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Синдром обструктивного апноэ во сне 
у детей с мукополисахаридозом II типа 
(синдромом Хантера)

Редкие болезни

Л.С. Намазова-Баранова1, 2, 3, Н.Д. Вашакмадзе1, А.К. Геворкян1, 2, В.В. Алтунин1, Л.М. Кузенкова1, 2, 
Е.Г. Чернавина1, М.А. Бабайкина1, Т.В. Подклетнова1, О.В. Кожевникова1 
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Российской Федерации
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С целью оценки распространенности и динамики изменений основных параметров синдрома обструктивного апноэ 
во сне (СОАС) при мукополисахаридозе II типа 17 детям был проведен кардиореспираторный мониторинг. СОАС 
легкой степени [индекс апное/гипопное (ИАГ) 1,5–5] диагностирован у 4 пациентов (23,5%), средней тяжести (ИАГ 
5–10) — у 4 (23,5%), тяжелый (ИАГ > 10) — у 2 (11,8%). Средний показатель ИАГ при синдроме Хантера составил 
5,3 ± 6,9/ч. В группе детей младшего возраста (1–3 года) преобладал СОАС легкой степени (ИАГ 0,8 ± 0,3/ч), тогда 
как в подростковой группе — тяжелой степени (ИАГ 10,9 ± 9,4/ч); средний показатель насыщения крови кислоро-
дом (SpO2) составил 87,5 ± 10,6%, индекс десатурации — 10,4 ± 13,3/ч. В целом СОАС наблюдался у 58,8% детей 
и нарастал с увеличением степени тяжести болезни. Таким образом, проведение кардиореспираторного мониторин-
га является необходимым для выявления детей со среднетяжелым и тяжелым течение СОАС с последующей профи-
лактикой жизнеугрожающих состояний, возникновение которых возможно при этом синдроме.
Ключевые слова: синдром обструктивного апноэ во сне, синдром Хантера, кардиореспираторный мониторинг, 
дети.

(Педиатрическая фармакология. 2013; 10 (6): 76–81)

Obstructive Sleep Apnea Syndrome in Children with Type II 
Mucopolysaccharidosis (Hunter Syndrome)
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17 children received cardiorespiratory monitoring in order to evaluate spread and dynamics of changes in the primary obstructive 
sleep apnea syndrome (OSAS) parameters at type II mucopolysaccharidosis. Mild OSAS [apnea/hypopnea index (AHI) — 1.5–5] was 
diagnosed in 4 patients (23.5%), moderate OSAS (AHI — 5–10) — in 4 patients (23.5%), severe OSAS (AHI > 10) — in 2 patients (11.8%). 
Average AHI at Hunter syndrome was 5.3 ± 6.9/hour. Mild OSAS (AHI — 0.8 ± 0.3/hour) was prevalent in the group of younger children 
(1–3 years of age); severe OSAS was prevalent in the group of adolescents (AHI — 10.9 ± 9.4/hour); average blood oxygen saturation 
(SpO2) was 87.5 ± 10.6%, desaturation index — 10.4 ± 13.3/hour. In total, OSAS was observed in 58.8% of children and aggravated in 
direct proportion to aggravation of the disease course. Thus, cardiorespiratory monitoring is necessary to reveal children with moderate 
and severe OSAS course with subsequent prevention of life-threatening conditions, which may appear at this syndrome.
Key words: obstructive sleep apnea syndrome, Hunter syndrome, cardiorespiratory monitoring, children.

(Pediatricheskaya farmakologiya — Pediatric pharmacology. 2013; 10 (6): 76–81)
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ВВЕДЕНИЕ 
Синдром обструктивного апноэ/гипопноэ сна 

(СОАС) — довольно распространенная форма наруше-
ний ночного дыхания у пациентов с мукополисахари-
дозами (группа лизозомальных болезней накопления, 
развивается вследствие врожденной недостаточно-
сти ферментов, катализирующих деградацию глико-
заминогликанов). Мукополисахаридоз II типа (синд-

