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Sex Cord Tumor with Annular Tubules in a Teenage Girl: Case Study

Elena V. Sibirskaya, Irina V. Karachentsova, Mariya S. Dolzhnikova, Polina O. Nikiforova

Pirogov Russian National Research Medical University, Moscow, Russian Federation

Background. Sex cord tumor with annular tubules is a rare ovarian pathology. Its incidence is only 6% of all primary ovarian neoplasms. 

The clinical signs of this disease are diverse and often individual. The major treatment option is surgery. Case description. Patient M., 

12 years old, was admitted to the hospital with complaints on recurrent genital bleeding. Historical information: patient had 

suspected dermoid cyst of the right ovary according to ultrasound. The patient was readmitted to the hematology and chemotherapy 

department due to posthemorrhagic iron deficiency anemia. Next ultrasound has revealed solid mass in the structure of right ovary, 

67 × 42 × 54 mm, with active blood flow. Preliminary diagnosis of “D39.1 Neoplasm of uncertain or unknown behavior: Ovary” was 

made upon admission to the hospital. The mass up to 7 cm in size, low-elastic consistency, painless at palpation has been revealed to 

the right of the uterus via bimanual examination. Thus, the preliminary diagnosis was confirmed. The tumor of the right ovary was sent 

for histological examination after its surgical removal. The pathologist concluded that the morphological picture corresponds to sex 

cord tumor with annular tubules. Oncologist has made the final diagnosis according to pathoanatomical examination: “C56 Malignant 

neoplasm of ovary”. The patient was suggested to perform additional examination and recommendations were given at discharge to 

clarify the disease stage and determine the indications for antineoplastic therapy. Conclusion. Regular admissions to gynecologist 

are crucial for teenage girls since many diseases can have subtle or no clinical signs.

Keywords: case study, sex cord tumor with annular tubules, Peutz-Jeghers syndrome, ovarian tumor
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Опухоль стромы полового тяжа 

с кольцевидными трубочками

у девочки-подростка: клинический случай

Е.В. Сибирская, И.В. Караченцова, М.С. Должникова, П.О. Никифорова

Российский национальный исследовательский медицинский университет им. Н.И. Пирогова 

(Пироговский Университет), Москва, Российская Федерация

Обоснование. Опухоль стромы полового тяжа с кольцевидными трубочками является редкой патологией яични-

ков. Частота встречаемости данной патологии составляет всего 6% от всех первичных новообразований яичников. 

Клинические проявления заболевания разнообразны и зачастую индивидуальны. Основным методом лечения явля-

ется хирургическое вмешательство. Описание клинического случая. Пациентка М., 12 лет, поступила в стационар 

с жалобами на рецидивирующие кровотечения из половых путей. Из анамнеза заболевания известно, что у пациентки 

была заподозрена дермоидная киста правого яичника по данным ультразвукового исследования (УЗИ). Повторная 

госпитализация была в отделение гематологии и химиотерапии в связи с постгеморрагической железодефицитной 

анемией. При повторном УЗИ было обнаружено солидное образование в структуре правого яичника размерами 

67 × 42 × 54 мм с активным кровотоком. При поступлении в стационар был поставлен предварительный диагноз: 

«D39.1 Новообразование неопределенного или неизвестного характера: яичника». При бимануальном исследовании 

справа от матки определялось образование размерами до 7 см, тугоэластической консистенции, безболезненное 

при пальпации, в связи с чем предварительный диагноз был подтвержден. После проведенного хирургического удале-

ния опухоли правого яичника новообразование отправлено на гистологическое исследование, где патологоанатомом 

было сделано заключение о том, что морфологическая картина соответствует опухоли стромы полового тяжа с кольце-

видными трубочками. На основании патологоанатомического исследования онкологом был поставлен окончательный 

диагноз: «С56 Злокачественное новообразование яичника». При выписке пациентке было назначено дообследование 

и даны рекомендации для уточнения стадии заболевания и определения показаний к противоопухолевой терапии. 

Заключение. Для девочек-подростков необходимо регулярное наблюдение у гинеколога в связи с тем, что многие 

заболевания могут иметь стертую клиническую картину или ее отсутствие.

Ключевые слова: клинический случай, опухоль стромы полового тяжа с кольцевидными трубочками, синдром 

Пейтца – Егерса, опухоль яичников
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ОБОСНОВАНИЕ
Рак яичников занимает восьмое место по распро-

страненности онкологических заболеваний среди жен-

щин во всем мире [1].

Всемирная организация здравоохранения делит 

рак яичников на три группы: эпителиальный, зароды-

шевый и стромальный рак полового тяжа. Опухоли 

стромы полового тяжа — это относительно редкий вид 

новообразований яичников, составляющий всего 8% 

всех первичных новообразований яичников, среди 

которых опухоль полового тяжа с кольцевидными тру-

бочками занимает всего 6% [1]. Более чем у 30% паци-

енток встречается синдром Пейтца – Егерса, который 

является заболеванием с аутосомно-доминантным 

типом наследования и характеризуется развитием 

многочисленных гамартомных полипов в желудке, тон-

кой и толстой кишках, а также гиперпигментированны-

ми участками на коже и слизистых оболочках круглой 

или овальной формы, диаметром от 1 до 5 мм, темно-

коричневого цвета. Средний возраст диагностики спо-

радической опухоли полового тяжа с кольцевидными 

трубочками составляет 36 лет, а опухоли, связанной 

с синдромом Пейтца – Егерса, — 27 лет, что впервые 

было выявлено в исследовании R.E. Scully в 27 слу-

чаях из 72 обследованных женщин. У 25 пациенток 

наблюдалось преждевременное сексуальное разви-

тие. В 4 случаях, связанных с синдромом Пейтца – 

Егерса, были выявлены признаки рака шейки матки 

[2, 3].

Гистопатология опухолей отличается наличием 

кольцевидных трубочек разной структуры — про-

стой или сложной [4]. Простая структура характерна 

для спорадических случаев опухолей полового тяжа, 

канальцы имеют форму кольца с ядрами, располо-

женными по периферии вокруг гиалинизированного 

центрального тельца. Опухоль чаще односторонняя 

и гораздо больших размеров, чем при ассоциирован-

ной с синдромом Пейтца – Егерса, при бимануальном 

исследовании ее удается пальпировать. Клетки опухо-

ли содержат эозинофильную цитоплазму, у 40% отме-

чается гиперэстрогенемия. В эндометрии отмечаются 

децидуальные изменения, связанные с гормональным 

влиянием опухоли. Прогноз при этом виде опухоли 

неблагоприятный. Опухолевые клетки могут метаста-

зировать по лимфатическим сосудам, возможно воз-

никновение поздних рецидивов. Также возможно про-

дуцирование мюллеровой ингибирующей субстанции 

и прогестерона [5].

Сложная структура характерна для опухолей, ассо-

циированных с синдромом Пейтца – Егерса, характери-

зуется наличием колец, включающих множественные 

гиалинизированные ядра с кальцификатами. Размеры 

опухоли не превышают 3 см, в связи с чем пальпировать 

ее не удается. Клетки имеют столбчатую форму с округ-

лыми гиперхромными ядрами. Ядерная атипия и фигуры 

митоза встречаются редко. Прогноз при данном виде 

опухоли более благоприятный.

Клиническая картина опухоли стромы полового 

тяжа неспецифична. В исследование стромальных опу-

холей полового тяжа яичников M.J. Jiang и соавт. были 

включены в общей сложности 63 пациентки, средний 

возраст которых составил 52 года. У 18 пациенток 

наблюдались нерегулярные маточные кровотечения, 

у 7 пациенток — гирсутизм, у 3 были сильные боли 

в животе, у 2 пациенток отмечалось повышение сыво-

роточного онкомаркера CA-125, у 25 — повышенный 

уровень тестостерона [6].

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Пациентка М., 12 лет, поступила повторно в хирур-

гическое гинекологическое отделение Обособленного 

структурного подразделения «Российская детская 

клиническая больница» ФГБОУ ВО Российский нацио-

нальный исследовательский медицинский универси-

тет им. Н.И. Пирогова Минздрава России (Пироговский 

Университет) в плановом порядке в связи с рецидивиру-

ющими кровотечениями из половых путей.

Из анамнеза известно: ребенок от третьей беремен-

ности, протекавшей с угрозой невынашивания, пре-

эклампсией. Девочка родилась от первых срочных опе-

ративных родов. Масса тела при рождении — 4080 г, 

длина — 53 см, состояние по шкале APGAR — 7/8 бал-

лов. Выписалась из роддома на 7-е сут жизни.

