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Peszrome

Hean. Paz6op kmuaMYeckoro ciyvas narueHtku N., 1995 r.p., ¢ amarnozom «MyKOBUCITHIO3, JIETOYHO-
KAIIeYHass popMa, THKEIIoe TCUSHHE», OT MMOCTAHOBKH JHArHo3a JI0 TpaHCIUIaHTAuu Jierkux. OOMeH
OTIBITOM BEJICHHS MAIMEHTOB C MYKOBHCIIMIO30M MEXIy IeJAUaTPaMHU, TepareBTaMu, MyJIbMOHOIOTaMU
0 BOTIPOCAM PaHHEH JMAarHOCTUKU M ITPEEMCTBEHHOCTH.

Metoaunka. KommiekcHOe MccliefoBaHWE W PETPOCTICKTHBHBIA aHaIM3 MAaTEpPHANIOB UCTOPUU OOJE3HH,
aMOynaTOpPHOW KapThl, pPe3yJbTaTOB KIWHUYECKUX, JTa0OPATOPHBIX W HHCTPYMEHTAIBHBIX METOAOB
o0cie10BaHMs NALMEHTKH C JIETOYHO-KUIIEYHOH (OPMOI MyKOBUCIIH03a.

Pe3yabTarbl. B gemMoHCTpupyeMOM KIMHHYECKOM CiIy4ae MalueHTKa C JETCKOTO BO3pacTa CTpajaeT
cMemanHoW (GopMoil MykoBHCHHIO3a. B TeueHWE HECKONBKHX JIET MOATBEPAUTH IIPEITOJIaracMBbIi
JIMaTHO3 HE TMPEJACTaBIIOCh BO3MOXKHBIM: TIOTOBasi Mpo0a, «30JIOTOH CTaHAapT» JUArHOCTHKH,
ocTaBajaCh COMHHTENbHON. OJHAKO, MUCXOJN W3 XapaKTEPHOW KIMHHYECKOW KapTHHBI, HEOOXOaMMast
OasucHas Tepamusi Oblia HaszHaueHa. [lociie BHEOPEHUS MOJICKYJSIPHO-TEHETHYECKHUX METOJ/I0B
uccienoBanus, ¢ nomoinpo JHK-muarHocTrky, ObUIH 0OOHAPY)KEHBI «TspKenbiey MyTaiuu B rene CFTR
M JUarHo3 MYKOBHCIKIO3a ObUT mMoaTBepkAeH. HecMoTpss Ha CBOEBpEeMEHHO HadaTroe JIeYeHHeE,
3a00yleBaHMEe TIPOTPECCHPOBAJIO, TSHKECTh COCTOSIHMA TAlMEHTKH YyCyryOssuiach, HeTpephIBHBIC
MHEBMOHUM  TPEeOOBAJM  YaCThIX TOCHUTANU3AIUM, TMOSBWIOCH KPOBOXAapKaHbE, IOCTOSHHAS
MaJIONOTOYHAST KUCIOPOIOTEpaNus He KOMIICHCUPOBAJIA TPOSBICHUS JBIXaTEIbHON HEIOCTATOYHOCTH,
HapacTaja KaxeKCus, B CBS3M C 4YeM B Bo3pacte 24-x JieT ObUIa BBINOJIHGHA JBYCTOPOHHSS
TpaHCIJIAHTALMs JIETKUX. B Hacrosmiee BpeMs COCTOSHHE 3HAYUTENHBHO YIy4IIWIOCh, YCTPaHEHBI
SBIICHUS] JBIXAaTeIbHON HEIOCTaTOYHOCTH, NMPEKPATHINCh WHQEKIMOHHBIE OOOCTPEHHUS, M TaIMeHTKa
BEpHYJIACh K aKTUBHOI KHU3HHU.

3aknawuenne. TakuM 00pa3oM, Ha MPUMEPE CIOXKHOTO JJIS JUATHOCTUKH W JICUCHUS KIMHUYCCKOTO
CJTy4asi, 3aBEPIIMBIIETOCS YCICIIHOM TPAHCIDIAHTAIIUEH JIETKUX U CTAa0WIN3allueil COCTOSIHUS TTallHeHTKH,
MoKa3aHa  HEOOXOJAMMOCTh  COBMECTHOH  NPEEMCTBCHHON  paboThl  MEIUaTpoB,  TEPAIreBTOB,
MyJIBMOHOJIOTOB M XHPYPrOB-TPAHCIUIAHTOJIOTOB  JUIA ~ TIOMOINA  OONBHBIM,  CTPaJarolluM
MYKOBHCIIHZIO30M.

Kniouesnbie cnosa: MYKOBHUCIUI03, HEOHATaJIbHBIN CKPUHHHT, ITIOTOBast Hp06a, TpaHCILUIaHTalOus JICTKUX
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Abstract

Objective. Analysis of the clinical case of patient N, born in 1995, with the diagnosis of cystic fibrosis,
pulmonary-intestinal form, severe course, from diagnosis to lung transplantation. Exchange of experience
in management of patients with cystic fibrosis between pediatricians, therapists, pulmonologists.

Methods. Comprehensive study and retrospective analysis of case history materials, outpatient card, the
results of clinical, laboratory and instrumental methods of examination of patient N.

Results. In the demonstrated clinical case, the patient from childhood suffers from a mixed form of cystic
fibrosis. For several years, it was not possible to confirm the proposed diagnosis: a sweat test, the “gold
standard” of diagnosis, stayed borderline. However, based on the characteristic clinical picture, the
necessary basic therapy was prescribed. After the appearance of molecular genetic methods, using DNA
diagnostics, “severe” mutations in the CFTR gene were detected — the diagnosis was confirmed. Despite
the well-timed and adequate treatment, the disease was progressing, the condition of the girl was
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worsening. The question about lung transplantation was raised — the only way to save the lives of patients
with cystic fibrosis. At the age of 24 years, due to severe decompensation of the respiratory system, the
patient successfully underwent bilateral lung transplantation. Currently, the condition of the girl is
regarded satisfactory.

