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ВВЕДЕНИЕ 
Врожденные пороки сердца (ВПС) являются одними из самых распространенных 

врожденных аномалий развития у детей. По частоте встречаемости они занимают третье место 

после пороков опорно-двигательного аппарата  и центральной нервной системы. Ежегодно в 

развитых странах рождается 35 - 50 тыс. детей с пороками сердца. По статистическим данным в 

России не менее 30% из всех врожденных аномалий развития составляют ВПС и  их удельный 

вес постоянно увеличивается. В 90-ые годы прошлого столетия ежегодно в Российской 

Федерации рождалось примерно 17,5 тыс. детей с ВПС (1,7% новорожденных), то в начале  21 

века уже 30 тыс. детей (2,5% новорожденных детей).  
Среди заболеваний органов кровообращения у детей грудного возраста ВПС имеют 

первостепенное значение, так как они являются одной из основных  причин младенческой и 

детской смертности. Летальность при ВПС чрезвычайно высока при естественном течении 

порока. В России ВПС приводят к 11% младенческих смертей и до 50% всех смертей, 

связанных с пороками развития. Большинство детей с ВПС погибают в грудном возрасте, 

преимущественно в первые месяцы жизни (70%) от сердечной недостаточности и 

бактериальных инфекций. 
В настоящее время значительно возрос уровень диагностики и эффективность лечения 

аномалий сердца. Повсеместное  использование в лечебно-профилактических учреждениях 

ультразвуковых методов  исследования плода в пренатальный период и после рождения 

ребенка позволяют выявлять ВПС и проводить их коррекцию в  ранние сроки. Наряду с 

традиционным хирургическим лечением внедряются эндоваскулярные методы коррекции  

ВПС, с помощью которых можно проводить щадящие паллиативные или радикальные 

операции.  
В клинической практике основная роль в первичном распознавании  ВПС принадлежит 

врачам первичного звена, преимущественно неонатологам и педиатрам. Это послужило 

основанием для написания учебного пособия для студентов старших курсов с целью 

повышения качества их знаний по вопросам своевременной клинической диагностики ВПС. 
  
 

1. КРОВООБРАЩЕНИЕ ПЛОДА И НОВОРОЖДЕННОГО 
1.1. Эмбриология и анатомия сердца плода 

Закладка сердца появляется у эмбриона в конце 2й недели развития из простой трубки 

(стадия трубчатого сердца), через которую кровь переходит одним сплошным потоком. В 

конце 3-й - начале 4-й недели у эмбриона неравномерный рост сердечной трубки приводит к 

изменению и усложнению формы. Образуется сигмовидное сердце, в котором различают 

венозный синус, следующий за ним венозный отдел, артериальный отдел (первичный 

желудочек) и затем артериальный ствол. В этот период сердце начинает сокращаться. В 

дальнейшие стадии развития венозный и артериальный отделы сердца разрастаются и между 

ними возникает глубокая перетяжка. Из венозного отдела образуются два больших выроста, 

представляющих собой первичные ушки сердца. Оба колена артериального отдела постепенно 

срастаются. Так формируется двухкамерное сердце эмбриона (4-я неделя развития). К концу 

4-й недели в сердечной трубке различаются 3 отдела. Краниальная часть называется 
луковицей сердца и переходит в артериальный ствол, затем располагается желудочковый 

отдел, а каудальнее – предсердный. Еще каудальнее формируется четвертый отдел – венозная 

пазуха, в которую впадают первичные вены. На этой стадии существует лишь большой круг 

кровообращения; малый круг складывается позже в связи с развитием легких. Если развитие 

сердца останавливается на этой стадии, то ребенок рождается с двух камерным сердцем. 

Дальнейшим этапом развития является образование межпредсердной перегородки (стадия 

трехкамерного сердца), при этом предсердия сообщаются между собой посредством овального 

окна.  
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На 5-й неделе образуется первичная межпредсердная перегородка (МПП) в нижней 

части которой имеется первичный дефект межпредсердной перегородки (ДМПП). В 

процессе роста первичной МПП происходит закрытие первичного ДМПП, однако в верхней 

части образуется вторичный ДМПП. На 6-й неделе рядом с первичной перегородкой 

начинает вырастать вторичная МПП, закрывающая вторичный ДМПП, которая образует  
овальное окно. После рождения с ростом давления в левом предсердии плотно прижимает 

первичную МПП к вторичной, и они срастаются между собой, закрывая овальное отверстие и 

формируя окончательную межпредсердную перегородку. 
Рост межжелудочковой перегородки (МЖП) начинается в конце 4-й недели. Она растет 

по направлению к общему предсердно-желудочковому каналу и срастается здесь с обоими 

эндокардиальными бугорками. МЖП сначала не является сплошной, так как в ее верхнем 

отделе сохраняется межжелудочковое отверстие, позднее зарастающее тканью, 

пролиферирующей из эндокардиальных бугорков. Затем на месте отверстия возникает 

соединительнотканная перепонка, или перепончатая часть МЖП. В эти же сроки в 

артериальном стволе образуются два валика утолщенного эндокарда. Они растут навстречу 

друг другу и сливаются в аортолегочную перегородку, формируя одновременно стволы 

аорты и легочной артерии. На 7-й неделе формируются створки митрального и 

трикуспидального клапана. К 8–10-й неделям заканчивается формирование всех отделов 

сердца, что совпадает с возникновением плацентарного кровообращения. 
Макроскопически  в сердце плода относительно толстые стенки миокарда и маленькая 

полость, большие относительные размеры предсердий по сравнению с другими возрастными 

периодами жизни. Это отражается на процессе наполнения сердца в диастолу и на 

особенностях систолической функции — большой зависимости сердечного выброса плода от 

частоты ритма, ограничением способности увеличивать сердечный выброс в условиях 

перегрузки или аритмии. Высокое легочное сосудистое сопротивление и низкое системное 

сосудистое сопротивление, а также значительный перевес минутного объема крови правого 

желудочка над левым (около 60% общего объема кровотока приходится на правый желудочек 

и только 30% — на левый) проявляется в преобладании массы миокарда правого желудочка 

над левым. 
Гистологически фетальный миокард содержит меньше сократительных миофибрилл, чем 

эластических элементов, и эти миокардиальные структуры имеют в основном хаотичное 

расположение, что не наблюдается в более старшем возрасте. Миокард плода характеризуется 

незрелостью межклеточных связей, что отражается на уменьшении скорости распространения 

возбуждения и сокращения миокарда. Сердце плода в качестве основного источника энергии 

утилизирует глюкозу; использование миокардом жирных кислот практически отсутствует. 
 

1.2. Кровообращение плода  
Кровообращение в единой  функциональной системе мать – плацента – плод является 

ведущим фактором, обеспечивающим нормальное течение беременности, рост и развитие 

плода. С конца второго месяца жизни у плода функционирует собственное кровообращение. 

Оксигенированная кровь из плаценты, через пупочную вену распределяется в двух 

направлениях:  50%  поступает в воротную вену,  остальная часть, продолжая пупочную вену 

в виде аранциева (венозного) протока, впадает в нижнюю полую вену, где плацентарная 

кровь смешивается с венозной, поступающей от органов таза, печени, кишечника и нижних 

конечностей плода. Кровь, поступающая по полым венам в правое предсердие, разделяется на 

два русла. Основная масса крови (60%) из нижней полой вены, благодаря наличию 

клапанообразной складки в правом предсердии (евстахиевой заслонки), поступает через 

открытое овальное окно в левое предсердие, затем в левый желудочек и аорту. Оставшаяся 

кровь из нижней полой вены и кровь из верхней полой вены поступает через правое 

предсердие в правый желудочек и дальше в легочный ствол. Эта кровь через легочную 

артерию направляется в нефункционирующие легкие и артериальный (боталлов) проток, 
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поступая в нисходящую часть аорты ниже места отхождения сосудов, доставляющих кровь к 

мозгу. Кровь нисходящей аорты, отдавшая кислород, по подвздошным, а затем пупочным 

артериям возвращается в капиллярную сеть хориальных ворсинок плаценты. Таким образом 

функционирует система кровообращения, представляющая собой замкнутый круг, 

обособленный от системы кровообращения матери, и действующая исключительно за счет 

сократительной способности сердца плода. 
 

 
 
 
 
 
 

1.3. Кровообращение новорожденного 
Существенные изменения кровообращения происходят в первые часы и дни после 

рождения ребенка. С началом легочного дыхания кровоток через легкие возрастает почти в 5 

раз и одновременно в 5–10 раз снижается сосудистое сопротивление в малом круге 

кровообращения. Через легкие протекает весь объем сердечного выброса, в то время как во 

внутриутробном периоде через них проходило только 7-10% этого объема. Основную роль в 

уменьшении сосудистого сопротивления играет расширение мышечных артерий и артериол 

под влиянием увеличения  рО2. Определенное значение придается освобождению в эпителии 

легких из клеток Кульчицкого под влиянием кислорода значительного  количества 

брадикинина, который непосредственно расширяет легочные сосуды. Вследствие уменьшения 

сопротивления в легочном русле, увеличения притока крови в левое предсердие и уменьшения 

давления в нижней полой вене происходит перераспределение давления в предсердиях и 

открытое овальное окно (ООО) перестает функционировать. При легочной гипертензии 

левоправый сброс крови  через ООО может сохраняться или возобновляться, что наблюдается 

при респираторном дистресс-синдроме, пневмонии, других патологических состояниях в 

легких. 
Анатомическое закрытие овального отверстия происходит у 50% здоровых детей, однако 

возможно эпизодическое  функционирование   до одного года жизни. У остальных детей  ООО 

сохраняется до 5 лет, у 25% из них  всю жизнь. Сразу после первого вдоха под влиянием 

парциального давления кислорода, а также  биологически активных веществ 

(простагландинов, ацетилхолина и брадикинина) наступает спазм артериального протока. 

ОАП может снова раскрыться, если эффективность дыхания нарушается. Анатомическое 
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закрытие артериального протока происходит позднее (у 90% детей – к 2 мес жизни). 

Сохраняющиеся после рождения фетальные коммуникации могут становиться основой для 

ВПС, в частности  открытого артериального протока и ДМПП. 
Макроскопически  сердце новорожденных имеет овальную форму, с преобладанием 

поперечных размеров, желудочки примерно равны между собой. Предсердия и магистральные 

сосуды у новорожденного имеют большие размеры по отношению к желудочкам. Диаметр ЛА 

преобладает над диаметром аортой на 5 мм. 
Гистологическая структура миокарда в неонатальном периоде  состоит из тонких, 

плохо разделенных миофибрилл, которые содержат большое количество овальных ядер. 

Поперечная исчерченность отсутствует. Отмечается относительно низкая сократительная 

способность миокарда и отсутствие зависимости эффективности сокращения от величины 

преднагрузки или диастолического наполнения сердца кровью. Адаптацию сердечного 

выброса к повышенным потребностям в кислороде новорожденный обеспечивает 

преимущественно за счет увеличения числа сердечных сокращений. Наблюдается постепенное 

увеличение просвета, уменьшение и истончение мышечного и интимального слоев. Вены 

более узкие и емкость венозного русла равна артериальному.  
 

 
2. ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ СЕРДЦА У ДЕТЕЙ 

2.1. Частота и структура ВПС 
ВПС занимают первое место среди заболеваний сердечно-сосудистой системы во всех 

странах независимо от  их географического положения и социального уровня населения. По 

зарубежным данным частота встречаемости ВПС в популяции варьирует от 2,4 до 14,15 на 

1000 новорожденных детей. Известны более 40 ВПС и сосудов. Только 6 пороков встречаются 

относительно часто  (табл. 1).  
Таблица 1 

Частота некоторых врожденных пороков сердца 
 

ВПС 
Относительная 

частота среди 

выкидышей и 

мертворожденных, 

(%) 

Относительная 

частота среди 

новорожденных с 

ВПС, (%) 

ДМЖП 35,7 28,0 
ОАП - 7,2 
ТМС 4,3 6,4 
ДМПП 8,2 6,3 
Тетрада Фалло 6,2 6.1 
Коарктация аорты 8,9 5,8 
Стеноз легочной 

артерии 
0,7 5, 

Синдром гипоплазии 

левого желудочка 
4,6 4,7 

Атриовентрикулярная 

коммуникация 
6,7 4,4 

Стеноз аорты 0,5 3,7 
Дренаж аномальных 

легочных вен 
- 1,5 

 
Вместе они составляют примерно 65% всех ВПС. Остальные пороки сердца 

регистрируются значительно реже. ВПС могут быть изолированными или чаще 
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комбинированными, в 64% случаев они сочетаются с другими сердечными дефектами. У 30% 

детей с аномалиями сердца имеются другие пороки органов и систем.  
 

2.2. Этиология ВПС 
 Причины формирования ВПС: имеет место мультифакторное воздействие. Наиболее 

уязвимым периодом для действия неблагоприятных факторов является 2-8 неделя гестации, 

когда происходит  закладка и формирование структур сердца. Этиологические факторы 

развития ВПС: 
 Мутации единичных генов; 
 Хромосомные и геномные мутации; 
 Тератогенные факторы; 
 Комплексное воздействие наследственных и средовых факторов. 

Мутации единичных генов. В 14-17 % случаев ВПС возникают в результате мутаций 

единичных генов. Большинство пороков сердца, связанных с мутациями единичных генов, 

сочетаются с аномалиями развития других органов и систем. ВПС являются составной частью 

синдромов с аутосомно-доминантным (синдром Нунан, Марфана), аутосомно-рецессивным 

(синдром Картагенерая) типами наследования или сцепленных с Х-хромосомой (синдром 

Элерса—Данлоса). Хромосомные и геномные мутации. При различных хромосомных 

аберрациях возникают количественные (полиплоидия, трисомия, полисомия и др.) или 

структурные (транслокация, делеция и др.) перестройки хромосом, проявляющиеся  

хромосомными синдромами. Клинически хромосомные синдромы характеризуются 

множественными аномалиями развития, которые часто включают в себя ВПС (9-10%). 
Тератогенные факторы. На формирование ВПС в первом триместре беременности 

оказывают тератогенное влияние многочисленные факторы (2-5% всех ВПС). К ним 

относятся: воздействие ионизирующей радиации, инфекционные, прежде всего вирусные 

заболевания, прием лекарственных препаратов, алкоголя и других наркотиков,  

внутриутробные вирусные инфекции (краснуха, Коксаки, ветряная оспа). Тератогенный 

эффект оказывают протозойные инфекции (токсоплазмоз). Относительно высокая частота 

пороков сердца у детей, родившихся от матерей, употребляющих во время беременности 

противосудорожные и антигистаминные препараты, антагонистов фолиевой кислоты, 

большие дозы витамина А. Комплексное воздействие наследственных и средовых 

факторов. В настоящее время считается, что в большинстве случаев (40-65%) возникновение 

ВПС  связано с сочетанным воздействием наследственных и средовых факторов.  
 

2.3. Пренатальная диагностика ВПС 
   Пренатальная диагностика - комплекс врачебных мероприятий и диагностических 

методов, направленных на раннее выявление и предупреждение морфологических, 

структурных, функциональных  или молекулярных нарушений внутриутробного развития 

человека. Своевременная эффективная помощь детям с ВПС может быть оказана только при 

ранней диагностике заболевания и в этом важную роль играет комплексное обследование 

беременных женщин.  
Пренатальная  диагностика  включает  скринирующий и селективный этапы. 

Скринирующие методы пренатальной диагностики. В скринирующие методы 

пренатальной диагностики входят лабораторные и инструментальные исследования. 

Лабораторные методы: определение в сыворотке крови беременной сывороточных маркеров 

патологии плода: концентрации ά-фетопротеина (АФП), хорионического гонадотропина 

человека (ХГЧ), неконьюгированного эстриола, ассоциированного с беременностью 

плазменного белка А (PAAP-A - Pregnancy Associated Plasma Protein A), а также 

ультразвуковое исследование (УЗИ) плода в период беременности. При необходимости 

проводят инвазивную пренатальную диагностику, допплерографию или 

электрофонокардиографию плода. Согласно приказу МЗ РФ от 28.12.2000 № 457  УЗ 
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скрининг в период беременности проводится трижды (10-14; 18-22; 30-32 недели 

беременности) и в зависимости от углубленности анализа может быть первого, второго и 

третьего уровня.  
Ультразвуковой скрининг. В 10-14 недель беременности проводится определение 

жизнеспособности плода, уточняется срок беременности, исключаются грубые анатомические 

пороки развития головного мозга, сердца, передней брюшной стенки, позвоночника, верхних 

и нижних конечностей. В 18-22 недели беременности проводится детальная оценка 

анатомических структур плода для обнаружения у него пороков развития, маркеров 

хромосомной патологии, ранних форм задержки развития плода, патологии плаценты и 

пуповины, аномального количества околоплодных вод. При наличии отклонений в этих 

характеристиках беременная направляется на 2-й уровень УЗИ  на УЗ аппаратах высокого 

разрешения, не только для диагностики анатомических пороков, но и с целью выявления 

функциональных нарушений. Во II триместре выявляется подавляющее большинство пороков 

развития. В отдельных случаях отмечаются патологические изменения плаценты. Для 

исключения эндогенных причин УЗИ должно быть дополнено исследованием кариотипа 

плода, наличие хромосомной патологии является показанием для пренатального 

кариотипирования при всех последующих беременностях супружеской пары. В 32-34 недель 

беременности проводится оценка темпов роста плода и выявляется ряд пороков с поздней 

манифестацией. УЗИ на этих сроках позволяет уточнить состояние систем жизнеобеспечения 

для решения вопроса о возможной оперативной коррекции некоторых врожденных пороков 

развития.  
 

2.4. Алгоритм диагностики ВПС у детей  
У новорожденных возможными симптомами ВПС являются: 

 изменение поведения (беспокойство, отказ от еды, заторможенность); 
 центральный цианоз с рождения или через некоторое время; 
 постоянная тахикардия и одышка даже во сне; 
 олигоурия, задержка жидкости. 

Сочетание этих симптомов с выслушиванием органического шума в сердце (при 

исключении патологии органов дыхания и ЦНС), является веским основанием для 

предварительной диагностики ВПС. Достаточная техническая оснащенность лечебно-
профилактических учреждений позволяет в большинстве случаев провести УЗ диагностику 

ВПС  с последующим подтверждением  диагноза кардиологом и кардиохирургом. Однако в 

20-50% случаев  в связи с особенностями ВПС, незначительными гемодинамическими 

сдвигами или отсутствием ультразвуковой аппаратуры  первичный диагноз устанавливается в 

более поздние сроки.  
У детей старшего возраста диагностическими критериями, позволяющими заподозрить у 

ребенка ВПС, являются: 
 наличие шума органического характера  над сердцем или сосудами;  
 бледность или цианоз с рождения либо с первых месяцев жизни. Цианоз усиливается 

при физической  нагрузке (кормление, гуляние, крик, натуживание); 
 сердечная недостаточность: в покое, при физической нагрузке (одышка, тахикардия); 
 изменение АД и пульса; 
 отставание ребенка в физическом развитии.  

Для подтверждения клинического диагноза при первичном обследовании проводится 

комплекс инструментальных исследований, который включает ЭКГ, ЭхоКГ и рентгенографию 

органов грудной клетки. Инвазивные методы диагностики ВПС (катетеризация сердца, 

ангиокардиография) осуществляются по показаниям в специализированных 

кардиохирургических центрах для уточнения диагноза или при подготовке к хирургической 

коррекции порока.  
Инструментальными  критериями ВПС являются: 
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 ЭКГ: выявление признаков гипертрофии желудочков и предсердий, нарушений ритма 

и проводимости сердца, изменений процессов реполяризации; 
 ЭхоКГ: обнаружение дефектов перегородок сердца (локализация и размеры), 

патологических потоков крови, расширение  полостей сердца, утолщение миокарда, степень 

поражения клапанного аппарата и изменения крупных сосудов; 
 Рентгенография органов грудной клетки: изменения  контуров сердца и крупных 

сосудов, усиление или обеднение легочного рисунка.  
 
 

2.5. Классификация  ВПС 
В педиатрической практике используется отечественная классификация ВПС (табл. 2). 

ВПС с обогащением малого круга кровообращения возникают при наличии патологических 

сообщений между магистральными артериями и камерами сердца при условии сброса 

артериальной крови в  МКК, что связано с более высоким давлением в левых отделах сердца. 
Таблица 2 

Нарушение  
гемодинами

ки 

Без цианоза С цианозом 

Обогащение 

МКК 
ОАП, ДМЖП, ДМПП, 

АДЛВ, неполная АВК 
Комплекс Эйзенменгера, 

ТМС, общий 

артериальный ствол 
Обеднение 

МКК 
Изолированный стеноз 

легочной артерии 
Болезнь Фалло, 

трикуспидальная 

атрезия, ТМС со 

стенозом легочной 

артерии 
Обеднение 

БКК 
Изолированный стеноз 

аорты, коарктация аорты 
 

Без 

нарушений 

гемодинами

ки 

Декстрокардия, болезнь 

Толочинова-Роже 
 

  
Гиперволемия приводит к легочной гипертензии, если диаметр дефекта более 1/3-1/2 

диаметра аорты (табл. 3). Гипертензия может привести к отеку легких, если гидростатическое 

давление в капиллярах превысит онко-осмотическое давление крови. Эта угроза 

компенсируется развитием органических изменений в артериолах. По мере уравнивания 

давления по обе стороны перегородок сердца сброс крови уменьшается. Объемная перегрузка 

сердца сменяется систолической. Когда легочно-сосудистое сопротивление становится выше 

системного, наступает реверсия шунта, венозная кровь примешивается к артериальной и у 

пациента возникает цианоз. Эта заключительная фаза легочной гипертензии - синдром 

Эйзенменгера. 
Таблица 3 

Фазы и стадии легочной гипертензии 
Фазы легочной гипертензии Стадии легочной 

гипертензии (давление в 

легочной артерии) 
Гиперволемическая (несоответствия 

сосудистого русла объему 

протекающей крови) 

1 стадия - 30-50 мм рт. ст. 
 

Спастическая (гиперволемия 2 стадия - 50-70 мм рт. ст. 
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сочетается с повышением легочно-
сосудистого сопротивления) 

 

Склеротическая (характеризуется 

необратимыми изменениями в 

сосудах легких) 

3 стадия - 70-100 мм рт. ст. 
 

 4 стадия > 100 мм рт. ст. 
 
ВПС с обеднением малого круга кровообращения обусловлены сужением или атрезией 

тракта оттока крови в МКК в сочетании с патологическими сообщениями между левыми и 

правыми отделами сердца. Венозная кровь смешивается с артериальной, что приводит к 

артериальной гипоксемии, цианозу, полицитемии. При атрезии ЛА кровь из БКК поступает в 

МКК по коллатеральным сосудам. ВПС с обеднением большого круга приводят к развитию 

гипоксемии, гипоксии тканей. 
Используется классификация ВПС (Mavroudis С, Backer CL, 2003). 

 Таблица 4 
Патофизиологическая классификация ВПС 

Ационотические (бледные) ВПС Частота встречаемости 
Пороки, связанные с шунтирование крови слева-направо 

Дефект межжелудочковой перегородки 20% 
Дефект межпредсердной перегородки 10% 
Открытый артериальный проток 10% 
Атриовентрикулярная коммуникация 2-5% 
Дефект аорто-легочной перегородки редко 

Обструктивные пороки «левого» сердца 
Коарктация аорты 10% 
Стеноз аорты 10% 
Перерыв дуги аорты 1% 
Митральный стеноз Редко 

Ацианотические (синие) ВПС  
Пороки, связанные с шунтирование крови справа-налево 

Тетрада Фалло 10% 
Стеноз легочной артерии 10% 
Атрезия легочной артерии 
-с интактной межжелудочковой перегородкой, 
-с дефектом межжелудочковой перегородки 

5% 

Атрезия трехстворчатого клапана 3% 
Аномалия Эбштейна 0,5% 

Сложные ВПС 
Транспозиция магистральных сосудов 5-8% 

 
2.6. Естественное течение врожденных пороков и их осложнения  

     При естественном течении ВПС выделяют следующие фазы, продолжительность которых 

зависит от вида конкретного порока: 
 Фаза адаптации; 
 Фаза относительной компенсации. 
 Фаза мнимого благополучия. 
 Фаза декомпенсации 

Фаза адаптации определяется временным приспособлением сердечно сосудистой системы и 

организма в целом к условиям неадекватной гемодинамики, за счет функциональных 

механизмов: увеличения силы и частоты сердечных сокращений. Сердечная деятельность в 

эту фазу характеризуется неустойчивым равновесием и на фоне нарастающих физических 

нагрузок в процессе роста ребенка, острых респираторных вирусных и других инфекций легко 

развивается недостаточность (декомпенсация) кровообращения.  
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Фаза относительной компенсации характеризуется подключением большого количества 

компенсаторных механизмов с целью обеспечения существования организма в условиях 

нарушенной гемодинамики. Выделяют кардиальные и экстракардиальные компенсаторные 

механизмы. К кардиальным механизмам относится увеличение активности ферментов цикла 

аэробного окисления (сукцинатде-гидрогеназы), вступление в действие анаэробного обмена, 

закон Франка-Старлинга, гипертрофия кардиомиоцитов. Экстракардиальным механизмом 

компенсации является активация симпатического звена ВНС, что приводит к увеличению ЧСС 

и централизации кровообращения, также повышение активности ренин-ангиотензин-
альдостероновой системы (РААС), что определяет повышение АД и  сохраняется  адекватное 

кровоснабжение жизненно важных органов.  
Фаза мнимого благополучия обеспечивается компенсаторными возможностями организма. 2 

и 3 фазы течения ВПС – оптимальное время для проведения оперативных вмешательств. 
Фаза декомпенсации характеризуется истощением компенсаторных механизмов и развитием 

рефрактерной к лечению сердечной недостаточности, формированием необратимых 

изменений во внутренних органах.  
Осложнения ВПС. 

 Сердечная недостаточность (встречается практически при всех ВПС); 
 Инфекционный эндокардит (чаще отмечается при цианотических ВПС); 
 Ранние затяжные пневмонии на фоне застоя в малом круге кровообращения; 
 Высокая легочная гипертензия или синдром Эйзенменгера (при ВПС с обогащением 

малого круга кровообращения); 
 Синкопэ вследствие синдрома малого выброса до нарушения мозгового 

кровообращения; 
 Стенокардитический синдром и инфаркты миокарда наиболее характерны для 

стенозов аорты, аномального отхождения левой коронарной артерии от легочной артерии; 
 Гипоксические кризы (встречаются при тетраде Фалло с инфундибулярным стенозом 

легочной артерии, транспозиции магистральных артерий и др.); 
 Релятивная анемия – при цианотических ВПС. 

 
3. ХАРАКТЕРИСТИКА ОТДЕЛЬНЫХ ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ 

3.1. Дефект межжелудочковой перегородки  
Дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП) – ацианотический ВПС, 

характеризующийся врожденным сообщением между желудочками.  
Дефект межжелудочковой перегородки является наиболее распространенным  ВПС с частотой 

от 11 до 48% среди всех больших аномалий сердца. ДМЖП в 60% случаев сопутствуют 

ДМПП, ОАП, коарктация аорты, стеноз легочного или аортального клапана. Дефект  

расположен  в  области мембранозной (80%)  или мышечной части 

(болезнь Толочинова-Роже).   
Гемодинамика. Нарушение гемодинамики при ДМЖП  возникает 

после рождения ребенка и определяется размерами дефекта, 

степенью сброса крови.  В норме систолическое давление в ЛЖ 

составляет 110 мм рт. ст., а в ПрЖ - 25-30 мм рт. ст., что 

обуславливает  сброс  артериальной крови слева направо. Из ПрЖ 

кровь в большем объеме поступает в ЛА, а оттуда в МКК. Из 

легких избыточное количество крови возвращается в левые отделы 

сердца, вызывая их объемную перегрузку.  При средних  и  больших 

дефектах межжелудочковой перегородки (>10 мм)быстро 

развивается дилатация и гипертрофия обоих желудочков и легочная гипертензия, 

протекающая в 3 фазы: 
1. Гиперволемическая фаза  обусловлена  переполнением кровью сосудов легких при 

нормальном общелегочном сопротивлении; 
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2. Спастическая фаза характеризуется повышением давления в легочной артерии (30-50 
мм рт. ст) и легочного сопротивления за счет спазма  сосудов легких (защитный рефлекс 

Китаева) в ответ на гиперволемию; 
3. Склеротическая фаза  вызвана необратимыми изменениями в стенке сосудов из-за их 

спазма и связанным  с  ним ишемией. Давление в легочной артерии свыше 50-70 мм рт.ст. При 

тяжелой легочной гипертензии, значительном  усилении легочного сопротивления и склерозе 

сосудов возникает синдром Эйзенменгера, характеризующийся повышением давления в 

правом желудочке и обратным направлением сброса крови  в левый желудочек.  При малых 

дефектах  межжелудочковой перегородки (<10 мм)  в связи с небольшим сбросом крови  

отчетливого нарушения гемодинамики и легочной гипертензии не  возникает. 
Клиника. Клинические проявления порока зависят от объема сброса крови и степени 

перегрузки малого круга кровообращения и левого желудочка.  При средних и больших 

дефектах  мембранозной части межжелудочковой перегородки с первых  дней или месяцев  

жизни  развивается выраженная сердечная недостаточность по малому кругу кровообращения: 

появление одышки с участием вспомогательной мускулатуры в покое или после физической 

нагрузки (крик, кормление, купание, гуляние на улице), потливости, тахикардии, увеличение 

печени, селезенки, застойных хрипов в легких. На фоне бледности кожных покровов при 

беспокойстве ребенка может возникать периферический цианоз, связанный с повышением 

легочного сопротивления и веноартериальным (право - левым) сбросом крови. Дети 

рождаются с нормальной массой тела, однако постепенно отстают в физическом развитии.  
При осмотре: рано развивающийся сердечный горб, разлитой сердечный толчок, который  

значительно усилен, смещен влево и вниз. При пальпации грудной клетки часто определяется 

систолическое дрожание слева от грудины и в области мечевидного отростка.  При 

аускультации I тон усилен над верхушкой, II тон резко акцентирован и расщеплен над ЛА. 

Над областью сердца выслушивается грубый пансистолический шум с максимальной 

интенсивностью в III-IV межреберье слева от грудины. Характерна широкая иррадиация шума 

влево и вправо от грудины, на спину. При развитии синдрома Эйзенменгера уравнивается 

давление в обоих желудочках, что приводит к снижению интенсивности шума или его 

исчезновению. При большом лево-правом сбросе над верхушкой можно выслушать 

мезодиастолический шум, обусловленный относительным митральным стенозом. В поздних 

стадиях течения порока над ЛА определяется диастолический шум в результате 

относительной недостаточности пульмонального клапана. 
При малых дефектах мышечной части межжелудочковой перегородки  единственным 

клиническим признаком порока является систолический шум средней интенсивности с 

максимумом  в III-IV межреберье слева от грудины, признаки сердечной недостаточность 

отсутствуют, отставания в физическом развитии нет (много шума из ничего). 
Инструментальная диагностика. ЭКГ: при небольших дефектах  ЭКГ может быть 

нормальной или в  левых грудных отведениях - умеренные признаки перегрузки ЛЖ, либо его 

гипертрофии. Гипертрофия миокарда ПРЖ возникает при нарастании  легочной гипертензии 

(высокий зубец R правых отведениях и глубокий зубец S в левых отведениях, смещение 

переходной зоны влево). При значительных размерах дефекта развивается комбинированная 

гипертрофия обоих желудочков и предсердий. Возможны блокада правой ножки пучка Гиса.  
 ЭхоДКГ:  определяются  локализация дефекта,  патологический поток крови через 

межжелудочковую перегородку, признаки объемной перегрузки и  увеличения размера левого 

и правого желудочков  и левого предсердия.    
 Рентгенография органов грудной клетки: при небольших размерах дефекта сердце 

нормальных размеров, или небольшое увеличение левого предсердия и желудочков. Талия 

сердца может быть сглажена, легочный рисунок не усилен. При больших дефектах легочный 

рисунок усилен за счет переполнения артериального русла. Сердце увеличено в размерах за 

счет обоих желудочков и предсердий, дуга легочного ствола выбухает по левому контуру, 

аорта не расширена. 
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Лечение. Консервативная терапия включает борьбу с СН.  
Оперативная коррекция ДМЖП проводится эндоваскулярными и хирургическими 

методами. При  дефекте  мышечной части (до 10 мм)  без нарушения гемодинамики и 

отсутствия легочной гипертензии операция может быть отложена,  в связи с возможным 

спонтанным закрытием дефекта. Показаниями к  хирургическому  лечению являются: 

рефрактерная к  медикаментозной терапии сердечная недостаточность, бессимптомное 

течение порока у детей  старше 5 лет, а также более младшего возраста при условии 

увеличения размеров сердца. 
Прогноз. При больших размерах дефекта рано развивается недостаточность 

кровообращения, которую не удается ликвидировать с помощью консервативных методов 

лечения, и более 50% больных погибают на протяжении 1-го года жизни, из них 3/4 до 6 

месяцев. Смерть наступает чаще всего от присоединения бактериальной пневмонии и 

легочной гипертензии.                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                      
     

3.2. Открытый артериальный проток  
Открытый артериальный проток (ОАП) – ацианотический ВПС, характеризующийся 

наличием фетального сосуда между легочной артерией и аортой, сохранивший нормальную 

для плода структуру после истечения нормального срока его 

закрытия. ОАП  - один из наиболее часто встречающихся ВПС: 5-
34% среди всех ВПС. ОАП необходимая анатомическая структура в 

системе кровообращения плода, обеспечивающая эмбриональный 

тип кровообращения. После рождения, с появлением легочного 

дыхания, необходимость в нем исчезает, и фетальный проток 

облитерируется. В норме процесс анатомического закрытия длится 

2-8 недель. Артериальный проток считается ВПС, если он 

функционирует спустя 2 недели после рождения. 
Гемодинамика.  В период внутриутробного развития основное 

количество крови у плода из ПрЖ поступает через артериальный 

проток в аорту. С первым вдохом легочное сопротивление падает, и одновременно 

повышается давление в аорте, что способствует возникновению обратного сброса крови (из 

аорты в ЛА). Высокое насыщение крови кислородом после включения легочного дыхания 

вызывает спазм протока, его  функциональное закрытие  в течение 15-20 часов. При 

сохранении коммуникации возникает постоянный лево - правый сброс оксигенированной 

крови из аорты в ЛА, затем в  легкие, что приводит к переполнению сосудистого русла. 

