все знали: есть Мазанкова, 
она уже в курсе, она уже в машине, она едет.

Особое место в ее биографии занимает панде-
мия COVID-19. Исмаил Османов рассказывает: 
когда выяснилось, что дети болеют и часть из них 
тяжело, готовых протоколов не было ни в России, 
ни в мире.

«Все протоколы и схемы лечения мы составля-
ли под руководством Людмилы Николаевны, что 
называется, с колес. Использовали опыт взрос-
лых коллег, каждый раз совершенствовали схему 
в зависимости от штамма», – вспоминает главный 
врач ДГКБ имени З.А. Башляевой.

Через больницу прошло около 10 тысяч детей 
с COVID-19 – порядка 97% всех заболевших детей 
Москвы. За все время пандемии в столице не было 
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зафиксировано ни одного летального случая среди 
несовершеннолетних от новой инфекции.

«Такого нет в мировой практике», – говорит Ос-
манов.

Результатом совместной работы Людмилы Ни-
колаевны и Исмаила Магомедовича стала моногра-
фия «Коронавирусная инфекция у детей» – первое 
в мире руководство, посвященное COVID-19 у де-
тей.

Научная работа в ДГКБ им. З.А. Башляевой в 
последние годы была сосредоточена на двух клю-
чевых направлениях: особенности течения инфек-
ционных заболеваний у детей при микробных ас-
социациях и инфекционные аспекты соматической 
патологии – так называемые коморбидные состоя- 
ния, когда хроническое заболевание обостряется 
на фоне инфекции. Эти исследования поддержи-
вались грантами как московского, так и федераль-
ного уровня. В период пандемии к ним добавилась 
серия диссертационных работ, посвященных осо-
бенностям течения и лечения коронавирусной ин-
фекции у детей.

Научное наследие Людмилы Николаевны 
огромно: 540 научных работ и учебных изданий, в 
том числе 3 учебника, 6 монографий, 2 патента; она 
участвовала в создании 10 российских клиниче-
ских рекомендаций и протоколов. «У нее масса уче-
ников, больше 10 кандидатов наук подготовлено, 
2 доктора наук. Это все неустаревающие вещи», –  
говорит академик Лобзин.

Школа Мазанковой, по словам Османова, за-
ключалась не только в академичности, но и в 
передаче практического опыта, клинического 
мышления: «Большинство детских врачей инфек-

ционного профиля в Москве в той или иной степе-
ни обучались у нее и считают себя приверженцами 
ее школы».

Коллеги говорят, что после ее ухода московская 
детская инфекция осиротела. Но остался алго-
ритм – негласное правило, по которому заведую-
щие лучшими отделениями до сих пор выезжают 
к сложным пациентам в другие стационары. Не по 
приказу. А по завету Людмилы Николаевны.

И она действительно так жила. Поэзией 
для нее было все: и успешная выписка тяжело-
го сепсиса, и 700 врачей, подключившихся к ее  
онлайн-школе.

Нисо Джумаевна Одинаева, возглавляю- 
щая НИКИ детства Минздрава Московской обла-
сти, с особой теплотой вспоминает Людмилу Нико-
лаевну Мазанкову: «Людмила Николаевна была не 
просто врачом, а настоящим другом и наставником 
для детских врачей Московской области. На протя-
жении долгих лет она не только консультировала са-
мых маленьких пациентов, но и активно занималась 
обучением коллег. Ее мастер-классы, консилиумы и 
научные симпозиумы стали важной частью профес-
сионального роста педиатров Подмосковья».

Несмотря на проблемы со здоровьем, Людми-
ла Николаевна никогда не жаловалась. Академик 
Лобзин не скрывает: официальные звания – лишь 
бледная тень реального масштаба личности. «Она 
заслуженный врач Российской Федерации – это аб-
солютно достойно. Я бы даже назвал ее народным 
врачом, но сейчас у нас такого звания нет», – счи-
тает он.

«Меня спасает работа», – говорила Мазанкова, 
и это не была красивая фраза. Это был ее воздух.
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Ассоциация детских врачей 
Московской области
143909, Московская область, г. Балашиха, 
Московский пр-д, д. 13

+7 (499) 650-76-13 www.pediatrmo.ruinfo@pediatrmo.ru

Министерство здравоохранения 
Московской области
143407, Московская область, г. Красногорск, 
бульвар Строителей, д. 1

+7 (498) 602-03-03 www.mz.mosreg.ruminzdrav@mosreg.ru 

ГБУЗ Московской области «НИКИ детства 
Минздрава Московской области»
141009, Московская область, г. Мытищи, 
ул. Коминтерна, 24А, с1

+7 (498) 699-53-00 www.nikid.runoo@nikid.ru

Репродукция:
Встреча по поводу дня рождения

Людвиг Кнаус
1868
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Репродукция:
День рождения хозяйки дома
 Михай Либ Мункачи
1887

Как художник, совершенствующий мастерство, при 
творении произведений искусства, педиатр, оттачивая 
свои профессиональные навыки, создает бесценные 
шедевры, сохраняя здоровье детей.