ром Хантера) является крайне редкой патологией 
(X-сцепленный рецессивный тип наследования) с часто-
той встречаемости 0,3–0,71 на 100 000 живых ново-
рожденных [1]. Врожденный дефицит лизосомального 
фермента идуронат-2-сульфатазы приводит к аккуму-
ляции гликозаминогликанов (дерматан сульфат, гепа-
ран сульфат) с прогрессирующим мультиорганным 
поражением.
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Первые симптомы болезни манифестируют после пер-
вого года жизни и включают частые респираторные вирус-
ные инфекции, рецидивирующие отиты, риниты, абдо-
минальные грыжи. В возрасте старше 2 лет появляются 
утолщение ноздрей, губ, макроглоссия, задержка роста. 
Частыми признаками болезни являются макроцефалия, 
короткие шея и туловище. Лицо ребенка приобретает 
грубые черты (гаргоилизм). В 3–4 года развиваются нару-
шения координации движений, изменяется поведение, 
появляется агрессивность. В более старшем возрасте 
возникают глухота, тугоподвижность суставов, контракту-
ры крупных и мелких суставов, обнаруживаются атипич-
ный пигментный ретинит, помутнение роговицы [2–4]. 
Продолжающееся накопление гликозаминогликанов в 
клетках ведет к поражению жизненно важных органов 
и прогрессирующему ухудшению их функций: развитию 
вторичной кардиомиопатии, недостаточности митрального 
и аортального клапанов и/или их стенозу; гепатоспленоме-
галии; задержке психоречевого развития с последующей 
умственной отсталостью; возникновению обструктивных 
заболеваний дыхательных путей (в т. ч. синдрома обструк-
тивного апноэ во сне, чему способствуют гипертрофия 
миндалин и аденоидов, сужение просвета трахеи, тра-
хеомаляция, утолщение голосовых связок, макроглоссия). 
Скорость и степень прогрессии варьируют [5–7].

Выделяют две формы болезни — легкую и тяжелую. 
При тяжелой форме выражены все симптомы с глубоким 
нарушением когнитивных и умственных функций; смерть 
наступает во второй декаде жизни. В случае легкой фор-
мы возможен поздний дебют болезни в подростковом 
возрасте, умственная отсталость выражена незначитель-
но или отсутствует, больные нередко доживают до 30 лет.

До настоящего времени опубликованы немногочис-
ленные данные о распространенности и тяжести СОАС при 
мукополисахаридозах [8]. Полисомнография рекомендо-
вана для оценки состояния пациентов с мукополисаха-
ридозом I типа и включена в качестве основного крите-
рия определения эффективности ферментозамещающей 
терапии (ФЗТ) при мукополисахаридозе I типа [9, 10]. 
Однако, распространенность и особенности течения СОАС 
у детей с мукополисахаридозом II типа до настоящего 
времени изучены крайне недостаточно. Тем не менее, 
накопленные за последние 10 лет данные свидетельству-
ют о том, что обструктивное апноэ сна увеличивает риск 
смертности от сердечно-сосудистых осложнений и может 
являться независимым фактором риска внезапной сер-
дечной смерти у этой группы пациентов [11–13].

Целью нашего исследования было определение рас-
пространенности СОАС и динамики изменений его тече-
ния в зависимости от тяжести поражения различных 
органов у детей с мукополисахаридозом II типа.

ПАЦИЕНТЫ И МЕТОДЫ 
В исследование включено 17 детей от 1,5 до 15 лет 

(мальчики; средний возраст 12,5 ± 3,9 года), проходив-
ших плановое обследование и лечение в НИИ профи-
лактической педиатрии и восстановительной медицины 
ФГБУ «НЦЗД» РАМН с 2009 по 2012 г. Синдром Хантера 
проявлялся легкой формой у 7 детей, тяжелой — у 10. 
Распределение по формам проводилось в соответствии 
с наличием или отсутствием сохранности интеллекта.

На момент исследования изменения со стороны 
сердечно-сосудистой системы в виде недостаточности 
клапанного аппарата сердца были диагностированы 
у 5 из 7 детей с легкой формой [75% пациентов с недо-
статочностью кровообращения (НК) I], и у всех 10 детей 
с тяжелой формой болезни (60% пациентов с НКII). 
Отсутствие или легкая степень дыхательных расстройств 

выявлены у равного числа больных (25 и 25%, соответ-
ственно) с легкой формой. При тяжелой форме установле-
но преобладание среднетяжелых и тяжелых дыхательных 
расстройств (33,3 и 44,4%, соответственно). Гипертрофия 
аденоидов определялась у каждого второго пациента как 
с тяжелой, так и легкой формой болезни.