Венозный возврат крови в левые отделы сердца обуславливает их дилатацию и гипертрофию. 

При ОАП большого диаметра, с  первых дней жизни возникает нарушение кровообращения с 

развитием легочной гипертензии. У больных с узким протоком нарушения могут проявиться в 

возрасте старше 5 лет. 
Клиника. Клиническая симптоматика варьирует в зависимости от размеров  протока и 

величины общелегочного сопротивления, поэтому  течение  ОАП  может  быть  от 

бессимптомных до крайне тяжелых форм.  При большом левоправом сбросе  выражена СН:  

одышка с участием вспомогательной мускулатуры, тахикардия, головокружения, обмороки, 

увеличение печени и селезенки, отставание в физическом развитии. Кожные покровы 

бледные, при крике, натуживании может появляться цианоз, который отчетливо выражен на 

нижней половине туловища, особенно на нижних конечностях. Пульс частый, малого 

наполнения, высокий, быстрый, скачущий. Систолическое артериальное давление повышено, 

диастолическое снижено.   
При осмотре можно выявить деформацию грудной клетки в виде сердечного горба. При 

пальпации в проекции основания сердца определяется систолодиастолическое или 

систолическое дрожание. Верхушечный толчок усилен, разлитой, смещен влево и вниз. 

Границы сердца расширены влево и вверх за счет гипертрофии левых отделов. 
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Аускультативно выявляется основной диагностический признак порока - грубый 

«машинный» систолодиастолический шум во II межреберье слева от грудины. Шум хорошо 

выслушивается в межлопаточном пространстве и на сосудах шеи.  По мере уменьшения 

сброса, из-за развития легочной гипертензии, вначале снижается интенсивность шума, а в 

последующем может выслушиваться лишь короткий систолический шум. У больных с 

одинаковым давлением в большом и малом круге кровообращения порок практически 

«афоничен». Но в этой стадии возникает недостаточность клапанов ЛА, которая 

аускультативно проявляется характерным диастолическим шумом. II тон над легочной 

артерией усилен, что свидетельствует о наличии  легочной гипертензии.   При малом 

артериальном протоке  диагностика порока в раннем возрасте затруднительна из-за отсутствия 

сердечной недостаточности и аускультативных данных. 
Инструментальная диагностика. ЭКГ: электрическая ось сердца  отклонена влево. 

Отмечается умеренная гипертрофия левого предсердия и ЛЖ. В дальнейшем по мере 

нарастания легочной гипертензии, ЭОС постепенно отклоняется вправо, увеличивается 

амплитуда зубцов R в правых отведениях и углубляются зубцы S в левых отведениях. В 

поздних стадиях выявляются признаки комбинированной гипертрофии обоих желудочков и 

предсердий, различные нарушения сердечного ритма и проводимости.  
ЭхоДКГ:  позволяет визуализировать  ОАП в области нисходящей аорты и бифуркации 

легочной артерии, сброс крови из аорты в ЛА, расширение легочной артерии, признаки 

объемной перегрузки  и увеличением левых отделов сердца.  
Рентгенография органов грудной клетки: отмечается усиление легочного сосудистого 

рисунка, увеличение сердца  в поперечнике за счет левого желудочка (КТИ>55-60%), 
сглаженность талии  за счет увеличения левого предсердия. В поздних стадиях, при 

формировании легочной гипертензии, выявляется обеднение периферического рисунка, 

одновременно расширяются центральные стволы, расширяется и выбухает ствол ЛА, 

расширяется восходящая аорта. 
Лечение. Терапевтическая облитерация протока у недоношенных проводится 

ингибиторами простагландинов E2 и I2, или с использованием индометацина или бруфена. 

Наличие ОАП является абсолютным показанием к его закрытию  с применением 

эндоваскулярных или хирургических методов лечения. Эндоваскулярная коррекция 

проводится  при диаметре протока <3 мм  с помощью  специальных спиральных устройств. В 

случаях гемодинамически значимого ОАП  хирургическое закрытие осуществляется в любом 

возрасте (перевязка или его пересечение с ушиванием аортального и легочного концов 

протока).   
Прогноз.  При естественном течении порока средняя продолжительность жизни больных 

составляет 20-25 лет. Наибольшая смертность отмечается в фазу первичной адаптации. 

Основными причинами: СН, легочная гипертензия или осложнения ОАП: инфекционный 

эндокардит, аневризма аорты, легочной артерии.  
 
 
 
 

3.3. Дефект межпредсердной перегородки  
Дефект межпредсердной перегородки (ДМЖП) – ацианотический ВПС, 

характеризующийся врожденным сообщением между предсердиями. Дефект межпредсердной 

перегородки отмечается в 8-11% случаев среди всех ВПС. Чаще болеют девочки. В 30-50% 
случаев ДМПП является компонентом других пороков.  
Дефект определяется в области овальной ямки (вторичный) или 

коронарного синуса, либо устья верхней полой вены (первичный). 

Необходимо отличать ДМПП от открытого овального окна (ООО), 
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при котором естественное отверстие между предсердиями. При диаметре свыше 6 мм ООО 

обозначается как ДМПП.   
Гемодинамика определяется градиентом давления между предсердиями, растяжимостью 

правого желудочка и в меньшей степени размерами и локализацией дефекта. Через сообщение 

происходит умеренный лево-правый сброс крови, приводящий постепенно к диастолической 

перегрузке ПЖ и гиперволемии МКК. Легочная гипертензия развивается медленно, 

склеротическая фаза формируется  редко. При длительном течении порока происходит 

гипертрофия правого желудочка. 
Клиника. ДМПП относится к длительно компенсированным и маломанифестным 

порокам. При небольшом вторичном дефекте  недостаточность кровообращения у детей 

раннего возраста не выявляется, нет  отставания в физическом развитии.  При среднем и 

большом дефекте первые признаки порока могут появиться на 1-ом году жизни в виде 

бледности кожного покрова, умеренной задержки в физическом развитии, склонностью к 

рецидивирующим бронхитам и повторным пневмониям, утомляемости, слабости, одышки при 

нагрузке, болей в области сердца.  
При обследовании границы относительной сердечной тупости  нормальные или 

расширены вправо и вверх. Аускультативно отмечается расщепление  II тона над ЛА.  

Выслушивается систолический шум слабой или средней интенсивности, не очень грубый, без 

выраженной проводимости, с локализацией во II-III межреберье слева от грудины, лучше в 

положении лежа. Шум является результатом относительного стеноза ЛА и быстрого тока 

крови через  клапан легочной артерии.  
Инструментальная диагностика. ЭКГ:  ЭОС часто отклонена вправо. Определяются 

признаки перегрузки правого желудочка, полная или неполной блокады правой ножки пучка 

Гиса (rsR или RS в V1). По мере повышения давления в ЛА и гипертрофии ПрЖ увеличивается 

амплитуда зубца R в правых отведениях и глубокий зубец S в левых отведениях. В 1/4 случаев 

возникают признаки перегрузки правого предсердия. У детей старшего возраста возможны 

нарушение  ритма и проводимости сердца, пароксизмальная тахикардия.   
ЭхоДКГ: определяется перерыв изображения  межпредсердной перегородки, левоправый 

сброс крови и  дилатация правых отделов сердца. 
Рентгенография органов грудной клетки: отмечается усиление легочного  рисунка и 

расширение ствола ЛА. Тень сердца увеличена в поперечнике за счет правого желудочка. 
Лечение. Консервативная терапия проводится  при некорригированном пороке 

кардиотрофическими препаратами, при СН – сердечными гликозидами и мочегонными 

средствами. Для оперативной коррекции используются  эндоваскулярные (80%) и 

хирургические методы (ушивание или пластика дефекта).  
Прогноз. Дети с вторичным ДМПП и малым сбросом крови развиваются нормально, 

многие годы у них сохранятся хорошая толерантность к физической нагрузке, а первые 

симптомы неблагополучия выявляются лишь в третьем десятилетии жизни. Большая часть 

пациентов умирают в возрасте до 40 лет от тяжелых вирусных инфекций, рецидивирующих 

пневмоний.  
3.4. Врожденный стеноз аорты 

Врожденный стеноз аорты (ВСА) – ацианотический ВПС, характеризующийся 

деформацией створок клапана и сужением клапанного кольца (клапанный стеноз), 

локализованным или диффузным сужение восходящей аорты (надклапанный стеноз) либо 

наличием  фиброзно-мышечного кольца в выводном тракте левого желудочка (подклапанный 

стеноз. Врожденный стеноз аорты относится к распространенным порокам сердца. Его частота 

составляет 3%-8% среди всех ВПС. ВСА в 2-3 раза чаще встречается у лиц мужского пола.  
Гемодинамика. Нарушение гемодинамики обусловлено  затруднением поступления крови в 

аорту, что приводит к систолической перегрузке ЛЖ и  его 

гипертрофии.  Усиленная работа ЛЖ длительно компенсирует 

анатомический дефект и только при снижении сократительной 
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способности миокарда возникает СН. Постепенно повышается давление в левом предсердии, 

легочных венах и ЛА. Развивается постстенотическое расширение аорты, а из-за деформации 

клапанов  -  аортальная недостаточность.  
Клинические проявления При незначительном  стенозе  порок протекает бессимптомно  и 

проявляется только систолическим шумом. При умеренном стенозе в клинической картине 

превалируют повышенная утомляемость, беспокойство, снижение толерантности к 

физической нагрузке.  При критическом стенозе  (градиент >60 мм рт.ст.) нарастают признаки 

СН (одышка, тахикардия), присоединяются обморочные состояния, жалобы на боли в сердце, 

приступы сердцебиения. Нередко дети с надклапанным стенозом аорты имеют своеобразную 

внешность - лицо «эльфа» (синдром Уильямса-Байрена), кожные складки над верхними 

веками, эпикант, косоглазие, вывернутые крылья носа, толстые губы, полуоткрытый рот. 
Сердечный горб развивается редко. Характерен приподнимающийся верхушечный толчок. 

Определяется систолическое дрожание во II межреберье справа от грудины и в III-IV 
межреберье при подклапанном варианте стеноза. При аускультации громкий I тон. 

Выслушивается  грубый систолический шум, связанный с I тоном справа во II-III-IV 
межреберье, особенностью которого является  хорошее проведение на сосуды шеи справа. 

При недостаточности  аортального клапана слева во II-III межреберье выслушивается 

короткий протодиастолический шум.  
Инструмертальная диагностика. ЭКГ: при легком и умеренном стенозе  аорты ЭКГ в 

норме. При выраженном стенозе  - признаки гипертрофии и систолической перегрузки ЛЖ. 
 ЭхоДКГ: в зависимости от вида порока  регистрируются деформация, сращение или 

уменьшение количества створок аортального клапана, ограничение их подвижности, 

уменьшение выходного отверстия  клапана в систолу, появление систолического 

турбулентного потока в восходящем отделе аорты.  
 Рентгенография органов грудной клетки: аортальная конфигурация с подчеркнутой 

талией сердца, закругленной и приподнятой над диафрагмой верхушкой сердца. При 

клапанном стенозе - расширение восходящей части дуги аорты. 
Лечение. При отсутствии показаний к оперативной коррекции порока проводится 

консервативное лечение кардиотрофическими препаратами. При СН используют  мочегонные 

препараты. Сердечные гликозиды показаны в малых дозах только при НК III из-за 

возможности усиления стеноза. Противопоказаны ингибиторы АПФ, так как увеличивают 

градиент давления между левым желудочком и аортой, и усиливают стенозирование 

аортального клапана. У новорожденных с критическим стенозом с «дуктус-зависимым» 

кровообращением проводят инфузию простагландинов группы Е. 
Показаниями к оперативному лечению являются выраженный стеноз аортального клапана 

с градиентом давления между левым желудочком и аортой  >50 мм рт. ст. и СН при любом 

градиенте. Оперативно иссекается стеноз, по показаниям – имплантация искусственного 

клапана. 
Прогноз. Внезапная смерть при ВСА связана с нарушением сердечного ритма и 

асистолией. Предвестниками внезапной смерти при ВСА являются синкопе и боли в сердце.  
При естественном течении порока на 1-ом году умирает 8,5-20%,  60% пациентов умирает до 

40 лет. 
 

3.5. Коарктация  аорты  
Коарктация аорты (КА)  – ацианотический ВПС, характеризующийся врожденным  

сужением в области перешейка аорты проксимально (преддуктальный, «детский» тип) или 

дистально (постдуктальный, «взрослый» тип) от впадения в нее ОАП. Частота встречаемости 

коарктации аорты составляет 7,5-15% всех ВПС. Мальчики страдают в 2-2,5 раза чаще 

девочек. Выделяют изолированную КА, в сочетании с ОАП или в сочетании с другими  ВПС. 
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Гемодинамика. При постдуктальной КА через ОАП под высоким давлением кровь 

сбрасывается в ЛА, что ведет к развитию  легочной гипертензии. При преддуктальном 
варианте  направление сброса крови через ОАП  определяется 

разницей в давлении между ЛА и нисходящей аортой. Сброс может 

быть артериовенозный или веноартериальный. Для постдуктального 

типа характерно развитие коллатерального кровообращения. В 

возрасте старше 20 лет могут возникнуть аневризмы коллатеральных 

сосудов.  При преддуктактальном варианте коллатерали не 

развиваются. Для новорожденных характерна преддуктальная КАа. В 

старшем возрасте  формируется повышенное давление и усиление 

кровотока в верхней половины туловища, снижение кровоснабжения 

в нижней.  
Клиническая картина зависит от анатомии порока, возраста ребенка 

и от сочетания с другими ВПС. Клинические симптомы могут длительно отсутствовать или 

появляться с первых дней жизни ребенка. У детей первого года жизни КА  протекает тяжело в  

сочетании с ОАП или фиброэластозом. Рано развивается застойная  СН и высокая легочная 

гипертензия. Изменения сердечно-сосудистой системы определяются наличием других ВПС. 

При сопутствующем ДМЖП, характерно расширение границ вправо за счет гипертрофии ПЖ. 

При сочетании с ОАП возникает систоло-диастолический шум на основании сердца.  У детей 

старше года проявления КА слабо выражены. СН развивается у 5% детей. Характерна быстрая 

утомляемость, головные боли, носовые кровотечения, ухудшение зрения, пульсация сосудов 

шеи, наличие давящих болей в сердце, усиливающихся при физической нагрузке.  При 

осмотре отмечается хорошее физическое развитие  верхней половины туловища при  

относительной гипотрофии мышц таза и нижних конечностей. На руках пульс хорошего 

наполнения и высокого напряжения, АД на 20 и более мм рт.ст. выше, чем на ногах. В нижней 

половине туловища из-за гипотензии  холодные ноги, зябкость, боли в икроножных мышцах 

при нагрузке, отмечается низкое АД на ногах, ослабление или отсутствие пульса на 

бедренных артериях. Помимо систолического шума, определяется разлитой и усиленный 

верхушечный толчок, систолическое дрожание над грудиной в яремной ямке. Границы сердца 

расширены влево за счет гипертрофии ЛЖ. Аускультативно выслушивается усиление II тона 

на аорте, систолический шум средней интенсивности во II межреберье справа от грудины и 

межлопаточной области слева. 
Инструментальная диагностика. ЭКГ:  у детей раннего возраста ЭОС отклонена вправо, 

признаки гипертрофии миокарда правого желудочка, смещением интервала S-T ниже 

изолинии, ПБПН пучка Гиса.  У детей старшего возраста - гипертрофия  левого.  
ЭхоДКГ: определяется сужение в области перешейка, турбулентный ускоренный поток 

крови за суженым участком, наличие градиента давления над местом сужения и после него, 

постстенотическое  расширение аорты, а также  гипертрофия и дилатация желудочков.  
 Рентгенография органов грудной клетки: при постдуктальной КА в сочетании с ОАП 

усилен легочный рисунок. Форма сердца шаровидная с приподнятой верхушкой,  восходящая 

аорта расширена. У детей старшего возраста определяется узурация нижних краев ребер из-за 

давления резко расширенных и извитых межреберных артерий. Диагноз подтверждается 

аортографией, катетеризацией полостей.  
Лечение. До оперативного вмешательства назначаются кардиометаболические препараты, 

при повышении АД – гипотензивные средства, проводится лечение  НК. Эндоваскулярная 

коррекция КА выполняется детям старше 1 месяца с помощью баллонной ангиопластики. 
Показаниями к хирургическому лечению  являются: СН, устойчивая к медикаментозной 

терапии (абсолютное показание), стабильная АГ, уменьшение диаметра аорты более чем на 

50%  на уровне коарктации, градиент 20-30 мм рт.ст. в области сужения при невозможности 
оценки диаметра аорты, а также неудачная баллонная ангиопластика.  
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У детей раннего возраста операцией выбора считается истмопластика аорты из левой 

подключичной артерией с сопутствующим устранением стенозирующей мембраны в просвете 

аорты. У старших детей чаще выполняют операцию иссечения стенотического участка аорты с 

наложением анастомоза «конец в конец», «конец в бок» или наложения сосудистого протеза 

между концами аорты. Протезирование аорты возможно детям в возрасте старше 5 лет.  
Прогноз. В грудном возрасте порок имеет крайне тяжелое течение, лишь 44% больных 

переносят период первичной адаптации на первом году жизни. Средняя продолжительность 

жизни больных составляет 30-35 лет, а при детском типе коарктации она не превышает 2 лет. 

Причиной летального исхода у грудных детей являются рефрактерная СН и тяжелые 

пневмонии (особенно при сочетании с ОАП  или фиброэластозом). У детей старшего возраста 

– расслаивающая аневризма и разрыв аорты, нарушения мозгового кровообращения, 

инфекционный эндокардит. 
  
  

3.6. Тетрада Фалло 
Тетрада Фалло – цианотический ВПС, включающий 4 признака: обструкцию выходного 

отдела правого желудочка (стеноз легочной артерии), ДМЖП, декстрапозицию аорты и 

гипертрофию правого желудочка. Тетрада Фалло (ТФ)  является  наиболее распространенным 
из цианотических пороков сердца (50-75%). Частота из всех ВПС составляет  12-14%. 

Гемодинамика. Нарушение кровообращения зависит от степени стеноза выходного 

отдела (инфундибулярного) ПрЖ. При выраженном стенозе в связи 

с препятствием току крови, происходит гипертрофия ПрЖ, давление 

в котором становится выше, чем в левом. Расположение аорты 

«верхом» на межжелудочковой перегородке, способствует 

беспрепятственному  сбросу венозной крови через большой ДМЖП  

в ЛЖ, затем в большой круг кровообращения, что приводит к 

гипоксемии и цианозу. 
Компенсаторно для усиления кровообращения в МКК развивается 

сеть коллатеральных сосудов, по которым кровь из БКК поступает в 

легкие.  
Клиника. Тяжесть  клинических проявлений определяется 

степенью обструкции выходного отдела ПрЖ. В связи с этим 

выделяют крайнюю  форму при атрезии устья ЛА, классическую и 

бледную формы ТФ. При крайне тяжелой  форме с  первых дней жизни  отмечается резкий 

цианоз, одышка и тахикардия, связанные с гипоксемией,  развитие к 1-2 годам деформации 

ногтевых пластинок по типу “часовых стекол”, концевых фаланг в виде “барабанных 

палочек”;  гипотрофии 2-3 степени и малоподвижности. Ребенок часто садится на корточки 

или лежит в постели с приведенными к животу ногами. Классическая форма тетрады Фалло 

характеризуется постепенным нарастанием цианоза и других клинических признаков по мере 

повышения активности ребенка. При бледной форме стеноз выходного тракта правого 

желудочка незначителен, поэтому цианоз длительно отсутствует. В крови  при ТФ 

определяется выраженная анемия, развивается полицитемия и вторичное иммунодефицитное 

состояние.  
Ярким проявлением ТФ являются гипоксические кризы (одышечно-цианотические 

приступы), возникающие в возрасте от 6 до 24 месяцев. Развитие приступов связано со 

спазмом инфундибулярного отдела правого желудочка, ведущего к увеличению венозного 

сброса в аорту и усилению гипоксии ЦНС. У ребенка внезапно появляется резкое 

беспокойство, усиливается цианоз и одышка, возможна потеря сознания, судороги, гемипарез.  
При осмотре сердечный горб отсутствует, при пальпации во II-III межреберье слева от 

грудины определяется систолическое дрожание. При аускультации  II тон на ЛА резко 

ослаблен, I тон на верхушке не изменен, иногда усилен. Аускультативно регистрируется 
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грубый систолический шум во II - III межреберье слева от грудины, скребущего характера, 

хорошо проводящийся на сосуды шеи, иногда на спину, обусловленный  стенозом легочной 

артерии. Систолический шум ДМЖП чаще отсутствует, так как давление в желудочках 

равное.  
Инструментальная диагностика. 
ЭКГ: ЭОС отклонена вправо,  отмечается гипертрофия правого желудочка, замедление 

внутрижелудочковой проводимости.  
ЭхоДКГ: определяется широкая аорта, которая  смещена вправо и расположена над 

высоким ДМЖП, признаки стеноза легочной артерии, гипертрофия правого желудочка.  
Рентгенография органов грудной клетки: сердце в форме «деревянного башмака», 

гипертрофия правого желудочка, обеднение легочного рисунка, западение дуги  ЛА.  
Лечение. При естественном течении порока обеспечивается рациональное питание, 

адекватный питьевой режим, для улучшения реологии крови и микроциркуляции назначаются 

дезагреганты (курантил, трентал), лечение железодефицитной анемии. С целью профилактики 

гипоксических кризов рекомендуются   β-адреноблокаторы  (пропранолон) в дозе  0,5-1 мг/кг 

в сутки постоянно, кардиотрофические и ноотропные препараты. Противопоказаны сердечные 

гликозиды из-за возможного увеличения праволевого сброса и усиления цианоза, а также  

диуретики в связи с ухудшением реологических свойств крови. 
 

Неотложная терапия при гипоксическом кризе 
1. Перевести ребенка в коленно-грудное положение или поджать ноги к животу для 

уменьшения венозного возврата крови и снижения периферического сосудистого 

сопротивления.  Обеспечить доступ свежего воздуха; 
2. Оксигенотерапия; 
3. Для снятия спазма введение спазмолитиков (дротаверин, папаверин); 
4. С седативной целью введение  анальгетиков; 
5. Госпитализация в реанимационное отделение. 
Всем детям с ТФ показана оперативная коррекция порока. Используются паллиативные и 

радикальные оперативные вмешательства. Паллиативные операции проводятся в экстренных 

случаях и заключаются в создании аортолегочного анастомоза или баллонной дилатации 

стеноза ЛА, либо искусственного артериального протока для улучшения легочного кровотока. 

Оптимальный возраст для первичной радикальной коррекции 3-6 месяцев. Радикальные 

операции заключаются в ликвидации стеноза ЛА, закрытии ДМЖП, устранении 

декстрапозиции аорты. 
Прогноз. Без оперативного лечения прогноз в значительной степени определяется 

выраженностью стеноза выходного отдела правого желудочка.  25% детей с ТФ умирают в 

течение первого года жизни, из них большинство на первом месяце (имеющие тяжелую 

обструкцию выходного отдела правого желудочка и атрезию легочной артерии).  При 

естественном течении порока 40%  детей погибают к трехлетнему возрасту, 70% - к десяти,  и  

95% - к сорока годам. 
 
 

3.7. Изолированный стеноз легочной артерии  
Изолированный стеноз легочной артерии – цианотический ВПС, характеризующийся 

врожденным сужением в области клапана легочной артерии. Стеноз легочной артерии  (СЛА) 

наблюдается в 8-12% среди всех ВПС. Изолированный СЛА – второй по частоте ВПС с 

гиповолемией малого круга кровообращения. В сочетании с другими пороками сердца 

составляет более 50% всех ВПС. Среди пороков ЛА стеноз клапана ЛА регистрируется в 90% 

случаев за счет сращения по комиссурам, утолщения или  деформации створок. 
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Гемодинамика. При умеренном стенозе изменения 

гемодинамики развиваются постепенно. При выраженной 

обструкции нарушение кровообращения наблюдается сразу 

после рождения. В результате стеноза ПрЖ испытывает 

повышенную систолическую нагрузку, что приводит к его 

гипертрофии.  При  критическом стенозе повышается давление 

в ПРП, расширяется овальное окно и возникает 

веноартериальный сброс. 
Клиника. Проявления ВПС зависят от степени стеноза ЛА. 

При минимальной обструкции у ребенка отсутствуют жалобы, 

нет цианоза, физическое развитие  соответствуют возрасту. 

Единственным  признаком порока является систолический шум  в  сочетании с ослабленным II 

тоном. При среднем стенозе (градиент 40-70 мм рт.ст.) появляется утомляемость и одышка 

при физической  нагрузке. Критический стеноз (градиент >70 мм рт.ст.) сопровождается 

выраженной, рефрактерной к медикаментозному лечению, сердечной недостаточностью по 

правожелудочковому типу (одышка в покое, тахикардия, увеличение печени, отечный 

синдром) и цианозом, интенсивность которого определяется право-левым сбросом крови. 

Формируется  центральный сердечный горб, усиленный сердечный толчок, при пальпации, 

может определяться систолическое дрожание. Легочный компонент II тона резко ослаблен. 

Выслушивается грубый продолжительный систолический шум вдоль верхней половины 

левого края грудины с максимумом во 2-ом межреберье слева. Выраженному клапанному 

стенозу ЛА может сопутствовать относительная недостаточность трикуспидального клапана. 
Инструментальная диагностика.  ЭКГ: резкое отклонение ЭОС  вправо,  отмечается 

выраженная гипертрофия правого желудочка (высокий зубец R в правых отведениях и 

глубокий зубец S в левых отведениях, смещение переходной зоны влево), нарушения ритма 

сердца, метаболические изменения в миокарде.  
 ЭхоДКГ:  регистрируются увеличение толщины стенки  правого желудочка и 

межжелудочковой перегородки, деформация, утолщение и выбухание створок клапана 

легочной артерии в расширенный легочной ствол, турбулентный поток  на клапане.  
 Рентгенография  органов грудной клетки:  определяется выступающая дуга ЛА, 

признаки гипертрофии ПрЖ. При выраженном стенозе определяется обеднение легочного 

рисунка. 
Лечение. При минимальном стенозе  дети  не нуждаются в медикаментозной коррекции. 

Данной группе пациентов противопоказано назначение дигоксина. Эндоваскулярные методы 

лечения  используются в основном при изолированном СЛА (баллонная вульвопластика). 

Хирургическая коррекция проводится по экстренным показаниям при критической 

обструкции  (открытая комиссуротомия, наложение системно-легочного шунта). 

Оптимальным сроком для проведения операции является ранний школьный возраст, хуже 

результаты в возрасте до 3 лет и после 15 лет. Показаниями  к хирургической коррекции 

порока являются: неэффективная баллонная ангиопластика, градиент давления более 50 мм 

рт.ст.  
Прогноз. При легком и умеренном стенозе дети развиваются нормально за счет 

компенсаторной гипертрофии правого желудочка. Ухудшение их состояния возникает во 

второй декаде жизни. При критическом  стенозе  большая часть больных умирает в течение 1-
го года жизни. Средняя продолжительность жизни при естественном течении порока 25 лет. 
   
  

3.8. Транспозиция магистральных сосудов  
Траспозиция магистральных сосудов – сложный ВПС, 

характеризующийся противоположным впадением аорты и легочной 

артерии относительно желудочков сердца: аорта отходит от правого 
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желудочка, ЛА от левого желудочка при анатомически неизмененных предсердиях, 

желудочков и клапанов. Удельный вес транспозиции магистральных сосудов (ТМС) у 

новорожденных составляет 7-15% от всех ВПС. У мальчиков порок встречается в 2-3 раза 

чаще, чем у девочек. ВПС может сочетаться с ДМЖП и/или стенозом ЛА. 
Гемодинамика. ТМС представляет собой два разобщенных круга кровообращения, что на 

развитии плода это не сказывается, но после рождения жизнь возможна лишь при наличии 

сообщения между предсердиями или желудочками, либо на уровне ОАП. От  размеров 

коммуникаций, соотношения сопротивления в обоих кругах кровообращения зависит 

величина перекрестного сброса  и степень гипоксемии. ПрЖ работает в условиях повышенной 

систолической нагрузки, в связи с этим развивается его резкая гипертрофия. Увеличение ЛЖ  

незначительно, но развитие легочной гипертензии постепенно приводит к  его гипертрофии.  
Клиника. Вскоре после рождения отмечается выраженный общий цианоз, при крике кожа 

становится фиолетовой, С первых месяцев развивается бивентрикулярная СН,  кардиомегалия, 

рано сердечный горб, появляется деформация концевых фаланг, отставание в физическом и 

моторном развитии. Компенсирующие  коммуникации определяют особенности изменений со 

стороны сердечно-сосудистой системы  и степень легочной гипертензии.  При аускультации 

при отсутствии других ВПС шум  отсутствует. При наличии  ДМЖП выслушивается 

систолический шум средней интенсивности вдоль нижней половины левого края грудины.  

При стенозе ЛА на основании сердца определяется  мягкий шум,  занимающий среднюю часть 

систолы. Клиника нередко схожа с крайне тяжелой формой тетрады Фалло. 
Инструментальная диагностика. ЭКГ: Наиболее характерно отклонение ЭОС вправо и  

признаки гипертрофии миокарда правого желудочка (высокий зубец R в правых отведениях и 

глубокий зубец S в левых отведениях, смещение переходной зоны влево), часто правого 

предсердия (высокие заостренные зубцы Р в правых отведениях). При большом ДМЖП или 

ОАП могут быть нормальное положение ЭОС и признаки гипертрофии миокарда обоих 

желудочков.   
ЭхоДКГ:  характерен параллельный ход  выводных отделов желудочков и обоих  

магистральных сосудов в проекции длинной оси левого желудочка. При этом определяется 

отхождение легочной артерии от ЛЖ и аорты от ПрЖ. Регистрируется ЭхоКГ признаки 

коммуникаций (ООО, ДМЖП, ДМПП и др.).   
Рентгенография органов грудной клетки: легочный рисунок может быть нормальным 

(при небольших коммуникациях),  усиленным (при ДМЖП и ОАП), или обедненным (при 

сочетании со стенозом легочной артерии). Характерна кардиомегалия, сердечная тень имеет 

типичную конфигурацию - “яйцо, лежащее на боку” и напоминает при тетраде Фалло, но с 

более вытянутым левым желудочком.  
Лечение. До хирургической коррекции ТМС проводится лечение декомпенсации 

сердечной недостаточности с использованием сердечных гликозидов, ингибиторов АПФ, их 

сочетаний, мочегонных средств, препаратов, улучшающих метаболизм в миокарде. 