Conclusion. Thus, the example of the clinical case that is difficult to diagnose and treat, resulting in
successful lung transplantation and stabilization of the patient’s condition, shows the need for joint
successive work by pediatricians, therapists and transplant surgeons to help as many patients as possible
with cystic fibrosis.

Keywords: cystic fibrosis, newborn screening, sweat test, lung transplantation

BBepneHue

MyxkoBucungo3 (MB), wumu KHCTO3HBIA (UOPO3 — BTO aAyTOCOMHO-PEIIECCHBHOE MOHOTEHHOE
HACJICJICTBCHHOE 3a00JICBaHUE, XapaKTEPU3YIOIIEeCs MOPaKEHUEM BCEX DK30KPHUHHBIX KENE3, a TaKKe
JKU3HEHHO BaXXHBIX OpraHoB u cucteM [3]. HecMoTpst Ha TO, 4TO 3a00ieBaHUe OBUIO OMKMCAHO M TIPUHSTO
oTNIeNbHON Ho3o0Jorueit eme B 1938 1., MB ocraercs cepbe3HOH mpoOieMoil coBpeMEHHOU
ITyJIBMOHOJIOTHH U TIEIHATPUH, YTO CBA3aHO C OTCYTCTBHEM IATOTCHETUICCKOM Tepamniy, 3HAUNTEIHHBIM
CHIDKCHHEM KauyecTBa U MPOJOJDKUTEIIBHOCTH KU3HH TaKuX O0NbHBIX. B PO pacnpoctpanenHocts MB B
cpeaaeM cocrtaBisgeT 1:10000 HOBOpoxkAeHHBIX [3]. B OCHOBE pa3BHTHS 3a00JIEBaHUS JICKUT MYyTaIlds
reHa, KOTOPBIM pacIloNOKeH B JUIMHHOM ILIe4Ye 7 XpOMOCOMBI M OTBeuaeT 3a cuHTe3 Oenka CFTR
(cystic fibrosis transmembrane regulator) — Ttpancmem6pannoro peryiastopa MB. Hocutensamu
MyTaHTHOro reHa sBistorcs 4% wnacenenus P® [1]. CFTR-6enok dvHKnmoHnpver kak nAM®-
3aBUCUMBIN KaHal IUII HWOHOB XJIOpa B KJIIETOYHBIX CTEHKaX. MyTalmu TPUBOMAT K HaPVIICHUIO
TPAHCIIOPTA DJICKTPOJIUTOB YePe3 MEMODAHBI AITUTEIHAIBHBIX KIETOK., YTO COIPOBOXKIACTCS CEKPEIHeH
TYCTOH CIM3HU M 3aKyHOPKOU BBIBOIAIINX MPOTOKOB Pa3IMIHBIX JKeJie3. B 3aBUCMMOCTH OT KIMHUYECKOMH
hopmbl 3a001eBaHUs HeoOpaTUMBbIC M3MEHEHUS 3aTParuBarOT OpraHbl JbIXaHUS, KEIIYI0YHO-KHIICYHBIH
TPAKT, IEYCHb, TIO/DKEITYJOYHYIO KeJIe3y K MOYCIIOIOBYIO CUCTEMY.

Panee MB cuwnrancs OONE3HBIO HCKIIOYHTEIBHO JETCKOTO BO3pacTa, HO, B CBS3U C IOSBICHHEM
MHOTOKOMITOHEHTHOW Tepamnuy, pa3BUTHEM TPAHCIUIAHTOJIOTHH ¥ TOSBJICHHEM HEOHATAIHHOTO
CKpUHHHTA [4], MPOAOKUTENIEHOCTD KU3HU TAaKHX MAIMEHTOB CYIIECTBEHHO BO3pOCia, W Ha JAHHBIN
MOMEHT YHCJIO B3POCIIbIX MAIIEHTOB C TAKUM JUArHO30M MIPEBAIHMPYET HaJl YHCIOM MAIlUEHTOB AETCKOTO
Bo3pacta. OHAKO A0 CUX MOP SAMHCTBEHHBIM CIIOCOOOM COXpaHEHUS JKU3HU MAIMeHTOB ¢ MB sBisercs
TPaHCIIAHTAUS JOHOPCKUX OPTaHOB.

B neMoHCTpupyeMOM KIMHHYECKOM Cllydae MAIlMeHTKa C JIETCKOTO BO3pacTa CTPajacT CMEIIaHHOW
dopmoit MB. Ha 24 roay u3HH, B CBSI3H C BBIPOKCHHOW JCKOMIICHCAIMEH OpPraHOB IbIXaHHMS,
MaIeHTKe ObliIa YCIIeNTHO MPOBEeHa ABYCTOPOHHSS TPAHCIUIAHTAIINS JETKUX B YCIOBHUAX IEHTPAIHHON
BEHO-apTePHAIIbHOM AKCTPAKOPIOpaabHOi MeMOpaHHo# okcureHanun (OKMO).

Hens — pa3zdop knuHMYeckoro ciaydas manueHTkd N., 1995 r.p., ¢ nuaraozom «MyKOBHCIIU03, TETOYHO-
KHIeYHass (opMa, THKENOE TCUCHHE», OT MOCTAHOBKH JMarHo3a 10 TPaHCILIaHTaluu Jierkux. OOMeH
ONBITOM BeJeHUS nanueHToB ¢ MB Mexny neauaTpamu, TepaneBTaMu, MyJIbMOHOJIOTAMHU.