Аллергологический анамнез отягощен сезонным 

аллергическим риноконъюнктивитом. В анамнезе — 

эпизоды острых респираторных вирусных инфекций 

с низкой частотой встречаемости. Отсутствуют указа-

ния на хронические соматические патологии, травмы 

в анамнезе, хирургические вмешательства и гемо-

трансфузии.

Гинекологический анамнез: менархе в 12 лет, далее 

менструации по 4 дня через 28–30 дней, нерегулярные, 

болезненные. Молочные железы развитые, пальпирует-

ся железистая ткань без очаговых уплотнений.

Через полгода менструации длительные, обильные. 

Обследовалась по месту жительства, выявлена киста 

правого яичника, после чего наблюдалась у гинеколога. 

При повторном обследовании по данным УЗИ в структу-

ре правого яичника визуализировалось солидное обра-

зование размерами 64 × 40 × 53. Была заподозрена 

дермоидная киста, что явилось показанием к направле-

нию в специализированное учреждение.

С дифференциально-диагностической целью 

для уточнения диагноза и определения адекватной так-

тики ведения пациентка направлена в Обособленное 

структурное подразделение «Российская детская кли-

ническая больница» ФГБОУ ВО Российский националь-

ный исследовательский медицинский университет 

им. Н.И. Пирогова Минздрава России (Пироговский 

Университет). Находилась в хирургическом гинеко-

логическом отделении с маточным кровотечением. 

Проводился гормональный гемостаз: комбинация 

дезогестрела и этинилэстрадиола по схеме 21 день 

активного приема препарата с последующим 7-днев-

ным интервалом без гормональной нагрузки. В анали-

зе крови было выявлено снижение уровня гемоглобина 

до 93 г/л.

Следующая госпитализация была в отделение гема-

тологии и химиотерапии № 3 через месяц в связи с пост-

геморрагической железодефицитной анемией, проведе-

но лечение с положительным эффектом. При УЗИ малого 

таза в структуре правого яичника визуализировалось 

солидное образование размерами 67 × 42 × 54 мм 

с активным кровотоком. Последняя менструальнопо-

добная реакция 23–30.12.2023. Пациентка повторно 

госпитализирована в хирургическое гинекологическое 

отделение с целью контрольного обследования и опре-

деления дальнейшей тактики ведения.

Физикальная диагностика

Состояние пациентки при поступлении средней 

тяжести (обусловлено анемией средней тяжести, жало-

бами на рецидивирующие кровотечения из половых 

путей), самочувствие удовлетворительное, созна-
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ние ясное, положение активное, ребенок контактен. 

Телосложение нормостеническое. Физическое разви-

тие среднее, гармоничное: рост — 153 см, масса 

тела — 50,3 кг, индекс массы тела — 21,49. Кожные 

покровы без изменений, физиологической окраски 

и влажности. Слизистые оболочки влажные, розовые. 

Подкожно-жировая клетчатка развита достаточно, 

распределена равномерно. Отеков нет. Пальпируются 

мелкие подвижные безболезненные периферические 

лимфатические узлы, кожа над ними не изменена. 

Мышечная система развита удовлетворительно, тонус 

мышц нормальный. Форма грудной клетки правильная. 

Частота дыхательных движений — 20/мин. Над легки-

ми ясный легочный звук, дыхание везикулярное, хри-

пов нет. Сердечные тоны ясные, ритмичные. Частота 

сердечных сокращений — 87 уд./ мин. Артериальное 

давление — 100/60 мм рт. ст. Живот мягкий, безболез-

ненный, доступен глубокой пальпации во всех отделах. 

Печень у края реберной дуги, селезенка не пальпиру-

ется. Стул — склонность к запорам. Мочеиспускание 

свободное, безболезненное, диурез адекватен водной 

нагрузке. Нервно-психическое развитие соответствует 

возрасту.

Предварительный диагноз

D39.1 Новообразование неопределенного или неиз-

вестного характера: яичника.

Диагностические процедуры

Наружные половые органы развиты правильно, кли-

тор не увеличен, гимен бахромчатый, эстрогенизирован. 

Выделения слизистые. При вульвовагиноскопии: слизи-

стая оболочка влагалища розовая, шейка коническая, 

зев точечный. При бимануальном исследовании: матка 

в срединном положении, не увеличена, плотная, под-

вижная, безболезненная. Справа от матки определяет-

ся образование размерами до 7 см, тугоэластической 

консистенции, безболезненное при пальпации. Слева 

придатки не увеличены, безболезненны.

Клинический диагноз

На основании клинико-анамнестических дан-

ных выставлен клинический диагноз: «D39.1 

Новообразование неопределенного или неизвестного 

характера: яичника».

Медицинские вмешательства

В асептических условиях после соответствующей 

обработки операционного поля по верхнему полюсу 

пупка введен троакар, наложен карбоксиперитонеум 

12 мм вод. ст. и введен лапароскоп. В типичных точках 

в правой и левой подвздошной областях введены 5-мм 

троакары для инструментария. Пациентка переведена 

в положение Транделенбурга. В брюшной полости выпо-

та не обнаружено. Печень не увеличена, коричневая, 

поверхность гладкая, край острый. Желчный пузырь 

серо-голубого цвета, в спавшемся состоянии. Круглая 

связка печени утолщена, не отечна. Желудок спавший-

ся, поверхность не изменена. Париетальная брюшина 

во всех отделах не изменена. Петли тонкой кишки 

и толстой кишки не расширены, поверхность розовая, 

брыжейка, червеобразный отросток не изменены. Тело 

матки нормальной величины, серозный покров розо-

вый. Правая маточная труба визуально не измене-

на, фимбриальный отдел свободный. Правый яичник 

увеличен в размерах за счет округлого образования 

диаметром около 8,5 см (см. рисунок). Левая маточная 

труба визуально не изменена, фимбриальный отдел 

свободный. Левый яичник дольчатого строения, раз-

мерами 2,0 × 1 × 1,5 см, не изменен. Тупым и острым 

путем проведено вылущивание образования правого 

яичника в пределах здоровых тканей. Гемостаз про-

водился точечно, при помощи биполярной коагуляции. 

Макропрепарат извлечен через пупочную апертуру 

в эндобаге и отправлен на гистологическое исследова-

ние с иммуногистохимией.

Проведено послеоперационное УЗИ органов мало-

го таза. Матка расположена срединно, в положении 

anteversio, anteflexio. Размеры тела — 48 × 35 × 51 мм, 

шейка — 37 × 23 мм. Угол между телом и шейкой выра-

жен хорошо, структура миометрия однородная, полость 

матки и цервикальный канал не расширены. Толщина 

эндометрия — 5 мм, структура однородная. Правый 

яичник размерами 28 × 18 × 23 мм, без выраженного 

фолликулярного аппарата. Левый яичник размерами 

27 × 19 × 24 мм, без выраженного фолликулярного аппа-

рата. Свободная жидкость в малом тазу не выявлена. 

Дополнительные образования в малом тазу не выявлены.

Послеоперационный период у пациентки протекал 

без осложнений.

Патологоанатомическое исследование

Макроскопическое исследование: фрагментирован-

ное новообразование общим размером 8 × 7 × 3 см, 

желтовато-серого цвета.

Микроскопическое исследование: в материале 

ткань опухоли, построенной из разного размера округ-

лых гнезд, на поперечном сечении которых определя-

ются многочисленные округлые трубчатые структуры, 

в просвете которых обнаруживался эозинофильный 

материал. На периферии гнездных структур высо-

кие клетки с базально ориентированными округлы-

ми ядрами. Цитоплазма клеток слабоэозинофиль-

ная. Ядерная атипия не выявлена. Строма местами 

гиалинизирована. Митотическая активность низкая, 

0–1 митоз на 10 полей зрения, ×400. Не выявлено 

лимфоваскулярной инвазии и некрозов. При иммуно-

гистохимическом исследовании отрицательные реак-

ции с маркерами SALL4, CD10, OCT3/4, EMA, CD117, 

очаговая слабая экспрессия CD56, диффузная экс-

прессия inhibin A, calretinin.

Патологоанатомическое заключение: морфологиче-

ская картина опухоли стромы полового тяжа с кольце-

видными трубочками.

Рисунок. Лапароскопическая картина

Источник: Сибирская Е.В. и соавт., 2023.

Figure. Laparoscopic view

Source: Sibirskaya E.V. et al., 2023.
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Заключение онколога: опухоль стромы полового 

тяжа с кольцевидными трубочками неопределенной 

степени злокачественности. Для уточнения стадии 

заболевания и определения показаний к противоопухо-

левой терапии было назначено дообследование и даны 

рекомендации.