Клиническая характеристика легкой и тяжелой форм 
мукополисахаридоза II типа у обследованных пациентов 
представлена в табл. 1.

Помимо общепринятых методов исследования (включая 
ЭКГ, ЭХО-КГ, консультацию ЛОР-врача) всем детям прово-
дился кардиреспираторный мониторинг дневного и ночного 
сна с использованием полисомнографического комплекса 
Embla N7000, а также портативного кардиореспираторного 
прибора ApneaLink и пульсоксиметра MIROxi.

Основные кардиореспираторные показатели 
Для оценки тяжести дыхательных нарушений в тече-

ние сна нами использовались следующие основные поня-
тия мониторинга ночного сна: 
1)  апноэ — остановка дыхания с полным прекращением 

потока воздуха в дыхательных путях не менее 10 с;
2)  гипопноэ — уменьшение потока дыхания на 50% или 

более, сопровождающееся понижением насыщения 
крови кислородом на 4% и более;

3)  индекс апноэ/гипопноэ — число эпизодов значимого 
апноэ/гипопноэ в течение 1 ч сна;

4)  индекс десатурации — число эпизодов снижения 
насыщения оксигемоглобина крови кислородом 
более чем на 4%, связанных с эпизодами расстройств 
дыхания за 1 ч сна.
Степень тяжести СОАС оценивалась по индексу 

апноэ/гипопноэ (ИАГ). Выделялись три степени тяжести 
СОАС: легкая форма при ИАГ 1,5–5/ч, умеренная форма 
при ИАГ 5–10/ч и тяжелая форма при ИАГ более 10/ч [14].

РЕЗУЛЬТАТЫ 
Показатели ИАГ, насыщения крови кислородом (SpO2), 

индекса десатурации (ИД) были изучены у 17 детей с муко-
полисахаридозом II типа (синдром Хантера). Синдром 

Терапевтические 
параметры

Клинические формы

Легкая (n = 7) Тяжелая (n = 10)

1–3 года 5 -

4–7 лет 1 6

> 7 лет 1 4

ИССС 5 10

НК0 - -

НКI 4 4

НКII 1 6

Дыхательные расстройства 5 9

Отсутствие 2 1

Легкая 2 2

Средняя 3 3

Тяжелая - 4

Гипертрофия аденоидов 4 5

Таблица 1. Клиническая характеристика легкой и тяжелой 
форм синдрома Хантера у обследованных детей

Примечание. ИССС — изменения сердечно-сосудистой системы, 
НК — недостаточность кровообращения.
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обструктивного апноэ во сне (ИАГ > 1,5) диагностирован 
в 10 случаях (58,8%): легкой степени (ИАГ 1,5–5) — 
у 4 пациентов (23,5%), средней тяжести (ИАГ 5–10) — 
у 4 (23,5%), тяжелой (ИАГ > 10) — у 2 (11,8%). Средний пока-
затель ИАГ при синдроме Хантера составил 5,3 ± 6,9/ч. 
СОАС отсутствовал у 7 детей (41,2%). Среднее значение 
индекса массы тела (ИМТ) — 19,6 ± 3,6 кг/м2 (12,9–28,2). 
Средний показатель насыщения крови кислородом (SpO2) 
составил 87,5 ± 10,6%, ИД — 10,4 ± 13,3/ч; число пацие-
тов с SpO2 < 95% — 76,4% (13 детей).

У детей в возрасте от 1 года до 3 лет СОАС отсутствовал. 
В группе детей от 4 до 7 лет преобладали пациенты с лег-
кой степенью СОАС (43%, 3 из 7). В группе детей старше 
7 лет средняя тяжесть СОАС выявлена в 60% (у 3 из 5), 
тяжелая степень — в 40% случаев (у 2 из 5; табл. 2).

