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Материалы и методы. Обследовано 100 боль-
ных: 1-ю, основную группу составили 80 детей с ХБП, ко-
торые были распределены на подгруппы: 1А — 30 боль-
ных с I стадией ХБП, 1Б — 30 пациентов с II стадией 
ХБП, 1В — 20 больных с III–IV стадиями ХБП. Группу 
контроля составили 20 условно-здоровых детей в возрас-
те от 1 года до 17 лет. Все дети комплексно обследованы, 
у всех проведено количественное определение содержания 
МСP-1 в моче методом ELISA. 

Результаты. Исходом ХБП у детей чаще является бак-
териальная стадия тубулоинтерстициальной болезни почек 
(80%), ассоциированной с врождёнными аномалиями ор-
ганов мочевой системы, рефлюкс-уропатией, уролитиазом. 
У 15,7% детей ХБП сформировалась в исходе хронического 
гломерулонефрита (9%); врождённо-наследственных неф-
ропатий (6,7%), реже (4,4% детей) — как исход гемолити-
ко-уремического синдрома. У больных с I стадией ХБП 
установлено значимое повышение содержания мочевой экс-
креции MCP-1 (19,5 ± 1,2 пг/мл) по сравнению с его уров-
нями у детей группы контроля (14,4 ± 0,22 пг/мл; р < 0,001). 
При прогрессировании нефросклероза отмечалось су-
щественное постадийное повышение уровней MCP-1:  
у больных с ХБП II стадии — 22,7 ± 1,32 пг/мл; у боль-
ных с ХБП III–IV — 72,3 пг/мл ± 1,02 пг/мл; р < 0,001). 
При этом установлены значимые корреляции между ча-
стотой артериальной гипертензии (r = –0,52; р < 0,05), ми-
кроальбуминурией (r = –0,8; р < 0,05) и нарастанием уров-
ня МСР-1 в моче у детей с ХБП.

Заключение. Уровень MCP-1 при ХБП у детей явля-
ется ранним маркером структурного повреждения почек 
и может использоваться как биомаркер прогрессирующе-
го течения ХБП, что важно для коррекции терапии с целью 
замедления формирования необратимых морфологических 
изменений почек и снижения их функции.

* * *
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Актуальность. Определение активности пищевари-
тельных ферментов при атопическом дерматите (АД) у де-
тей является актуальным для понимания комплексного 
патогенеза заболевания, выявления коморбидных состо-
яний и разработки эффективных методов лечения, направ-
ленных не только на кожу, но и на восстановление функ-
циональных изменений желудочно-кишечного тракта.  
Цель: определить изменения активности пищеваритель-
ных ферментов при тяжёлом течении АД у детей.

Материалы и методы. Обследовано 128 детей в воз-
расте от 8 мес до 2 лет с тяжёлым течением АД. В период 
обострения заболевания проводили количественное опре-
деление содержания пепсиногена, амилазы, липазы, ще-
лочной фосфатазы, аспартатаминотрансферазы и алани-
наминотрансферазы в сыворотке крови детей. Результаты 
сравнивали с данными, полученными у 44 условно здоро-
вых детей того же возраста. 

Результаты. У больных с тяжёлым течением АД 
в период обострения регистрировалось выраженное по-
вышение содержания пепсиногена в сыворотке кро-
ви (137,50  ± 6,27 ед/мл; р < 0,001). Уровень амила-
зы был ниже в 1,9 раза в сравнении с группой контроля  
(37,50 ± 1,63 ед/мл; р < 0,001). Одной из причин этих изме-
нений может быть функциональная диспепсия. При этом 
было отмечено повышение активности липазы в сыворот-
ке крови (55,52 ± 2,59 ед/мл; р < 0,001), что, возможно, свя-
зано с увеличением высвобождения свободных жирных 
кислот. Уровень щелочной фосфатазы в период обостре-
ния тяжёлого АД был ниже, чем у детей контрольной груп-
пы (169,30 ± 10,74 ед/мл; р < 0,001). Учитывая, что щелоч-
ная фосфатаза является цинк-зависимым ферментом, воз-
можной причиной снижения может быть дефицит цинка 
у таких больных. Установлено повышение содержания ас-
партатаминотрансферазы (44,93 ± 1,68 ед/мл; р < 0,001) 
и аланинаминотрансферазы (26,56 ± 1,11 ед/мл; р < 0,001), 
которое превышало соответственно в 1,9 и 1,5 раза содер-
жание указанных ферментов в крови условно здоровых де-
тей. Выявленные изменения активности ферментов у боль-
ных с тяжёлым течением АД не являются специфическими, 
они служат маркерами системных метаболических нару-
шений и тяжести течения заболевания.

