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Список сокращений 
 

ГЭР — гастроэзофагеальный рефлюкс 

НСГ — нейросонография 

ОЖУЭ — очевидный жизнеугрожающий эпизод 

ОРИ — острая респираторная инфекция 

СВС — синдром внезапной смерти 

СВДС — синдром внезапной детской смерти 

СУИ QT — синдром удлиненного интервала QT  

ЧСС — частота сердечных сокращений 

ЭКГ — электрокардиография 

ЭМГ — электромиография 

ЭЭГ — электроэнцефалография 

ALTE — Аpparent Lifethreating Events  

SIDS — Sudden Infant Death Syndrome  
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Введение 
 

В педиатрической практике приходится сталкиваться со случаями внезап-
ной неожиданной смерти ребенка. При этом их подавляющее большинство  
(70–80 %) отмечается у детей первого года жизни. Среди жизнеугрожающих 
состояний, способных привести к неожиданной смерти ребенка первого года 
жизни, выделяют инфекции, в первую очередь с поражением органов дыхания, 
пороки развития, заболевания сердечно-сосудистой системы и др. Все эти со-
стояния не представляют существенных трудностей для интерпретации и клас-
сифицируются как случаи скоропостижной смерти. Особое же внимание при-
влекает внезапная, неожиданная смерть ребенка на фоне относительного  
клинического благополучия при отсутствии патоморфологических признаков, 
способных объяснить летальный исход.  

Под синдромом внезапной смерти (СВС) понимают неожиданную нена-
сильственную смерть видимо здорового ребенка первого года жизни, при кото-
рой отсутствуют адекватные для объяснения причины смерти, данные анамнеза 
и патоморфологического исследования. Диагноз СВС (SIDS — Sudden Infant 
Death Syndrome — синдром внезапной смерти младенцев) ставится методом  
исключения всех возможных причин смерти после тщательно проведенной  
аутопсии, исследования обстоятельств смерти и изучения соответствующей  
медицинской документации [1, 2]. В Международной классификации болезней 
10-го пересмотра данный синдром обозначен как «внезапная смерть грудного 
ребенка» под рубрикой R95 в разделе «Неизвестные причины смерти». 

СВС является одной из ведущих причин постнеонатальной смертности, 
достигая 25 % всех случаев смерти детей в возрасте от 1 мес. до 1 года жизни  
в ряде промышленно развитых стран мира, при этом 75 % детей умирают в воз-
расте до 6 мес. [3, 4]. Группа экспертов определила общие признаки, свойст-
венные большинству случаев СВС детей: возраст между 2 нед. и 8 мес.; наступ-
ление смерти во время сна; отсутствие данных аутопсии и исследования  
обстоятельств смерти, способных объяснить неожиданный летальный исход; 
отсутствие гистологических признаков пневмонии или инфекции верхних ды-
хательных путей, фатальных изменений в печени и/или других паренхиматоз-
ных органах, отсутствие стрессорной реакции со стороны тимуса; наличие  
интраторакальных петехий в плевре, эпикарде, тимусе, выявляемых в большин-
стве (85%) случаев [2]. 

Несмотря на значительный прогресс, достигнутый в понимании патофи-
зиологических механизмов развития CВС, он продолжает считаться мульти-
факторным состоянием, причины которого окончательно не определены.  
Невозможно точно предсказать, какой ребенок станет жертвой синдрома, от-
сутствуют высокоэффективные способы профилактики. На сегодняшний день 
СВС представляет одну из самых загадочных медицинских проблем. 

 4



Определение понятия 
Существует несколько определений СВДС: 
1. Административное — определение консенсусной группы Нацио-

нального института здоровья ребенка и развития человека (NICHHD): 
«Внезапная смерть любого младенца или ребенка младшего возраста, ко-
торая необъяснима клинически, и при которой тщательно проведенное 
посмертное исследование не смогло продемонстрировать адекватную 
причину смерти» [4]. В 1989 г. эта же группа усовершенствовала форму-
лировку: «СВДС определяется как внезапная смерть грудного ребенка  
в возрасте до одного года, которая остается необъяснимой после проведе-
ния полного посмертного исследования, включающего вскрытие, иссле-
дования места смерти и анализ медицинской документации. Случаи, не 
подпадающие под это стандартное определение, включая те, при которых 
не было произведено посмертное исследование, не должны диагностиро-
ваться как СВДС. Случаи, не соответствующие данному определению, 
которые после тщательного посмертного исследования остались неясны-
ми, должны классифицироваться как неопределенные, необъяснимые  
и т. п.» [14]. 

2. Научное — более узкое рабочее определение для научной и диаг-
ностической верификации СВДС, предложенное J. Beckwith: «Внезапная 
смерть младенца в возрасте между 3 нед. и 8 мес., наступившая во время 
сна и не предварявшаяся симптомами или признаками летальной болезни. 
У близких родственников не наблюдалось внезапной, неожиданной или 
необъяснимой младенческой смерти. Полное посмертное исследование, 
которое включало полное изучение медицинской документации и обстоя-
тельств смерти, вскрытие, проведенное сертифицированным патологом, 
имеющим экспертный опыт в педиатрии и судебной медицине, не смогло 
выявить приемлемую причину смерти» [5]. 

3. Неклассическое. Это понятие применяют к тем случаям, которые 
подпадают под административное определение СВДС, но не укладывают-
ся в его рамки в силу наличия таких обстоятельств, как возрастное несо-
ответствие, положительный семейный анамнез, смерть в бодрствующем 
состоянии, отсутствие петехий, наличие слабого воспалительного процес-
са [5]. 

Эпидемиология 
Сведения о частоте синдрома представлены в публикуемых ВОЗ 

Ежегодниках мировой санитарной статистики. Выявлены различия часто-
ты синдрома в разных странах и регионах. На сегодняшний день среди 
промышленно развитых стран мира самая низкая смертность от СВДС в 
Японии — 0,09 на 1000 рожденных живыми. В Новой Зеландии регистри-
руются самые высокие показатели смертности — 0,80 на 1000 живорож-
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денных. В США смертность от синдрома представлена промежуточными 
значениями и составляет 0,57 на 1000 рожденных живыми [5]. В России 
этот показатель равен 1,3 на 1000 [8]. Для большинства промышленно 
развитых стран мира в период с 1990 г. до 2005 г. характерно резкое сни-
жение смертности от данного синдрома, при этом показатели снижения 
существенно колебались (на 40 % в Аргентине, на 83 % в Ирландии)  
[5, 6]. Ряд авторов обращают внимание на то, что истинный уровень 
смертности от синдрома может маскироваться другими диагнозами [7, 8]. 

Интересен факт изменения демографических особенностей, связан-
ных с СВДС. Так, в Великобритании в начале XXI в. уменьшилась доля 
этого синдрома в показателе смертности у младенцев, родившихся в срок, 
в то время как встречаемость синдрома среди детей, родившихся прежде-
временно, возросла. 

 

Факторы риска 
Выделяют две основные группы факторов риска: социально-демогра-

фические и перинатальные. Социально-демографические факторы риска 
ассоциируются с низким социальным и материальным статусом семьи, 
недостаточным образовательным уровнем родителей, неполной семьей. 

Антенатальные факторы риска включают в себя повторные роды 
(третьи и более), малый интервал между данными и предыдущими родами 
(менее 14 мес.), юный возраст матери (до 17 лет), отсутствие адекватного 
наблюдения за беременной, вредные привычки матери (употребление ал-
коголя, наркотиков, курение), задержку внутриутробного развития, низ-
кую массу при рождении. Наиболее стойкие ассоциации прослеживаются 
между курением матери и риском развития данного синдрома: у детей, 
чьи матери курили во время и после беременности, риск внезапной смер-
ти в 3 раза выше по сравнению с детьми, чьи матери не курили. Риск СВС 
детей грудного возраста резко увеличивается в случае употребления  
матерью наркотиков (в 2–15 раз) и алкоголя (в 6–8 раз). 

Ведущее значение при СВС принадлежит таким факторам риска, как 
недоношенность и низкая масса тела при рождении, наличие признаков 
морфофункциональной незрелости при рождении, асфиксия в родах. Эти 
факторы предопределяют незрелость регуляторных процессов и наруше-
ний основных функций организма ребенка как непосредственно после  
родов, так и в отдаленном периоде. 

К постнатальным факторам риска относятся: возраст 2–4 мес., муж-
ской пол, этническая принадлежность (негры, индейцы), холодный сезон 
года, отсутствие центрального отопления, недоношенность, положение на 
животе во время сна, вирусные инфекции, мягкий матрас, наличие в кро-
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ватке подушек и мягких игрушек, перегревание, совместный сон в одной 
кровати с родителями или сибсами, сон в отдельной от родителей комнате. 

Из постнатальных факторов риска особое внимание уделяется позе 
ребенка во сне. Это связано с тем, что в большинстве случаев жертвы 
СВС были обнаружены в положении на животе лицом вниз. На основании 
проведенных исследований доказано повышение в 3 раза риска развития 
данного синдрома при положении ребенка на животе, т. к. при этом легко 
наступает обструкция (сужение просвета) верхних дыхательных путей 
вследствие незрелости нейромышечной регуляции мускулатуры зоны ро-
тоглотки. Обструкции содействуют анатомо-физиологические особенно-
сти, в частности большой язык и уменьшенный просвет дыхательных пу-
тей после сгибания головы. Из-за перерастяжения мышц шеи у ребенка, 
лежащего на животе, нарушается мозговое кровообращение вследствие 
компрессии a. vertebralis с последующим снижением перфузии ствола 
мозга. Профилактические мероприятия за несколько лет сократили 
смертность от СВС на 20–50 % в тех странах, где проводилась активная 
работа служб общественного здоровья по уменьшению числа детей, спя-
щих на животе. Однако, несмотря на значительный прогресс, достигну-
тый при контроле смерти, на сегодняшний день от 30 до 50 % детей обна-
руживаются мертвыми в положении на животе. Два основных фактора — 
положение во сне на животе и на мягком матрасе — повышают риск СВС 
детей грудного возраста на 20 %. Почти половина случаев смерти проис-
ходит, когда ребенок спит с родителями или другими лицами. 

В то же время приблизительно в 10 % наблюдений СВС встречается 
в случаях, когда ребенок находился в положении на спине и его лицо не 
было прикрыто постельными принадлежностями. Этот факт подтверждает 
мультифакторную природу развития синдрома. 

Повышает риск возникновения СВС наличие предшествующих слу-
чаев данного синдрома в семье. Показано, что у последующих сибсов 
жертв СВС риск умереть внезапно в 4–7 раз выше, чем в популяции в це-
лом [12]. 

Особую группу с высоким риском развития СВС составляют дети с 
абортивно протекающими случаями синдрома. W. Guntheroth в 1963 г. 
впервые предложил термин «near miss SIDS» для обозначения необъяс-
нимых внезапно возникающих у детей грудного возраста приступов  
цианоза, апноэ, брадикардии. Группа «near miss SIDS» (синонимы абор-
тивный СВС, очевидный жизнеугрожающий эпизод, ALTE и др.) — неле-
тальная форма СВС детей грудного возраста. 

Таким образом, выделяются три группы детей, относящихся к кате-
гории высокого риска по развитию СВС: 

– недоношенные дети с массой тела при рождении менее 2000 г; 
– сибсы жертв СВС детей грудного возраста; 
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– дети, перенесшие очевидные жизнеугрожающие состояния. 
 

История изучения проблемы внезапной детской смерти 
Внезапную детскую смерть более чем 100 лет назад объясняли 3 тео-

риями: акцидентальное удушье, asthma thymicum и status thymicolymphaticus. 
Акцидентальное удушье. Наиболее старое описание этой теории да-

ется в Старом Завете, где излагается история о двух женщинах, одна из 
которых приспала своего ребенка. В ту же самую ночь она подменила 
своего мертвого ребенка на живого у другой женщины, а наутро обе  
матери пришли к царю Соломону, который должен был решить, какой из 
женщин принадлежит живой ребенок.  