Хирургическое лечение - единственный способ спасения больных.  Радикальная операция 

проводится по абсолютным показаниям по установлению диагноза (артериальное 

переключение, суживание легочной артерии, создание системно-легочного шунта или 

атриосептотомия) в один или два этапа. В случаях невозможности немедленной радикальной 

коррекции порока,  выполняют паллиативные операции эндоваскулярным методом, которые 

позволяет продлить жизнь больных до годовалого возраста (расширение овального окна с 

помощью баллона). 
Прогноз. При естественном течении ТМС прогноз неблагоприятный, так как большая 

часть детей умирают в первые 3-6 месяцев жизни, до 2 лет доживают не более 10% больных. 

Основными причинами смерти являются СН, тяжелая гипоксия и ацидоз, часто 

наслаивающиеся застойные бактериальные пневмонии. 
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3.9. Аномальный дренаж легочных вен 
Аномальный дренаж легочных вен – цианотический сложный ВПС,  характеризующийся 

врожденным полным (тотальный АДЛВ)  или частичным  (частичный АДЛВ) впадением 

легочных вен в правое предсердие или в венозною систему большого круга кровообращения. 
Тотальный аномальный дренаж легочных вен (АДЛВ) составляет 1,5-2 %  всех ВПС и 

относится к критическим сложным порокам сердца. Частота неполногоАДЛВ составляет 

менее 1%. При этом пороке легочные вены могут впадать  в верхнюю  или  нижюю полые 

вены, либо в коронарный синус. Частый компонент АДЛВ – межпредсердное сообщение 

(ДМПП, ООО).  
Гемодинамика. При тотальном АДЛВ все легочные вены вместо ЛЖ  впадают  в 

правое предсердие или венозную систему большого круга кровообращения, что приводит  к  

смешиванию артериальной и венозной крови.  

Необходимый компонент порока - ДМПП, через который 

часть крови поступает в левое предсердие  и далее в 

большой круг кровообращения. При небольшом ДМПП 

больший объем крови поступает в систему МКК, что ведет к 

быстрому развитию легочной гипертензии. Порок 

сопровождается перегрузкой правых отделов сердца. 
При частичном АДЛВ  нарушение  кровообращения и 

легочная гипертензия зависят от количества аномальных 

легочных вен, впадающих в правое предсердие и  от 

наличия и размера ДМПП. Поступающий дополнительный 

объем оксигенированной крови из МКК  увеличивает 

объемную нагрузку на  правые отделы сердца. Правое предсердие и ПрЖ гипертрофируются, 

легочный кровоток увеличивается, развивается умеренная легочная гипертензия.  
Клиника. При тотальном АДЛВ  с  первых недель жизни регистрируется  СН по 

правожелудочкому типу: выраженная одышка, тахикардия, увеличение печени, кашель, хрипы 

в легких, умеренный цианоз, усиливающийся при нагрузке. С возрастом происходит  

расширение границ сердца в поперечнике, определяется усиленный разлитой сердечный 

толчок,  правосторонний сердечный горб.  Аускультативная картина напоминает ДМПП - II 
тон над легочной артерией расщеплен с усилением легочного компонента. Здесь же 

выслушивается средней интенсивности систолический шум (не всегда). Дети отстают в 

физическом развитии, АД снижено.  
При частичном АДЛВ  клиники нет, сердечная недостаточность и умеренная легочная 

гипертензия развивается постепенно. Со стороны сердца регистрируются изменения, 

характерные для небольшого ДМПП. 
Инструментальная диагностика 
    ЭКГ: при тотальной АДЛВ отмечается значительное отклонение ЭОС вправо, признаки 

гипертрофии правого предсердия (высокие заостренные зубцы Р в правых отведениях) и 

правого желудочка (высокий зубец R в правых отведениях и глубокий зубец S в левых 

отведениях, смещение переходной зоны влево), инверсия интервала SТ и отрицательные 

зубцы Т в правых грудных отведениях. При частичном АДЛВ  изменений на ЭКГ  

незначительные (полная или неполная блокада правой ножки Гиса) или характерны для 

ДМПП.  
ЭхоДКГ: характеризуется дилатацией правых отделов сердца, уменьшенным левым 

желудочком, расширением легочной артерии. У 70% детей имеется небольшое открытое 

овальное окно и у 30% - ДМПП.  
Рентгенография органов грудной клетки: при тотальном АДЛВ  усилен легочный 

рисунок за счет переполнения артериального русла, умеренная или значительная 

кардиомегалия, расширение правых отделов. При дренировании в верхнюю полую вену может 
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быть видна тень венозного коллектора, в результате чего силуэт сердца похож на «снеговика» 

или цифру «8». 
Лечение. Консервативное лечение при естественном течении направлено на уменьшение 

явлений  сердечной недостаточности и гипоксии. С этой целью используются мочегонные 

средства, ингибиторы АПФ (капотен), сердечные гликозиды, препараты калия. Детям с 

тотальным АДЛВ необходимо проведение  оперативной коррекции в  возрасте 2-6 месяцев. 

При частичной АДЛВ, при отсутствие  клинических симптомов, операция должна быть 

проведена в возрасте 3-4 лет. Радикальное вмешательство состоит в создании широкого 

анастомоза легочных вен с левым предсердием, закрытие ДМПП.  
Прогноз. При тотальном АДЛВ  половина детей погибает в первые месяцы жизни, 80% - в 

течение первого года. Средняя продолжительность жизни 2 года. 
  

4. СЕРДЕЧНАЯ  НЕДОСТАТОЧНОСТЬ У ДЕТЕЙ 
В настоящее время  Российским обществом по сердечной недостаточности термины 

«недостаточность кровообращения» и «сердечная недостаточность» (СН) условно объединены  

в один термин с целью  унификации  классификаций.   
Выделяют систолическую и диастолическую СН, которые часто сочетаются. 

Возникновение систолический СН связано с уменьшением скорости нарастания 

внутрижелудочкого давления и сердечного выброса (<45-50%) в результате снижения 

сократительной способности миокарда. Под нарушением диастолической функции понимают 

невозможность желудочка принимать кровь под низким давлением и наполняться без 

повышения давления в ЛПр. 
Выделяют  правожелудочковую, левожелудочковую (80%)  и тотальную СН.   

Правожелудочковая СН возникает при застойных явлениях в большом круге кровообращения, 

а левожелудочковая - в малом кругу кровообращения. 
Сердечная недостаточность в зависимости от быстроты  развития клинических симптомов 

подразделяется на острую и хроническую.  
 

4.1. Острая сердечная недостаточность 
Острая сердечная недостаточность – внезапное развитие гемодинамических нарушений, 

вследствие циркуляторных перегрузок сердца или острого повреждения миокарда. К наиболее 

жизненно опасным проявлениям острой сердечной недостаточности (ОСН) относится  

левожелудочковая СН, которые проявляется кардиогенным отеком легких и шоком.  
Отек легких. Причинами развития отека легких являются: заболевания мышцы сердца 

(миокардит, кардиомиопатии), ВПС с гиперволемией малого круга кровообращения (ДМЖП, 

ОАП, ДМПП), с систолической перегрузкой левых отделов сердца (стеноз аорты, коарктация, 

митральный стеноз), обструктивная форма гипертрофической кардиомиопатии, артериальная 

гипертензия, тахиаритмии, инфаркт миокарда. 
Основной патогенетический механизм развития острой левожелудочковой 

недостаточности (ОЛН) -  повышение гидростатического давления в сосудах МКК, и 

вследствие этого, увеличение притока крови к сердцу или затруднение ее оттока из МКК. 

Увеличение диастолического объема левого желудочка приводит к повышению давления в 

левом предсердии и сосудах МКК, в результате чего начинается активное пропотевание 

плазмы в ткани легких, что резко ухудшает условия газообмена между вдыхаемым воздухом и 

кровью. Это I стадия отека легких – интерстициальная, соответствующая клинике 

сердечной астмы. Приступ обычно развивается внезапно, чаще в ранние предутренние часы. 

Ребенок беспокоен, жалуется на нехватку воздуха, испуган, занимает вынужденное сидячее 

положение. Лицо бледное, покрыто испариной, губы цианотичны, отмечается сухой кашель, 

тахипноэ. Дыхание жесткое, выслушиваются сухие хрипы. В отсутствие адекватной помощи 

происходит проникновение жидкости в просвет альвеол, где образуется «белковая пена»,  это 

стадия альвеолярного отека легких. Клинически она сопровождается ухудшением состояния 
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больного, нарастанием бледности и цианоза, влажным кашель с обильной пенистой мокротой. 

Дыхание частое, поверхностное, с большим количеством влажных хрипов разного калибра по 

всем полям легких. Частый, нитевидный пульс. АД снижается. Тоны сердца приглушены, 

ритм «галопа». 
Неотложная помощь на догоспитальном этапе:  Придать ребенку полусидячее 

положение с опущенными ногами; венозные жгуты на бедра на 15-20 минут; аспирация слизи 

из верхних дыхательных путей; вызвать реанимационную бригаду.  
Кардиогенный шок является частым осложнением инфаркта миокарда (ИМ). ИМ – 

острое заболевание, обусловленное возникновением одного или нескольких очагов 

ишемического некроза в сердечной мышце в связи с абсолютной или относительной 

недостаточностью коронарного кровотока. Наиболее частые причины у детей: 

воспалительные заболевания коронарных артерий (коронарииты) и аномалии их развития, в 

том числе синдром Бланда-Уайта-Гарленда (отхождение левой коронарной артерии от 

легочного ствола). 
Клинические проявления ИМ: приступ внезапного беспокойства в раннем возрасте и 

типичный ангинозный статус у старших детей. При осмотре: бледность кожи, похолодание 

конечностей, потливость, одышка, снижение АД. Возможны диспепсические расстройства 

рефлекторного характера, развитие отечности, недостаточности кровообращения, 

возникновение нарушений ритма сердца. 
В неотложной помощи проводится обезболивание с помощью наркотических 

анальгетиков (промедол), назначаются прессорные амины (допамин, добутамин, 

норадреналин, мезатон); периферические вазодилататоры (нитраты). Для предупреждения 

тромботических осложнений используются гепарин, пентоксифиллин, курантил, 

ацетилсалициловая кислота. Для разгрузки  миокарда  - β-адреноблокаторы, ингибиторы 

АПФ. Показаны  оксигенотерапия; плазмозамещающие растворы (реополиглюкин) и 

нормализация кислотно-основного состояния.  
  

4.2. Хроническая сердечная недостаточность 
Хроническая сердечная недостаточность (ХСН) - это синдром, развивающийся в 

результате различных заболеваний сердечно-сосудистой системы, приводящих к 

неспособности сердца обеспечить системный кровоток, адекватным метаболическим 

потребностям организма, что сопровождается внутрисердечными и периферическими 

гемодинамическими сдвигами, структурной перестройкой сердца, нарушениями 

нейрогуморальной регуляции сердца, застойными явлениями в большом и/или малом кругу 

кровообращения. 
ХСН в детском возрасте встречается значительно чаще, чем острая СН и является 

следствием ВПС или длительно текущих приобретенных сердечно-сосудистых заболеваний. 

Декомпенсацию ХСН следует расценивать как самостоятельный синдром, а не переход в 

острую сердечную недостаточность.  
Этиология кардиальные причины: врожденные пороки сердца, фиброэластоз, 

инфекционные эндокардиты, приобретенные пороки сердца, кардиомиопатии, миокардиты, 
сложные нарушения сердечного ритма.  

Экстракардиальные: патология бронхо-легочной системы,  заболевания печени,  
заболевания почек, эндокринная патология (ДТЗ, ожирение), экзогенные отравления 

Патогенез формирования ХСН включает систему компенсаторных гемодинамических и 

нейрогуморальных механизмов, направленных на поддержание минутного объема крови в 

условиях сниженного кровотока в органах и тканях.   
Гемодининамические  механизмы  направлены на компенсацию нарушенной функции 

ЛЖ, которые заключаются в увеличении преднагрузки и  ЧСС, повышение общего 

сосудистого периферического сопротивления (ОСПС) и гипертрофии миокарда. Увеличение 

преднагрузки и тахикардия способствует поддержанию минутного объема крови. Повышение 
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ОСПС направлено на стабилизацию уровня системного АД. Компенсаторная гипертрофия 

миокарда увеличивает сократимость сердечной мышцы. Компенсаторные механизмы имеют 

негативные последствия, проявляющиеся  в увеличении  потребности миокарда в кислороде, 

диастолической  дисфункцией, повреждением эндотелия сосудов. 
 Нейрогуморальные  механизмы  связаны с активацией  локальных и тканевых 

нейрогормонов, способствующие увеличению сердечного выброса. Активация 

симпатоадреналовой системы (САС) приводит к увеличению сократимости сердца, 

повышению ЧСС, ОСПС и преднагрузки за счет констрикции. Ренин-ангиотензин-
альдостероновая система (РААС) увеличивает ОСПС, вызывает гипертрофию миокарда и 

поддерживает клубочковую фильтрацию. Основным действующим фактором РААС является 

ангиотензин II, который взаимодействует с двумя подтипами рецепторами. Ангиотензивные 

рецепторы первого типа активируют вазоконстрикцию, синтез и секрецию альдостерона, 

реабсорбцию натрия в почечных канальцах, гипертрофию кардиомиоцитов и другие эффекты. 

Ангиотензивные рецепторы второго типа стимулируют апоптоз, регенерацию клеток, 

вазодилатацию. Альдостерон увеличивает преднагрузку за счет увеличения объема 

циркулирующей крови. Важную роль играет предсердный натрийуретический пептид 
(ПНП), который активируется при растяжении предсердий и повышении давлении в правом 

желудочке, вызывая натрийдиуретический и диуретический эффекты. При недостаточности 

по правожелудочковому типу происходит увеличение антидиуретического гормона, эффект 

от которого сходен с действием альдостерона. В результате компенсаторные механизмы 

переходят в патологические, что ведет к развитию декомпенсация сердечной деятельности. 
Иммунологические механизмы  обусловлены избыточным образованием 

противовоспалительных цитокинов (фактор некроза опухоли-a, интерлекин-1,-6) в ответ на 

гипоксию, что ведет к энергетическому дефициту, усилению апоптоза кардиомиоцитов и 

разрушению коллагенового матрикса. Возникает дилатация желудочков и гипертрофия 

кардиомиоцитов.  
Эндотелиальная дисфункция  развивается в результате гемодинамической перегрузки  

артерий, гиперактивации РААС и САС и нарушение рецепторного аппарата эндотелия. 
Нарушения клеточного энергообмена при ХПН возникают в исходе адаптационного 

процесса и характеризуются энергетическим голоданием клеток и их гибелью. Снижение 

энергообеспечения клеток  происходит из-за нарушения образования АТФ, транспортировки и 

утилизации энергии в клетке в результате их гипоксии. Потеря кардиомиоцитов происходит  

путем некроза и апоптоза. Погибшие участки  миокарда замещаются соединительной тканью, 

что ведет к дилатации камер сердца, снижению сократительной способности сердца. 
 

4.3. Классификация хронической сердечной недостаточности 
В детской практике наиболее удобной  для систематизации стадий ХСН является 

классификация, предложенная  Н.А.Белоконь (1987). 
Таблица 5 

Классификация ХСН (Н.А Белаконь, 1987) 
Стадия Левожелудочковая 

недостаточность 
Правожелудочковая 

недостаточность 
I Сердечная недостаточность отсутствует в покое и появляется после нагрузки в 

виде одышки и тахикардии 
II A Число сердечных сокращений увеличено на 

15-30%  в мин.   Число дыханий на 30-50% 
Печень выступает на 2-3 см из-
под края реберной дуги 

II Б Число сердечных сокращений увеличено на 

30-50%  в мин.  Число дыханий на 50-70% 
Возможен акроцианоз, навязчивый кашель, 

мелкопузырчатые хрипы 

Печень выступает на 3-5 см из-
под края реберной дуги, 

возможно пастозность, набухание 

шейных вен 
III   Число сердечных сокращений увеличено на Гепатомегалия, отечный синдром, 
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50-60%  в мин.  Число дыханий на 70-100% 
Клиническая картина предотека легких 

гидроперикард, асцит 

 
У детей школьного возраста и подростков следует шире использовать национальную 

классификацию ХСН (2002), принятую Всероссийским научным обществом кардиологов.  
Клиника. Диагноз ХСН основывается на клинических симптомах и результатах 

инструментальных и лабораторных исследований. Клинические проявления могут возникать в 

покое или появляться только при физической нагрузке. Признаки СН зависят от 

преимущественного поражения левого или правого желудочка. 
 

Таблица 6 
Национальная классификация ХСН (2002) 

Класс Стадия ХСН ФК Функциональные классы 

ХСН 
I Начальная стадия 

заболевания 

(поражения) сердца. 

Гемодинамика не 

нарушена. Скрытая 

сердечная 

недостаточность 

I Ограничение физический 
активности отсутствует: 

привычная физическая 

активность не сопровождается 

быстрой утомляемостью, 

появлением одышки или 

сердцебиения. Повышенную 

нагрузку больной переносит, 

но она может сопровождаться 

одышкой и/или замедленным 

восстановлением сил 
II A Клинически 

выраженная стадия 

заболевания 

(поражения) сердца. 

Нарушение 

гемодинамики в одном 

из кругов 

кровообращения, 

выраженные умеренно. 

II Незначительное ограничение 

физический активности: в 

покое симптомы отсутствуют. 

привычная физическая 

активность сопровождается 

утомляемостью, одышкой или 

сердцебиением. 

II Б Тяжелая стадия 

заболевания 

(поражения) сердца. 

Выраженные 

изменения 

гемодинамики в обоих 

кругах 

кровообращения, 

выраженные умеренно. 

III Заметное ограничение 

физический активности: в 

покое симптомы отсутствуют, 

физическая активность 

меньшей интенсивности по 

сравнению с привычными 

нагрузками, сопровождается 

появлением симптомов. 

III   Конечная стадия 

поражения сердца. 

Выраженные 

изменения 

гемодинамики тяжелые 

(необструктивные) 

структурные изменения 

органов-мишеней. 

IV Невозможность выполнять 

какую-либо нагрузку без 

появления дискомфорта; 

симптомы сердечной 

недостаточности 

присутствуют в покое и 

усиливаются при 

минимальной физической 
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активности. 
Левожелудочковая недостаточность характеризуется клиническими симптомами 

застойных явлений в МКК и признаками гипертрофии левых отделов, в основном ЛЖ. 

Жалобы на ранних стадиях могут отсутствовать. Затем появляются быстрая утомляемость, 

потливость, одышка сначала в покое, потом при физической нагрузке, сердцебиение, сухой 

или влажный кашель. Объективно  возникают ортопноэ, раздувание крыльев носа, втяжение 

податливых мест грудной клетки, тахикардия, влажные разнокалиберные хрипы в легких. При 

исследовании сердца определяется сердечный горб, расширение границ  влево, глухость 

сердечных тонов и появление III протодиастолического  тона и IУ пресистолического тона. В 

терминальной стадии регистрируется выраженная ДН, цианоз. 
Правожелудочковая недостаточность проявляется застоем в большом круге 

кровообращения и гипертрофией правых отделов, преимущественно правого желудочка. 

Жалобы на ранних стадиях неспецифичны или отсутствуют. При развитии СН возникает 

быстрая утомляемость, слабость, одышку, никтурия, олигоурия. При осмотре отмечаются 

набухание шейных вен, пульсация в эпигастрии, увеличение печени и селезенки. При 

выраженной СН появляются сначала периферические отеки, затем гидроторакс, асцит и 

цианоз.  Со стороны сердца: сердечный горб, расширение границ вправо, систолический шум 

трикуспидальной регургитации, расщепление, а в дальнейшем акцент II тона слева при 

легочной гипертензии.  
Инструментальная диагностика. Инструментальные методы исследования в 

диагностике СН играют вспомогательную роль. Объективное подтверждение ХСН возможно 

проводятся с помощью ЭКГ, эходопплеркардиографии (ЭхоДГ) и рентгенографии органов 

грудной клетки. Наиболее информативным исследованием является ЭхоДГ: ударный объем и 

ударный индекс, систолический выброс или минутный объем кровообращения, сердечный 

индекс, фракция выброса левого желудочка (ФВ) и фракция укорочения миокарда. Главным 

показателем снижения систолической функции является ФВ левого желудочка ниже 

55%. Для диагностики диастолической дисфункции используется комбинированная 

оценка трансмитрального диастолического потока, которая включает время 

изоволюмического расслабления левого желудочка (ВИР), время замедленного потока раннего 

наполнения и скорости наполнения желудочка в раннюю и позднюю диастолу и их 

соотношение.  Для общей оценки систолической и диастолической дисфункции миокарда 

желудочков применяется Тей-индекс. Этот показатель определяется по доплеровскому 

спектру кровотока наполнения и изгнания, как отношение времени изоволюмического 

сокращения и ВИР к времени изгнания. Нормальные значения Тей-индекса для ЛЖ 0,36 0,50, 

для ПрЖ 0,24 0,04. 
ЭКГ свидетельствует об изменениях в миокарде, способствующих ХСН. Определяются 

перегрузки, гипертрофии отделов сердца, нарушения ритма сердца и процессов 

реполяризации.  
Рентгенография органов грудной клетки малоинформативна в диагностике ХСН.  На 

объемную перегрузку сердца указывает кардиомегалия, для оценки которой используется 

кардиоторакальный индекс (верхняя норма в грудном возрасте 0,55, для старших детей 0,50). 

Признаки  венозного легочного застоя, альвеоляоный и интерстициальный отек  на 

рентгенограмме говорят о левожелудочковой недостаточности. Катетеризация сердца и 

ангиография имеют ограниченное диагностическое значение. Исследования с дозированной 

физической нагрузкой (велоэргометр, тредмил) применяются для оценки функционального 

состояния сердечно-сосудистой системы по динамике ЭКГ, АД и потреблении кислорода. 
Лабораторная диагностика. Для диагностики ХСН и ведения больных, имеет значение 

определение уровня  натрийуретических пептидов (мозговой натрийуретический пептид 

(НУП), его предшественник, N-концевого НУП).  
 

4.4. Лечение хронической сердечной недостаточности 
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Строгий постельный режим назначается при СН II Б-III стадии: все движения в постели 

ребенок осуществляет с помощью медицинского персонала или родителей. Расширенный 

постельный режим, предполагающий самостоятельные движения ребенка в постели. 

Облегченно-постельный режим, разрешающий ребенку ходить в туалет, в игровую комнату, 

посещать столовую, назначают при IIА стадии СН. При тенденции к положительной динамике 

и практически при отсутствии признаков СН в покое, назначается комнатный режим. 

Регулярная физическая дозированная нагрузка стимулирует периферическое кровообращение, 

способствует уменьшению дозы и количества лекарственных препаратов. Ребенку необходим 

индивидуальный уход, создание окружающей обстановки, максимально щадящую его 

психику. 
Питание при  СН кроме возрастных особенностей набора продуктов предполагает 

предпочтительно паровую обработку блюд. Пища должна содержать  достаточное количество 

витаминов и микроэлементов, обеспечивающие возросшие метаболические потребности 

миокарда. Целесообразно назначение кисломолочных продуктов. Число приемов пищи 

увеличивается на 1-2 кормления с уменьшением объема всех порций. Последний прием пищи 

за 2-3 часа до сна.  
Рекомендуется использовать продукты с высоким содержанием калия и кальция: 

абрикосы, курага, чернослив, творог, молоко. Исключаются продукты, усиливающие 

сердечную деятельность: пряности, концентрированные мясные и рыбные бульоны, крепкий 

чай, кофе, копчености, жирные сорта мяса и рыбы. Ограничиваются продукты, 

способствующие возникновению метеоризма: фасоль, горох, капуста, черный хлеб. 
Фармакотерапия. Основными принципами медикаментозных подходов к современной 

терапии ХСН являются  «от стимуляции сердца – к его разгрузке» и «от физической разгрузки 

сердца – к физической стимуляции периферического кровообращения».  
Препараты, используемые при ХСН в педиатрической кардиологии: 
  ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента; 
  диуретики; 
  -адреноблокаторы; 
  инотропные препараты 
  антикоагулянты; 
  кардиометаболические препараты. 

Ингибиторы ангиотензинпревращающего фермента (иАПФ) являются одними из 

основных лекарственных препаратов, используемых при ХСН, эффективность действия 

которых доказано многочисленными рандомизированными исследованиями. Препараты этой 

группы блокируют активность ангиотензинпревращающего фермента, что приводит к 

нарушению образования ангиотензина-II – мощного вазоконстриктора и стимулятора 

пролиферации клеток в тканях.  Вазодилатирующий эффект иАПФ связан с блокадой 

разрушителя брадикинина. Брадикинин блокирует процессы ремоделирования сердца и 

возникновение необратимых изменений в миокарде, почках и гладкой мускулатуре сосудов. 

иАПФ обладают вазодилатирующим, диуретическим, антитахикардитическим эффектами и 

позволяют уменьшать пролиферацию клеток в органах-мишенях. 
иАПФ имеют два уровня действия: немедленный, связанный с блокадой циркулирующих 

нейрогормонов и отсроченный, обусловленный постепенной блокадой локальных (тканевых) 

нейрогормонов. Положительным свойством применения этих препаратов является 

возможность снижения дозы диуретиков, потенциирование эффектов нитратов и 

пролонгирование действия сердечных гликозидов. Ингибиторы АПФ являются 

препаратами первой линии при ХСН! 
Эффекты иАПФ начинают проявляться с 3-4 недели лечения. Под их действием возникает 

дилатация артериол, снижается общее периферическое сосудистое сопротивление и АД, 
увеличивается диурез, повышается кровоток в работающих мышцах и толерантность к 

физической нагрузке. Под влиянием иАПФ снижается ЧСС, уменьшается электрическая 
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нестабильность и степень гипертрофии миокарда, систолический и диастолический объем ЛЖ, 

увеличивается ударный объем и сердечный выброс. иАПФ способствуют уменьшению пред- и 

постнагрузки; при этом длительный прием  препаратов не ведет к развитию толерантности в 

отношении вазодилатирующего эффекта. Показанием к назначению иАПФ у детей является 

сердечная недостаточность I - III стадии, в том числе у больных с ХСН при сохранной 

сократительной функции миокарда. 
Принципы назначения ингибиторов АПФ. Подбор дозы иАПФ строго индивидуален и 

у детей проводится с обязательным мониторингом АД в течение 2 часов (каждые 30 минут) 

после каждого увеличения дозы в период лечения. Считается допустимым снижение АД не 

более, чем на 10% от исходного.  Начало терапии с  малой дозы с медленным ее титрованием 

до терапевтической. Важно учитывать, что ингибиторы АПФ предназначены для длительного 

лечения, так как клинический эффект наиболее отчетливо проявляется не ранее 3-4-й недель 

от начала приема препарата. 
Таблица 7 

Средние дозы иАПФ у детей при ХСН 
Препарат Группы Стартовая доза Терапевтическая доза 

каптоприл Дети 0,2 мг/ кг/24ч в 3 приема 1,0мг/кг/24чвЗ приема 

 
 

подростки 0,1 мг/кг/24ч в 3 приема 1,0мг/кг/24ч в 3 приема 

эналаприл Подростки с 14 

лет 
1,25мг/24чв2 приема 10-20мг/24ч в 2 приема 

      
Побочные реакции иАПФ: 
• кашель, связаннный с блокадой разрушения брадикинина и других нейромедиаторов в 

слизистой оболочке бронхов; 
• азотемия, возможная при снижении клубочковой фильтрации менее 30 мл/ч; 
• гиперкалиемия за счет калийсберегающего эффекта; 
• гипотония вследствие вазодилатации за счет быстрого воздействия на циркулирующие 

нейрогормоны; 
• ангионевротический отек, нейтропения и тромбоцитопения (редко). 
  

Диуретики являются необходимым компонентом комплексного лечения ХСН при 

наличии признаков задержки жидкости в организме. Способствуют улучшению работы 

ослабленного и патологически измененного миокарда в результате уменьшения объема 

циркулирующей крови. Диуретики обеспечивают объемную разгрузку сердца, вызывая 

усиление выведения натрия и жидкости почками и уменьшение количества внеклеточной 

жидкости, что приводит к устранению периферических отеков. Под влиянием диуретиков 

снижается давление в МКК, улучшается вентиляция легких, что влечет к уменьшению 

одышки и гипоксии. 
Показания к назначению диуретиков определяются прежде всего тяжестью нарушения 

кровообращения и степенью водно-электролитных расстройств. Детям с I стадией НК 

диуретики, не назначаются. 
Принципы назначения диуретиков:применяются в сочетании с иАПФ; доза с учетом 

возраста ребенка, стадии СН, выраженности отечного синдрома; используются минимальные 

дозы, позволяющие добиться положительного диуреза; подбор диуретика зависит от отдела 

нефрона, на который влияет конкретный препарат.  
Рекомендуется назначать 1/4 - 1/2 от средней суточной дозы. При отсутствии ожидаемого 

эффекта дозу препарата можно увеличить до средней терапевтической. Следует помнить, что 

мочегонные препараты всегда целесообразно назначать на фоне иАПФ. Период 
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поддерживающей терапии диуретиками может быть различным: от 1-2 недель до месяцев и 

лет.  
 Петлевые диуретики (фуросемидт) являются наиболее эффективными из мочегонных 

препаратов, так как они действуют на всем протяжении петли Генле, в которой происходит 

основная реабсорбция натрия. Наиболее часто в детской практике используется фуросемид 
(лазикс), который вызывает быстрый мощный, но непродолжительный диуретический эффект. 

Препарат назначается из расчета 1 -3 мг/ кг/сут. К побочным действиям фуросемида 

относятся: гипокалиемия, гиперурикемия, гипергликемии и гиперхлоремический алкалоз. Эти 

расстройства обычно не возникают при дозе до 2 мг/кг/сут. При назначении фуросемида 

рекомендуется диета богатая калием, препараты, содержащие калий (панангин).  Эффективна 

для профилактики гипокалиемии комбинация фуросемида с калийсберегающими 

мочегонными: верошпироном и/или с ингибиторами АПФ. 
 Тиазидовые диуретики (гидрохлортиазид) вызывают менее выражен эффект, так как они 

оказывают действие лишь в кортикальном сегменте петли Генле. Гидрохлортиазид 
(гипотиазид) может применяться при НК IIА изолировано или в сочетании с верошпироном. 

Начинают с 12,5-25 мг 1-2 раза в день, максимальная доза 2,5 мг/кг/сут, поддерживающая доза 

12,5 мг в сутки однократно для детей школьного возраста. Эффект через 1-2 часа, 

продолжается 6-12 часов.  
 Калийсберегающие диуретики (верошпирон, триамтерен) обладают слабой диуретической 

активностью; при хронической СН они относятся к препаратам второй линии и назначаются 

обычно лишь в дополнение к препаратам первой линии (петлевые и тиазидные диуретики). 

Верошпирон (спиронолактон) является конкурентным атагонистом альдостероновых 

рецепторов, располагающихся в миокарде, артериальной стенки и почках. Блокируя 

рецепторы альдостерона, спиронолактон предотвращает задержку натрия и воды и развитие 

отеков, а также повышенную экскрецию калия и магния, профилактируя возникновение 

аритмий. Верошпирон назначается после того как диуретический эффект более активных 

диуретиков ослабевает (через 1-2 недели лечения). Препарат начинает действовать через 24-48 
часов, пик действия наступает на 2-3 день приема, длительность последействия 4-6 дней. 

Назначать в утренние часы, во время максимального циркадного подъема уровня 

альдостерона. Целесообразно использовать малые дозы верошпирона (0,5-1 мг/кг массы), что в  

в комбинации с ингибиторами АПФ предотвращает или уменьшает развитие ремоделирование 

сердца.   
Побочными эффектами калийсберегающих диуретиков являются электролитный дисбаланс в 

виде гиперкалемии, гипонатриемии, ацидоза, а также  скелетно-мышечные нарушения, 

кожные аллергические реакции, гирсутизм, гинекомастия. Противопоказанием к назначению 

препарата является хроническая почечная недостаточность. 
Комбинированные диуретики (триампур) включают сочетание петлевых и 

калийсберегающих препаратов, что более эффективно для предотвращения развития или 

устранения гипокалиемии, чем включение в терапию препаратов калия.  Наиболее часто в 

детской практике применяется комбинированный калийсберегающий мочегонный препарат 

триампур, в одной таблетке которого содержится 25 мг триамтерена и 12,5 мг гипотиазида. 