Заключительный диагноз: «С56 Злокачественное 

новообразование яичника».

Рекомендации

Пациентка была выписана со следующими реко-

мендациями: наблюдение детского онколога, педиатра, 

гинеколога и гастроэнтеролога; контроль уровня альфа-

фетопротеина, бета-субъединицы хорионического гона-

дотропина человека — 1 раз в месяц в течение первого 

года; контроль уровня лактатдегидрогеназы венозной 

крови — 1 раз в 3 мес; УЗИ органов брюшной полости 

и малого таза — 1 раз в 3 мес, компьютерная томогра-

фия органов грудной клетки, органов брюшной поло-

сти и малого таза с контрастированием, сцинтиграфия 

костей скелета с технецием; эзофагогастроскопия, коло-

носкопия для исключения синдрома Пейтца – Егерса; 

повторная консультация (телемедицинская с результата-

ми обследования).

ОБСУЖДЕНИЕ
Опухоли стромы полового тяжа являются достаточно 

редкими, однако при диагностике опухолевых заболе-

ваний яичников нельзя исключать данный вид обра-

зований [7].

Этиология опухолей стромы полового тяжа неиз-

вестна, но практически во всех гранулезоклеточных 

опухолях взрослого типа присутствует мутация генов 

FOXL12 и DICER1. Также возникновение заболевания 

может коррелировать с синдромами Олье, Пейтца – 

Егерса [8].

Одна из наиболее распространенных опухолей дан-

ной морфологической формы — опухоль из гранулезы 

клеток взрослых — может мимикрировать под раз-

личные эпителиальные новообразования. Основным 

видом опухолей для дифференциальной диагностики 

может служить эндометриоидная карцинома, кото-

рая в своем составе может иметь тяжи и микрофол-

ликулы. Ведущим методом, позволяющим различить 

эти новообразования, является иммуногистохимия. 

Дифференциальный поиск не ограничивается дан-

ным видом опухоли. Сюда относятся склерозирующая 

стромальная опухоль, лютеинизированная текома, 

связанная со склерозирующим перитонитом, и микро-

кистозная стромальная опухоль. Склерозирующие 

стромальные опухоли зачастую диагностируются 

неправильно. В стромальных новообразованиях других 

типов имеются сосудистые компоненты, а также псев-

додольки. В склерозирующих стромальных опухолях 

псевдодольки содержат примесь фибробластов и сла-

болютеинизированных клеток. Лютеинизированная 

текома имеет свойство, что следует из ее полно-

го названия, вызывать склерозирующий перитонит. 

Микрокистозная стромальная опухоль может имитиро-

вать текому или опухоль стероидных клеток, но являет-

ся отрицательной по ингибину и кальретинину, окраши-

вается на CD10 и бета-катенин [9].

В исследовании S. Kamoun и соавт. было сообщено 

о 4 случаях опухоли стромы полового тяжа с кольце-

видными трубочками, собранных в отделении патоло-

гии Института Салаха Азайеза в Тунисе за последние 

12 лет. Возраст пациенток варьировал от 10 до 32 

лет. У одной пациентки была выявлена связь с син-

дромом Пейтца – Егерса. Симптомы у 3 пациенток 

были неспецифическими, у 1 — связаны с прежде-

временным половым созреванием. Во всех случаях 

опухоли были односторонними, их размер варьировал 

от 0,5 до 28 см. Иммуногистохимический анализ пока-

зал, что опухолевые клетки экспрессируют ингибин 

и кальретинин. В данном исследовании был прове-

ден систематический обзор литературы, в котором 

выявлено 166 случаев, где авторы проанализиро-

вали особенности опухолей стромы полового тяжа, 

сравнивали спорадические и синдромные формы, 

доброкачественные и злокачественные. В резуль-

тате сделаны выводы о том, что опухоли стромы 

полового тяжа с кольцевидными трубочками являют-

ся редкими, обычно доброкачественными. Основные 

методы дифференциальной диагностики — гистоло-

гическое и иммуногистохимическое исследования. 

Злокачественные формы встречаются в 20% случаев, 

чаще при спорадических формах [10].

Лечение хирургическое, основанное на удалении опу-

холи и овариэктомии, ввиду относительной нечувстви-

тельности опухоли к адъювантной химиотерапии и луче-

вой терапии [11].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Диагностика опухолей яичников зачастую затруд-

нена в связи со стертой клинической картиной либо 

в связи с ее отсутствием [12]. Опухоли яичников 

нередко прячутся под масками различных забо-

леваний, в том числе под маской ожирения [13]. 

Абдоминальный болевой синдром становится выра-

женным только на поздних стадиях заболевания, 

при огромных размерах образований; чаще боли 

могут носить тянущий, ноющий характер, что значи-

тельно затрудняет диагностику, так как данные виды 

болевого синдрома пациентка чаще всего связы-

вает с нарушением диеты, иными заболеваниями 

и не обращается к гинекологу. В данном клиниче-

ском случае единственным симптомом были длитель-

ные и рецидивирующие кровотечения из половых 

путей. Исходя из вышесказанного можно утверж-

дать, что очень важным аспектом в своевременной 

диагностике опухолей является регулярный осмотр 

гинеколога вкупе с проведением УЗИ органов брюш-

ной полости и малого таза, которое представляет 

собой «золотой стандарт» в диагностике опухолей 

репродуктивной системы. При обнаружении любо-

го образования яичника врачу необходимо прояв-

лять онконастороженность и обследовать пациентку 

по всем современным рекомендациям с позиций про-

филактики рака. Своевременные диагностика и лече-

ние опухолей позволяют сохранить жизнь пациентки, 

предотвращают тяжелые осложнения и сохраняют 

репродуктивное здоровье.
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Aberrant Internal Carotid Artery in a Patient with Secretory 

Otitis Media: Case Study

Dmitry V. Spekov, Marina V. Drozdova, Igor A. Anikin, Sergey N. Il’in

Saint Petersburg Research Institute of Ear, Throat, Nose and Speech, Saint Petersburg, Russian Federation

Aberrant internal carotid artery is rare congenital anomaly when this vessel is located lateral to its typical location. It can take significant 

part of tympanic cavity and in some cases adjoin to eardrum medial surface. One of the most common theories on its etiology is 

the development of bypassing vessels due to agenesia of the first embryonic segment of internal carotid artery. Its prevalence 

in population is 1%. The aberrant internal carotid artery has been revealed after massive bleeding during myringotomy or as an 

incidental finding during computed tomography, based on foreign literature. This article presents rare clinical case of aberrant carotid 

artery and comorbid secretory otitis media. Case study of 4 years old child with asymptomatic course of internal carotid artery 

anomaly. Its underdiagnosis at preoperative stage could lead to fatal massive bleeding. Alternative method of secretory otitis media 

management with high risks of tympanostomy is presented. It included prolonged tympanic cavity drainage via silicone microcatheter 

installed in pharyngeal opening of the Eustachian tube. This combination of aberrant carotid artery and secretory otitis media 

requires of doctor to be more alerted careful at any manipulations (even the most routine). Temporal bones computed tomography 

should be included in the mandatory range of examinations for all patients diagnosed with secretory otitis media who are planning 

surgery in tympanic cavity.

Keywords: temporal bone abnormal development, aberrant internal carotid artery, secretory otitis media, otosurgery, 

tympanostomy, prolonged transtympanic drainage

For citation: Spekov Dmitry V., Drozdova Marina V., Anikin Igor A., Il’in Sergey N. Aberrant Internal Carotid Artery in a Patient with 

Secretory Otitis Media: Case Study. Pediatricheskaya farmakologiya — Pediatric pharmacology. 2025;22(4):391–394. (In Russ).
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Клинический случай аберрантной 

внутренней сонной артерии у пациента 

с экссудативным средним отитом

Д.В. Спеков, М.В. Дроздова, И.А. Аникин, С.Н. Ильин

Санкт-Петербургский научно-исследовательский институт уха, горла, носа и речи,

Санкт-Петербург, Российская Федерация

Аберрантная внутренняя сонная артерия — это редкая врожденная аномалия, при которой данный сосуд распола-

гается латеральнее своей типичной локализации, может занимать значительную часть барабанной полости и в ряде 

случаев прилежать к медиальной поверхности барабанной перепонки. Одной из наиболее распространенных тео-

рий этиологии данной аномалии является образование коллатеральных путей кровообращения, обусловленных аге-

незией первого эмбрионального сегмента внутренней сонной артерии. Частота встречаемости в популяции — 1%. 

