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АЛЛЕРГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ВЕРХНИХ 
ДЫХАТЕЛЬНЫХ ПУТЕЙ У ДЕТЕЙ 

ОБСЛЕДОВАНИЕ ПАЦИЕНТОВ С 
АЛЛЕРГИЧЕСКИМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ

ФГАОУ ВО ПЕРВЫЙ МОСКОВСКИЙ ГОСУДАРСТВЕННЫЙ 

МЕДИЦИНСКИЙ УНИВЕРСИТЕТ ИМЕНИ И. М. СЕЧЕНОВА МЗ РФ 

(СЕЧЕНОВСКИЙ УНИВЕРСИТЕТ) 



ПРИНЦИПЫ НАШЕЙ РАБОТЫ: 
http://www.whiar.org/



ЧАЩЕ ВСЕГО АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ РИНИТ НЕ 
ИЗОЛИРОВАННОЕ ЗАБОЛЕВАНИЕ

АНАТОМИЧЕСКИ И ФУНКЦИОНАЛЬНО НОС СВЯЗАН С ГЛАЗАМИ, 

ОКОЛОНОСОВЫМИ ПАЗУХАМИ, НОСОГЛОТКОЙ, СРЕДНИМ УХОМ, 

ГОРТАНЬЮ И НИЖНИМИ ДЫХАТЕЛЬНЫМИ ПУТЯМИ, В СВЯЗИ С ЧЕМ 

АР МОГУТ СОПУТСТВОВАТЬ МНОГИЕ КОРМОРБИДНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ: 

 ГИПЕРТРОФИЯ АДЕНОИДНЫХ ВЕГЕТАЦИЙ 

 СИНУСИТ

 ОТИТ

 ПОЛИПОЗ ПОЛОСТИ НОСА

 БРОНХИАЛЬНАЯ АСТМА

 АТОПИЧЕСКИЙ ДЕРМАТИТ

 ДРУГИЕ АЛЛЕРГИЧЕСКИЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ЛОР-ОРГАНОВ 



ВИДЫ АЛЛЕРГИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЙ ВДП

Аллергический ринит  круглогодичный

Поллиноз (сезонный аллергический 
ринит) 

Аллергический синусит 

Аллергический фарингит 

Аллергический ларингит



ЧТО ИХ ОБЪЕДИНЯЕТ?

ВДП-первый барьер 

• Место скопления и естественный проводник

• аллергенов

Ингаляционный путь попадания 
аллергена на слизистые

• Способствует нарушению барьерных свойств 
слизистой оболочки

Общий патогенез

В основе заболеваний -аллергическое воспаление 





ОБЩИЙ ПАТОГЕНЕЗ

 РАННЯЯ ФАЗА ИММУННОГО ОТВЕТА: 

СВЯЗЫВАНИЕ АГ И СПЕЦИФИЧЕСКИХ IGE-АНТИТЕЛ -> 

ДЕГРАНУЛЯЦИИ ТУЧНЫХ КЛЕТОК ->

ВЫДЕЛЕНИЕ МЕДИАТОРОВ ВОСПАЛЕНИЯ (ГИСТАМИНА, 

ТРИПТАЗЫ, ПРОСТАГЛАНДИНА D2, ЛЕЙКОТРИЕНОВ И КИНИНОВ) ->

ДЕЙСТВИЕ МЕДИАТОРОВ НА РЕЦЕПТОРЫ И СОСУДЫ ->

ВОЗНИКНОВЕНИЕ СИМПТОМОВ РИНИТА 

 ПОЗДНЯЯ ФАЗА ИММУННОГО ОТВЕТА (ПРИ ОТСУТСТВИИ 

ЭКСПОЗИЦИИ АЛЛЕРГЕНА) -> 

АКТИВАЦИЯ TH2 ( IL-4, IL-5, IL-13), ПРИВЛЕЧЕНИЕ В ТКАНИ 

БАЗОФИЛОВ, ЭОЗИНОФИЛОВ, АКТИВАЦИЯ НЕЙТРОФИЛОВ-> 

СТОЙКОЕ АЛЛЕРГИЧЕСКОЕ ВОСПАЛЕНИЕ



АЛЛЕРГИЧЕСКОЕ ВОСПАЛЕНИЕ

Без адекватной
терапии

Основные клетки

• Эозинофилы

• Тучные клетки

• T-лимфоциты

• Более 100 воспалительных
медиаторов

С терапией



РАСПРОСТРАНЕННОСТЬ АР В РАЗЛИЧНЫХ РЕГИОНАХ МИРА
(GLOBAL ATLAS OF ALLERGIC RHINITIS, 2015)



ЭПИДЕМИОЛОГИЯ

30%

ДО 30 % НАСЕЛЕНИЯ ВО 

ВСЕМ МИРЕ СТРАДАЕТ ОТ 

АЛЛЕРГИЧЕСКОГО РИНИТА 

AKDIS CA, AGACHE I, EDITORS. GLOBAL 

ATLAS OF ALLERGIC RHINITIS AND CHRONIC 

RHINOSINUSITIS. ZURICH: EAACI; 2017. 452 P. 



АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ РИНИТ

- ЗАБОЛЕВАНИЕ, ХАРАКТЕРИЗУЮЩЕЕСЯ НАЛИЧИЕМ

ИММУНОЛОГИЧЕСКИ ОБУСЛОВЛЕННОГО ВОСПАЛЕНИЯ

СЛИЗИСТОЙ ОБОЛОЧКИ НОСА, ВЫЗВАННОГО ПРИЧИННО-

ЗНАЧИМЫМ АЛЛЕРГЕНОМ, КЛИНИЧЕСКИ ПРОЯВЛЯЮЩЕЕСЯ

ЕЖЕДНЕВНО В ТЕЧЕНИЕ НЕ МЕНЕЕ ЧАСА ДВУМЯ И БОЛЕЕ

СИМПТОМАМИ:

1. ОБИЛЬНОЙ РИНОРЕИ 

2. ЗАТРУДНЕНИЕМ НОСОВОГО ДЫХАНИЯ 

3. ЗУДОМ В ПОЛОСТИ НОСА

4. ПОВТОРЯЮЩИМСЯ ЧИХАНИЕМ

5. АНОСМИЕЙ



АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ РИНИТ

КОД МКБ-10: J30.1 — АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ РИНИТ, ВЫЗВАННЫЙ 

ПЫЛЬЦОЙ РАСТЕНИЙ 

J30.2 — ДРУГИЕ СЕЗОННЫЕ АЛЛЕРГИЧЕСКИЕ РИНИТЫ

J30.3 — ДРУГИЕ АЛЛЕРГИЧЕСКИЕ РИНИТЫ 

J30.4 — АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ РИНИТ НЕУТОЧНЕННЫЙ 



ПРЕДРАСПОЛАГАЮЩИЕ ФАКТОРЫ

Внутренние

Генетические 

Наследственность

Внешние

Экологическая обстановка 

Климатический условия 

Возраст

Пассивное курение 

Бытовые условия, 
микроклимат



ГЕНЕТИЧЕСКИЕ ФАКТОРЫ

АР АССОЦИИРУЕТСЯ С НЕКОТОРЫМИ ГЕНЕТИЧЕСКИМИ 

ПОЛИМОРФИЗМАМИ, ОДНАКО НЕБОЛЬШИЕ РАЗМЕРЫ 

ВЫБОРКИ И ОТСУТСТВИЕ ВОСПРОИЗВОДИМОСТИ 

РЕЗУЛЬТАТОВ НА СЕГОДНЯШНИЙ ДЕНЬ НЕ ПОЗВОЛЯЮТ 

СДЕЛАТЬ ОБОБЩАЮЩИЕ ВЫВОДЫ И ЗАТРУДНЯЮТ 

ВЫДЕЛЕНИЕ ФЕНОТИПОВ

ГЕНЫ ГУМОРАЛЬНОГО ИММУННОГО ОТВЕТА, ЛОКАЛИЗОВАНЫ НА УЧАСТКАХ 

ХРОМОСОМЫ 5Q24-33 И СОДЕРЖАТ КЛАСТЕР СЕМЕЙСТВА ГЕНОВ ЦИТОКИНОВ (IL-4, 

IL-5, IL-13, IL-3, GMCSF), ОТВЕТСТВЕННЫЙ ЗА РАЗВИТИЕ IgE-ОПОСРЕДОВАННЫХ 

РЕАКЦИЙ.

ПОЛИМОРФИЗМ ГЕНА IIE50VALIL-4 4RΆ ЦЕПИ ПОВЫШАЕТ СИНТЕЗ IgE И ЯВЛЯЕТСЯ 

ОДНИМ ИЗ ОПРЕДЕЛЯЮЩИХ НАСЛЕДСТВЕННЫХ ФАКТОРОВ ВОЗНИКНОВЕНИЯ 

АТОПИЧЕСКОЙ ФОРМЫ ЗАБОЛЕВАНИЯ. 



ВНЕШНИЕ ФАКТОРЫ



МОЖЕМ ЛИ МЫ ПРЕДУПРЕДИТЬ РАЗВИТИЕ 
АЛЛЕРГИЧЕСКОГО РИНИТА У РЕБЕНКА?

ПРЕБЫВАНИЕ РЕБЕНКА В 

ДОШКОЛЬНОМ 

УЧРЕЖДЕНИИ В ВОЗРАСТЕ 

МЛАДШЕ 2 ЛЕТ

ПРЕКРАЩЕНИЕ КУРЕНИЯ В 

ПРИСУТСТВИИ РЕБЕНКА

ГВ В ПЕРВЫЕ 4-6 МЕС

ЖИЗНИ

ВИТАМИН Д 



ТИПИЧНЫЕ И НЕТИПИЧНЫЕ ПРОЯВЛЕНИЯ 
АЛЛЕРГИЧЕСКОГО РИНИТА

Классические симптомы

Ринорея 

Зуд

(жест аллергика)

Заложенность носа

(дыхание через рот, круги под 
глазами)

Нетипичные проявления

Кашель

Нарушение сна, раздражительность

Частые респираторные инфекции

Снижение слуха

Боль в ушах при изменении давления

Запах изо рта

Гипо-или аносмия

Плохой контроль над астмой 



ЖАЛОБЫ

Нарушение сна

Сниженная работоспособность

Невозможность полноценно отдыхать

Социальная отрешённость



ПОЧЕМУ АР ТАК НЕГАТИВНО ВЛИЯЕТ НА КАЧЕСТВО 
ЖИЗНИ?

ИГНОРИРУЕТСЯ ВРАЧАМИ И 

ПАЦИЕНТАМИ

НЕВЕРНО 

ДИАГНОСТИРУЕТСЯ

НЕ ЛЕЧИТСЯ СОВСЕМ  ИЛИ 

ЛЕЧИТСЯ НЕДОСТАТОЧНО



ДИАГНОСТИКА АЛЛЕРГИЧЕСКОГО РИНИТА

• Семейный

• Жизни

Сбор анамнеза

Осмотр в соответствии с общепринятыми методами

Аллергодиагностика

Консультация ЛОР (эндоскопия по показаниям)

Дополнительные методы (ОАК, риноцитограмма) 



СБОР АНАМНЕЗА

• ГДЕ И КОГДА ЧАЩЕ ВОЗНИКАЮТ СМПТОМЫ (ДОМ/РАБОТА/УЛИЦА, 

ЗАГОРОДНАЯ ЗОНА, ДНЕМ/НОЧЬЮ) 

• ЖИЛИЩНАЯ ОБСТАНОВКА: 

- ДОМАШНИЕ ЖИВОТНЫЕ 

- ТАРАКАНЫ/ПЛЕСЕНЬ

- ЭТАЖНОСТЬ ДОМА/ ВЛАЖНОСТЬ

• ПРОФЕССИЯ, ХОББИ

• ЧЕМ КУПИРУЮТСЯ СИМПТОМЫ (ЭФФЕКТИВНОСТЬ ПРЕПАРАТОВ)

• СЕЗОННОСТЬ ЗАБОЛЕВАНИЯ

• ВЛИЯНИЕ КЛИМАТА И ФИЗИЧЕСКИХ ФАКТОРОВ  НА ТЕЧЕНИЕ  

ЗАБОЛЕВАНИЯ

• АЛЛЕРГОАНМНЕЗ

• СВЯЗЬ С ПРОСТУДНЫМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ



ОСМОТР



ПЕРЕДНЯЯ РИНОСКОПИЯ



РИНОЦИТОГРАММА



ДИАГНОСТИЧЕСКИЕ ВОЗМОЖНОСТИ

 ОБЩИЙ АНАЛИЗ КРОВИ

 ИММУНОГЛОБУЛИН Е ОБЩИЙ
(TOTAL IgE)

 ЭОЗИНОФИЛЬНЫЙ КАТИОННЫЙ 
БЕЛОК (ECP) 

 PHADIATOP/ PHADIATOP INFANT
(СБАЛАНСИРОВАННАЯ СМЕСЬ 
ПИЩЕВЫХ И  ИНГАЛЯЦИОННЫХ 
АЛЛЕРГЕНОВ)

 СПЕЦИФИЧЕСКИЕ IgЕ

 КОЖНОЕ ТЕСТИРОВАНИЕ

 АЛЛЕРГОКОМПОНЕНТНАЯ
ДИАГНОСТИКА



ОПРЕДЕЛЕНИЕ КОНЦЕНТРАЦИИ ОБЩЕГО  IGE



ОПРЕДЕЛЕНИЕ КОНЦЕНТРАЦИИ 

СПЕЦИФИЧЕСКИХ  IGE

• НЕ ВЛИЯЕТ ПОРАЖЕНИЕ КОЖИ И 

ПРИЕМ АНТИГИСТАМИННЫХ 

ПРЕПАРАТОВ

• НЕТ РИСКОВ (ЗА ИСКЛЮЧЕНИЕМ 

ЗАБОРА КРОВИ)

• ЧУВСТВИТЕЛЬНОСТЬ И 

СПЕЦИФИЧНОСТЬ СОПОСТАВИМА 

С PRICK-ТЕСТАМИ

• ДОСТУПНОСТЬ МЕТОДА ->

В НЕКОТОРЫХ СЛУЧАЯХ МОЖЕТ 

ОКАЗАТЬСЯ НЕДОСТАТКОМ







АЛЛЕРГОЧИП IMMUNOCAP ISAC

• ИССЛЕДУЕТ 112 

АЛЛЕРГОКОМПОНЕНТОВ И 51 БЕЛОК 

РАСПРОСТРАНЕННЫХ АЛЛЕРГЕНОВ

• ОПРЕДЕЛИТЬ СЕНСЕБИЛИЗАЦИЮ НА 

МОЛЕКУЛЯРНОМ УРОВНЕ

• РЕЗУЛЬТАТЫ АЛЛЕРГОЧИПА

ПОКАЗЫВАЮТ НАЛИЧИЕ РЕАКЦИИ НА 

МИНОРНЫЕ И МАЖОРНЫЕ БЕЛКИ

• ПОЗВОЛЯЮТ ДИФФЕРЕНЦИРОВАТЬ 

ИСТИННУЮ СЕНСЕБИЛИЗАЦИЮ ОТ 

ПЕРЕКРЕСТНОЙ РЕАКТИВНОСТИ

• СПРОГНОЗИРОВАТЬ ЭФФЕКТИВНОСТЬ 

АСИТ



КОЖНОЕ ТЕСТИРОВАНИЕ



КОЖНОЕ ТЕСТИРОВАНИЕ



КОЖНОЕ ТЕСТИРОВАНИЕ



КОЖНЫЕ ПРОБЫ/ PRICK-TEST 

• ПРОВОДЯТСЯ В ПЕРИОД КЛИНИЧЕСКОЙ РЕМИССИИ ОСНОВНОГО ЗАБОЛЕВАНИЯ

• ПОКАЗАНИЯ : ДАННЫЕ АНАМНЕЗА

• НЕДОСТАТКИ : ПОГРЕШНОСТИ ТЕХНИКИ ИСПОЛНЕНИЯ, СУБЪЕКТИВНОСТЬ ПРИ 

ОЦЕНКЕ РЕЗУЛЬТАТОВ, ВОЗМОЖНОСТЬ ПРОВЕДЕНИЯ ТОЛЬКО В ПЕРИОД РЕМИССИИ 

ЗАБОЛЕВАНИЯ, НЕОБХОДИМОСТЬ ОТМЕНЫ РЯДА ПРОТИВОАЛЛЕРГИЧЕСКИХ 

СРЕДСТВ ПЕРЕД ИССЛЕДОВАНИЕМ, НЕПОСРЕДСТВЕННЫЙ КОНТАКТ С АЛЛЕРГЕНОМ 

И РИСК РАЗВИТИЯ НЕЖЕЛАТЕЛЬНЫХ РЕАКЦИЙ, ОГРАНИЧЕННОЕ КОЛИЧЕСТВО 

ТЕСТОВ

• ПРОТИВОПОКАЗАНИЯ: ОБОСТРЕНИЕ АЛЛЕРГИЧЕСКОГО ЗАБОЛЕВАНИЯ, 

ПОВРЕЖДЕНИЕ КОЖИ В МЕСТЕ ПОСТАНОВКИ СКАРИФИКАЦИОННОГО ИЛИ PRICK-

ТЕСТА,  ТЯЖЕЛОЕ ДЕКОМПЕНСИРОВАННОЕ ТЕЧЕНИЕ БРОНХИАЛЬНОЙ АСТМЫ 

(ОФВ1 < 70% НА ФОНЕ АДЕКВАТНО ПРОВОДИМОГО ЛЕЧЕНИЯ) И Т Д 

• ДОСТОИНСТВА: БЫСТРЫЙ РЕЗУЛЬТАТ, ХОРОШАЯ ИЛЛЮСТРАЦИЯ ДЛЯ РОДИТЕЛЕЙ.



АППЛИКАЦИОННЫЕ ТЕСТЫ



НЕСКОЛЬКО ПОДХОДОВ ДЛЯ КЛАССИФИКАЦИИ 
АЛЛЕРГЕНОВ

ПО ПУТИ ПОСТУПЛЕНИЯ В ОРГАНИЗМ (ИНГАЛЯЦИОННЫЕ, 

ЭНТЕРАЛЬНЫЕ, КОНТАКТНЫЕ, ПАРЕНТЕРАЛЬНЫЕ, 

ТРАНСПЛАЦЕНТАРНЫЕ)

ПО РАСПРЕДЕЛЕНИЮ В ОКРУЖАЮЩЕЙ СРЕДЕ (АЭРОАЛЛЕРГЕНЫ, 

АЛЛЕРГЕНЫ ПОМЕЩЕНИЙ, АЛЛЕРГЕНЫ ВНЕШНИЕ, 

ПРОМЫШЛЕННЫЕ И ПРОФЕССИОНАЛЬНЫЕ АЛЛЕРГЕНЫ)

ПО КАТЕГОРИЯМ (ИНФЕКЦИОННЫЕ, ТКАНЕВЫЕ, 

НЕИНФЕКЦИОННЫЕ, ЛЕКАРСТВЕННЫЕ, ХИМИЧЕСКИЕ)

ПО ПРОИСХОЖДЕНИЮ (ЛЕКАРСТВЕННЫЕ, ПИЩЕВЫЕ, АЛЛЕРГЕНЫ 

НАСЕКОМЫХ ИЛИ ИНСЕКТНЫЕ)

ПО ДИАГНОСТИЧЕСКИМ ГРУППАМ (БЫТОВЫЕ, 

ЭПИДЕРМАЛЬНЫЕ, СПОРЫ ПЛЕСНЕВЫХ ГРИБОВ, ПЫЛЬЦЕВЫЕ, 

ИНСЕКТНЫЕ, ЛЕКАРСТВЕННЫЕ И ПИЩЕВЫЕ). 



КЛЕЩИ ДОМАШНЕЙ ПЫЛИ

• СЕНСИБИЛИЗИРУЮЩИМИ 

СВОЙСТВАМИ ОБЛАДАЮТ ДВА 

ВИДА: DERMATOPHAGOIDES

PTERONYSSINUS И 

DERMATOPHAGOIDES FARINA

• 0,1-0,5 ММ

• КЛЕЩИ ДОМАШНЕЙ ПЫЛИ 

ПРЕДПОЧИТАЮТ ТЕПЛО (20–27), 

ВЛАЖНОСТЬ > 60%

• ОСНОВНОЕ МЕСТО ОБИТАНИЯ —

ПОСТЕЛЬ: ПОДУШКИ, МАТРАСЫ И 

ОДЕЯЛА.



ГРИБКОВЫЕ АЛЛЕРГЕНЫ

• СПОРЫ ИМЕЮТ НЕБОЛЬШИЕ 

РАЗМЕРЫ (3–10 МКМ) И 

ПРОНИКАЮТ ГЛУБОКО В 

ДЫХАТЕЛЬНЫЕ ПУТИ

• PENICILLIUM, ASPERGILLUS И 

FUSARIUM

• ALTERNARIA И CLADOSPORIUM

• CANDIDA ALBICANS, 

SACCAROMYCES CEREVISIAE И 

SACCAROMYCES MINOR И 

PITYROSPORUM. 



ЭПИДЕРМАЛЬНЫЕ АЛЛЕРГЕНЫ

ИСТОЧНИКОМ АЛЛЕРГЕНОВ 

СЛУЖАТ ПЕРХОТЬ, СЛЮНА, 

МОЧА, СЕКРЕТЫ ЖЕЛЕЗ 

ТЕПЛОКРОВНЫХ ЖИВОТНЫХ, 

ПОЭТОМУ ГЛАДКОШЕРСТНЫЕ, 

КОРОТКОШЕРСТНЫЕ И 

«ЛЫСЫЕ» ЖИВОТНЫЕ 

СПОСОБНЫ ВЫЗЫВАТЬ 

АЛЛЕРГИЮ



ПЫЛЬЦЕВЫЕ АЛЛЕРГЕНЫ 

В СРЕДНЕЙ ПОЛОСЫ РОССИИ ТРИ 

ОСНОВНЫХ ПЕРИОДА ПЫЛЕНИЯ:

АПРЕЛЬ — МАЙ: ЦВЕТЕНИЕ ДЕРЕВЬЕВ 

(БЕРЕЗА, ОЛЬХА, ОРЕШНИК, ДУБ И ДР.)  