MeToauka

KomMruiekcHoe uccneoBaHie U peTPOCIICKTUBHBIN aHAIN3 MaTEPHAaIOB HCTOPUH 00JIe3HU, aMOyIaTOPHON
KapThl, PE3yJIbTaTOB KIWHUYECKUX, JTa0OpaTOPHBIX W HHCTPYMEHTAIBHBIX METOJOB OOCIICIOBAaHUS
narerTku N., 1995 r.p., ¢ nuarsozom «MyKOBUCIIUA03, JICTOYHO-KHUIIIEUHAs! (popMa, TSHKEIIOE TEUCHULH.

PesynbTaTbl HabnwAeHNA N X obcyxaeHue

[amuenTka N. poaunace B mapte 1995 r. oT nepBoii OepeMeHHOCTH, MPOTEKABILIEH ¢ TOKCUKO30M HEPBOH
MIOJIOBHHBI, YTPO30i HEBBIHAIINBAaHKUA. Bo BTopoM TpuMecTpe MaTh mepeHecina rpumil. Pebenok poaumncs
C 3aJICpP’KKOH BHYTPUYTPOOHOTO pa3BHUTHs, Macca Tesa nmpu poxaeHuu — 2610 r, gmuHa — 51 cM. [lepBoe
obpareHue 3a MeaUITMHCKO# momombio B [lomukmmanky Ne3 OI'BY3 «JleTckas kiuHUYecKas: O0JbHHIIA
(IKB)» r. CmoneHcka 0bu10 3adukcupoBano 27.11.1995 r., ¢ xxamobaMu Ha MaJIONPOAYKTHBHBIN Kalllelb,
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JKUPHBIA CTYJ, CHIDKCHHE aIeTuTa U 6ecrmokoicTBO pedbenka. I1pu ocMoTpe OBLTO BBISBICHO: CHHKCHUE
Tpouku peOCHKa, MPU ayCKYNbTAllMU — JKECTKOE JIBIXaHWE, pa3HOKaIMOEpHBIC BIAXKHBbIC Xpullbl. Ha
OCHOBAaHWM OTHX JaHHBIX OBUT BBICTaBICH jguarHo3: «OcTpblii OpPOHXHT, OpPOHXOITHEBMOHWUSI?Y.
Haznaueno neuenue: amnuuwuind 150 Mr 3 pasa B JeHb BHYTPUMBIILIEYHO, CYIPACTHH 5 MI 3 pas3a B
neHb, «CTonTyccun» § Kamneib 3 pa3a B ICHb.

Ha 04.12.1995 r. xamoOBl COXpaHAIOTCS, OOINee COCTOSHHE peOCHKAa VXYAIIACTCs, JIEBOUYKY
roctutanmm3upyior B OI'BY3 JIKb Nel r. CmoneHcka, Tne BIepBbIe OBLIT 3alOf03PEH ITHArHO3
«MykoBucuuao3». 11.12.1995 r. O6pu1a npoBenena motosas mpoda ¢ pesynbraTtoM 48,8 Mmonbs/a (mpoba
coMHUTENbHAsA). CTUMYJSIMS MOTOOTAEICHUSI U COOp MOTa OCYIIECTBISICS IyTEM 3JIEKTpodopesa C
nunokapnuHoM (Meton ['mbcona-Kyka). Takum oOpasom, aumarHo3 MB e moxtBepamics. CoriiacHO
JIUTEPaTypPHbIM JaHHBIM, IIOTPAHUYHBIE PE3YJIbTaThl IIOTOBOI'O TECTa MOTYT OBITH CBSI3aHBI C PSIOM
HOPUYMH: OMHMOKOM MEIUIMHCKOIO NEpCOHaIa U HENPaBUIBHOM MOJATOTOBKOM K MpoOe, HOCUTEIbCTBOM
«MATKUX» MyTalUil Ipu KUCTO3HOM (hrdpo3e, a TakoKke ¢ HHAUBUAYAIbHBIMU OCOOEHHOCTSIMU OpraHu3Ma
[1]. ComuutensHas moToBas mpoda HE HCKIIOYAeT AMarHosa MB, a CIyXuT HpennochUIKOH s
NPOBEECHHUS JOMOJHUTEIbHBIX MeToA0B nccinenoBanus (JAHK-anarnoctnkn) muimu moBTOPHBIX MOTOBBIX
TECTOB.

C utors 1996 r. (Bospact mammeHTkH N — 1 rox 3 Mecsila) Ha4aJuCh YacThIe 3aTsDKHBIC ITHEBMOHHM,
TPYAHO HOJNAIOLIMECS JICUCHHUIO, C CUMIITOMAaMHU BBIPQKEHHON OABIIIKU, MAJONPOLYKTUBHOIO KallUI.
Kpome Toro, Obina BEIIBICHA 3alepikka (PM3MYECKOTO pa3BUTHSA W Tpoduku pedeHka. Ha ocHoBanmm
nanHbelx amOysnatopHoi kapTel OI'BY3 JIKb Ilonuknunanka Ne3 pebeHok ObII OTHECEH K TPYyIIIE 4acTo
oonetommx nereid (UBJ). Tak, 3a mepuon 1995-1996 rr. (mepBblii TOA KM3HM) JEBOYKa IMepeHecna 9
OCTPBIX  pEeCHHpaTOpHBIX  3a00NeBaHWi, KOTOpHE B  OOJBIIMHCTBE CIy4aeB  OCIOXKHSUINCH
NPUCOEAMHEHHEM BTOPUYHON MHPEKIMH U TPeOOBAIN COOTBETCTBYIOLICH aHTHOAKTEPHAIbHOM TEPaIIHH.