Дни работы Съезда: 

Место проведения: 
г. Красногорск, Дом Правительства 

Московской области, б-р Строителей, д. 1

www.congress7.pediatrmo.ru

ГБУЗ Московской области «НИКИ детства Минздрава 
Московской области» и Ассоциация детских врачей Московской 
области приглашают вас принять участие в работе VII Съезда 
детских врачей Московской области с международным 
участием «ПЕДИАТРИЯ КАК ИСКУССТВО».
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Миссия съезда:

Основные темы съезда:
критические состояния в неонатологии: ищем выход из лабиринта; 
современная орфанология: от портрета редкого ребенка 
до терапевтических алгоритмов;
гастроэнтерология и неврология: искусство слышать молчаливые болезни; 
детская кардиология и ревматология: секреты достижения успеха; 
эндокринология: искусство баланса – от гормональных бурь к гармонии развития 
респираторная медицина: тренд на легкое дыхание;
детские инфекции: искусство побеждать;
онкогематология и иммунология: рисуем линию жизни;
клиническая фармакология и нутрициология: от молекулы до персональной 
формулы здоровья;
эффективная реабилитация детей: искусство превращать ограничения 
в новые возможности;
паллиативная помощь: поддержка там, где она особенно нужна;
пациентское сообщество: пройти этот путь вместе;
цифровизация, ИИ и телемедицина: технологии на службе педиатрии; 
наставничество: передаём опыт, растим профессионалов
и многое другое.

«Педиатрия как искусство: 
будни НИКИ детства» 

 с новинками 
фармацевтического рынка 
и оборудования

Выставка
ХудожНИКИ детства

3 и 4 сентября – очно
> 200 
спикеров

> 300
докладов 

7
залов

с главными внештатными специалистами 
МЗ РФ и регионов России 

признанных лидеров мнения 
по разным направлениям медицины

Создать единое профессиональное сообщество педиатров Московской 
области, где мастерство врачевания соединяется с гуманизмом, чуткостью 
и творческим подходом к каждому маленькому пациенту. Объединить 
опыт, знания и душевные силы врачей, чтобы вместе писать историю 
здорового детства – страницу за страницей, как создают великое 
произведение искусства.

Сведения о Съезде будут поданы в Комиссию по оценке учебных мероприятий и материалов для НМО.

Репродукция:
Many Happy Returns

William Powell Frith
1856

Конкурс клинических наблюдений
Конкурс «Ветераны педиатрии Подмосковья»
Тренинги, мастер-классы, баттлы

Подать заявку 
на участие 
с докладом
Для этого необходимо перейти 
по QR и заполнить форму

www.congress7.pediatrmo.ru

Участие в Съезде бесплатное! 

03–04 сентября 2026 года

Пятый междисциплинарный форум по детской 
реабилитации 

Пятая Всероссийская конференция 

Пятый Всероссийский форумПятый Всероссийский 
форум 

Третий форум 

Школа по наставничеству

Четвертый Форум 

Второй форум по инфекционным болезням 
«Искусство побеждать»

VII Съезд по праву можно назвать 
главным событием года для детских 
врачей Московской области.

nikid.ru

ñúåçäà
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области, где мастерство врачевания соединяется с гуманизмом, чуткостью 
и творческим подходом к каждому маленькому пациенту. Объединить 
опыт, знания и душевные силы врачей, чтобы вместе писать историю 
здорового детства – страницу за страницей, как создают великое 
произведение искусства.

Сведения о Съезде будут поданы в Комиссию по оценке учебных мероприятий и материалов для НМО.

Репродукция:
Many Happy Returns

William Powell Frith
1856

Конкурс клинических наблюдений
Конкурс «Ветераны педиатрии Подмосковья»
Тренинги, мастер-классы, баттлы

Подать заявку 
на участие 
с докладом
Для этого необходимо перейти 
по QR и заполнить форму

www.congress7.pediatrmo.ru

Участие в Съезде бесплатное! 

03–04 сентября 2026 года

Пятый междисциплинарный форум по детской 
реабилитации 

Пятая Всероссийская конференция 

Пятый Всероссийский форумПятый Всероссийский 
форум 

Третий форум 

Школа по наставничеству

Четвертый Форум 

Второй форум по инфекционным болезням 
«Искусство побеждать»

VII Съезд по праву можно назвать 
главным событием года для детских 
врачей Московской области.

nikid.ru
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