Препарат назначается для детей до 6 лет расчета 1/2таблетки 2 раза в день, старше 10 лет 1 

таблетка 2 раза в день.  
 
Группировка и дозы диуретиков 

Препарат Суточные дозы 

Петлевые диуретики  

Фуросемид  1-3 мг/кг (макс. 6-12 мг/кг) 

Буметанид  0,05 мг/кг (макс. 0,3 мг/кг) 

Тиазидные диуретики  
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Гидрохлортиазид  1 мг/кг (макс. 3 мг/кг) 

Метолазон  0,1 мг/кг 

Калийсберегающие диуретики  

Амилорид  2,5-5 мг 

Триамтерен  2 мг/кг 

Спиронолактон  1 мг/кг (макс. 3 мг/кг) 

 
β-адреноблокаторы (БАБ)  улучшают функцию сердца, снижают прямой токсический 

эффект норадреналина, уменьшают ЧСС, удлиняют диастолу и оказывают антиаритмический 

эффект. Они  способны предотвращать ремоделирование  сердца и диастолическую 

дисфункцию ЛЖ. Многоцентровыми исследованиями доказана целесообразность 

использования β-адреноблокаторов в терапии ХСН дополнительно к иАПФ. 
Принципы назначения β-адреноблокаторов: на фоне постоянных доз ранее 

назначенной терапии (ИАПФ + диуретики, возможно + дигоксин); при стабильном состоянии 

больного (без инотропной поддержки, без выраженных застойных явлений); тщательный 

контроль диуреза и динамики массы больного в первые 2 недели лечения; увеличение дозы 

БАБ должно производиться очень медленно, гораздо медленнее, чем иАПФ (принцип - 
удвоение дозировок не ранее чем 1 раз в 2 недели при полностью стабильном состоянии 

больного, отсутствии угрожающей гипотонии и брадикардии). 
В кардиологической практике с доказанной эффективностью и безопасностью 

используются кардиоселективные (бисопролол и метопролол сукцинат) и 

некардиоселективный  1 и  2 блокатор - карведилол. К побочным реакциям   β-
адреноблокаторов относятся: брадикардия, бронхоспазм, снижение АД. 

 Инотропные препараты  улучшают сократительную способность сердца. Выделяют 

следующие группы инотропных препаратов: сердечные гликозиды (дигоксин и др), 

симпатомиметики (катехоламины, β- адренергические агонисты) и ингибиторы 

фосфодиэстеразы (амрион, милринон, эноксимон, адибендан); в педиатрической практике 

наибольшее применение имеет дигоксин. 
Дигоксин является патогенетически обоснованным средством у больных с ХСН, вызванной 

систолической дисфункцией левого желудочка, в сочетании с диуретиками, ингибиторами 

АПФ и БАБ. Дигоксин обладает положительным инотропным эффектом (увеличение силы 

сердечных сокращений и скорости кровотока, укорочение систолы), отрицательным 

хронотропным эффектом (удлинение диастолы), отрицательным дромотропным эффектом 

(замедление проведения импульсов) и положительным батмотропным эффект (повышение 

чувствительности миокарда, возбудимости, автоматизма). 
Положительное влияние дигоксина на течение ХСН объясняется не инотропным действием 

непосредственно на сердце, а экстракардиальными, нейромодулирующими эффектами: 

снижением уровня катехоламинов и активности РААС, нормализацией барорефлекторных 

механизмов регуляции сердечной деятельности. 
Показания к назначению сердечных гликозидов: ВПС без цианоза с обогащением 

МКК в фазу гиперволемии; синусовая тахикардия.; снижение фракции выброса; 

пароксизмальная наджелудочковая тахикардия; мерцание предсердий. 
Противопоказания к назначению сердечных гликозидов: ВПС с цианозом и сбросом 

справа налево; брадикардия; АВ-блокады, СССУ; острый инфаркт миокарда; стеноз аорты, 

обструктивная форма ГКМП; легочная гипертензия; желудочковые тахиаритмии; 

диастолическая дисфункция миокарда; воспалительный заболевания миокарда в остром 

периоде; гипокалиемия; острая гипоксия, ишемия. 
Доза насыщения дигоксина (грудные дети: 40-50 мкг/кг; старше года: 30-40 мкг/кг) 

вводится в 2-3 дня, кратность приема 3 раза в сутки. Поддерживающая суточная доза равна 

1/4-1/5 дозы насыщения. При некоторых состояниях (хроническое легочное сердце) лечение 

начинают с использования поддерживающих доз. Клинический эффект развивается обычно к 
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7-10-му дню лечения. Серьезной побочной реакцией терапии дигиталисом является 

гликозидная интоксикация: возникновение (или усугубление) нарушений сердечного ритма, 

проводимости, появление тошноты и рвоты..  
Побочные реакции сердечных гликозидов: брадикардия; непароксизмальная 

тахикардия из атриовентрикулярного узла; экстрасистолия; удлинение атриовентрикулярной 

проводимости;  корытообразное смещение сегмента ST ниже изолинии; нарушения со 

стороны желудочно-кишечного тракта (снижение аппетита, тошнота); нарушения со стороны 

нервной системы (бессонница, головокружение).   
 

Золотой стандарт терапии ХСН – комбинация иАПФ + ДИУРЕТИК + БАБ + 

ДИГОКСИН.  
 

Препараты, улучшающие трофику и метаболизм, а также энергетический 

потенциал клетки.. Препаратами выбора в остром периоде ХСН являются неотон в/в 

капелъно, медленно 1-2 г в сутки в 50-100 мл 5% раствора глюкозы 1-2 раза в сутки в течение 

10 дней (курсовая доза детям от 5 до 10 лет -10г, старше 10 лет - 20 г) или милдронат в/м 2-5 
мл 1 раз в сутки или внутрь по 0,125-0,25 г 3-4 раза сутки в течение 3-6 недель или цитохром 

С в/в капельно по 8,0 мл (30 м). 1 раз в сутки № 5.  
Поддерживающая терапия проводится  L-карнитином 20% раствор внутръ 10 мг/кг в 

сутки 1 раз в течение 3 месяцев или коэнзим Q 10 60-120 мг в сутки в течение 3 месяцев. Для 

коррекции электролитного обмена используют препараты калия и магния: панангин или 
аспаркам по 1/3-l таблетки  2-3 раза в день в течение 2-4 недель. Антиоксидантная терапия 

включает применение поливитаминных препаратов с высоким содержанием витаминов (А, С, 

Е)  и микроэлементов (селен): оксигард, витамакс плюс, олигогал-Se.  
 

5. ДИСПАНСЕРИЗАЦИЯ ПРИ ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКАХ СЕРДЦА 
Диспансерное наблюдение за детьми с ВПС осуществляется детскими кардиологами и 

кардиохирургами. 
При естественном течении ВПС при отсутствии показаний для хирургической 

коррекции дети первого месяца жизни наблюдаются детским кардиологом еженедельно, в 

первом полугодии- 2 раза в месяц, во втором – ежемесячно. На втором году жизни, при 

стойкой компенсации - раз в полгода, при нестабильном состоянии – по показаниям чаще. 

ЭКГ 1 раз в 3 месяца,  ЭхоДКГ – 1 раз в 6 месяцев, рентгенография грудной клетки 1 раз в год. 

Один раз в 6 месяцев плановая госпитализация в кардиологическое отделение для проведения 

углубленного инструментального обследования, определения динамики течения ВПС и 

проведения медикаментозной терапии по показаниям.  
Больным с цианотическими пороками сердца для профилактики тромботических 

осложнений необходимо употреблять достаточное количество жидкости, а также принимать 

антикоагулянты и дезагреганты в малых дозах. Весной и осенью проводится осмотр лор-врача 

и стоматолога с целью возможной санация очагов хронической инфекции. Профилактические 

прививки противопоказаны при НК IIБ и III стадиях, при наличии признаков инфекционного 

эндокардита. С учетом особенностей ВПС необходимы занятия ЛФК, массажа, закаливающие 

процедуры. 
После хирургической коррекции ВПС  в послеоперационном периоде возможно развитие 

таких осложнений, как реканализация дефекта, нарушение ритма сердца, инфекционный 

эндокардит. Общий анализ крови и мочи проводится в течение первого месяца 1 раз в 10 дней, 

в течение первого полугодия 1 раз в две недели, в течение второго полугодия 1 раз в месяц. 

ЭКГ и ЭхоДКГ проводится в первое полугодие 1 раз в три месяца, затем 1 раз в полгода, 

рентгенография органов грудной клетки -1 раз в год. Консультация стоматолога и 

оториноларинголога – 1 раз в полгода. 
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При наслоении интеркурентных заболеваний (ОРВИ, ангина) необходимо проведение 

антибактериальной терапии (пенициллины, макролиды) в течение 10-14 дней. Обязательна 

санация хронических очагов инфекции. Малые хирургические операции и манипуляции 

(тонзилэктомия, аденэктомия, экстракция зубов, установка венозных катетеров) проводятся 

под прикрытием антибиотиков, которые назначаются за 1-2 дня до операции, и в течение 3 

дней после.  
Санаторно-курортное лечение рекомендуется проводить в условиях местных 

кардиоревматологических санаториев. Противопоказания к пребыванию детей в санатории 

являются выраженные нарушения кровообращения и проявления подострого эндокардита. 
Профилактические прививки противопоказаны при сложных цианотических пороках, при 

ВПС «бледного типа» и при ВПС с СН III – IV функциональных классов, при наличии 

подострого ревматического или бактериального эндокадита. Вопрос о снятии с диспансерного 

учета решается совместно кардиологом и кардиохирургом. Однако ребенок с оперированным 

сердцем, даже при отличном исходе операции, не может быть приравнен к здоровому ребенку.  
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ПРИЛОЖЕНИЕ 1 
 

Показатели частоты сердечных сокращений у детей 
(Таточенко В.К.  Педиатру на каждый день. – М., 1997) 

Возраст 
Брадикардия 

Норма 
Тахикардия 

резка

я 
умере

н. 
легка

я 
легк

ая 
умере

н. 
резка

я 
Новор. <100 <110 <115 120-

140 
>160 >175 >190 

6 мес <90 <115 <125 130-
135 

>155 >170 >185 

1 год <90 <100 <115 120-
125 

>130 >145 >160 

2 года <90 <100 <105 110-
115 

>120 >135 >150 

3 года <85 <95 <100 105-
110 

>115 >125 >140 

4 года <75 <85 <95 100-
105 

>110 >120 >135 

5 лет <70 <85 <95 98-100 >105 >110 >120 
6 лет <70 <80 <85 90-95 >100 >105 >115 
7 лет <65 <70 <80 85-90 >95 >100 >110 
8-9 лет <60 <70 <75 80-85 >90 >96 >105 
10-11 
лет 

<58 <68 <73 78-84 >90 >95 >104 

12 лет <55 <65 <70 75-82 >88 >92 >102 
13-14 
лет 

<52 <62 <67 72-80 >84 >90 >100 

 
 

Средние показатели частоты дыхания у детей разного возраста 
Возраст ребенка Частота дыхания в 1 мин 

Недоношенный (маловесный) 

ребенок 
40–60 

Новорожденный 30–40 
5 лет 25 
10 лет 20 
15 лет 16 

Взрослый 12 
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ПРИЛОЖЕНИЕ 2 
 

Сроки и характер оперативного лечения при врожденных пороках сердца 
(Воробьев А.С., Бутаев Т.Д, 1999) 

Название 
порока 

Клинико-
гемодинамический 

вариант 

Возраст проведения 

операции 

Открытый 

артериальн

ый проток 

Небольшой без 

клинических 

проявлений  
Большой с НК 

По установлению диагноза 

до 5-6 лет. 
 
Срочно. 

Дефект 

межпредсер

дной 

перегородк

и 

Небольшой 

(рестриктивный) 
Средний с нетяжелым 

НК 
Большой с НК 
Большие и средние без 

НК 
Трансформация во 

вторичную тетраду 

Фалло 
Трансформация в 

комплекс  
Эйзенменгера 

Операция не показана. 
В 6-18 месяцев. 
В 3-12 месяцев. 
В 5- 10 лет. 
По установлению диагноза. 
 
Операция не показана. 

Дефект 

межжелудо

чковой 

перегородк

и 

Малые 
Большие и средние 
С право-левым сбросом 

Операция не показана. 
В 5-10 лет. 
Закрытие дефекта не 

показано. 

Тетрада 

Фалло 
Малосимптомный 
Умеренный цианоз без 

приступов 
Выраженный цианоз с  
приступами 

Радикальная операция в 2-3 
года. 
Радикальная операция до 3 

лет. 
 
Сразу аорто - легочный 

анастомоз, через 1,5-2 г 

радикальная операция. 
Стеноз 

аорты 
С наличием жалоб и 

клиники 
Малосимптомный 

Срочно. 
При градиенте более 50 

мм.рт.ст. 
Транспозиц

ия 

магистраль

ных 

сосудов 

Без стеноза легочной 

артерии 
 
Со стенозом легочной 

артерии 

Радикальная операция до 2 

нед (Жатане). 
У новорожденных пособие 

Рашкида, затем  коррекция 

(операция  

Мастарда,Растелли) в 6-9 
мес. 

Тотальный  
аномальный 

дренаж 

легочных 

С обструкцией 

легочного венозного 

возврата 

Новорожденным пособия 

Рашкинда или Парка, затем 

радикальная операция в 

первые месяцы жизни. 
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вен В 1-ые мес. анастамоз 

между коллектором 

легочных вен и ЛПр. 
Коарктация  
аорты 

С НК и жалобами 
Малосимптомная 

По установлению диагноза. 
До 5-7 лет. 

Атриовентр

икулярная 

коммуникац

ия 

Полная 
Неполная, с умеренной 

недостаточностью МК 
Неполная, с 

выраженной 

недостаточностью МК 

До 9 месяцев. 
После 1 года (в 4-6 лет). 
 
До 1 года. 

Стеноз 

легочной 

артерии 

С наличием клиники 
Малосимптомный 

Срочно. 
До 3-4 лет, при градиенте > 

60 мм.рт.ст. - баллонная 

дилатация или операция. 
 
 
 

ПРИЛОЖЕНИЕ 3 
 

Дифференциальный диагноз важнейших поражений сердца у новорожденных 

Диагноз Время 
первых 

проявлен

ий 

заболеван

и от 

рождения 

Первый 
симптом 

Одышка Цианоз Пульс ЭКГ Увеличен
ие сердца 

Недостато 
чность 

кровообраще

ния 

Усиление 
легочного 

рисунка 

Примечание 

Гипоплазия левой 

половины сердца 
48 часов - 

7 дней 
Внезапн

ая 
одышка 

+++ + Не 

пальпир
уется 

Правограмма +++ +++ +++ Встречается 

у мальчиков 
в 2 раза чаще, 

75% погибает 

в первую 
неделю 

жизни 

Атрезия клапанов 

легочной артерии 
С 

рождения 
Цианоз +→++ ++ Обычны

й 
Перегрузка 

левых 

отделов 

+→+++ +++ -  

Поддиафрагмальн

ый аномальный 

дренаж легочных 
вен 

24 часа - 7 
дней 

Цианоз ++ ++ Слабый Правограмма - +→++ +++  

Транспозиция 
сосудов 

С 
рождения 

Цианоз + +++ Обычны
й 

Правограмма +→++ +→+++ -или++ Силуэт 
сердца в виде 

"яйца на 

боку". У 
мальчиков 

встречается в 

2,5 раза чаще 
Коарктация аорты Любое Одышка ++ - Усилен 

на руках 
Правограмма ++ ++ -или+  

Атрезия 
трехстворчатого 

клапана 

С 
рождения 

Цианоз +- ++ Общий Левограмма + - -или+  

Общий 

артериальный 

ствол 

1-4 
недели 

Одышка ++ +- Скорый, 

полный 
Комбинирова

нная 

типертрофия 

+ +- ++или-  

Тетрада Фалло с 

атрезией легочной 

артерии 

1-4 
недели 

Цианоз +- + Общий Правограмма + - -  
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Открытый 
артериальный 

(боталлов) проток 

Любое Одышка ++ - Скорый, 

полный 
Комбинирова

нная 

перегрузка 

+→++ +→++ ++  

Болезнь 
Эбштейна 

Любое Цианоз 
(при 

ООО) 

+ ++ Обычны
й 

См. 
примечание 

+++ ++ - Характерны 
низковольтн

ые, 

расщепленны
е комплексы 

QRSvl-v6 

Обозначения: - отсутствие симптома; +- непостоянный симптом; + умеренно выраженный 

симптом; ++ значительно выраженный симптом; +++ резко выраженный симптом. 
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1. Инфекционные артриты 
 
Инфекционные артриты возникают вследствие прямого проникновения живого 

микробного агента или вируса в полость сустава. Это, как правило, остро протекающие 

артриты. Тяжелое течение заболевания характерно для септического артрита.  
Чаще всего инфекционные артриты вызывают следующие возбудители: 
Staphylococcus Aureus - 61% 

-гемолитический стрептококк - 15% 
Грам -отрицательная флора - 17% 
Streptococcus pneumoniae - 3% 
Полимикробные ассоциации - 4% 
 
Пути проникновения микробов, вызывающих бактериальный артрит: 
- гематогенный - из различных очагов инфекции 
диссеминация бактерий из расположенных рядом с суставом очагов остеомиелита 

(такой путь инфицирования суставов особенно  характерен для детей младшего возраста) 
- лимфогенное распространение из близлежащих к суставу очагов инфекции 
- ятрогенное инфицирование при проведении артропункции, артроцентеза или 

артроскопии 
проникающая травма сустава 
Риск инфицирования сустава значительно повышается при артропункции, 

артроскопии у детей, длительно принимавших иммунодепрессанты (глюкокортикоиды, 

цитостатики). 
В типичных случаях артриты бактериальной природы развиваются внезапно. 

Появляются боль, отечность пораженного сустава, гипертермия кожи над суставом, 

лихорадка. У пациентов с бактериемией наблюдаются сильные ознобы, интоксикация. 

При бактериальном артрите чаще всего поражается один сустав. 
 
Частота поражения отдельных суставов при бактериальном артрите. 
Сустав                              Частота поражения, % 
Коленный                                         55 
Тазобедренный                                11 
Голеностопный                                 8 
Плечевой                                            8 
Лучезапястный                                  7 
Локтевой                                            6 
Другие суставы                                 5 
Полиартикулярное поражение      12 
 
Окончательно диагноз септического артрита  устанавливается при обнаружении 

бактерий в синовиальной жидкости, полученной из пораженного сустава (при 

микроскопии или посеве). 
        Для диагностики наиболее важен посев синовиальной жидкости, окрашивание по 

Граму и подсчет числа лейкоцитов в синовиальной жидкости. При исследовании СЖ 

уровень цитоза часто превышает тот, который может наблюдаться при других 

воспалительных заболеваниях опорно-двигательного аппарата (ЮРА, ЮСА) и составляет 

более 50000/мм3, часто более 100000/мм3, из них более 85% составляют нейтрофильные 

лейкоциты. Ценность для диагностики представляют посевы крови. 
 У большинства детей в клиническом анализе крови отмечается нейтрофильный 

лейкоцитоз, повышенная СОЭ. 
Рентгеновское исследование необходимо провести в первую очередь для 

исключения сопутствующего остеомиелита. Однако появление отчетливых 
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рентгенологических признаков при бактериальном артрите отмечается в среднем через 2 

недели от начала заболевания. Первым признаком, как правило, является наличие выпота 

в полости сустава. На компьютерной томографии изменения костной ткани выявляются 

значительно раньше, чем на обзорных рентгенограммах. С помощью магнитно-
резонансной томографии  (МРТ) можно выявить уже на ранних стадиях отек мягких 

тканей и выпот в полость сустава, а также признаки остеомиелита. Данные исследования 

особенно важны для диагностики поражений тазобедренного сустава. Кроме того, именно 

в раннем возрасте (до 3 лет) бактериальный артрит нередко возникает на фоне текущего 

остеомиелита. 
 

1.1. Туберкулезный артрит 
 

Поражение костей и суставов микобактериями также возможно в детском возрасте. 

В настоящее время заболеваемость туберкулезом растет во всем мире, а также в 

Российской Федерации. В Северо-Западном регионе отмечается экстенсивный рост 

заболеваемости туберкулезом в последние годы. Увеличивается количество детей с 

внелегочными формами туберкулеза. Высокую группу риска по заболеванию 

туберкулезом составляют дети, не привитые от туберкулеза, и дети, которым по тем или 

иным причинам не проводится тестирование на тубинфицированность (постановка 

реакции Манту), дети из социально неблагополучных семей, дети, страдающие 

хроническим алиментарным голоданием. 
Согласно последним данным мировой литературы до 3% больных туберкулезом 

имеют поражение костей (остеомиелит) и суставов(артрит). 
Хотя инфицирование суставов может развиваться в результате гематогенной или 

лимфогенной диссеминации возбудителя, также не исключается контактное 

распространение из близлежащего очага (кости) при остеомиелите. Туберкулезный артрит 

представляет собой сочетанное поражение костной ткани и суставных поверхностей.  
Чаще всего при костно-суставных формах туберкулеза наблюдается поражение 

позвоночника - спондилоартрит (болезнь Потта). При туберкулезном спондилите грудной 

и поясничный отделы поражаются чаще, чем шейный отдел. Поражение крестцово-
подвздошных сочленений наблюдается редко и в большинстве случаев бывает 

односторонним. При поражении позвоночника, как правило, в процесс вовлекаются 

передние отделы тел позвонков и межпозвоночные диски, что приводит к 

прогрессирующему сужению межпозвонковых щелей, уплощению тел позвонков, и в 

конечном итоге к развитию кифоза.  
Клинически туберкулезный спондилит характеризуется болями в спине, локальной 

болезненностью при пальпации остистых отростков позвонков, спазмом мышц спины, 

кифозом, неврологической симптоматикой вследствие сдавления нервных корешков и 

спинного мозга.  
При локализации специфического процесса в костях конечностей у детей старшего 

возраста (подростки) чаще поражаются метафизы длинных костей, а у детей младшего 

возраста - пястные кости и фаланги. При туберкулезном остеомиелите у детей фаланги 

пальцев кистей рук чаще всего поражаются  избирательно с клиническими признаками  

дактилита (или без),  но разрушение самой костной ткани можно выявить только  

рентгенологически. 
Периферический артрит туберкулезной природы, как правило, характерен для тех 

суставов, которые несут механическую осевую нагрузку - тазобедренных, коленных, 

голеностопных. Клинически обычно отмечается моноартрит. При этом сначала 

формируется очаг воспаления в субхондральных слоях костной ткани, затем процесс 

распространяется на хрящ, разрушая его. Поэтому при рентгенологическом исследовании 

сужение суставной щели выявляется на поздних стадиях туберкулезного артрита. Часто 

можно выявить туберкулезные очаги деструкции в эпифизах костей.  
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При туберкулезном гоните характерно постепенное нарастание болей, припухлость в 

области сустава, хромота, уменьшение объема движений в суставе. При поражении 

запястья отмечается клиника "туннельного синдрома" (сдавление сосудисто-нервного 

пучка в запястном канале), припухлость, боль. При поражении тазобедренного сустава 

отмечается боль в бедре, паховой области или колене ("отраженные боли"), атрофия 

мышц. Хромота особенно характерна для детей при туберкулезном коксите. 
Диагноз туберкулезного артрита считается окончательно установленным только 

если в тканях или СЖ пациента выявляются Mycobacterium Tuberculosis (MT). 
Диагностическая ценность мазков СЖ на МТ составляет около 20%. Посев СЖ и биопсия 

синовиальной оболочки существенно увеличивают достоверность результатов 

исследования (до 80-90%).  
При исследовании СЖ практически у всех больных туберкулезным артритом 

выявляется повышенное содержание белка, а у 70% - снижение уровня глюкозы. Уровень 

цитоза в СЖ колеблется от 1000 до 20000 /мм3, с преобладанием полиморфноядерных 

лейкоцитов. При проведении биопсии синовиальной оболочки можно обнаружить 
гранулемы с казеозным распадом. Туберкулезный остеомиелит диагностируют с 

помощью пункционной биопсии. При этом выявляют  гранулематозное воспаление, 

которое может и не приводить к развитию казеозного некроза.  
Особую ценность для диагностики костно-суставного туберкулеза представляет 

туберкулинодиагностика (постановка реакции Манту - РМ). РМ положительна 

практически у всех детей с туберкулезным поражением, за исключением случаев анергии.   
 

Рентгенологические признаки туберкулезного поражения при поражении позвоночника: 
1. сужение межпозвонковых дисков, уплощение тел позвонка;  
2. очаги деструкции в передних отделах тел позвонков; 
3. выраженное разрушение позвонков с относительной сохранностью   

дискового пространства; 
4. при поражении периферических суставов: 
5. очаги деструкции костной ткани вблизи суставных поверхностей со слабо 

выраженной периостальной реакцией; 
6. отечность мягких тканей и остеопороз; 
7. эрозии костной ткани вблизи суставных поверхностей (субхондральные); 
8. разрушение суставных поверхностей на поздних стадиях заболевания.  
 

В отличие от костно-суставных форм туберкулеза при легочных и висцеральных формах 

туберкулеза может развиваться острый  полиартрит, видимо реактивный ( артрит Понсе).  

При этой форме артрита из СЖ  пораженных суставов микобактерии туберкулеза не 

высеваются. 
 

1.2. Болезнь Лайма 
 

Данное заболевание было впервые описано как отдельная форма в г. Олд Лайм 

(США) в 1975 г., где наблюдалась вспышка хронических артритов у детей в сельской 

местности. При изучении данного поражения была выявлена инфекционная этиология 

заболевания и трансмиссивный механизм передачи возбудителя членистоногими. В 1982 

г. был выделен возбудитель - Borrelia burgorfieri; переносчиками боррелий являются 

иксодовые клещи. Заражение происходит при укусе клеща, инкубационный период 

составляет 3-32 дня.   
Пик заболевания в эндемичных районах приходится на апрель-июнь. 
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В течение заболевания выделяют три стадии: 
локализованная (очаговая) - поражение кожи в месте внедрения боррелии 
1. диссеминация возбудителя - поражение нервной системы и сердца, кожи и костно-
мышечной системы 

2. персистенция возбудителя - поражение костно-мышечной и нервной системы. 
 

         Заболевание может длиться от нескольких месяцев до нескольких лет.  
В первую стадию на месте укуса возникает эритема, лимфаденит, требующий 

дифференциальной диагностики с туляремией. Появляются гриппоподобные симптомы 

(головные боли, слабость, лихорадка) и очаговая мигрирующая эритема. Эта стадия 

длится от нескольких дней до нескольких недель.  
1. Вторая стадия (диссеминация возбудителя) возникает после первой через 

несколько дней или недель и свидетельствует о гематогенном распространении 

возбудителя. Для нее характерны  лихорадка и поражение ЦНС (головная боль, невриты 

черепных нервов, менингиты, радикулоневриты, энцефалит или множественный 

полиневрит), также нарушается деятельность сердечно-сосудистой системы (миокардит 

или панкардит, нарушение АВ-проведения различной степени). На второй стадии 

отмечаются кожные сыпи, артралгии, бурситы, тендовагиниты, но эти изменения имеют 

транзиторный характер. 
2. Третья стадия заболевания протекает на фоне персистирующей инфекции и 

характеризуется эпизодическими атаками асимметричного олигоартрита крупных 

суставов, особенно коленных. Длительность суставного синдрома - от нескольких недель 

до нескольких месяцев, течение артрита приобретает персистирующий характер. 

Обострения заболевания часто сопровождаются слабостью, но ни лихорадки, ни других 

общих симптомов, как правило, не наблюдается. В эту стадию развивается выраженная 

энцефалопатия - нарушение памяти, сна, эмоциональной сферы, периферическая 

сенсорная нейропатия. Третья стадия заболевания развивается в среднем через 6 месяцев 

от начала заболевания, но может наблюдаться и позднее (через 1-2 года от начала 

заболевания). Высокий риск развития артрита с последующей его хронизацией отмечен у 

детей - носителей HLA-DR 4  и  DR 2 антигенов. Лабораторная диагностика боррелиоза 

основана на выявлении антител к боррелиям методом иммуноферментного анализа, но 

более надежным является метод полимеразной цепной реакции (ПЦР). 
 При исследовании СЖ в период обострения артрита цитоз составляет от 1000 до 

100000/мм3 с преобладанием полиморфноядерных лейкоцитов. В сыворотке крови у детей 

с болезнью Лайма не обнаруживается РФ и АНФ. 
 Если пациент с боррелиозом не получает своевременную и адекватную 

антибактериальную терапию, то риск развития стойких системных проявлений болезни  

составляет: кардиальных  - 10%, неврологических  - 15%, и артрита - 60%. 
 

1.3. Болезнь Уиппла 
 

В 1907 году врач Джордж Хойт Уиппл описал "доселе  неизвестное заболевание" и 

выделил микроорганизм в форме палочки в срезах лимфатических узлов, окрашенных 

серебрением. Значительно позднее было доказано, что этот микроорганизм относится к 

грамположительным актиномицетам и ему дали название Tropheryma Whipplii. С 

помощью электронной микроскопии при окраске реактивом Шиффа эти бациллы находят 

в самых разных тканях больного: лимфатических узлах, перикарде, миокарде, печени, 

селезенке, почках, синовиальной оболочке суставов и мозге. Их можно обнаружить как 

внутри макрофагов, так и свободно лежащими в тканях. 
Болезнь Уиппла является редким системным заболеванием, которое развивается  

преимущественно у лиц мужского пола. Заболевание  начинается с лихорадки и 

увеличения периферических лимфатических узлов. Позднее появляются схваткообразные 
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боли в животе,  диарея, стеаторея, снижение массы тела, поражаются другие органы и 

системы, включая сердце, почки, цнс. Развиваются пульмонит, плеврит, эндокардит. 
Возникают также высыпания на коже, воспаления глаз. С самого начала заболевания 

отмечаются интермиттирующие полиартралгии с постепенным развитием 

серонегативного мигрирующего олиго- или полиартрита.   
Артрит также может появляться за несколько лет до развития  системных признаков 

болезни, что существенно затрудняет его нозологическую трактовку. Многие авторы 

отмечают преимущественное вовлечение средних и крупных суставов нижних 

конечностей. Примерно у 7% пациентов развивается сакроилеит, и у 4%  

анкилозирующий спондилит.   
При болезни Уиппла повышена частота выявления HLA-B27 антигена( около 30%), 

что наряду со сходством клинической картины суставного синдрома затрудняет 

дифференциальный диагноз данного заболевания и спондилоартропатии.   
На стандартных рентгенограммах грубых изменений не выявляется. В суставной 

жидкости обнаруживают признаки воспаления: лейкоцитоз- 2000-30000 мм3, 

полиморфноядерные нейтрофильные лейкоциты составляют более 50%. При биопсии 

синовиальной оболочки выявляются признаки воспаления, в том числе очаговая 

гиперплазия слоя  синовиальных клеток и умеренный периваскулярный  лимфоцитоз. 

Очень важным признаком является обнаружение в синовиальной оболочке ШИК - 
положительных гранул в макрофагах, в которых содержатся бациллы. С 1964 года болезнь 

Уиппла успешно лечиться антибиотиками. 
 

1.4.  Артриты, возникающие вследствие Микоплазменной инфекции 
Mycoplasma pneumoniae является инфекционным агентом, вызывающим ряд 

достаточно тяжелых внелегочных поражений, таких, как гемолитическая анемия, 

макулопапулезная сыпь, синдром Стивенса-Джонсона и артрит. По описаниям ряда 

авторов, у детей развивается поли/олигоартрит или мигрирующий артрит после 

пневмонии с подтвержденной микоплазменной этиологией. Недавно также описано, что 

после инфекции, вызванной Chlamydia pneumoniae, возможно возникновение артрита.  
 