ИЮНЬ — СЕРЕДИНА ИЮЛЯ: ЦВЕТЕНИЕ 

ЗЛАКОВЫХ (ЛУГОВЫХ) ТРАВ 

(ТИМОФЕЕВКА, ОВСЯНИЦА, МЯТЛИК, ЕЖА 

И ДР.)+ КУЛЬТУРНЫХ ЗЛАКОВ (РОЖЬ, 

ПШЕНИЦА, ЯЧМЕНЬ И ДР.) 

СЕРЕДИНА ИЮЛЯ ПО СЕНТЯБРЬ —

ОКТЯБРЬ: ЦВЕТЕНИЕ СЛОЖНОЦВЕТНЫХ 

(ПОДСОЛНЕЧНИК, ПОЛЫНЬ, АМБРОЗИЯ) И 

МАРЕВЫХ (ЛЕБЕДА) 





ПОЛЛИНОЗ

 АЛЛЕРГИЯ НА ПЫЛЬЦУ 

ВЕТРООПЫЛЯЕМЫХ РАСТЕНИЙ

 ПРОЯВЛЯЕТСЯ ЧАЩЕ ВСЕГО 

РИНИТОМ, КОНЪЮКТИВИТОМ, 

ОБОСТРЕНИЕМ БРОНХИАЛЬНОЙ 

АСТМЫ

 ХАРАКТЕРНА СЕЗОННОСТЬ, 

ОБУСЛОВЛЕННАЯ ПЕРИОДОМ 

ПЫЛЕНИЯ РАСТЕНИЙ





ОРАЛЬНЫЙ АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ СИНДРОМ

• ЗУД СЛИЗИСТОЙ ОБОЛОЧКИ 

ПОЛОСТИ РТА, ГУБ, ЯЗЫКА, 

ГЛОТКИ, НЕБА В ОТВЕТ НА 

ПРИЕМ В ПИЩУ В  СЫРОМ 

ВИДЕ ФРУКТОВ, ЯГОД, 

ОВОЩЕЙ, ОРЕХОВ, ИМЕЮЩИХ 

ПЕРЕКРЕСТНЫЕ РЕАКЦИИ С 

ПЫЛЬЦОЙ ДЕРЕВЬЕВ, ТРАВ, 

СЛОЖНОЦВЕТНЫХ

• КОЖНЫЕ ПРОБЫ  И sIgE

БЕСПОЛЕЗНЫ

• ДИАГНОСТИКА ПРИ ПОМОЩИ 

«PRICK TO PRICK»





КЛАССИФИКАЦИЯ АЛЛЕРГИЧЕСКОГО РИНИТА

• Интермитирующий

• Персистирующий

По частоте

• Лёгкая

• Средне-тяжелая

• Тяжелая

Степень тяжести

• Обострение

• Вне обострения

Острота



ЦЕЛЬ ЛЕЧЕНИЯ – ДОСТИЖЕНИЕ  КОНТРОЛЬ 
НАД СИМПТОМАМИ

 МИНИМАЛЬНАЯ 

ВЫРАЖЕННОСТЬ ИЛИ 

ОТСУТСТВИЕ СИМПТОМОВ АР

 МИНИМАЛЬНАЯ ЧАСТОТА 

ОБОСТРЕНИЙ 

 ОТСУТСТВИЕ ПОТРЕБНОСТИ В 

ПРЕПАРАТАХ НЕОТЛОЖНОЙ 

ПОМОЩИ

 МИНИМАЛЬНЫЕ ПОБОЧНЫЕ 

ЭФФЕКТЫ ЛЕЧЕНИЯ (ИХ 

ОТСУТСТВИЕ)



ПРИНЦИПЫ ТЕРАПИИ

Элиминация триггеров и  

базисная терапия 

Фармакотерапия обострения 

АСИТ



ЭЛИМИНАЦИОННЫЕ МЕРОПРЯТИЯ-I

 ЕЖЕДНЕВНАЯ ВЛАЖНАЯ 

УБОРКА

 УБРАТЬ КОВЕР И 

ТРЯПИЧНЫЙ ДИВАН

 ОЧИСТИТЕЛЬ ВОЗДУХА

 СИНТЕТИЧЕСКАЯ ПОДУШКА

 ЧАСТАЯ СМЕНА 

ПОСТЕЛЬНОГО БЕЛЬЯ

 МЯГКИЕ ИГРУШКИ СТИРАТЬ 



ЭЛИМИНАЦИОННЫЕ МЕРОПРИЯТИЯ-II



СОЗДАНИЕ ОПТИМАЛЬНОГО МИКРОКЛИМАТА 
В ПОМЕЩЕНИИ

Влажность воздуха

• 40-60%

Температурный режим

• Не выше  +22 С





НАЗАЛЬНЫЕ ГЛЮКОКОРТИКОСТЕРОИДЫ

ВЫСОКОЭФФЕКТИВНЫ И 

БЕЗОПАСНЫ

РАБОТАЮТ В ОЧАГЕ 

АЛЛЕРГИЧЕСКОГО ВОСПАЛЕНИЯ

НЕ УГНЕТАЮТ 

МУКОЦИЛЛИАРНУЮ

АКТИВНОСТЬ ЭПИТЕЛИЯ 

НЕ ВЫЗЫВАЮТ АТРОФИЧЕСКИХ 

ИЗМЕНЕНИЙ В СЛИЗИСТОЙ



АНТИГИСТАМИННЫЕ ПРЕПАРАТЫ 

• ЛОРАТАДИН (КЛАРИТИН): ТАБЛЕТКИ И СИРОП 

• ДЕЗЛОРАТАДИН (ЭРИУС): ТАБЛЕТКИ И СИРОП, РАЗРЕШЕН  С 2 ЛЕТ

• ЦЕТИРИЗИН (ЗИРТЕК): ТАБЛЕТКИ И КАПЛИ ДЛЯ ПРИЕМА ВНУТРЬ,   

РАЗРЕШЕН  С 6 МЕС

• ЛЕВОЦЕТИРИЗИН (КСИЗАЛ): ТАБЛЕТКИ И  КАПЛИ ДЛЯ ПРИЕМА    

ВНУТРЬ, НАЗНАЧАЕТСЯ  С 2 ЛЕТ. 

• ЭБАСТИН (КЕСТИН): ТАБЛЕТКИ И СИРОПА,  РАЗРЕШЕН  С 6 ЛЕТ.

• ФЕКСОФЕНАДИН (ТЕЛФАСТ, ФЕКСАДИН): ТАБЛЕТКИ , РАЗРЕШЕН  С 6 

ЛЕТ. 



ИНГИБИТОРЫ ЛЕЙКОТРИЕНОВЫХ РЕЦЕПТОРОВ

• ЭФФЕКТИВНОСТЬ И 

БЕЗОПАСНОСТЬ, ОСОБЕННО ПРИ 

СОЧЕТАНИИ АР И БА, ДОКАЗАНА 

В МНОГОЧИСЛЕННЫХ 

ИССЛЕДОВАНИЯХ 

• РАЗРЕШЕН С 2-Х ЛЕТ 

• ЖЕВАТЕЛЬНЫХ ТАБЛЕТОК (4 МГ, 

5 МГ, 10 МГ В ЗАВИСИМОСТИ ОТ 

ВОЗРАСТА) 

• НАЗНАЧАЕТСЯ 1 РАЗ В ДЕНЬ

• КУРС ОТ 1–3 МЕСЯЦЕВ И БОЛЕЕ. 



КРОМОНЫ

• МАЛОЭФФЕКТИВНЫ

• НЕУДОБНЫ 

• ЗАТО ПРАКТИЧЕСКИ БЕЗ 

ПОБОЧНЫХ ЭФФЕКТОВ



АЛЛЕРГЕН-СПЕЦИФИЧЕСКАЯ 
ИММУНОТЕРАПИЯ (АСИТ)

АСИТ –

ОСНОВНОЙ ЭФФЕКТИВНЫЙ ПАТОГЕНЕТИЧЕСКИЙ МЕТОД 

ЛЕЧЕНИЯ АТОПИЧЕСКИХ ЗАБОЛЕВАНИЙ, ВЛИЯЮЩИЙ НА 

ВСЕ ЗНАЧИМЫЕ ЗВЕНЬЯ АЛЛЕРГИЧЕСКОГО ПРОЦЕССА 

КЛИНИЧЕСКАЯ ЭФФЕКТИВНОСТЬ 80-90%

ВОЗРАСТНЫЕ ОГРАНИЧЕНИЯ – С 5 ЛЕТ



 ПОЗВОЛЯЕТ ДОБИТЬСЯ МНОГОЛЕТНЕЙ РЕМИССИИ

 ПРЕДУПРЕЖДАЕТ ПЕРЕХОД ЗАБОЛЕВАНИЯ В БОЛЕЕ ТЯЖЕЛУЮ
СТАДИЮ АЛЛЕРГИЧЕСКОГО ПРОЦЕССА

 СНИЖАЕТ (ИЛИ ДАЖЕ ПОЛНОСТЬЮ УСТРАНЯЕТ) ПОТРЕБНОСТЬ В
ЛЕКАРСТВЕННЫХ ПРЕПАРАТАХ

 ДЛИТЕЛЬНО СОХРАНЯЕТСЯ ПОСЛЕ ПРЕКРАЩЕНИЯ АСИТ

 ПРЕДУПРЕЖДАЕТ РАСШИРЕНИЕ СПЕКТРА ПРИЧИННО-ЗНАЧИМЫХ
АЛЛЕРГЕНОВ

Преимущества АСИТ



Аллерген-специфическая иммунотерапия

Место в лечении аллергических ринитов

Тяжелые 

постоянные

Легкие 

постоянные

Тяжелые

интермиттирующие

Легкие

интермиттирующие

Интермиттирующие симптомы Постоянные симптомы

Тяжесть пациентов с аллергическим ринитом

Устранение аллергена и раздражителя

Оральное или местное применение не 

седативных Н1-блокаторов

Интраназальное или оральное применение

противоотечных препаратов

Интраназальное применение стероидов

Местное применение кромона

Специфическая иммунотерапия

11 % 35% 8% 46%

ВОЗ



ПРОВЕДЕНИЕ СЛИТ

Препарат применятся сублингвально, непосредственно под язык 

(сублингвальные капли либо таблетка- лиофидизат)

Необходимо продержать под языком в течение 2 минут (либо до полного 

растворения).

Предпочтительно применять препарат в одно и тоже время

Вымыть руки после применения препарата, чтобы избежать контакта с 

глазами и носом.
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Основы диагностики 

бронхолегочной патологии

Гадецкая Светлана 

Геннадиевна



Анамнез

• ИВЛ  в раннем неонатальном периоде

• дискоординация акта глотания, аспирационный синдром                                                           

• аспирация инородных тел

• острое  респираторное заболевание, перенесенное на 

первом году жизни (пневмония, бронхит)

• повторные пневмонии, бронхиты

• повторные эпизоды одышки, затрудненного дыхания

• ночной кашель 

• постоянный  влажный  кашель

• постоянные локальные или распространенные хрипы в        

легких



Осмотр

• задержка физического развития

• оценка носового дыхания

• деформация грудной клетки

• асимметрия движения грудной клетки при дыхании

• деформации концевых фаланг пальцев и ногтей

• дыхание (шумное, свистящее), подсчет ЧДД

• одышка – затруднение (удлинение) вдоха-выдоха



.

Частота дыхания в зависимости от возраста

Возраст в 1 минуту

0 40   (25 - 60)

1 месяц 35   (20 - 50)

6 месяцев 32   (18 - 45)

1 год 33   (18 - 43)

2 года 26   (18 - 35)

4 года 25   (16 - 34)

10 лет 24   (14 - 32)

16 лет 22   (14 - 28)

из Kendig’s 2006, 7-th ed.



Перкуссия

• ясный легочный звук

• коробочный звук

• притупление



Аускультация

Для правильной оценки аускультативной картины 
легких больного необходимо попросить глубоко 
дышать

Дыхание
• пуэрильное, везикулярное, жесткое
• ослабленное, асимметричное, амфорическое, 

отсутствует
Хрипы
• локальные, распространенные
• влажные, сухие, грубые, свистящие, крепитирующие
• шум трения плевры 
Влажные
• мелко-
• средне-
• крупно-



Клинические манипуляции

• Отоскопия, риноскопия – входят в стандарт подготовки педиатра

• Исследование мокроты – ограничение – возраст, возможно при 

кашле тампоном, при бронхоскопии

• Электролиты пота – подозрение на муковисцидоз

• Биопсия легкого – при диффузных интерстициальных процессах, 

возможно проведение биопсии слизистой бронха, щеточная или 

трансбронхиальная биопсия при бронхоскопии 



БРОНХОСКОПИЯ
• Бронхоскопия - метод визуальной оценки внутренней 

поверхности  бронхиального дерева с помощью 

эндоскопа

• полыми трубками проводится под наркозом с миорелаксантами, 

фибробронхоскопия – под местной анестезией

• Показания:
✓ аспирация ИТ или подозрение на неё

✓ нарушение бронхиальной проходимости (стенозы трахеи и 
бронхов)

✓ бронхолегочные процессы неясной этиологии

✓ легочные кровотечения и кровохарканье

✓ ХНЗЛ (оценка эндобронхиальных изменений)

✓ затяжные и рецидивирующие пневмонии

✓ проведение санации бронхов с введением А/Б

✓ длительно текущий и рецидивирующий стридор

✓ проведение биопсии или лаважа



БРОНХОСКОПИЯ  показания

• нарушение бронхиальной проходимости
• бронхолегочные процессы неясной 

этиологии
• легочные кровотечения и кровохарканье
• ХНЗЛ
• затяжные и рецидивирующие пневмонии
• туберкулез легких
• длительно текущий и рецидивирующий 

стридор



БРОНХОСКОПИЯ 

противопоказания

• декомпенсированные пороки сердца

• острые респираторные вирусные заболевания

• уремия

• кома

• шок



Бронхоальвеолярный лаваж

• Вводят теплый физраствор по 2 – 3 мл/кг в 3-5 порций и 

тут же его аспирируют, получая 40-80% 

первоначального объема

• Диагностическое значение при:

✓ альвеолитах

✓ саркоидозе

✓ гемосидерозе легких

✓ патологии сурфактанта

✓ аспирации пищи

✓ онкологических заболеваниях

✓ для оценки типа воспаления



Бронхоальвеолярный лаваж

• клеточный состав на 80-90% представлен макрофагами 

(нагруженность липидами – аспирация пищи, 

гемосидерином…)

• повышение доли лифоцитов (N 2-12%) – саркоидоз, 

болезнь Крона

• эозинофилы – БА, интерстициальные болезни легких

• нейтрофилы > 5% - хронический бронхит, возможно БА

• CD8+ - при аллергическом альвеолите



Рентгенологическое исследование

• рентгенологическое исследование органов грудной клетки 

является  основным  методом инструментальной диагностики 

при подозрении на заболевание легких.  Предпочтительно 

использовать рентгенографию,  а  не рентгеноскопию, поскольку 

первый метод оказывает значительно меньшее лучевое 

воздействие ( в 10-15 раз) и позволяет документировать  

данные, что важно при динамическом наблюдении больного

• снимок в задне-передней проекции, в боковой проекции, с 

наклоном трубки, в латеропозиции



Рентгенологическое исследование

• показанием для этого метода исследования является 

подозрение на наличие хронического или острого процесса в 

легких,  а в том случае если диагноз был установлен ранее -

наличие обострения бронхолегочного процесса 

• показанием  для рентгенологического исследования может 

также служить необходимость катамнестического обследования 

для оценки динамики течения легочного заболевания



Оценка качества рентгенограммы

• Качество технического исполнения рентгенограммы 

грудной клетки включает в себя:

- паспортную часть рентгенограммы,

- полноту охвата грудной клетки,

- положение больного во время снимка, 

- контрастность рентгенограммы,  

- жесткость и четкость, 

- наличие артефактов 



Оценка качества рентгенограммы

• Паспортная часть рентгенограммы
содержит: фамилию, имя, отчество, возраст 
пациента, дату и место проведения 
исследования.

• Полнота охвата грудной клетки включает в 
себя изображение всей грудной клетки, от 
верхушек легких до реберно-
диафрагмальных синусов. 



Оценка качества рентгенограммы

• положение больного во время снимка должно быть 
правильным, что оценивается по симметричному 
расположению грудинно-ключичных сочленений 
относительно средней линии, проведенной через 
остистые отростки позвонков

• расстояние между грудинно-ключичными
сочленениями и срединной линией, проведенной 
через остистые отростки позвонков, должно быть 
одинаковым

• в оценку правильности установки больного входит 
также отсутствие на легочных полях теней лопаток —
они должны находиться кнаружи от легочных полей



Оценка качества рентгенограммы

• обязательно отсутствие артефактов или изображения 

посторонних предметов

• чтобы достичь этого, необходимо полностью 

освободить от одежды изучаемую область и 

проверить, не попали ли в рентгеновские кассеты 

посторонние предметы



.

• Одновременно с рентгенограммой легких детям с подозрением 
на  ХЗЛ необходимо проводить рентгенограмму  придаточных  
пазух  носа вне  зависимости от наличия или отсутствия 
клинических признаков синусита

• Это объясняется тем, что синусит нередко сопровождает 
хронические заболевания легких и является важным 
диагностическим критерием при некоторых из них (например 
муковисцидоз или  иммунодефицитное состояние) 

• Если имеется соответствующая аппаратура рентгенологическое 
исследование придаточных пазух носа можно заменить 
ультразвуковой диагностикой



Рентгенологические методы

• исследование пищевода с контрастом проводят при

✓ дисфагии

✓ стридоре

✓ ГЭРБ

✓ подозрении на объемный процесс в средостении

• бронхография позволяет увидеть контуры и 

топографию бронхов, выявление пороков бронхов, не 

выявляемых на КТ

• ангиография – при подозрении на агенезию легочной 

артерии, её ветвей, секвестрацию, аномалии сосудов, 

артериовенозный шунт



Томография

• является особым методом рентгенографии, 

позволяющим производить послойное 

рентгенологическое исследование легких

• применяется в исследовании тонкой структуры 

легочной паренхимы, лимфоузлов, состояния мелких 

бронхов, крупных сосудов и их ветвей (КТ с 

контрастом)

• не рекомендуется в качестве «рутинного» 

исследования при пневмонии



Показания к рентгеновской  

компьютерной томографии

• спонтанные пневмотораксы неясной этиологии; 

• опухоли плевры, плевральные наслоения; 

• уточнение природы и распространенности   

очаговой патологии легких; 

• изучение состояния лимфатических узлов в  

средостении, корнях легких; 

• объемные образования в средостении; 

• отсутствие патологических изменений легких, 
средостения при обычной рентгенографии, при 
наличии клинико-лабораторных данных за таковую; 

• изучение тонкой макроструктуры легких при 
хронических процессах



МРТ

• позволяет дифференцировать структуры 

средостения, кровеносные сосуды, хуже – легочную 

паренхиму

• длительность исследования требует проведения у 

маленьких детей под наркозом



Пневмосцинтиграфия

• введение радионуклидов (меченный альбумин) 

позволяет оценить капиллярный кровоток в легких

• показан при подозрении на облитерирующий

бронхиолит



.

• УЗИ 

✓ антенатально позволяет выявить некоторые пороки развития 

дыхательной трубки, диафрагмальную грыжу

✓ скрининг-диагностика и контроль течения пневмонии

• исследование ФВД – спирометрия

• пикфлоуметрия

• пульсоксиметрия



Вербальная характеристика кашля

• единой классификации кашля в настоящее время нет

• качественная характеристика кашля имеет важное 

значение для понимания возможных причин и 

дифференциальной диагностики кашля

• ведущие клиницисты выделяют различные 

характеристики кашля, позволяющие 

интерпретировать эту информацию при постановке 

диагноза



Классификация

• по ритму выделяют три формы кашля:

✓ покашливание – кашель в виде отдельных кашлевых 

толчков (ларингиты, трахеобронхиты, курильщики, 

начальные формы туберкулеза, у нервных людей)

✓ легочно-бронхиальный кашель – кашель в виде ряда 

следующих друг за другом кашлевых толчков

✓ приступообразный кашель – при попадании в 

дыхательные пути инородного тела, коклюше, БА, 

легочных кавернах, поражении бронхиальных 

лимфатических узлов (по ночам в связи с повышением 

тонуса n. vagus)
Кашель / А.Г. Чучалин, В.Н. Абросимов. – 4-е изд., перераб. и доп. – М.: ГЭОТАР-Медиа, 2016г. – 160с.: ил.



Классификация

• по тембру кашля:

✓ короткий и осторожный, часто сопровождающийся 

болезненной гримасой – при сухих плевритах, в начале 

крупозной пневмонии

✓ лающий кашель – при набухании ложных голосовых 

связок, сдавлении трахеи, истерии, поражении гортани

✓ сиплый кашель – при воспалении голосовых связок

✓ беззвучный кашель – при изъязвлении, отеке голосовых 

связок, резкой общей слабости 
Кашель / А.Г. Чучалин, В.Н. Абросимов. – 4-е изд., перераб. и доп. – М.: ГЭОТАР-Медиа, 2016г. – 160с.: ил.



Классификация

• по характеру кашля:

✓ сухой (без мокроты) – при сухих бронхитах, трахеитах, 

раздражении гортани, плевры

✓ влажный (с мокротой) – при любых заболеваниях, 

сопровождающихся гиперпродукцией слизи
Кашель / А.Г. Чучалин, В.Н. Абросимов. – 4-е изд., перераб. и доп. – М.: ГЭОТАР-Медиа, 2016г. – 160с.: ил.