По данным зарубежной литературы, аберрантная внутренняя сонная артерия выявлялась после массивного 

кровотечения во время миринготомии либо как случайная находка при проведении компьютерной томографии. 

В данной статье представлен редкий клинический случай сочетания аберрантной сонной артерии с экссудатив-

ным средним отитом. На клиническом примере у ребенка 4 лет выявлено скрытое течение аномалии внутренней 

сонной артерии. Недостаточная диагностика на предоперационном этапе этой патологии в последующем могла 

привести к фатальному массивному кровотечению. Представлен альтернативный способ лечения экссудативного 

среднего отита при наличии высоких рисков тимпаностомии, заключающийся в пролонгированном дренировании 

барабанной полости при помощи силиконового микрокатетера, установленного в глоточное устье слуховой трубы. 

Демонстрируемое сочетание аберрантной сонной артерии и экссудативного среднего отита требует от врача повы-

шенной настороженности при проведении любых, даже самых рутинных манипуляций. Выполнение компьютерной 

томографии височных костей должно входить в обязательный спектр исследований у пациентов с диагнозом «экс-

судативный средний отит», которым планируется проведение хирургических манипуляций в барабанной полости.

Ключевые слова: аномалии развития височной кости, аберрантная внутренняя сонная артерия, экссудативный 

средний отит, отохирургия, тимпаностомия, пролонгированное дренирование барабанной полости
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ВВЕДЕНИЕ
Аберрантная внутренняя сонная артерия (ВСА) — это 

редкая врожденная аномалия, при которой данный сосуд 

располагается латеральнее своей типичной локализа-

ции, может занимать значительную часть барабанной 

полости и в ряде случаев прилежать к медиальной 

поверхности барабанной перепонки.

Одной из наиболее распространенных теорий этио-

логии данной аномалии является образование колла-

теральных путей кровообращения, обусловленных аге-

незией первого эмбрионального сегмента внутренней 

сонной артерии [1, 2].

Клиническая картина аберрантной ВСА неспецифич-

на. У подавляющего числа пациентов отсутствуют какие-

либо жалобы. В ряде случаев могут наблюдаться сниже-

ние слуха по кондуктивному типу, пульсирующий ушной 

шум и болевые ощущения в ухе. При отомикроскопии 

возможна визуализация образования за барабанной 

перепонкой, белого или розоватого цвета, которое лока-

лизуется в передненижнем отделе барабанной полости 

с возможными явлениями пульсации.

У детей при данной аномалии возможен сопутствую-

щий выпот в барабанной полости, возникающий вслед-

ствие нарушения проходимости тимпанального устья 

слуховой трубы, суженного аберрантной ВСА [3–5]. 

При отсутствии лучевых исследований данная аномалия 

может быть расценена врачами-клиницистами как экс-

судативный средний отит, высокое расположение луко-

вицы яремной вены или новообразование барабанной 

полости (параганглиома и др.).

Частота встречаемости аберрантной ВСА, по разным 

оценкам, составляет менее 1% от общей популяции 

[6, 7]. В большинстве случаев, описанных в литературе, 

диагноз был поставлен только после массивного кро-

вотечения, возникшего во время миринготомии и дру-

гих хирургических вмешательств в барабанной полос-

ти, или являлся случайной находкой при выполнении 

компью терной томографии (КТ) височных костей [8].

На сегодняшний день не существует единой тактики 

лечения кровотечения из интратимпанального отдела 

ВСА. Обычно используются тампонада барабанной поло-

сти или эмболизация и лигирование ВСА. Однако данные 

методы, в свою очередь, могут привести к развитию 

таких ятрогенных осложнений, как гемипарез, афазия 

и образование псевдоаневризмы ВСА [9].

Тимпаностомия с установкой тимпаностомической 

трубки — наиболее распространенная малоинвазивная 

хирургическая процедура, выполняемая при экссудатив-

ном среднем отите. Ежегодно врачи-оториноларингологи 

проводят тысячи таких операций. Тем не менее, нельзя 

упускать из виду опасность этой манипуляции при воз-

можном наличии аберрантной ВСА [10].

В данной статье представлено редкое клиническое 

наблюдение аберрантной ВСА в сочетании с экссудатив-

ным средним отитом.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
Пациент С., 4 года, поступил на лечение в детское ото-

риноларингологическое отделение Санкт-Петербургского 

научно-исследовательского института уха, горла, носа 

и речи в апреле 2024 г. с жалобами на задержку рече-

вого развития, снижение слуха на оба уха, больше 

на правое. В течение длительного времени (более 2 лет) 

наблюдается у врача-оториноларинголога с диагнозом: 

«Двусторонний экссудативный средний отит».

Из анамнеза известно, что пациенту в возрасте 3 лет 

проведена аденотомия под общей анестезией. Ранее 

осуществлялась попытка тимпаностомии, неудачная 

по неизвестным причинам. Ребенок состоит на диспан-

серном учете у нефролога с диагнозом: «Хронический 

пиелонефрит. Врожденный пузырно-мочеточниковый 

рефлюкс. Состояние после хирургической коррекции».

По данным оториноларингологического статуса 

на момент поступления при передней риноскопии отме-

чалась отечная слизистая оболочка полости носа, влаж-

ная; патологическое отделяемое отсутствовало. Носовая 

перегородка по средней линии. Носовое дыхание было 

удовлетворительным.

При проведении фарингоскопии: зев симметричен, 

слизистая оболочка глотки розовая. Небные миндалины 

II степени гипертрофии, лакуны выражены слабо, сво-

бодные. Задняя стенка глотки не раздражена.

Отомикроскопия: AS = AD; заушная область не изме-

нена. Наружный слуховой проход широкий, свободный, 

барабанная перепонка синюшная, умеренно втянута, 

утолщена, рукоятка молоточка резко контурировалась, 

дефекты отсутствовали (рис. 1). При нажатии аспирато-

ром на барабанную перепонку во время отомикроско-

пии отмечалась ее повышенная плотность, приближен-

ная к костной.

Эндоскопическое исследование носоглотки позволи-

ло выявить гипертрофию трубных валиков и глоточной 

миндалины I–II степени.

По результатам аудиологического исследования уста-

новлено следующее.

Коротколатентные слуховые вызванные потенци-

алы (КСВП): пороги обнаружения КСВП воздушной 

проводимости зарегистрированы справа при интен-

сивности сигнала 60 дБ, слева — при интенсивности 

сигнала 30 дБ над порогом слышимости, что соответ-

ствует поведенческим порогам справа 50 дБ и слева 

20 дБ. Пороги обнаружения КСВП костной проводи-

мости зарегистрированы справа при интенсивности 

сигнала 40 дБ, слева — при интенсивности сигнала 

30дБ, что соответствует поведенческим порогам спра-

ва 30 дБ и слева 20 дБ.

При проведении импедансной аудиометрии с двух 

сторон зарегистрирована тимпанограмма типа «В», 

отсутствие акустических рефлексов с двух сторон.

Рис. 1. Отоскопическая картина правой барабанной 

перепонки пациента С., 4 лет

Источник: Спеков Д.В., 2024.

Fig. 1. Otoscopic picture of the right tympanic membrane 

of patient S., 4 years old

Source: Spekov D.V., 2024.
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По данным КТ височных костей установлено следу-

ющее.

Справа (AD): латеропозиция сигмовидного синуса. 

Высокое расположение луковицы внутренней ярем-

ной вены. Наружный слуховой проход сформирован. 

Горизонтальный сегмент канала внутренней сонной арте-

рии дистопирован, располагается в барабанной полости, 

частично образуя ее медиальную стенку в переднем 

отделе (латерализация канала внутренней сонной арте-

рии), доходит до барабанной перепонки, плотно при-

легая к ней. Толщина стенки канала ВСА составляет 

0,8–1,0 мм. Патологическое содержимое неоднородной 

жидкостной и мягкотканной плотности тотально запол-

няет сформировавшиеся ячейки сосцевидного отростка, 

барабанную полость, антрум, окружает типично рас-

положенные слуховые косточки, блокирует ниши окон 

преддверия лабиринта и улитки, тимпанальное устье слу-

ховой трубы. Канал лицевого нерва, структуры внутрен-

него уха без видимой патологии. КТ-данных за наличие 

костно-деструктивных изменений не получено.

Слева (AS): латеропозиция сигмовидного синуса. 

Наружный слуховой проход сформирован. Высокое 

расположение луковицы внутренней яремной вены. 