В Средние века существовал запрет брать детей до 3 лет в родитель-
скую постель на ночь. Так, в церковных декретах непреднамеренное уду-
шение детей во сне расценивалось как преступление, которое вплоть до 
XVII–XVIII вв. наказывалось санкциями со стороны церкви. Во Флорен-
ции в XVII в. было сконструировано устройство из дерева и металла, ко-
торое во время сна накладывалось на детей, чтобы защитить их от присы-
пания или случайного удушения. Его применение пропагандировалось  
в Германии, Великобритании, Швеции и Финляндии. 

В начале прошлого века, когда дети больше стали спать одни в кро-
ватках, некоторых из них по-прежнему обнаруживали после сна мертвыми. 
Тогда чаще стали предполагать удушье постельными принадлежностями 
во время сна. В начале 40-х гг. концепция механического удушения мла-
денцев была подвергнута тщательной проверке и изучению. P. Wooley 
обнаружил, что грудные дети способны изменять положение для обеспече-
ния процесса дыхания во сне вне зависимости от положения, в котором они 
спят, или от используемого постельного белья и иных преград дыханию.  

Заключения P. Wooley дали толчок развитию нового понимания вне-
запной необъяснимой смерти грудных детей. При анализе воздуха под 
различными одеялами снижение содержания кислорода или повышение 
содержания углекислого газа определялось лишь тогда, когда использова-
лись одеяла с резиновой прокладкой, плотно прилегавшей по сторонам. 
Делались попытки уложить детей плотно носом или ртом к матрацу, что-
бы вызвать недостаток кислорода. Однако даже самый маленький ребенок 
был в состоянии повернуться так, чтобы дыхательные пути оставались 
свободными. 

До сих пор нет ни одного исследования, которое бы дало критерии 
отличия смерти в результате мягкого покрытия, например, при положении 
на мягких подушках, от внезапной детской смерти. К тому же исследова-
ния последних лет показали, что дискуссия об акцидентальном удушении 
пока еще не закончена. 
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Asthma thymicum. Теория asthma thymicum, согласно которой трахея 
сдавливается увеличенным тимусом, что вызывает удушье ребенка, свя-
зана с сообщением базельского врача Felix Platter, который в 1614 г. опи-
сал аутопсию 5-месячного ребенка, внезапно умершего при явлениях 
стридора и одышки. 

Представление о болезненно увеличенном тимусе существовало 
вплоть до прошлого века. Окончательный ответ на вопрос об asthma 
thymicum был получен только после опубликования исследования Friedle-
ben, который на основании проведенных анатомических, физиологических 
и экспериментальных исследований пришел к следующему заключению: 
тимус не может ни в нормальном, ни в гипертрофированном состоянии 
вызвать ларингизм; asthma thymicum не существует. 

Status thymicolymphaticus. В 1889–1890 гг. Paltauf отказался от упо-
мянутой гипотезы сдавления трахеи или сосудов шеи увеличенным тиму-
сом. Вместо этого он объяснял внезапную смерть грудных детей без мор-
фологически выявляемых причин смерти лимфатико-гипопластической 
аномалией конституции, проявлявшейся увеличенным тимусом, гипер-
плазией лимфатических узлов и узкой аортой. Paltauf указывал на то, что 
в гипопластическом диатезе или патологически длительно сохраняющей-
ся вилочковой железе распознается не одна причина смерти, а только час-
тичный симптом общего нарушения питания. При наличии такой анома-
лии конституции и дополнительных нагрузок (возбуждение, погружение в 
воду) может произойти внезапная остановка сердца. Постулированная им 
аномалия конституции в дальнейшем стала известна под названием status 
thymicolymphaticus и в последующие годы выдавалась в качестве причи-
ны смерти множества внезапно умерших детей, а также при других вне-
запных случаях смерти [32]. 

Теория status thymicolymaphaticus оказалась весьма привлекательной, 
и в период между 1890 и 1922 гг. появилось множество публикаций по 
этой теме. Однако в последующем многими авторами было показано, что 
данная теория несостоятельна. В Англии создали даже Status lymphаticus 
investigation commitete, который после рассмотрения более 600 результа-
тов вскрытий пришел к заключению: нет никаких данных о том, что су-
ществует так называемый status thymicolymphaticus как патологическая 
единица. После этого объяснения резко снизилась частота этого диагноза 
в свидетельствах о смерти. 
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Патологоанатомические и патофизиологические   
особенности синдрома внезапной смерти 

На сегодняшний день, по данным стандартного протокола аутопсии, 
не существует маркеров, патогномоничных для СВС детей грудного воз-
раста. Типичными для жертв этого синдрома являются признаки острого 
наступления смерти: обилие трупных пятен, жидкое состояние крови, 
полнокровие внутренних органов, отек легких, отек и набухание головно-
го мозга, множественные мелкоточечные кровоизлияния в плевру, эпи-
кард, тимус, очаги ателектаза и эмфиземы в легких [3]. Петехиальные ге-
моррагии встречаются в 68–95 % случаев смерти от СВС детей грудного 
возраста; полнокровие легких — в 89 %, отек легких — в 63 %, что стати-
стически достоверно чаще, чем в случаях смерти от других причин [7]. 
Обращает на себя внимание фрагментирование волокон миокарда, яв-
ляющееся посмертным признаком фибрилляции желудочков. 

И. А. Кельмансон предложил алгоритм (табл. 1), который может слу-
жить вспомогательным методом диагностики и помочь патологоанатому 
при анализе случаев смерти детей, подозрительных на СВДС [3]. Таблица, 
включающая 6 клинических и 12 морфологических признаков, позволяет 
отличить случаи СВДС и скоропостижной смерти от жизнеугрожающих 
заболеваний. 

Таблица 1 
Вычислительная таблица для распознавания случаев СВДС 

Признаки Градации признаков Баллы 
Клинические данные 

Нет 0 
За 2 сут до смерти и позже 2 

Осмотр педиатром ребенка 
в течение 2 нед. до смерти 

За сут до смерти и раньше 10 
ОРВИ 7 
Экзантемные инфекции 10 
Кишечные инфекции 6 

Клинический диагноз за  
2 нед. до смерти 

Пневмония 8 
Неотложный вызов педиатра к ребенку за сут до смерти 13 

Катаральные явления 4 
Диарея 5 
Рвота и срыгивания 4 
Немотивированное беспокойство 4 
Крик 3 
Отсутствие аппетита 6 
Вялость 6 
Судороги 7 

Симптомы и признаки  
за сут до смерти 

Сыпь 9 
Нормальная или измерение не требовалось 0 
Менее 37,5 °С 6 

Температура у ребенка  
за сут до смерти 

37,5 °С и выше 13 
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Окончание табл. 1 
Признаки Градации признаков Баллы 

Жаропонижающие 10 
Антибиотики и/или сульфаниламиды 15 
Противосудорожные 7 

Назначение ребенку  
лекарств за сут до смерти 

Аналептики 14 
Данные вскрытия 

Признаки пониженного питания 4 
Серый колорит кожи 2 
Слабо выраженные трупные пятна 2 
Свернувшаяся кровь в полостях сердца и крупных сосудах 4 
Кровоизлияния в мозг 5 

Отсутствуют 0 
Односторонняя с вовлечением одного сегмента 2 

Признаки пневмонии 

Диффузное или двустороннее поражение  8 
Отсутствует 0 
Серозный 4 

Характер пневмонического 
экссудата  

Гнойный или геморрагический 13 
Тонзиллит 6 
Энтерит/колит 9 
Акцидентальная трансформация тимуса 4 
Кровоизлияния в надпочечники 4 
Высев патогенных возбудителей из крови 4 

 

Интерпретация результатов распознавания в зависимости от набран-
ной обследуемым суммы баллов следующая: 

– сумма меньше 5 — вероятность СВДС очень высока, вероятность 
скоропостижной смерти в результате жизнеугрожающего заболевания 
очень мала;  

– сумма 5–24 — вероятность СВДС высока, вероятность жизнеуг-
рожающего заболевания мала;  

– сумма 25–44 — вероятность СВДС низкая, вероятность жизнеуг-
рожающего заболевания высокая;  

– сумма 45 и выше — вероятность СВДС очень мала, вероятность 
жизнеугрожающего заболевания очень высока.  

Показано, что две трети детей, погибших от СВС, имели изменения, 
обозначенные как тканевые маркеры хронической гипоксии. К ним отно-
сятся: гиперплазия мышечного слоя сосудов среднего и мелкого калибра в 
малом круге кровообращения; глиоз ствола головного мозга; избыточное 
количество периадреналового бурого жира; очаги экстрамедуллярного 
гемопоэза в печени; гиперплазия хромаффинной ткани надпочечников; 
гипер- и гипоплазия гломусной ткани каротидных телец; гипертрофия 
правого желудочка сердца. По результатам недавних исследований, сви-
детельством перенесенной гипоксии является также фактор сосудистого 
эндотелиального роста, обнаруживаемый в цереброспинальной жидкости. 
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Основное внимание исследователей, занимающихся проблемой СВС 
детей грудного возраста, привлечено к изучению структур ствола голов-
ного мозга, т. к. именно там находятся центры, ответственные за вегета-
тивные функции, сон и пробуждение, кардиореспираторный контроль, 
хемочувствительность [7, 15]. 

У жертв СВС показано существование изолированной дисфункции 
автономных центров, локализующихся в стволе мозга и в гипоталамусе, 
выражающейся снижением активности адренергических нейронов. На био-
химическом уровне было установлено снижение активности адреналин-
синтезирующего фермента — фенилэтаноламин-К-метилтрансферазы — 
в различных частях продолговатого мозга, но наиболее значительное —  
в дорсально-срединном С2-поле, которое включает в себя nucleus gelatino-
sus, относящееся к nucleus tractus solitarius, и заднее вагальное ядро. Это 
явление может быть объяснено задержкой созревания адренергических 
нейронов у жертв СВС. Хотя роль nucleus gelatinosus полностью не ясна, 
оно может принимать участие в кардиореспираторном контроле в составе 
nucleus tractus solitarius. 

У детей грудного возраста, умерших внезапно, выявлена задержка 
созревания нейронов в стволе головного мозга, в первую очередь в облас-
ти заднего вагального ядра, что проявляется персистированием дендрит-
ных шипиков нейронов ретикулярной формации и недостаточным аксо-
нальным ростом, а также наличием очагов астроглиоза в области nucleus 
tractus solitarius и dorsal vagal nucleus. Известно, что дендритные шипики 
развиваются в фетальном периоде и достигают пика своего развития при-
мерно на 34–36-й нед. гестации. В дальнейшем дендриты их теряют при-
близительно на 20–30-й день постнатальной жизни ребенка. Предполага-
ется, что функция образуемой дендритными шипиками сети заключается 
в базисном контроле ритма дыхания и цикла сон–бодрствование. Можно 
предположить, что после утраты шипиков дендриты приобретают спо-
собность контролировать функцию дыхания в сопряжении с циклом сон–
бодрствование [24, 30]. 

В тех же исследованиях выявлено снижение активности тирозингид-
роксилазы в катехоламинергических нейронах, а также уменьшение им-
мунореактивности серотонинергических рецепторов 1А и 2А [24, 30]. 

Внимание исследователей привлек участок на основании ствола моз-
га, обозначенный как nucleus arcuatus, чувствительный к уровню кислорода 
и углекислого газа в крови. Эта область контролирует сердечную и дыха-
тельную деятельность во время сна и процесс пробуждения. Исследова-
ния показали практически полное отсутствие nucleus arcuatus у жертв 
СВДС. Таким образом, незрелость центральных механизмов регуляции 
предусматривает неадекватный ответ организма на стрессовую ситуацию, 
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что опосредуется через нарушение сердечно-сосудистой и респираторной 
функций [31]. 