1.5.  Вирусные артриты 
Вирусные артриты в детском возрасте могут развиваться в продромальном периоде 

или в период разгара вирусного заболевания. Вирусные артриты ограничиваются 

вовлечением только мягкотканных суставных структур. Во всех случаях артрит, 

возникающий на фоне вирусной инфекции, не сопровождается разрушением суставов и не 

приводит к развитию хронического заболевания  суставов.  
Нередко вирусные артриты возникают на фоне текущего гепатита В, краснухи, 

ветряной оспы, парвовирусной инфекции и некоторых других вирусных заболеваний. 
 

1.5.1. Артриты при гепатите В 
При гепатите В артралгии и /или артриты наблюдаются в 10-25% случаев. Путь 

передачи HBV в основном парентеральный, однако доказано существование естественных 

путей передачи вируса вследствие семейного, полового контактов. Заболевание после 

инфицирования может протекать бессимптомно, клинические проявления поражения 

суставов возникают в результате иммунокомплексного повреждения синовиальной 

оболочки, как правило, в продромальном периоде заболевания., за несколько дней или 

недель до появления желтухи.  Суставной синдром характеризуется внезапным 

началом, протекает либо по типу симметричного поражения, захватывающего все 

суставы, либо носит мигрирующий характер с преимущественным вовлечением мелких 

суставов кистей рук, коленных суставов. В течении 1-3 недель могут отмечаться боли и 

утренняя скованность в суставах. При остром гепатите В  артрит проходит 

самостоятельно. Приблизительно у 10% больных  гепатит В переходит в хроническую 
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форму, при которой артралгии и артриты могут наблюдаться постоянно или возникать 

через длительные промежутки времени.   
Диагностика данных артритов основывается на обнаружении в сыворотке крови 

антигенов гепатита В или антител к различным вирусным антигенам. При остром гепатите 

это HBs-Ag, при хроническом течении в сыворотке появляются HBeAg и антитела к 

HBcAg и HBsAg. При клинически выраженном артрите в сыворотке крови, как правило, 

присутствует HBs-Ag. С появлением клинических признаков гепатита и исчезновением 

суставного синдрома титр австралийского антигена уменьшается, а содержание антител к 

нему увеличивается. Лабораторные маркеры функции печени изменяются соответственно 

стадии гепатита, при иммунологическом исследовании отмечается гипокомплементия, 

при исследовании СЖ - повышенное содержание белка, цитоз. 
 

 
1.5.2. Артриты при краснухе 

 
Вирус краснухи способен к репликации и персистенции в синовиальной оболочке, 

что может вызывать суставной синдром. В последние годы появились сообщения о 

выделении вируса краснухи из лимфоцитов пациентов, перенесших артрит на фоне 

краснухи. Предполагается, что персистирующий в лимфоцитах вирус также может 

служить источником прямого инфицирования суставов. Клинические признаки артрита 

при краснухе появляются за несколько дней до или через несколько дней после появления 

сыпи.  
Артрит характеризуется острым началом, симметричным поражением суставов, в 

первую очередь мелких суставов кистей рук, коленных, лучезапястных, голеностопных, 

локтевых суставов. Часто при краснушных артритах отмечается "туннельный синдром" - 
сдавление сосудисто-нервного пучка в запястном канале вследствии периартрита и 

теносиновита. Суставной синдром, как правило, разрешается самостоятельно, однако 

имеются сообщения о хроническом течении артрита без деструктивных изменений.  
Нозологическая принадлежность артрита окончательно подтверждается при 

непосредственном выделении вируса краснухи из смывов носоглотки или синовиальной 

жидкости  либо с помощью серологических методов (РТГА, РСК). В синовиальной 

жидкости отмечается умеренное повышение белка и лейкоцитов (преобладают 

мононуклеарные клетки). 
 

1.5.3. Артриты при парвовирусной инфекции 
 

Заболевание, вызываемое парвовирусом человека (HPV В19) у детей получило 

название инфекционной эритемы (ранее существовал термин "пятая болезнь"  в связи с 

присвоением порядковых номеров детским инфекциям с экзантемой). Заболевание 

характеризуется острым началом, лихорадкой, катаральными явлениями со стороны 

носоглотки, появлением сыпи. У детей на щеках возникают ярко-красные сливающиеся 

элементы, придающие лицу "пылающий вид". Появление артритов совпадает с началом 

высыпаний на коже. Заболевание может протекать у детей и без катаральных явлений.   
При данной инфекции возможно также развитие транзиторных апластических 

кризов, характеризующихся отсутствием в периферической крови ретикулоцитов, 

нейтропенией, лимфопенией и тромбоцитопенией. Клинические проявления инфекции, 

вызываемой HPV B19, очень схожи с клиническими проявлениями ювенильного 

ревматоидного полиартрита, что затрудняет дифференциальную диагностику особенно в 

тех случаях, когда нет классических высыпаний, характерных для инфекционной 

эритемы, а продолжительность заболевания составляет более 2 месяцев. Правильная 

постановки диагноза в данном случае  позволяет избежать длительной ненужной 

противоревматической терапии. Диагноз текущей или недавно перенесенной инфекции, 
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вызванной HPV B19, устанавливается на основании обнаружения в сыворотке крови анти 

HPV-антител класса JgM. Дифференциальным отличием от ЮРА является отсуствие 

ревматоидного фактора в сыворотке и других характерных имунологических сдвигов. 

Артрит, вызванный данным вирусом, после выздоровления ребенка не оставляет 

признаков повреждения суставных структур и нарушения функции сустава. 
 

1.5.4. Артриты, вызванные другими вирусами 
 

В Европейской части России может быть распространен один из пяти известных 

альфа-вирусов (вирус Синдбис), для которого также характерно поражение суставов. На 

фоне лихорадки, сыпи могут развиваться тяжелые артриты с поражением мелких суставов 

кистей (пястнофаланговых, проксимальных межфаланговых, лучезапястных, локтевых, 

коленных, голеностопных). В большинстве случаев развивается симметричный 

полиартрит, исчезающий через неделю. Описаны случаи сохранения артрита в течение 

года. Крайне редко артрит у детей развивается при эпидемическом паротите.  Заболевание 

характеризуется мигрирующим полиартритом с поражением только крупных суставов, 

продолжительностью не более 2 недель с полным выздоровлением без остаточных 

явлений со стороны суставов. 
При инфицировании вирусами Коксаки и ЕСНО описаны случаи развития артритов 

как крупных, так и мелких суставов, проходящие без лечения.  
Вирусы семейства Herpetoviridae, включающие вирусы простого герпеса, ветряной 

оспы, опоясывающего герпеса, цитомегаловирус и вирус Эпштейн-Барр, редко вызывают 

поражения суставов. 
 

1.5.5. Артрит тазобедренного сустава 
Своеобразную эпидемиологическую загадку представляют вирусные кокситы. В 

странах Скандинавии, Европы, Америки это наиболее частая форма инфекционных 

артритов у детей. В Петербурге такие случаи составляют не более 3% от всех основных 

групп артритов. Возможно, эти формы инфекционых артритов не попадают в поле зрения 

педиатров-ревматологов, а в основном концентрируются в хирургических клиниках, что 

связано с остротой и непродолжительностью течения артрита.  
В 2/3 случаев начинается остро, в основном заболевают дети от 2 до 8 лет. Пик 

заболеваемости в Санкт-Петербурге приходится  на 3-х летний возраст. Началу 

заболевания предшествует носоглоточная инфекция в течение 5-8 дней, отмечается 

кратковременная субфебрильная или фебрильная лихорадка; на фоне клинических 

признаков вирусной инфекции или при ее затухании появляется основной признак 

инфекционно-токсического коксита - хромота, которая обусловлена болевым синдромом. 

Часть детей из-за резких болей не может передвигаться, при этом отмечается 

вынужденное положение бедра на стороне пораженного тазобедренного сустава (бедро в 

положении сгибания и наружной ротации). Активные движения в тазобедренном суставе 

значительно ограничены в первые 3-5 суток, особенно разгибание и отведение, а у 

некоторых больных они не возможны вообще. Наружная ротация возможна, несмотря на 

боль в суставе, внутренняя ротация резко ограничена из-за болей. Описанные симптомы 

связаны с синовитом тазобедренного сустава и резким увеличением внутрисуставного 

давления за счет выпота и отека. Синовиальный выпот в тазобедренном суставе может 

быть выявлен с помощью ультразвукового исследования или магнитнорезонансной 

томографии (МРТ). При рентгеновском исследовании примерно у половины детей 

отмечается четкое расширение суставной щели.  
В результате внутрисуставного выпота возникает децентрация и латеропозиция 

головки бедра. Остро протекающий синовит тазобедренного сустава с наличием 

экссудации приводит к внутрисуставной компрессии, а последняя ведет к нарушению 
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кровообращения в головке бедра и развитию в последствии отдаленных дистрофических 

изменений, увеличивающих риск болезни Пертеса в препубертатном возрасте.  
В анализе крови при инфекционно-токсическом коксите  может наблюдаться 

повышение СОЭ, лейкоцитоз, лимфоцитоз или лимфопения.  
Основные клинические особенности вирусных артритов. 
Вирусные артриты часто развиваются в продромальном периоде вирусного 

заболевания и во время появления типичной для данной инфекции кожной сыпи. 
Наиболее часто вирусные артриты проявляются симметричным поражением мелких 

суставов, хотя для каждого возбудителя характерна своя клиническая картина поражения 

суставов и околосуставных мягких тканей. 
Во всех случаях артрит, возникающий на фоне вирусной инфекции, не 

сопровождается разрушением сустава и редко приводит к развитию хронического 

суставного воспалительного процесса. 
 

1.6.  Нагрузочная артропатия - артрит  
на фоне дисплазии соединительной ткани (Болезнь Брюэра). 

Отдельной группой артропатий и  артритов являются острые или подострые 

рецидивирующие синовиты /артриты, возникающие при механической нагрузке (болезнь 

Брюэра [Brewer] ).  
При определенной степени механической перегрузки на фоне сниженной 

резистентности хряща и других соединительно-тканных структур могут возникать 

участки микронекрозов и воспалительная реакция вокруг них с выпотом в синовиальной 

оболочке, т.е. артрит с экссудативным синовитом или бурситом. Это, по существу, 

нагрузочная артропатия (overuse-синдром) на фоне врожденной или приобретенной 

дисплазии-дистрофии костно-хрящевого аппарата. Хронизация и прогрессирование этой 

формы идут по пути остеоартритов или деформирующих артрозов.  
Характерные признаки болезни Брюэра: 
- Семейный анамнез ранних или тяжелых форм деформирующего остеоартроза или 

остеохондроза. 
- Наличие в анамнезе врожденного вывиха бедра, повторных растяжений, 

подвывихов и вывихов, разрыва связок, болей в суставах или костях. 
- Связь болевого синдрома или выпота с физической нагрузкой, особенно бегом, 

прыжками или переноской тяжестей (для крупных суставов нижних конечностей), с 

повышенной нагрузкой на суставы верхних конечностей в ходе каких-либо видов 

деятельности (игра в волейбол, игра на музыкальных инструментах и т.д.). 
- Наличие неблагоприятного фонового состояния - системный остеопороз, 

недостаточность питания в сочетании с интенсивным вытягиванием, гипермобильность 

суставов ли другие признаки дисплазии соединительной ткани 
- Поражение одного или двух суставов по оси 
- Ограниченность выпота и его неравномерность 
- Наличие локальной болезненности сустава при пальпации 
- Относительно невысокая параклиническая активность и ее быстрое убывание по 

мере стихания болевых ощущений и восстановления движений. 
- Ошибочное включение этих артритов в группу хронических приводит к 

необоснованно агрессивному лечению, существенно ухудшающему прогноз заболевания. 
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2. Реактивные артриты 
Реактивный артрит (РеА) — иммуновоспалительное заболевание суставов, которое 

возникает одновременно с кишечным или  мочеполовым инфекционным процессом или 

вскоре после него, ассоциированное с антигенами гистосовместимости HLA B-27,  и 

являющееся системным клиническим проявлением этой инфекции. 
Свыше 85% больных   РеА являются носителями НLА-В27 антигена. 
Понятие «реактивный артрит» иногда используют для определения артритов, 

развитие которых связано со стрептококковой, вирусной и другими видами инфекций. 

Однако в данных случаях, как правило, нет связи с НLА-В27 или проявлениями 

спондилоартропатии. 
История. 

В 1965 г. А.И. Нестеровым был предложен термин «инфекционно-аллергический 

полиартрит» для обозначения острых артритов, развитие которых связывалось с 

перенесенным инфекционным процессом. 
      Термин «реактивный артрит» как нозологическая форма впервые был 

предложен в 1969 году финскими исследователями Р. Аhvоnen, К. Siеvегs и К. Аhо, 

описавшими артрит при энтероколите иерсиниозной этиологии. При этом 

подразумевалось, что РеА — это «стерильные» воспалительные заболевания суставов, при 

которых в синовиальной жидкости и синовиальной оболочке больных отсутствуют 

инфекционные агенты и их антигены. Однако в дальнейшем с помощью современных 

методов диагностики было показано, что у ряда больных РеА обнаруживаются не только 

бактериальные антигены, но и микроорганизмы, способные к размножению. Так, в 

синовиоцитах у некоторых больных при помощи иммунологического анализа и 

молекулярных технологий удается определить бактериальную ДНК, что позволяет 

расценивать такой артрит как «инфекционный». Тем не менее термин «реактивный 

артрит» в настоящее время является общепринятым и используется в классификациях 

большинства стран.  
Этиология. 

    В отличие от большинства других артритов при РеА существует связь с 

экзогенным провоцирующим фактором, известны генетические маркеры и хорошо 

изучены клеточный и  гуморальный иммунный ответ, развивающийся в суставах на 

причинный антиген. 
Патогенез. 

Патогенез РеА до конца не изучен. В частности, нет объяснения артрогенности лишь 

определенных серотипов внутри одного и того же вида вида различных микробов. 

Любопытно, что различные микробы обусловливают по существу однотипную картину 

артрита. Продолжает изучаться артитогенность и перекрестная реактивность антигенных 

компонентов клеточных оболочек кишечных агентов, в частности протеина теплового 

шока микробов и тканей макроорганизма. Липополисахариды иерсиний, сальмонелл и 

даже хламидий способны к перекрестным реакциям. Измененные антигенные 

компонентов триггерных микробов, но не живые микробы, обнаруживают в синовиальной 

жидкости. Лимфоциты синовиальной жидкости, но не циркулирующей крови, отвечают 

реакцией пролиферации на антигены предполагаемых возбудителей. Поскольку этот ответ 

синовиальных лимфоцитов достаточно специфичен, некоторые авторы предлагают 

использовать его для уточнения этиологической природы артрита. С этой целью можно 

определять микробные антитела в сыворотке крови и синовиальной жидкости, хотя 

большинство теоретиков не придают большого значения гуморальным иммунным 

реакциям в патогенезе РеА. Гуморальные иммунные реакции, могут длительное время 

сохраняться у HLA B27-положительных больных с тенденцией к хронизации артрита, 

свидетельствуя о длительной антигенной стимуляции лимфатической системы. 
Постэнтероколитические РеА. Современная точка зрения на патогенез 

энтерогенных артритов базируется на предположении о том, что индуктором 
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воспалительных изменений в суставах при этих заболеваниях являются патологические 

иммунные процессы, которые возникают под влиянием микробов в стенке самого 

кишечника. При эндоскопии и гистоморфологическом исследовании патологические 

изменения слизистой оболочки кишечника выявляют у 60-70% больных даже при 

отсутствии клинических симптомов. Попадая в полость сустава, активированные 

лимфоциты и микробные антигены вызывают иммунное воспаление, в котором участвуют 

многочисленные факторы воспаления, в том числе цитокины. Природа факторов, 

осуществляющих перемещение Т-клеток из кишечника в сустав, до конца не выяснена. 

Эти факторы получили название хоминг-рецепторов (факторы перемещения лимфоцитов 

в «среду обитания»). Исследователи пытаются их расшифровать, что может быть 
полезным для разрабртки совершенно новых подходов к лечению. Изложенная концепция 

взаимодействия между кишечником и синовией получила название «gut-iterophaty», или 

«оси кишечник-суставы».  
 Помимо суставов при постэнтероколитическом РеА поражаются глаза, сухожилия, 

аорта, сердце и др. Одним из объяснений может служить обсобенность кровообращения в 

этих тканях, где наряду с высоковаскуляризированными областями встречаются места, 

богатые макрофагами, питание которых осуществляется за счет перфузии из близлежащих 

сосудов. В таких участках могут задерживаться различные частицы и антигенный 

материал, которые с трудом поддаются элиминации и вызывают местное воспаление.        
Урогенный артрит (болезнь Рейтера).  В патогенезе этого варианта РеА основная 

роль отводится нарушению клеточного и гуморального звеньев иммунитета с развитием 

гипериммунного ответа организма на прямую инвазию микроорганизма в полость сустава 

или на инфекцию, имеющуюся вне сустава. При этом внутриклеточные микроорганизмы 

могут вызывать повреждение тканей либо путем прямого токсического воздействия на 

клетку-хозяина (цитопатический эффект), либо инициацией антибактериального 

иммунного ответа, который при своей неэфективности относительно причинного 

микроорганизма сам индуцирует повреждение тканей (нецитопатический эффект).  
Образующиеся в большом количестве иммунные комплексы  фиксируются в 

суставных тканях, вызывая гиперпродукцию провоспалительных цитокинов 

(простагландина E2,интерлейкина-1 , фактора некроза опухолей-  и др.), что приводит к 

индукции и поддержанию иммуновоспалительного процесса. 
     О значении генетических факторов в патогенезе РеА свидетельствует тесная 

ассоциация их с антигеном НLА-В27, который выявляется при урогенитальных РеА в 

80—90% случаев и в 70% — при постэнтероколитических артритах. Согласно гипотезе 

антигенной мимикрии, рецепторное сходство между антигеном НLА-В27 и микробным 

антигеном способствует его длительной персистенции в организме пациента и 

стимулирует развитие аутоиммунного процесса. Одним из механизмов инициации 

урогенного  РеА может быть поступление антигенного материала в кровяное русло с его 

последующим транспортом в суставные ткани. 
Более предпочтительной является теория «артритогенного пептида», согласно 

которой НLА-В27 является единственной из молекул главного комплекса 

гистосовместимости I класса, способной представлять артрит-индуцирующий пептид или 

пептиды цитотоксическим Т-лимфоцитам (популяция С08+) (схема 1).  
Артритогенный пептид - компонент клеточной стенки причинных бактерий, а для 

аутоиммунных процессов характерно образование антител, реагирующих как с 

антигенами микроорганизмов, так и перекрестно с поврежденными собственными 

тканями. На сегодняшний день известно около 60 хламидийных пептидов, которые могут 

связываться с НLА-В27. Более того, один из таких пептидов (хит-шоковый протеин 70) 

оказался способным активировать цитотоксические Т-лимфоциты больных РеА. 
  В случае хронического РеА по-прежнему сохраняется разделение между НLА-В27+ 

и HLА-В27-пациентами, но у НLА-В27+ больных большая вероятность развития 

рецидивирующих форм заболевания. 
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Схема 1. Патогенез реактивного артрита 
 

 

ЭТИОЛОГИЧЕСКИЙ 

ФАКТОР 

(хламидии,микоплазма,уреап

лазма, иерсинии, шигеллы,  

сальмонеллы) 

ГЕНЕТИЧЕСКАЯ 

ПРЕДРАСПОЛОЖЕН-
НОСТЬ 

(наличие НLA-B27 антигена) 

АРТРИТОГЕННЫЙ ПЕПТИД 
(хит-шоковый протеин 70) 

ПРОЛИФИРАЦИЯ  И 

АКТИВАЦИЯ 

ЦИТОТОКСИЧЕСКИХ Т-
ЛИМФОЦИТОВ (СD8+) 

ГИПЕРПРОДУКЦИЯ 

ПРОТИВОВОСПАЛИТЕЛЬ-
НЫХ ЦИТОКИНОВ 

(Ил-1;.Ил-6; ФНО и др.) 

ПОВРЕЖДЕНИЕ 

СИНОВИАЛЬНОЙ 

ОБОЛОЧКИ 

СИНТЕЗ АУТОАНТИТЕЛ, 

ОБРАЗОВАНИЕ ЦИК 

ИММУНОВОСПАЛИТЕЛЬНЫЙ ПРОЦЕСС 

КЛИНИЧЕСКИЕ ПРОЯВЛЕНИЯ РЕАКТИВНОГО 

АРТРИТА 
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Патоморфология 
 Морфологические изменения в синовиальной мембране в острой стадии 

напоминают инфекционный артрит: отек, гиперемия, инфильтрация нейтрофильными 

лимфоцитами. В хронических случаях имеется картина неспецифического синовита с 

умеренным скоплением лимфоидных и плазматических клеток. 
   Синовиальная жидкость содержит от 10000 до 50000 клеток в 1 мл, среди них 

преобладают нейтрофильные лейкоциты, встречаются цитофагоцитирующие макрофаги, 

не обладающие какой-либо специфичностью, но названные в свое время «клетками 
Рейтера». 

Формулировка диагноза 
Примерная формулировка диагноза: 
1) реактивный артрит, постэнтероколитический, с поражение голеностопных 

суставов, II степень активности, ФНС I; 
2) реактивный артрит хламидийной этиологии с поражением мелких суставов стоп и 

правого голеностопного сустава, II степень активности, ФНС II; 
3) реактивный артрит хламидийной этиологии с системными проявлениями 

(лихорадка, анемия, лимфоаденопатия, снижение массы тела), III степень активности, 

ФНС II. 
Клиническая картина. 

Ведущим в клинической картине РеА является поражение опорно-двигательного 

аппарата, однако существуют некоторые особенности течения в зависимости от 

этиологического фактора. 
  Развитие постэнтероколитических РеА связано, как правило, с эпидемическими 

вспышками кишечных инфекций. Проявления острой кишечной инфекции продолжаются 

не более 1-2 нед и могут купироваться самостоятельно без применения 

антибактериальной терапии. Артрит развивается через 1-3 нед после энтероколита и 

крайне редко одновременно с ним. Начало острое, с типичной локализацией в суставах 

нижних конечностей, но в процесс могут вовлекаться мелкие суставы кистей, 

лучезапястные и локтевые суставы. Нередко развивается конъюнктивит, кожные 

изменения по типу узловатой эритемы, тендовагиниты и бурситы. В большинстве случаев 

наблюдается полное обратное развитие артрита, но иногда заболевание приобретает черты 

хронического РеА. 
Иерсиниозный артрит наиболее распространенный вариант 

постэнтероколитического РеА в ревматологических стационарах нашей страны. 

Различают эпидемические и спородические случаи иерсиниозного артрита. Первые 

возникают в коллективах, находящихся в неблагопрятных санитарно-гигиенических 

усдовиях (временные трудовые и военные лагеря, студенческие отряды, туристические 

группы и др.), особенно связанных со сменой мест постоянного проживания. Пик 

заболеваемости приходится на начало осеннего периода. Началу артрита предшествует 

иерсиниозный колит. Хотя последний может быть очень тяжелым и по клинической 

картине иногда напоминает холерный алгид, у больных РеА иерсиниозный колит обычно 

слабо выражен. Он проявляется кашицеобразным стулом ( несколько раз в день) и может 

самопроизвольно прекращаться в течение 1-2 недель. Многие больные не придают 

значения этому расстройству, не обращаются к врачу и не принимают никаких лекарств. 

Иногда поражение кишечника проявляется только болями в животе – 
псевдоаппендикулярной коликой, обусловленной не воспалением червеобразного 

отростка, а скорее терминальным илеитом или локальным мезаденитом. Артрит возникает 

остро через 1-2 недели после кишечных расстройств, а иногда одновременно с колитом и 

крайне редко за 1-2 дня до него. Типично асимметричное поражение крупных и средних 

суставов ног и суставов отдельных пальцев (сосискообразная дефигурация, 

псевдоподагрический артрит больших пальцев стоп), но могут вовлекаться и руки. 

Характерно развитие тендовагинитов, бурситов. Длительность артита варьирует от 2 
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недель до 1,5 лет (в среднем составляет 4,5 месяца). У большинства больных происходит 

полное обратное развитие артрита, но часто сохраняются артралгии. Рецидивы редки и, 

вероятно, обусловлены реинфекцией. Хронический артрит встречается примерно у 30% 

больных, остается серонегативным, асимметричным, не сопровождается появлением 

эрозий суставов. В единичных случаях наблюдается клинико-рентгенологическая картина 

серопозитивного ревматоидного артрита или анкилозирующего спондилоартрита. 

Полагают, что у этих больных можно думать об индукции РеА другого суставного 

заболевания при наличии к нему особой предрасположенности или о сочетании двух 

ревматических болезней у одного и того же пациента. 
 У 30% больных наблюдаются боли в крестцовой области, однако 

рентгенологические признаки сакроилеита, свойственные спондилоартриту, выявляются 

только у HLA B-27-положительных больных и, как правило, при хроническом течении 

суставного синдрома. Из внесуставных проявлений описывают эписклерит, коньюктивит, 

ирит, узловатую эритему, миокардит, перикардит, синдром Рейтера. В остром периоде 

наблюдается лихорадка (38-39  С), лейкоцитоз со сдвигом формулы влево, увеличение 

СОЭ.  
Урогенитальные РеА развиваются спустя 1-6 нед после мочеполовой инфекции, 

связанной со случайным половым контактом. Суставной синдром характеризуется 

вовлечением в процесс крупных суставов нижних конечностей- коленных и 

голеностопных — по типу ассиметричного моно- или олигоартрита. При 

прогрессировании воспалительного процесса возможно множественное поражение 

суставов с их последовательным вовлечением в патологический процесс снизу вверх 

(«лестничный» тип поражения). Довольно часто вовлекаются мелкие суставы стоп с 

развитием «сосискообразной» дефигурации пальцев за счет параартику-лярного отека. 

Кожа над пораженными суставами приобретает красноватый или цианотичный оттенок, 

температура ее повышается. 
Наряду с суставами поражаются связки, сухожилия, слизистые сумки и фасции. 

Наиболее часто встречается подпяточный бурсит, подошвенный фасциит, ахиллобурсит и 

связанные с ними боли в пяточной области с изменением походки. Из-за поражения 

суставов предплюсны и связочного аппарата стоп со временем формируется «плоская» 

стопа. При развивающемся периостите возникает болезненность надкостницы 

околосуставной области. 
У больных РеА нередко наблюдается поражение кожи и слизистых оболочек в виде 

баланита, баланопостита, малоболезненных эрозий слизистой оболочки ротовой полости, 

глоссита. Поражение подвздошно-крестцовых сочленений диагностируется в основном у 

больных с хроническим течением РеА. 
Наиболее частыми внесуставными проявления РеА являются лихорадка, 

периферическая лимфоаденопатия, снижение массы тела, гипотрофия мышц, нормо- или 

гипохромная анемия. Из висцеральных поражений при РеА могут также встречаться 

миокардит с развитием А—V блокады различной степени, перикардит, которые 

протекают относительно благоприятно и не ведут к развитию сердечной недостаточности. 

Иногда наблюдается аортит с формированием аортальной недостаточности. При 

длительном течении РеА с высокой степенью активности возможно развитие 

иммунокомплексного гломерулонефрита, амилоидоза почек, полиневрита. 
Синдром Рейтера (болезнь Рейтера, уретро-окуло-синовиальный синдром) в 

настоящее время рассматривается как один из вариантов РеА. При этом выделяют две 

формы заболевания — спорадическую (венерическую), которая развивается при 

инфицировании Сhlamidia trachomatis и эпидемическую, вызываемую иерсиниями, 

шигеллами, сальмонеллами и др. 
Клинически синдром Рейтера проявляется серонегативным ассиметричным олиго- 

или моноартритом с уретритом (простатитом у мужчин и вагинитом или цервицитом у 

женщин) и глазными симптомами (конъюнктивитом, передним увеитом) — классическая 
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«триада Рейтера». При наличии поражений кожи и слизистых оболочек (баланита, 

кератодермии, изъязвлений слизистой ротовой полости и др.) диагностируют «тетраду 

Рейтера». У большинства больных с синдромом Рейтера обнаруживается антиген НLА-
В27. 

Первые клинические проявления заболевания возникают через 2—4 нед после 

перенесенной инфекции. Для развернутой стадии заболевания характерно поражение 

суставов, которое носит, как правило, асимметричный характер, при этом в 

патологический процесс вовлекаются крупные суставы нижних конечностей (коленные, 

голеностопные), суставы стоп, иногда крупные суставы верхних конечностей. Появление 

энтезопатий связано с развитием воспалительного процесса в местах прикрепления 
сухожилия к кости. Суставные эрозии не характерны, однако возможно их 

появление при хроническом течении заболевания. 
Из внесуставных проявлений возможно развитие лихорадки, поражения глаз 

(конъюнктивит, увеит, эписклерит), перемежающихся выделений из уретры, иногда 

диагностируется кольцевидный баланит. Наблюдается бленнорагическая кератодермия, 

гиперкератоз ногтей, ахиллобурсит и подошвенный фасциит. У 40% больных 

диагностируется сакроилеит. 
Продолжительность первичных случаев РеА составляет в среднем 3- 6 мес., однако 

часто заболевание затягивается до 12 месяцев и более. Урогенитальные РеА склонны к 

более частому рецидивированию, что объясняется как возможностью реинфицирования, 

так и персистирующей инфекцией. У 20—30% больных РеА — хламидийной этиологии 

наблюдается хроническое течение заболевания, а у 15—20% больных — постоянная 

потеря трудоспособности. 
Диагностика 

 Для диагностики РеА важное значение имеет правильно собранный анамнез и. 

использование адекватных лабораторных и инструментальных методов обследования 

больных. 
Программа лабораторной диагностики включает исследование периферической 

крови и мочи, синовиальной жидкости, мазков из уретры, цервикального канала, 

коньюнктив, копрокультур с целью идентификации этиологического фактора. 

Используются также бактериологические, серологические и иммуноферментные методы 

исследования. 
   Ни один из современных методов диагностики внутриклеточных патогенов не 

обеспечивает выявление возбудителя в 100% случаев. Поэтому лабораторная диагностика 

должна включать в себя сочетание не менее двух методов (прямых или непрямых).  
   Методы прямого выявления бактерий: 
 Микробиологическое исследование - выделение чистой культуры возбудителя; 
 Цитологическое исследование мазков, окрашенных по методу Романовского-

Гимза; 
 Иммуноцитологическое исследование – выявление антигенов возбудителя в мазках 

с помощью специфических антител (реакция прямой иммунофлуоресценции – РИФ), ДНК 
- зонды; 

 Молекулярно - биологические методы – определение специфического участка 

ДНК/РНК в геноме возбудителя (полимеразная цепная реакция – ПЦР и лигазная цепная 

реакция – ЛЦР); 
 Серологическое исследование – определение бактериальных антигенов 

(имуноферментный анализ – ИФА); 
 Методы экспресс-диагностики возбудителей (иммунохроматография и 

ферментспецифическая реакция). 
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Непрямые методы (косвенно указывающие на наличие возбудителя): 
 Серологическое исследование – определение специфических антител, 

образовавшихся в процессе иммунного ответа на микроорганизм (реакция связывания 

комплемента – РСК, реакция непрямой иммунофлуоресценции – РНИФ, 

иммуноферментный анализ – ИФА, реакция микроиммунофлуоресценции – МИФ, 

рекомбинантный липополисахаридный ИФА – r-ELISA). 
 Диагностика иерсиниозного РеА. Для этиологического подтверждения диагноза 

важно получить копрокультуру иерсинии, что, однако, удается не всегда. 