Средние значения ИАГ в группе детей старше 7 лет — 
10,9 ± 9,4/ч — достоверно превысили (p < 0,05) средний 
показатель ИАГ младшей возрастной группы (1–3 года) — 
0,8 ± 0,3/ч. В дошкольной группе (4–7 лет) средний пока-
затель ИАГ составил 4,3 ± 4,8/ч (см. табл. 2).

Не было найдено достоверных различий между сред-
ними значениями SрO2 и средним числом эпизодов сни-
жения насыщения оксигемоглобина крови кислородом, 
ИД в данных возрастных группах (табл. 3). При этом 
средние показатели SpO2 во всех возрастных группах 

были ниже 95% (1–3 года — 92,0 ± 5,4%; 4–7 лет — 
89,2 ± 4,7%; > 7 лет — 80,6 ± 17,3%).

Средние показатели ИАГ у детей с легкой и тяже-
лой формами синдрома Хантера составили 1,9 ± 1,9/ч 
и 7,6 ± 8,1/ч, без достоверных различий между группами 
(р > 0,05; табл. 4). Тем не менее необходимо отметить, 
что в группе детей с легкой формой болезни преобладали 
пациенты с отсутствием СОАС (57,1%; 4 из 7), а при тяже-
лой форме пациенты с СОАС средней и тяжелой степени 
(30%, 3 из 10; 40%, 4 из 10, соответственно; см. табл. 4).

Средние показатели SpO2 (легкая форма — 
91,2 ± 4,7%, тяжелая форма — 89,2 ± 4,7%) и ИД (легкая 
форма — 4,3 ± 3,9/ч, тяжелая форма — 89,2 ± 4,7/ч) 
также достоверно не различались между группа-
ми детей с легкими и тяжелыми формами синдрома 
Хантера (табл. 5). Подавляющее число пациентов обе-
их групп показывали SpO2 ниже 95% (легкая форма 
у 71,4%, 5 из 7; тяжелая форма у 80%, 8 из 10).

Мы определили средние показатели ИАГ, SpO2, ИД у 
детей с различным поражением трахеобронхиального дере-
ва (табл. 6, 7). СОАС отсутствовал у всех детей без дыха-
тельных расстройств. В группе детей с легкой степенью 
дыхательных расстройств отмечалось равное количество 
пациентов с отсутствием СОАС (50%, 2 из 4) и легкой сте-
пенью СОАС (50%, 2 из 4). В группе детей с дыхательными 

Значение ИАГ 1–3 года (n = 5) 4–7 лет (n = 7) > 7 лет (n = 5) p

Среднее
0,8 ± 0,3 
(0,6–1,3)

4,3 ± 4,8 
(0,0–13,3)

10,9 ± 9,4 
(4,4–27,5)

pА > 0,05
pВ < 0,05
pС > 0,05

Норма, % 100 29,0 - -

Незначительно выше нормы, % - 43,0 20,0 -

Умеренно выше нормы, % - 14,0 60,0 -

Значительно выше нормы, % - 14,0 20,0 -

Среднее значение 1–3 года (n = 5) 4–7 лет (n = 7) > 7 лет (n = 5) p

SpO2
92,0 ± 5,4 

(84,0–97,6)
89,2 ± 4,7 

(85,5–97,0)
80,6 ± 17,3 
(51,0–92,0)

pА > 0,05
pВ > 0,05
pС > 0,05

ИД
5,0 ± 4,5 

(0,1–10,5)
13,8 ± 18,2 
(0,0–43,0)

10,8 ± 11,4 
(3,0–30,7)

pА > 0,05
pВ > 0,05
pС > 0,05

Таблица 2. Уровни индекса апноэ/гипопноэ (ИАГ) у детей разных возрастных групп с мукополисахаридозом II типа 

Таблица 3. Уровни SpO2 (%), индекса десатурации (ИД) у детей разных возрастных групп с мукополисахаридозом II типа

Примечание. А — значения р при сравнении пациентов младшей возрастной группы с пациентами дошкольной группы; 
В — значения р при сравнении пациентов младшей возрастной группы с пациентами старше 7 лет; С — значения р при сравнении 
пациентов дошкольной группы с пациентами старше 7 лет.