В настоящее время доказано наличие дефектности в системах раз-
личных нейротрансмиттеров и/или их рецепторов в разных участках моз-
га [32]. При этом наиболее важные изменения нейрохимической активно-
сти выявлены в 5-гидрокситриптаминовой системе мозга. Доказано, что 
от 50 до 75 % детей грудного возраста, умерших внезапно, имели дефект в 
данной системе, которая во взаимодействии с нейромедиаторами отвечает 
за поддержание гомеостаза, функцию вентиляции и дыхания, терморегу-
ляцию, автономный контроль, реакцию на гипоксию и формирование  
реакции пробуждения (arousal-ответ). У детей, погибших от СВС, были 
обнаружены аномалии в количестве и/или дифференциации 5-гидрокси-
триптаминовых нейронов и их рецепторов [33]. 

Выявленные морфологические и нейрохимические изменения в 
структурах ствола головного мозга свидетельствуют о повышенной чув-
ствительности детей, погибших от СВС, к неблагоприятным факторам 
внешней среды и о высокой вероятности неадекватных компенсаторных 
реакций в ответ на возникающую асфиксию и гипоксию. 

 

Генетические маркеры при синдроме  
внезапной смерти детей 

Большое внимание в последние годы уделяется изучению генетиче-
ских маркеров СВДС. Интерес к молекулярно-генетическим аспектам  
синдрома обусловлен, в частности, повышенным риском его развития  
у сибсов. На сегодняшний день выявлены генетические полиморфизмы, 
связанные с СВДС [20, 24]. В прошлые два десятилетия поиск генов вос-
приимчивости основывался на гипотезе, что СВС — гомеостатическое 
нарушение. Ассоциированные с данным синдромом полиморфизмы генов 
ответственны за вегетативные функции, энергетический метаболизм, ре-
акцию на инфекционный процесс, а также за передачу нервного импульса. 
При изучении нейротрансмиттерных рецепторов, в особенности холинер-
гических, было обнаружено, что некоторые жертвы СВС имели значи-
тельное снижение количества холинергических рецепторов по сравнению 
с детьми, умершими от других причин. 

За последние 25 лет интенсивных исследований две группы генети-
чески детерминированных заболеваний были определены как причины 
внезапной смерти в раннем детском возрасте. Это в первую очередь на-
следственные дефекты метаболизма жирных кислот. Провоцирующее 
действие стресса и/или инфекции может привести к СВС у детей с такими 
расстройствами. Из них наиболее часто встречается недостаточность 
фермента ацилкоэнзим-А-дегидрогеназы жирных кислот со средней дли-
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ной углеродной цепи. В Англии было установлено, что в 3 % случаев вне-
запной смерти причиной является дефицит указанного фермента, в других 
исследованиях доля дефицита этого фермента определяется в 10–13 % 
случаев СВС. Диагностика наследственных заболеваний обмена жирных 
кислот проводится определением профиля ацилкарнитинов в крови и мо-
че детей с приступами вялости, рвоты, гипогликемии и другими харак-
терными проявлениями. Доказана способность ацилкарнитинов с длинной 
цепью нарушать работу ионных каналов в клетках миокарда, чем объяс-
няется их проаритмический эффект. Существующие в настоящее время 
методы диагностики с помощью тандемной масс-спектрометрии позво-
ляют своевременно верифицировать данные патологические состояния  
и проводить их адекватную коррекцию. 

Вторым научно обоснованным фактором этиологии и патогенеза 
СВДС являются генетически детерминированные кардиальные каналопа-
тии, так называемые первичные электрические болезни сердца (синдром 
удлиненного интервала QT, синдром Андерсона, синдром Бругада и др.), 
составляющие 5–10 % случаев СВС. Они не сопровождаются структур-
ными изменениями миокарда и проявляются преимущественно электро-
физиологическими нарушениями в кардиомиоците. В основе этих заболе-
ваний лежат мутации генов, кодирующих белки ионных каналов, экспрес-
сирующихся в миокарде, а также их модуляторов (табл. 2). 

Таблица 2 
Генетические дефекты, связанные с развитием врожденного синдрома  

удлиненного интервала QT 

Синдром Генетический 
вариант 

Тип насле-
дования Локус Ионный

канал Дефектный ген 

LQT1 АД 11р15.5 IKs KCNQ1 KvLQ1 
LQT2 АД 7q35 IKr KCNH2 (HERG) 
LQT3 АД 3p21 INa SCN5A, NA V1.5 

Романо–Уорда 

LQT4 АД 4q25  Ankyrin B (ANK2)
LQT5 АД 21q22 IKs min K (KCNE1) 
LQT6 АД 21q22 IKr KCNE2 (MiRP1) 
LQT7 АД 17q23 IK1 KCNJ2, Kir2.1 
LQT8 АД 6q8A Ica-L CACNA1C, CaV1.2
LQT9 АД 3p25 INa CAV3, Caveolin-3 

Андерсона–
Тимоти 

LQT10 АД 11q23.3 INa SCN4B, NA vb4 
– АР 11p15 IKs KCNQ1 KvLQ1 Джервелла–

Ланге-Нильсена – AP 21q22 IKs min K (KCNE1) 

Примечание. АД — аутосомно-доминантный, АР — аутосомно-рецессивный. 
 
При указанных заболеваниях метаболическое или молекулярно-

генетическое тестирование обеспечивает своевременную диагностику. 
Некоторые исследователи считают, что, если причина смерти идентифи-

 14



цирована, такие случаи не должны быть отнесены к СВДС, они являются 
объясненными смертельными случаями [14]. 

Несколько исследований продемонстрировали полиморфизм в гене 
транспортера серотонина (5-НТТ) у детей, погибших от СВС [9]. Серото-
нин является нейротрансмиттером, влияющим на широкий спектр авто-
номных функций, таких как дыхание, кардиоваскулярная и циркадная  
регуляция. Несколько полиморфизмов было идентифицировано в зоне 
промотора гена 5-НТТ. L-аллель гена повышает эффективность промотора, 
способствуя уменьшению концентрации серотонина в нервных окончани-
ях. Доказана ассоциация генотипа L/L с СВС детей грудного возраста [9]. 

В настоящее время идентифицированы мутации в 5 генах, контроли-
рующих вегетативные функции. Кроме того, выявлена мутация в генах, 
отвечающих за иммунный ответ, в частности в гене комплемента С4 (де-
леция генов С4А и С4В), а также полиморфизм в зоне промотора гена ин-
терлейкина-10, обладающего противовоспалительными свойствами. Такая 
мутация влечет за собой снижение уровня интерлейкина-10. Выявленны-
ми молекулярно-генетическими механизмами можно объяснить леталь-
ный исход в случаях незначительной вирусной инфекции верхних дыха-
тельных путей у жертв СВДС.  

Риск развития синдрома в каждом конкретном случае определяется 
наличием взаимосвязи различных факторов. Примером может служить 
связь между молекулярно-генетическими маркерами и факторами окру-
жения. Так, показан высокий риск СВС в случае положения младенца  
на животе во время сна (а также при воздействии термального стресса  
в результате перегревания, в случае курения матери) при одновременном 
наличии поврежденных механизмов кардиореспираторного контроля, 
обусловленных полиморфизмом гена 5-НТТ. 

 

Современные гипотезы развития   
синдрома внезапной смерти детей 

Возможные механизмы танатогенеза СВДС стали предметом интен-
сивного изучения, и в настоящее время гипотезы являются рабочими.  
Неоспоримым фактом выступает острое витальное нарушение основных 
функций жизнедеятельности организма у ребенка с выраженной дезадап-
тацией в постнатальном периоде. В 1994 г. в результате многочисленных 
исследований, посвященных проблеме СВДС, была предложена модель 
тройного риска, согласно которой в патогенезе синдрома основную роль 
играет взаимодействие нескольких факторов. Основным из них является 
исходная морфофункциональная незрелость, определяющая чувствитель-
ность младенца к неблагоприятным воздействиям внешней среды. Сле-
дующим по важности фактором служит критический период развития,  
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которым на первом году жизни является возраст 2–4 мес. И последний 
фактор — экзогенный стрессор, ведущий к нарушению гомеостаза. В ка-
честве такого стрессора может выступать асфиксия. 

В настоящее время в исследовании развития СВДС доминирует  
гипотеза кардиореспираторных нарушений. В 1982 г. F. Shannon и Kelly 
заявили, что внезапная смерть без очевидной причины подразумевает пре-
кращение автономной сердечно-сосудистой и/или дыхательной активно-
сти. В последующие годы поиск основных предикторов фатальных кар-
диореспираторных расстройств в развитии СВС детей грудного возраста 
стал целью многочисленных исследований. Клинические наблюдения, 
анализ сердечного ритма и дыхания у детей, впоследствии умерших от 
данного синдрома, а также исследования на животных свидетельствуют  
о роли кардиореспираторных нарушений в его патогенезе. В связи с этим 
на сегодняшний день наиболее актуальными являются респираторная и 
кардиогенные гипотезы. 

РЕСПИРАТОРНЫЕ МЕХАНИЗМЫ 
Гипотеза апноэ базируется на сообщении 1972 г., в котором у 5 груд-

ных детей описывается апноэ во сне длительностью более 20 с. Двое из 
этих детей позднее погибли с диагнозом СВДС. Они являлись братьями  
и происходили из одной семьи, имевшей в анамнезе еще 3 случая СВДС. 
Был сделан вывод, что пролонгированное апноэ представляет собой важ-
ный элемент в патогенезе, поэтому при своевременном распознавании оно 
открывает путь к целенаправленной профилактике СВДС. Данная гипоте-
за быстро воспринялась и привела к введению мониторинга дыхания в ка-
честве скринингового метода. Лишь 20 лет спустя выяснилось, что оба 
пациента, на которых и основывалась гипотеза, были убиты своей мате-
рью, а описанные апноэ у этих детей никогда не были объективно под-
тверждены. Однако гипотеза апноэ не соответствовала данным вскрытий 
жертв СВДС: у более 90 % детей определялись петехии на тимусе, пери-
карде и/или плевре. В эксперименте на животных петехии никогда не 
возникали при медикаментозно индуцируемом параличе дыхания, а появ-
лялись только после сильных внутриальвеолярных колебаний давления  
в совокупности с гипоксией, как это обычно развивается в рамках об-
струкции верхних дыхательных путей. 

В настоящее время в Международной классификации болезней 10-го 
пересмотра под шифром G47.3 значится «Детское апноэ во сне». Под 
этим термином подразумевается апноэ центрального или обструктивного 
характера, наблюдаемое у детей во сне.  

Патогенетически выделяют три типа апноэ:  
1) центрального происхождения, когда в конце выдоха одновременно 

исчезают дыхательные движения и ток воздуха через дыхательные пути;  
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2) обструктивного генеза, когда отсутствует прохождение воздуха 
через дыхательные пути, но сохраняются движения грудной клетки; 

3) смешанные апноэ, которые представляют собой эпизод централь-
ного апноэ, за которым немедленно следует обструктивное апноэ. 

Задержка дыхания (апноэ) — частое явление у новорожденных.  
Апноэ периодически встречается у младенцев первого года жизни пре-
имущественно в фазе быстрого сна. У здоровых доношенных детей апноэ 
составляет 5–7 с, у некоторых детей 10–12 с. Удлинение дыхательных  
пауз до 20 с у детей раннего возраста принято считать патологическим 
явлением, как и в случаях апноэ меньшей продолжительности при сочета-
нии с брадикардией, цианозом, бледностью кожи и/или мышечной гипо-
тонией. У взрослых точка отсчета — время более 10 с. Клиническая кар-
тина, возникающая в случаях, когда таких эпизодов 5 и более за 1 ч, опре-
деляется синдромом апноэ во сне.  