Диагностическое значение имеет повышение титра иерсинеозных антител до 1:200 и 

более. Серологические показатели следует определять в динамике: снижение титров 

антител считают благоприятным показателем, а их нарастание свидетельствует о 

незавершенности инфекции и продолжкнии антигенной стимуляции, обусловливающей 

тенденцию к хронизации процесса поражения суставов.  
Диагностика урогенного РеА.  Для подтверждения диагноза исследуют соскобы 

мочеиспускательного канала или шейки матки. «Определенно» об урогенном артрите 

можно говорить у больных с серонегативным артритом при исключении других 

ревматических заболеваний, если C. Trachomatis обнаруживается в урогенетальном 

тракте. Диагноз «возможного» хламидийного артрита допустим у больных 

серонегативным артитом, если в сыворотке крови обнаруживаются хламидийные антитела 

(в титре 1:32 и более) и имеются  признаки воспалительных процессов в урогенетальном 

тракте даже при отсутствии хламидий в соскобах эпителия мочеиспускательного канала 

или канала шейки матки. 
Применение методов непрямого выявления бактерий позволяет, с одной стороны, 

избежать ложно-отрицательных результатов при прямых методах, а, с другой, - помогает в 

ряде случаев определить стадию и характер течения заболевания. Это особенно важно при 

восходящей и персистирующей инфекции, которая поддерживает хроническое течение 

болезни на протяжении многих лет, и тем самым повреждает и разрушает ткани и органы. 
 В основе этих методов лежит выявление специфических антител, которые 

накапливаются в сыворотке и секретах инфицированного организма, в процессе 

иммунного ответа на внедрение возбудителя инфекционного заболевания. Антитела 

относят к трем классам иммуноглобулиновых молекул: М,G и А. Накопление антител 

каждого из этих классов происходит через разные промежутки времени от начала 

иммунного ответа и зависит от характера инфицирования (первичное или повторное). При 

первичном инфицировании сначала появляются антитела класса М, затем –G, м в 

последнюю очередь – А. По мере угасания иммунного ответа снижение концентрации 

(титра) антител каждого из классов происходит в той же последовательности. Иммунный 

ответ при повторном проникновении возбудителя характеризуется быстрым нарастанием 

титра антител классов G и А, и практически полным отсутствием АТ класса М (табл. 1). 
Таблица 1  

Серологическое определение стадии заболевания 
Стадия заболевания Определяемые 

антитела 
Динамика 

Острая IgM, IgG, IgA Быстрое изменение титров 
Хроническая IgG, IgA Титры постоянные 
Реактивация/реинфекция IgG, IgA Быстрое изменение титров 
 
Таким образом, при остром инфекционном процессе у больных можно обнаружить 

антитела класса М или быстро нарастающие /снижающиеся количества антител классов G 
и А. Напротив, при хронически протекающих заболеваниях выявляются специфические 

антитела классов G и А, концентрации которых не изменяются на протяжении 

длительного времени. В ряде случаев (около 3%) при хронически протекающих 

заболеваниях, прежде чем образуются антитела класса G, в течение нескольких недель 
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регистрируются невысокие титры антител класса А. У больных с бессимптомным 

течением заболевания определение антител класса А в постоянно низких титрах на 

протяжении многих недель говорит о наличии микробной персистенции. Низкие, 

неменяющиеся во времени титры специфических антител класса G указывают на давно 

перенесенную хламидийную инфекцию. В процессе терапии двух-трехкратное снижение 

количества антител классовGи А указывает на успешное ее проведение. 
Регистрацию специфических антител можно проводить одним из 

иммунохимических методов. Наиболее эффективным являются методы 

микроиммунофлуоресценции (МИФ) и рекомбинантного липополисахпридного ИФА (r-
ELISA), которые позволяют достаточно точно определить к какому классу относятся 

антитела (табл. 2). 
Таблица 2  

Серологические критерии для диагностики хламидийной инфекции по 

результатам МИФ-теста 
Острая инфекция 4-кратное увеличение уровня сывороточного IgG;  

титр IgМi  1:16; 
титр IgGi  1:512; 
 

Предшествующие антитела титр IgG  1:16; 
< 512 
 

 
Рентгенологическая диагностика на ранних этапах болезни обычно не выявляют 

каких-либо изменений в суставах, за исключением расширения суставной щели при 

наличии синовита, отека околосуставных тканей. В более поздние сроки обнаруживают 

периостит, кистовидную перестройку в эпифизах костей, костные разрастания в местах 

прикрепления ахиллова сухожилия и подошвенной фасции. Околосуставной остеопороз 

развивается при длительном воспалительном процессе в суставах. Эрозивные поражения 

суставных поверхностей встречаются, как правило при хронических вариантах течения 

РеА, более часто у НLА-В27+ больных с синдромом Рейтера. Типично повреждение 

межфалангового сустава большого пальца стопы. 
При хроническом течении РеА у 25% НLА-В27+ больных наблюдается 

ассиметричное поражение подвздошно-крестцовых сочленений. Анкилоз позвоночника с 

формированием больших некраевых синдесмофитов развивается примерно у 20% 

больных. 
Объем  необходимых  обследований и возможные результаты  показателей 

лабораторных и инструментальных  данных при различных  этиологических вариантах 

РеА приведены в таблице 3.  
Таблица 3  

Лабораторные и инструментальные методы диагностики РеА 
Методы исследования Урогенетальные РеА Постэнтероколитические 

РеА 
Общеклиническое 

исследование крови 
Ускорение СОЭ, анемия Нейтрофильный лейкоцитоз 

Анализ мочи Пиурия, бактериурия В норме 
«Острофазовые» белки Содержание повышено Содержание повышено 
Содержание IgA и IgM Содержание повышено повышено 
Ревматоидный фактор Отсутсутствует Отсутсутствует 
Антинуклеарные  антитела Отсутсутствуют Отсутсутствуют 
Антиген HLA B-27 Выявляется в 80-90% Выявляется в 70% 
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Посев кала на дизгруппу Результат отрицательный Высев патогенной 

микрофлоры 
Серологические 

исследования на антитела в 

РНГА к иерсиниям, 

сальмонеллам, щигеллам, 

кампилобактеру и др. 

Результат отрицательный Выявление антител в 

диагностическом титре (1:200 

и выше) 

Микроскопия мазков из 
 уретры, цервикального 

канала, конъюктив 

Выявление хламидий, 

уреаплазмы, микоплазмы 
Результат отрицательный 

РСК с хламидийным 

антигеном 
Выявление антител в 

диагностическом титре 

(1:32 и выше) 

Результат отрицательный 

Исследование синовиальной 

жидкости 
Нейтрофильный 

лейкоцитоз при остром 

течении, преобладание 

лимфоцитов и моноцитов 

при хронических формах; 

снижение вязкости СЖ; 

повышение уровня белка и 

комплемента 

Нейтрофильный лейкоцитоз 

при остром течении, 

преобладание лимфоцитов и 

моноцитов при хронических 

формах; снижение вязкости 

СЖ; повышение уровня белка 

и комплемента 

Реакция 

иммунофлюоресценции 
Обнаружение 

хламидийных антител в 

крови и синовиальной 

жидкости 

Результат отрицательный 

Ректороманоскопия, 

фиброколоноскопия 
Воспалительные 

изменения толстой кишки 

у 25% больных 

Признаки колита; 

гистологическая картина 

острого или хронического 

воспаления 
Рентгенографическое 

исследование суставов 
Расширение межсуставной 

щели, периоститы, 

эпифизарный остеопороз в 

эпифизах костей, 

остеофиты; при 

хроническом течении- 
сужение суставной щели, 

единичные узуры, 

подвывихи, анкилозы. 

Расширение межсуставной 

щели, периоститы, 

эпифизарный остеопороз в 

эпифизах костей, остеофиты; 

при хроническом течении- 
сужение суставной щели, 

единичные узуры, подвывихи, 

анкилозы. 

Рентгенографическое 

исследование позвоночника 
Спондилит, энтезит Спондилит, энтезит 

Рентгенографическое 

исследование подвздошно-
крестцовых сочленений 

Признаки сакроилеита Признаки сакроилеита 

                                  
Лечение 

Антибактериальная терапия назначается после перенесенной острой кишечной 

или урогенитальной инфекции после определения чувствительности к ним выделенных 

микроорганизмов. При иерсиниозе используют левомицетин по 2 г/сут, гентамицин по 

0,16—0,24 г/сут, тетрациклин по 0,8 г/сут. При шигеллезе применяют левомицетин, 

сульфаниламидные и нитрофурановые препараты, при сальмонеллезе — левомицетин. 
Следует отметить, что при лечении левомицетином необходим регулярный контроль за 
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показателями крови, так как препарат может вызывать лейкопению. Курс 

антибактериальной терапии строго индивидуальный и составляет в среднем 2 недели.  
Используются антибактериальные препараты из группы азалидов — азитромицин 

(сумамед) по 0,5 г/сут, кларитромицин (клацид) по 0,5 г/сут, вильпрафен 1,0—2,0 г/сут. 
Для подавления воспалительной активности заболевания назначаются нестероидные 

противовоспалительные препараты (НПВП), обладающие рядом общих свойств: 

неспецифичность противовоспалительного эффекта, т. е. торможение воспалительных 

реакций независимо от их этиологических и нозологических особенностей; сочетание 

противовоспалительного, обезболивающего и жаропонижающего эффекта; относительно 

хорошая переносимость. 
Более предпочтительно назначение НПВП из группы селективных ингибиторов 

циклооксигеназы-2 (ЦОГ-2), обладающих менее выраженным побочным действием на 

слизистую оболочку желудочно-кишечного
 
тракта: мовалис 7,5-15 мг один раз в сутки, 

нимесулид (найз) 200—300 мг/сут. 
При высокой активности РеА, а также недостаточной эффективности НПВП 

больным показано назначение глюкокортикостероидных препаратов (ГКС), обладающих 

выраженной противовоспалительной активностью. Доза преднизолона зависит от 

активности заболевания и составляет 1,0 мг/кг/сут. После достижения терапевтического 

эффекта доза препарата постепенно снижается до полной отмены. При необходимости 

глюко кортикоиды вводят внутрисуставно или периартикулярно (дипроспан, кеналог-40 
2—3 инъекции на курс с интервалом в 3—5 дней; доза вводимого препарата определяется 

объемом пораженного сустава). 
Прогноз 

В основном прогноз РеА благоприятен, по крайней мере, в сравнении с другими 

нозологическими формами, такими как ревматоидный артрит. Вместе с тем у 

значительного числа пациентов (в 15-70% случаев) отмечаются один или большее 

количество рецидивов, протекающих с суставным синдромом, поражением глаз, кожи и 

слизистых оболочек, уретритом. 
У НLА-В27+ пациентов прогноз заболевания менее благоприятен. У таких больных 

чаще развивается рецидивирующий артрит, энтезопатии, ирит, иридоциклит, поражение 

подвздошно-кресцовых сочленений, ан- килозируюший спондилит, процесс приобретает 

хронический характер.  
 

3. ХРОНИЧЕСКИЕ АРТРИТЫ 
Согласно критериям International Task Force for Classification Criteria (1995), диагноз 

ювенильного хронического артрита может обсуждаться, если артрит возникает у детей в 

возрасте до 16 лет и при этом  исключены другие нозологические формы (в том числе, 

системная красная волчанка, ревматизм, септический артрит, опухоли, иммунодефицит и 

др.), а длительность суставного  воспалительного процесса составляет не менее 6 месяцев. 
Дифференциальная диагностика может обсуждаться в случае, если длительность 

воспаления сустава составила не менее 6 недель, однако в промежутке между 6-ю 

неделями и 6-ю месяцами хронический артрит должен считаться неклассифицируемым, в 

связи с гетерогенностью хронических артритов у детей.  
 

ЮВЕНИЛЬНЫЙ АРТРИТ 
Распространенность ЮА в разных странах колеблется от 0,05 до 0,6 %. На 

территории Российской Федерации распространенность ЮА у детей до 18 лет достигает 

62,3, первичная заболеваемость — 16,2 на 100 тыс., в том числе у подростков, 

соответственно, 116,4 и 28,3, у детей до 14 лет — 45,8 и 12,6. Чаще артритом (ЮА) 

болеют девочки. Смертность — в пределах 0,5-1 %. 
 



 
 

22 

ЭТИОПАТОГЕНЕЗ 
Этиология ЮА неизвестна. 
Первичный антиген неизвестен. Чужеродный антиген поглощается и 

перерабатывается антиген-презентирующими клетками (дендритными, макрофагами, B 
лимфоцитами и др.), которые, в свою очередь, презентируют его Т лимфоцитам (или 

информацию о нем). Взаимодействие антиген-презентирующей клетки с СБ4+-
лимфоцитами стимулирует синтез ими соответствующих цитокинов. Интерлейкин 2 (ИЛ 

2), вырабатывающийся при активации Th1, взаимодействует со специфическими ИЛ 2-
рецепторами, что вызывает клональную экспансию Т лимфоцитов и стимулирует рост В 

лимфоцитов. Последнее приводит к массированному синтезу иммуноглобулина (Ig) G 
плазматическими клетками, повышает активность естественных киллеров (NK) и 

активирует макрофаги. ИЛ 4, синтезирующийся Т112-клетками, вызывает активацию 

гуморального звена иммунитета (что проявляется возрастающим синтезом антител), 

стимуляцию эозинофилов и тучных клеток, а также развитие аллергических реакций. 

Активированные клетки (макрофаги, Т, В лимфоциты и др.) синтезируют 

провоспалительные цитокины ИЛ 1, ИЛ 6, ИЛ 8, ИЛ 17, фактор некроза опухолей а (ФНО 

а) и др. Гиперпродукция провоспалительных цитокинов лежит в основе неоангиогенеза; 

повреждения синовиальной оболочки сустава, хряща (а впоследствии и кости), также в 

основе развития системных проявлений болезни и трансформации острого иммунного 

воспаления (свойственного ранней стадии ювенильного артрита) в хроническое с 

развитием паннуса и необратимым разрушением суставных структур. 
Системный вариант ювенильного артрита (СЮА) — особая форма ЮА, его следует 

рассматривать как аутовоспалительный синдром, а не как классическое аутоиммунное 

заболевание. При СЮА активируются пути врожденного иммунитета. Эти пути обычно 

инициируются посредством распознавания патогенассоциированных молекулярных 

структур (PAMP) Toll-подобными рецепторами (TLR), экспрессированными на клетках 

системы врожденного иммунитета. Подобное распознавание вызывает активацию 

внутриклеточных сигнальных путей, приводя к активации фактора транскрипции NFkB. 
Транслокация активированного NFkB в ядро вызывает повышение уровня экспрессии 

генов, кодирующих провоспалительные цитокины, включая ИЛ 6, ИЛ 1, ИЛ 18, ФНО а 
и 

колониестимулирующие факторы. Эти цитокины благодаря своим эффектам, 

оказываемым на гипоталамус, костный мозг, печень и клетки сосудистого эндотелия, 

инициируют каскад воспалительных реакций. 
Основными эффекторными клетками при СЮА являются моноциты и нейтрофилы, а 

не лимфоциты. Высокие уровни белков S100, продуцируемых нейтрофилами и 

моноцитами, отличают системную форму ЮА от многих других заболеваний, 

протекающих с лихорадкой. Кальцийсвязывающие белки S100A8 (связанный с миелоидом 

белок или MRP8), S100A9 (MRP14) и S100A12 секретируются при активации 

нейтрофилов и моноцитов и участвуют в поддержании воспалительного ответа со 

стороны врожденной иммунной системы. 
Одним из центральных цитокинов при системном ЮА является ИЛ 6. С его 

гиперпродукцией связывают такие внесуставные проявления болезни, как лихорадка, 

гипохромная анемия, тромбоцитоз, синтез острофазовых белков (С-реактивный белок — 
СРБ, фибриноген, амилоид), задержку роста, а также грозное осложнение этого варианта 

ЮА — амилоидоз. 
Классификация 

В настоящий момент общепринятой считается Классификация ювенильного 

идиопатического артрита (ЮИА) Международной лиги ревматологических 

ассоциаций (ILAR 2007). 
Согласно классификации ILAR выделяют следующие варианты ЮИА:  
Системный артрит. 
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Определение. Артрит, сопровождающийся или с предшествующей 

документированной лихорадкой в течение минимум 2 недель в сочетании с двумя или 

более нижеперечисленными признаками: 
1) перемежающаяся, летучая, эритематозная сыпь; 
2) серозит; 
3) генерализованная лимфаденопатия; 
4) гепатомегалия и/или спленомегалия.  
Критерии исключения: 
1) псориаз у ребенка или родственников первой линии; 
2) артрит, ассоциированный с HLA B27 антигеном, у мальчиков старше 6 лет; 
3) анкилозирующий спондилит, артрит, ассоциированный с энтезитом, сакроилеит 

при наличии воспалительных заболеваний кишечника, синдром Рейтера, передний увеит у 

родственников первой степени родства; 
4) наличие ревматоидного фактора не менее чем в двух анализах в течение 3 мес. 
 
Олигоартикулярный артрит.  
Определение. Артрит с поражением 1-4 суставов в течение первых 6 месяцев 

болезни. Имеются 2 субварианта: 
1. Олигоартикулярный персистирующий: артрит с поражением 1-4 суставов в 

течение всей болезни. 
2. Олигоартикулярный распространившийся: поражение 5 и более суставов после 6 

месяцев болезни. 
Критерии исключения: 
1) псориаз у ребенка или родственников первой линии; 
2) артрит, ассоциированный с HLA B27 антигеном, у мальчиков старше 6 лет; 
3) анкилозирующий спондилит, артрит, ассоциированный с энтезитом, сакроилеит 

при наличии воспалительных заболеваний кишечника, синдром Рейтера, передний увеит у 

родственников первой степени родства; 
4) наличие ревматоидного фактора не менее чем в двух анализах в течение 3 

месяцев; 
5) наличие системного артрита. 
 
Полиартикулярный (РФ-негативный) артрит. 
Определение. Артрит с поражением 5 или более суставов в течение первых 6 месяцев 

болезни, тест на РФ — отрицательный.  
Критерии исключения: 
1) псориаз у ребенка или родственников первой линии; 
2) артрит, ассоциированный с HLA B27 антигеном, у мальчиков старше 6 лет; 
3) анкилозирующий спондилит, артрит, ассоциированный с энтезитом, сакроилеит 

при наличии воспалительных заболеваний кишечника, синдром Рейтера, передний увеит у 

родственников первой степени родства; 
4) наличие ревматоидного фактора не менее чем в двух анализах в течение 3 мес; 
5) наличие системного артрита. 
 
Полиартикулярный (РФ-позитивный) артрит. 
Определение. Артрит с поражением 5 или более суставов в течение первых 6 месяцев 

болезни, ассоциированный с положительным РФ в двух тестах в течение 3 месяцев. 

Критерии исключения: 
1) псориаз у ребенка или родственников первой линии; 
2) артрит, ассоциированный с HLA B27 антигеном, у мальчиков старше 6 лет; 
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3) анкилозирующий спондилит, артрит, ассоциированный с энтезитом, сакроилеит 

при наличии воспалительных заболеваний кишечника, синдром Рейтера, передний увеит у 

родственников первой степени родства; 
4) наличие системного артрита.  
 
Псориатический артрит. 
Определение. Поражение, характеризующееся артритом и псориазом или артритом и 

двумя из нижеперечисленных симптомов: 
а) дактилит; 
б) изменение ногтей (синдром «наперстка», онихолизис); 
в) семейный псориаз, подтвержденный дерматологом у лиц первой степени 

родства. 
Критерии исключения: 

1) артрит, ассоциированный с HLA B27 антигеном, у мальчиков старше 6 лет; 
2) анкилозирующий спондилит, артрит, ассоциированный с энтезитом, сакроилеит 

при наличии воспалительных заболеваний кишечника, синдром Рейтера, передний увеит у 

родственников первой степени родства; 
3) наличие ревматоидного фактора не менее чем в двух анализах в течение 3 

месяцев; 
4) наличие системного артрита.  
 
Артрит, ассоциированный с энтезитом артрит. 
Определение. Основным клиническим проявлением является артрит и энтезит, или 

артрит или энтезит с двумя из следующих признаков: 
а) болезненность илеосакральных сочленений при пальпации и/или 

воспалительная боль в 
спине; 

б) наличие HLA B27; 
в) начало артрита у мальчика после 6 лет; 
г) семейный анамнез, свидетельствующий о наличии подтвержденных врачами 

HLA B27- 
ассоциированных болезней (анкилозирующий спондилит, артрит, ассоциированный с 
энтезитом, сакроилеит при наличии воспалительных заболеваний кишечника, синдром 
Рейтера) или острого переднего увеита у родственников первой степени родства. 
Критерии исключения: 

1) псориаз у ребенка или родственников первой линии; 
2) наличие ревматоидного фактора не менее чем в двух анализах в течение 3 

месяцев; 
3) наличие системного артрита.  
 
Недифференцированный артрит. 
Определение. Артриты неизвестной причины у детей, не отвечающие полным 

критериям какой-либо категории или отвечающие критериям более чем одной из 

представленных категорий. 
 

Клиническая картина 
Ювенильный артрит с системным началом, М08.2 (Классификация ILAR 

Системный ювенильный идиопатический артрит) 
(10-20 % случаев) 
• Развивается в любом возрасте. 
• Мальчики и девочки болеют с одинаковой частотой. 
• Начало — острое или подострое. 
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• Температура — фебрильная, гектическая; подъемы температуры — 
преимущественно в утренние часы, часто сопровождаются ознобом, падение температуры 

— проливным потом. 
• Сыпь — пятнистая и (или) пятнисто-папулезная, линейная, не сопровождается 

зудом, нестойкая, появляется и исчезает в течение короткого времени, усиливается на 

высоте лихорадки, локализуется преимущественно в области суставов, на лице, боковых 

поверхностях туловища, ягодицах и конечностях. В ряде случаев сыпь может быть 

уртикарной или геморрагической, сопровождаться зудом. 
• Поражение внутренних органов  
Поражение сердца: 
— миокардит; 
— перикардит; 
— эндокардит (редко); 
— поражение коронарных артерий (редко).  
Поражение легких: 
— пневмонит; 
— плевропневмонит; 
— фиброзирующий альвеолит.  
Полисерозит: 
— перикардит; 
— плеврит; 
— перигепатит; 
— периспленит; 
— серозный перитонит.  
Васкулит: 
— ладонный капиллярит; 
— подошвенный капиллярит; 
— локальные ангионевротические отеки, чаще в области кисти; 
— цианотичная окраска проксимальных отделов верхних и нижних конечностей 

(ладоней, стоп); 
— мраморность кожных покровов.  
Лимфаденопатия. Гепатоспленомегалия. 
• Суставной синдром: 
— артралгии, миалгии; 
— олигоартрит; 
— полиартрит; 
— коксит, асептический некроз тазобедренных суставов; 
— амиотрофия; 
— стойкие деформации и контрактуры. 
• Лабораторные исследования: 
Клинический анализ крови 
лейкоцитоз (до 30-50 тыс. лейкоцитов и более) с нейтрофильным сдвигом влево (до 

2530% палочкоядерных лейкоцитов, иногда до миелоцитов), значительное повышение 

скорости оседания эритроцитов (СОЭ), гипохромная анемия, тромбоцитоз. 
Иммунологический и иммуногенетический анализы крови повышение концентрации 

СРБ, IgM и IgG в сыворотке крови. 
• Инструментальные исследования: 
Электрокардиография (ЭКГ). При наличии миоперикардита — признаки перегрузки 

левых и (или) правых отделов сердца, нарушение коронарного кровообращения, 

повышение давления в системе легочной артерии. 
Ультразвуковое исследование (УЗИ): 
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УЗИ органов брюшной полости — увеличение размеров и изменения паренхимы 

печени и селезенки, особенно при системном варианте заболевания. 
УЗИ сердца — дилатация левого желудочка, снижение фракции выброса левого 

желудочка, гипокинезия задней стенки левого желудочка и (или) межжелудочковой 

перегородки;    признаки    относительной    недостаточности    митрального    и    (или) 

трикуспидального клапанов, повышение давления в легочной артерии; при перикардите 
— сепарация листков перикарда, наличие свободной жидкости в полости. 
Осложнения: 
• сердечно-легочная недостаточность; 
• синдром активации макрофагов (или гемофагоцитарный синдром): 
— резкое ухудшение состояния; 
— гектическая температура; 
— полиорганная недостаточность; 
— геморрагическая сыпь; 
— кровотечение из слизистых оболочек; 
— нарушение сознания, кома; 
— лимфаденопатия, гепатоспленомегалия; 
— тромбоцитопения (либо снижение числа тромбоцитов вдвое за сутки), 

лейкопения, снижение СОЭ, повышение сывороточного уровня триглицеридов, 

ферритина, трансаминаз, повышение содержания фибриногена и продуктов деградации 

фибрина (ранний доклинический признак), снижение уровня факторов свертывания крови 

II, VII, X; 
— в пунктате костного мозга — большое число макрофагов, фагоцитирующих 

гемопоэтические клетки; 
— провоцируется вирусами (цитомегаловирусом, Эпштейна-Барр, герпеса и др.), 

лекарственными препаратами (нестероидными противовоспалительными — НПВП, 

солями золота, сульфасалазином и др.); 
— возможен летальный исход. 
• Амилоидоз. Частота амилоидоза при ювенильном ревматоидном артрите составляет 

от 0,14 (в США) до 20 % (в Европе и России). Амилоид откладывается в стенках сосудов, 

почках, печени, миокарде, кишечнике. Чаще всего амилоидоз поражает почки. 

Диагностика основывается на исследовании биоптата почек, менее достоверна биопсия 

слизистых оболочек десны и прямой кишки. 
• Задержка роста особенно выражена при начале заболевания в раннем детском 

возрасте и полиартикулярном суставном синдроме. 
• Инфекционные осложнения (бактериальный сепсис, генерализованная вирусная 

инфекция). 
 
Факторы неблагоприятного прогноза и критерии активности 
Системный артрит без активного суставного синдрома. Факторы 

неблагоприятного прогноза: 
— активные системные проявления болезни в течение 6 месяцев (лихорадка, 

высокие лабораторные показатели); 
— необходимость в повторном назначении системных глюкокортикоидов. Критерии 

активности: 
— активная лихорадка и оценка активности болезни врачом по ВАШ < 7 из 10 

баллов; 
— активная лихорадка плюс жизнеугрожающие проявления болезни (серозит) и 

оценка активности болезни врачом по ВАШ > 7 из 10 баллов. 
Системный артрит с активным суставным синдромом без активных системных 

проявлений 
Факторы неблагоприятного прогноза (наличие хотя бы одного критерия): 
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— поражение тазобедренных суставов; 
— деструкция суставов по данным радиологического исследования (эрозии 

суставных поверхностей, сужение межсуставных щелей). 
Критерии активности 
Низкая активность (наличие всех критериев): 
— число пораженных суставов    4; 
— показатель СОЭ или сывороточного уровня СРБ в пределах нормальных 

значений; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 4 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ < 2 из 10 баллов. 

Средняя активность: 
— наличие более 1 критерия низкой степени активности и менее 3 критериев 

высокой активности. 
Высокая активность (наличие не менее 3 критериев): 
— число пораженных суставов > 8; 
— показатель СОЭ или сывороточного уровня СРБ выше нормы в 2 раза; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 7 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ 5 из 10 баллов. 
 
Ювенильный ревматоидный артрит, серопозитивный, М08.0 (Классификация 

ILAR Полиартикулярный ювинильный идиопатический артрит серопозитивный) 
(около 10 % случаев) 
• Развивается у детей в возрасте от 8 до 15 лет. 
• Чаще болеют девочки (80 %). Этот вариант является ревматоидным артритом 

взрослых с ранним началом. 
• Начало подострое. 
• Суставной синдром: 
— симметричный полиартрит с поражением коленных, лучезапястных, 

голеностопных, а также мелких суставов кистей и стоп; 
— структурные изменения в суставах могут развиться в течение первых 6 мес 

болезни с возможным формированием анкилозов в костях запястья уже к концу 1 -го года 

болезни в случае неадекватной терапии; 
— у 50 % пациентов развивается деструктивный артрит. 
• Лабораторные исследования: 
— Клинический анализ крови 
гипохромная анемия, невыраженный нейтрофильный лейкоцитоз, повышение СОЭ. 
— Иммунологический и иммуногенетический анализы крови 
может быть положительным антинуклеарный фактор (АНФ) в сыворотке крови, РФ 

положительный.   Повышена   сывороточная   концентрация   IgM,   IgG,   СРБ.   Часто 

определяется HLA DR4.  
Осложнения: 
— сгибательные контрактуры в суставах; 
— тяжелая инвалидизация (особенно при начале заболевания до 5 лет); 
— задержка роста (при раннем начале заболевания и высокой активности ЮРА). 
 
Ювенильный полиартрит, серонегативный, М08.3 (Классификация ILAR 

Полиартикулярный ювенильный идиопатический артрит серонегативный). 
(менее 20-30 % случаев) 
• Развивается у детей в возрасте от 1 года до 15 лет. 
• Чаще болеют девочки (90 %). 
• Начало — подострое, хроническое. 
• Суставной синдром: 



 
 

28 

— симметричное поражение крупных и мелких суставов, включая височно-
челюстные сочленения и шейный отдел позвоночника; 

— течение артрита у большинства больных относительно доброкачественное; 
— у 10 % пациентов развиваются тяжелые деструктивные изменения, в основном в 

тазобедренных и челюстно-височных суставах. 
• Имеется риск развития увеита в случае дебюта в раннем возрасте. 
• В ряде случаев (при начале в раннем возрасте) заболевание сопровождается 

субфебрильной температурой и лимфаденопатией. 
• Лабораторные исследования: 
Клинический анализ крови 
гипохромная анемия, невыраженный нейтрофильный лейкоцитоз, повышение СОЭ. 
Иммунологический и иммуногенетический анализы крови 
может быть положительным АНФ в сыворотке крови, РФ отрицательный. Повышена 
сывороточная концентрация IgM, IgG, СРБ. 
Осложнения: 
— сгибательные контрактуры в суставах; 
— тяжелая инвалидизация (особенно при начале заболевания до 5 лет); 
— задержка роста (при раннем начале заболевания и высокой активности ЮА); 
— снижение остроты зрения и развитие слепоты вследствие активного течения 

увеита. Факторы неблагоприятного прогноза и критерии активности 
Факторы неблагоприятного прогноза (наличие хотя бы одного критерия): 
— поражение тазобедренных суставов или шейного отдела позвоночника; 
— положительный РФ, или 
— антитела к циклическому цитрулинированному пептиду (анти-ССР). 
— деструкция суставов по данным радиологического обследования (эрозии 

суставных поверхностей или сужение межсуставных щелей). 
Степень активности 
Низкая (наличие всех критериев): 
— число пораженных суставов < 4; 
— показатель СОЭ или сывороточной концентрации СРБ в норме; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 4 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ _ 2 из 10 баллов.  
Средняя (по наличию критериев не соответствует низкой и высокой): 
— наличие более 1 критерия низкой степени и менее 3 — высокой.  
Высокая (наличие не менее 3 критериев): 
— число пораженных суставов > 8; 
— показатель СОЭ или сыворточной концентрации СРБ в 2 раза выше нормы; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 7 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ 5 из 10 баллов. 
 
Псориатический артрит, М07 (Классификация ILAR Псориатический артрит) 
(2-15 % случаев) 
• Средний возраст дебюта — 6 лет. 
• Чаще болеют девочки, чем мальчики (2:1). 
• Часто встречаются случаи псориаза у родственников. 
• Суставной синдром: 
— чаще асимметричный олигоартрит мелких и средних суставов предшествует 

появлению псориатических высыпаний в 33-67 % случаев; 
— дактилит. 
• Асимптомный увеит у 20 %. 
• Псориатические высыпания. 
• Поражение ногтей по типу «наперстка», онихолизис. 
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• Лабораторные исследования: 
Клинический анализ крови 
гипохромная анемия, умеренный нейтрофильный лейкоцитоз, тромбоцитоз, 

повышение 
СОЭ. 
Иммунологический и иммуногенетический анализы крови 
РФ отрицательный, АНФ в сыворотке крови положительный. Повышена 

сывороточная концентрация СРБ. 
Осложнения: 
— сгибательные контрактуры в суставах; 
— развитие анкилозов в периферических суставах; 
— снижение остроты зрения и развитие слепоты вследствие активного течения 

увеита. 
 
Артрит, ассоциированный с энтезитом (Классификация ILAR) 
(4-15% случаев) 
• Развивается у детей старше 8 лет, чаще у подростков. 
• Чаще болеют мальчики, чем девочки (9:1). 
• Возможно наличие системных проявлений болезни (лихорадка, потеря массы тела). 
• Суставной синдром: 
— асимметричный олиго- или полиартрит преимущественно суставов нижних 

конечностей; 
— энтезиты в области стоп и коленных суставов, реже в области таза; 
— поражение илеосакральных сочленений; 
— энтезопатии и ригидность поясничного и грудного отделов позвоночника. 
 