Примечание. А — значения р при сравнении пациентов младшей возрастной группы с пациентами дошкольной группы; 
В — значения р при сравнении пациентов младшей возрастной группы с пациентами старше 7 лет; С — значения р при сравнении 
пациентов дошкольной группы с пациентами старше 7 лет.

Значение ИАГ Легкая форма (n = 7) p Тяжелая форма (n = 10)

Среднее 1,9 ± 1,9 (0,4–5,8) > 0,05 7,6 ± 8,1 (0,0–27,5)

Норма, % 57,2 - 20,0

Незначительно выше нормы, % 23,5 - 10,0

Умеренно выше нормы, % 14,3 - 30,0

Значительно выше нормы, % 28,5 - 40,0

Таблица 4. Уровни индекса апноэ/гипопноэ (ИАГ) у детей с легкой и тяжелой формами мукополисахаридоза II типа 



79

П
Е

Д
И

А
ТР

И
Ч

Е
С

К
А

Я
 Ф

А
Р

М
А

К
О

Л
О

ГИ
Я

 /
2

0
1

3
/ 

ТО
М

 1
0

/ 
№

 6

расстройствами средней тяжести 50% детей выявляли уме-
ренную степень СОАС (50%, 3 из 6), тогда как среди детей 
с тяжелыми дыхательными расстройствами наблюдалось 
50% пациентов (2 из 4) с СОАС легкой степени.

Средние показатели SpO2 около 95% наблюдались лишь 
в группе детей с отсутствием дыхательных расстройств 
(95,2 ± 3,6%), в остальных группах они составили 91,5 ± 2,9; 
88,7 ± 4,7; 76,0 ± 17,1% (легкая, средняя и тяжелая степень 
дыхательных расстройств, соответственно; см. табл. 7). 
Средние значения ИД повышались по мере нарастания сте-
пени тяжести дыхательных расстройств (см. табл. 7).

Наши исследования показали достоверные различия 
(p < 0,05; табл. 8):

между показателями ИАГ, SpO• 2 в группах детей с отсут-
ствием и средней тяжестью дыхательных расстройств;
между показателями ИД в группах детей с отсутстви-• 
ем и легкой степенью дыхательных расстройств, 
отсутствием и средней тяжестью дыхательных рас-
стройств, отсутствием и тяжелой степенью дыхатель-
ных расстройств (среднее значение ИД 0,6 ± 0,8/ч; 
2,5 ± 1,2/ч; 7,3 ± 2,9/ч; 30,2 ± 14,2/ч, соответ-
ственно).

Среднее значение Легкая форма (n = 7) p Тяжелая форма (n = 10)

SpO2 91,2 ± 4,7 (84,0–97,6) > 0,05 85,0 ± 13,0 (51,0–97,0)

ИД 4,3 ± 3,9 (0,1–10,5) > 0,05 14,6 ± 16,0 (0,0–43,0)

Значение ИАГ Норма (n = 3) Легкая (n = 4) Средняя (n = 6) Тяжелая (n = 4)

Среднее 0,9 ± 0,3 (0,6–1,3) 2,1 ± 2,0 (0,0–4,4) 6,2 ± 4,8 (0,4–13,3) 10,4 ± 11,9 (2,2–27,5)

Норма, % 100 50 33,3 -

Незначительно выше нормы, % - 50 - 50

Умеренно выше нормы, % - - 50,0 25

Значительно выше нормы, % - - 16,7 25

Таблица 6. Уровни индекса апноэ/гипопноэ (ИАГ) в зависимости от степени тяжести дыхательных расстройств и при их отсутствии 
у детей с мукополисахаридозом II типа 

Таблица 7. Уровни SpO2 (%), индекса десатурации (ИД) в зависимости от степени тяжести дыхательных расстройств и при их 
отсутствии у детей с мукополисахаридозом II типа

Таблица 5. Уровни SpO2 (%) у детей с легкой и тяжелой формами мукополисахаридоза II типа

Среднее значение Норма (n = 3) Легкая (n = 4) Средняя (n = 6) Тяжелая (n = 4) 

SpO2 95,2 ± 3,6 (91,0–97,6) 91,5 ± 2,9 (88,0–95,0) 88,7 ± 4,7 (84,0–96,6) 76,0 ± 17,1 (51,0–88,0)