Патологическими также считаются часто возникающие физиологи-
ческие апноэ, сочетание апноэ (физиологических и патологических) с пе-
риодическим дыханием (типом дыхания, при котором наблюдается три  
и более последовательные респираторные паузы продолжительностью 
более 3 с, разделенные периодами респираторной активности, не превы-
шающими 20 с), с поверхностным дыханием (гиповентиляция, сочетаю-
щаяся с брадикардией), с учащенным дыханием (гипервентиляцией),  
с длительным периодическим дыханием (более 12–15 % времени сна  
у недоношенных и более 2–3 % — у доношенных детей).  

В педиатрической практике отдельно выделяют апноэ у недоношен-
ных детей вследствие выраженной незрелости дыхательного центра и 
бронхолегочной системы. Рецидивирующее апноэ недоношенных обычно 
проходит к 37-й нед. постменструального периода. Повторяющиеся дли-
тельные апноэ без сопутствующего изменения сердечного ритма могут 
быть расценены как эквиваленты судорог, особенно у недоношенных детей. 

В основе респираторной гипотезы на сегодняшний день лежат де-
фектные механизмы автономной регуляции дыхательной деятельности. 
Респираторный механизм развития синдрома включает несколько этапов. 

1. Жизнеугрожающее событие, возникающее во сне (например,  
сжатие дыхательных путей и вдыхание выдохнутых газов в положении 
младенца на животе лицом вниз; апноэ вследствие ларингеального хемо-
рефлекса или гастроэзофагеальной регургитации), приводит к развитию 
острой асфиксии и гипоперфузии мозга. Гортанный хеморефлекс включа-
ет в себя глотательные движения и развитие асфиксии в ответ на раздра-
жение рецепторов гортани желудочным содержимым. Данный рефлекс 
характерен только для детей первых месяцев жизни, в последующие пе-
риоды жизни он не встречается. Асфиксия служит основным стрессорным 
фактором. Ситуация усугубляется при высокой температуре окружающей 
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среды с развитием гипертермии и нарушением сердечно-легочной регу-
ляции. 

2. В норме в ответ на острую гипоксию и гиперкапнию возникает 
защитная arousal-реакция, которая предусматривает форсированное дыха-
ние (возникновение «гипоксической» одышки), активное расширение 
верхних дыхательных путей и пробуждение. Arousal-реакция формирует-
ся в результате последовательной специфической активации корково-
подкорковых структур головного мозга и включает в себя активирующие 
и тормозящие компоненты, которые осуществляют взаимодействие кор-
ковых и подкорковых образований. Корковая активация осуществляется 
через норадренергические, серотонинергические (5-гидрокситриптамин), 
допаминергические, холинергические и гистаминергические нейроны го-
ловного мозга и гипоталамуса. Подкорковая arousal-реакция контролиру-
ется центрами ствола головного мозга, ответственными за сердечный 
ритм, артериальное давление, респираторную активность. 

Доказано, что дети, умершие от СВС, имели частые и длительные 
периоды подкорковой arousal-реакции и крайне редкие эпизоды корковой 
arousal, а отсутствие компенсации возникающей гипоксии при включаю-
щейся подкорковой arousal-реакции свидетельствует о ее дефектном  
механизме. При этом повышение в крови уровня углекислого газа и сни-
жение уровня кислорода не только не стимулирует, но и еще больше  
угнетает дыхательный центр. 

3. Прогрессирующая асфиксия приводит к потере сознания, ареф-
лексии и развитию гипоксической комы. В опытах на животных было по-
казано быстрое развитие коматозного состояния при достижении крити-
ческого уровня артериальной оксигенации (около 10 мм рт. ст.). Метод 
экстраполяции позволяет предположить развитие экстремальной гипок-
сии мозга в ответ на его гипоперфузию с переходом в гипоксическую  
кому у детей, впоследствии погибших от СВС. 

Из наблюдений младенцев, страдающих дыхательными нарушения-
ми во сне, можно понять, что СВДС не всегда внезапное нарушение.  
По-видимому, синдрому могут предшествовать случаи эпизодической  
асфиксии, возникающей за часы и даже за дни до наступления смерти. 

КАРДИОГЕННЫЕ МЕХАНИЗМЫ 
Кардиогенные механизмы танатогенеза при СВДС подразумевают 

развитие жизнеугрожающей аритмии. Обнаруживаемая более чем в поло-
вине случаев фрагментация волокон миокарда является посмертным при-
знаком фибрилляции желудочков. 

В исследованиях большое внимание уделяется синдрому удлиненного 
интервала QT (CУИ QT) как основному механизму, который содействует 
развитию жизнеугрожающей аритмии. В конце 70-х гг. P. Schwartz и соавт. 
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впервые предположили, что для детей первых месяцев жизни характерен 
асинхронизм созревания правого и левого звездчатых ганглиев, на фоне 
которого может возникнуть транзиторное удлинение интервала QT и 
электрическая нестабильность миокарда. В норме у новорожденных про-
должительность корригированного интервала QT составляет 397 ± 18 мс, 
увеличиваясь до 409 ± 15 мс к возрасту 2–4 мес. и впоследствии снижаясь 
(со второго полугодия жизни). Данный феномен объясняется разными 
сроками созревания правого и левого звездчатых ганглиев с преобладани-
ем активности левого в возрасте от 2 до 4 мес., а также транзиторным 
дисбалансом между симпатической и парасимпатической иннервацией 
сердца.  

В более поздних работах P. Schwartz и соавт. исследовали молеку-
лярно-генетические механизмы развития CУИ QT и их возможное уча-
стие в патогенезе СВДС. Особое внимание заслуживают мутации в гене 
SCN5A, приводящие к нарушению функции натриевых каналов, что оп-
ределяет патогенез большинства первичных электрических заболеваний 
сердца (СУИ QT, синдром укороченного интервала QT, синдром Бругада). 
Выявлено, что 50 % детей, погибших от СВС, имели на первой неделе 
жизни достоверно более высокие значения интервала QT (> 440 мс).  
При этом у родителей этих новорожденных регистрировались абсолютно 
нормальные значения данного показателя на ЭКГ. Таким образом, была 
продемонстрирована возможность возникновения спонтанной мутации  
dе novo у новорожденных и вероятность наличия у детей, в дальнейшем 
погибших от СВС, наследственного CУИ QT с низкой пенетрантностью. 
Несмотря на то, что мутации в гене SCN5A встречаются наиболее часто, 
патогенетическое значение в развитии СВС может принадлежать также  
и мутациям в генах KCNQ1 и KCNH2. Спонтанные мутации de novo  
в данных генах, определяющие нарушение функций ионных каналов  
в кардиомиоцитах, могут лежать в основе развития жизнеугрожающих 
аритмий и служить причиной СВС. CУИ QT выявляется у 9 % жертв 
СВС.  

Учитывая тот факт, что СВДС наступает во сне, изучается влияние 
сна на показатели сердечного ритма и продолжительность электрической 
систолы сердца. Исследование роли сна в возникновении электрической 
нестабильности миокарда продемонстрировало зависимость длительности 
интервала QT от фазы сна. Так, показано, что интервал QT имеет макси-
мальную продолжительность в фазу быстрого сна, особенно в последние 
ночные и ранние утренние часы, когда наблюдается подавляющее боль-
шинство случаев СВС. Данные изменения со стороны интервала QT кор-
релируют с вагусными влияниями и дисбалансом между симпатической  
и парасимпатической иннервацией сердца. 
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Основания для постановки диагноза врожденного CУИ QT сле-
дующие: 

– стойкое удлинение интервала QT на стандартной ЭКГ покоя более 
300 мс, регистрируемое с первых дней жизни; 

– значения корригированного интервала QT (рассчитанного по фор-
муле QTс = QT / √RR) на ЭКГ покоя более 460 мс; 

– максимальная продолжительность интервала QT при холтеров-
ском мониторировании более 400 мс; 

– синусовая брадикардия на ЭКГ покоя с ЧСС менее 100 уд./мин; 
– удлинение интервала QT на ЭКГ и/или синкопальные состояния  

у близких родственников пробанда. 
Врожденный СУИ QT представлен тремя клинико-электрокардио-

графическими синдромами. Синдром Романо–Уорда встречается у детей 
первого года жизни с частотой 1 : 7000, имеет аутосомно-доминантный 
тип наследования. Синдром Джервелла–Ланге-Нильсена встречается 
очень редко (1 : 6 000 000), сочетается с нейросенсорной тугоухостью, 
имеет аутосомно-рецессивный тип наследования. Для синдрома Андерсо-
на характерны микрогнатия, гипертелоризм в сочетании с периодически-
ми гипокалиемическими параличами. 

Особенность клинической картины CУИ QT у новорожденных и де-
тей первого года жизни — отсутствие типичных синкопальных состоя-
ний, несмотря на значительное удлинение данного интервала и наличие 
признаков электрической нестабильности миокарда (альтернация Т-зубца, 
желудочковая экстрасистолия). Возможное объяснение этого обстоятель-
ства заключается в том, что грудные дети практически не подвергаются 
воздействию различных стресс-факторов, способных спровоцировать вы-
брос катехоламинов и желучковую тахикардию (резкий звук, холодная 
вода, интенсивная физическая нагрузка). После первого года жизни эмо-
циональные и физические нагрузки ребенка возрастают, что ведет к по-
вышению вероятности развития синкопальных состояний.  

Причиной смерти при СВС могут стать генетически детерминиро-
ванные летальные сердечные каналопатии с преимущественным пораже-
нием натриевых каналов. При изучении 4 основных генов, кодирующих 
бета-субъединицы натриевых каналов, выявлены редкие мутации в генах 
beta3-V36M, beta3-V54G, beta4-S206L в 3 из 292 случаев смерти от СВС. 
Таким образом, показано, что генетически обусловленные фатальные  
каналопатии лежат в основе 1 % случаев СВС.  

Одним из аспектов изучения кардиогенных механизмов СВС являет-
ся обследование детей первого года жизни, которое проводится с целью 
поиска предикторов кардиогенных жизнеугрожающих состояний. При об-
следовании здоровых детей первого года жизни выявлены особенности, 
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определяющие динамику становления электрофизиологических и нейро-
вегетативных функций, а также регуляции сна. 

Основными закономерностями постнатального развития сердечно-
сосудистой системы здорового ребенка и регуляции сна на первом году 
жизни являются: снижение частоты встречаемости нарушений ритма; ста-
билизация процесса реполяризации миокарда; транзиторное ослабление 
адаптационно-трофической функции симпатического отдела вегетативной 
нервной системы и доминирование вагусных влияний на сердечный ритм 
в возрасте 2–4 мес.; созревание нейрофизиологических механизмов регу-
ляции сна, что проявляется его физиологической консолидацией со сме-
щением основного времени сна на ночные часы, а также повышением 
частоты периодов стабильного ритма и, соответственно, доли медленного 
сна в его структуре. 

Для возрастного периода риска СВС характерны некоторые измене-
ния созревания сердечно-сосудистой системы, которые проявляются уси-
лением общих тенденций, свойственных здоровым детям, и отражают по-
вышенную склонность к возникновению сердечных аритмий. В возрасте 
2–4 мес. имеет место максимальная на первом году жизни частота арит-
мий в сочетании с наибольшими значениями корригированного интервала 
QT и его дисперсии, а также транзиторное снижение симпатических 
влияний и усиление вагусных влияний на сердечный ритм. 