Классификация

• по времени появления кашля:

✓ утренний – при хроническом воспалении верхних 
дыхательных путей, его называют «кашлем при 
умывании» 

✓ вечерний – при бронхитах, пневмониях (изменение 
тонуса вегетативной нервной системы в сторону 
ваготонии)

✓ ночной – в связи с повышением тонуса и 
чувствительности вагуса (при увеличении 
бронхопульмональных лимфоузлов)

Кашель / А.Г. Чучалин, В.Н. Абросимов. – 4-е изд., перераб. и доп. – М.: ГЭОТАР-Медиа, 2016г. – 160с.: ил.



Классификация

• в связи с условиями возникновения кашля:

✓ возникающий в связи с переменой положения тела – при 
наличии полостей в легких (инородное тело, 
бронхоэктазы, туберкулезные каверны, абсцессы) 

✓ в связи с приемом пищи – при наличии сообщения 
между пищеводом и трахеей, при фарингите

✓ сопровождающийся выделением большого количества 
мокроты – «полным ртом» - опорожнение полости

✓ сопровождающийся рвотой – фарингит (раздражение 
чувствительной слизистой оболочки вязкой мокротой), 
коклюш (в конце приступа) – у детей при многих 
состояниях

Кашель / А.Г. Чучалин, В.Н. Абросимов. – 4-е изд., перераб. и доп. – М.: ГЭОТАР-Медиа, 2016г. – 160с.: ил.



Классификация

• по длительности:

✓ острый – до 3 недель

✓ подострый/затяжной – от 4 до 8 недель

✓ хронический кашель – более 8 недель

• мнение варьирует в отношении критериев 

продолжительности затяжного кашля – от 2 до 4 нед. 

хронического кашля у детей – от 3 до 12 нед. и более  

Ю.Л.Мизерницкий, И.М.Мельникова, Е.В.Удальцова. Дифференциальная диагностика затяжного и хронического кашля у детей. 

Consilium Medicum. 2017; 11.1: 7-16



Классификация

• различают специфический и неспецифический

хронический кашель:

✓ при специфическом кашле у пациента имеется ряд 

специфических клинических симптомов, синдромов, 

анамнестических данных, позволяющих распознать 

причину (свистящие хрипы, барабанные палочки и т.д.) 

✓ неспецифический (изолированный) кашель не 

сопровождается специфическими проявлениями в 

анамнезе заболевания и при физикальном обследовании 

– т.е. кашель является «единственным» симптомом

Ю.Л.Мизерницкий, И.М.Мельникова, Е.В.Удальцова. Дифференциальная диагностика затяжного и хронического кашля у детей. 

Consilium Medicum. 2017; 11.1: 7-16
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Функциональные нарушения ЖКТ у детей 
раннего возраста

Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

Сеченовский Университет

Москва, Россия

доцент, к.м.н. Колотилина Анастасия Игоревна



• Функциональные нарушения ЖКТ. Определение. Римские 

критерии IV

• Младенческие колики

• Младенческая дисхезия

• Синдром руминации

• Младенческие срыгивания

• Функциональный запор

• Функциональная диарея

• Синдром циклической рвоты

План лекции



• устойчивые комплексы гастроинтестинальных симптомов, 

развивающихся вследствие комбинации нарушений 

моторики, висцеральной чувствительности и мукозального

гомеостаза в определенных социально-средовых условиях 

и/или при наличии психологических личностных 

особенностей либо семейной предрасположенности 

(Римские критерии IV)

https://www.rmj.ru/articles/pediatriya

Функциональные нарушения ЖКТ. 
Определение

Gastroenterology 2016;150:1443–1455



• «мукозальный гомеостаз» — структурно-функциональный 

комплекс слизистой оболочки, включающий эпителиоциты, 

миоциты, кровеносные и лимфатические сосуды, нервные 

окончания и сплетения энтеральной НС, слизь, 

пристеночную микробиоту

• главенствующая роль энтеральной НС в системе 

мукозального гомеостаза, обеспечивающая его 

формирование и осуществляющая регуляторную 

деятельность во взаимодействиях ЦНС и ЖКТ (РК IV)

• https://www.rmj.ru/articles/pediatriya/

Функциональные нарушения ЖКТ. 
Определение

https://www.rmj.ru/articles/pediatriya/Funkcionalynye_gastrointestinalynye_rasstroystva_u_detey_rannego_vozrasta_sovremennyy_vzglyad_na_mehanizmy_razvitiya_i_vozmoghnosti_terapii/




• с 22 по 24 мая 2016 г. в Сан Диего проходила очередная 

Американская неделя гастроэнтерологии. Одним из 

главных событий этого крупного научного форума стало 

представление новых Римских критериев (IV)

функциональных расстройств желудочно-кишечного тракта 

(ФРЖКТ)

• согласно критериям ФРЖКТ рекомендовано именовать 

расстройствами взаимодействия между головным мозгом 

и желудочно-кишечным трактом (disorders of gut-brain

interaction)

Римские критерии IV



G. Функциональные гастроинтестинальные 

расстройства у детей: новорожденные/младенцы

• G1. Младенческие срыгивания (младенческая 

регургитация)

• G2. Синдром руминации

• G3. Синдром циклической рвоты

• G4. Младенческие колики

• G5. Функциональная диарея

• G6. Младенческая дисхезия

• G7. Функциональный запор

Римские критерии IV



Римские критерии IV



• встречаются у 10–30% детей на первом году жизни 

(данные Medscape)

Причины:

• гастроэнтерологические

• биологические

• психосоциальные

Младенческие колики (МК)



• перекорм, недокорм, аэрофагия

• морфо-функциональная незрелость ЖКТ

• непереносимость белка коровьего молока (БКМ)

• лактазная недостаточность

• особенности становления и нарушение микробиоты

(L. reuteri)

Причины МК - гастроэнтерологические



• незрелость регуляция моторики кишечника

• повышение уровня серотонина

• ранняя форма мигрени

• курение матери во время беременности

• изменения микробиоты (L. reuteri)

Причины МК - биологические



Младенческие колики

Nutrients. 2015 Mar; 7(3): 2015–2025.

Энтеральная нервная система (ЭНС) контролирует кишечную перистальтику. Первые несколько месяцев жизни 

являются важнейшим периодом для становления кишечной микробиоты, являющейся важным звеном в 

становлении иммунной системы. Воспаление, возникающее при аллергии на БКМ влияет на ЭНС и вызывают 

нарушение перистальтики кишечника 



Микробиота кишечника при МК

Infant Colic Represents Gut Inflammation and Dysbiosis J Pediatr. 2018 Dec;203:55-61.e3.



это эпизоды выраженного беспокойства, болезненного 

плача, длящиеся не менее 3-х часов в день, не реже 3-х раз 

в неделю на протяжении 3-х недель, как правило, в 

вечерние часы

• дебют как правило на 2-3 неделе жизни

• кульминация в возрасте 2-3 месяцев

• исчезают к 4-5 месяцам 

МК. Критерии



• у ранее абсолютно здорового младенца возникает 

внезапный резкий плач, сопровождающийся покраснением 

лица 

• ребенок принимает вынужденное положение, прижимая 

ножки к животу, беспокойно ими перебирает, отказывается 

от груди или бутылочки со смесью (водой)

• возникают трудности с отхождением газов и стула

МК. Критерии



• заметное улучшение часто наступает после дефекации, 

применения газоотводной трубки, клизмы 

• как правило, нормальные массо-ростовые показатели 

• вне приступов колик настроение, аппетит и сон не 

нарушены

МК. Критерии



• в какое время суток плачет ребенок?

• как долго длится плач?

• что родители делают, когда ребенок плачет?

• насколько плач ребенка влияет на повседневную жизнь 

семьи?

МК. Тактика ведения. Анамнез



• оценка массо-ростовых показателей, подкожной жировой 

клетчатки

• осмотр ротовой полости (уздечка языка, кандидоз полости 

рта)

• осмотр глаз (инородное тело)

• оценка сердечно-сосудистой системы – выявление 

признаков сердечной недостаточности, 

суправентрикулярной тахикардии (ритм галопа, цианоз, 

тахикардия)

• пальпация живота – болезненность, напряженность мышц 

передней брюшной стенки (инвагинация кишечника, 

кишечная непроходимость)

• стул (наличие слизи, крови) 

МК. Тактика ведения. Осмотр



• копрограмма с определением pH кала

• анализ кала на углеводы

• анализ кала на скрытую кровь (при подозрении на 

непереносимость БКМ)

• инструментальные обследования при подозрении на ГЭРБ 

МК. Тактика ведения. Обследования

неспецифичны 



• беседа с родителями

• коррекция вскармливания

• пробное исключение белка коровьего молока при 

подозрении на непереносимость (при отсутствии эффекта 

в течение 2 недель возврат к прежнему рациону)

• препараты симетикона

• пробиотики (L. reuteri) низкий уровень доказательности 

PEDIATRICS Volume 141, number 1, January 2018:e20171811

МК. Тактика ведения. Принципы терапии

низкий уровень доказательности



Эффективность пробиотиков

Pediatrics. 2018 Jan;141(1). pii: e20171811. 

doi: 10.1542/peds.2017-1811.

Lactobacillus reuteri to Treat Infant Colic: A 

Meta-analysis



Младенческие колики

Nutrients. 2015 Mar; 7(3): 2015–2025.

Тактика ведения при МК у младенцев на искусственном вскармливании.

ПА пищевая аллергия, БКМ – белок коровьего молока

явные 

улучшени

я

МК

Дифференциальный диагноз: 

1.Инфекции: менингит, ИМВП, отит

2.Гастроинтестинальные: ГЭРБ, 

инвагинация, запор, паховая грыжа, 

анальная трещина

3.Нарушения обмена: гипогликемия, 

врожденные обменные нарушения

4.Неврологическая патология: 

гидроцефалия

5.Травма

Как заподозрить ПА:

АД в семейном анамнезе;

положительный патч/прик

тест, sIgE

Рассмотреть элиминационную диету 

(ЭД) (смесь на основе полного 

гидролизата БКМ) на 2 недели

нет 

улучшений

провокационная 

проба

+ - подтверждение 

диагноза ПА
_

Продолжить 

ЭД 

1.обычная диета

2.рассмотреть другой 

диагноз

3. другие варианты



• использование пустышек

• прогулки, поездки в машине

• укачивание

• теплые ванны

• поглаживание живота и пр.

МК. Тактика ведения. Принципы терапии



• нарушенная дефекация, обусловленная неспособ-

ностью координировать повышенное внутрибрюш-

ное давление с расслаблением мышц тазового дна

Младенческая дисхезия



• дебют в 2-3 мес, проходит к 9 мес.

• в возрасте 1 и 3 мес дисхезия наблюдается 
соответственно у 3,9% и 0,9% новорожденных

МД. Эпидемиология



• неспособность ребенка координировать 
повышенное внутрибрюшное давление во время 
дефекации с расслаблением мышц тазового дна

МД. Этиология и патогенез



• напряжение и плач по крайней мере в течение

10 мин перед неудачной или успешной дефекацией

мягким стулом;

• отсутствие другой патологии

Критерии



Лечение

• Родителям ребенка необходимо сообщить 
об отсутствии патологического процесса, 
который требует вмешательства.

• Не рекомендуется прибегать к стимуляции 
прямой кишки, поскольку в дальнейшем 
ребенок дефекации 

• Возможна периодическая стимуляция 
перианальной зоны.

• Слабительные средства при дисхезии не 
назначаются



• дебют в 3-8 иес.

• этиология - эмоциональная или сенсорная депривация 

Синдром руминации



СР. Критерии

в течение 2 месяцев

• повторяющиеся сокращения мышц брюшного пресса, 
диафрагмы и языка

• регургитация содержимого желудка, которое либо 
выталкивается изо рта, либо пережевывается и 
повторно проглатывается 

• три или более из следующих: 

a. Начало заболевания от 3 до 8 месяцев 

b. Не поддается лечению гастроэзофагеальной
рефлюксной болезни и срыгиваний

c. Не сопровождается признаками дистресса

d. Не возникает во время сна и когда младенец 
взаимодействует с людьми



Лечение

• поведенческая терапия



• хотя бы 1 раз в день срыгивают 50% младенцев в возрасте 

от 0 до 3 месяцев

• В 10-12 месяцев – 5 %

(Nelson et al. 1997)

• В норме к 1 году жизни срыгивания проходят в норме у 

всех детей 

Младенческие срыгивания (регургитация)



(Nelson et al. 1997)

Младенческие срыгивания (регургитация)



регургитация - это пассивное движение желудочного 

содержимого через пищевод и далее в ротовую полость

• усугубляется в положении лежа или при наклоне 

туловища (вследствие повышения внутрибрюшного 

давления) 

гастроэзофагеальный рефлюкс (ГЭР) - попадание 

желудочного содержимого в пищевод с регургитацией и 

рвотой или без них

гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь (ГЭРБ) -

состояние, когда ГЭР приводит к беспокоящим симптомам 

и/или осложнениям

рефрактерная ГЭРБ – ГЭРБ, не отвечающая на терапию в 

течение 8 недель (ИПП)
NASPGAN-ESPGHAN

Терминология



• недоразвитие нижнего пищеводного сфинктера (НПС)

• эпизоды несвоевременной релаксации 

• короткая интраабдоминальная часть пищевода

• угол Гиса 90 град у детей грудного возраста

• к 12-18 мес «дозревание» НПС, развитие прямохождения и 

начало принятия твердой пищи – исчезновение 

срыгиваний

Этиология



Диагностируют у здорового младенца от 3 до 12 месяцев 

при наличии двух симптомов

• не менее 2 эпизодов срыгиваний в день в течение 3 и 

более недель 

• отсутствие рвоты, гематемезиса, аспирации, дефицита 

веса, нарушений глотания и жевания и вынужденного 

положения

МС. Критерии



«Красные флаги» (симптомы тревоги)

Общие Неврологические/системные Гастроэнтерологические

Потеря веса

Вялость

Лихорадка

Беспокойство, 

боли

Пневмония

Гепатоспленомегалия

Судороги

Выбухание родничка

Микро- или макроцефалия

Гипертония или гипотония

Стигмы дисэмбриогенеза

Хронические инфекции

Появление рвоты после 6 

месяцев

Рвота желчью

Рвота фонтаном

Запор

Диарея

Гематемезис

Гематошезис

Повторные пневмонии

Боли при пальпации живота

ГЭРБ



• упорные срыгивания, рвота

• лающий кашель

• беспокойства во время и после кормления

• плач 

• отказ от еды

• апноэ

Симптомы ГЭРБ у детей до 3 лет



• беседа с родителями

• режим и объем кормлений нормализовать в соответствии 

с возрастом и весом

• загустители грудного молока, антирефлюксные смеси

• положение лежа на спине во время сна (профилактика 

СВС)

• ИПП в редких случаях (не показаны при неосложненном 

ГЭР, у детей до 1 года не рекомендованы) 

• прокинетики не рекомендованы

Лечение



Смеси на основе камеди рожкового дерева

• являются лечебными и назначаются врачом

• требуют четкого подбора суточного объема (1/2, 1/3, ¼)

• здоровым детям, не страдающим срыгиваниями, не 

рекомендуют

• являются одним из компонентов лечебных программ
Гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь у детей. Клинические рекомендации Союза педиатров России, 2016 г.

Назначение антирефлюксных (АР) смесей



• АР смесь назначают в полном суточном объеме в течение 

2-4 недель

• альтернатива – добавление рисовых загустителей к 

адаптированной смеси (закрепляю стул)

Варианты назначения АР смесей



Младенческие срыгивания

Анамнез, осмотр

Симптомы тревоги 

Избегать перекорма

загустители

продолжить естественное вскармливание 

Рассмотреть ЭД на 2-4 нед: 

гидролизат БКМ, АК смесь или 

элиминация БКМ из диеты матери

консультация детского

гастроэнтеролога

Проведение обследования в зависимости от 

симптомов тревоги, консультация узких 

специалистов 

Продолжить наблюдение

Продолжить наблюдение и рассмотреть 

возвращение в рацион БКМ в дальнейшем

Рассмотреть пробную терапию ИПП в течение 

4-8 недель, отменить при купировании 

симптомов

Прекратить лечение

Есть

Нет
Улучшение

Нет улучшений

Нет улучшений

Улучшение

Направление 

невозможно

Дифференциальный диагноз, 

дообследование, пробная терапия 

ИПП

Нет улучшений, симптомы 

возникли снова

Симптомы отсуствуют

ESPGHAN and NASPGHAN, 2018



• 1-30% детей по всему миру

• первые симптомы у детей до 1 года в 17-40%

Функциональный запор (ФЗ)

Walter et al. BMC Pediatrics (2019) 19:285
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от 3 до 5% 

пациентов 

педиатра

до 35% 

приемов 

детского 

гастроэнте

ролога



Запор. Терминология

задержка или 

затруднение дефекации, 

сохраняющиеся в 

течение 2 недель и более 

и достаточные для того, 

чтобы причинить 

пациенту значительный 

дискомфорт

(NASPGHAN)

период продолжительностью 8 

недель, по крайней мере, с 2 из 

следующих симптомов: частота 

дефекации менее 3 раз в неделю, 

частота недержания кала более 

одного раза в неделю, 

прохождение большого количества 

стула. которые засоряют унитаз, 

пальпируемые абдоминальные или 

ректальные каловые массы, 

задержка стула или болезненная 

дефекация (Парижский консенсус)



• снижение количества дефекаций по сравнению с 

возрастной нормой

до 3 лет – реже 6 раз в неделю

старше 3 лет – реже 3 раз в неделю

• неэффективная, болезненная дефекация дефекация

• боли в животе

• недержание кала

ФЗ. Симптомы



• до 3 мес – 8,5 ч

• 4 – 24 мес – 16 ч

• 3 – 13 лет – 26 ч

• взрослые – 48 ч 

Gastroenterol Clin North Am. 2001;30(1):269

ФЗ. Пассаж содержимого кишечника



Бристольская шкала стула



• перевод на искусственное вскармливание

• формирование пищевой аллергии (прежде всего, на белки 

коровьего молока)

• императивное воспитание туалетных навыков (у детей 1-2 лет)

• болезненность дефекаций с развитием боязни горшка

• начало посещения детского учреждения

• отсутствие комфортных условий осуществления акта дефекации

ФЗ. Причины



Хотя бы 2 пункта из нижеперечисленных длящихся не менее 1 

месяца

• 2 или менее дефекаций в неделю

• указания на сдерживание дефекации

• указание на болезненную дефекацию или наличие плотного 

кала

• указание на большой диаметр стула

• указание на наличие большого объема каловых масс в прямой 

кишке

Если ребенок приучен к туалету, то дополнительно может быть

• эпизоды стула большого диаметра, который может забить сток 

унитаза

• по крайней мере 1 эпизод недержания кала после овладения 

навыком самостоятельной дефекации

(Rome IV)

ФЗ. Критерии (у детей до 4 лет)



ФЗ. Симптомы тревоги
Симптомы Возможные причины

Хронические

Внекишечные симптомы (в т.ч. отставание в 

психомоторном развитии)

Зависит от симптома, может включать 

синдромы, ассоциированные с БГ

Множественная эндокринная неоплазия 

(МЭН) в семье или ассоциированные 

неоплазии (медуллярный рак ЩЖ, 

феохромацитома, или гиперпаратиреоидизм)

МЭН тип 2А (ассоциирован с БГ) и МЭН тип 

2В (ассоциирован с кишечной 

ганглионевромой)



ФЗ. Дифференциальный диагноз

болезнь Гиршпрунга (позднее 
отхождение мекония, запор с рождения 
или первых месяцев жизни)

младенческая дисшезия (задержка 
мягкого стула)

анальная трещина (в отсутствии ФЗ 
может указывать на колит)

миелодисплазия, пороки развития 
мочеполовой системы, аноректальной 
области, генетическая патология  

целиакия

гипотиреоз, гиперкальциемия, 
гипокалиемия

муковисцидоз



• туалетные навыки

• препараты лактулозы предпочтительно детям, не 

получающим прикорм, из расчета 1мл/кг в день

• детям, получающим прикорм,- ввести фруктовые пюре, 

чернослив, зеленый горошек, ячменную и 

мультизлаковую каши

• полиэтиленгликоль – 1 линия терапии у детей с 6 месяцев

• препараты лактулозы, свечи с глицерином

• дневник дефекации

Терапия

принимать 

препарат не менее 

1 месяца, а чаще 

гораздо дольше, 

чтобы забылась 

ассоциация боли и 

дефекации 



Терапия

эффект 

через 

24-96 

часов

с 6 мес
эффект 

через 

24-48 

часов



• макрогол 1-1.5 г/кг/день 3-6 дней

• до выделения чистой жидкости 

• до достижения малого количества мягкого стула при 

ректальном исследовании и отсутствия каловых камней 

при пальпации

• натрия фосфат в клизмах

• свечи с глицерином

Терапия. Копростаз



недавно возникший запор (менее 8 нед), без 

красных флагов

обучение родителей, туалетные навыки согласно 

возрасту, слабительные

уточнить причины 

еще раз разъяснить план лечения

при необходимости направить к 

психологу

чаще наблюдать

наблюдение в динамике 2-3 мес., оценка 

симптомов, приобретенных навыков и 

приверженности к слабительным

еще раз объяснить технику 

приучения к горшку

скорректировать дозу 

слабительных

закрепление туалетных навыков

отмена слабительных

наблюдение в динамике

Проверить привыкание к туалету, 

употребление слабительных

стало 

лучше
улучшени

й нет

направить к 

гастроэнтерологу

направить к психологу

доп. обследование

наблюдать каждые 2-3 мес

постепенно отменять 

слабительные

Алгоритм

ведения



• полиэтиленгликоль, в первоначальной дозе 0.4 г/кг в день

• дозу подбирают до достижения эффекта ежедневной 

дефекации мягким стулом и затем еще не менее 1 

месяца

• лечение прекращается только в том случае, если 

произошло успешное приучение к горшку, если лечение 

совпало с приучением 

ФЗ. Лечение



• Рецидивирующий безболезненный объемный 

неоформленный стул 4 или более раз в день ежедневно

• Длительность симптомов более 4 недель

• Начало симптомов в возрасте от 6 до 36 месяцев

• Дефекация происходит во время бодрствования

• Нет отставания в физическом развитии

Функциональная диарея. Критерии

Стул может быть с 

небольшим количеством 

слизи и непереваренной

клетчатки



Диарея

• диарея – 3 и более жидких или водянистых стула в день 

(ВОЗ)