ИД 0,6 ± 0,8 (0,0–1,6) 2,5 ± 1,2 (1,4–95,0) 7,3 ± 2,9 (3,2–10,5) 30,2 ± 14,2 (10,2–43,0)

Показатель Норма  Легкая Средняя Тяжелая p

ИАГ 0,9 ± 0,3 2,1 ± 2,0 6,2 ± 4,8 10,4 ± 11,9

pА > 0,05
pВ < 0,05
pС > 0,05
pD > 0,05
pE > 0,05
pF > 0,05

SpO2 95,2 ± 3,6 91,5 ± 2,9 88,7 ± 4,7 76,0 ± 17,1

pА > 0,05
pВ < 0,05
pС > 0,05
pD > 0,05
pE > 0,05
pF > 0,05

ИД 0,6 ± 0,8 2,5 ± 1,2 7,3 ± 2,9 30,2 ± 14,2

pА < 0,05
pВ < 0,05
pС < 0,05
pD > 0,05
pE > 0,05
pF > 0,05

Таблица 8. Сравнение показателей индекса апноэ/гипопноэ (ИАГ), SpO2 (%), индекса десатурации (ИД) в зависимости от степени 
тяжести дыхательных расстройств и при их отсутствии у детей с мукополисахаридозом II типа 

Примечание. А — значения р при сравнении групп пациентов с отсутствием и легкой степенью дыхательных расстройств; 
В — значения р при сравнении групп пациентов с отсутствием и средней степенью дыхательных расстройств; С — значения р 
при сравнении групп пациентов с отсутствием и тяжелой степенью дыхательных расстройств; D — значения р при сравнении групп 
пациентов с легкой и средней степенью дыхательных расстройств; E — значения р при сравнении групп пациентов с легкой 
и тяжелой степенью дыхательных расстройств; F — значения р при сравнении групп пациентов со среднетяжелой и тяжелой 
степенью дыхательных расстройств. 
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Нами изучено влияние гипертрофии аденоидов на 
показатели ИАГ, SpO2, ИД у детей с синдромом Хантера. 
СОАС выявлен в 5 из 9 случаев (55,6%) у детей с гипер-
трофией аденоидов: легкой степени — у 2 пациентов 
(22,2%), средней тяжести — у 2 (22,2%), тяжелый — 
у 1 (11,1%) (табл. 9). СОАС отсутствовал у 4 из 9 детей 
с гипертрофией аденоидов (44,5%). Средний показатель 
ИАГ в группе составил 6,7 ± 9,0/ч (см. табл. 9).

СОАС отсутствовал у 37,5% детей (3 из 8) без гипер-
трофии аденоидов; равное число детей (по 25%, по 2 из 8) 
имели легкую и среднюю тяжесть СОАС; средний показа-
тель ИАГ в этой группе — 3,9 ± 4,4/ч (см. табл. 9). Также 
были определены средние значения SpO2, ИД в каж-
дой группе: 89,3 ± 4,8% и 13,4 ± 14,5/ч; 85,6 ± 15,0% 
и 7,0 ± 10,1/ч (с/без гипертрофии аденоидов, соответ-
ственно; табл. 10).

Сравнение средних показателей ИАГ, SрO2, ИД не 
выявило влияние гипертрофии аденоидов на степень 
выраженности СОАС (приблизительно равный процент 

легкой, средней и тяжелой степени СОАС между группа-
ми), достоверных различий показателей SpO2 и ИД между 
группами также не найдено (р > 0,05; см. табл. 10).

Наличие НКI или IIA (при сопутствующей терапии) 
не приводило к нарастанию тяжести СОАС (среднее 
значение ИАГ при НКI — 6,2 ± 9,2/ч, при НКIIА — 
4,6 ± 4,7/ч), снижению SpO2 (среднее значение SpO2 при 
НКI — 84,5 ± 14,6%, при НКIIА — 89,3 ± 4,3%), повы-
шению ИД (среднее значение ИД при НКI — 9,3 ± 9,2/ч, 
НКIIА — 13,8 ± 18,2/ч) у детей со вторичной кардиомио-
патией (табл. 11, 12).