При обследовании детей из групп риска по СВС выявлены: дезорга-
низация сердечного ритма и связанная с ней электрическая нестабиль-
ность миокарда в виде удлинения интервала QT, альтернации Т-зубца, 
высокой частоты аритмий; снижение активности симпатоадреналовой 
системы и преобладание вагусных влияний на ритм; ослабление кардио-
церебральных взаимодействий во время сна, проявляющееся несформи-
рованной структурой ночного сна; нарушение циркадной регуляции рит-
ма сердца. Выявление подобных изменений при обследовании ребенка 
первого года жизни позволяет отнести его к группе риска по развитию 
жизнеугрожающих состояний и СВС. Ведущим и определяющим в разви-
тии электрической нестабильности миокарда и дезорганизации сердечно-
го ритма является ослабление адаптационно-трофической функции сим-
патического отдела нервной системы и повышение вагусных влияний на 
ритм. Это способствует повышенной реактивности сердечно-сосудистой 
системы в ответ на экзогенные и эндогенные стрессорные воздействия.  

ДРУГИЕ ГИПОТЕЗЫ 
В самом конце 80-х – начале 90-х гг. было обнаружено, что у ряда 

умерших от СВС детей выявлена низкая концентрация субстанции  
Р-антагониста эндогенных эндорфинов, т. е. остановка дыхания возникает 
от избытка эндогенных наркотических веществ — эндорфинов. 
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Интересна (с позиций общей профилактики СВС) гипотеза, связы-
вающая СВДС с рефлексом «паралича страха». «Паралич страха» — это 
атавистический рефлекс, ответ на чрезмерную опасность извне. Он про-
является продолжительной иммобилизацией, снижением мышечного  
тонуса, остановкой дыхания на вдохе, брадикардией, периферической ва-
зоконстрикцией. У детей первых месяцев жизни, воспитывающихся в со-
циально неблагополучных семьях, развитие подобного рефлекса могут 
спровоцировать разнообразные ситуации, связанные с несоблюдением 
родителями правил ухода и воспитания. Так, ограничение движений (при 
тугом пеленании), отсутствие поддержки (при подбрасывании ребенка 
вверх), резкие незнакомые звуки, резкое изменение освещенности могут 
выступить в качестве факторов, провоцирующих развитие СВС. Реакция 
усиливается, если неблагоприятное воздействие происходит во время за-
сыпания ребенка. Ограничение движений усиливает во время сна эффект 
резких звуков. Доказано, что резкое звуковое раздражение вызывает  
у спящего ребенка брадикардию и нерегулярное дыхание, трансформи-
рующееся у ряда детей в апноэ. 

Отмечена возможная связь СВДС с биохимическими изменениями в 
организме ребенка. Факторами риска считают нарушение обмена липо-
протеинов и витамина Е, дефицит которого может приводить к болезням, 
вызванным избыточным образованием и накоплением перекисных ради-
калов, а также повышенной сосудистой проницаемости и дыхательной 
дисфункции. Врожденный дефицит меди, приводящий к снижению обра-
зования эластической ткани сосудов мозга, возникновению очагов ише-
мии в мозговой ткани, провоцирует приступы апноэ. Недостаточность 
фермента глюкозо-6-фосфатазы с избыточным накоплением гликогена  
в печени приводит к жизнеугрожающей гипогликемии. Врожденный  
дефицит магния, вызывающий повышение агрегации тромбоцитов и вы-
свобождение гистамина, провоцирует судороги, бронхоспазм и апноэ. 

Недостаточность ацилкоэнзим-А-дегидрогеназы со средней длиной 
цепи и нарушение процесса β-окисления жирных кислот клинически про-
является гипогликемией, Рейе-подобным синдромом, приступами вяло-
сти, рвоты, прогрессирующей вплоть до комы летаргией, признаками  
печеночной недостаточности. Провоцирующее действие стресса и/или 
инфекции может стать причиной внезапной смерти детей с таким рас-
стройством. Локализация дефекта — 985-я позиция гена дегидрогеназы 
среднецепочечных жирных кислот. Есть мнение, что такой дефект являет-
ся причиной СВДС в 3–20 % случаев. С СВС ассоциируются некоторые 
мутации митохондриальных генов, а также мутации в регионе, охваты-
вающем гены тРНК и цитохрома β. 

И. М. Воронцов и соавт. относят СВДС к своеобразному погранич-
ному состоянию, которое обусловлено интенсивным процессом роста  
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ребенка и активной дифференцировкой его тканевых структур, характе-
ризуется выраженной дезадаптацией ребенка первого года жизни. Край-
ним вариантом данного пограничного состояния может быть летальный 
исход на фоне воздействия минимального по своей выраженности неспе-
цифического фактора [4]. Маркерами состояния могут быть фенотипиче-
ские признаки, характеризующие темпы и гармоничность биологического 
созревания ребенка. 

Таким образом, из представленных данных становится ясно, что в 
настоящее время даже при самых разнообразных гипотезах патогенеза ни 
одна из них в отдельности не может объяснить феномен СВДС. Скорее 
можно предположить, что должно наложиться множество факторов, что-
бы наступила внезапная смерть грудного ребенка. Например, экзогенная 
нагрузка (положение на животе) может вызвать СВДС у восприимчивого 
ребенка (с мутацией гена-транспортера серотонина), который находится  
в критической фазе своего развития.  

 

Очевидный жизнеугрожающий эпизод  
у детей грудного возраста 

Понятие «очевидный жизнеугрожающий эпизод» (ОЖУЭ) для груд-
ного возраста было введено на конференции американского Института 
здоровья. Оно имеет ряд синонимов (apparent lifethreating events (ALTE), 
near-miss СВДС, абортивный СВС и др.) и относится к младенцам, пере-
жившим жизнеугрожающие эпизоды и выжившим. При этом ОЖУЭ не 
следует воспринимать как диагноз, ибо он дает только описание ситуа-
ции, причина которой в настоящее время остается непонятой. 

Характерными признаками ОЖУЭ являются: внезапная остановка 
дыхания (центральное, иногда обструктивное апноэ), резкое изменение 
окраски кожи (цианотичная или бледная, часто плеторическая), выражен-
ное нарушение мышечного тонуса (мышечная гипо- или гипертония),  
поперхивание и рвотные движения. Подобные изменения состояния ре-
бенка чаще всего происходят на фоне полного благополучия. Проведение 
реанимационных мероприятий, иногда самых простых (похлопывание, 
искусственное дыхание и др.), может восстановить жизненные функции  
у детей. Наиболее часто с описанием ОЖУЭ встречаются врачи скорой 
помощи и участковые педиатры. Ввиду того, что за счет реанимационных 
и стимулирующих мероприятий острое состояние, как правило, купирует-
ся еще до приезда врача, то перед первым проводящим обследование ме-
диком встает сложный вопрос о том, какие дальнейшие диагностические 
и терапевтические действия предпринимать. 

Частота ОЖУЭ составляет предположительно около 0,6 % [9]. 
ОЖУЭ встречаются с первой недели жизни с увеличивающейся частотой 
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и достигают пика на первом месяце жизни. В принципе, можно исходить 
из того, что в течение первых 4 мес. регистрируется 60 % всех случаев 
ОЖУЭ, которые можно ожидать в течение первого года жизни. 

Несмотря на взаимосвязь между феноменом ОЖУЭ и действитель-
ным наступлением внезапной смерти младенца, предположения об иден-
тичной патофизиологической причине не подтверждены до сегодняшнего 
дня. В многочисленных исследованиях по ОЖУЭ выявленные патологи-
ческие находки указывают на триггер, обусловленный заболеванием,  
который фактически может представлять серьезную угрозу витальным 
механизмам регуляции [9, 12]. К некоторым из возможных пусковых фак-
торов жизнеугрожающих проявлений относят: центральное, обструктив-
ное или смешанное апноэ при полисомнографических исследованиях; 
приступы судорог; инфекции верхних и/или нижних дыхательных путей; 
ГЭР; заболевания обмена веществ или нарушения регуляции циркадного 
ритма. 

В табл. 3 представлен дифференциальный диагноз и соответствую-
щие диагностические мероприятия для верификации ОЖУЭ [9].  

Таблица 3 
Проведение дифференциальной диагностики при ОЖУЭ 

Дифференциальный диагноз Рекомендуемые методы диагностики 
Врожденные пороки развития Осмотр и клиническое обследование по показани-

ям, НСГ, УЗИ органов брюшной полости 
Заболевания верхних и нижних 
дыхательных путей 

Иммунологическая и ПЦР-диагностика, микро-
биологические исследования, рентгенография 
грудной клетки, кардиореспираторный монито-
ринг, полисомнография 

Заболевания ЦНС (включая кар-
диореспираторные нарушения 
регуляции и нарушения циркад-
ного ритма) 

Неврологический статус (соответствие гестацион-
ному возрасту), ЭЭГ, НСГ, иногда MРT, полисо-
мнография 

Гастроэнтерологические заболе-
вания и/или заболевания обмена 
веществ 

Скрининг новорожденного. Селективный скри-
нинг нарушений обмена аминокислот. КОС. Оп-
ределение уровней крови, глюкозы, аммиака, маг-
ния, кальция, карнитина, лактата, пирувата и др. 
УЗИ органов брюшной полости; рН-метрия 

Болезни сердца, кровообращения ЭКГ, холтеровское мониторирование, эхокардио-
графия, исследование вариабельности сердечного 
ритма, допплер-сонографическое исследование 
сосудов 

Миопатии Неврологический статус, ЭМГ, полисомнография 
 
Если удается выявить патологическую корреляцию, которая с боль-

шой вероятностью объясняет жизнеугрожающую ситуацию, то лечение 
проводят исходя из выявленной причины. Если диагностические усилия 
безрезультатны, то проводится домашний мониторинг с опцией накопле-
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ния информации. После подробной консультации о пользовании монито-
ром родители должны быть обучены реанимационным мероприятиям.  
В связи с тем, что уже через несколько недель после развития ОЖУЭ ве-
роятность повторения становится низкой, большинство исследователей 
предлагают проводить домашний мониторинг в течение 2–3 мес. после 
последнего жизнеугрожающего события. 

ОЖУЭ в грудном возрасте встречается нередко, он должен воспри-
ниматься со всей серьезностью. Во многих случаях рекомендуется прово-
дить дифференциальную диагностику в стационаре (прил.). У 50–70 % де-
тей с такими эпизодами удается выяснить причину и провести соответст-
вующую терапию [9]. 

 

Профилактика 
Поскольку не существует единой концепции танатогенеза СВС, то и 

разработка профилактических мероприятий является довольно сложной 
задачей. Первичная профилактика внезапной смерти грудного ребенка 
нацелена на здоровое поведение всей популяции. Вторичная профилакти-
ка с помощью соответствующих мероприятий выявляет предрасположен-
ных индивидуумов и ограничивается оздоровительными мероприятиями в 
этой группе. Третичная профилактика предполагает лечение заболевшего, 
чтобы предупредить развитие осложнений, однако последняя выпадает 
при внезапной детской смерти из-за ее окончательности. Педиатрия  
характеризуется тем, что в ней чаще, чем в других отраслях медицины, 
следуют стратегии первичной и вторичной профилактики. 

Первичная профилактика включает следующие мероприятия:  
1) оптимизацию условий сна: 
– укладывание на спину; 
– использование спального мешка; 
– обеспечение отдельной кроватью; 
– поддержание температуры в помещении 18–20 ºС; 
2) отказ от курения; 
3) грудное вскармливание. 
Вторичная профилактика включает: 
1) идентификацию групп риска; 
2) консультацию и обслуживание групп риска; 
3) аппаратное домашнее мониторирование. 
Принцип первичной профилактики состоит в том, чтобы устранить 

совокупность возможных факторов внезапной детской смерти. Из-за 
имеющихся неясностей в патофизиологическом процессе конкретные  
методы устранения в настоящее время могут быть определены только на 
основании эпидемиологических исследований, т. е. эмпирически.  
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ПЕРВИЧНАЯ ПРОФИЛАКТИКА 
Антенатальные мероприятия. Первичная профилактика СВС сво-

дится к медицинскому обучению населения и совершенствованию работы 
центров планирования семьи для того, чтобы женщина уже в момент пла-
нирования беременности отказывалась от вредных привычек (курение, 
употребление алкоголя, наркотиков), соблюдала принципы рационально-
го питания, физической активности, образа жизни. 