• объективное представление о диарее складывается из объема 

(массы) и консистенции стула

• важно оценить изменение частоты и консистенции стула в 

сравнению с индивидуальной нормой ребенка

• суточная масса стула более 250 г считается диареей у ребенка с 

массой тела более 10 кг, у детей с массой тела менее 10 кг –

диареей считают массу стула 20 г/кг/день

• хроническая диарея - диарея, продолжительностью более 4 

недель

• если объем стула небольшой, и при этом нет других симптомов 

(потеря массы тела, дегидратация, изменений в биохимическом 

анализе крови), диарею нельзя считать значимым предиктором 

патологического процесса



• Избыточное употребление фруктовых соков

• Избыточное употребление углеводов при низком 

употреблении жиров

• Избыточное употребление сорбитола

Функциональная диарея. Причины



• Физическое развитие

• Признаки синдрома мальабсорбции

• Перианальная область

• Копростаз

Функциональная диарея. Обследование



Функциональная диарея. Диф. диагноз

Младенцы Дети

Часто Постинфекционный вторичный 

дефицит лактазы

Непереносимость БКМ/сои

Функциональная диарея

Муковисцидоз

Целиакия

Энтеропатия при СПИДе

Постинфекционный вторичный 

дефицит лактазы

СРК

Целиакия

Непереносимость лактазы

Гельминтоз, паразитоз

ВЗК

Редко ПИД

Секреторная опухоль

Энтеропатический

акродерматит

Лифангиоэктазия

Абеталипопротеидемия

Эозинофильный гастроэнтерит

Синдром короткой кишки

Аутоиммунная энтеропатия

Симуляция

Вторичные ИДС

Секреторная опухоль

Псевдообструкция

Симуляция

Энтеропатия при СПИДе



Синдром циклической рвоты. Определение. 
Эпидемиология

Синдром циклической рвоты (МКБ-XR11) –

постоянные, стереотипные эпизоды интенсивной

тошноты и рвоты длительностью от часов до 

нескольких дней, которые разделены интервалами от 

недели до месяца (Rome IV) 

• Распространенность - 0,2–1,0%

• Средний возраст начала – 3,5–7 лет, но может

наблюдаться у детей любого возраста и взрослых

• В 46% начало в 3 года или раньше



Этиология и патогенез

• нарушение гипоталамо-гипофизарно-надпочечниковой 
системы (повышение секреции кортикотропин-релизинг
фактора) 

• нарушение вегетативной регуляции (симпатикотония)

• генетическая близость CVS и мигрени (повышенная 
встречаемость мигрени у родственников больных CVS)

• сходство гормональных нарушений при  CVS и 
ментсруальных головных болях (эстрогены эффективны 
при профилактике приступов рвоты у больных CVS)

• сходные нейробиологические нарушения имеют место 
при панических атаках, хронической мигрени

• теория «митохондриальной болезни» - мутация ДНК 
митохондрий



Подмена понятий (не CVS)

• Первичный ацетонемический синдром (АС) -

периодические ацетонемические кризы у детей в 

возрасте от 1 года до 13 лет, которые 

характеризуются гиперурикемией, 

гиперкетонемией, ацетонурией и ацидозом



Ацетонемический синдром

• основной симптом – многократная рвота

• ведущая роль – обмен веществ, характерный для 

нервно-артритического типа конституции:

1.повышенная возбудимость и быстрая 

истощаемость нервной системы, 

2.нарушение эндокринной регуляции, 

3.тенденция к гиперурикемии, 

4.низкая ацетилирующая способность 

ацетилкоэнзима А и др



Клинические признаки 
(основные)

• Минимум 3 типичных рецидивирующих тяжелых приступа 

рвоты и/или тошноты и рвоты за последние 6 месяцев

• Более чем четырёхкратная рвота в фазе разгара 

заболевания

• Эпизоды длительностью от нескольких часов (в среднем 24-

48 часов) до 10 дней и более

• Частота приступов менее 2 эпизодов в неделю. В среднем 

каждые 2-4 недели

• Периоды совершенно нормального самочувствия различной 

длительности 

• Отсутствие очевидной причины рвоты при обследовании



Клинические признаки (дополнительные)

• Рвота с примесью желчи (82%)

• тошнота, 

• боль в животе, 

• головная боль,

• апатия,

• неприятные ощущения во время движения,

• повышенная чувствительность к свету и шуму

• лихорадка, 

• бледность, 

• диарея, 

• дегидратация, 

• гиперсаливация, 

• потливость, 

• повышенное кровяное давление

Нарушение 

автономной 

вегетативной 

регуля-

ции



Клинические признаки (дополнительные)

• Для конкретного пациента, каждый эпизод подобен 

по времени начала, интенсивности, 

продолжительности, частоте, ассоциированным 

признакам и симптомам (стереотипность)

• Приступы могут завершаться спонтанно и без 

лечения

• случаи мигрени в семье

• необходимость внутривенного введения жидкости 

во время приступа



Течение заболевания

• обычно приступ возникает в утренние часы или ночью

• рвота наиболее интенсивна в первые часы, затем ее частота 

уменьшается, но тошнота сохраняется весь приступ

• провоцирующими факторами могут быть

1.день рождения

2. школьный праздник 

3. недостаток сна

4. инфекция

5. некоторые продукты (шоколад, сыр)

6. менструация



Клиника

«Я никогда не знаю, когда у меня будет плохой день и 

когда снова могут появиться симптомы. Для меня сложно 

что-то планировать. Если вдруг я отменил наши с вами 

планы, не воспринимайте это на свой счет»

Больной CVS



Диф. диагноз

• абдоминальная мигрень, 

• хронические синуситы,

• опухоли мозга,

• морфологические аномалии кишечника, 

• почечная недостаточность,

• метаболические и эндокринные нарушения и 

психологические расстройства.

• анорексия

• булимия



Диагностика
• CVS – это диагноз исключения, нет специфических лабораторных тестов, 

подтверждающих CVS

Спектр обследований может включать

• общеклинические анализы крови, мочи, биохимический анализ крови (липаза, 
амилаза, аланинаминовая и аспартатаминовая трансаминазы, γ-
глутамилтранспептидаза, билирубин, глюкоза, электролиты).

• УЗИ органов брюшной полости, почек

• Эзофагогастродуоденоскопия может быть проведена при наличии симптомов 
желудочно-кишечного кровотечения, которое возможно при выраженной рвоте из 
пищевода, при желудочно-пищеводном разрывно-геморрагическом синдроме 
Маллори–Вейса

• МРТ головного мозга, ЭЭГ

• определение лактата, пирувата, органических кислот, аминокислот, карнитина, 
ацилкарнитина, кортизола для диагностики митохондриальной дисфункции, 

• определение мутации 3243AG митохондриального гена транспортной РНК

• анализ спектра аминокислот и ацилкарнитинов методом тандемной масс-спектрометрии для 
исключения заболеваний, связанных с нарушением обмена аминокислот, органических кислот, 
дефектов β-окисления жирных кислот.

• определение порфиринов в моче



Лечение

• Исключение триггеров

• Противорвотные лекарства - антагонист 5HT3-рецепторов ондансетрон 0,3–

0,4 мг/кг внутривенно каждые 4–6 ч (до 20 мг)

• Введение жидкостей, электролитов: декстроза D10 + KCl, при 

невозможности пероральногоприема пищи 3 дня и более парентеральное 

питание.

• Седативные средства: дифенгидрамин (димедрол) 1,0–1,25 мг/кг 

внутривенно каждые 6 ч; лоразепам 0,05–0,1 мг/кг внутривенно каждые 6 ч; 

хлорпромазин (аминазин) 0,5–1,0 мг/кг каждые 6 ч.

• Симптоматические средства: аналгетики (нестероидные 

противовоспалительные препараты/ наркотические), ингибиторы протонной 

помпы при эпигастральной боли, лоперамид при диарее, ингибиторы АПФ 

при артериальной гипертензии, антимигренозные средства (триптаны).

• профилактическая терапия, поддерживающее лечение (трициклические 

антидепрессанты – амитриптиллин, пропранолол – неселективный бета-

адреноблокатор 



Спасибо за внимание!



Особенности кожи новорожденных 
детей

Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

КИДЗ им. Н.Ф. Филатова

Сеченовский Университет

Москва, Россия

Турина Ирина Евгеньевна

к.м.н., доцент, врач-неонатолог



Физиологические и патологическое состояния, присущие 

только коже новорожденных и грудных детей, объясняются 

ее структурными и функциональными свойствами.

1.1.Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



Такими как:

• Легкая ранимость

• хорошее кровоснабжение подкожно-жировой клетчатки 

(ПЖК)

• отсутствие в ПЖК соединительнотканных перемычек

• обильная сеть лимфатических сосудов в ПЖК

1.1.Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



Так же для кожи новорожденных характерно: 

• Гидратация рогового слоя (натуральный увлажняющий 

фактор, липиды кожного барьера)

• Повышенная трансэпидермальная потеря воды

• рН 7.0

• Секреция сала повышена

1.1.Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



Данные особенности кожи новорожденного играют 

существенную роль в быстром развитии и

распространении процесса вглубь и вширь и 

способствует распространению инфекции

1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



• Защитная

• Всасывающая

• Дыхательная

• Выделительная функция

• Терморегулирующая 

• Синтетическая

• Осязательная

Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных. 
Функции кожи



Главная функция кожи — защитная у детей выражена 

слабо, из-за недостаточной кератинизации рогового слоя и 

его тонкости, незрелости местного иммунитета и обильного 

кровоснабжения. 

Эти особенности делают детскую кожу легкоранимой и 

склонной к воспалениям, в частности при плохом уходе, 

предрасполагают к генерализации инфекции. 

Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



• Следует учитывать, что выделительная функция кожи у 

детей развита плохо. Развивается только к трем годам.

• Терморегулирующая функция  также развита слабо, так 

как не развиты потовые железы.

1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



Для ухода за кожей новорождённого следует применять 

специализированные средства, разработанные с учетом 

особенностей кожи ребенка.

Условно, их можно подразделить на 4  категории: лосьон, 

крем, масло, защитный (барьерный крем)

1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных

Препарат Цель применения

Мыло детское с нейтральным 

pH

Очищение, увлажнение 

Детские присыпки Зашита кожи, впитывание влаги

Масла Защита, регенерация

Крем Защита, увлажнение, 

противовоспалительное действие, 

профилактика пеленочного 

дерматита

Мази Защита, увлажнение, 

профилактика пеленочного 

дерматита



При использовании уходовых средств следует обращать 

внимание на состав, так как существует ряд 

ингредиентов детской косметики, которые относятся к 

потенциально опасным и токсичным:

• Феноксиэтанол (консервант/антисептик)

• Гидроксид натрия (корректор кислотности)

• Этиленоксид (представитель группы парабенов)

• Консерванты, лаурилсульфаты 

• Ароматизаторы 

1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



Ввиду тонкости рогового слоя и усиленного 

кровоснабжения дыхательная и резорбционная функции у 

детей раннего возраста имеют большее значение, чем у 

взрослых, в связи с чем следует осторожно применять

лекарственные средства в мазях, кремах, пастах, так как 

накопление их может вызвать неблагоприятный эффект. 

1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных

Препарат Токсический эффект

Анилиновые красители Метгемоглобинемия 

Детские присыпки Рвота, диарея, судорги

Кератолитические 

средства

Метаболический ацидоз, 

судороги

Топические 

кортикостероиды

Атрофия кожи, гипофункция 

надпочечников



Детские средства, во избежание аллергических реакций, 

должны соответствовать всем требованиям:

• Все ингредиенты разрешены к применению с 0 мес.

• Пройдены все тесты на безопасность

• Должным быть указать ПОЛНЫЙ состав средства на 

упаковке

1.1. Анатомо-физиологические 
особенности кожи новорожденных



1. Особенности кожи 
новорожденных детей. 2. 
Транзиторные состояния кожи 
новорожденных



После рождения новорожденный попадает в совершенно 

иную окружающую среду, где значительно понижена 

температура по сравнению с внутриматочной, появляется 

гравитация, зрительные, тактильные, акустические 

раздражители. 

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Причина 
возникновения



Именно в этих факторах и заключается причина появления 

у малышей первого месяца жизни так называемых 

транзиторных или переходных состояний.

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Причина 
возникновения



Выделяют следующие транзиторные состояния кожи 
новорожденного ребенка:

• Физиологическое шелушение

• Эритема новорожденных

• Телеангиэтазия

• Монголоидные пятна

• Себорея новорожденных

• Угри новорожденных

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. 



•Отмечается у 

половины 

новорожденных.

•Появляется через 24-

36 часов после 

рождения и 

сохраняется до 3 нед.

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Физиологическое 
шелушение



ФИЗИОЛОГИЧЕСКОЕ ШЕЛУШЕНИЕ



ФИЗИОЛОГИЧЕСКОЕ ШЕЛУШЕНИЕ



Характеризуется гиперемией кожи в следствие 

расширения капилляров в ответ на воздействие более 

низкой температуры окружающей среды, в сравнении с 

внутриутробной

Выделяют общую и токсическую эритему

Общая (физиологическая) эритема:

• Встречается у 50% детей

• Держится 2-3 дня

• Проходит к 5му дню

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Эритема



ОБЩАЯ ЭРИТЕМА



•Токсическая эритема является доброкачественным 

неинфекционным процессом, протекающим в период 

адаптации новорожденных. 

•Появляется, как правило, через 48-72 часа после 

рождения малыша, иногда (редко) – сразу после рождения 

и еще реже – на 10-14 день жизни

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Эритема



Причины возникновения токсической эритемы

• активация иммунной системы новорожденного в ответ 

на стресс (роды, гипоксия, охлаждение) 

• воспалительный ответ на колонизацию кожи 

нормальной бактериальной флоры при рождении

• острая гипергическая кожная реакция, вызванная 

лимфоцитами матери, переданными за короткое время 

до или во время родов

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Эритема



Причины возникновения токсической эритемы

• аллергическая реакция организма на внешние и 

внутренние раздражители

• реакция механизмов адаптации кожи новорожденных по 

отношению к механической или тепловой стимуляции

• Терапия не требуется

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Эритема



ТОКСИЧЕСКАЯ ЭРИТЕМА



ТОКСИЧЕСКАЯ ЭРИТЕМА



ТОКСИЧЕСКАЯ ЭРИТЕМА



•Густо расположенные расширенные капилляры кожи в 

виде пятен, расположенные чаще в зоне внутриутробного 

предлежания головки

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Телеангиэктазии. 



• При надавливании пальцем краснота исчезает, но 

затем появляется вновь, усиливается при плаче 

• Лечения не требуется. Пятна исчезают 

самопроизвольно в течение 1—1,5 лет жизни

• При пятнах на лице или другой локализации, 

беспокоящих родителей, стандартом лечения 

является лазеротерапия. 

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Телеангиэктазии. 



ТЕЛЕАНГИОЭКТАЗИИ



•Встречаются только у представителей монголоидной 

расы и детей со смуглой кожей.

•Типичное расположение кожа пояснично-крестцовой 

области, ягодицы, область лопаток.

•Вероятной причиной является незаверенная миграция 

меланоцитов в эпидермис из нервного гребня.

•Исчезают самопроизвольно к 5-6 годам.

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Монголоидные 
пятна



МОНГОЛОИДНОЕ ПЯТНО



Монголоидное пятно



ВИТИЛИГО

Витилиго – это заболевание, сопровождающееся 

потерей меланоцитов кожей и формированием очагов 

депигментации кожи разного размера. Причина 

заболевания неизвестна, но вероятно участие 

генетических и иммунных механизмов. 

Витилиго может быть семейным (с аутосомно-

доминантным) наследованием, неполной 

пенетрантностью гена и вариабельной экспрессией) 

или приобретенным.



ВИТИЛИГО

Депигментированные участки кожи обычно заметны при 

осмотре.

Незначительные гипопигментированные или 

депигментированные очаги осматривают под лампой 

Вуда, под которой видно депигментированную кожу белого 

цвета с меловым оттенком.

Лечение:

• Защита пораженных участков кожи от света

• Наружно глюкокортикостероиды 

• Наружно ингибиторы кальциневрина при поражении 

кожи лица или паховой области

• Фототерапия узкополосным УФ-В (UVB) или псорален (в 

РФ не зарегистрирован) + УФ-А (PUVA) терапия















• Милиумы представляют собой 

милиарные папулы 1-2 мм в 

диаметре, которые являются 

ретенционными кистами, 

заполненные кератином и 

салом 

• Наблюдаются у 50% 

младенцев

САЛЬНЫЕ КИСТЫ (MILIA) И 

РАСШИРЕННЫЕ ПОРЫ САЛЬНЫХ ЖЕЛЕЗ 



САЛЬНЫЕ КИСТЫ (MILIA) И 

РАСШИРЕННЫЕ ПОРЫ САЛЬНЫХ ЖЕЛЕЗ 

Наиболее характерная 

локализация: кончик носа, крылья 

носа, периорбитальная область. 

Ретенционные кисты сальных 

желез обычно самостоятельно 

разрешаются по окончанию 

периода новорожденности. 

Лечение не требуется.



•Себорейный дерматит новорожденного представляет 

собой состояние, причиной которого является 

повышенное образование кожного сала. 

•В связи с этим себорейный дерматит проявляется на тех 

участках кожи, где имеется большое скопление сальных 

желез – в области лба, на темечке, в височных 

областях, за ушками, в области бровей.

1.2. Транзиторные состояния кожи 
новорожденных. Себорея 
новорожденных.



СЕБОРЕЯ НОВОРОЖДЁННЫХ

• Маласцезиа-

фолликулит,

• Младенческие акне

• Себорейный дерматит

Физиологическая 

себорея

• Милиа

• Гнейс

Воспаление 

сальных желез



• Физиологическая себорея сохраняется в течении 

первых 3-6 месяцев.

• К годовалому возрасту отмечается резкое снижение 

секреции сальных желез, которое впоследствии 

усиливается только в подростковом возрасте.

• Гиперплазия и гипертрофия сальных желез, 

стимулируется циркулирующими в крови андрогенами, 

переданными трансплацентарно. 

СЕБОРЕЯ НОВОРОЖДЁННЫХ



ГНЕЙС, ИЛИ КОЛЫБЕЛЬНЫЙ ЧЕПЧИК

Встречается более чем у половины 

новорожденных и грудных детей. 

Чаще всего вызывается грибами 

рода Malassezia.

Характеризуется многослойными 

жирными чешуйками или 

чешуйко-корками, желтого цвета, 

расположенными на волосистой 

части головы (особенно в 

теменной области).  



СЕБОРЕЙНЫЙ ДЕРМАТИТ

Высыпания локализуются на 

волосистой части головы, на 

бровях, в области носогубных 

складок и интертригинозных 

участках (подмышечных, 

бедренных складках). 



СЕБОРЕЙНЫЙ ДЕРМАТИТ 



СЕБОРЕЙНЫЙ ДЕРМАТИТ И 

АТОПИЧЕСКИЙ ДЕРМАТИТ



СЕБОРЕЙНЫЙ ДЕРМАТИТ. ТЕРАПИЯ

Для терапии элементов себорейного дерматита при 

появлении выраженного зуда, эритоматозных 

элементов и корочек в области головы, на лице и 

области бровей , для терапии применяют: 

• комбинированные мази «Пимафукорт».

• также  может применяться крем «Скинкап» или 

«Циновит» 



ГНЕЙС



ГНЕЙС



ГНЕЙС. ТЕРАПИЯ

Проявления гнейса могут в норме сохраняться у 

детей до 2-2,5 лет.

Терапия симптоматическая:

• Шампунь Mustella или Скинкап, Цинакап (крем 

аэрозоль).

• Масло Lipikar для мягкого снятия чешуек.

• Клотримазол при осложненных инфицированных 

формах.

• Принудительное счесывание чешуек гнейса 

является нежелательным действием, так как 

вместе с элементами гнейса уходят волосяные 

фолликулы.



НЕОНАТАЛЬНЫЙ КРАНИАЛЬНЫЙ

(ЦЕФАЛИЧЕСКИЙ) ПУСТУЛЕЗ

• Характеризуется

множественными мономорфной

пустулезной сыпью, 

располагающейся

преимущественно на лбу, щеках, 

подбородке

• Комедоны отсутствуют. 

• Мелкие фолликулярные пустулы

располагаются сгуппированно, 

заполнены мутным содержимым. 

• Длительность заболевания - 2-3 

недели. 

• Прогноз хороший. 



MALASSEZIA-ФОЛЛИКУЛИТ

• Колонизация кожи ребенка грибами рода malassezia  

начинается сразу после рождения и далее их популяция 

медленно возрастает к 6-12 мес, затем стабилизируется.

• Виды malassezia  ассоциируют с различными кожными 

заболеваниями такими как фолликулит, себорейный и 

атопический дерматит, псориаз.

• «Акне новорожденных» в ряде случаев связывают с 

проявлением активности грибов данного рода на коже 

новорождённого.



MALASSEZIA-ФОЛЛИКУЛИТ

Состояние, сходное с 

неонатальными акне 

Выраженная колонизация кожи 

грибами рода Malassezia

Развивается в первые дни 

после рождения у 10-20% 

детей.



НЕОНАТАЛЬНЫЙ КРАНИАЛЬНЫЙ (ЦЕФАЛИЧЕСКИЙ) 

ПУСТУЛЕЗ (MALASSEZIA-ФОЛЛИКУЛИТ)



НЕОНАТАЛЬНЫЙ КРАНИАЛЬНЫЙ (ЦЕФАЛИЧЕСКИЙ) 

ПУСТУЛЕЗ (MALASSEZIA-ФОЛЛИКУЛИТ)



1.2.НЕОНАТАЛЬНЫЙ КРАНИАЛЬНЫЙ (ЦЕФАЛИЧЕСКИЙ) 

ПУСТУЛЕЗ (MALASSEZIA-ФОЛЛИКУЛИТ)



НЕОНАТАЛЬНЫЙ КРАНИАЛЬНЫЙ 

(ЦЕФАЛИЧЕСКИЙ) ПУСТУЛЕЗ 

(MALASSEZIA-ФОЛЛИКУЛИТ)

Специальной терапии не требует!!