Заключение. У детей с тяжёлым течением АД в пе-
риод обострения отмечаются выраженные нарушения ак-
тивности гидролаз и аминотрансфераз в сыворотке крови, 
что отражает воспалительный процесс в тканях поджелу-
дочной железы, печени и желудка. Данное обстоятельство 
определяет необходимость контроля активности этих фер-
ментов в динамике и принимать во внимание при выборе 
тактики лечения заболевания. 

* 		  * *
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Актуальность. Гиповитаминоз D признан глобальной 
проблемой здравоохранения. Дети паллиативной группы 
подвержены крайне высокому риску дефицита витамина D 
вследствие гиподинамии, нутритивных нарушений и при-
ёма препаратов, нарушающих метаболизм витамина D. 
Цель: определить обеспеченность витамином D детей, на-
ходящихся под паллиативным наблюдением.

Материалы и методы. Обследовано 250 детей, находя-
щихся под паллиативным наблюдением, в возрасте 2–18 лет 
(медиана возраста — 8,9 [5,1; 11,7] года). Гендерное распре-
деление: мальчики — 149 (59,6%), девочки — 101 (40,4%). 
Анализ обеспеченности витамином D проводили по уровню 
общего 25(OH)D в сыворотке крови на основании следую-
щих критериев: дефицит витамина D — при уровне 25(OH)
D менее 20 нг/мл; недостаточность — 20–30 нг/мл;  
оптимальный уровень (норма) — 30–50 нг/мл; высокий 
уровень — 50–100 нг/мл, токсическая концентрация (ги-
первитаминоз D) — более 100 нг/мл. Количественные дан-
ные представлены в виде медианы и квартилей (Me [LQ25; 
UQ75]), а категориальные данные — в виде числа наблю-
дений и частоты в процентах (n (%)).

Результаты. В общей когорте детей медиана уров-
ня 25(OH)D в сыворотке крови составила 21,9 [14,9; 34,13] 
нг/мл (min 2,3 нг/мл, max > 160,0 нг/мл). Суммарно нали-
чие дефицита/недостаточности витамина D было выявле-
но у 167 (66,8%) детей. Гендерных различий в уровне ви-
тамина D не обнаружено (p = 0,053). Установлена значимая 
обратная корреляция между возрастом больных и уровня-
ми 25(OH)D (rS = −0,34; p < 0,001). Для дальнейшего ана-
лиза больные в зависимости от наличия приёма витамина 
D были распределены на 2 группы. Группа 1 (n = 113): при-
ём холекальциферола в дозе 500–2000 МЕ/сут ≥ 3 мес. Ме-
диана 25(OH)D — 31,6 [22,1; 41,4] нг/мл (диапазон: 12,5– 
> 160 нг/мл). Распределение статуса витамина D: дефи-
цит — 13,3%, недостаточность — 31,0%, норма — 43,3%, 
высокий уровень — 11,5%, гипервитаминоз — 0,9%. Сум-
марно 25(OH)D < 30 нг/мл — 44,3%. Группа 2 (n = 137): без 
приёма витамина D. Медиана 25(OH)D — 16,4 [11,0; 29,9] 
нг/мл (диапазон: 2,3–54,8 нг/мл). Распределение статуса ви-
тамина D: дефицит — 67,2%, недостаточность — 18,2%, 
норма — 13,1%, высокий — 1,5%. Суммарно 25(OH)D 
< 30 нг/мл — 85,4%.