CremyrommM 3TaroM pa3BUTHS 3a0oiieBaHUs siBIIach rocrmranusanus pedbenka B OI'bY3 JIKb Nel B
utore 1998 1. C SBICHWSAMH TIPAaBOCTOPOHHEH [TOJICBOM ITHEBMOHWHW M  JIHACIICTICHYCCKUMH
paccrtpoiictBamu. Pe3ynbTaThl  TaOOPATOPHBIX UM WHCTPYMEHTAIBHBIX METOJOB  HCCIIC/IOBAHUS:
pentrenorpadus opranoB rpyaHor kietku (OI'K) — nedopmanms M ycuieHue JISTOYHOTO PUCYHKa,
nHeBMO(PHOPO3, TepuOpoHXUaNbHass WHOWIBTPAIMS, YTOJIICHHE CTEHOK OPOHXOB BEpPXHEH J0JIH,
WHTCHCUBHOE TOMOTCHHOE 3aTEMHEHHE B CpEIHEH [oJie CrpaBa; MOceB MOKpoThl — Staphylococcus
Aureus 5,6x10%; dyakus BHemHero apixanus (PBJ]) — sxu3nennas emkxocts jerkux (JKEJD) 33%, o6bem
(hopcrpoBanHOTO BBIOXa 32 TepBylo cekyHny (O®PB1) 44% (+2), uagexkc Tudduo 91 %; npu
axokapauorpaduu (3xoKI[') — mpuszHaku mposiarica MHUTPAIBLHOTO KianmaHa | CTENeHHW, MHUTpalIbHAs
peryprutanus 1 cTEneHu, TUACTONHYECKast JUCPYHKIUS JISBOTO KEIyJ0UKa 1Mo 1 THITy, TUaCTOIHIecKast
TUCOHYHKIHS TPABOTO JKENyA0YKa MO | THITy, 3HaUWTENIbHAS JIETOYHAs TUIIEPTCH3US; KOoIporpamma —
cTeaTopes, CHIKCHHUE TPOTCOTUTHICCKON aKTUBHOCTH Kauta; ¥ 3W opraHoB OpIOINTHOM MTOJIOCTH U TICUCHU:
V3-npusHaku au(Py3HbIX H3MEHEHHMH IODKEIYJOYHOW JKejae3bl. Ha OCHOBaHHMH KIIMHUYECKHX
CUMITOMOB H PE3yJIbTaTOB MHCTPYMEHTAIBHO-Ta00PaTOPHOTO MCCIEA0BAaHUS AUAarHO3 «MyKOBHCIIHI03
KazaJicsi Hauboisiee BepOATHBIM. B cBs3M ¢ yeM ObUI MpOBEIEH MOBTOPHO TMOTOBBIH TECT C MOMOIIBIO
aHanm3atopa Macroduct: xmopunael nota — 79 mmons/a. [Ipoba cunTaercst MOMOKUTEIBHON NP YPOBHE
HoHOB xJiopa Oomnee 80 mmonb/a [3], Takum oOpa3om, auarHo3 «MyKOBHCUWZO3» BHOBb HE ObLI
MOJTBEPIKIACH.

KputepussMin NMOCTaHOBKM AMArHo3a SBJISIOTCS: TOJIOKHUTENbHAS MOTOBas Mpoda W/WiIM JBE MYTalUu
CFTR, BepibiBaromme MB, W HeoHaTanbHAs THIEPTPUIICHHOTCHEMHUS IIM XapaKTEepPHBIC KIMHHYCCKHE
MpOSsIBIICHUS], Takue Kak Au(dy3Hble OPOHXO0IKTA3bl, BEICEB U3 MOKPOTHI 3HaUMMoH A1 MB nmaTorenHoi
¢opsl (0COOEHHO CMHETHOMHOM MaJIOUKH), 9K30KPHUHHAS MMaHKpeaTHUeCcKasi HEIOCTaTOYHOCTh, CHHIPOM
MOTEpH COJIeH, 00CTPpYKTUBHAs a3oocnepmusi (auarHoctuueckue kpurepun MB ECFS (European Cystic
Fibrosis Society, 2013) [1].

HecMoTpss Ha OTCyTCTBHE [OCTOBEPHO IIOATBEPKAEHHOTO JAMAarHo3a, HanumeHtka N cocTosia Ha
IUCTIaHCepHOM ydeTe 1o MB u moirydarna amekBaTHYI0 0a3UCHYIO TEpamuio — aneTuinucTernH S0 mr 3
pasa B AeHb, caiap0yTamon (1o norpedHoctn), kpeot (500 EJl/kr), ypcodansk (15 mr/kr B 3 npuema). Ha
(hoHe POBOANMON Tepanuu COCTOSIHUE JIEBOUYKH YIIyYIIMIOCh, OTMEYaNach MpHOaBKa Macchl Tela.

3a mepuon 1999-2000 rr. manmeHTKa HepeHecia 4 pasa OCTpble PecUpaTOpHBIC BUPYCHbIE MH(EKINU
(OPBN), 2 pasza rpumm, 3 pa3a ocTpblii OpoHxuT. CHOBa MOCTAaBJICH BOMPOC O MOCTAHOBKE JHUArHO3a.
[ToToBas mpoba ObLIa BBINIOJIHEHA B CeHTIOpe 1999 r., pe3ynbrat — 74 MMOJIb/J11. JIMarHo3 MyKOBHCIIHI03
HE TTO/ITBEPIXKJICH.

Crnenyromias nmpoba xjopunoB nora npoussegena 05.02.2001 r. mocie odepemHON TOCHUTATU3AIUN B
otaenenue JKB Nel ¢ auarnosom «I'pumm». PesymnbraT motoBo#t nmpoOsl — 69 mMmonb/n. Jlnarno3 BHOBb
HE MOJATBEPXKIACTCs, OJHAKO MalMeHTKa MPOIoDKaeT NpUHUMATh 0a3ucHyo Tepanuio, ¢ 2002 1. uueT B
LIKOJTY.
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ITo manapIM aMOynaTopHEIX KapT 3a mepuoa 2001 — 2003 rr. meBouka 3 pasa meperecia OPBU, 2 paza
Jiekasia B CTaliOHape ¢ AUarHo30M: « XpOHUYECKUH OpOHXHT, o0ocTpeHue», 1 pa3 Oonena rpummnoM u 1
pa3 raiiMopHUTOM.