Высокий риск СВДС ассоциирован с недоношенностью и низкой 
массой тела при рождении. Вот почему важна профилактика преждевре-
менных родов и рождения маловесного ребенка. Современные программы 
профилактики преждевременных родов успешно применяются в здраво-
охранении. Усиление контроля по наблюдению за беременными в соот-
ветствии с клиническими протоколами наблюдения при физиологически 
протекающей беременности, ведения физиологических родов, диагности-
ки и лечения болезней беременных, рожениц, родильниц, гинекологиче-
ских пациенток регламентировано приказом МЗ РБ от 05.02.2007 г. № 66.  

Оптимизация условий сна. В многочисленных исследованиях одно-
значно указывалось на то, что риск умереть у спящего на животе ребенка 
в 5–10 раз превышает таковой у ребенка, спящего на спине. Физиологиче-
ские исследования определили, что это среди прочего объясняется более 
легким пробуждением при положении на спине. Положение на боку так-
же сопряжено с большим риском, чем положение на спине. Приводимый 
аргумент опасности аспирации у грудных детей в качестве причины смер-
ти встречается чрезвычайно редко и риск его не возрастает при положе-
нии на спине. 

В 4–8 мес. младенцы начинают самостоятельно переворачиваться со 
спины на живот. Определенности в отношении безопасности этого нет. 
Ввиду того, что наблюдение за сменой положения ребенком во время ноч-
ного сна нереально, то рекомендуется или применять спальный мешок, 
который с боков прикрепляется к кровати и делает переворот невозмож-
ным, или обустраивать спальное место таким образом, чтобы в положе-
нии на животе риск внезапной смерти свести к минимуму.  

Для профилактики также рекомендуется соблюдать такие условия 
сна, при которых исключалось бы перегревание, задыхание, перекрытие 
дыхательных путей. Это включает использование плотного, но пропус-
кающего воздух матраца, проветриваемой огражденной кроватки, отказ от 
подушек, обкладывания по краям (в частности, так называемые гнездыш-
ки) и применение только легких постельных принадлежностей. Тяжелые 
перьевые перины, пушистые шерстяные овчины и несколько слоев одеял 
считаются неблагоприятными.  

Ряд авторов предлагают применение так называемых «голландских 
спальных мешков», которые оставляют свободными шею, голову и руки, 
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а в области ног обеспечивают достаточную свободу движений. Если они  
с помощью ремней прикрепляется к краю кровати, то активное перевора-
чивание становится невозможным. Перегрев, а также переохлаждение 
предотвращаются адекватной одеждой. 

Температура воздуха в детской комнате не должна по возможности 
превышать 18–20 ºС, хотя это в условиях проживания в квартирах с цен-
тральным отоплением и при многофункциональности помещений часто 
бывает затруднительным.  

Совместный сон с родителями во многих исследованиях рассматри-
вался как фактор риска. Опасность особенно возрастает, когда есть веро-
ятность перегрева и имеет место чрезмерное укрывание. Так, более высо-
кие риски были выявлены при ситуациях, когда ребенок всю ночь спал  
с родителями, когда площадь кровати была маленькая и когда определен-
ную роль играли алкоголь и никотин. Перегрев — одна из возможных 
причин СВДС. Дети первых месяцев жизни благодаря наличию в орга-
низме бурого жира лучше умеют защищаться от холода, чем от жары. 

В 1992 г. Американская академия педиатрии в качестве одной из 
важнейших мер профилактики СВС рекомендовала избегать укладывать 
детей первого года жизни на живот во время сна. На основании этого в 
США с 1994 г. была развернута национальная кампания «Back to Sleep», 
призванная убедить родителей в том, что их малыши должны спать на 
спине или на боку. За 4 года широкомасштабной просветительской кам-
пании количество маленьких американцев, спящих на животе, уменьши-
лось практически вдвое, а количество случаев смерти в колыбели сокра-
тилось втрое. 

Отказ от курения. Такой фактор риска, как курение, имеет большое 
значение. Он зависим от дозы. Из-за 10 выкуриваемых сигарет в день 
риск для беременной потерять своего ребенка на первом году жизни уве-
личивается в 5–6 раз. И вероятность тем больше, чем сильнее курение 
оказало влияние на плацентарную недостаточность и пренатальную дис-
трофию. Курение матери после родов и курение отца имеют сопостави-
мый эффект риска. Хотя никотин может передаваться через материнское 
молоко, тем не менее кормление грудью курящими матерями не связано с 
высоким риском. Поэтому грудное кормление, по крайней мере, в течение 
первых четырех месяцев жизни рекомендуется даже тогда, когда мать не  
в состоянии отказаться от курения. Но не желательно ей курить за час до 
кормления и во время кормления. 

По сравнению с требованием укладывать ребенка на спине, рекомен-
дации по отказу от курения воспринимаются гораздо хуже. Программы 
борьбы с никотином должны проводиться с начальных классов общеобра-
зовательной школы и учитывать влияние сверстников на подверженных 
ему детей. Кроме того, должна быть ограничена доступность сигарет. 
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Грудное вскармливание. Дети на раннем искусственном вскармлива-
нии имеют повышенный риск умереть от внезапной смерти. Этот риск, 
однако, частично обусловлен тем, что среди матерей, не кормящих гру-
дью, значительно большая доля курильщиц. Ввиду того, что грудное 
вскармливание, по меньшей мере, в течение 4–6 мес. имеет много пре-
имуществ и никаких выявленных недостатков, то рекомендации по груд-
ному вскармливанию с целью профилактики внезапной детской смерти 
особенно уместны. 

Вакцинация не является фактором риска СВДС, даже, наоборот, она 
защищает младенца от множества серьезных проблем. При отсутствии 
медицинских противопоказаний ребенок должен быть привит. 

Таким образом, эффективным способом первичной профилактики 
СВС является строгое соблюдение довольно простых рекомендаций по 
уходу за детьми первого года жизни: 

– укладывать ребенка спать на спине на плотном матраце без по-
душки; 

– не оставлять ребенка одного во время сна, как дневного, так и  
ночного; 

– избегать воздействия на ребенка во время сна резких звуков, све-
товых раздражителей, запахов;  

– поддерживать температурный комфорт (не перегревать и не пере-
охлаждать ребенка); 

– исключать тугое пеленание; 
– обеспечивать грудное вскармливание не менее 4 мес., при его  

отсутствии использовать современные адаптированные молочные смеси. 
Эти традиционные рекомендации должны быть предметом санитар-

ного просвещения в семьях. 

ВТОРИЧНАЯ ПРОФИЛАКТИКА 
Вторичная профилактика СВС заключается в том, чтобы идентифи-

цировать группы высокого риска и провести целенаправленные меро-
приятия. 

Идентификация групп риска. Поскольку причина СВДС не выяснена, 
то и факторы риска определены исключительно статистическими метода-
ми. Список основных факторов, повышающих риск возникновения СВДС, 
постоянно меняется по мере проведения новых исследований, но основ-
ные закономерности были определены еще в начале 90-х гг. 

Попытку выделить подгруппы грудных детей, имеющих больший 
риск, представляет Магдебургская таблица баллов СВДС (табл. 4). Это 
пример таблицы, с помощью которой можно подсчитать индивидуальный 
статистический риск. Однако подобные таблицы, как правило, справедли-
вы для отдельного региона и определенного промежутка времени. 
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Таблица 4 
Магдебургская таблица баллов СВДС 

Баллы Признаки риска 0 1 2 
Роды Мать < 21 года 

и/или масса тела  
< 1500 г 

Родов > 2 и/или 
масса тела 2500 г 

1-е или 2-е роды  
и масса тела  
> 2500 г 

Положение ребенка во сне На животе На боку На спине 
Постельные принадлеж-
ности 

Мягкий матрац 
и/или тяжелая 
перьевая перина 

Подушки и/или 
овчина 

Кровать зареше-
ченная и спаль-
ный мешок 

Курение матери > 10 сигарет в 
день 

< 10 сигарет в 
день 

Не курит 

Продолжительность  
грудного вскармливания 

< 2 нед. < 4 мес. > 4 мес. 

Примечание. При количестве баллов 0–3 риск СВДС составляет 1 : 100, при  
10 баллах значительно ниже — 1 : 1000. 

 
В Беларуси и ряде регионов России для своевременного прогнозиро-

вания риска развития СВС применяется специальная карта, включающая 
в себя три шкалы: шкалу социально-биологического риска, шкалу меди-
ко-биологического риска со стороны матери, шкалу медико-биологи-
ческого риска со стороны ребенка. Оценка каждого фактора проводится в 
баллах: наличие фактора — 1 балл, отсутствие — 0 баллов. Определяется 
риск высокой, средней и низкой степени. 

Шкала социально-биологического риска включает следующие  
параметры: 

1. Наличие у родителей и родственников наследственных и обмен-
ных заболеваний, наследственной предрасположенности к аллергии. 

2. Юный (до 18 лет) возраст матери. 
3. Низкий образовательный уровень матери (образование матери 

среднее, неполное среднее или начальное). 
4. Низкий образовательный уровень отца (образование отца среднее, 

неполное среднее или начальное). 
5. Проживание в сельской местности. 
6. Холодное время года (осень-зима). 
7. Метраж на одного человека в квартире менее 3 кв. м. 
8. Неполная семья. 
9. Курение матери во время и после беременности. 
10. Злоупотребление спиртными напитками родителей. 
11. Употребление одним или обоими родителями наркотических 

препаратов. 
12. Психические заболевания родителей. 
13. Комплекс «нежеланного ребенка». 
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14. Негативизм матери по отношению к ребенку. 
15. Наличие в семье случаев внезапной смерти детей до года. 
Оценка по шкале: 
– от 10 до 15 баллов — высокая степень риска развития СВДС; 
– от 5 до 9 баллов — средняя степень риска развития СВДС; 
– от 0 до 4 баллов — низкая степень риска развития СВДС. 
 
Шкала медико-биологического риска со стороны матери: 
1. Повторная беременность. 
2. Интервал между данными и предшествующими родами менее  

14 мес. 
3. Наличие у матери абортов. 
4. Выкидыши в анамнезе матери. 
5. Бесплодие в анамнезе матери. 
6. Наличие у матери инфекций, передающихся половым путем. 
7. Наличие у матери экстрагенитальной патологии. 
8. Поздняя постановка беременной на учет и отсутствие наблюдения 

беременной в женской консультации. 
9. Отягощенный акушерско-гинекологический анамнез. 
10. Отягощенный соматический анамнез матери. 
11. Многоплодная беременность. 
12. Преждевременные роды. 
13. Осложненное течение родов. 
14. Роды путем операции кесарева сечения. 
15. Задержка темпов внутриутробного развития.  
Оценка по шкале: 
– от 10 до 15 баллов — высокая степень риска развития СВДС; 
– от 5 до 9 баллов — средняя степень риска развития СВДС; 
– от 0 до 4 баллов — низкая степень риска развития СВДС. 