Горизонтальный сегмент канала внутренней сонной арте-

рии дистопирован, располагается в барабанной полости, 

частично образуя ее медиальную стенку в переднем 

отделе (латерализация канала внутренней сонной арте-

рии), доходит до барабанной перепонки, плотно прилегая 

к ней. Толщина стенки канала ВСА составляет 0,9–1,1 

мм. Тимпанальная мембрана смещена к промонториуму. 

Патологическое содержимое неоднородной жидкостной 

и мягкотканной плотности тотально заполняет сфор-

мировавшиеся ячейки сосцевидного отростка, антрум, 

субтотально барабанную полость, окружает типично рас-

положенные слуховые косточки, блокирует ниши окон 

преддверия лабиринта и улитки, тимпанальное устье слу-

ховой трубы. Канал лицевого нерва, структуры внутрен-

него уха без видимой патологии. КТ-данных за наличие 

костно-деструктивных изменений не получено (рис. 2).

В зоне исследования визуализируются КТ-признаки 

двустороннего риносинусита.

По данным проведенных исследований выставлен 

основной диагноз: «Рецидивирующий двусторонний экс-

судативный средний отит. Аномалия развития ВСА с двух 

сторон. Гипертрофия глоточной миндалины I–II степени. 

Гипертрофия небных миндалин II степени. Правостороння 

смешанная тугоухость II степени».

Учитывая риски при проведении тимпаностомии, 

у данного пациента было выполнено дренирование бара-

банной полости через глоточное устье слуховой трубы 

с двух сторон. В условиях общей анестезии под эндови-

деоскопическим контролем в глоточное устье слуховой 

трубы был введен мягкий силиконовой микрокатетер 

диаметром 1 мм. В течение 3 сут через данный катетер 

в барабанную полость вводился раствор синтетического 

глюкокортикоида 3 раза в сутки с целью оказания мест-

ного противовоспалительного эффекта.

Учитывая явления риносинусита, пациент также 

получал антибактериальную и муколитическую терапию, 

местный интраназальный глюкокортикостероид (моме-

тазона фуроат).

Оценка эффективности лечения проводилась по дан-

ным тональной пороговой аудиометрии, а также по изме-

нению градиента пика и статической податливости 

на тимпанограмме. К 10-м сут после проведения дрени-

рования барабанной полости наблюдалось выраженное 

улучшение слуховой и тубарной функции с увеличением 

статической податливости до 0,5 мл и градиента пика 

до 0,07 (с обеих сторон). Месячный контроль после 

выписки показал сохранение положительной динамики 

с улучшением слуховой функции на 15–20 Дб в диапазо-

не разговорных частот по данным игровой аудиометрии.

Рекомендовано дальнейшее наблюдение с контро-

лем слуховой и тубарной функции через 6 мес.

ОБСУЖДЕНИЕ
Данный клинический случай демонстрирует воз-

можное сочетание аберрантной ВСА и экссудативно-

го среднего отита. Клиническая дифференциация этих 

состояний часто затруднена вследствие скрытого тече-

ния аномалии развития ВСА. В свою очередь, недоста-

точная диагностика сосудистой патологии может при-

вести к фатальным осложнениям в виде массивного 

кровотечения при проведении хирургических манипуля-

ций на барабанной перепонке и полости среднего уха.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Демонстрируемое сочетание патологий требует 

от отохирургов повышенной настороженности при про-

ведении любых, даже самых рутинных манипуляций. 

Выполнение КТ височных костей должно входить в обя-

зательный спектр исследований у пациентов с диагно-

зом «экссудативный средний отит», которым планируется 

проведение тимпаностомии.

Учитывая сочетание двух патологий, применено дли-

тельное дренирование слуховых труб при помощи сили-

конового микрокатетера, установленного в их глоточное 

устье. На фоне проводимого лечения отмечена значимая 

положительная динамика, что позволяет рекомендовать 

данный метод для проведения терапии экссудативного 

среднего отита при наличии рисков выполнения тимпа-

ностомии.

ИНФОРМИРОВАННОЕ СОГЛАСИЕ
От законного представителя пациента получено 

письменное информированное добровольное согласие 

Рис. 2. Компьютерная томография височных костей 

в корональной и аксиальной проекции пациента С., 4 лет 

(стрелками показана аберрантная внутренняя сонная артерия)

Источник: Спеков Д.В., 2024.

Fig. 2. CT scan of temporal bones in coronal and axial planes of 

patient S., 4 years old (arrows show aberrant internal carotid artery)

Source: Spekov D.V., 2024.
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на публикацию результатов его обследования и лечения 

в медицинском журнале, включая его электронную вер-

сию (дата подписания: 01.07.2024).
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Обзор международных программ 

неонатального скрининга

Обзор литературы

С.В. Воронин1, В.В. Омельяновский2, 3, П.А. Мухортова2, А.А. Слабикова2, 3

1 Медико-генетический научный центр им. акад. Н.П. Бочкова, Москва, Российская Федерация
2 Центр экспертизы и контроля качества медицинской помощи, Москва, Российская Федерация
3 Российская медицинская академия непрерывного профессионального образования, Москва, 

Российская Федерация

Неонатальный скрининг (НС) является важным методом раннего обнаружения наследственных заболеваний, 

позволяющим снизить риск развития тяжелых осложнений и повысить качество жизни пациентов. В Российской 

Федерации с 2023 г. введен расширенный НС, охватывающий 36 заболеваний, включая наследственные болезни 

обмена, спинальную мышечную атрофию и первичные иммунодефициты. В данной работе представлен сравнитель-

ный анализ российской программы НС и программ НС в странах Евразийского экономического союза и 11 стра-

нах — членах Организации экономического сотрудничества и развития в отношении включенных в них заболе-

ваний, выявлены ключевые тенденции диагностики наследственных заболеваний в мировой практике, а также 

направления для совершенствования программы.

Ключевые слова: неонатальный скрининг, наследственные заболевания, расширенный неонатальный скрининг, 

диагностика, общественное здравоохранение
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Neonatal screening (NS) is significant method for early detection of hereditary diseases that reduces the risk of severe complications 

and improves patients’ quality of life. Enhanced neonatal screening covering 36 diseases has been implemented in Russian 

Federation since 2023. It includes hereditary metabolic diseases, spinal muscular atrophy, and primary immunodeficiencies. This 

study presents comparative analysis of NS programs in Russian Federation and in countries of the Eurasian Economic Union and 

11 member countries of the Organization for Economic Cooperation and Development. Key trends in the diagnosis of included 

hereditary diseases in world practice, as well as directions for further programs improvement are identified.
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ВВЕДЕНИЕ
Неонатальный скрининг (НС) является ключевым 

инструментом для раннего выявления наследствен-

ных заболеваний, способствующим своевременно-

му назначению патогенетической терапии и сниже-

нию уровня младенческой и детской смертности. 

Программы НС обеспечивают массовое (неселек-

тивное) обследование новорожденных посредством 

минимально инвазивного вмешательства: образцы 

крови для НС отбирают из пятки новорожденного 

в первые дни после рождения. Так, в Российской 

Федерации забор крови осуществляют через 3 ч после 

кормления, в возрасте 24–48 ч жизни у доношенного 

и на 7-е сут (144–168 ч) жизни — у недоношенного 

новорожденного1.

При многих тяжелых метаболических нарушениях пра-

вильно подобранное лечение или назначенное с первых 

дней жизни специализированное питание позволяют избе-

жать развития тяжелых осложнений и улучшить прогноз 

заболевания. В Российской Федерации с 2006 г. прово-

дился массовый НС на 5 нозологий (адреногенитальный 

синдром, галактоземию, врожденный гипотиреоз, муко-

1 Приказ Минздрава России от 21.04.2022 № 274н «Об утверж-

дении Порядка оказания медицинской помощи пациентам 

с врожденными и (или) наследственными заболеваниями».
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висцидоз, фенилкетонурию)2, при этом клиническая и эко-

номическая эффективность данных мер была установлена 

до их внедрения на национальном уровне. Так, на примере 

Ханты-Мансийского автономного округа было установлено, 

что ранняя диагностика и своевременно начатая базисная 

терапия муковисцидоза способствуют более благоприят-

ному течению заболевания [1], в 2006 г. была установ-

лена клинико-экономическая эффективность скрининга 

на врожденный гипотиреоз в республике Башкортостан [2], 

в 2009 г. — эффективность программ НС на фенилкетон-

урию и врожденный гипотиреоз в Краснодарском крае [3]. 