• Имеется риск развития увеита. 
• Лабораторные исследования: 
Клинический анализ крови 
гипохромная анемия, умеренный нейтрофильный лейкоцитоз, тромбоцитоз, 

повышение 
СОЭ. 
Иммунологический и иммуногенетический анализы крови 
РФ отрицательный, АНФ в сыворотке крови отрицательный. Повышена 

сывороточная 
концентрация IgM, IgG, СРБ. Наличие HLA В27 у 90% пациентов. 
Осложнения: 
— сгибательные контрактуры в суставах; 
— развитие анкилозов в межпозвоночных суставах, илеосакральных 

сочленениях, в периферических суставах; 
— снижение остроты зрения, развитие слепоты вследствие активного течения 

увеита; 
— недостаточность аортального клапана; 
— развитие   абдоминальных   симптомов,   характерных   для  таких   

воспалительных заболеваний кишечника, как болезнь Крона, неспецифический язвенный 

колит.  
 
Факторы неблагоприятного прогноза и критерии активности 
Факторы неблагоприятного прогноза (дан всего один критерий): 
— деструкция суставов по данным радиологического обследования (эрозии 

суставных поверхностей или сужение межсуставных щелей). 
Степень активности 
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Низкая (наличие всех критериев): 
— отсутствие ригидности позвоночника; 
— показатель СОЭ или сывороточной концентрации СРБ в норме; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 4 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ 2 из 10 баллов.  
Средняя (по наличию критериев не соответствует низкой и высокой): 
— наличие более 1 критерия низкой степени и менее 2 критериев высокой степени 

активности. 
Высокая (наличие не менее 2 критериев): 
— показатель СОЭ или сыворточной концентрации СРБ в 2 раза выше нормы; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 7 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ 4 из 10 баллов. 
 
Пауциартикулярный ювенильный артрит, М08.4 (Классификация ILAR 

Олигоартикулярный ювенильный идиопатический артрит персистирующий) 
(50 % случаев) 
• Развивается у детей в возрасте от 1 года до 5 лет. 
• Встречается преимущественно у девочек (85 %). 
• Суставной синдром: 
— поражаются коленные, голеностопные, локтевые, лучезапястные суставы; 
— часто поражение асимметричное; 
— у 40 % больных течение суставного синдрома агрессивное, с развитием 

деструкции в суставах. 
• Иридоциклит — у 30-50 % больных. 
• Лабораторные исследования: 
Клинический анализ крови 
могут выявляться типичные для ЮА воспалительные изменения гематологических 

показателей. У некоторых больных лабораторные показатели остаются в пределах нормы. 
Иммунологический и иммуногенетический анализы крови 
у 80 % больных выявляется положительный АНФ в сыворотке крови, РФ 

отрицательный, 
высокая частота обнаружения HLA A2. 
Осложнения: 
— асимметрия роста конечностей в длину; 
— инвалидизация по состоянию опорно-двигательного аппарата; 
— снижение остроты зрения вследствие активного течения увеита.  
 
Факторы неблагоприятного прогноза и критерии активности 
Факторы неблагоприятного прогноза (наличие хотя бы одного критерия): 
— поражение тазобедренных суставов или шейного отдела позвоночника; 
— поражение голеностопного или лучезапястного сустава и значительное или 

продолжительное повышение лабораторных показателей; 
— деструкция суставов по данным радиологического обследования (эрозии 

суставных поверхностей или сужение межсуставных щелей). 
Степень активности 
Низкая (наличие всех критериев): 
— число пораженных суставов не более 1; 
— показатель СОЭ или сывороточной концентрации СРБ в норме; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 3 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ 2 из 10 баллов.  
Средняя (по наличию критериев не соответствует низкой и высокой): 
— наличие более 1 критерия низкой степени и менее 3 — высокой.  
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Высокая (наличие не менее 3 критериев): 
— число пораженных суставов 2; 
— показатель СОЭ или сывороточной концентрации СРБ в 2 раза выше нормы; 
— оценка активности болезни врачом по ВАШ 7 из 10 баллов; 
— оценка общего состояния пациентом или родителем по ВАШ 4 из 10 баллов. 
 
Поражение глаз при ЮА - увеит (15-20% случаев) Классификация увеитов По 

локализации: 
• передний увеит (ирит, передний циклит, иридоциклит) — воспаление радужной 

оболочки и (или) цилиарного тела; 
• периферический увеит (задний циклит) с вовлечением цилиарного тела, 

периферических отделов собственно сосудистой оболочки; 
• задний увеит (хориоидит, хориоретинит) — воспаление собственно сосудистой 

оболочки;  • панувеит. 
ДИАГНОСТИКА 

• Бактериологическое исследование слизи с миндалин и задней стенки глотки на 

аэробные и факультативноанаэробные микроорганизмы. 
• Микробиологическое исследование крови и мочи. 
• Исследование кала на кальпротектин: 
— всем пациентам с системными проявлениями; 
— пациентам без системных проявлений — при наличии наследственной 

предрасположенности, признаков поражения желудочно-кишечного тракта, выраженной 

анемии, высоких лабораторных показателей активности (СОЭ, СРБ), не соответствующих 

тяжести суставного синдрома). 
• Комплексное ультразвуковое исследование (УЗИ) внутренних органов, включая 

УЗИ органов брюшной полости, почек, лимфатических узлов. 
• Эхокардиография. 
• Электрокардиография (ЭКГ). 
• Компьютерная томография (КТ) органов грудной полости (с внутривенным 

болюсным контрастированием по показаниям). 
• Компьютерная томография органов брюшной полости, забрюшинного 

пространства и малого таза (с внутривенным болюсным контрастированием по 

показаниям). 
• Магнитно-резонансная томография (МРТ) с внутривенным болюсным 

контрастированием органов брюшной полости, забрюшинного пространства, малого таза, 

головного мозга (по показаниям). 
• Эзофагогастродуоденоскопия, биопсия желудка и двенадцатиперстной кишки с 

помощью эндоскопии. 
• Исследование материала желудка на наличие геликобактер пилори 

(Helicobacterpylori). 
• Толстокишечная эндоскопия, видеоэндоскопия, биопсия прямой кишки с помощью 

видеоэндоскопических технологий, гистологическое исследование препарата слизистой 

оболочки различных отделов толстой кишки: 
— пациентам с системными проявлениями при подозрении на воспалительные 

заболевания кишечника; 
— пациентам без системных проявлений — при положительном 

кальпротектине, наличии наследственной предрасположенности, признаков поражения 

желудочно-кишечного тракта, выраженной анемии, высоких лабораторных показателей 

активности (СОЭ, СРБ), не соответствующих тяжести суставного синдрома. 
• Пункция костного мозга, цитологическое исследование мазка костного мозга, 

гистологическое и цитохимическое исследование препарата костного мозга, подсчет 

формулы костного мозга: 
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— всем пациентам с системными проявлениями; 
— пациентам без системных проявлений — при тяжелом общем состоянии, не 

соответствующем тяжести суставного синдрома. 
• Биопсия лимфатического узла (периферического, по показаниям — 

внутрибрюшного, внутригрудного), цитологическое и гистологическое исследование 
препарата тканей лимфоузла: 

— всем пациентам с системными проявлениями и выраженной лимфаденопатией; 
— пациентам без системных проявлений — при наличии выраженной 

лимфаденопатии и тяжелом общем состоянии, не соответствующем тяжести суставного 

синдрома. 
• Рентгенография пораженных суставов. 
• Компьютерная томография пораженных суставов, в том числе крестцово-

подвздошных сочленений (у пациентов с подозрением на артрит, ассоциированный с 

энтезитом, и сакроилеит). 
• Ультразвуковое исследование пораженных суставов. 
• Магнитно-резонансная томография пораженных суставов, в том числе крестцово-

подвздошных сочленений (у пациентов с подозрением на артрит, ассоциированный с 

энтезитом, и сакроилеит), при длительности болезни менее 6 мес. 
• Рентгеноденситометрия поясничного отдела позвоночника пациентам, 

получающим глюкокортикоидную терапию. 
• Сцинтиграфия костей при наличии деструкции в суставах и костях скелета, не 

типичных для ЮА. 
• Трепанобиопсия (при необходимости — открытая) при наличии деструкции в 

суставах и костях скелета, не типичных для ЮА. 
• Артроцентез — как с диагностической, так и с лечебной целью; выполняется 

только на воспаленных суставах. 
• Артроскопия — только при наличии строгих показаний:  в случае затруднения 

диагностики, при рецидивирующем гемартрозе (после исключения заболеваний крови). 

Консультации других специалистов 
• Окулист и проведение биомикроскопии глаз. 
• Эндокринолог (синдром Кушинга, нарушение роста). 
• Отоларинголог. 
• Стоматолог, ортодонт (при наличии показаний). 
• Фтизиатр (положительная реакция Манту, лимфаденопатия). 
• Гематолог, онколог (лимфаденопатия, оссалгии и/или упорные артралгии, и/или 

тяжелое общее состояние, и/или гематологические нарушения). 
• Ортопед-травматолог. 
• Генетик (множественные малые аномалии развития, синдром дисплазии 

соединительной ткани). 
• Иммунолог (при подозрении на иммунодефицитное состояние). Общая оценка 

врачом текущей активности заболевания 
Оценка текущей активности заболевания проводится по 100 мм визуальной 

аналоговой шкале (ВАШ), где 0 мм соответствует отсутствию активности, 100 мм - очень 

тяжелому состоянию пациента. 
CHAQ (Childhood Health Assessment Quesnionnaire) 
Оценка индекса функциональной недостаточности (ФН) проводится с помощью 

родительской версии специального опросника CHAQ (the Childhood Health Assessment 
Quesnionnaire). Минимальное значение индекса функциональной недостаточности - «0», 

максимальное - «3». Чем меньше значение, тем лучше функциональная способность 

пациента. 
Рентгенологическое исследование суставов 
Стадии анатомических изменений (по Штейнброккеру) 
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I стадия — эпифизарный остеопороз. 
II стадия — эпифизарный остеопороз, разволокнение хряща, сужение суставной 

щели, единичные эрозии. 
III стадия — деструкция хряща и кости, формирование костно-хрящевых эрозий, 

подвывихи в суставах. 
IV стадия — критерии III стадии + фиброзный или костный анкилоз.  
 
Определение функциональной активности. 
Следует определить функциональный класс больного (по Штейнброккеру): 
I класс - функциональная способность суставов сохранена. 
II класс - ограничение функциональной способности суставов без ограничения 

способности к самообслуживанию. 
III класс - ограничение функциональной способности суставов сопровождается 

ограничением способности к самообслуживанию. 
IV класс - ребенок себя не обслуживает, нуждается в посторонней помощи, 

костылях и других приспособлениях. 
 
Критерии оценки эффективности противоревматической терапии у пациентов с 

ЮА Эффективность   терапии   ювенильного   артрита   оценивается   по   

педиатрическим критериям Американской коллегии ревматологов (АКРпеди). 
Для оценки эффекта по критериям АКРпеди используются следующие показатели: 
• число суставов с признаками активного воспаления; 
• число суставов с ограничением функции; 
• СОЭ или сывороточная концентрация С-реактивного белка; 
• общая оценка врачом активности болезни (с помощью 100-мм визуальной 

аналоговой шкалы — ВАШ); 
• оценка пациентом или его родителем общего самочувствия (с помощью ВАШ); 
• оценка функциональной способности с помощью опросника CHAQ. 
Показатели АКРпеди 30, 50 и 70 определяются как улучшение, соответственно, на 

30, 50 или 70 % по сравнению с исходным значением не менее, чем 3 из 6 показателей при 

возможном ухудшении на 30 % не более чем 1 показателя. 
Неэффективность препарата констатируется в случае отсутствия 30 % улучшения по 

педиатрическим критериям АКР в течение 3 месяцев.  
 
Критерии ремиссии (С. Wallace et al., 2011) 
• Отсутствие суставов с активным артритом; 
• отсутствие лихорадки, сыпи, серозита, спленомегалии или генерализованной 

лимфаденопатии, типичных для ювенильного артрита; 
• отсутствие активного увеита; 
• нормальный показатель СОЭ и (или) СРБ; 
• отсутствие активности болезни по общей оценке врача (по ВАШ); 
• утренняя скованность меньше 15 минут. 
Чтобы констатировать отсутствие активности болезни (неактивная фаза болезни), 

пациент должен удовлетворять всем перечисленным критериям. 
Фармакологическая клиническая ремиссия устанавливается в случае, если болезнь 

находится в неактивном состоянии на фоне лекарственной терапии в течение 6 мес 
подряд. 
Нефармакологическая клиническая ремиссия устанавливается в случае, если болезнь 

находится в неактивном состоянии в течение 12 месяцев подряд без 

противоревматических препаратов. 
Показатель «Продолжительность ремиссии» выражается в месяцах, прошедших с 

момента наступления неактивной фазы болезни. 
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ПРИМЕРЫ ДИАГНОЗОВ 

По результатам обследования диагноз ювенильный артрит устанавливается на 

основании следующих критериев: 
• начало заболевания до 16-летнего возраста; 
• поражение одного или более суставов, характеризующееся припухлостью/выпотом, 

либо наличие как минимум 2 из следующих признаков: ограничение функции, 

болезненность при пальпации, повышение местной температуры; 
• длительность суставных изменений от 6 недель до 3 месяцев; 
• исключение всех других ревматических и неревматических заболеваний. 
 
1 пример: Юношеский артрит с системным началом (Системный ювенильный 

идиопатический артрит), низкая активность, рентгенологическая стадия 2, 

функциональный класс 1. 
2 пример: Ювенильный ревматоидный артрит, серопозитивный 

(Полиартикулярный ювенильный идиопатический артрит, серопозитивный), высокая 

активность, рентгенологическая стадия 3, функциональный класс 2. 
 

ЛЕЧЕНИЕ В СТАЦИОНАРНЫХ УСЛОВИЯХ 
• Детям с высокой и средней степенью активности болезни специализированная 

медицинская помощь оказывается в условиях круглосуточного стационара. 
• Детям с низкой степенью активности и ремиссией болезни специализированная 

медицинская помощь оказывается в условиях круглосуточного и дневного стационара.  
 

ЮВЕНИЛЬНЫЙ   АРТРИТ    С    СИСТЕМНЫМ   НАЧАЛОМ   

(СИСТЕМНЫЙ ЮВЕНИЛЬНЫЙ ИДИОПАТИЧЕСКИЙ АРТРИТ; ILAR) 
• Нестероидные противовоспалительные препараты: 
— при низкой активности болезни и отсутствии факторов неблагоприятного 

прогноза; 
— всем пациентам на этапе обследования при наличии лихорадки и болевого 

синдрома; 
— монотерапия не более 1 мес у всех пациентов вне зависимости от активности 

болезни и наличия факторов неблагоприятного прогноза (уровень D): 
_ диклофенак натрия (M01AB) 2-3 мг/кг/сутки, или нимесулид (M01AX) 3-5 

мг/кг/сутки, или мелоксикам (M01AC) 7,5-15 мг/сутки. 
• Глюкокортикоиды (ГК) (H02AB): 
— не назначаются (перорально, внутривенно, внутрисуставно) на этапе 

обследования, до установления диагноза «Системный артрит» и исключения 

гемобластоза, лимфопролиферативного заболевания или солидной опухоли, до 

проведения: 
_ биопсии костного мозга; 
_ трепанобиопсии (по показаниям — открытой); 
_ биопсии лимфатического узла (периферического и/или внутрибрюшного — по 

показаниям); 
_ КТ органов грудной клетки, брюшной полости, малого таза, забрюшинного 

пространства, позвоночника (с внутривенным болюсным контрастированием — по 

показаниям); 
_ МРТ брюшной полости, малого таза, забрюшинного пространства, головного 
мозга (с внутривенным болюсным контрастированием — по показаниям); 
_ радиоизотопное сканирование скелета (при подозрении на костные метастазы); 
— назначаются после исключения онкологической патологии при опасных для 

жизни системных проявлениях (кардит, пневмонит, васкулит) — пульс-терапия 
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метилпреднизолоном в дозе 10-30 мг/кг/введение в течение 3, при необходимости — 5 
дней подряд (уровень D). 

• Иммунодепрессанты и генно-инженерные биологические препараты: 
— не назначаются на этапе обследования, до установления диагноза 

«Системный артрит» и исключения гемобластоза, лимфопролиферативного заболевания 

или солидной опухоли (обследование см. выше) 
• При отсутствии стойкого суставного синдрома на ранних стадиях болезни: 
— тоцилизумаб (L04AC) 8 мг/кг/введение — у детей с массой тела 30 кг; 12 

мг/кг/введение — у детей с массой тела < 30 кг внутривенно 1 раз в 2 недели (уровень В). 
• При наличии стойкого суставного синдрома и /на ранних/поздних стадиях 

болезни: 
— тоцилизумаб по 8 мг/кг/введение — у детей с массой тела 30 кг, по 12 

мг/кг/введение — у детей с массой тела < 30 кг внутривенно 1 раз в 2 недели + 

метотрексат 15-25 мг/м /введение 1 раз в неделю внутримышечно. Предпочтительнее 

применять раствор для инъекций в градуированных шприцах (уровень В). 
• При неэффективности тоцилизумаба (в течение 3 мес — наличие системных 

проявлений, суставов с активным артритом и высоких лабораторных показателей 

активности): 
—ритуксимаб (L01XC) 375 мг/м

2
/введение внутривенно 1 раз в неделю в течение 4 

последовательных недель + метотрексат 15-25 мг/м /введение 1 раз в неделю 

внутримышечно: 
_ после получения информированного согласия родителей и пациентов в возрасте 

старше 14 лет, согласия Локального этического и Формулярного комитетов в условиях 

специализированного ревматологического стационара федерального уровня; 
_ за 30-60 мин до каждой инфузии — премедикация глюкокортикоидами 

(метилпреднизолон в дозе 100 мг внутривенно), анальгетиками и антигистаминными 

препаратами (парацетамол и дифенгидрамин). 
• В случае ремиссии системных проявлений в течение года и рецидивирующем 

артрите на фоне лечения тоцилизумабом или ритуксимабом - ингибиторы ФНО а 

(уровень D): 
— тоцилизумаб, ритуксимаб отменить 
— адалимумаб (L04AB), для детей с 13 до 17 лет 40 мг 1 раз в 2 недели, для детей с 4 

до 12 лет препарат назначают в дозе 24 мг/м площади поверхности тела, при этом 

максимальная доза составляет 40 мг, или 
— этанерцепт (L04AB) 0,4 мг/кг/введение подкожно 2 раза в неделю. 
• При неэффективности всех вышеперечисленных препаратов: 
—ГК перорально 0,2-0,5 мг/кг/сутки в сочетании с перечисленными выше методами 

лечения. 
• Внутрисуставное введение глюкокортикоидов: 
— в США и странах Евросоюза для внутрисуставного введения рекомендован 

триамцинолона гексацетонид (уровень А) не чаще 1 раза в 4 месяц (уровень В); 
— препараты бетаметазона и метилпреднизолона в США и странах Евросоюза для 

внутрисуставного введения не применяются вследствие быстрого развития 

гормонозависимости и классических побочных эффектов глюкокортикоидных гормонов; 
— в Российской Федерации триамцинолона гексацетонид не зарегистрирован; 
— от введения бетаметазона целесообразно воздержаться. Введение показано в 

случае очень выраженного болевого синдрома не чаще 1 раза в 6 месяцев (в связи с 

длительным подавляющим воздействием бетаметазона на гипоталамо-гипофизарно-
надпочечниковую систему). 

• Симптоматическая терапия. 
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ГЕМОФАГОЦИТАРНЫЙ СИНДРОМ 
• Глюкокортикоиды: 
— пульс-терапия метилпреднизолоном 10-30 мг/кг/введение, или 
— дексаметазон 10-20 мг/м

2
/сутки в течение 3-5 последовательных дней + 

преднизолон для перорального приема 1-1,5 мг/кг/сутки. 
• В случае воспалительного ответа, бактериальной инфекции, 

сопровождающихся сомнительным (0,5-2 нг/мл) или положительным (> 2 нг/мл) 

значением прокальцитонинового теста даже без очага инфекции, подтвержденной 

бактериологическим и/или серологическим методом: 
— антибактериальные препараты (аминогликозид 3 или 4-го поколения, 

цефалоспорины 3 или 4-го поколения, карбапенемы и др.); 
— иммуноглобулин нормальный человеческий, стандартный и содержащий 

иммуноглобулины классов G, A и M по 0,5-2,0 г/кг/курс. 
 
• В случае синдрома диссеминированного внутрисосудистого свертывания: 
— гепарин 100-150 ЕД/кг/сутки внутривенно (круглосуточно) или подкожно 4 раза в 

сутки под контролем значений активированного частичного тромбопластинового 

времени, или 
— надропарин кальция в дозе 200-300 анти-Ха ЕД/кг/сутки подкожно 2 раза в сутки 

под контролем анти-Ха-факторной активности сыворотки (0,4-0,6 МЕ/мл) в течение 21-24 
суток, далее — варфарин под контролем международного нормализованного отношения 

МНО (2-3); 
— ингибиторы фибринолиза (в случае активации фибринолиза); транексамовая 

кислота 15 мг/кг/сутки внутривенно каждые 6-8 ч со скоростью 1 мл в мин; 
— свежезамороженная плазма (по показаниям); 
— эритроцитная взвесь с удаленным лейкоцитарным слоем (по показаниям); 
— тромбоконцентрат (по показаниям). 
• Симптоматическая терапия (дезинтоксикационная, кардиотропная и др.). 
 

ЮНОШЕСКИЙ ПОЛИАРТРИТ (ПОЛИАРТИКУЛЯРНЫЙ ЮВЕНИЛЬНЫЙ 

ИДИОПАТИЧЕСКИЙ АРТРИТ СЕРОНЕГАТИВНЫЙ, СЕРОПОЗИТИВНЫЙ; 

ОЛИГОАРТИКУЛЯРНЫЙ РАСПРОСТРАНИВШИЙСЯ ПСОРИАТИЧЕСКИЙ 

АРТРИТ; АРТРИТ, АССОЦИИРОВАННЫЙ С ЭНТЕЗИТОМ [ПО 

КЛАССИФИКАЦИИ ILAR]) 
• Нестероидные противовоспалительные препараты (НПВП) (в виде 

монотерапии не более 2 месяцев) (см. выше, уровень С): 
• Внутрисуставное введение глюкокортикоидов (см. выше): 
• Иммуносупрессивная и генно-инженерная биологическая терапия. 
• Метотрексат (L01BA): 
—в дозе 15-25 мг/м /нед подкожно или внутримышечно сразу после верификации 

диагноза: 
_при высокой активности болезни вне зависимости от наличия факторов 

неблагоприятного прогноза (уровень С); 
_ при средней активности болезни и наличии факторов неблагоприятного прогноза 

(уровень В); 
—в дозе 15-25 мг/м /нед подкожно или внутримышечно через 1 мес лечения 
НПВП: 
_ при низкой активности болезни и наличии факторов неблагоприятного прогноза 

(уровень В); 
—в дозе 15-25 мг/м /нед подкожно или внутримышечно через 1-2 мес лечения 
НПВП: 
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_ при средней активности болезни и отсутствии факторов неблагоприятного 

прогноза (уровень В). 
• Лефлуномид* в дозе 0,6 мг/кг/сутки, не выше 20 мг: 
—при высокой активности болезни и отсутствии факторов неблагоприятного 

прогноза (уровень В); 
—при средней активности болезни и наличии факторов неблагоприятного прогноза 

(уровень В). 
• При непереносимости и/или неэффективности метотрексата или лефлуномида 

через 3 мес: 
—при высокой или средней активности болезни вне зависимости от наличия 

факторов неблагоприятного прогноза ингибиторы ФНО а (уровень В): 
_ ингибиторы ФНО (см. выше), или 
_ абатацепт (L04AA24) по 10 мг/кг/введение внутривенно по схеме 0, 2, 4-я нед, 

далее каждые 4 нед в комбинации с метотрексатом (предпочтительнее при 

серопозитивном ЮРА). 
• При неэффективности метотрексата или лефлуномида в течение 6 месяцев 
—при низкой активности вне зависимости от наличия факторов неблагоприятного 

прогноза ингибиторы ФНО а (см выше, уровень В). 
• Переключение на второй ингибитор ФНО а: 
—неэффективность первого ингибитора ФНО а в течение 4 мес: 
высокая или средняя степень активности болезни вне зависимости от наличия 

факторов неблагоприятного прогноза (уровень С); 
—неэффективность абатацепта в течение 4 мес (если был назначен в качестве 

первого генно-инженерного биологического препарата): 
высокая активность болезни и наличие факторов неблагоприятного прогноза 

(уровень D); 
—неэффективность абатацепта в течение 6 мес: 
высокая или средняя активность болезни вне зависимости от наличия факторов 

неблагоприятного прогноза (уровень D). 
• Абатацепт в дозе 10 мг/кг/введение внутривенно по схеме 0, 2, 4-я нед, далее 

каждые 4 нед в комбинации с метотрексатом: 
—при неэффективности ингибитора ФНО а в течение 4 мес: 
высокая активность болезни вне зависимости от наличия факторов 

неблагоприятного прогноза, или средняя активность при наличии факторов 

неблагоприятного прогноза (уровень В) 
—при неэффективности двух последовательно назначенных ингибиторов ФНО а: 
_ при средней или высокой активности болезни вне зависимости от наличия 

факторов неблагоприятного прогноза (уровень В), или 
_ низкой активности болезни и наличии факторов неблагоприятного прогноза 

(уровень В). 
• Глюкокортикоиды перорально: 
— при неэффективности всех перечисленных выше противоревматических 

препаратов в дозе не более 0,25 мг/кг/сутки в сочетании с перечисленными выше 

методами лечения. 
 

ПАУЦИАРТИКУЛЯРНЫЙ ЮНОШЕСКИЙ АРТРИТ (ЮВЕНИЛЬНЫЙ 

ОЛИГОАРТИКУЛЯРНЫЙ ИДИОПАТИЧЕСКИЙ АРТРИТ; ПЕРСИСТИРУЮЩИЙ 

ПСОРИАТИЧЕСКИЙ АРТРИТ; АРТРИТ, АССОЦИИРОВАННЫЙ С ЭНТЕЗИТОМ 

[ПО КЛАССИФИКАЦИИ ILAR]) 
• Нестероидные противовоспалительные препараты (в виде монотерапии, без 

внутрисуставных инъенкций ГК): 
— Монотерапия (без внутрисуставных инъекций ГК) (см. выше, уровень В): 
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_ при низкой активности болезни, 
_ при отсутствии контрактур в суставах, 
_ при отсутствии факторов неблагоприятного прогноза: 
— При активном артрите вне зависимости от факторов неблагоприятного 

прогноза длительность монотерапии НПВП не более 2 месяцев. 
• Внутрисуставное введение глюкокортикоидов (см. выше): 
• Иммуносупрессивная и генно-инженерная биологическая терапия: 
• Метотрексат по 10-15 мг/м

2 в неделю подкожно или внутримышечно. 
_ Назначение сразу после установления диагноза без предшествующей терапии 

(НПВП, ГК внутрисуставно) (уровень С): 
_ при высокой активности болезни, при наличии факторов неблагоприятного 
прогноза. 
_ Назначение сразу после внутрисуставного введения ГК (уровень С): 
_ при высокой активности болезни и отсутствии факторов неблагоприятного 

прогноза; 
_ при средней активности болезни и наличии факторов неблагоприятного прогноза. 

_ Назначение после повторных внутрисуставных инъекций ГК (уровень С): 
_ при средней активности болезни при отсутствии факторов неблагоприятного 

прогноза, при низкой активности болезни и наличии факторов неблагоприятного 

прогноза. 
• Ингибиторы ФНО а 
_ у пациентов с артритом, ассоциированным с энтезитом, лечившихся 

сульфасалазином и внутрисуставными инъекциями ГК 
_ при средней или высокой активности болезни вне зависимости от наличия 

факторов неблагоприятного прогноза (уровень С) 
• При неэффективности метотрексата через 3 месяца (отсутствие 30% улучшения 

по критериям Американской коллегии ревматологов [АКРпеди], при необходимости — 
раньше) и/или его непереносимости — ингибиторы ФНО а: 

— при высокой или средней активности болезни и наличии факторов 

неблагоприятного прогноза (см. выше, уровень С): 
• Переключение на другой ГИБП 
• При неэффективности первого ингибитора ФНО а в течение 4 мес (недостижение 

стадии неактивной болезни, при необходимости — раньше) и/или его непереносимости — 
второй ингибитор ФНО а или абатацепт (см. выше). 

• При неэффективности второго ингибитора ФНО а в течение 3 месяцев 

(недостижение стадии неактивной болезни, при необходимости — раньше) и/или его 

непереносимости — абатацепт (см выше). 
• При неэффективности абатацепта в качестве второго генно-инженерного 

биологического препарата (недостижение стадии неактивной болезни в течение 4-6 мес, 

при необходимости — раньше) и/или его непереносимости - ингибиторы ФНО а (см. 

выше). 
 
 

УВЕИТ, АССОЦИИРОВАННЫЙ С ЮА 
Ювенильный идиопатический олигоартрит (персистирующий, 

распространившийся); полиартрит серонегативный; артрит ассоциированный с 

энтезитом; псориатический артрит; [по классификации ILAR]) 
Пациент с увеитом должен наблюдаться у офтальмолога и ревматолога 
— местное лечение увеита (проводится офтальмологом). Лечение 
При остром течении увеита: 
• форсаж с дексаметазонсодержащими каплями (уровень А): 
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по 1 капле 6 раз в день с постепенным снижением дозы (по 1 капле 1 раз в 2 неделю) 

+ НПВП-содержащие капли (диклофенак, индометацин) по 1-2 капле 4-6 раз в день с 

постепенным снижением дозы (по 1 капле 1 раз в 2 недели) до полной отмены. Цель — 
неактивный увеит. 

При подостром и вялотекущем течении увеита (уровень В) 
Местная терапия 
• инстилляции дексаметазона по 1 капле 2-3 раза в день с постепенным снижением 

дозы (по 1 капле 1 раз в 2 недели) до полной отмены + инстилляции НПВП-содержащих 

капель: по 1 капле 2-3 раза в день с постепенным снижением дозы (по 1 капле 1 раз в 2 

недели) до полной отмены. Цель — неактивный увеит (уровень В). 
• При неэффективности и при тяжелом панувеите: 
— парабульбарные инъекции бетаметазона (по 0,5 мл) 1 раз в 10-14 дней 

(уровень D): 
_ осложнения парабульбарных инъекций (повреждения глазного яблока (птоз, 

периокулярный фиброз, фиброз периокулярных мышц, субатрофия ткани клетчатки в 

орбите, энофтальм; 
— мидриатики короткого действия для профилактики и лечения 

иридохрусталиковых синехий; 
— мидриацил-содержащие капли: по 1-2 капле 2 раза в день в течение 1 мес. При 

необходимости курс может быть продлен до 2 месяцев; 
— при наличии дистрофических изменений — препараты, улучшающие трофику 

роговицы: 
_ таурин по 1-2 капле 2 раза в день; 
_ декспантенол (мазь закладывают 1 раз в день под веко, на ночь) курсами по 2 

месяца, затем 2 мес перерыв, затем повторный курс — 2 месяца. 
• При неэффективности (недостижение ремиссии увеита через 3 мес, при 

необходимости — раньше): 
— метотрексат 10-15 мг/м2/недели подкожно или внутримышечно (уровень D). 
• При неэффективности (недостижение ремиссии увеита через 3 мес, при 

необходимости — раньше) или увеличении степени активности при снижении дозы 

местных ГК до 3 капель (или появлении новых признаков воспаления или 

непереносимости): 
— адалимумаб 40 мг или 24 мг/м2 1 раз в 2 недели в сочетании с метотрексатом или 

монотерапия (уровень D), или 
— инфликсимаб 3-10 мг/кг/введение по схеме 1 раз в 4-8 нед (уровень C), или 
— циклоспорин (L04AD) в дозе 3 мг/кг/сутки (уровень D). 
• При неэффективности (недостижение ремиссии увеита через 3 мес, при 

необходимости раньше) и/или непереносимости: 
— абатацепт 10 мг/кг/введение внутривенно по схеме: 0, 2, 4-я неделя, далее 

каждые 4 недели в комбинации с метотрексатом (уровень D). 
• При неэффективности всех вышеперечисленных лекарственных препаратов: 
— ГК перорально в дозе не более 0,25 мг/кг в сутки в сочетании с 

перечисленными выше методами лечения (уровень D). 
• При панувеите: 
— метотрексат 15 мг/м

2
/нед подкожно (или внутримышечно) + адалимумаб 40 

мг или 24 мг/м
2
/введение подкожно 1 раз в 2 нед (уровень D). 