B 2003 r. mocie oyepenHOr0 COMHHUTEIBHOTO pe3yibTaTa MOTOBOW MPOOBI MalueHTKy N HampaBisioT B
Cankr-IletepOypr mns nposenenus JIHK-mmarmoctmkn MB (Bo3pact — 8 iner). OOHapy>KeHBI IBE
myramma B rene CFTR (F508del/2143delT), xortopeie ortHOCsTCs K MyTtamumsm | u |l kmacca (tax
Ha3pIBaeMbIC «TsDKeNble» MyTanuu) [2]. Ha ocHOBaHMM MaHHBIX MOJEKYJISIPHO-TEHETHIESCKOTO
WCCIICIOBAHUSl BBICTABJIICH AMArHo3: «MyKOBHCIHMIO03, CMeIlaHHas (Qopma, TshKeloe TedeHue». bouia
npooibKeHa 6a3ucHast Teparusl, Ha3HA4eHO afieKBaTHOE JeUYeHHe Npu o0ocTpeHut 3abosesanus — 7% p-
p NaCl ¢ ruanypoHOBOI KHCIIOTOW, aHTHOAKTEpHAIbHAs Tepanus: cyibiepa3on 2,0 B/B 2 pa3a B JIeHb +
asurpomuiid 500 mr B/B 1 pa3 B JeHb, YBIAXHEHHBIM Kucnopon, aopHasa anbda ([lynpmosum) uepes
HeOynaizep, KpeoH, aMOpoKcoi, JE3WHTOKCHKAIMOHHAs Tepamus.  llarmeHTke peKOMEHIIOBAaHO
eKeMeCsIYHOe HaOIII0JICHNE Y Bpada-Tenarpa 1 myJIbMOHOJIOTa.

HecMmoTps Ha mpoBOAMMYIO Tepanuio, NAUEHTKa €KETOAHO FTOCIUTAIN3UPOBAIACch B IETCKUI CTAIlMOHAP
¢ 000CTpEeHHEM JIBIXaTENIbHBIX HAapyIIeHUH. Bompeku TshkeaoMy TeYeHHIo 3a00JIeBaHus, 1eBOYKa
npojoibKaia o0ydeHue B mKoJje, noctynuia B BY3.

C 2014 r. — caxapusiii guaber 1 Tum (memeBoit ypoeens HbALC <6,5 %), obGycnoBienHsiii atpodueit
JKENIE3UCTOM  TKaHM TOJDKEIYJIOYHOM kenme3pl mnpu MB  u pa3BuTHEM  BHYTPHUCEKPETOPHOU
HegocTaTogHOCTH. C ATOTO Mepro/ia MareHTKa HaXOAUTCS Ha WHCYJIMHOTEPAITHH.

3HaunTeNbHOE YXYIIEHHE COCTOSAHUS pa3BuBaeTcs B gespainie 2015 r. (Bozpact — 19 ner). [lanuentka N
noctynuia B mynsMoHosoruueckoe otaenenne OI'BY3 «l'opoackas kinanueckas 6onpauna (I'Kb) Nel»
¢ ’)kanobaMu Ha 00Nk B TPYJHOH KIIETKE NP ABIXaHUH, Kalledb C TPYAHOOTACISIEMO MOKPOTOMH, 00IIyIO
c1aboCTh, TIOBBINIEHHE TeMmepaTyphl Tena 10 37,5°C. TIpu 0CcMOTpe TepaneBTa MPUEMHOTO OT/IEIEHHUS:
U0 24/mmu, AJl 100/70 mm pt. cr., HCC 110 B MunHyty, carypamus O2 88%. Haznaueno:
peutrerorpadus OI'K, obmuit ananm3 kpoBu, obmuii anaau3 Moun, JKI'. Pe3yapTaTsl JOTOTHUTEIBHBIX
METO/IOB OOCIIeIOBaHUs: OOLIMK aHAM3 MOYH — 0e3 M3MEHEHWH, 00N aHaIu3 KPOBH — BBIPAKCHHBIN
neiikouTo3 (15,5%10°%) co casurom neiikouurapHoil GopMyIIbl BIEBO (MATOUKOSAEPHBIE HEUTPO(GHUIBI —
14%), COD — 52 mm/u, OKI' — cunycoBas Taxukapaus. Ha pentrenorpamme OI'K — nBycTOopoHHSS
MOJINCETMEHTapHAs TMHEBMOHUA. 3aKIIIOUCHHE CIUpaIbHOM KoMmmbioTepHO Tomorpaduu (CKT) OI'K:
bynne3Ho-KUCTO3HBIE INpOCBETNIEHMS Ha Bepxymkax Jerkux. KT-mpusHaku MyKOBHCLUZO3a.
Buyrtpurpynnas maumbanenonatus. Ha ocHOBaHMM [MaHHBIX aHaMHE3a, OCMOTpA, JaOOPAaTOPHBIX H
WHCTPYMEHTAIBHBIX METOJOB AMArHOCTUKU IOCTaBIEH AHWArHo3: «J/{ByCTOpDOHHSSA MOJUCErMEHTapHas
MHEBMOHMSI y NAlMEHTKH CO CMEIaHHOM (OpMOH MyKOBHCIHI03a. XPOHUYECKOE HOCHUTEILCTBO
Pseudomonas aeruginosa. Ocnoxuenus: JIH 2 crenenn. Caxapusiii quadet 1 THm.