Кроме того, в 2020 г. была отмечена экономическая эффек-

тивность скрининга на метаболические нарушения посред-

ством тандемной масс-спектрометрии [4].

С введением нового Порядка оказания медицинской 

помощи пациентам с врожденными и/или наследствен-

ными заболеваниями с 2023 г. в нашей стране в допол-

нение к 5 заболеваниям (скрининг которых осуществля-

ется за счет средств субъектов Российской Федерации3) 

за счет средств федерального бюджета проводится 

расширенный НС на наследственные болезни обмена 

(29 заболеваний), спинальную мышечную атрофию (СМА) 

и первичные иммунодефициты (рис. 1).

Помимо федеральной программы НС, отдельные 

субъекты Российской Федерации инициируют допол-

нительный скрининг на некоторые заболевания. Так, 

в Санкт-Петербурге с 1 мая 2025 г. в программу НС был 

дополнительно включен дефицит декарбоксилазы аро-

матических L-аминокислот [5].

Для сопоставления НС в России с зарубежными про-

граммами были осуществлены поиск и анализ информации 

о программах проводимого неонатального (массового) скри-

нинга в странах Евразийского экономического союза (ЕАЭС) 

и 11 странах — членах Организации экономического сотруд-

ничества и развития (Organisation for Economic Cooperation 

and Development; OECD): Австрия, Австралия, Велико бри-

та ния, Германия, Италия, Нидерланды, Канада, Польша, 

Соединенные Штаты Америки (США), Франция, Япония.

Следует отметить, что ввиду недостаточной детализа-

ции источников информации в ходе сопоставления было 

сделано несколько допущений:

 • при анализе российской программы НС заболевания, 

включенные в базовую программу НС (обеспечивае-

мую субъектами Российской Федерации) и расширен-

ный НС (обеспечиваемый за счет средств федерально-

го бюджета), были объединены и включены в анализ 

как заболевания российской программы НС;

 • под термином «метилмалоновая ацидемия» понима-

лось наличие различных форм заболевания, в том 

числе дефицитов кобаламинов разных типов;

 • под терминами «цитруллинемия», «гомоцистинурия» 

и «галактоземия» понималось наличие цитруллине-

мий I и II типов, гомоцистинурии, в том числе вызван-

ной дефицитом метилентетрагидрофолатредуктазы, 

и галактоземий типов I и II соответственно;

 • ввиду большого количества штатов с собственными 

региональными программами данные по США пред-

ставлены на основании унифицированного рекомен-

дованного перечня США;

2 Приказ Минздравсоцразвития России от 22.03.2006 № 185 

«О массовом обследовании новорожденных детей на наслед-

ственные заболевания».

3 Постановление Правительства РФ от 27.12.2024 № 1940 

«О Программе государственных гарантий бесплатного оказа-

ния гражданам медицинской помощи на 2025 год и на плано-

вый период 2026 и 2027 годов».

АМИНОКИСЛОТОПАТИИ, ОРГАНОАЦИДОПАТИИ 

И НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА МОЧЕВИНЫ

• недостаточность других уточненных витаминов 

группы В (E53.8):

– дефицит биотинидазы (дефицит биотин-

зависимой карбоксилазы)

– недостаточность синтетазы голокарбоксилаз 

(недостаточность биотина)

• другие виды гиперфенилаланинемии (E70.1):

– дефицит синтеза биоптерина 

(тетрагидробиоптерина)

– дефицит реактивации биоптерина 

(тетрагидробиоптерина)

• нарушения обмена тирозина (E70.2): тирозинемия

• болезнь с запахом кленового сиропа (Е71.0)

• другие виды нарушений обмена аминокислот 

с разветвленной цепью (Е71.1):

– пропионовая ацидемия

– метилмалоновая ацидемия

• дефицит метилмалонил-КоА-мутазы

• недостаточность кобаламина A

• недостаточность кобаламина В

• дефицит метилмалонил-КоА-эпимеразы

• недостаточность кобаламина С

• недостаточность кобаламина D

– изовалериановая ацидемия

– З-гидрокси-3-метилглутаровая 

недостаточность

– бета-кетотиолазная недостаточность

• нарушения обмена серосодержащих аминокислот 

(E72.1): гомоцистинурия

• нарушения обмена лизина и гидроксилизина (E72.3):

– глутаровая ацидемия, тип I

– глутаровая ацидемия, тип II (рибофлавин-

чувствительная форма)

• нарушения обмена цикла мочевины (Е72.2)

– цитруллинемия, тип I

– аргиназная недостаточность

НАРУШЕНИЯ ОБМЕНА ЖИРНЫХ КИСЛОТ (Е71.3)

• первичная карнитиновая недостаточность

• среднецепочечная ацил-КоА-дегидрогеназная 

недостаточность

• дефицит длинной цепи ацил-КоА-дегидрогеназы

• дефицит очень длинной цепи ацил-КоА-

дегидрогеназы

• недостаточность митохондриального 

трифункционального белка

• недостаточность 

карнитинпальмитоилтрансферазы, тип I

• недостаточность 

карнитинпальмитоилтрансферазы, тип II

• недостаточность карнитин/

ацилкарнитинтранслоказы

ДРУГИЕ НАРУШЕНИЯ

• детская спинальная мышечная атрофия, тип I 

(Вердинга – Гоффмана) и другие наследственные 

спинальные мышечные атрофии (G12.0, G12.1)

• первичные иммунодефициты (D80–D84)

Рис. 1. Заболевания, включенные в программу расширенного 

неонатального скрининга в Российской Федерации

Fig. 1. Diseases included in the enhanced neonatal screening 

program in Russian Federation
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)

 • в рамках обзора рассматривались заболевания, 

диагностируемые с помощью лабораторных иссле-

дований (не рассматривался скрининг на врожден-

ные нарушения слуха, зрения, врожденную диспла-

зию тазобедренного сустава и врожденные пороки 

сердца);

 • в обзор включались только целевые заболевания 

скрининга, заболевания, с которыми по результа-

там скрининга проводится дифференциальная диаг-

ностика или которые могут быть дополнительно 

обнаружены при скрининге на целевое заболева-

ние, в анализе рассматривались как не включенные 

в программы НС.

Поиск информации о программах скрининга прово-

дился в мае 2025 г.

СРАВНИТЕЛЬНЫЙ АНАЛИЗ ЗАБОЛЕВАНИЙ, 
ВКЛЮЧЕННЫХ В ПРОГРАММЫ НЕОНАТАЛЬНОГО 
СКРИНИНГА В СТРАНАХ ЕВРАЗИЙСКОГО 
ЭКОНОМИЧЕСКОГО СОЮЗА
По результатам анализа программ НС в странах ЕАЭС 

можно сделать вывод о том, что перечень заболеваний, 

включенных в программы НС в рамках Союза, во многом 

схож с таковым в российской базовой программе НС 

(табл. 1). Так, во всех странах Союза внедрена програм-

ма скрининга на врожденный гипотиреоз и фенилкетон-

урию, при этом программа национального НС в Республике 

Беларусь дополнительно включает адреногенитальный 

синдром, галактоземию и муковисцидоз (то есть всю 

программу базового НС в Российской Федерации), а так-

же первичные иммунодефициты в качестве пилотного 

проекта, а в Республике Армения — адреногенитальный 

синдром (также в качестве пилотного проекта).

СРАВНИТЕЛЬНЫЙ АНАЛИЗ СОДЕРЖАНИЯ 
ПРОГРАММЫ НЕОНАТАЛЬНОГО СКРИНИНГА 
В РОССИИ И ПРОГРАММ НЕОНАТАЛЬНОГО 
СКРИНИНГА В СТРАНАХ ОРГАНИЗАЦИИ 
ЭКОНОМИЧЕСКОГО СОТРУДНИЧЕСТВА 
И РАЗВИТИЯ
Для оценки зарубежного опыта применения НС забо-

левания, входящие в программы НС, были условно раз-

делены на следующие основные группы:

 • эндокринные нарушения;

 • нарушения обмена аминокислот (аминокислотопа-

тии) и нарушения обмена мочевины;

 • нарушения обмена органических кислот (органоаци-

допатии);

 • нарушения окисления жирных кислот;

 • другие заболевания (в том числе муковисцидоз, СМА 

и первичные иммунодефициты и др.).

Во всех странах, вошедших в сравнительный анализ, 

программы НС включают заболевания каждой из пяти 

групп. 