Заключение. Выявлена низкая обеспеченность вита-
мином D у детей паллиативной группы, наблюдаемая да-
же при профилактическом приёме холекальциферола. Ши-
рокая вариабельность уровней 25(OH)D в ответ на приём 
витамина D (от дефицита до гипервитаминоза) указывает 
на недостаточную эффективность стандартных схем и не-
обходимость персонализированного дозирования холе-
кальциферола на основе регулярного мониторинга уров-
ня 25(OH)D в сыворотке крови.

* * *
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Актуальность. В последние годы ведущей этиологиче-
ской причиной гипертрофической кардиомиопатии (ГКМП) 
принято считать патогенные варианты в генах, кодирую-
щих белки саркомера. Однако генетические исследования 
показали, что детерминанты фенотипа ГКМП могут быть 
многофакторными, а генетическая причина заболевания 
остаётся неясной в половине случаев. Цель: определить 
особенности клинического течения ГКМП без идентифи-
цированной молекулярно-генетической причины у детей.

Материалы и методы. Проведена молекулярно-гене-
тическая диагностика 191 ребёнку с ГКМП в объёме: рас-
ширенная кардиологическая панель (420 генов) — у 158 де-
тей, секвенирование клинического экзома — у 24 больных, 
полного экзома — у 3 детей, семейный сегрегационный ана-
лиз с помощью секвенирования по Сэнгеру — у 6 больных.

Результаты. В качестве причины заболевания 
у 77 (40%) детей верифицированы нуклеотидные ва-
рианты в гене MYH7, у 48 (25%) — в гене MYBPC3, 
у 30 (16%) — в следующих генах: TPM1, MYL2, FHL1, JPH2, DES,  
TNNT2, AKAP9, SCN5A, FLNC, TNNI3, MYL3, TTN, CAC-
NA1C, PRDM16, RYR2, TCAP, ACTC1, TRIM63, FHOD3. 
У 36 (19%) больных достоверную причину ремоделиро-
вания миокарда выявить не удалось. Подгруппу боль-
ных без идентифицированной причины ГКМП состави-
ли 5 (14%) девочек и 31 (86%) мальчик. Медиана возраста 
составила 7,6 [0,9–11,6] лет, медиана продолжительно-
сти наблюдения составила 2,5 [1,87–4,30] года. Семей-
ный характер заболевания отмечался у 8 больных, при 
этом 2 из детей были родными сибсами. Обструктивная 
форма заболевания была у 8 больных. Медиана толщины 
межжелудочковой перегородки составила 13,64 [10,00–
19,00] мм и 4,20 [2,70–5,61] Z-score, задней стенки лево-
го желудочка — 8,10 [6,00–13,00] мм и 2,58 [1,72–3,92] 
Z-score. Гипертрофия правого желудочка была выявлена 
у 3 детей, нарушение диастолической функции по перво-
му типу — у 20 больных, пограничная лёгочная гипертен-
зия — у 1 (38 мм рт. ст.) больного. При электрокардиогра-
фическом исследовании, включая суточное мониториро-
вание по Холтеру, у 4 детей регистрировался феномен 
Вольфа–Паркинсона–Уайта и у 1 — короткий эпизод су-
правентрикулярной тахикардии с частотой сердечных со-
кращений 122–164 уд/мин однократно. МРТ сердца с вну-
тривенным контрастированием была проведена 9 больным, 
при этом у 4 были выявлены фиброзные изменения в объё
ме 5–10%, с увеличением в динамике до 7–25%. Медиана 
уровня N-терминального фрагмента мозгового натрийуре-
тического пептида составила 193,00 [80,83–698,45] пг/мл.  
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