При большом количестве элементов, 

сопровождающихся признаками воспаления можно 

использовать комбинацию препаратов Неотанин 

(лосьон) + крем клотримазол



«Пеленочный дерматит» - сборное понятие, 

включающее в себя разнообразные воспалительные 

поражения кожи аногенитальной области, 

развивающиеся вследствие окклюзии кожи подгузниками 

и воздействия сочетанных неблагоприятных физических, 

химических и биологических факторов.

ПЕЛЕНОЧНЫЙ ДЕРМАТИТ

Каждый грудной ребенок сталкивается с этой 

проблемой!



Кожа – это не только самый большой орган тела, но 
и исполнитель огромного количества функций:

• Иммунной

• Терморегуляторной

• Барьерной

• Эндокринной

• Дыхательной

• Витаминосинтезирующей

• Выделительной

• Сенсорной 

ПЕЛЕНОЧНЫЙ ДЕРМАТИТ



Пеленочный дерматит – причина 20% от всех 
обращений к врачу поводу кожный заболеваний у детей.

В патогенезе заболевания главную роль играют трение 
и неправильный уход.

Эксперты Европейского общества педиатрический 
дерматологии еще в 2001 году предложили 
эффективный профилактический алгоритм «А-Е 
стандарт»

ПЕЛЕНОЧНЫЙ ДЕРМАТИТ



«А-Е стандарт»

• А (air) – аэрация, применение воздушных ванн.

• В (barrier) – сохранение барьерных свойств эпидермиса: 
ограничить использование спиртосодержащих и 
подсушивающих гигиенических средств.

• С (cleaning) – очищение: при каждной смене подгузника 
очищать кожу с применением гигиенических средств, 
адаптированных для новорожденных.

• D (diaper) – пеленка: своевременно менять подгузник, 
отдавать предпочтение современным моделям, которые 
пропускают воздух.

• E (education) – обучение родителей правилам ухода за 
кожей младенца

ПЕЛЕНОЧНЫЙ ДЕРМАТИТ



!!!
Тщательное выполнение рекомендаций по уходу  за 

кожей ребенка в сочетании с использованием 

качественных одноразовых подгузников позволяет 

сберечь кожу даже в очень тяжелых случаях (в том 

числе у недоношенных с ОНМТ и ЭНМТ)

ПЕЛЕНОЧНЫЙ ДЕРМАТИТ



ПЕРИАНАЛЬНЫЙ И АММИАЧНЫЙ ДЕРМАТИТ



ПЕРИАНАЛЬНЫЙ ДЕРМАТИТ



Контактный 

дерматит

Несоблюдение правил ухода за детьми, 

применение очищающих и 

дезинфицирующих средств в 

завышенных «взрослых» концентрациях  

зачастую приводит к развитию 

дерматитов и ожогов.



КОНТАКТНО-
АЛЛЕРГИЧЕСКИЙ 
ДЕРМАТИТ



КАНДИДОЗ 
АНОГЕНИТАЛЬНОЙ ОБЛАСТИ Буллезное 

импетиго



• При легких формах – крем содержащий цинк 

«Судокрем», цинковая мазь.

• При осложненных инфицированных формах 

комбинированный крем «Пимафукорт».

ПЕЛЕНОЧНЫЙ ДЕРМАТИТ. ТЕРАПИЯ



1. Особенности кожи 
новорожденных детей. 3. 
Неинфекционные новообразования 
кожи



Невус (пигментное пятно, пигментный невус, 

меланоцитарный невус) – доброкачественное 

новообразование, которое в большинстве случаев является 

врожденным пороком развития кожи.

Родинка и невус – также идентичные понятия (происходит 

от латинского слова naevus – "родинка").

1. Особенности кожи 
новорожденных детей. 3. 
Неинфекционные новообразования 
кожи



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 

Врожденные невусы выявляются у 1-2% 

новорожденных уже при рождении.

Невусы, не отмечавшиеся при рождении, но 

гистологически идентичные врожденным невусам, 

могут появиться в первые два года жизни ребенка и 

называются поздними врожденными невусами



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 

Этиология врожденных невусов до конца неизвестна.

Врожденные невусы являются результатом пролиферации 

доброкачественных меланоцитов дермы и/или эпидермиса.

По своему размеру врожденные невусы делятся на 
oМалые невусы с максимальным размером менее 1,5 см.
oСредние невусы с максимальным размером 1,5-19,9 см.
oКрупные или гигантские невусы с максимальным 

размером более 20 см.



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 

• Клинически невусы имеют различные оттенки, включая 

светло-коричневый, коричневый, черный и красный в 

пределах одного очага; цвет со временем обычно не 

изменяется.

• Имеют неправильные очертания очага (представлено на 

всех рисунках).

• Со временем невусы могут выступать над поверхностью 

кожи.

• Врожденные невусы встречаются на любом участке 

тела. 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 

Невус анемичный (nevus anemicus) - врожденный порок, 

проявляющийся изолированным гипопигментным пятном 

и/или пятнами, вследствии гиперчувствительности кожных 

кровеносных сосудов к катехоламинам.



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Анемичный 
невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 

• Гигантский пигментный невус — это врожденное 

доброкачественное новообразование кожи, 

представляющее собой пигментное пятно больших 

размеров (более 20см), иногда занимающее 

значительную часть конечности или туловища. 

• Благодаря характерному внешнему виду диагностика 

такого невуса не представляет никакой сложности. 

Гигантский пигментный невус относится к 

меланомоопасным невусам, поэтому желательно его 

удаление.



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 



• Патологическое 

новообразование, которое 

называется невус сальных 

желез Ядассона, является 

врожденным заболеванием.

• Обнаруживается у ребенка 

сразу после рождения или 

немного позже.

1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 
Ядассона 



• Точные причины, провоцирующие

возникновение патологии, 

неизвестны. Большинство ученых

склоняется к теории, что

гиперплазия сальных желез — один

из главных факторов. 

Риск осложнений:

• По статистическим данным, в 24% 

случаев себорейный невус

перерождается в 

базальноклеточный рак. Реже

развиваются доброкачественные

образования — эпителиальная

аденома.

1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 
Ядассона 



Лечение:

• Наиболее эффективный 

метод удаления —

хирургический.

• Любые другие виды удалений 

(лазерное, криодеструкция, 

электрокаутеризация) не 

исключают повторный рост 

сального невуса. 

• Иссечение образования 

производят по тонкой полосе 

со здоровой кожей.

1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 
Ядассона 



1.3. Неинфекционные 
новообразования кожи. Невус 
Ядассона 



ГЕМАНГИОМА — самая частая опухоль кожи и мягких

тканей. Являются истинными сосудистыми невусами

(naevi vascularis).

Различают:

Врожденная гемангиомы – быстро

инволютирующие и неинволютирующие

гемангиомы.

1.3. Неинфекционные
новообразования кожи. 
Гемангиома



ГЕМАНГИОМА 

Младенческие гемангиомы могут быть 

классифицированы в зависимости от формы и 

расположения на коже на:

• Поверхностные / глубокие / смешанные

• Ретируляные / абортивные / минимальные  

• Простые или капиллярные (плоские) /туберозно-

кавернозные



ГЕМАНГИОМА 

• Наиболее часто встречающийся тип –

поверхностные гемангиомы 50-60%

• Гемангиомы смешанного типа возникают в 25-30% 

случаев

• Глубокие гемангиомы встречаются в 15% случаев 



ДО

ГЕМАНГИОМА 

ПОСЛЕ



ГЕМАНГИОМА 



ГЕМАНГИОМА 

ДО

ПОСЛЕ



ГЕМАНГИОМА 

ДО

ПОСЛЕ



ГЕМАНГИОМА 

Туберозно-кавернозная гемангиома — следствие 

множественной гиперплазии сосудов, образующих 

полости, наполненные венозной кровью, а потому 

цвет их синюшно-буроватый. 

При надавливании пальцем гемангиомы не 

изменяют цвета, при крике кавернозные гемангиомы 

могут увеличиваться в размерах. 



ГЕМАНГИОМА 



ГЕМАНГИОМА 



ГЕМАНГИОМА 



ГЕМАНГИОМА 



ГЕМАНГИОМА



ГЕМАНГИОМА 

• Младенческие гемангиомы (врожденные)  

развиваются этапно и характеризуются ранней 

пролиферацией, более медленной поздней 

пролиферацией, фазой плато и, наконец, 

постепенной инволюцией.

• Младенческие гемангиомы присутствуют уже при 

рождении.



ГЕМАНГИОМА 

• Уже при первом осмотре, когда диагностирована 

гемангиома, необходимо измерить ее и описать. 

• Гемангиома может самостоятельно подвергнуться 

обратному развитию. 

• Больного гемангиомой наблюдают педиатр и 

детский хирург. 

• Один из вариантов лечения — лазеротерапия. 



ГЕМАНГИОМА 

Инфантильные гемангиомы (ИГ) – появляется в 
течение нескольких недель после рождения или имеют 
крайне малые размер при рождении, привлекают 
внимание к концу первого месяца жизни, далее быстро 
увеличиваются в течение 6 мес, далее подвергаются 
инволюции.

Примерно 60% инфантильных гемангиомы 
формируются на голове и шее.

В ряде случаев из за большого размера или места 
расположения могут представлять угрозу жизни или 
здоровью ребенка (нарушают сосание, дыхание, часто 
травмируются и сопровождаются кровоточивостью.



ГЕМАНГИОМА 

• Только 50% ИГ исчезают бесследно.

• Крупные поражения лица, губ и носа могут не 

регрессировать полностью, либо оставлять после 

себя рубцовые мальформации.

• Очень часто наружные проявления сочетаются с 

внутренними.



ГЕМАНГИОМА 

Методом выбора для лечения ИГ являются 

препараты В-блокаторы (пропроналол, атеналол) в 

сочетании с хирургической коррекцией. 

Врачи отделения для детей с сосудистыми заболевания на базе ДГКБ св. 

Владимира оказывают помощь пациентам с данными проблемами.

+7(499) 748 0483 

plan18@dgkb-sv.ru



Существует 5 основных показаний к раннему лечению 

или проведению дальнейшей оценки МГ:

1. Жизнеугрожающие осложнения;

2. Нарушение функции или риск его развития

3. Изъязвление или риск изъязвления;

4. Риск развития значимых ассоциированных 

структурных аномалий-

5. Риск развития постоянных рубцов или анатомических 

дефектов.

ГЕМАНГИОМА 



ГЕМАНГИОМА 



ГЕМАНГИОМА. КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 

•С 3х недельного возраста ребенка отмечался стремительный 
рост образования на лице.



ГЕМАНГИОМА. КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 

В возрасте 2х месяцев 

поступила в отделение с 

жалобами на выраженное 

беспокойство и 

агрессивный рост 

гемангиомы в области 

переносицы, верхней губы, 

спинка носа с 

изъязвлением.



ГЕМАНГИОМА. КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 

•Решением междисциплинарного консилиума после 

проведенного полного обследования назначен курс 

терапии В-адреноблокаторами per os.

•В течение первого месяца произошло 

значительное улучшение и заживление 

изъязвлений.



ГЕМАНГИОМА. КЛИНИЧЕСКИЙ 

ПРИМЕР 



ГЕМАНГИОМА. КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 

•Далее к терапии добавлены  сеансы лазерной 

коррекции.

•В течение последующих 1,5 лет проведено 7 этапов 

лазерного воздействия с интервалом 2-2,5 мес.

•К настоящему времени лечение завершено, 

ребенок здоров.



ГЕМАНГИОМА. КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР 



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 

Это группа наследственных заболеваний, 

характеризующихся образованием интрадермальных 

или субдермальных пузырей на коже и слизистых в 

месте давления или минимальной травмы, при 

нагревании или спонтанно.

Заболевание редкое и встречается с частотой 

1 : 50 000. Описано около 20 клинических 

вариантов буллезного эпидермолиза. 



Для периода новорожденности характерно четыре 

основные формы. 

По типу наследования различают:

• аутосомно-доминантный тип с легким течением 

(простые и гиперпластические формы) 

• аутосомно-рецессивный тип (дистрофический 

полидиспластический буллезный эпидермолиз и 

летальная форма буллезного эпидермолиза).

ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫИ ЭПИДЕРМОЛИЗ 

• Последние две формы протекают тяжело, прогноз 

неблагоприятный 

• Смерть наступает в результате присоединения 

вторичной инфекции, с развитием септических 

состояний



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 

Дифференциальный диагноз проводят с:

• врожденным сифилисом

• буллезной ихтиозиформной эритродермией

• пиококковым пемфигоидом

• синдромом Лайелла

• эксфолиативным дерматитом Риттера

В сомнительных случаях прибегают к гистологическому 

изучению пораженных участков кожи.



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 

Специфической терапии нет. Показано:

1. Витамин Е внутримышечно.

2. Глюкокортикоиды назначают лишь при рецессивной 

дистрофической форме для уменьшения выраженности 

рубцового процесса, в частности в пищеводе. При 

тенденции к образованию рубцов применяют 

глюкокортикоидные мази.

3. Уход с целью предупреждения травматизации, 

переохлаждения или перегревания кожи. 

4. Профилактика инфицирования. 



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 



ВРОЖДЕННЫИ БУЛЛЕЗНЫЙ ЭПИДЕРМОЛИЗ 



ИХТИОЗ (РЫБА)

Группа заболеваний, связанная с нарушением 

кератинизации.

Клинические проявления: выраженный гиперкератоз, 

сухая шелушащаяся кожа.

Ихтиоз является врожденной патологией



КЛАССИФИКАЦИЯ

• Вульгарный ихтиоз

• Рецессивный Х-сцепленный ихтиоз

• Аутосомно-рецессивный врожденный ихтиоз

• Эпидермолитический гиперкератоз



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ

ВРОЖДЕННЫЙ ИХТИОЗ — термин, объединяющий по 

крайней мере четыре заболевания:

• сцепленный с Х-хромосомой ихтиоз

• небуллезную врожденную ихтиозиформную 

эритродермию Брока

• буллезную врожденную ихтиозиформную 

эритродермию

• тяжелый врожденный ихтиоз типа плода Арлекина

Путь наследования — аутосомно-рецессивный. 



ИХТИОЗ

Патогенез заболеваний не изучен, обнаружены 

иммунопатологические состояния, связанные с 

нарушениями в Т-клеточной системе, дефицит 

жирорастворимых витаминов группы А и Е. 

Нередко отмечаются и пороки развития внутренних 

органов. 

Смерть наступает в течение первых недель жизни из-за 

наслоения вторичной инфекции, с развитием септических 

состояний. 



ИХТИОЗ

Небуллезная врожденная ихтиозиформная 

эритродермия Брока — генерализованное 

покраснение (эритродермия) кожных покровов с 

рождения или в первые сутки жизни. 

Эритема наиболее выражена в складках, на ладонях, 

подошвах, лице. 

Сначала поверхность кожи гладкая и блестящая, но 

далее в складках появляется шелушение, роговые 

крупные толстые чешуйки, развивается гиперкератоз. 



НЕБУЛЛЕЗНАЯ ВРОЖДЕННАЯ 

ИХТИОЗИФОРМНАЯ ЭРИТРОДЕРМИЯ БРОКА



ИХТИОЗ

• Лицо новорожденного принимает маскообразный вид, 

возникают и прогрессируют эктропион, деформация 

ушных раковин. 

• Движения ребенка затруднены. 

• Течение болезни варьирует от достаточно легко 

протекающих форм, излечивающихся на фоне рано 

начатой преднизолонотерапии, до упорно 

рецидивирующих с последующим дефектом 

психомоторного развития. 



ИХТИОЗ

• Буллезная ихтиозиформная эритродермия —

эритродермия, особенно в области складок кожи, где 

почти одновременно появляются пузыри и 

крупнопластинчатое отслоение эпидермиса; 

гиперкератоз ладоней и стоп. 

• Появляется в первые дни жизни. Волосы и ногти не 

поражаются. 

• При тяжелой форме имеет место тотальное 

расположение пузырей. Положительный симптом 

Никольского. 



ИХТИОЗ

Фетальный ихтиоз типа коллоидного ребенка 

(коллоидный плод) — протекает несколько менее 

тяжело. 

При рождении младенец покрыт как бы целлофановой 

блестящей сероватой (позднее желтоватой) пленкой, 

что приводит к деформации ушных раковин и пальцев.

Некоторые участки тела иногда остаются свободными. 



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ. ЛЕЧЕНИЕ

1. Гормонотерапия преднизолоном

2. Иммунотерапия, показано профилактическое

введение иммуноглобулина внутривенно

3. Витамины группы А и Е

4. Кератолитические и смягчающие кожу средства



ИХТИОЗ

Прогноз зависит от тяжести болезни и срока начала 

терапии. 

В тяжелых случаях прогноз неблагоприятный, 

летальность определяется наличием пороков развития и 

присоединением вторичной инфекции с развитием 

септических состояний. 

В среднетяжелых и легких случаях при рано начатой

терапии возможен благоприятный исход. 



ИХТИОЗ



ИХТИОЗ



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА

СИНДРОМ НЕДЕРЖАНИЯ ПИГМЕНТА или синдром Блоха-

Сульцбергера- генодерматоз – наследственное поражение кожи с 

генерализованной экто – и мезодермальной дисплазией. 

Базальные клетки эпидермиса не способны удерживать пигмент 

(меланин), в результате он скапливается (выпадает) в 

меланофорах дермы и межклеточных пространствах. Описан в 

1906 г. A.Garrod, систематизирован в 1926г. B.Bloch, в 1927 

M.Sulzberger.

Болеют только девочки 6: 210 (частота 1: 75.000).

АУТОСОМНО-ДОМИНАНТНЫЙ ТИП ПЕРЕДАЧИ. СВЯЗАН С 

ГЕНОМ В Х хромосоме. Ген летален для мужских особей.



4 стадии развития:
1.Эритематозно –везикулезная: пятна, волдыри, 

везикулы, пузыри, пустулы, располагающиеся линейно

2.Гипертрофическая- на инфильтрированном основании
– лихеноидные, бородавчатые, гиперкератотические
папулы и бляшки, симметрично, линейно.

3.Пигментная - пятна коричневато-желтоватого цвета –
«брызги грязи», «отлива волн».

4. Атрофия и депигментация.



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



СИНДРОМ БЛОХА-СУЛЬЦБЕРГЕРА



КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР. АНАМНЕЗ ЖИЗНИ:

• Ребенок от молодых здоровых родителей,

от 2 беременности, протекавшей на фоне ОРВИ в 

1 тр., гайморита во 2 тр., в 3 тр. - контакт с 

ротавирусной инфекцией;

• от 2 самопроизвольных родов на 41 неделе (1 –

2012г, девочка здорова).

• Мальчик закричал сразу, вес 3140г, рост 52см, 

оценка по Апгар 8/9.



АНАМНЕЗ ЗАБОЛЕВАНИЯ:

При рождении отмечались папулы и везикулы с 

серозным содержимом распространенные по всему 

телу . 

Заподозрена врожденная герпетическая инфекция, 

кожная форма. Элементы обработаны фукарцином. 

По другим органам и системам отклонений не 

выявлено.

На 2-4 с/ж кожные покровы стали субиктеричными, 

увеличилось количество элементов, высыпания по 

типу ложного полиморфизма по ходу нервных 

окончаний, линейные.

На 6 с/ж из роддома переведен в инфекционное 

отделение новорожденных.



- на лице, ушных раковинах, 

волосистой части головы и 

конечностях множественные 

папулезные высыпания со 

склонностью к слиянию, 

различных размеров, линейной 

формы, разной степени 

разрешения.

- ОАК: эр 5.8, ЛЦ 11.8, Э 9. 

ПРИ ПОСТУПЛЕНИИ: 



папулезные 

высыпания 



ДИНАМИКА СОСТОЯНИЯ

И ОБСЛЕДОВАНИЕ:

• На 7 с/ж появились участки депигментации на 

конечностях и ушных раковинах. 

• В б/х крови – АЛТ 59 ед/л, АСТ 101 ед/л, ГГТ 101 ед/л

• На 8 с/ж ребенок осмотрен офтальмологом: ДЗН 

бледно-розовый, с сероватым оттенком, границы 

четкие, расширена экскавация ДЗН 0.7, вены 

расширены, артерии сужены

• осмотр дерматолога: СБС, буллезная стадия.



На 16 с/ж проконсультирован генетиком: Элементы на 

коже напоминают морфологию элементов при СБС. 

Дерматоглифика редкая (8 пробандов мужского пола со 

сходной формулой пальцев). Показана ДНК 

верификация.

На 21 с/ж мальчик проконсультирован иммунологом: 

данных за ПИД нет, показано генетическое 

обследование; 

На основании ДНК-анализа: клон клеток с протяженной 

делецией exon 4-10del в гене NEMO. Кариотипирование: 

46, XY, верифицирован диагноз:

Синдром Блоха-Сульцбергера. Мокнутие пупка. 

Неонатальный холестаз.

ДИНАМИКА СОСТОЯНИЯ

И ОБСЛЕДОВАНИЕ:



ДИНАМИКА СОСТОЯНИЯ:
К 3 месяцам все кожные 

проявления редуцировали, но в 6м 

появились новые элементы на 

ногах, в 1г также были подсыпания 

на фоне энтеровирусной инфекции.

При осмотре в возрасте 1г4мес 

состояние кожных покровов 

характеризуется как «брызги грязи» 

или «следы отлива волн» – 3 

стадия развития синдрома 

(гиперпигментация).

Консультация офтальмолога в 1г:

OU – кератопатия, OU – простой 

гиперметропический астигматизм.