 
Шкала медико-биологического риска со стороны ребенка: 
1. Масса ребенка при рождении менее 2000 г. 
2. Масса ребенка при рождении более 4000 г. 
3. Оценка по шкале Апгар на первой минуте жизни менее 6 баллов. 
4. Морфофункциональная незрелость новорожденного. 
5. Нарушение процесса постнатальной адаптации. 
6. Мужской пол. 
7. Возраст 1–4 мес. 
8. Перенесенные после рождения и на первом месяце жизни пораже-

ния ЦНС различного генеза. 
9. Перенесенные после рождения и на первом месяце жизни ОРИ. 
10. Изменения на ЭКГ и Эхо-КГ различного характера. 
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11. Удлинение на ЭКГ интервала QТ у ребенка первого года жизни. 
12. Наличие у ребенка первого года жизни наследственных болезней 

обмена. 
13. Приступы внезапной слабости, потери сознания, посинения или 

резкого побледнения у ребенка первого года жизни. 
14. Приступы урежения ритма сердца у ребенка первого года жизни. 
15. Продолжительность грудного вскармливания менее 2 нед. 
Оценка по шкале: 
– от 10 до 15 баллов — высокая степень риска развития СВДС; 
– от 5 до 9 баллов — средняя степень риска развития СВДС; 
– от 0 до 4 баллов — низкая степень риска развития СВДС.  
 
Общая суммарная оценка по карте прогнозирования риска разви-

тия СВДС следующая: 
– от 30 до 45 баллов — высокая степень риска развития СВДС; 
– от 15 до 29 баллов — средняя степень риска развития СВДС; 
– от 0 до 14 баллов — низкая степень риска развития СВДС. 

 
Мероприятия, проводимые у младенцев с риском СВДС. Важным 

принципом наблюдения за детьми с высоким риском возникновения 
СВДС следует считать повышенное внимание к семьям, где имеется такой 
ребенок. Так, с началом внедрения диспансерного наблюдения за такими 
младенцами в Англии на основании идентификации высокого риска 
СВДС предотвратимая младенческая смертность за 4 года снизилась поч-
ти втрое, причем около 18 % этого снижения обусловлено исключительно 
усиленным наблюдением и более тщательным уходом за детьми с высо-
ким риском СВДС и санитарно-просветительной работой. 

Рядом авторов предлагается алгоритм диспансерного наблюдения  
и контроля детей из групп высокой и средней степени риска развития 
СВС [10]. 

Алгоритм диспансерного наблюдения и контроля детей из группы 
средней степени риска развития СВДС включает: 

– патронажи на дому участковым педиатром ребенка в возрасте до  
6 мес. — 1 раз в мес., от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 2 мес.; 

– регистрация ЭКГ с измерением интервала QT в возрасте до  
6 мес. — 1 раз в мес., от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 2 мес.; 

– проведение эхокардиографии в возрасте до 6 мес. — 1 раз в 3 мес., 
от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 6 мес.; 

– консультация врача-кардиолога в возрасте до 6 мес. — 1 раз в  
3 мес., от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 6 мес.; 

– консультация врача-невролога в возрасте до 6 мес. — 1 раз в мес., 
от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 6 мес. 
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Алгоритм диспансерного наблюдения и контроля детей из группы 
высокой степени риска развития СВДС: 

– патронажи на дому участковым педиатром ребенка в возрасте до  
1 года — 1 раз в мес.; 

– регистрация ЭКГ с измерением интервала QT в возрасте до 1 го-
да — 1 раз в мес.; 

– проведение эхокардиографии в возрасте до 6 мес. — 1 раз в мес., 
от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 2 мес.; 

– консультация врача-кардиолога в возрасте до 6 мес. — 1 раз в 
мес., от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 2 мес.; 

– консультация врача-невролога в возрасте до 6 мес. — 1 раз в мес., 
от 6 мес. до 1 года — 1 раз в 2 мес.; 

– консультация врача-генетика в возрасте до 1 мес., далее — по по-
казаниям; 

– кардиореспираторный мониторинг для непрерывной регистрации 
пульса и частоты дыханий. 

Дети группы риска, страдающие респираторными заболеваниями, 
требуют исключительного внимания. В течение болезни, особенно в пери-
од реконвалесценции, целесообразно обеспечить тщательное наблюдение 
родителей и медицинского персонала за ребенком в период сна. При воз-
никновении жизнеугрожающих состояний необходимо оказать младенцу 
неотложную помощь с последующей его госпитализацией. Важно обеспе-
чить свободное дыхание через нос и увлажнение воздуха в помещении. 

Наряду со шкалами для идентификации подверженных детей предла-
гается целый ряд диагностических мероприятий, в частности полисомно-
графия, при этом производится регистрация показателей ЭЭГ, электро-
окулограммы, ЭМГ и дыхания (ороназальный поток воздуха, двигательные 
движения грудной и брюшной стенок и уровень насыщения крови кисло-
родом). Однако этот метод не может применяться в качестве скрининго-
вого для распознания СВДС-предиктов в неселекционированном коллек-
тиве грудных детей. Полисомнография целесообразна после перенесенных 
жизнеугрожающих состояний, при определенных симптомах нарушения 
архитектуры сна или кардиореспираторной регуляции. 

У части детей с высоким риском развития СВДС при ассоциации с 
наследственным СУИ QT оправдано использование в целях профилакти-
ки жизнеугрожающих нарушений ритма сердца β-блокаторов. Результаты 
масштабного наблюдения более 34 000 новорожденных детей, которым на 
третий-четвертый день жизни было проведено ЭКГ-исследование, пока-
зали, что величина интервала QT, измеренная на первой неделе жизни, 
была больше у младенцев, которые впоследствии умерли от СВДС, по 
сравнению с детьми, которые дожили до одного года или умерли на пер-
вом году жизни от других причин.  
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В течение первого года жизни 24 ребенка погибли, причиной смерти 
был признан СВДС. У половины из них выявлялся СУИ QT на первой не-
деле жизни. Относительный риск СВДС у детей с СУИ QT составил 41,6. 
Этот факт доказал ценность неонатального ЭКГ-скрининга, который стал 
обязательным во многих странах мира. Результаты наблюдения почти 
1000 семей показали, что профилактическое назначение детям с СУИ QT 
β-блокаторов в течение нескольких месяцев уменьшило смертность в этой 
группе до 3 %. Вместе с тем дискутируется вопрос о том, оправдан ли 
риск такого лечения. Решить проблему более радикально помогло бы ге-
нетическое исследование. Назначение β-блокаторов намного эффективнее 
у пациентов с генотипом LQT1 или LQT2, чем с подтипом LQT3. У детей 
с первым вариантом синдрома назначаются β-блокаторы пролонгирован-
ного действия в суточной дозе 1,5–2 мг/кг. У пациентов с LQT3 повыше-
ние эффективности достигается совместным назначением β-блокатора  
и блокатора натриевых каналов мексилетина или аллапинина. 

Когда выявлена группа риска, встает вопрос о проведении рацио-
нальных мероприятий. При этом речь может идти об интенсивно прово-
димых индивидуальных консультациях по устранению факторов риска. 

Дальнейшим мероприятием по профилактике СВДС является прове-
дение мониторинга с помощью кардиореспираторного монитора. Данный 
способ позволяет выявлять возникновение жизнеугрожающих тахиарит-
мий и респираторной дисфункции, расценивая их как потенциальную  
угрозу СВС, и делает возможной дифференцированную превентивную те-
рапию. В стационарах для этих целей используются полифункциональные 
медицинские мониторы. Мониторы, предназначенные для применения  
в домашних условиях, представляют собой портативные, достаточно 
удобные в эксплуатации приборы, регистрирующие движения грудной 
клетки ребенка при дыхании (за счет измерения торакального импеданса) 
и сигнализирующие о наступлении респираторной паузы заранее задан-
ной продолжительности. Эти мониторы предназначены для регистрации 
центрального апноэ, они неэффективны в случаях обструктивного апноэ. 
С помощью современных многофункциональных мониторов могут быть 
зафиксированы ритм дыхания, ЧСС, насыщение крови кислородом мето-
дом пульс-оксиметрии в сочетании с логическим анализом этих парамет-
ров. Оптимальным считается мониторинг с автоматическим сбором и 
хранением полученных данных. Несомненным плюсом использования 
мониторов является то, что они успокаивающе действуют на матерей.  
Назначение домашнего мониторинга для ребенка, родившегося после пре-
дыдущего случая внезапной смерти ребенка в семье, вполне оправдано  
с учетом переживания родителей, тогда как для морфофункционально не-
зрелого диспластичного ребенка, родившегося у много курящей матери, 
из-за сомнительного сотрудничества родителей с медицинским персона-
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лом такое назначение, несмотря на более высокий риск, оказывается бес-
смысленным. У детей с высоким риском развития СВС целесообразно 
проводить домашний мониторинг в период сна в течение первых 4–6 мес. 
жизни. 

Медикаментозная превентивная терапия. Некоторые дети из 
групп риска нуждаются в специальном лечении. Выбор лечебного средст-
ва при расстройствах дыхания во сне у детей зависит от конкретных вари-
антов нарушения. Из лекарственных препаратов с наибольшим успехом 
при центральном апноэ у грудных детей используются ксантиновые про-
изводные. Кофеин назначают из расчета 20 мг/кг внутривенно, поддержи-
вающая доза составляет 2,5–5 мг/кг один раз в день ежедневно. Целесооб-
разно определять уровень кофеина в плазме, его терапевтические пределы 
колеблются в пределах 10–20 μг/мл. Теофилин применяется перорально  
в дозе насыщения 6 мг/кг, поддерживающая доза составляет 3 мг/кг в  
два или три приема. Период полураспада теофилина варьирует между  
12 и 56 ч. Уровни в плазме должны поддерживаться между 6 и 13 μг/мл. 
Первыми признаками передозировки являются раздражение и тахикардия. 
Необходимо подчеркнуть, что назначение ксантиновых производных це-
лесообразно лишь детям с доказанными респираторными дисфункциями  
в виде апноэ. Если потенциальная угроза СВС связана с риском развития 
жизнеугрожающих тахиаритмий или имеются отчетливые проявления 
ГЭР, данные препараты малооправданы, т. к. ксантины приводят к повы-
шению электрической нестабильности миокарда, провоцируют рвоту  
и срыгивания. 

Было доказано, что выраженность и длительность апноэ у детей  
может быть уменьшена за счет ритмической сенсорной стимуляции (так-
тильной или вестибулярной). На этом принципе основаны так называемые 
плавающие или качающиеся кроватки для детей, колеблющиеся воздуш-
ные матрасы и традиционные люльки. 

Сильным стимулятором дыхания является доксапрам, который при-
меняется при лечении апноэ недоношенных в дозе 0,5–2,0 мг/кг/ч путем 
непрерывной инфузии. Данный препарат, вероятно, воздействует как на 
периферические хеморецепторы, так и на дыхательные центры. 

Серьезную проблему могут представлять рефлюкс-ассоциированные 
апноэ, выявляемые у некоторых детей с ОЖУЭ. В частности, лечение ГЭР 
у детей с исходно высоким риском СВС является профилактикой разви-
тия этого синдрома. При легком течении ГЭР достаточно держать ребенка 
в вертикальном положении во время кормления и на протяжении часа по-
сле него и стремиться не провоцировать срыгивания. В тяжелых случаях 
ребенок должен круглосуточно находиться в полусидячем положении или 
лежать на спине с приподнятым головным концом кровати (примерно на 
25–40 %). Целесообразно использование лечебных смесей (например, 
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«Беллакт АР», «Нутрилак АР», «НАН антирефлюкс», «Фрисовом», «Сем-
пер Лемолак»), дробное кормление, увеличение числа кормлений на 2–3, 
назначение антацидов, прокинетиков. 

Дети с признаками незрелости ЦНС нуждаются в назначении  
ноотропных препаратов, которые обладают следующими эффектами: кор-
рекция корково-подкорковых взаимоотношений, становление защитной 
функции симпатоадреналовой системы, трофическое воздействие на веге-
тативные центры, усиление биоэнергетических резервов нейронов без их 
истощения, повышение толерантности к экзогенным стрессорным аген-
там. Ноотропные препараты со стимулирующим компонентом (аминалон, 
пикамилон, ноотропил) способствуют становлению защитной функции 
симпатоадреналовой системы. Препараты с седативным эффектом (фени-
бут, пантогам) содействуют нормализации корково-подкорковых взаимо-
связей и системы сон–бодроствование. 