Эндокринные нарушения

В российскую программу НС включены 2 основ-

ных заболевания: врожденный гипотиреоз и адреноге-

нитальный синдром. Аналогичный состав заболеваний 

входит в программы НС во всех указанных странах, 

кроме Великобритании: в данной стране НС не вклю-

чает адреногенитальный синдром. Следует отметить, 

что ни в одной из стран, вошедших в обзор, не выделены 

другие эндокринные нарушения, которые были бы вклю-

чены в программы НС.

Аминокислотопатии и нарушения обмена 

мочевины

В программу НС в Российской Федерации включе-

ны 10 заболеваний (фенилкетонурия, дефицит биоти-

нидазы, дефицит синтеза и реактивации биоптерина, 

тирозинемия I и II типа4, болезнь с запахом кленового 

сиропа мочи, гомоцистинурия, цитруллинемия, аргиназ-

ная недостаточность), что делает ее второй по числу 

включенных заболеваний данной категории программой 

НС: в Италии в программу НС включены 11 заболеваний 

(кроме того, 10 заболеваний включены в австрийскую 

программу скрининга). 

В то время как фенилкетонурия и болезнь с запа-

хом кленового сиропа мочи входят в программы НС 

во всех странах, состав программ НС в отношении 

4 Ввиду отсутствия в Порядке указаний о типе тирозинемии, 

на которую проводится тестирование в ходе НС, было сдела-

но допущение о включении в российскую программу НС тиро-

зинемии как I, так и II типа.

Таблица 1. Сравнительная характеристика заболеваний, включенных в программы неонатального скрининга в странах 

Евразийского экономического союза

Table 1. Comparative analysis of diseases included in neonatal screening programs in the Eurasian Economic Union countries

Российская 

Федерация

Республика 

Армения 

Республика 

Беларусь

Республика 

Казахстан 

Республика 

Кыргызстан 

Адреногенитальный синдром фед. регион. (Ереван) фед. – –

Врожденный гипотиреоз фед. фед. фед. фед. фед.

Галактоземия фед. – фед. – –

Фенилкетонурия фед. фед. фед. фед. фед.

Муковисцидоз фед. – фед. – –

Первичные иммунодефициты фед. – регион. (Минск) – –

Спинальная мышечная атрофия фед. – – – –

Метаболические нарушения фед. – – – –

Источники [6] [7, 8] [9] [10]

Примечание. Фед. — федеральный перечень заболеваний; регион. — региональный перечень заболеваний.

Note. Fed (Фед.) — federal list of diseases; Reg (регион.) — regional list of diseases.
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остальных заболеваний существенно различается. Так, 

помимо Российской Федерации, дефициты синтеза 

и реактивации биоптерина включены в программу 

НС только в Италии, а аргиназная недостаточность — 

в Австрии и Италии.

В дополнение к заболеваниям, включенным 

в российскую программу НС, в данной категории 

выделяют:

 • аргининсукциниловую ацидурию — включена в про-

грамму НС в Австрии, Австралии, Италии и Канаде 

(региональная программа), США и Японии;

 • гиперметионинемию — включена в программу НС 

в Австрии и Польше;

 • тирозинемию III типа — включена в программу НС 

только в Австралии.

Все остальные проанализированные страны (кроме 

России, Австрии и Италии) включают 8 и менее заболе-

ваний данной группы в свои программы НС.

Органоацидопатии

В российскую программу НС включены 8 заболева-

ний: изовалериановая, метилмалоновая, пропионовая 

ацидемии (ацидурии), 3-гидрокси-3-метилглутаровая 

недостаточность (син. дефицит ГМГ-КоА-лиазы), недо-

статочность синтетазы голокарбоксилазы (син. множе-

ственный дефицит карбоксилазы), глутаровая ацидемия 

I типа, глутаровая ацидемия II типа (син. множественный 

дефицит ацил-КоА-дегидрогеназ) и бета-кетотиолазная 

недостаточность.

Изовалериановая ацидемия и глутаровая ациде-

мия I типа представлены в скрининговых программах 

всех стран.

Пропионовая и метилмалоновая ацидемии вклю-

чены в программы НС в Австрии, Австралии, Италии, 

Нидерландах, Канаде (на региональном уровне), Польше, 

США и Японии (8/11 стран), 3-гидрокси-3-метил-

глутаровая недостаточность — во всех указанных стра-

нах, кроме Австрии (7/11 стран), недостаточность синте-

тазы холокарбоксилазы — во всех указанных странах, 

кроме Австрии и Канады (6/11 стран).

Помимо представленных в Российской Федерации 

заболеваний, в странах OECD проводится также тести-

рование на:

 • дефицит 3-метилкротонил-КоА-карбоксилазы — 

в Нидерландах, Польше, США и Японии;

 • дефицит 2-метилбутирил-КоА-дегидрогеназы — толь-

ко в Италии.

Таким образом, Российская Федерация включа-

ет в программы НС 8 из 10 возможных заболеваний, 

в Италии включены 9 заболеваний данной группы 

(все заболевания, за исключением дефицита 3-метил-

кротонил-КоА-карбоксилазы), в Австралии, Польше 

и США включены также 8 заболеваний, в Нидерландах 

и Японии — по 7 заболеваний, в остальных странах — 

5 и менее заболеваний.

Нарушения обмена жирных кислот

В российскую программу НС включены 8 забо-

леваний (первичная карнитиновая недостаточность 

(син. дефицит захвата карнитина, дефицит транспор-

та карнитина), среднецепочечная, длинноцепочечная 

и очень длинноцепочечная ацил-KoA-дегидрогеназные 

недостаточности, недостаточность митохондриального 

трифункционального белка, недостаточность карни-

тинпальмитоилтрансферазы I и II типа, недостаточность 

карнитин/ацилкарнитинтранслоказы), что охватывает 

почти полный перечень заболеваний данной группы, 

включенных в зарубежные программы НС (в Италии 

дополнительно включен дефицит средне/короткоцепо-

чечной L-3-гидроксиацил-КоА-дегидрогеназы).

Из вышеперечисленных заболеваний только сред-

нецепочечная ацил-KoA-дегидрогеназная недостаточ-

ность представлена во всех странах, в отношении 

других заболеваний наблюдаются региональные осо-

бенности: 9 стран включили в программы НС длин-

ноцепочечную и очень длинноцепочечную ацил-KoA-

дегидрогеназную недостаточность, 8 стран проводят 

НС на первичную карнитиновую недостаточность 

(син. дефицит захвата карнитина, дефицит транспорта 

карнитина) и недостаточность карнитинпальмитоил-

трансферазы I типа, 7 стран — на недостаточность 

митохондриального трифункционального белка и недо-

статочность карнитинпальмитоилтрансферазы II типа; 

недостаточность карнитин/ацилкарнитинтранслоказы 

включена в программу НС в 6 странах.

Таким образом, в НС в Российской Федерации 

из 9 возможных заболеваний включены 8, в Италии — 

все 9 указанных заболеваний, в Австрии, Австралии 

и Канаде — 8 заболеваний (перечень аналогичен рос-

сийской программе НС), в Польше — 7 заболеваний, 

в остальных странах — 6 и менее заболеваний данной 

группы.

Другие заболевания

Несмотря на то, что данная группа по определению 

является гетерогенной, большинство стран выделяют 

в нее такие заболевания, как муковисцидоз, галакто-

земия, СМА и первичные иммунодефициты. Кроме того, 

в рамках региональной программы г. Санкт-Петербурга 

в Российской Федерации внедрен НС на дефицит декар-

боксилазы ароматических аминокислот.

Муковисцидоз входит в программы скрининга во всех 

рассмотренных странах, кроме Японии, что может быть 

обусловлено эпидемиологическими особенностями дан-

ного заболевания и региональной спецификой.

СМА включена в программы НС в 9 зарубежных стра-

нах (и дополнительно рекомендована для включения 

во Франции), первичные иммунодефициты — в 8 странах 

(и также дополнительно рекомендованы для включе-

ния во Франции), галактоземия — также в 8 странах, 

дефицит декарбоксилазы ароматических аминокислот, 

помимо нашей страны, включен только в региональную 

программу итальянского НС.