«брызги грязи» или «следы отлива 

волн»



Первые зубы появились в 6м 

(71,81), далее в 9м – 51,61, в 

1г1м – 82,

в 1г3м – 74. 81 имеет 

«сколотый» характер, а 82 и 

51 – конусовидные.



ЗАКЛЮЧЕНИЕ:

• По данным проведенного обследования выявлены

клинические и лабораторные проявления,

характерные для синдрома Блоха-

Сульцбергера:

кожные проявления, поражения глаз, эозинофилия

крови, изменение сроков и порядка прорезывания

зубов, а также типичная «сколотая» и конусовидная

форма зубов.

• Описанный случай представляет особый интерес,

поскольку пациент - мальчик (обычно погибают

внутриутробно).

• Прогноз для жизни благоприятный.



ПОДКОЖНЫЙ АДИПОНЕКРОЗ У 

НОВОРОЖДЕННОГО

это редкая патология подкожно-жировой клетчатки 
новорожденных, которая характеризуется появлением 
отграниченных плотных болезненных узлов и бляшек 
с эритематозно-цианотичной кожей над ними.



Материнские Со стороны плода

Сахарный диабет Перинатальная асфиксия

Преэклампсия Терапевтическая гипотермия

Курение во время беременности Аспирация мекония

Прием ЛС (блокаторы 

кальциевых каналов)

Неонатальный сепсис

Наркотическая зависимость 

(кокаин)

Переохлаждение

Факторы риска



КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА



ПОДКОЖНЫЙ АДИПОНЕКРОЗ У 

НОВОРОЖДЕННОГО



ПОДКОЖНЫЙ АДИПОНЕКРОЗ У 

НОВОРОЖДЕННОГО



ВРОЖДЕННАЯ АПЛАЗИЯ КОЖИ 

НОВОРОЖДЕННОГО

Аплазия кожи очаговая – порок развития, 
характеризующийся очаговым дефектом кожи, 
встречается частотой 1 случай на 10000.

Аплазия кожи является результатом фетопатии, 
возникающей при воздействии различных
неблагоприятных факторов (вирусная, бактериальная
инфекции, интоксикация, внутриматочная или
родовая травма и др.)

Возможны наследственные формы аплазии с 
аутосомно-доминантным или рецессивным типом

наследования



ВРОЖДЕННАЯ АПЛАЗИЯ КОЖИ 

НОВОРОЖДЕННОГО

Различают несколько видов аплазии кожи в 
зависимости от наиболее частой ее локализации

Аплазия кожи врожденная Андерсона-Нови
(Кемпбелла синдром) – аплазия кожи черепа. 
Характеризуется дефектом кожи (до 10 см), 
локализующимся обычно в теменной области.

Аплазия кожи Девинка – врожденная аплазия кожи 
черепа, туловища или конечностей. Характеризуется 
участками, лишенными кожи, затянутыми тонкой 
мембраной, через которую хорошо различимы 
подлежащие органы и ткани. 



ВРОЖДЕННАЯ АПЛАЗИЯ КОЖИ 

НОВОРОЖДЕННОГО

Аплазия кожи Фрейда – ограниченная аплазия кожи
средней линии тела или (симметричная) конечностей. 

Дефекты кожи носят язвенный характер, медленно
заживают с образованием рубца. 

Аплазия кожи Барта характеризуется
множественными язвенными дефектами в области
родничка, конечностей, слизистых оболочек. 

Дифференциальный диагноз проводят с 
механическими повреждениями (во время родов), 

буллезным эпидермолизом, врожденным
сифилисом



ВРОЖДЕННАЯ АПЛАЗИЯ КОЖИ 

НОВОРОЖДЕННОГО



ВРОЖДЕННАЯ АПЛАЗИЯ КОЖИ 

НОВОРОЖДЕННОГО



ВРОЖДЕННАЯ АПЛАЗИЯ КОЖИ 

НОВОРОЖДЕННОГО



ГИСТИОЦИТОЗ ИЗ 

КЛЕТОК ЛАНГЕРГАНСА 

Гистиоцитоз из клеток 
Лангерганса- редкое заболевание, 
в детском возрасте встречается с 
частотой 3-4 случая на 1 миллион 
детского населения в год, у 
взрослых - ещё реже, с частотой 
не превышающей  1:560 000 
врозлых

Выделяют моносистемную  
(поражение одного органа или 
система органов) и 
полисистемную  (поражение двух 
и более органов или систем 
органов) формы заболевания.



ГИСТИОЦИТОЗ ИЗ 

КЛЕТОК ЛАНГЕРГАНСА 













BLUEBERRY MUFFIN SYNDROME- СИНДРОМ «ЧЕРНИЧНОГО 

КЕКСА»

Данный синдром описан 

был у новорожденных при 

врожденной краснухе с 

явлениями 

тромбоцитопенией и 

протекает с появлением 

на коже геморрагических 

элементов



BLUEBERRY MUFFIN SYNDROME

ПРИЧИНЫ:

Инфекционные 

заболевания 

(врожденные)
-токсоплазмоз

-краснуха

-цитомегаловирусная инфекция

-Коксаки В2 вирус

-простой герпес

Онкологические 

заболевания

-гистиоцитоз (из клеток 

Лангерганса)

-нейробластома

-врожденный лейкоз

-транзиторная 

миелопролиферативная болезнь

-альвеолярная 

рабдомиосаркома

а также гемолитическая болезнь новорожденных, 

врожденный сфероцитоз, несовместимость групп крови по 

АВО и Rh 









Мальчик Д.  родился  в  Наро-Фоминском ПЦ 23.06.2020

Анамнез матери: возраст –27 лет.

Соматический и гинекологический анамнез – не отягощен

Акушерский анамнез: 

1-я - мед. аборт, 2-я – самопроизвольный выкидыш в 9 недель.

3 -я  данная беременность. 

Находилась на диспансерном учете с 10 нед. беременности. 

С 30 недель - Гестационный сахарный диабет 

С 35 недель  - Артериальная гипертензия  

Роды: 3 своевременные  оперативные роды (слабость родовой деятельности)

Масса тела при рождении:    3820 г  , длина  53 см, окружность головы 36 см

Оценка по шкале Апгар 8/9 



1-Е СУТКИ ЖИЗНИ

При рождении: полиморфная сыпь по типу «черничного

кекса» – темно-багровые и синюшные папулы и узлы, 

пустулезные элементы на кистях и стопах, в шейной

складке.



После телемедицинской консультации в возрасте 2 суток ребенок 

поступил в ОПННД 

Поражение кожи по типу «черничного кекса»



Инфекционная 
патология 
(ТОRCH –

инфекции)

Маркеры 
системного 
воспаления. СРБ 
14,2 с 
нормализацией к 7 
дню

Исследование 
методом ПЦР : 

Chlamydia, Micoplasma, 
Ureaplasma, 

Toxoplasma,  ЦМВ, 
ВПГ, вирус Эпштейн-

Барр, Парвовирус В19, 
энтеровирусы. 

Результат 
отрицательный

Бактериологическое 
исследование крови

Результат 
отрицательный

Наследственные 
болезни обмена

Наследственных 
аминоацидопатий, 

органический 
ацидурий и нарушений  

митихиндриального 
бета окисления

не выявлено

Генетически 
детерминированны

е заболевания 
протекающие с 

поражением кожи

Тромбофилически
е мутации

Не обнаружены

Кариотип – 46 ХY
нормальный, 

мужской.

Секвенирование 
по Сэнгеру на 
гистиоцитоз  

мутация V600E и 
других мутаций  не 

обнаружено 

Онкологические 
заболевания, 

ГИСТИОЦИТОЗ

Лейкоз

не выявлено

МСКТ 
внутренних 

органов

Патологических 
изменений не 

выявлено

Биопсия кожи–
многослойный 

плоский 
ороговевающий 
эпителий, под 

эпидермисом и в 
дерме-большое 

количество 
эпителиоподобных 
клеток и элементы 

кожи.

Иммуногистохимия 
биоптата кожи- клетки 

экспрессируют 
CD1a,S100, 

Langerin,CD68

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНЫЙ ДИАГНОЗ



ГИСТИОЦИТОЗ ИЗ КЛЕТОК ЛАНГЕРГАНСА - СИНДРОМ ХАШИМОТО–ПРИТЦКЕРА

• Описано менее 50 случаев. Этиология неизвестна.

• Характерное поражение кожи с рождения, 

распространенность

• Данные иммуногистохимического исследования биоптата 

кожи подтверждают диагноз

• Хашимото-Прицкера (врожденным саморазрешающимся 

ретикулогистиоцитозом) имет относительно 

доброкачественное течение и хороший прогноз, спонтанно 

регрессирует в течение от 1 до 3 месяцев. 

• У больных старше двух лет, у которых гемопоэтическая 

система, печень, легкие или селезенка не вовлечены в 

патологический процесс, выживаемость составляет 100%.



3 МЕСЯЦА 



ПРИ РОЖДЕНИИ В 7   месяцев 





ВРОЖДЕННЫЙ ЛЕЙКОЗ КОЖИ

• Клинические проявления с рождения или в 1-ый 

месяц жизни.

• В 30% является дебютом миелопролиферативного 

лейкоза

• Высыпания на коже разного размера: от н/к мм до 

см в диаметре, пятна, папулы и узлы с 

геморрагическим компонентом. Представляют 

собой скопления клеток экстрамедуллярного 

гемопоэза.

• Прогноз плохой.



ВРОЖДЕННЫЙ ЛЕЙКОЗ КОЖИ



ВРОЖДЕННЫЙ ЛЕЙКОЗ КОЖИ







КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ



КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ



СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ!



Педиатрия

Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

педиатрический факультет

Сеченовский Университет

Москва, Россия



Детские болезни

Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

педиатрический факультет

Сеченовский Университет

Москва, Россия



Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

педиатрический факультет

Сеченовский Университет

Москва, Россия

1. Нефротический синдром у детей



Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

педиатрический факультет

Сеченовский Университет

Москва, Россия

доцент, к.м.н. Авдеенко Нина Владимировна

1.1 Нефротический синдром у детей
Определение. Классификация



НС  - клинико-лабораторный симптомокомплекс,   

характеризующийся

• протеинурией   (более 50 мг/кг/сут или более 
40/мг/м²/час, то есть 2,5 г/сутки и более)

• гипоальбуминемией (менее 25 г/л), диспротеинемией

• гиперлипидемией

• отеками, в том числе полостными

Нефротический синдром (НС)
Определение



Нефротический синдром врожденный



Нефротический синдром (НС)



• распространенность НС у детей – 12-16 случаев на 

100000  детского населения

• болезнь минимальных изменений – наиболее частая 

причина развития НС в детском возрасте: на долю этого 

заболевания приходится 80% и более случаев НС у детей

Эпидемиология НС



• в классификации гломерулярных болезней почек  все 

больше находит отражение морфологический принцип, 

что позволяет установить окончательный диагноз, 

оценить тяжесть и характер почечного повреждения, 

составить представление о патогенезе заболевания

Классификация НС



• N04 - НС

• N04.0- НС с незначительными гломерулярными 

изменениями

• N04.1- НС при очаговых и сегментарных гломерулопатиях

• N04.2 – НС при диффузном мембранозном 

гломерулонефрите (ГН)

• N04.3- НС при диффузном мезангиальном  

пролиферативном (ГН)

Кодирование НС  по МКБ-10



• N04.4 – НС при диффузном эндокапиллярном 

пролиферативном (ГН)

• N04.5 – НС при дифффузном мезангиокапиллярном ГН

• N04.6 – НС при болезни плотного осадка

• N04.7 – НС при диффузном серповидном ГН

• N04.8 – НС с другими изменениями

• N04.9 – НС с неуточненными изменениями 

Нефротический синдром (НС) по МКБ-10



• первичный нефротический синдром развивается при 

заболеваниях собственно клубочков почек

• НС связанный с генетической патологией

• вторичный НС развивается на фоне различных 

заболеваний, протекающих с вовлечением в 

патологический процесс почечных клубочков

Классификация НС  



• врожденный НС развивается до 3-х месячного возраста и 

для него характерно обычно раннее развитие 

терминальной хронической почечной недостаточности 

(ХБП 5 стадии), чаще всего в возрасте 2-8 лет

• инфантильный НС развивается у детей в возрасте от 3-х 

месяцев до 12 месяцев, характерно раннее развитие 

терминальной стадии ХБП 5 ст.

Классификация НС. Первичный НС
Врожденный и инфантильный НС



• врожденный нефротический синдром финского типа  (АР) 

с первичным поражением базальных мембран клубочков 

капилляров и микрокистозом канальцев (мутация гена 

NPHS1 на 19 хромосоме, нарушение синтеза нефрина)

• семейный, связанный с мутацией гена NPHS2 на 

хромосоме 1q25-31 (семейный аутосомно-рецессивный 

стероидрезистентный НС – нарушение синтеза подоцина)

Врожденный и инфантильный НС



• семейный аутосомно-доминантный стероидрезистентный 

НС, связанный с мутацией гена ACTN4, кодирующего 

альфа-актинин-4

• нефротический синдром при болезни Дениса-Драша и 

Фрайзера связанного с мутацией гена WT -1 и 

сочетающийся с псевдогермафродитизмом

Врожденный и инфантильный НС



• при болезни минимальных изменений (БМИ)

• при фокально-сегментарном гломерулосклерозе (ФСГС)

• при мембранозной нефропатии

• при остром пролиферативном  ГН

• при мезангиопролиферативном гломерулонефрите

Классификация НС. Первичный НС



• при мембранопролиферативном (мезангиокапиллярном 

ГН)

• при диффузном  экстракапиллярном пролиферативном ГН 

( с полулуниями)

• при IgA - нефропатии

Классификация НС. Первичный НС



• наследственные заболевания: синдром Альпорта, 

поликистоз почек, болезнь Фабри, синдром Морфана и 

др.

• ревматические болезни: системные заболевания 

соединительной ткани, системные васкулиты

• болезни крови: лимфогранулематоз, смешанная 

криоглобулинемия, миеломная болезнь

• тромбоз почечных вен и артерий почек, аорты или нижней 

полой вены

Причины вторичного НС



• опухоли различной локализации

• лекарственные поражения почек: препараты висмута, 

золота, противоэпилептические препараты и др.

• болезни вирусной этиологии: гепатиты В и С, ВИЧ-

инфекция, ЦМВ

• болезни бактериальной этиологии: септический 

эндокардит, пневмония, абсцесс, остеомиелит, 

туберкулез, сифилис

Причины вторичного НС



• болезни обмена: сахарный диабет, амилоидоз, гликогеноз

• гемолитико-уремический синдром

• рефлюкс-нефропатия 

• основные причины формирования вторичного 

врожденного нефротического синдрома: врожденный 

сифилис, врожденный токсоплазмоз, врожденная 

цитомегаловирусная инфекция

Причины вторичного НС



• в зависимости от ответа на стандартный курс стероидной  

терапии  НС   делят на стероидчувствительный и 

стероидрезистентный НС

- стероидчувствительный НС (СЧНС)  – ремиссия 

достигается в течение 2-4 недель, возможно – к 6-8 

неделе  (большая часть детей со СЧНС – дети с болезнью 

минимальный изменений (БМИ)

- стероидрезистентный НС (СРНС) – отсутствие  

ремиссии на 6-8 недельный курс преднизолона

Классификация НС ( в зависимости от 
ответа на стероидную терапию)



• стероидчувствительный, нерецидивирующий НС – НС, 

когда после одного курса стероидной терапии достигнута 

длительная ремиссия

• стероидчувствительный, нечасто рецидивирующий НС –

когда после достижения ремиссии по окончанию первого 

курса стероидной терапии рецидивы отмечаются реже, 

чем 2 раза в 6 месяцев

Классификация НС ( в зависимости от 
ответа на стероидную терапию)



• стероидчувствительный, часто рецидивирующий –после 

достижения ремиссии рецидивы развиваются не реже 2-х 

раз  в 6 месяцев

• стероидчувствительный стероидзависимый – рецидив 

развивается при снижении дозы преднизолона или не 

позднее, чем через 2 недели после отмены преднизолона

• позднечувствительный НС – ремиссия наступает через 8-

12 недель лечения  стероидной терапии

Классификация НС (в зависимости от 
ответа на стероидную терапию)



• идиопатический нефротический синдром, 

стероидчувствительный вариант, редко рецидивирующий, 

стадия клинико-лабораторной ремиссии. Хроническая 

болезнь почек 1 стадии

Пример диагноза НС



Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

педиатрический факультет

Сеченовский Университет

Москва, Россия

доцент, к.м.н. Авдеенко Нина Владимировна

1.2 Нефротический синдром у детей
Патогенез. Диагностика: анамнез, 
клиническая картина, осложнения



• основной механизм  развития нефротического синдрома-

увеличение проницаемости клубочкового фильтра для 

белка вследствие функционального или структурного 

повреждения  гломерулярного фильтра

Патогенез НС



• повреждение гломерулярного фильтра может быть 

следствием иммунокомплексного первичного или 

вторичного гломерулонефрита, при генетических 

болезнях с нарушением нормальной продукции 

подоцитарных протеинов и т.д.

Патогенез НС



• нефротический синдром в настоящее время 

рассматривают как подоцитопатию. Появляется все 

больше данных, что белки щелевой мембраны подоцитов 

– нефрин, подоцин, альфа-актинин – 4 и другие могут 

быть задействованы в развитии стероидчувствительного 

и стероидрезистентного НС

• известно более 30 белков, имеющих отношение к 

функционированию щелевой мембраны подоцитов

Патогенез НС



• в результате потери белка с мочой развивается 

гипопротеинемия и гипоальбуминемия, ведущие к 

падению онкотического давления плазмы и развитию 

отечного синдрома

• у большинства детей НС является идиопатическим

Патогенез НС



• ведущая роль в патогенезе принадлежит дисфункции Т-

лимфоцитов в иммуногенезе, которая приводит к 

нарушению структуры клубочкового  фильтра

• продуцируемый лимфоцитами циркулирующий фактор 

вызывает повреждение щелевых диафрагм между 

малыми отростками подоцитов, что ведет к потере 

альбуминов.

Патогенез  НС с минимальными 
изменениями в клубочках (болезнь 
минимальных изменений – БМИ)



• протеинурия нефротического уровня  -

гипоальбуминемия  - снижение онкотического давления 

плазмы - перемещение жидкости в интерстициальное 

пространство – отеки

• снижение эффективного артериального объема крови –

повышение активности ренин ангиотензин 

альдостероновой системы (РААС), симпатической 

нервной системы, аргинин-вазопрессина, снижение 

предсердного натрийуретического пептида – задержка 

натрия и воды - отеки

В патогенезе нефротических отеков 
играет роль



• протеинурия нефротического уровня – активация 

транспортеров натрия в канальцах - повышение 

реабсорбции натрия в канальцах – задержка натрия и 

воды – отеки

• увеличение проницаемости капилляров – перемещение 

жидкости в интерстициальное пространство - отеки

В патогенезе нефротических отеков 
играет роль



• наличие заболеваний почек у родителей и родственников

• возраст дебюта развития НС

• перенесённые или имеющиеся у ребенка заболевания 

почек или других органов, которые могут проявляться НС

• непереносимость лекарственных препаратов

• пищевая аллергия

Диагностика НС
Анамнез



• перенесенные, перед появлением НС, вирусные или 

бактериальные инфекции

• предшествующая вакцинация

• обострения аллергических заболеваний

Диагностика НС
Анамнез



• на первый план в клинической картине выступает 

отечный синдром, вплоть до развития анасарки

• отмечается бледность кожных покровов, отеки век, лица, 

нижних конечностей, поясничной области, наружных 

половых органов, передней брюшной стенки, могут 

развиваться генерализованные отеки, включая полостные

Диагностика НС. Клиническая картина



• нефротические отеки мягкие на ощупь, меняют 

расположение при перемене положения тела, бледные

• возможно развитие полостных отеков: гидроторакс, асцит, 

гидроперикард

• возможно развитие отека легких

• при развитии асцита состояние ребенка ухудшается: 

появляется рвота, диарея, вздутие живота, олигурия

• при развитии гидроторакса или гидроперикарда

появляется одышка в покое и при физической нагрузке

Диагностика НС. Клиническая картина



• уменьшение объема выделяемой мочи (показано 

проведение ежедневного контроля диуреза и веса 

ребенка в период активности НС)

• артериальная гипертензия возможна у детей с высокой 

активностью нефротического синдрома или его 

вторичного генеза 

Диагностика НС. Киническая картина



Гиповолемический шок

• гипотония, тахикардия, выражена бледность кожных 

покровов, холодные конечности, сухость слизистых, 

снижение диуреза, абдоминальный синдром

Диагностика НС. Осложнения



• тромботические и тромбоэмболические осложнения 

являются следствием гемоконцентрации и тромбоцитоза 

на фоне гиповолемии, гиперфибриногенемии и потери с 

мочой антитомбина III, угнетением фибринолиза

• группа риска по развитию тромбозов – дети с 

гипоальбуминемией ниже 20 г/л

Диагностика НС. Осложнения



Тромботические и тромбоэмболические осложнения 

могут  клинически проявляться

• периферическими тромбозы 

• тромбозом почечных вен

• тромбоэмболией легочных артерий

• тромбоэмболией церебральных артерий

Диагностика НС. Осложнения



частые бактериальные и вирусные инфекции у детей с НС 

являются следствием  потери IgG c мочой, депрессией Т-

клеточного звена иммунитета, применения 

иммуносупрессивной терапии

• частые ОРВИ

• пневмонии

• инфекции кожи и подкожной клетчатки на фоне отеков

Диагностика НС. Осложнения



Инфекции

• инфекция мочевыводящих путей

• сепсис

• особую опасность представляет ветряная оспа и 

опоясывающий лишай

• другие инфекционные осложнения

Диагностика НС. Осложнения



Белково-энергетическая недостаточность является 

следствием  потери белка с мочой и длительного 

ограничения белка в диете ребенка с НС

• детям с НС, в большинстве случаев,  рекомендован 

физиологический уровень потребления животного белка 

Диагностика НС. Осложнения



• острое почечное повреждение может развиться 

вследствие гиповолемии, острого тубулярного некроза, 

тубулярной обструкции белковыми цилиндрами

Диагностика НС. Осложнения
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1.3 Нефротический синдром у детей
Диагностика: лабораторная и 
инструментальная



Характеристика мочевого синдрома при  НС

• протеинурия  более 50 мг/кг/сут или более 40 мг/м²/сут 

или более 2,5 г/сутки и более. Используется определение 

белка в разовой порции мочи. Может быть использовано 

определение протеин/креатининового коэффициента, 

альбумин/креатининового коэффициента. Этот 

коэффициент достоверно коррелирует  с уровнем 

суточной протеинурии

• протеинурия может иметь селективный и неселективный 

характер 

Лабораторная диагностика НС



Характеристика мочевого синдрома при  НС

• наличие гематурии не является характерным признаком 

для НС, но ее появление может свидетельствовать о 

пролиферативных вариантах ГН, наследственном 

нефрите и  т.д. 