У детей с вероятным нарушением β-окисления жирных кислот важ-
ным профилактическим подходом является уменьшение продолжитель-
ности пауз при кормлениях, особенно ночью. Целесообразно назначение 
карнитина в дозе 100 мг/кг/сут перорально, что особенно оправдано у де-
тей с признаками задержки физического развития. При нарушении мета-
болизма жирных кислот с длинной цепью рекомендуется диета с низким 
содержанием жиров, обогащенная углеводами и содержащая преимуще-
ственно жирные кислоты с короткой и средней длиной углеродной цепи. 
Возможно назначение таким пациентам рибофлавина в дозе 30–80 мг/сут 
перорально, что особенно актуально при подозрениях на множественную 
недостаточность ацилдегидрогеназ. Применение данных препаратов целе-
сообразно также у таких младенцев на фоне интеркурентных заболеваний 
либо в период реконвалесценции. 

Медикаментозная превентивная терапия также включает применение 
витаминов-антиоксидантов (витамины А, С, Е) и микроэлементов (селен), 
с чередованием их на протяжении всего первого года жизни. Дети первого 
года жизни требуют своевременного выявления и коррекции низкого 
уровня гемоглобина, дефицита железа и микроэлементов, т. к. анемия  
ассоциируется с повышением числа эпизодов апноэ и цианоза у детей 
раннего возраста.  

Таким образом, прогнозирование риска развития СВС, мониторинг 
респираторной и сердечной деятельности у детей группы риска и превен-
тивная медикаментозная терапия могут значительно снизить смертность 
детей от СВС. 
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Заключение 
Таким образом, в настоящее время изучены многие аспекты СВДС, в 

частности его эпидемиология, факторы риска, патоморфологические осо-
бенности, хронобиологические аспекты; выделены основные группы риска 
по развитию синдрома; составлены таблицы и шкалы для распознавания 
высокого риска. За 25 лет изучения улучшилась диагностика, разработаны 
основные гипотезы развития синдрома, достигнуто снижение смертности. 
В вопросах профилактики наиболее успешно зарекомендовали себя мето-
ды воздействия на социально-демографические и перинатальные факторы 
риска. Актуальной остается разработка способов профилактики синдрома 
с акцентом на кардиальные, респираторные и метаболические механизмы 
его развития. Дальнейшие исследования перспективны в плане изучения 
патофизиологических и молекулярно-генетических механизмов развития 
синдрома, а также разработки программы эффективных превентивных 
мероприятий. В США, Англии и Австралии были разработаны и хорошо 
зарекомендовали себя следующие основные стратегические направления 
профилактики СВС, в основном связанные с социальной сферой: 

– широкое ознакомление общественности с данной проблемой; 
– формирование общественных организаций, в состав которых вхо-

дят служащие медицинских и социальных сфер обслуживания, задачей 
которых является санитарно-просветительская работа в семьях, имеющих 
детей раннего возраста, а также семьях, планирующих рождение ребенка; 

– организация социальной системы поддержки семей, потерявших 
ребенка раннего возраста, в том числе от СВС; 

– формирование общественных фондов финансовой поддержки на-
учных исследований по проблеме СВС; 

– разработка и реализация государственных программ финансиро-
вания, формирование комитетов и специальных служб, занимающихся 
исключительно вопросами, связанными с проблемой СВС. 

Программа профилактики развития жизнеугрожающих состояний и 
СВС включает выделение групп риска на основании характерных клини-
ко-инструментальных предикторов, а также диспансерное наблюдение 
детей из групп риска. Существенный прогресс в профилактике СВС дос-
тигнут благодаря популяризации проблемы, ознакомлению с ней не толь-
ко специалистов-медиков, но и широких масс населения. 

 36



Тесты 
 

Укажите один правильный ответ. 
1. Особенности СВС детей грудного возраста следующие: 
1) чаще встречается у мальчиков; 
2) характерен пик в возрасте 2–4 мес.; 
3) сезонность с подъемом в холодное время года (осень-зима); 
4) вероятность развития намного выше в ночное время; 
5) все ответы верны; 
6) все ответы неверны. 

2. СВДС — внезапная смерть грудного ребенка в возрасте до одного 
года, которая остается необъяснимой после проведения полного посмерт-
ного исследования, включающего: 

1) вскрытие, исследование места смерти и анализ медицинской до-
кументации; 

2) вскрытие и анализ медицинской документации; 
3) вскрытие и исследование места смерти. 

3. Группа «near miss SIDS» — это: 
1) нелетальная форма СВС детей грудного возраста; 
2) летальная форма СВС детей грудного возраста. 

4. К группе детей с высоким риском развития СВС не относятся: 
1) недоношенные дети с массой тела при рождении менее 2000 г; 
2) сибсы жертв СВС детей грудного возраста; 
3) дети, перенесшие очевидные жизнеугрожающие состояния; 
4) младенцы, больные пневмонией. 

5. Основные механизмы танатогенеза при СВДС: 
1) респираторная гипотеза (различные виды нарушения дыхания в 

период сна); 
2) кардиальная гипотеза (развитие жизнеугрожающих аритмий); 
3) status thymicolymphaticus; 
4) верны ответы 1 и 2; 
5) верны ответы 1 и 3. 

6. Типы апноэ у детей раннего возраста следующие: 
1) центрального генеза;  
2) обструктивного происхождения; 
3) смешанного генеза; 
4) все ответы неверны; 
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5) все ответы верны. 
7. Апноэ центрального генеза — это: 
1) апноэ, при котором в конце выдоха одновременно исчезают дыха-

тельные движения и ток воздуха через дыхательные пути; 
2) апноэ, при котором отсутствует прохождение воздуха через дыха-

тельные пути, но сохраняются движения грудной клетки; 
3) апноэ, которое представляет собой эпизод центрального апноэ, за 

которым следует обструктивное апноэ. 

8. Апноэ обструктивного генеза — это: 
1) апноэ, при котором в конце выдоха одновременно исчезают дыха-

тельные движения и ток воздуха через дыхательные пути; 
2) апноэ, при котором отсутствует прохождение воздуха через дыха-

тельные пути, но сохраняются движения грудной клетки; 
3) апноэ, которое представляет собой эпизод центрального апноэ, за 

которым следует обструктивное апноэ. 

9. Физиологическое апноэ не должно превышать (с): 
1) 10;  2) 15;  3) 20. 

10. Патологическим считается апноэ, которое: 
1) имеет продолжительность более 20 с; 
2) сочетается с брадикардией, цианозом, бледностью кожи и/или вы-

раженной мышечной гипотонией, независимо от продолжительности; 
3) все ответы верны; 
4) все ответы неверны. 

11. Причинами апноэ у новорожденных могут быть все, за исключе-
нием следующего: 

1) менингита; 
2) гипогликемии; 
3) внутричерепного кровоизлияния; 
4) гипергликемии. 

12. Для защитной arousal-реакции, ответственной за восстановление 
дыхания после пролонгированного апноэ, не характерно: 

1) активное расширение дыхательных путей; 
2) форсированное дыхание (возникновение одышки); 
3) выраженная ригидность затылочных мышц; 
4) пробуждение. 

13. Развитию аритмии у детей первого года жизни способствует: 
1) наличие фрагментов специализированной проводящей ткани 

сердца, не подвергшейся резорбционной дегенерации; 
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2) незрелость регуляторных центров продолговатого мозга, ответст-
венных за кардиореспираторный контроль; 

3) выраженный дисбаланс между симпатической и парасимпатиче-
ской иннервацией сердца; 

4) все ответы верны. 

14. Максимальное значение интервала QT наблюдается у детей в 
возрасте (мес.): 

1) 1;  2) 2–4;  3) 4–6;  4) 6–8. 

15. Нормативные параметры интервала QT (мс) у детей 2–4 мес. сле-
дующие: 

1) 409 ± 12;  2) 399 ± 14;  3) 365 ± 24;  4) 278 ± 13. 

16. У детей из группы риска по развитию СВДС патологическими 
могут считаться все изменения ЭКГ (по данным холтеровского монитори-
рования), за исключением следующего: 

1) эпизоды брадикардии менее 60 уд./мин; 
2) паузы ритма продолжительностью более 1,2 с; 
3) выскальзывающие сокращения; 
4) частая экстрасистолия с узким или широким комплексом QRS,  

наличие сложных нарушений ритма в виде политопной экстрасистолии, 
парасистолии; 

5) значение корригированного интервала QT менее 440 с. 

17. Фаза быстрого (пародоксального) сна имеет максимальную про-
должительность у детей: 

1) первого года жизни; 
2) 4–5 лет; 
3) 10–12 лет; 
4) 14–15 лет. 

18. Направления превентивных мероприятий при СВДС следующие: 
1) предупреждение нарушений в уходе за новорожденными и детьми 

первого года жизни; 
2) выявление детей группы риска по развитию СВС, проведение не-

обходимой терапии; 
3) мониторинг дыхательной и сердечной деятельности у детей из 

группы высокого риска; 
4) все ответы верны; 
5) все ответы неверны. 
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Ответы: 1 — 5; 2 — 1; 3 — 1; 4 — 4; 5 — 4; 6 — 5; 7 — 1; 8 — 2;  
9 — 3; 10 — 3; 11 — 4; 12 — 3; 13 — 4; 14 — 2; 15 — 1; 16 — 5; 17 — 1; 
18 — 4. 
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Приложение 
 

Схема лабораторной диагностики СВДС 
 

Показания  
к обследованию 

 Клинические: 
гипоглекимия неясного генеза, карнити-
новая недостаточность, кардиомиопатия 
неясного генеза, Рейе-подобный синдром 

 Анамнестическое: 
установленный СВДС у сибсов 

 Патологоанатомическое: 
установленный патологоанатомический 
диагноз СВДС 

↓       ↓         ↓    ↓ 
Материал для 
исследования 

 Нативные/сухие пробы крови и мочи  Образцы органов и тканей, 
полученных при аутопсии 

 Сухие пробы крови из базы 
скрининга новорожденных 

 ↓       ↓         ↓    ↓ 
Объем  

обследования 

 

 Во время острого приступа: 
1. Определение свободного и 
связанного карнитина в плаз-
ме крови. 
2. Определение ацилкарнити-
нов, аминокислот и органиче-
ских кислот в плазме крови. 
3. Определение глюкозы, мо-
лочной кислоты, аммиака в 
плазме крови. 
4. Определение кетоновых тел 
в моче 

 После приступа: 
1. Определение органических кислот в моче (ис-
ходное и после голодания). 
2. Определение свободного и связанного карни-
тина в плазме крови и моче (исходное и после 
голодания). 
3. Определение глюкозы, свободных жирных 
кислот, кетоновых тел, аммиака, карнитина,  
лактата, пировиноградной кислоты после голо-
дания. 
4. Определение наиболее частых мутаций, свя-
занных с СВДС, в ДНК, выделенной из крови 

 1. Накопление липидов, жирных 
кислот и свободного и связанного 
карнитина в печени, скелетных 
мышцах, мышце сердца. 
2. Исследование пятен крови на 
наличие ацилкарнитинов, амино-
кислот и органических кислот. 
3. Определение наиболее частых 
мутаций, связанных с СВДС, в 
ДНК, выделенной из тканей или 
пятен крови 

 ↓       ↓         ↓    ↓ 
Место  

проведения  
исследования 

 
РНПЦ «Мать и дитя»  

(клинико-диагностическая генетическая лаборатория) 

 По п. 1: патологоанатоми-
ческое бюро; Государст-
венная служба медицин-
ских судебных экспертиз 
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