Hasnaueno nedenne: antuOaKTepranbHas Tepanus (cynbiepazon 2,0 B/B 2 paza B CyTKH + a3UTPOMMITHH
500 mr B/B 1 pa3 B CyTKH), YBIAKHEHHBIN KUCIOPOJ, ITyJIEMO3UM Yepe3 HeOymnaiizep, KpeoH, aMOpOKCoT,
WHCYJIMH, JI€3WHTOKCHKAIMOHHas Tepanus. OmHAKo Ha CIEAYIOMWN JeHb, HECMOTPS Ha JICUCHHE,
COCTOSIHUE MALMEHTKH YXYyALIAeTCs: OJBIIIKA M KallleJIb YCHIMBAIOTCS, BRIPKEHHAs! OJICHOCTD KOXKHBIX
OKpoBOB, Temmeparypa Tena 38,0°C, U/ 29 /mun, UCC 124/mun, catypamus Oz 83%. IMauuentka
NepeBOaUTCs B OoTAeneHne aHectesnonorun u peanumanuu (OAP). Bo Bpemst npeGriBanust B OAP u3
mokpotsl BeieneHa Klebsiella pneumoniae. C ydeToM 9yBCTBHTENBHOCTH BO3OYIHWTENS IPOBEIECHA
3aMeHa aHTHOMOTHKOTepanuu Ha nedtasuaum 6,0 B/B + amukanud 1,0 B/B. Ha ¢oHe n3MeHeHHOH
Tepanuy OTMedYaeTcs OJoKUTeNbHas quHaMuKa. [lociie yeTsipex cyTok npedpiBanus B OAP marmenTtka
nepeBoguTcs B mnanaty. Ha 9-e cyTkm cocTosHHMe BHOBb yxynmaercs. OTMedaeTcs HOBBILICHUE
temneparypsl g0 38,7°C, YA 28/mun, YCC 121 B muHyTy, Kamenb ¢ Bs3koil Mokpotoil. Ilocme
OUYepeHON 3aMeHbl aHTHOaKTepualbHOM Tepamuu Ha MepomneneM 500 mr — B/B kam 3 pas3a B AeHb +
neoguiokcarua 500 Mr B/B Kal B T€UEHUE 2-X CYTOK COCTOSIHUE YITYUIIHIOCh: YMEHBIWINACH OJIBIIIKA U
Kalllesib, HOPMaJIM30BaJINCh TeMIIeparypa Teia W carypanus kuciopoga. Ha 22-e cyTtku mpeObIBaHUS
BBITMCAaHA U3 CTAllMOHAPA.

C anpens 2015 1. mouTH exeMecsiIYHO HaOJII0JaeTcsl pa3BUTHE MMTHEBMOTOPAKCOB ¢ 00eHX CTOPOH (Oonee
10), TpeOyromux apeHupoBaHue TpyaHou kinetku. C ampenss 2017 r. — HEMHBa3WBHAS BEHTWIALIUU
nerkux (HUBJI) B cBsa3u ¢ rumepkannuein (pCO2 no 87,8 mm pr. cr.). [lomHumaercs Bompoc o
TpaHcIUlaHTaMu Jierkux. IlammenTka N Obuta HampaBieHa Ha KOHCYNBTalMIO B (QeaepaabHOe
rocyIapcTBeHHOE OI0/DKETHOE yupekaeHne «HarmoHambHBIH MEIUIIMHCKHN MCCIIeTOBATEIBCKUN IIEHTP
TPAHCIUIAHTOJIOTUM U HCKYCCTBEHHBIX OpraHoB umMeHu akaaemuka B.M. IllymakoBa» MuHuctepcTBa
3npaBooxpanenus Poccuiickoit @enepanun (PI'bBY « HMULL TUO um. ak. B.W. lllymakoBa» Munzapasa
Poccun). U3 Bcex >KM3HEHHBIX MOKa3aHWU K TpaHcmantanuu jerkux (OPB1 < 30% ot momxkHoro,
obicTpoe camxenne ODPBI1 HecMOTpsA Ha JieueHHE, MAJILHYTPULMS, KCHCKUN ITOJ, caxapHbId AnaleT,
gacTeie obOocTpeHmsi ¢ rocnuTtanm3anuein B [IMT, yBemudeHune MOTPeOHOCTH B aHTHOAKTEPHAIBLHOM
Tepanuy, IOBTOPHBIE MAaCCHUBHBIE JIETOYHbIE KPOBOTEUCHMS, PELUIAUBUPYIOIINE ITHEBMOTOPAKCHI,
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JUINTENbHAsT KHUCIOPOMOTEpaIlus, XPOHMYECKas THIEPKAlHUs) y MalUeHTKH OTCYTCTBOBAIN TOJBKO
MacCHBHBIE JIETOYHbIE KpOBOTEUEHUS. [IpoBeaeHne TpaHCIUIaHTaluH JIETKUX OBIJIO 0J00pEHO, HO B CBSI3U
C BBIPQKEHHBIM CHIDKEHHEM HyTpuTHBHOTO cratyca (UMT 14,6 xr/ M?) omepamust Gblia OTIOXKEHA JIO
Habopa HEOOXOAMMOW Macchl Tella, a Takke Moa00pa MOAXOIAMIMX NOHOPCKUX opraHoB. [lammeHTke
oruto HaszHadeHo: HMBJI 10-16 gacoB B CyTKH, KOPPEKITMH MAacChl Tela M OEITKOBO-3HEPTeTHICCKOTO
nedummra — yCTaHOBKA TacTPOCTOMBI (IMyHKIMOHHAS TacTPOCTOMHUS IO TacTPOCKONNYECKHM
koHTposieM). [TannenTka 10 MecsilieB HaXOAUIACh HA JaHHOM TEPAIIUH B OXKUIAHUU ONEPALIH.