• лейкоцитурия может присутствовать при НС, но не 

является характерным признаком для НС

Лабораторная диагностика НС



Клинический анализ крови

• ускорение СОЭ – признак активности НС 

• лейкоцитоз характерен для бактериальногй инфекции и 

появляется при приеме кортикостероидов

• анемия появляется при развитии почечной 

недостаточности

Лабораторная диагностика НС



Характеристика биохимических показателей крови

Оценка активности НС

• гипопротеинемия  (менее 40 - 30 г/л)

• гипоальбуминемия (менее 25 г/л)

• гиперлипидемия: повышение холестерина, 

триглицеридов, дислипопротеинемия – повышается 

уровень липопротеинов низкой и очень низкой плотности, 

снижается уровень липопротеинов высокой плотности

Лабораторная диагностика НС



Характеристика биохимических показателей крови

Оценка функционального состояния почек

• повышение уровня креатинина 

• снижение СКФ (расчет СКФ по формуле Шварца)

• повышение уровня мочевины

• повышение уровня цистатина

Лабораторная диагностика НС



Электролиты крови

• натрий

• калий

• фосфор

• кальций

Лабораторная диагностика НС



При НС отмечается нарушение взаимоотношения   

свертывающей, калликреиновой и фибринолитической 

системы крови, обязателен контроль коагулограммы. 

Характерно для НС

• повышение фибриногена

• снижение уровня антитромбина III

Лабораторная диагностика НС



Иммунологические изменения при НС

• снижение IgG, IgA

• повышение IgM, IgE

• с целью исключения НС при системных заболеваниях 

соединительной ткани    показано исследование: АТ к ДНК, 

антинуклеарного фактора (АНФ), С3 фракции 

комплемента, криоглобулинов

• АСЛ-О (антистрептолизин-О) 

Лабораторная диагностика НС



Проведение вирусологического исследования

• маркеры вирусов гепатита В и С

• герпес вирусы (ПЦР, IgG, IgM)

Лабораторная диагностика НС



проводится ультразвуковое исследование почек (УЗИ) с 

допплерографией внутрипочечных сосудов с целью

• исключения анатомических аномалий органов мочевой 

системы, состояния почечной паренхимы

• оценки почечной гемодинамики

проводится ультразвуковое исследование органов 

брюшной полости

Диагностика НС



• регулярный контроль артериального давления как в 

дебюте НС, так и на фоне проводимой терапии с 

ведением дневника ежедневной записи АД два раза в 

день

• проведение суточного мониторирования артериального 

давления (СМАД)

Диагностика НС



• проведение ЭКГ для выявления электролитных 

нарушений, перегрузок левых отделов сердца

• проведение ЭХО-КГ при выраженном отечном синдроме и 

артериальной гипертензии 

• рентгенограмма грудной клетки

Диагностика НС



Показания к проведению пункционной биопсии почки при 

НС

• стероидрезистентность нефротического синдрома 

(первичная и вторичная)

• НС у детей до года и старше 12 лет

• через 2,5-3 года после начала лечения ингибиторами 

кальциневрина или при снижении функции почек на фоне 

этой терапии

Диагностика НС
Пунционная биопсия почки



Проводится микроскопия почечной ткани

• световая

• иммунофлюоресцентная

• электронная

Диагностика НС
Пунционная биопсия почки



• Проведение молекулярно-генетического 

исследованияпоказано при врожденным, инфантильном 

НС,    стероидрезистентном НС

Диагностика НС
молекулярно-генетическое исследование



• дифференциальную диагностику необходимо проводить 

между различными  морфологическими вариантами 

первичного НС  и вторичным НС 

• представленная в начале лекции классификация НС и в 

дальнейшем план обследования ребенка  с НС дает 

возможность составить программу обследования в 

каждом конкретном случае НС

Дифференциальная диагностика НС



• БМИ- непролиферативная гломерулопатия, 

обусловленная повреждением (иммунным или 

неиммунным) подоцитов (подоцитопатия)

• повреждение подоцитов определяет развитие НС

• отсутствуют морфологические критерии при световой 

микроскопии 

• при электронной микроскопии – диффузное сглаживание  

ножковых отростков подоцитов

Дифференциальная диагностика НС



• фокально-сегментарный гломерулосклероз (ФСГС) –

одна из основных форм стероидрезистентного 

идиопатического  НС в детском возрасте. Составляет 10-

18% детей среди всех детей с идиопатическим НС. 

Диагноз устанавливается по результатам биопсии почки

• быстро-прогрессирующий ГН – морфологически 

характеризуется формированием полулуний более чем в 

50% клубочков. Характеризуется тяжелым, 

прогрессирующим течением гломерулонефрита, 

протекающим в дебюте нередко  с острым почечным 

повреждением,  с быстрым развитием ХПН

Дифференциальная диагностика НС



• мембранопролиферативный (мезангиокапиллярный) ГН 

(МПГН). При МПГН НС клинически имеет место 

стероидрезистентный НС, сочетающийся часто с 

гематурией и гипокомплементемией

• IgA нефропатия – мезангиопролиферативный ГН с 

преимущественным отложением IgA. Клинически 

проявляется протеинурией в сочетании с гематурией 

различной степени выраженности. Нарастание гематурии 

на фоне респираторных инфекций

Дифференциальная диагностика НС



• мембранозная нефропатия – у детей нечастая причина 

идиопатического НС. Встречается как вторичная 

мембранозная нефропатия при системной красной 

волчанке, вирусной гепатите В, малярии, сифилисе

Дифференциальная диагностика НС



СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ!



Педиатрия
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Детские болезни
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2. Нефротический синдром у детей. 
Лечение. Диспансерное наблюдение.
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инфекционных болезней 
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2.1 Нефротический синдром у детей.
Лечение  (часть 1 )



• снижение активности НС, достижения ремиссии НС и 

выздоровления

• лечение осложнений НС

• уменьшение влияния факторов прогрессирования   

нефропатии

• профилактика и лечение побочных действий 

используемых иммуносупрессивных препаратов 

Цели лечения



• при развитии НС у ребенка до года, до назначения 

лечения кортикостероидной терапии, показано 

проведение нефробиопсии, посиндромная терапия

НС у ребенка до года



• активная стадия НС

• стационарное обследование детей в стадии ремиссии НС 

может 1-2 раза в год (может проводиться так же 

амбулаторно)

Показания к госпитализации при НС



• диета назначается бессолевая на период отеков и 

артериальной гипертензии, животный белок ребенок 

получает в соответствии с физиологической возрастной 

нормой

• при наличии пищевой аллергии назначают 

гипоаллергенную диету

Диета при НС



• длительный строгий постельный режим при НС не 

показан. Назначается только при состояниях, связанных 

с риском для жизни: при высокой артериальной 

гипертензии, выраженном отечном синдроме, переломах 

позвонков и т.д.

• далее рекомендовано двигательную активность не 

ограничивать

• показан контроль веса и диуреза ежедневно в активную 

стадию НС

Лечение НС



Патогенетическая терапия НС включает в себя препараты

с иммуносупрессивным действием, которые подавляют

активацию и пролиферацию лимфоцитов, синтез

провоспалительных цитокинов

• глюкокортикостероиды

• ингибиторы кальциневрина ( Циклоспорин А, такролимус)

• микофенолата мофитила

• алкилирующие агенты (циклофосфамид, хлорамбуцил)

Лечение НС 



• терапия дебюта НС включает в себя стандартный курс 

перорального приема преднизолона  в дозе 2 мг/кг/сутки 

( 60 мг/м²), максимальная доза – 60 мг/сутки,  

непрерывно в течении 4-6 недель

Лечение НС (кортикостероиды) 
Лечение стероидчувствительного 
нефротического синдрома



• далее проводится прием преднизолона в 

альтернирующем режиме (через день) в дозе 2/3 от 

лечебной (1,5 мг/кг/сутки или 40 мг/м², но не более 40 

мг/сутки)  в течение 4-6 недель

• после завершения альтернирующего курса постепенно 

снижают преднизолон по 10 мг/м² в 7-10 дней до полной 

отмены

• длительность терапии кортикостероидами (КС) должна 

составлять 4-5 месяцев

Лечение НС (кортикостероиды) 
Лечение стероидчувствительного НС



• при рецидиве НС после длительной ремиссии в 

отсутствии стероидной терапии ( более 6-12 месяцев) 
назначают преднизолон 2 мг/кг/сутки (60 мг/м²) до 

достижения ремиссии и сохранении ее в течении 3-х 

дней, то есть до получения трех анализов мочи без 

протеинурии

• далее ребенок переводится на альтернирующий курс 

приема преднизолона в дозе 2/3 от лечебной – 40 мг/м² в 

течение 6 недель с последующей постепенной отменой

Лечение НС (кортикостероиды)
Лечение стероидчувствительного НС



• экзогенный гиперкортицизм (синдром Кушинга)

• остеопороз, остеопения

• катаракта

• артериальная гипертензия

• язвенная болезнь желудка и 12-перстной кишки

Осложнения кортикостероидной терапии



• задержка роста

• гипокалиемия

• стероидный диабет

• психотические реакции

Осложнения кортикостероидной терапии
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2.2 Нефротический синдром у детей.
Лечение  (часть 2 )



• в вышеприведенной классификации имеет место 

понятия стероидзависимого, часто рецидивирующего и 

стероидрезистентного НС, что требует определенных 

подходов к терапии

• в 50% случаев  стероидчувствительного НС (при 

«хорошем» ответе на КС терапию в дебюте 

заболевания) в дальнейшем может развиться часто 

рецидивирующий НС, а в 25% развивается 

стероидзависимый  НС

Лечение стероидзависимого  (СЗ) и часто 
рецидивирующего (ЧР)  НС



• при рецидиве СЗ ил ЧР НС назначают курс перорального 

приема преднизолона  в дозе 2 мг/кг/сутки ( 60 мг/м²), 

максимально 60 мг/24 часа, ежедневно до тех пор, пока 

полная ремиссия не будет констатирована в течение не 

менее 3-х дней ( до 3-х нормальных анализов мочи), с 

последующим переходом на альтернирующий режим 

приема преднизолона

Лечение стероидзависимого  (СЗ) и часто 
рецидивирующего (ЧР)  НС



• для поддержания ремиссии при часто рецидивирующем 

и стероидзависимом НС рекомендован прием 

минимальной дозы преднизолона, удерживающей 

ремиссию, в альтернирующем режиме ( при отсутствии 

побочных эффектов) 

• при неэффективности данной схемы рекомендован 

прием минимальной дозы преднизолона ежедневно в 

течение 6-12 и более месяцев 

Лечение стероидзависимого и часто 
рецидивирующего НС



• Левамизол назначается с иммуномодулирующей целью у  

детей со стероидчувствительным рецидивирующим НС,

в тех случаях, когда повторно обострения НС 

развиваются на фоне ОРВИ

• 1,7 – 2,5 мг/кг в сутки в альтернирующем режиме при 

переходе на альтернирующий курс стероидной терапии, 

длительность курса 11-12 месяцев

Лечение НС. Левамизол



• у детей со СЗ НС и ЧР НС, развитии выраженных 

побочных эффектов стероидной терапии, показано 

проведение альтернативной иммуносупрессивной 

терапии

• наиболее эффективными при СЗ и ЧР НС являются 

ингибиторы кальциневрина

Лечение стероидзависимого и часто 
рецидивирующего НС



• циклоспорин А (ЦсА) – способен подавлять 

транскрипцию РНК интерлейкина-1 и за счет этого 

угнетать патологическую активность Т-лимфоцитов

• лечение ЦсА начинают после достижения ремиссии в 

условиях приеме преднизолона и переходе на 

альтернирующий курс. При сохранении ремиссии НС на 

фоне приема ЦсА постепенно преднизолон отменяют

Лечение  СЗ ЧР НС (альтернативная 
иммунносупрессивная терапия, 
ингибиторы кальциневрина)



• доза ЦсА - 4-6 мг/кг/сутки в два приема

• контроль концентрации ЦсА два раза в сутки, утром (до 

приема препарата) и вечером

• длительность терапии не менее 2-х лет

• контроль СКФ

• эффективность ЦсА при НС – 80-90%

Лечение СЗ и ЧР НС  
Ингибиторы кальциневрина



• побочные действия  ЦсА: нефротоксичность, 

гепатотоксичность, гиперурекемия, гипертрихоз, 

гиперкалиемия, гипомагниемия, гиперплазия десен

• при снижении СКФ на 30% дозу ЦсА уменьшают вдвое, 

при снижении СКФ на 50% и более - ЦсА отменяют

• при лечение ЦсА более 2,5-3 лет необходимо 

проведение нефробипсии с целью исключения 

циклоспориновой токсичности

Лечение СЗ и ЧР НС 
Ингибиторы кальциневрина



такролимус

• назначается в дозе 0,1 мг/кг/сутки в два приема

• по механизму действия сходен с ЦсА

• проводится контроль концентрации в крови

• эффективность 60%-80%

Лечение СЗ и ЧР НС  
Ингибиторы кальциневрина



микофенолата мофитил( ММФ) используют при ЦсА-

зависимости или ЦсА-токсичности

• 20-30 мг/кг/сутки или 1200 мг/м², не более 2000 мг/сутки в 

два приема

• длительность лечения ММФ не менее 12 месяцев

Лечение СЗ и ЧР НС
Микофенолата мофитил



побочные действия ММФ

• дисфункция желудочно-кишечного тракта

• лейкопения

эффективность 30-40%

Лечение СЗ и ЧР НС  
Микофенолата мофетил



• циклофосфамид 2 мг/кг/сутки, длительность курса 8-12 

недель, максимальная кумулятивная доза 168  мг/кг

• хлорамбуцил 0,1-0,2 мг/кг/сутки, длительность курса 8-12 

недель, максимальная кумалятивная доза – 11,2 мг/кг

• терапия проводится после достижения ремиссии НС на 

фоне перорального приема преднизолона с постепенной 

его отменой

Лечение СЗ и ЧР НС 
Алкилирующие агенты



Побочные действия алкилирующих агентов

• цитопения

• инфекции

• токсическое поражение печени

• геморрагический цистит

• гонадотоксичность

Лечение СЗ и ЧР НС 
Алкилирующие агенты



• ритуксимаб является генно-инженерным (синтетическим) 

моноклональным антителом  к CD20 лимфоцитам

• показания к назначению:  неэффективность 

предшествующих методов лечения, в случае тяжелых 

побочных эффектов стероидной и иммуносупрессивной 

терапии

• вводится внутривенно в дозе 375 мг/м² еженедельно в 

течение 2-4 недель

• данные об эффективности немногочисленные

Лечение СЗ и ЧР НС . Ритуксимаб



• первичные: ФСГС, МКГН, IgA-нефропатия, мембранозная 

нефропатия, врожденный НС (финский тип), 

инфантильный НС (диффузный мезангиальный склероз), 

семейный НС (ФСГС)

• вторичный: при системный заболеваниях соединительной 

ткани и системных васкулитах, при инфекциях (гепатит В 

и С, малярия, сифилис и т.д.), синдромальный НС ( при 

болезни Дениса – Драша, Фрайзера и др.), при 

амилоидозе

Лечение стероидрезистентного (СР) НС
Причины стероидрезистентности



• учитывая причины СР НС при контстатации 

стероидрезистентности показано проведение биопсии 

почки.

• если до лечения кортикостероидами или при констатации 

стероидрезистентности есть предположение о 

генетически детерминированном НС показано 

проведение молекулярно-генетического исследования

Лечение стероидрезистентного (СР) НС
Причины СР НС



• при констатации стероидрезистентности при  НС 

используют ингибиторы кальциневрина (циклоспорин А)

• при отсутствии эффекта от КНИ   используют 

микофенолата мофитила

• рекомендовано проведение терапии сверхвысокими 

дозами Метилпреднизолона 30 мг/кг, не более 1000 мг 

внутривенно  или комбинирование терапии различными 

иммуносупрессантами

Лечение стероидрезистентного (СР) НС



Кафедра педиатрии и детских 

инфекционных болезней 

педиатрический факультет

Сеченовский Университет

Москва, Россия

доцент, к.м.н. Авдеенко Нина Владимировна

2.3 Нефротический синдром у детей
Лечение  (часть 3 ). Посиндромная 
терапия. Диспансерное наблюдение



Отечный синдром

при гиповолемии

• альбумин 20% - 5 мл/кг

• диуретики: фуросемид 1-4 мг/кг

в отсутствии гиповолемии – фуросемид без инфузионной 

терапии

Лечение НС. Посиндромная терапия



Отечный синдром: при рефрактерных отеках назначают

• Спиролактон (верошпирон) – 1-3,3 мг/кг/сутки 1-3 раза в 

сутки (до 100 мг/сутки)

или

• Гидрохлортиазид 1-2 мг/кг/сутки, до 50 мг/сутки 1 раз в 

сутки

Лечение НС. Посиндромная терапия



Антикоагулянтная и антиагрегантная терапия

• далтепарин натрия (низкомоллекулярный гепарин) 

100МЕ/кг в сутки под контролем анти—ХА (должен 

поддерживаться в пределах 0,2-0,4 МЕ/мл)

• гепарин 100-150 Ед/кг/сутки

Лечение НС. Посиндромная терапия



Гипотензивная и нефропротективная терапия

Ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента

• фозиноприл 0,1-0,6 мг/кг/сутки до 40мг/сутки – 1 раз/сутки

• эналаприл 0,1-0,6 мг/кг/сутки -1-2 раза в сутки

Лечение НС. Посиндромная терапия



Гипотензивная и нефропротективная терапия

блокаторы рецепторов ангиотензина II (БРА)

• лозартан 0,7 – 1,4 мг/кг/сутки – 1 раз в сутки 

Лечение НС. Посиндромная терапия



Гипотензивная и нефропротективная терапия

блокаторы медленных кальциевых каналов

• амлодипин 0,06-0,3 мг/кг/сутки -1-2 раза в сутки

Лечение НС. Посиндромная терапия



• антибактериальная терапия проводится при развитии 

бактериальных осложнений с учетом активности, 

локализации, высеваемой флоры и функционального 

состояния почек

• при развитии ветряной оспы или опоясывающего лишая у 

ребенка с НС назначается ацикловир

Лечение НС. Инфекционные осложнения



Детям, получающим кортикостероидную терапию

• с целью профилактики развития остеопороза назначают 

колекальциферол (витамин Д3) 1000-3000 МЕ/сутки + 

препараты кальция 1000-1500 мг/сутки

• с целью профилактики язвенных осложнений со стороны 

желудка и 12-перстной кишки назначают ингибиторы 

протоновой помпы - омепразол

Лечение НС



контроль побочного действия глюкокортикоидов

• контроль веса и роста ребенка

• контроль АД, ЧСС

• клинический анализ крови

• общий анализ мочи

• определение суточной экскреции белка

Контроль побочного действия 
используемых препаратов 



контроль побочного действия глюкокортикоидов

• биохимические показатели крови (калий, натрий, хлор, 

кальций, амилаза, АЛТ, АСТ, ГГТ, холестерин, 

триглицериды, сахар)

• ЭКГ

• ФЭГДС (через 1 месяц от начала курса преднизолона)

• денситометрия позвоночника через 3 месяца от начала 

курса кортикостероидов

Контроль побочного действия 
используемых препаратов 



контроль побочного действия глюкокортикоидов

• контроль психического состояния ребенка

• консультация офтальмолога (стероидная катаракта)

Контроль побочного действия 
используемых препаратов 



контроль побочного действия циклоспорина А

• контроль креатинина, мочевины, калия, мочевой кислоты, 

амилазы, тромбоцитов ( 1 раз в 10-14 дней)

• контроль концентрации ЦсА в крови (утро, вечер)

• контроль АД и диуреза

Контроль побочного действия 
используемых препаратов 



• на период интеркуррентного заболевания при НС 

необходимо назначить преднизолон в дозе 0,5-1 мг/кг  в 

сутки на период заболевания с последующей 

постепенной отменой, так как в качестве провоцирующего 

фактора обострения НС нередко играет роль 

респираторная инфекция

Профилактика НС 



• прогноз НС зависит от  причины его развития, 

морфологического варианта, своевременного и 

адекватного лечением, ответа НС на проводимую 

терапию

• при идиопатическом стероидчувствительном варианте 

(БМИ)  прогноз  благоприятен, в 95% случаев отмечается 

достижение ремиссии  без снижения функции почек

• при стероидрезистентном НС  при, сохранении 

активности НС,  отмечается развитие терминальной ХПН 

в среднем в течение 5-10 лет

Прогноз НС



• дети с НС наблюдаются нефрологом 

• проводится контроль активности НС, функционального 

состояния почек, побочного действия проводимой 

терапии

• необходимо исключение инсоляции, переохлаждений

• ограничиваются физические нагрузки, рекомендованы 

занятия лечебной физкультурой

Диспансерное наблюдение 



• активное наблюдение  и лечение 

• профилактика рецидивов заболевания

• своевременное выявление активности процесса

• контроль за функциональным состоянием почек

• проведение реабилитационных мероприятий

• санация очагов хронической инфекции

Диспансерное наблюдение 



• контроль общего анализа мочи и суточной протеинурии 
(альтернатива альбумин/креатининовый коэффициент)

• контроль функционального состояния почек (мочевина, 
креатинин, электролиты, скорость клубочковой 
фильтрации)

• контроль АД

• ведение родителями дневника проводимой терапии и 
контроля состояния ребенка и лабораторных показателей

• наблюдение нефролога по месту жительства

• контроль УЗИ почек

• контроль ФЭГС, проведение денситометрии, ЭКГ, 
консультация окулиста

Диспансерное наблюдение 



СПАСИБО ЗА ВНИМАНИЕ!