На момент первого исследования четверо детей с 
синдромом Хантера получали ферментозаместительную 
терапию в течение 7–12 мес, (препарат Элапраза, Shire 
Human Genetic Therapies, Inc., США), у 13 детей первое 
исследование проводилось до начала ФЗТ: достоверных 
различий ИАГ, SpO2, ИД между группами не получено 
(р > 0,05), что можно объяснить недостаточной длитель-
ностью ФЗТ (табл. 13).

Среднее значение Отсутствие гипертрофии (n = 8) p Гипетрофия 2–3-й степени (n = 9)

SpO2 85,6 ± 15,0 (51,0–97,6) > 0,05 89,3 ± 4,8 (84,0–97,0)

ИД 7,0 ± 10,1 (0,1–30,7) > 0,05 13,4 ± 14,5 (0,0–43,0)

Значение ИАГ Отсутствие гипертрофии (n = 8) p Гипертрофия 2–3-й степени (n = 9)

Среднее 3,9 ± 4,4 (0,0–27,5) > 0,05 6,7 ± 9,0 (0,4–13,3)

Норма, % 37,5 - 44,5

Незначительно выше нормы, % 25,0 - 22,2

Умеренно выше нормы, % 25,0 - 22,2

Значительно выше нормы, % 12,5 - 11,1

Таблица 9. Уровни индекса апноэ/гипопноэ (ИАГ) в зависимости от наличия или отсутствия гипертрофии аденоидов у детей 
с мукополисахаридозом II типа

Таблица 10. Уровни SpO2 (%), индекса десатурации (ИД) в зависимости от наличия или отсутствия гипертрофии аденоидов у детей 
с мукополисахаридозом II типа 

Значение ИАГ НКI (n = 8) НКIIA (n = 7)

Среднее 6,2 ± 9,2 (0,0–27,5) 4,6 ± 4,7 (0,6–13,3) 

Норма, % 50,0 28,6

Незначительно выше нормы, % 12,5 42,8

Умеренно выше нормы, % 25,0 14,3

Значительно выше нормы, % 12,5 14,3

Среднее значение НКI (n = 8) НКIIA (n = 7)

SpO2 84,5 ± 14,6 (51,0–96,6) 89,3 ± 4,3 (85,6–97,0)

ИД 9,3 ± 9,2 (1,0–30,7) 13,8 ± 18,2 (0,1–43,0)

Таблица 11. Уровни индекса апноэ/гипопноэ (ИАГ) при наличии вторичной кардиомиопатии у детей с мукополисахаридозом II типа 

Таблица 12. Уровни SpO2 (%), индекса десатурации (ИД) при наличии вторичной кардиомиопатии у детей с мукополисахаридозом II типа

Примечание. НК — недостаточность кровообращения.

Терапия ИАГ SpO2 ИД

Терапия «+», n = 13 6,2 ± 7,5 85,7 ± 11,5 12,4 ± 14,5

p > 0,05 > 0,05 > 0,05

Терапия «+», n = 4 (7–12 мес) 2,2 ± 1,6 93,4 ± 4,2 3,90 ± 3,9

Таблица 13. Сравнение показателей индекса апноэ/гипопноэ (ИАГ), SpO2, индекса десатурации (ИД; М ± 
) у пациентов с болезнью 
Хантера при наличии или отсутствии ферментозаместительной терапии на момент первого исследования 
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Двум детям с тяжелой формой синдрома Хантера 
было проведено повторное исследование спустя два года 
от начала ФЗТ. Первый пациент (9 лет на начало иссле-
дования, в 11 лет — повторное исследование) пока-
зал значительную положительную динамику изменений 
показателей ИАГ, SрO2, ИД (до начала терапии ИАГ 4,4, 
SрO2 88%; через 2 года — ИАГ 0,6, SрO2 95,6%), у второго 
пациента (6; 8 лет, соответственно) динамика не наблю-
далась вследствие отсутствия СОАС до/на фоне ФЗТ 
(до начала терапии ИАГ 0,8, SрO2 97%; через 2 года — 
ИАГ 0,0, SрO2 95%).