06.03.2018 r. ObLTa BHIMONHEHA ABYCTOPOHHSS TPAHCIUIAHTALMS JIETKUX B YCIOBHSIX LEHTPaIbHON BEHO-
apTepUuaNbHON IKCTpaKoprnopaibHol MeMOpaHHO# okcureHanuu (OKMO). Pannuii mocneonepauoHHbII
nepuoj mporen 6e3 ocobenHoctel. [lammentka Opuia Beimucana Ha 21 cyTku mocne omepanud. B
HACTOSIILIEE BPEMsl COCTOSIHUE IAIMEHTKU CTaOWIbHOE, MAalMeHTKa BEpHyJach K aKTHBHOW JKU3HU, U
IpOo0JDKaeT 00yueHHE 110 CIIeHaIbHOCTH.

3aknroyeHue

Takum 00pa3oM, Ha MPUMEPE CIOXKHOTO JUIsl TUATHOCTHUKHU U JICUCHUS KIIMHUYECKOTO CITydast Mar[MeHTKH
C MYKOBHCIIE/I030M, 3aBEPIIUBIICTOCS YCICITHON TPAHCIUIAHTAIIUCH JETKUX U CTAOMITM3AIUeH COCTOSHUS
JICBOYKH, IMOKa3aHa HEOOXOIMMOCTh COBMECTHOW TMPEEMCTBEHHOW pPabOThl MEIUATPOB, TEPAICBTOB,
XHPYProOB-TPAHCIUIAHTOJIOTOB Ui MOMOIIK KaK MOYKHO OOJIBIIEMY YHCIY MAlUeHTOB, CTPAIAOIINX
KHCTO3HBIM (hHUOPO30M.
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	Results. Metabolic disorders and features of carbohydrate metabolism, difficulties in diagnosing various forms of diabetic autonomic neuropathy are described. The prevalence of the cardiovascular form is characterized and the criteria for the diagnosi...
	Conclusion. Despite the studies, the results obtained and the significant contribution of the Department of Hospital Pediatrics neonatology course in solving many problems associated with diabetic cardiac autonomic neuropathy, some questions regarding...
	Keywords: diabetic cardiovascular autonomic neuropathy, children, adolescents, diagnosis, treatment
	Введение
	До настоящего времени, несмотря на достижения и возможности современной медицины, создание системы диабетологической службы, разработку новых технологий лечения сахарного диабета, до конца не решенными остаются вопросы эффективной профилактики диабети...
	Основные научные исследования кафедры госпитальной педиатрии с курсом неонатологии факультета дополнительного профессионального образования (ФДПО), которые проводились на протяжении последних 15 лет, по данной проблематике касались вопросов распростра...
	Цель исследования – провести анализ основных результатов научных исследований кафедры госпитальной педиатрии с курсом неонатологии ФДПО по проблеме кардиоваскулярной автономной нейропатии у детей и подростков с сахарным диабетом 1 типа.
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	Кардиоваскулярная автономная нейропатия – одна из форм диабетической автономной нейропатии, при которой происходит нарушение регуляции сердечной деятельности и тонуса сосудов вследствие повреждения нервных волокон вегетативной нервной систем. Формиров...
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	Резюме
	Цель. Представить данные о роли макро- и микронутриентов в профилактике и коррекции когнитивных расстройств у детей.
	Методика. Анализ современных научных данных отечественных и зарубежных авторов по данной тематике.
	Результаты. Факторы питания и метаболизма в особые ограниченные периоды раннего развития человека, чувствительные   к их воздействию, могут оказать долговременный программирующий эффект на здоровье, самочувствие и жизнеспособность в более поздние пери...
	Заключение. Когнитивные нарушения у детей являются значимой медико-социальной проблемой, требующей активных действий. Подавляющее число случаев когнитивных нарушений, если уже появились, имеют склонны к прогрессированию. Формирование когнитивных расст...
	Methods. Analysis of modern scientific data of domestic and foreign authors on this topic.
	В соответствии с общепринятой точкой зрения интеллект зависит от генов [29]. В последние годы ученые-генетики активно работают над поиском генов, отвечающие за интеллектуальные способности человека, а также за отклонения в работе мозга. Выдающему англ...
	Экспрессия генов – процесс считывания генетической информации с гена и превращения ее в фактически действующий продукт – рибонуклеиновую кислоту или белок. Все процессы в организме человека происходят благодаря экспрессии генов. Известно несколько мех...
	Факторы питания и метаболизма в особые ограниченные периоды раннего развития человека, чувствительные к их воздействию, могут оказать долговременный программирующий эффект на здоровье, самочувствие и жизнеспособность в более поздние периоды жизни. Кон...
	Совместные открытия генетиков и нутрициологов показали, что нутриенты и биоактивные вещества пищи – это не пассивные «строительные» элементы. Выявлена их уникальная способность активно взаимодействовать с генами, изменять их экспрессию и структуру ДНК...
	Одной из возможных причин детских когнитивных расстройств является количественная или качественная неполноценность питания во внутриутробном периоде развития, который является критическим периодом развития основных систем организма, включая и ЦНС. На ...
	Альтернативы естественному вскармливанию не существует, любой заменитель не просто хуже, а может быть опаснее. В систематическом обзоре 18 исследований грудное вскармливание, по крайней мере в течение 3-4 мес. ассоциируется со снижением у детей частот...
	Роль макронутриентов (Б, Ж, У) в оптимизации формирования и функционального состояния нервной системы
	Нутритивная профилактика и терапия занимает ведущее место в комплексном лечении наследственных энзимопатий (фенилкетонурия, галактоземия, лактазная недостаточность, дисахаридазная недостаточность, целиакия и др.).  Накопленные знания относительно влия...
	Последние достижения молекулярной биологии стали материальной основой для дополнительного обоснования, с позиций нейропсихонутрициологии, постулата об особой важности сбалансированности питания и, прежде всего, его белковой составляющей. При рассмотре...
	Многие аминокислоты являются предшественниками медиаторов ЦНС. Например, α-глутамат и α-аспартат являются возбуждающими медиаторами в клетках как коры головного мозга, так и нейронов спинного мозга, мозжечка, таламуса, гиппокампа, причем, глутамат явл...