Острые лейкозы
у детей



Оглавление

➲ Гемопоэз

➲ История изучения

➲ Патогенез

➲ Острый лимфобластный лейкоз

➲ Острыймиелобластный лейкоз

➲ Педиатрическиемиелодиспластические синдромы

➲ Лабораторная и инструментальная диагностика

➲ Лечение
➭ Порты и туннелированные катетеры

➭ Трансплантация гемопоэтических стволовых клеток





Гемопоэтическая стволовая клетка (ГСК)

● родоначальник всех без исключения
клеток крови

● закладывается только в эмбриогенезе
и расходуется последовательно

● способна выходить из костного мозга в
общий кровоток и возвращаться
обратно (homing effect)

● несет на себе маркер CD 34 (+,-)



● нормальное кроветворение поликлональное, т. е. 

осуществляется одновременномногими клонами

● продолжительность жизни клона - в основном не превышает

1 месяц

● клональный состав кроветворной ткани полностью меняется в

течение 1-4 месяцев

● постоянная замена клонов объясняется истощением

пролиферативного потенциала стволовой кроветворной

клетки



Задача: образование клетек

● нужного вида

● в нужномместе

● в нужное время









Лейкоз

Лейкоз представляет собой злокачественное заболевание, 

характеризующееся производством избыточного

количества незрелых или аномальных клеток крови, что в

конечном итоге приводит к подавлению производства

нормальных клеток крови и вызывает симптомы, 

связанные с цитопенией.



Классификация
🜲 Острые лейкозы

🜲 Острый лимфобластный лейкоз

🜲 Острый миелобластный лейкоз

🜲 Хронические лейкозы

🜲 Хронический лимфоцитарный лейкоз

🜲 Хронический миелоцитарный лейкоз

🜲 Ювенильныймиеломоноцитарный лейкоз

🜲 Педиатрические миелодиспластические синдромы



Классификация



Острые лейкозы

опухолевое поражение кроветворной системы, морфологической основой

которого выступают незрелые (бластные) клетки, вытесняющие нормальные

гемопоэтические ростки

злокачественное гематологическое заболевание, при котором доля

бластных клеток в костноммозге превышает 20-25%

бластные, незрелые формы клеток инфильтрируют другие ткани и служат

причиной развития недостаточности функции костного мозга



Патогенез
● соматическая мутация клеток-предшественниц кроветворной или

лимфоидной ткани

● нарушение пролиферации клеток с сохранением дифференцировки

(доброкачественный опухолевый рост)

● вторичные мутации, связанные с нестабильностью клеточного

генома

● нарушение пролиферации и дифференцировки (злокачественный

опухолевый рост)

● накопление массы опухолевых клеток, угнетение нормального

кроветворения и иммунитета, прогрессия опухолевого роста

● развернутая клиническая картина



● частный случай транслокации, приводящей к опухолевой

трансформации - t[9;22]  

● это транслокация и слияние онкогенов Аbl и Всr, локализованных в

9-й и 22-й хромосомах соответственно

● приводит к синтезу нового типа тирозинкиназы, определяющей

неконтролируемую пролиферацию клетки

● данную транслокацию называют филадельфийской хромосомой (Ph) 

и обнаруживают y подавляющего большинства больных

хроническим миелолейкозом, а также у некоторых больных острым

лимфолейкозом



● специфические генетические изменения обнаружены более

чем в 90% бластных клетках

● характер мутации в бластной клетке определяет прогноз и

дальнейшую тактику (группа заболеваний)

● В большинстве случаев - соматические мутации в

постнатальном периоде

● Редко - мутации в антенатальном периоде







Этиология

Точные причины развития ОЛ неизвестны. Рассматривается возможная роль

различных предрасполагающих факторов (генетических, вирусных, радиация, 

химическое и физическое воздействие и др.)

По современным представлениям в основе патогенеза ОЛЛ лежит мутация

стволовой кроветворной клетки, которая приводит к потере способности к

нормальной клеточной дифференцировке и нарушениям в процессах пролиферации

и апоптоза. 





Вероятность развития лейкозов увеличивается при следующих генетически

обусловленных заболеваниях: врожденная агаммаглобулинемия, синдром

Швахмана-Даймонда, атаксия-телеангиоэктазия, синдром Луи-Фраумени, 

нейрофиброматоз, анемия Даймонда – Блекфана, тяжелая врожденная

нейтропения, анемия Фанкони, синдром Дауна, синдром Блума.



Анемия Фанкони (≠ синдром Фанкони)

Страбизм и др. 

аномалии глаз

Веснушки

Гипоплазия 

лучевых костей

Аномалии или 

отсутствие 

больших пальцев

Апластическая 

анемия 

(3 ростка)

Аномалии 

стр. почек

Гипопигментация

Низкопосаженные 

уши, частые отиты 

+/- глухота

Симптомы







Острый лимфобластный лейкоз

Группа злокачественных заболеваний кроветворной системы

Неконтролируемая пролиферация опухолевого клона

лимфобластов

Лимфобласты в ККМ не менее 25% от других ядерных клеточных

элементов

Возможно вовлечение других органов помимо ККМ

☠ Без лечения - летально☠



Эпидемиология
30-40% всех злокачественных новообразований

13-20 на 100 тыс. 

чаще болеют мальчики (1,4:1) с пиком заболеваемости в 2 -5 лет

острый лимфобластный лейкоз (ОЛЛ) - 75-80% 

острый миелобластный лейкоз (ОМЛ) - 15-17% 

недифференцированный - 1-3%

выживаемость при ОЛЛ – более 90%

выживаемость при ОМЛ – 65-70%



Эпидемиология

ОЛЛ составляет около 25 % от всех злокачественных опухолей у

пациентов в возрасте до 18 лет и является самым частым

онкологическим заболеванием детского возраста. 

Заболеваемость составляет около 4 на 100 000 детского

населения. Пик заболеваемости ОЛЛ у детей приходится на

дошкольный возраст (2 – 5 лет при медиане 4,7 года). Несколько

чаще болеют мальчики – соотношение 1,6:1 для В-линейного и

4:1 для Т-линейного ОЛЛ



Эпидемиология

Считается, что ОМЛ заболевает в среднем 3-5 человек на 100 тыс. 

населения в год. При этом заболеваемость резко возрастает в возрасте

старше 60 лет и составляет 12-13 человек на 100 тыс. у людей в возрасте

старше 80 лет. Медиана возраста этого заболевания составляет 65 лет. 

Эпидемиология ОМЛ среди детского населения в Российской

Федерации изучена недостаточно. Острыймиелоидный лейкоз

встречается в 20% - от всех острых лейкозов у детей, составляет 6% от

всех опухолей у детей. Новые случаи ОМЛ составляют 0,7 - 1,2/100.000 

в год



Классификация: ОЛЛ

Т-клеточный

В-клеточный

О-клеточный (неидентифицированный) 



Клинические проявления



Минимальная резидуальная болезнь

● это популяция опухолевых клеток, оставшаяся в

организме после достижения клинико-гематологической

ремиссии (количество бластов в миелограмме менее 5%)

● основная причина рецидива болезни

● отслеживается цитогенетическими методами





Редкие проявления

● головная боль - поражение ЦНС (менее 5%) ведет к повышению

внутричерепного давления – головная боль, рвота, слабость, ригидность

затылочных мышц, реже – поражение черепных нервов

● на ранних этапах в виде астеноневротического и астеновегетативного

синдромов, на поздних стадиях - в виде нейролейкоза. 

● синдром верхней полой вены (одышка, сиплый голос, кашель, цианоз, 

одутловатость шеи, верхних конечностей, верхней половины грудной клетки)



● поражения слюнных желез - синдромМикулича

● пневмониеподобный синдром

● кардиоваскулярные расстройства

● увеличение почек

● новообразования средостения (диф. диагноз с

неходжскинской лимфомой)

● опухолевое поражение яичек



Острый миелобластный лейкоз

то клональное опухолевое заболевание кроветворной ткани, 

связанное с мутацией в клетке-предшественнице гемопоэза, 

следствием которой становится блок дифференцировки и

бесконтрольная пролиферация незрелых миелоидных

клеток



FAB (1976 г.) 

● М0 — острый недифференцированный лейкоз;

● М1 — ОМЛ без признаков созревания;

● М2 — ОМЛ с признаками созревания;

● М3 — острый промиелоцитарный лейкоз;

● М4 — острый миеломонобластный лейкоз;

● М4Eo — острый миеломонобластный лейкоз с избытком эозинофилов;

● М5а — острый монобластный лейкоз без созревания;

● М5b — острый монобластный лейкоз с созреванием;

● М6 — острый эритробластный лейкоз;

● М7 — острый мегакариобластный лейкоз.



ВОЗ (2017 г.)
● ОМЛ с неслучайно встречающимися генетическими аномалиями:
● ОМЛ с t (8;21) (q22; q22); RUNX1-RUNX1T1 ;
● ОМЛ с inv (16) (p13.1; q22) или t (16; 16) (p13.1; q22); CBFB-

MYH11 ;
● острый промиелоцитарный лейкоз с t (15;17) (q22; q12); PML-

RARA ;
● ОМЛ с t (9;11) (q22; q23); MLLT3-MLL ;
● ОМЛ с t (6;9) (p23; q34); DEK-NUP214 ;
● ОМЛ с inv (3) (q21; q26.2) или t (3;3) (q21; q26.2); RPN1-

EVI1 ; GATA2 , MECOM ;
● ОМЛ (мегакариобластный) с t (1;22) (p13; p13); RBM15-MKL1 ;
● ОМЛ с BCR-ABL1 ;
● ОМЛ с мутантным геном NPM1 ;
● ОМЛ с биаллельной мутацией гена CEBPA .
● ОМЛ с изменениями, связанными с миелодисплазией
● Миелоидные неоплазии, связанные с предшествующей ХТ
● ОМЛ, по-другому не специфицированные (NOS)
● Острый миелобластный лейкоз с минимальной дифференцировкой
● Острый миелобластный лейкоз без созревания
● Острый миелобластный лейкоз с созреванием
● Острый миеломонобластный лейкоз
● Острый монобластный/моноцитарный лейкоз
● Острый эритромиелоз
● Острый мегакариобластный лейкоз
● Острый лейкоз из базофилов
● Острый панмиелоз с миелофиброзом (син.: острый миелофиброз; 

острый миелосклероз)
● Миелоидная саркома (син.: экстрамедуллярная миелоидная

опухоль; гранулоцитарная саркома; хлорома)
● Миелоидные опухоли, связанные с синдромом Дауна
● Транзиторный аномальный миелопоэз (син.: транзиторноеМПЗ)
● Миелоидный лейкоз, связанный с синдромом Дауна
● Опухоль из плазмацитоидных дендритных клеток
● Острые лейкозы неопределенной линии дифференцировки
● Острый недифференцированный лейкоз
● Острый лейкоз смешанного фенотипа с t(9;22)(q34;q11.2); BCR-

ABL1
● Острый лейкоз смешанного фенотипа с t(v;11q23.3); 

реаранжировка гена KMT2A (ранее – MLL)
● Острый лейкоз смешанного фенотипа, B/миелоидный, NOS
● Острый лейкоз смешанного фенотипа, T/миелоидный, NOS
● Острый лейкоз смешанного фенотипа NOS*







Некоторые особенности

● ОЛЛ у детей до 1 года - гиперлейкоцитоз

● Т клеточный ОЛЛ – инфильтрация тимуса (увеличение

средостения), одышка, особенно в положении лежа

● ОМЛ (промиелоцитарный тип) – очень часто кровотечения, 

кровоизлияние в ЦНС и ДВС синдром

● синдром Дауна + ОМЛ = изолированная тромбоцитопения



Педиатрические миелодиспластические 
синдромы
Разнообразная группа клональных заболеваний костного
мозга, характеризующихся периферической цитопенией, 
диспластическими изменениями в костноммозге и
неэффективным кроветворением. 

Их часто называют "прелейкемией" из-за их склонности к
трансформации в ОМЛ. 

Редко встречается в детском возрасте, с частотой 1-4 случая
на 1 миллион детей. Чаще всего ассоциированны с
наследственными синдромами недостаточности костного
мозга (напр. Апластические анемии) и другими
генетическими заболеваниями.

Чаще всего лечат с помощью трансплантации костного
мозга.

A = многоядерный эритроидный
предшественник; B = бинуклеарный
мегалобластоидный эритроидный
предшественник; C = диспластические ядра
эритроидных предшественников.



Критерии (минимум 2): 

- Длительно существующие

необъяснимые цитопении

(особенно если >1 ростка)

- Диспластическая морфология в

эритроидной, гранулоцитарной или

мегакариоцитарной линиях (по

крайней мере 2 линии)

- Приобретённые клональные

цитогенетические аномалии

- Бласты в костном мозге > 5%, но

<20%

Педиатрические миелодиспластические 
синдромы

Межъядерный мостик между
эритроидными
предшественниками

Мегакариоцит с центральной
массой, смещающей ядра к
периферии



С чем дифференцировать?
лимфаденит, 

эпид, паротит, 

туберкулез, 

лимфогранулематоз, 

ревматизм, 

ревматоидный артрит, 

гепатиты, 

инфекционный мононуклеоз,

острый аппендицит, 

длительные язвено некротические

стоматиты

ангины, 

сепсис, 

апластическая анемия, 

гемолитическая анемия, 

тромбоцитопеническая пурпура

геморрагический васкулит, 

дизентерия, 



Лабораторная и 
инструментальная 
диагностика



Клинический анализ крови

● бластные клетки (не всегда обнаруживают в периферической крови)

● анемия (эритропения до 1000/мкл, снижение гемоглобина до 20-30 

г/л)

● тромбоцитопения (менее 100 тыс/мкл)

● лейкоциты: от лейкопении (менее 1000/мкл, более 50% больных) до

лейкоцитоза более 50 тыс/мкл

● «лейкемический провал» - отсутствие переходных форммеждуюными

недифференцированными и зрелыми кровяными клетками

● повышение СОЭ











● атипичные клетки в клиническом анализе крови

●депрессия более одного ростка кроветворения -нейтропения
менее 500 тыс/мкл, тромбоцитопения менее 150 тыс/мкл, 
анемия менее 80 г/л)

●необъяснимая лимофаденопатия и гепатоспленомегалия, 
ассоциированная с цитопениями

Показания к пункции костного мозга



●процентное содержание различных видов ядросодержащих
клеток костного мозга соответствующих рядов (линий) 
кроветворения

●Т и В- лимфобласты сложно различить между собой
морфологически, поэтому для дифференциации используют
иммунофенотипирование

●миелобласты отличаются друг от друга по морфологическим
характеристикам

Миелограмма



● диагноз острого лейкоза без пункции костного мозга и
цитологического исследования аспирата костного мозга
неправомочен

● количество бластов, превышающее 25% в костномозговом
аспирате, - необходимый критерий для диагноза острой
лейкемии

● снижение эритронормобластов, клеток гранулоцитарного ряда
и мегакариоцитов

Миелограмма



● в основе - использование цветных химических реакций для
определения в клетке метаболически активных энзимов
(ферментов) и субстратов (веществ) 

●материалом для исследований служат фиксированные мазки
крови и костного мозга

Цитохимия



●разработана систематизированная номенклатура маркерных
молекул, обозначаемых символом CD (Claster Designation or 
Claster of Differentiation) 

●она была предложена для практики в 1982 г. для
идентификации и исследования поверхностных мембранных
белков лейкоцитов

Иммунофенотипирование



●один из методов дифференциации клеток в образцах крови, 
костного мозга, лимфатических узлов и других органов и тканей

●при помощи флюоресцентно меченных моноклональных
антител на основе реакции «антиген–антитело» определяют
тип и функциональное состояние клетки по наличию
определенного набора клеточных маркеров — рецепторов, 
антигенов, кластеров дифференцировки (CD) на поверхности
или внутри клетки

Иммунофенотипирование



●использование панели моноклональных антител к кластерам
дифференцировки и определение процентного соотношения
их экспрессии в бластной популяции позволяют указать, к какой
линии (Т или В) относится лейкемический клон у данного
больного, а также фенотипировать миелобласты

Иммунофенотипирование



● все пациенты с онкологическими заболеваниями системы
крови должны иметь генетическую (цитогенетическую,        
молекулярно‐генетическую) верификацию диагноза

●на сегодняшний день наиболее достоверное прогностическое
значение в отношении курабельности (излечимости) острого
лейкоза

Цитогенетическое обследование



Люмбальная пункция

CNS1 – пункция не травматичная (<10 эритроцитов/мкл), отсутствие
лейкемических клеток

CNS2 – пункция не травматична, <10 лейкоцитов/мкл, возможно наличие
лейкемических клеток

CNS3 – пункция не травматична, ≥10 лейкоцитов/мкл, наличие
лейкемических клеток после цитоцентрифугирования

TLP+  – травматичная пункция с примесью лейкемических клеток

TLP- – травматичная пункция, отсутствие примеси лейкемических клеток.



Другие лабораторные методы

● Биохимический анализ крови
● Коагулограмма
● Определение группы крови и резус-фактора



●рентген

●УЗИ

●КТ, МРТ

Инструментальные методы



●полная эрадикация лейкозных клеток

●достижение полной ремиссии

● увеличение безрецидивной выживаемости больного

● выздоровление

Лечение. Задачи лечения



● специфическая химиотерапия – направлена на достижение и
закрепление ремиссии; состоит из нескольких этапов; различна
ОЛЛ и ОМЛ

● сопроводительная терапия – направлена на снижение
интоксикации при лизисе опухолевого субстрата и уменьшение
побочных токсических эффектов химиотерапии

● заместительная терапия – при угрожающей тромбоцитопении
и анемии

● трансплантация гемопоэтических стволовых кроветворных
клеток (ТГСК)

Лечение. Направления терапии



●индукция ремиссии (начальное лечение, максимально быстрое
и значительное уменьшение массы опухоли) – несколько
недель

● консолидация ремиссии (закрепление достигнутого эффекта) и
интенсификация– несколько месяцев

●поддерживающее лечение (уничтожение остаточных бластных
клеток) – несколько лет

Принципы терапии



Протокол лечения ОЛЛ  (пример)



●профилактика и лечение (при необходимости) нейролейкоза
(интратекальное введение препаратов) 

● краниальное облучение

Принципы терапии



● учет конкретной формы лейкозы и факторов риска

● комбинация химиопрепаратов

●расчет дозы химиопрепаратов на м2 

● четкое соблюдение интервалов между курсами

● то есть полное и четкое выполнение протокола лечения

● адекватная сопроводительная терапия

Принципы назначения химиотерапии



● 1 группа – циклоспецифические препараты (действуют в одной
или нескольких фазах митоза)

● 2 группа действуют независимо от цикла деления клетки

Химиопрепараты



● алкилирующие агенты (лейкеран, мелфолан, циклофосфан)

● антиметаболиты (метотрексат, цитарабин, меркаптопурин)

●противоопухолевые антибиотики (доксорубицин, 
даунорубицин, митоксантрол)

●препараты растительного происхождения (винкристин, 
винбластин)

●другие (ферменты, гормоны)

Химиопрепараты



Имплантируемый порт





Туннелированный ЦВК (Бровиак, Хикман)





● кровотечение

● анемия

●инфекционные осложнения, в том числе оппортунистические
(кандидоз, аспергиллез)

● тошнота, рвота

● аллопеция

● анафилактический шок и др.

Побочные эффекты терапии



●диета, гигиенические мероприятия (стерильный блок!!!)

● заместительная терапия – тромбоцитарная масса, 
эритроцитарная масса, свежезамороженная плазма

●профилактика синдрома лизиса опухоли - адекватная водная
нагрузка, форсированный диурез, аллопуринол

●противорвотная терапия

● антибактериальная терапия, противогрибковая терапия

●противовирусная терапия

Сопроводительная терапия



● возраст больного до 1 года или старше 10 лет

● высокий лейкоцитоз в момент диагноза

●Т-клеточный ОЛЛ

● хромосомные аномалии в лейкемических клетках, например
филадельфийская хромосома – транслокация t(9;22) 

●распространение ОЛЛ в другие органы, помимо костного мозга
(например, возникновение нейролейкемии)

●ранний или повторный рецидив лейкоза

Неблагоприятный прогноз при ОЛЛ



● возраст младше 2  и старше 60 лет

● гиперлейкоцитоз 100х109/л

●поражение ЦНС

● FAB-вариант М5, М6, М7

● CD14+, CD13+, CD34+

●бифенотипичность

Неблагоприятный прогноз при ОМЛ



● аутогенная (пересадка собственных СК, не проводят при острых
лейкозах)

● аллогенная (от родственного донора, от неродственного
донора)

●пуповинная кровь

● в настоящее время оптимальным вариантом подбора
неродственного донора признано соответствие пары донор–
реципиент по 10 HLA-аллелям

ТГСК



Осложнения ТГСК

● реакция «трансплантат против хозяина» (РТПХ) -
аутоиммунное воздействие со стороны
донорских клеток

● острая РТПХ – первые 100 дней после ТГСК
● хроническая – более 100 дней









●применение таргетных препаратов – многообещающее
направление, позволяющее индивидуализировать лечение, 
минимизировать побочные эффекты

● адаптивная иммунотерапия донорскими NK-клетками

Новые методы лечения



Выживаемость детей с ОЛЛ
Pediatr Clin North Am. 2015 
Feb; 62(1): 61–73.



ТАРГЕТНЫЕ ПРЕПАРАТЫ 
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