Положительный эффект ферментозаместительной 
терапии был продемостирован при проведении теста 
6-минутной ходьбы, а также при оценке легочной функ-
ции. Улучшение переносимости физических нагрузок 
частично связано с улучшением дыхательной функции. 

Лечение дыхательных нарушений при наличии респи-
раторной инфекции включает применение стероидных 
средств для уменьшения степени воспаления. Достаточно 
часто требуется проведение адено- и/или тонзиллэк-
томии. В тяжелых случаях проведение этих операций 
невозможно из-за потенциальных осложнений после 
анестезии и хирургического вмешательства [15].

Нарушение дыхания во сне тяжелой степени можно 
лечить путем применения постоянного положительно-
го давления (continuous positive airway pressure, CPAP), 
при котором воздух подается под высоким давлением, 
с использованием маски, при этом предотвращается 
коллапс дыхательных путей во время вдоха, улучшается 
качество сна, уменьшается одышка и нормализуется кон-
центрация газов крови [16, 17].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ 
Синдром обструктивного апноэ во время сна выяв-

лен более чем у половины пациентов (58,8%) с муко-
полисахаридозом II типа с равным количеством детей, 
имеющих легкое и среднетяжелое течение СОАС (23,5%), 
ИАГ 5,3 ± 6,9/ч. Наши данные в большинстве точек согла-
суются с данными ранее опубликованных исследований 
S. E. Leighton и соавт. [11], которые наблюдали более 
тяжелое течение СОАС среди пациентов с мукополисаха-
ридозом I типа.

В группе детей младшего возраста (1–3 года) преоб-
ладал СОАС легкой степени (ИАГ 0,8 ± 0,3/ч), тогда как 
в подростковой группе — тяжелой (ИАГ 10,9 ± 9,4/ч). 
Ухудшение течения СОАС с возрастом, возможно, связано 
с прогрессированием самой болезни, которое может быть 
обусловлено большим количеством факторов, включая 
распространение отложения депозитов гликозаминоглика-
нов в слизистой оболочке трахеобронхиального дерева.

Степень тяжести СОАС также зависела:
от формы болезни (при легкой форме преобладали • 
пациенты с отсутствием СОАС — 57,2%, при тяже-
лой выявлялся СОАС средней и тяжелой степени — 
30 и 40%, соответственно);
тяжести дыхательных расстройств (при их отсутствии • 
СОАС не определялся, ИАГ 0,9 ± 0,3/ч, при среднетя-
желых расстройствах выявлялся СОАС средней тяже-
сти, ИАГ 6,2 ± 4,8/ч; p < 0,05).
Показатель SpO2 у детей с мукополисахаридо-

зом II типа составил 87,5 ± 10,6% (число пациетов с 
SpO2 < 95% — 76,4%), лишь в группе детей с отсутствием 
дыхательных расстройств его среднее значение было 
нормальным — 95,2 ± 3,6%. В этой же группе опреде-
лялись минимальные значения ИД — 0,6 ± 0,8/ч, досто-
верно различаясь с ИД в группах пациентов с легкой, 
средней и тяжелой степенью дыхательных расстройств 
(ИД 2,5 ± 1,2/ч; 7,3 ± 2,9/ч; 30,2 ± 14,2/ч).

В нашем исследовании прогрессия недостаточности 
кровообращения у детей со вторичной кардиомиопати-
ей вела к уменьшению числа детей с отсутствием апноэ 
(ИАГ < 1,5 при НКI — в 50% случаев, при НКIIА — в 28,6% 
случаев), но не определяла различий по частоте тяжелой 
степени СОАС (ИАГ > 10 при НКI — в 12,5% случаев, при 
НКIIА — в 14,3% случаев).

Таким образом, высокая частота респираторных нару-
шений у пациентов с мукополисахаридозом, степень их 
тяжести и проявление в начале основного заболевания 
доказывает важность своевременной оценки и последу-
ющего наблюдения. Проведение кардиореспираторного 
мониторинга является необходимым для выявления детей 
со среднетяжелым и тяжелым течение СОАС с последую-
щей профилактикой жизнеугрожающих состояний, воз-
никновение которых возможно при этом расстройстве.
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