	Хорошо известен факт, согласно которому, дефицит триптофана в употребляемой пище отрицательно сказывается на функционировании серотонинэргических механизмов, что значительно повышает риск первичного возникновения депрессии или обострения уже существую...
	Липиды являются не только важнейшими структурными компонентами ЦНС, но и важнейшими участниками ее функциональной активности. Чрезвычайно важен жирнокислотный состав липидного компонента питания, в котором различают насыщенные, моно- и полиненасыщенны...
	Наибольший эффект на развитие мозга оказывает совместное обогащение рациона ДГК и холином. В настоящее время изучается роль в поддержании работы ЦНС особых мембранных липидов – ганглиозидов (сфинголипидов, содержащих сиаловую кислоту). Эти соединения ...
	Известно, что длительный дефицит ПНЖК в питании беременных женщин приводит в будущем к нарушению интеллекта у их детей. Использование в питании беременных женщин пищевых добавок, содержащих омега-3 и омега-6 эссенциальных жирных кислот, впоследствии с...
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	В ткани головного мозга наблюдалась выраженная интенсификация процессов липидной пероксидации в динамике ЧМТ в контрольной группе животных при наложении трансдермальной ТДТС без этилметилгидроксипиридина сукцината: увеличение значений максимальной инт...
	В контрольных группах животных при моделировании ЧМТ  также отмечали выраженные изменения в содержании общей воды и соотношении её структурных фракций в гомогенате мозга в виде увеличения общей и свободной воды при одновременном снижении связанной воды.
	Антиоксидант с антигипоксантными свойствами этилметилгидросипиридина сукцинат способен снижать активность реакций СРО, о чем  свидетельствуют многочисленные литературные источники. Так в экспериментах на модели 18-часовой иммобилизации животных в опре...
	При исследовании церебропротекторной активности трансдермального этилметилгидро-ксипиридина сукцината лечебно-профилактическое трансдермальное введение этилметил-гидроксипиридина сукцината в течение 5 дней до ЧМТ и 3-х дней после травмы в дозе 30 мг/к...
	Трансдермальное введение этилметилгидроксипиридина сукцината в дозе 30 мг/кг способствовало достоверному увеличению значения отношения Фmax/S,  прямо пропорционального общей антиоксидантной активности, относительно показателя контрольной группы на 15,...
	Трансдермальный этилметилгидроксипиридина сукцинат в дозе 30 мг/кг способствовал достоверному снижению значения тангенса угла подъёма быстрой вспышки, характеризующего скорость уменьшения количества промежуточных продуктов СРО, на 32,75% (p<0,0001) по...
	Значение тангенса угла спада быстрой вспышки, характеризующего скорость уменьшения количества промежуточных продуктов СРО, в опытной группе с дозой трансдемального этилметилгидроксипиридина сукцината 30 мг/кг, было достоверно меньше интактного показат...
	При применении трансдермального этилметилгидроксипиридина сукцината в дозе 30 мг/кг  в 100% случаев наблюдали отсроченное время достижения максимума быстрой вспышки, составляющей 26,29±5,84 с. Значение данного показателя достоверно превышало интактный...
	Таким образом, в эксперименте установлено, что через 3 сут. после нанесения травматического повреждения в мозговой ткани контрольных животных в отличие от опытных отмечали выраженную активацию процессов СРО. На фоне фармакологической коррекции ЧМТ тра...
	Результаты экспериментов по исследованию динамики изменений в содержании общей воды, свободной и связанной фракции, значения коэффициента гидратации указывают на то, что трансдермальный этилметилгидроксипиридина сукцинат в дозе 30 мг/кг оказывает поло...
	Заключение
	Результаты исследования указывают на то, что сохраняется фармакологическая активность субстанции этилметилгидроксипиридина сукцината при его трансдермальном (чрескожном) введении. Этилметилгидроксипиридина сукцинат в форме ТДТС в дозе 30 мг/кг не толь...
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	Цель. Анализ нормативно-правовой документации, регламентирующей аспекты оказания медицинской и фармацевтической помощи детям и подросткам с сердечно-сосудистыми заболеваниями.
	Результаты. В результате проведенного контент-анализа нормативно-правовой базы, регламентирующей охрану здоровья и порядок оказания медицинской, фармацевтической помощи детям и подросткам с сердечно-сосудистыми заболеваниями на федеральном и региональ...
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	Указом Президента Российской Федерации в целях совершенствования государственной политики в сфере защиты детства 2018-2027 гг. объявлены в России Десятилетием детства [1, 2]. Государство уделяет особое внимание охране материнства и детства. Средствами...
	Целью исследования явился анализ нормативно-правовой документации, регламентирующей аспекты оказания медицинской и фармацевтической помощи детям и подросткам с сердечно-сосудистыми заболеваниями.
	Методом контент-анализа была изучена нормативно-правовая база, регулирующая порядок оказания медицинской и фармацевтической помощи детям и подросткам с сердечно-сосудистыми заболеваниями.
	На начальном этапе исследования нами была изучена нормативно-правовая база охраны здоровья детей на международном и государственном уровне регулирования. Правовое регулирование охраны материнства и детства закладывается в обществе с принятия в 1948 г....
	Генеральной Ассамблеей ООН 20 ноября 1989 г. была одобрена «Конвенция о правах ребенка». Для целей настоящей Конвенции ребенком является каждое человеческое существо до достижения 18-летнего возраста, если по закону, применимому к данному ребенку, он ...
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