• При неэффективности (недостижение ремиссии увеита через 3 месяца, при 

необходимости раньше): 
— абатацепт (см. выше, уровень D). 
• При активном увеите без су2 ставного синдрома: 
— метотрексат в дозе 15 мг/м

2
/нед подкожно или внутримышечно (уровень D); 

— местное лечение увеита (см. выше) (уровень В). 
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• При  неэффективности  (недостижение  ремиссии  увеита  через  3  месяца)  — 
адалимумаб (см выше, уровень D). 
• При неэффективности (недостижение ремиссии увеита через 3 месяца) — 

абатацепт (см выше, уровень D). 
• Глюкокортикоиды перорально: 
— при неэффективности всех вышеперечисленных противоревматических 

препаратов — в дозе не более 0,25 мг/кг/сутки в сочетании с перечисленными выше 

методами лечения (уровень D). 
 

АРТРИТ С ПОДТВЕРЖДЕННЫМ САКРОИЛЕИТОМ 
•  Нестероидные  противовоспалительные  препараты  (в  виде  монотерапии,   

без 
внутрисуставных инъенкций ГК) (уровень С): 
— Монотерапия (без внутрисуставных инъекций ГК) (см. выше): 
_ при низкой активности болезни, 
_ при отсутствии контрактур в суставах, 
_ при отсутствии факторов неблагоприятного прогноза: 
— При активном артрите вне зависимости от факторов неблагоприятного 

прогноза длительность монотерапии НПВП не более 2 месяцев. 
• Внутрисуставное введение глюкокортикоидов (см. выше): 
• Иммуносупрессивная и генно-инженерная биологическая терапия: 
— Сульфасалазин (A07EC01) 25-50 мг/кг/сутки, в 2 приема: 
_ при неэффективности НПВП; 
_ после первой внутрисуставной инъекции глюкокортикоидов; 
при средней или высокой активности болезни вне зависимости от наличия факторов 

неблагоприятного прогноза. 
• При неэффективности сульфасалазина через 3 месяца (отсутствие 30% 

улучшения по критериям АКРпеди, при необходимости — раньше): 
—метотрексат 10-15 мг/м

2
/нед внутримышечно или подкожно. 

• При неэффективности метотрексата через 3 мес (отсутствие 30% улучшения 

по критериям АКРпеди, при необходимости — раньше) и/или его непереносимости 

— ингибиторы ФНО а (см. выше, уровень С): 
—при высокой степени активности вне зависимости от наличия факторов 

неблагоприятного прогноза; 
—при средней степени активности болезни и наличии факторов неблагоприятного 

прогноза: 
• При неэффективности метотрексата через 6 месяцев (отсутствие 30% 

улучшения по критериям АКРпеди, при необходимости — раньше) ингибиторы 

ФНО а (см. выше, уровень С): 
—при средней степени активности болезни и отсутствии факторов 

неблагоприятного прогноза: 
• При неэффективности сульфасалазина через 3 месяца (отсутствие 30% 

улучшения по критериям АКРпеди, при необходимости — раньше) ингибиторы ФНО 

а (см. выше, уровень С): 
—при высокой степени активности вне зависимости от наличия факторов 

неблагоприятного прогноза; 
—при средней степени активности болезни вне зависимости от наличия факторов 

неблагоприятного прогноза: 
• При неэффективности сульфасалазина через 6 месяцев (отсутствие 30% 

улучшения по критериям АКРпеди, при необходимости — раньше) ингибиторы ФНО 

а (см. выше, уровень С): 
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—при низкой степени активности болезни и наличии факторов неблагоприятного 

прогноза: 
• При неэффективности первого ингибитора ФНО а в течение 4 месяцев 

(недостижение стадии неактивной болезни, при необходимости — раньше) и/или его 

непереносимости — второй ингибитор ФНО а (см. выше, уровень В): 
 
 

ВЕДЕНИЕ ПАЦИЕНТОВ, ПОЛУЧАЮЩИХ ГЕННО-ИНЖЕНЕРНЫЕ 

БИОЛОГИЧЕСКИЕ ПРЕПАРАТЫ 
Ведение пациента, получающего тоцилизумаб 
• При острой или обострении хронической инфекции: 
— инфузии тоцилизумаба не проводятся; 
— проведение инфузии не ранее чем через неделю после выздоровления. 
• Перед проведением инфузии тоцилизумаба: 
— клинический анализ крови: 
_ при снижении числа лейкоцитов и нейтрофилов инфузию тоцилизумаба отложить 

до нормализации показателей: 
— биохимический анализ крови: 
_ при повышении сывороточного уровня аминотрансфераз — инфузию отложить до 

нормализации показателей. 
• На следующий день после инфузии тоцилизумаба: 
— контроль клинического анализа крови: 
_ при снижении абсолютного числа нейтрофилов менее 1,0х10

9
/л — 

рекомбинантный человеческий гранулоцитарный колониестимулирующий фактор 5-10 
мкг/кг/введение подкожно 3-5 дней, при необходимости дольше — до восстановления 

числа лейкоцитов и нейтрофилов. 
• В случае инфекции кожных покровов и подкожножировой клетчатки 

(целлюлит): 
— наблюдение хирурга; 
— плановое введение тоцилизумаба пропустить; 
— местная терапия; 
— антибактериальные препараты широкого спектра действия (амоксициллин, 

цефалоспорины 3, 4 поколения внутримышечно или внутривенно). 
Ведение пациента, получающего ритуксимаб* 
• Условия для лечения ритуксимабом: 
— осуществляется в специализированном лечебном учреждении, имеющем опыт 

ведения больных в состоянии выраженной иммуносупрессии; 
— наличие лабораторных и диагностических подразделений для своевременной 

диагностики состояний, связанных с развитием нежелательных явлений на фоне терапии 

ритуксимабом, а также отделения реанимации и интенсивной терапии. 
• При назначении ритуксимаба: 
— ко-тримоксазол + триметоприм перорально в профилактической дозе 5 

мг/кг/сутки постоянно, на время лечения ритуксимабом, а также в течение года после его 

отмены. Цель — профилактика пневмоцистной инфекции. 
• В случае катаральных явлений, лихорадки и «подкашливания»: 
—плановое введение ритуксимаба пропустить; 
— компьютерная томография легких для исключения интерстициальной 

пневмонии; 
— серологическое исследование крови с целью определения антител к 

пневмоцистам, хламидиям, микоплазмам, вирусу простого герпеса, цитомегаловирусу 

(ЦМВ), вирусу Эпштейна-Барр; 
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— исследование аспирата, мокроты (при ее наличии) для определения антигенов, 

хламидий, микоплазм, пневмоцист; 
— исследование слюны и мочи, крови методом полимеразной цепной реакции для 

выявления активной репликации вирусов простого герпеса, ЦМВ, Эпштейна-Барр). 
• В случае интерстициальной пневмонии по данным КТ (еще до получения 

результатов лабораторных исследований): 
— ко-тримоксазол + триметоприм 15 мг/кг/сутки внутривенно (по триметоприму) в 

течение 14-21 дня; 
— кларитромицин 15 мг/кг/сутки внутривенно в течение 14-21 дня; 
— цефтриаксон 50-100 мг/кг/сутки в течение 14 дней. 
• В случае активной герпетической, цитомегаловирусной, Эпштейна-Барр 

вирусной инфекции: 
— ацикловир 5-10 мг/кг/введение внутривенно каждые 8 часов, или 
— ганцикловир 5 мг/кг/введение внутривенно каждые 12 часов в течение 14-21 
дня; 
—человеческий нормальный внутривенный иммуноглобулин, содержащий IgG 0,2-

0,5 г/кг/курс. 
• В случае тотального снижения сывороточного уровня всех 

иммуноглобулинов: 
—человеческий нормальный внутривенный иммуноглобулин, содержащий IgA, IgG, 

IgM 2-8 мл/кг с интервалом 1 месяц; если не достигается достаточный уровень 
IgG, или происходит быстрое его понижение, дозу можно увеличить до 16 мл/кг или 

сократить интервал между введениями. 
• В случае лейкопении и нейтропении с абсолютным числом нейтрофилов менее 

1,5х10
9
/л: 

—гранулоцитарный колониестимулирующий фактор (филграстим) 5-10 мкг/кг/сутки 

3-5 дней (при необходимости — дольше) подкожно до полной нормализации числа 

лейкоцитов и нейтрофилов. 
• В случае фебрильной нейтропении (нейтропения, сопровождающаяся 

лихорадкой): 
—гранулоцитарный колониестимулирующий фактор (филграстим) 5-10 мкг/кг/сутки 

подкожно до полной нормализации числа лейкоцитов и нейтрофилов; 
—цефтриаксон 50-100 мг/кг/сутки внутривенно до восстановления лейкоцитарной 

формулы и прекращения лихорадки. 
• В случае сепсиса — антибактериальные препараты широкого спектра 

действия: 
—цефтриаксон 50-100 мг/кг/сутки + амикацин 15 мг/кг/сутки или нетилмицин 57,5 

мг/кг/сутки внутривенно. 
При неэффективности: 
— меропенем 10-20 мг/кг/курс внутривенно; 
— цефоперазон + сульбактам 40-80 мг/кг/сутки внутривенно; 
— человеческий нормальный внутривенный иммуноглобулин, содержащий IgA, 

IgM, IgG, 5 мл/кг в течение 3 дней подряд. Необходимость повторного курса зависит от 

клинического течения болезни. 
• В случае инфекции кожных покровов и подкожножировой клетчатки 

(целлюлит): 
— наблюдение хирурга; 
— местная терапия; 
—антибактериальные препараты широкого спектра действия (амоксициллин, 

цефалоспорины 3-го и 4-го поколения). 
• В случае инфекции мочевыводящих путей: 
— бактериологическое исследование мочи; 
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— антибактериальные препараты; 
— уросептики. 
• При острой или обострении хронической инфекции: 
— инфузии ритуксимаба не проводятся; 
проведение инфузии не ранее чем через неделю после выздоровления. Ведение 

пациента, получающего ингибиторы ФНО а и абатацепт 
• При развитии аллергических реакций на инфузии (инъекции) ингибиторов 

ФНО а: 
—при развитии инфузионных реакций на введение инфликсимаба препарат 

отменить, переключить на другой ингибитор ФНО а в соответствии с показаниями; 
— при развитии системных аллергических реакций на инъекции адалимумаба или 

этанерцепта препараты отменить, переключить на второй ингибитор ФНО а или абатацепт 

в соответствии с показаниями; 
—при развитии местных инъекционных реакций терапию продолжить под 

контролем врача-ревматолога. 
• При появлении в сыворотке крови антинуклеарного фактора и/или антител к 

ДНК: 
—ингибитор ФНО а отменить, назначить абатацепт. 
• При острой или обострении хронической инфекции: 
— инфузии и инъекции ингибиторов ФНО а и абатацепта не проводить; 
— начало терапии ингибиторами ФНО а, абатацептом (или возобновление) не ранее 

чем через неделю после выздоровления; 
— максимальная длительность перерыва между инфузиями инфликсимаба 12 нед; 
— в случае перерыва более 12 недель инфликсимаб отменить в связи с высоким 

риском развития анафилактической реакции, переключить на адалимумаб или этанерцепт 

(по показаниям). 
 

ОБСЛЕДОВАНИЕ ПАЦИЕНТОВ С ПОДТВЕРЖДЕННЫМ ДИАГНОЗОМ 

«ЮВЕНИЛЬНЫЙ АРТИТ» ЗА ВЕСЬ ПЕРИОД ГОСПИТАЛИЗАЦИИ 
Пациенты в стадии активной болезни. 
Инициация (или коррекция) лечения иммунодепрессантами и/или генно-

инженерными биологическими препаратами 
• Оценка активности суставного синдрома и активности болезни по критериям АКР, 

определение индекса функциональной недостаточности по опроснику CHAQ (оценка 

качества жизни у детей с ювенильными артритами). 
• Клинический анализ крови (лейкоцитарная формула (абсолютное число клеток), 

число эритроцитов, тромбоцитов, СОЭ) — 1 раз в 10 дней (при необходимости чаще). 
• Биохимический анализ крови (активность аминотрансфераз, сывороточная 

концентрация креатинина, мочевины, билирубина, общего белка, ЛДГ, КФК, калия, 

натрия, кальция) — 1 раз в 10 дней (при необходимости чаще). 
• Иммунологический анализ крови (сывороточная концентрация СРБ, 

иммуноглобулинов А, М, G, комплемента, антитела к двуспиральной ДНК, АНФ, РФ, 

антитела к цитрулинированному пептиду) — 2 раза за госпитализацию (при 

необходимости — чаще). 
• Исследование системы гемостаза (при ювенильном артрите с системным началом) 

— 2 раза за госпитализацию (при необходимости — чаще). 
• Клинический анализ мочи — 1 раз в 10 дней. 
• Эзофагогастродуоденоскопия с биопсией на Helicobacter pylori и 

морфологической диагностикой для исключения эрозивных, язвенных процессов и 

гастропатий (по показаниям). 
• Компьютерная томография органов грудной клетки (перед назначением любого 

иммунодепрессанта и/или генно-инженерного биологического препарата). 
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• ЭКГ — 1 раз за госпитализацию (при необходимости чаще). 
• УЗИ органов брюшной полости, почек, сердца — 1 раз за госпитализацию (при 

необходимости чаще). 
• Рентгенденситометрия (по показаниям). 
• Рентгенологическое исследование суставов (по показаниям). 
• Ультразвуковое исследование суставов (по показаниям). 
• Консультация офтальмолога (по показаниям). 
• Консультация ортопеда-травматолога, стоматолога, врача лечебной физкультуры, 

оториноларинголога, фтизиатра и др. (по показаниям). 
 
• Перед назначением (или сменой) иммунодепресантов и/или генно-

инженерных биологических агентов полное обследование на наличие туберкулеза: 
— реакция Манту; 
— Диаскинтест; 
— квантифероновый тест; 
— компьютерная томография органов грудной клетки. 
• При выявлении положительных туберкулиновых проб (папула > 5 мм), и/или 

очага в легких, и/или положительного квантиферонового теста: 
— консультация фтизиатра; 
— туберкулиновые пробы с разведением для определения активности 

туберкулезного процесса. 
• При выявлении активного туберкулезного процесса: 
— наблюдение у фтизиатра; 
— проведение специфической противотуберкулезной химиотерапии; 
— назначение ГИБП противопоказано; 
— метотрексат отменить; 
— у пациентов с системным ЮА при наличии показаний назначение 

глюкокортикоидных гормонов перорально и/или внутривенно на время проведения 

специфической химиотерапии; 
— решение вопроса о назначении метотрексата и ГИБП после завершения курса 

специфической химиотерапии и разрешения фтизиатра в специализированном 

ревматологическом стационаре, имеющем опыт лечения ГИБП; 
— пациентам с системным артритом назначение тоцилизумаба (ритуксимаба по 

показаниям); 
— пациентам с олиго- и полиартритом без системных проявлений от назначения 

игибиторов ФНО а воздержаться; 
— назначение абатацепта под контролем фтизиатра. 
• В случае туберкулезной инфекции без очага: 
— наблюдение у фтизиатра; 
— проведение специфической противотуберкулезной химиотерапии в течение 

3-х месяцев; 
— лечение метотрексатом в стандартных дозах продолжить; 
— решение вопроса о назначении ГИБП после завершения курса специфической 

химиотерапии и разрешения фтизиатра в специализированном ревматологическом 

стационаре, имеющем опыт лечения ГИБП; 
— у пациентов с олиго- и полиартритом без системных проявлений — назначение 

растворимых  рецепторов  к  ФНО  (этанерцепта)  или  ингибитора  ко-стимуляции  Т 

лимфоцитов абатацепта в соответствии с показаниями под контролем фтизиатра.  
 
Пациенты     в     стадии    неактивной     болезни,     получающие    НПВП,    ГК, 

иммунодепрессанты и генно-инженерные биологические препараты 
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• Анализ эффективности противоревматической терпаии по критериям АКРпеди и 

неактивной болезни по критериям C. Wallace. 
• Клинический анализ крови (лейкоцитарная формула (абсолютное число клеток), 

число эритроцитов, тромбоцитов, СОЭ) — 1 раз в 14 дней (при необходимости чаще). 
• Биохимический анализ крови (активность аминотрансфераз, сывороточная 

концентрация креатинина, мочевины, билирубина, общего белка, ЛДГ, КФК, калия, 

натрия, кальция) — 1 раз в 14 дней (при неободимости чаще). 
• Иммунологический анализ крови (сывороточная концентрация СРБ, 

иммуноглобулинов А, М, G, комплемента, антитела к двуспиральной ДНК, АНФ, РФ, 

антитела к цитрулинированному пептиду) — 1 раз за госпитализацию (при 

необходимости чаще). 
• Исследование системы гемостаза (при ювенильном артрите с системным началом) 

— 1 раз за госпитализацию (при необходимости чаще). 
• Клинический анализ мочи — 1 раз в 14 дней. 
• Эзофагогастродуоденоскопия с биопсией на H. Pylori и морфологической 

диагностикой 
— для исключения эрозивных, язвенных процессов и гастропатий (каждые 6 

месяцев, при необходимости — чаще). 
• Компьютерная томография органов грудной клетки — 1 раз за госпитализацию 

(каждые 6 месяцев, при необходимости чаще). 
• Реакция Манту, Диаскинтест, квантифероновый тест (каждые 6 мес). 
• ЭКГ — 1 раз за госпитализацию (при необходимости чаще). 
 
• УЗИ органов брюшной полости, почек, сердца — 1 раза за госпитализацию (при 

необходимости чаще). 
• Рентгенденситометрия — 1 раз за госпитализацию (каждые 6 месяцев, при 

необходимости чаще). 
• Рентгенологическое исследование суставов каждые 6 месяцев (при необходимости 

чаще). 
• Ультразвуковое исследование суставов каждые 6 месяцев (при необходимости 

чаще). 
• Консультация офтальмолога — 1 раз в 3 месяца. 
• Консультация ортопеда-травматолога, стоматолога, врача лечебной физкультуры, 

оториноларинголога, фтизиатра и др. (по показаниям). 
• Решение вопроса об эндопротезировании тазобедренных суставов (по показаниям) 
 
 

В АМБУЛАТОРНО-ПОЛИКЛИНИЧЕСКИХ УСЛОВИЯХ 
Ведение пациента, получающего иммунодепрессанты 
• Осмотр врачом-ревматологом — 1 раз в месяц. 
• Клинический анализ крови (концентрация гемоглобина, число эритроцитов, 

тромбоцитов, лейкоцитов, лейкоцитарная формула, СОЭ) — 1 раз в 2 недели: 
— при снижении числа лейкоцитов, эритроцитов, тромбоцитов ниже нормы — 

иммунодепрессанты отменить на 5-7 дней. После контрольного анализа крови при 

нормализации показателей — возобновить прием препарата. 
• Анализ биохимических показателей (общий белок, белковые фракции, 

концентрация мочевины, креатинина, билирубина, калия, натрия, ионизированного 

кальция, трансаминаз, щелочной фосфатазы) — 1 раз в 2 недели: 
— при повышении уровня мочевины, креатинина, трансаминаз, билирубина 

выше нормы 
— иммунодепрессанты отменить на 5-7 дней. Возобновить прием препарата 

после восстановления биохимических показателей. 
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• Анализ иммунологических показателей (концентрация Ig A, M, G; СРБ, РФ, 

антинуклеарного фактора [АНФ]) — 1 раз в 3 месяца. 
• Клинический анализ мочи — 1 раз в 2 недели. 
• ЭКГ всем детям 1 раз в 3 месяца. 
• УЗИ брюшной полости, сердца, почек — 1 раз в 6 месяцев. 
• Плановая госпитализация 2 раза в год для проведения полного обследования и при 

необходимости — коррекции терапии. 
• Внеплановая госпитализация в случае обострения суставных и/или внесуставных 

проявлений болезни. 
• Рентгенологическое исследование (по показаниям КТ), суставов, при 

необходимости — позвоночника, крестцово-подвздошных сочленений — 1 раз в 6 

месяцев. 
• При обострении системных проявлений — УЗИ внутренних органов и 

рентгенография органов грудной клетки, ЭКГ и другие необходимые инструментальные 

методы обследования (КТ, МРТ) по показаниям. 
 

ВЕДЕНИЕ ПАЦИЕНТА С ЮА, ПОЛУЧАЮЩЕГО ГЕННО-ИНЖЕНЕРНЫЕ 
БИОЛОГИЧЕСКИЕ ПРЕПАРАТЫ (ГИБП) 

Ведение пациента, получающего ингибиторы ФНО а (адалимумаб, 

инфликсимаб*, этанерцепт) и абатацепт 
• Осмотр врачом-ревматологом — 1 раз в месяц. 
• Клинический анализ крови (концентрация гемоглобина, число эритроцитов, 

тромбоцитов, лейкоцитов, лейкоцитарная формула, СОЭ) — 1 раз в 2 недели: 
— при снижении числа лейкоцитов, эритроцитов, тромбоцитов ниже нормы — 

пропустить плановое введение препарата; 
— консультация в специализированном ревматологическом отделении, 

инициировавшем терапию ГИБП; 
— возобновление введения препарата после восстановления гематологических 

показателей. 
• Анализ биохимических показателей (общий белок, белковые фракции, 

концентрация мочевины, креатинина, билирубина, калия, натрия, ионизированного 

кальция, трансаминаз, щелочной фосфатазы) — 1 раз в 2 недели: 
— при повышении уровня мочевины, креатинина, трансаминаз, билирубина выше 

нормы пропустить введение препарата; 
— консультация в специализированном ревматологическом отделении, 

инициировавшем терапию ГИБП; 
— возобновление введения препарата после восстановления гематологических 

показателей. 
• Анализ иммунологических показателей (концентрация Ig A, M, G; СРБ, РФ, АНФ, 

антитела к двуспиральной ДНК) — 1 раз в 3 месяца. 
Непрерывное профессиональное образование 
• Клинический анализ мочи — 1 раз в 2 недели. 
• ЭКГ — 1 раз в 3 месяца. 
• УЗИ брюшной полости, сердца, почек — 1 раз в 6 месяцев. 
• Плановая госпитализация 2 раза в год для проведения полного обследования и при 

необходимости — коррекции терапии. 
• Внеплановая госпитализация в случае обострения заболевания.  
 
Ведение пациента, получающего ритуксимаб* 
• Осмотр врачом-ревматологом — 1 раз в 14 дней. 
• Клинический анализ крови — 1 раз в 14 дней (гемоглобин, число эритроцитов, 

тромбоцитов, лейкоцитов, лейкоцитарная формула, СОЭ). 
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• В случае лейкопении и нейтропении с абсолютным числом нейтрофилов менее 

1,5х107л: 
— консультация в специализированном ревматологическом отделении, 

инициировавшем терапию ритуксимабом; 
— введение гранулоцитарного колониестимулирующего фактора (филграстим) 

5х10 мкг/кг массы тела в сутки подкожно в течение 3-5 дней, при необходимости дольше, 

до полной нормализации числа лейкоцитов и нейтрофилов. 
• В случае фебрильной нейтропении: 
— введение гранулоцитарного колониестимулирующего фактора (филграстим) 510 

мкг/кг массы тела в сутки подкожно в течение 3-5 дней, при необходимости дольше, до 

полной нормализации числа лейкоцитов и нейтрофилов; 
— назначение антибактериальных препаратов широкого спектра действия для 

предотвращения развития нейтропенического сепсиса (цефтриаксон 50-100 мг/кг 

внутримышечно или внутривенно); 
— срочная госпитализация в детское ревматологическое отделение Федерального 

центра, инициировавшее терапию ритуксимбом; 
— пропустить плановый прием иммунодепрессантов. 
• В случае катаральных явлений, лихорадки: 
— консультация в специализированном ревматологическом отделении, 

инициировавшем терапию ритуксимабом; 
— компьютерная томография легких для исключения интерстициальной 

(атипичной) пневмонии (на раннем этапе протекает, как правило, бессимптомно, с 

последующим развитием дыхательной недостаточности); 
 
— назначение котримаксозола + триметоприма 15 мг/кг/сутки, кларитромицина 15 

мг/кг/сутки, цефтриаксона 50-100 мг/кг внутримышечно или внутривенно; 
— пропустить плановый прием иммунодепрессантов; 
— срочная госпитализация в детское ревматологическое отделение Федерального 

центра, инициировавшее терапию ритуксимабом. 
• Анализ биохимических показателей (общий белок, белковые фракции, 

концентрация мочевины, креатинина, билирубина, калия, натрия, ионизированного 

кальция, трансаминаз, щелочной фосфатазы) — 1 раз в 2 недели; 
— при повышении уровня мочевины, креатинина, трансаминаз, билирубина выше 

нормы пропустить прием иммунодепрессантов; 
— консультация в специализированном ревматологическом отделении, 

инициировавшем терапию ритуксимабом; 
— пропустить плановый прием иммунодепрессантов; 
— возобновление приема иммунодепрессантов после восстановления 

гематологических показателей. 
• Анализ иммунологических показателей (концентрация Ig A, M, G; СРБ, РФ, АНФ) 

— 1 раз в 3 мес. 
• Клинический анализ мочи — 1 раз в 2 недели. 
• ЭКГ — 1 раз в 3 месяца. 
• УЗИ брюшной полости, сердца, почек — 1 раз в 6 месяцев. 
• Плановая госпитализация 2 раза в год для проведения полного обследования и при 

необходимости — коррекции терапии. 
• Внеплановая госпитализация в случае обострения суставных и/или внесуставных 

проявлений болезни. 
 
Ведение пациента, получающего тоцилизумаб 
• Осмотр врачом-ревматологом — 1 раз в 14 дней. 
• Клинический анализ крови — 1 раз в 2 недели. 
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• При развитии лейкопении и нейтропении (снижение абсолютного числа 

нейтрофилов 
1,5х10

9
/л): 

— введение рекомбинантного человеческого гранулоцитарного 

колониестимулирующего фактора 5 мкг/кг в течение 3-5 дней, при необходимости дольше 

— до полного восстановления числа лейкоцитов и нейтрофилов. 
• Анализ биохимических показателей (общий белок, белковые фракции, 

концентрация мочевины, креатинина, билирубина, калия, натрия, ионизированного 

кальция, трансаминаз, щелочной фосфатазы) — 1 раз в 2 недели: 
— при повышении сывороточного уровня мочевины, креатинина, трансаминаз, 

билирубина выше нормальных значений пропустить плановое введение препарата; 
— консультация в специализированном ревматологическом отделении, 

инициировавшем терапию тоцилизумабом; 
— возобновление введения препарата после восстановления гематологических 

показателей. 
• Анализ иммунологических показателей (концентрация Ig A, M, G; СРБ, РФ, АНФ) 

— 1 раз в 3 мес. 
• Клинический анализ мочи — 1 раз в 2 недели. 
• ЭКГ — 1 раз в 3 месяца. 
• УЗИ брюшной полости, сердца, почек — 1 раз в 6 месяцев. 
• При появлении кашля без лихорадки и нормальных гематологических показателях: 
— компьютерная томография органов грудной клетки для исключения 

пневмонии; 
— при выявлении пневмонии — антибактериальная терапия (амоксиклав или 

цефтриаксон внутривенно). 
• При появлении лихорадки, кашля: 
— срочная госпитализация в детское ревматологическое отделение, 

инициировавшее терапию тоцилизумабом. 
• Плановая госпитализация — 2 раза в год для проведения полного обследования и 

при необходимости — коррекции терапии. 
• Внеплановая госпитализация в случае обострения суставных и внесуставных 

проявлений болезни. 
 
Обследование на туберкулез всех пациентов, получающих 

противоревматические препараты, иммунодепрессанты и ГИБП 
• Проведение туберкулиновых проб (реакция Манту) и компьютерного исследования 

органов грудной клети с целью исключения туберкулеза — 1 раз в 6 месяцев (в случае, 

если пациент пропустил плановую госпитализацию в стационар, инициировавший 

терапию иммунодепрессантом и/или ГИБП): 
— при выявлении положительных туберкулиновых проб (папула > 5 мм) 

направление на консультацию к врачу-фтизиатру для решения вопроса о проведении 

Диаскинтеста, туберкулиновых проб с разведением, квантиферонового теста и назначении 

специфической химиотерапии при наличии показаний. 
• При выявлении активного туберкулезного процесса: 
— метотрексат и ГИБП отменить; 
— наблюдение у фтизиатра; 
— проведение специфической противотуберкулезной химиотерапии; 
— консультация по вопросу коррекции противоревматической терапии в 

специализированном ревматологическом отделении, инициировавшем лечение 

иммунодепрессантом и/или ГИБП. 
• В случае туберкулезной инфекции без очага: 
— наблюдение у фтизиатра; 
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— проведение специфической противотуберкулезной химиотерапии в течение 3 

месяца; 
— контроль через 3 месяца; 
— лечение метотрексатом в стандартной дозе продолжить; 
— ГИБП отменить; 
— решение вопроса о возобновлении терапии принимается в 

специализированном ревматологическом стационаре, инициировавшим терапию ГИБП, 

после проведения курса специфической химиотерапии и разрешения фтизиатра. 
 
Ведение всех пациентов с ювенильным артритом 
• Всем детям оформление статуса «ребенок-инвалид». 
• Обучение на дому показано: 
 
— детям с ювенильным артритом с системным началом; 
— детям с полиартритом и пауциартритом в периоды обострения болезни. 
 
• Во время посещения школы не показаны занятия физкультурой в общей группе. 
• Занятия ЛФК в стадии ремиссии болезни со специалистом, знакомым с 

особенностями патологии. 
• Противопоказаны: 
— вакцинация; 
— введение гаммаглобулина; 
— инсоляция (пребывание на солнце); 
— смена климата; 
— переохлаждение (в том числе купание в водоемах); 
— физические и психические травмы; 
— контакты с домашними животными; 
— лечение иммуномодуляторами в случае развития острой респираторной 

инфекции. 
 
Обучение больного 
Больной и его родители должны знать об основных клинических признаках, 

характере заболевания, факторах, провоцирующих обострение. Они должны быть 

детально информированы обо всех достоинствах и побочных эффектах ЛС, 

необходимости регулярного приема препаратов. Следует инструктировать больных о 

важности тщательного регулярного мониторинга проводимой терапии. При появлении 

побочных эффектов пациент должен знать о последовательности своих действий 

(временной отмене ЛС и обращении к врачу). Необходимо обучение самих пациентов и их 

родителей навыкам ежедневных тренировок, упражнений лечебной физкультуры. 
 

ПРОФИЛАКТИКА 
Этиология ЮА неизвестна, первичная профилактика не проводится.  
 

ИСХОДЫ И ПРОГНОЗ 
При системных вариантах ЮА у 40-50% детей прогноз благоприятный, может 

наступить ремиссия продолжительностью от нескольких месяцев до нескольких лет. 

Однако обострение заболевания может развиться спустя годы после стойкой ремиссии. У 

1/3 больных отмечается непрерывнорецидивирующее течение заболевания. Наиболее 

неблагоприятный прогноз — у детей с упорной лихорадкой, тромбоцитозом, длительной 

ГК-терапией. У 50% больных развивается тяжелый деструктивный артрит. У 20% во 

взрослом возрасте отмечается амилоидоз, у 65% — тяжелая функциональная 

недостаточность. 
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У всех детей с ранним дебютом полиартикулярного серонегативного ЮА прогноз 

неблагоприятный. У подростков с серопозитивным полиартритом высок риск развития 

тяжелого деструктивного артрита, инвалидизации по состоянию опорно-двигательного 

аппарата. 
У 40% больных олигоартритом с ранним началом формируется деструктивный 

симметричный полиартрит. У больных с поздним началом возможна трансформация 

заболевания в анкилозирующий спондилоартрит. У 15% больных с увеитом возможно 

развитие слепоты. 
Смертность при ЮА невысока. Большинство летальных исходов связаны с 

развитием амилоидоза или инфекционных осложнений у больных с системным вариантом 

ЮА, нередко возникающих в результате длительной глюкокортикоидной терапии. При 

вторичном амилоидозе прогноз определяется возможностью и успехом лечения основного 

заболевания. 
 
• Не зарегистрирован по показанию «Ювенильный идиопатический артрит». 

Назначение по жизненным показаниям — с разрешения Локального этического комитета 

медицинской организации, при наличии информированного согласия родителей и ребенка 

в возрасте старше 14 лет. 
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