Другие страны также включают скрининг на следу-

ющие заболевания, НС на которые в России на данный 

момент не проводится:

 • серповидноклеточная болезнь — включена в про-

граммы НС в Великобритании, Германии, Нидер лан-

дах, Канаде (региональная программа), Франции 

и в рекомендованный перечень в США, а также реко-

мендована для включения в Австралии;

 • мукополисахаридоз I типа — включен в националь-

ную программу в Нидерландах и в рекомендованный 

перечень в США, а также в региональные программы 

в Италии, Канаде и Японии, кроме того, включение 

рассматривается в Австралии;
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)

 • адренолейкодистрофия — включена в програм-

му скрининга в Нидерландах, в рекомендован-

ный перечень в США, в региональную программу 

в Японии и Италии и рекомендована для включения 

в Австралии и Канаде;

 • дефицит гуанидиноацетатметилтрансферазы — 

включен в региональную программу скрининга 

в Австра лии и Канаде, а также в рекомендованный 

перечень в США;

 • бета-талассемия — включена в федеральную про-

грамму НС в Нидерландах, региональную программу 

НС в Канаде и в рекомендованный перечень в США;

 • болезнь Помпе — включена в региональные про-

граммы скрининга в Италии и Японии и в рекомендо-

ванный перечень в США.

Прочие дополнительные к российской программе НС 

заболевания включены в НС в одной или двух странах.

Таким образом, всего 6 заболеваний представлены 

в перечнях каждой из стран: врожденный гипотиреоз, 

фенилкетонурия, болезнь с запахом кленового сиропа 

мочи, изовалериановая ацидемия, глутаровая ацидемия 

I типа и среднецепочечная ацил-KoA-дегидрогеназная 

недостаточность.

По остальным заболеваниям в проанализирован ных 

странах выявлены существенные различия. В рекомен-

дованный перечень в США включены 33 заболевания, 

в Италии в программу федерального НС включе-

ны 32 заболевания (в отношении еще 9 запущены 

региональные программы), в программу скрининга 

в Российской Федерации — 33 (включая дефицит декар-

боксилазы ароматических аминокислот), в Австралии — 

31, в Канаде — 30, в Австрии — 29, в Японии — 30, 

в Нидерландах — 28, в Польше — 26, в Германии — 19, 

во Франции — 13 и в Великобритании — 9 (что является 

минимальным количеством) (рис. 2).

При сравнении состава программ НС в различных 

странах и программы расширенного НС в Российской 

Федерации можно сделать несколько выводов. 

Во-первых, все заболевания, включенные в российскую 

программу НС, полностью охватывает только Италия, 

в среднем страны не включают в национальные про-

граммы НС 11 заболеваний, включенных в российскую 

программу. При этом рассмотренные страны включа-

ют в федеральные программы от 1 (Великобритания, 

Франция, Германия) до 9 дополнительных заболева-

ний, не входящих в федеральный НС в нашей стране, 

при учете региональных программ — до 8 заболеваний, 

не включенных в программу НС в России (Япония). Более 

подробно сравнение заболеваний, включенных в феде-

ральные и региональные программы каждой из стран, 

с заболеваниями, включенными в НС в Российской 

Федерации, приведено на рис. 3.

В ходе проведенного анализа были также выделе-

ны некоторые направления по возможному совершен-

ствованию программы НС в Российской Федеации. Так, 

например, Австралия, Нидерланды и Франция посто-

янно проводят оценку целесообразности расширения 

программ НС с помощью применения методов оценки 

технологии здравоохранения (ОТЗ), таким образом обес-

печивая наиболее актуальный состав программы НС 

на врожденные и/или наследственные заболевания. 

Применение ОТЗ в НС является важным инструментом 

для обоснования включения заболеваний, поскольку 

позволяет учитывать данные о клинико-экономических 

Рис. 2. Общее количество заболеваний в программе неонатального скрининга в рассмотренных странах

Fig. 2. Total number of diseases included in the neonatal screening programs in reviewed countries
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последствиях расширения программы. В то же время 

отсутствие применения ОТЗ для расширения программы 

НС может быть связано с высокой социальной значимо-

стью данного вопроса и тяжестью клинических послед-

ствий при поздней диагностике заболеваний.

Кроме того, аналогично пилотным проектам и регио-

нальным программам до внедрения массового НС 

в Российской Федерации, в странах с большим числом 

обособленных территориальных единиц и высокой рож-

даемостью (например, в Канаде, Австралии) присутству-

ет разделение программ НС на федеральную и регио-

нальные части, а в США состав программы НС полностью 

находится в ведении штата.

По результатам анализа состава программ НС в раз-

личных странах был выделен ряд заболеваний, которые 

включены в состав программ НС в трех и более странах, 

но отсутствуют в программе НС в Российской Федерации. 

К таким заболеваниям относятся: 

 • аргининсукциниловая ацидурия (включена в 6 странах);

 • серповидноклеточная анемия (включена в 6 странах);

 • мукополисахаридоз I типа (включен в 5 странах);

 • дефицит 3-метилкротонил-КоА-карбоксилазы (вклю-

чен в 4 странах);

 • адренолейкодистрофия (включена в 4 странах);

 • бета-талассемия (включена в 3 странах);

 • дефицит гуанидиноацетатметилтрансферазы (вклю-

чен в 3 странах);

 • болезнь Помпе (включена в 3 странах).

Сводная информация о составе национальных про-

грамм всех стран представлена в табл. 2.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, программа НС в России значи-

тельно расширилась и в настоящее время включает 

36 заболеваний, что делает ее одной из самых мас-

штабных в мире. Анализ международного опыта позво-

ляет выделить ключевые направления для дальнейшего 

развития: внедрение оценки медицинских технологий 

с целью актуализации перечня тестируемых заболе-

ваний, а также расширение пилотных региональных 

программ с учетом эпидемиологических особенностей 

и финансовых возможностей субъектов Российской 

Федерации. Для эффективного расширения программы 

необходим системный подход, предполагающий регу-

лярную актуализацию тестируемых нозологий на осно-

ве клинико-экономических данных, модернизацию диа-

гностических методов и повышение эффективности 

проведения скрининга. 
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Рис. 3. Количество заболеваний в программах неонатального скрининга проанализированных стран в сравнении с программой 

неонатального скрининга в Российской Федерации

Fig. 3. Number of diseases included in the neonatal screening programs in the reviewed countries compared to the neonatal screening 

program in Russian Federation

Примечание. РНС — российская программа неонатального скрининга.

Note. RNS (РНС) — Russian neonatal screening program.
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Защита против менингококковой 

инфекции с первых месяцев жизни 

и без возрастных ограничений —

ответ на современные 

эпидемиологические вызовы
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3 НИИ педиатрии и охраны здоровья детей НКЦ №2 ФГБНУ «РНЦХ им. акад. Б.В. Петровского»,
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4 Российский национальный исследовательский медицинский университет им. Н.И. Пирогова 

(Пироговский Университет), Москва, Российская Федерация

У детей с генерализованной формой менингококковой инфекции (ГФМИ) высок риск возникновения жизнеугро-

жающих состояний и летальных исходов в течение 24 ч после появления первых симптомов заболевания даже 

при своевременно начатом лечении. Дети до 5 лет вносят значительный вклад в формирование смертности 

при ГФМИ, показатель которой в 6 раз превосходит показатель смертности по стране. Данные за 2010–2022 гг. 

свидетельствуют о том, что 73% всех случаев ГФМИ у детей первого года жизни приходятся на возраст до 9 мес. 

Это подчеркивает необходимость смещения начала проведения вакцинации против менингококковой инфек-

ции на более ранний возраст — начиная с 6 нед жизни. В Российской Федерации зарегистрирована вакцина 

МенКвадфи (MenACWY-TT, Санофи), имеющая в своем составе антигены штаммов менингококков A, C, W и Y, наи-

более распространенных в стране. При разработке вакцины были применены современные молекулярные техно-

логии, что позволило усилить иммуногенность с сохранением благоприятного профиля безопасности, в том числе 

при совместном применении с вакцинами против 15 инфекций, и таким образом обеспечить быстрый и выражен-

ный ответ на 6–7-й день после вакцинации и ревакцинации, увеличить длительность иммунной защиты до 7–10 лет 

при расширении возрастных возможностей применения — у детей с 6 нед жизни, подростков, взрослых и пожилых 

людей без ограничения возраста. Результаты 23 международных исследований (включая российские) подтвержда-

ют, что новая вакцина MenACWY-TT полностью соответствует критериям выбора вакцин для плановой иммунизации 

против менингококковой инфекции и с раннего младенческого возраста может обеспечить длительную эффектив-

ную защиту против ГФМИ.

Ключевые слова: дети, заболеваемость менингококковой инфекцией, вакцинация против менингококка, вакцина 

MenACWY-TT, вакцина МенКвадфи, эффективность менингококковых вакцин
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Обзор литературы

АКТУАЛЬНОСТЬ
Генерализованная форма менингококковой инфек-

ции (ГФМИ) является одним из наиболее опасных 

инфекционных заболеваний в связи с непредсказу-

емостью и тяжестью течения, высоким риском воз-

никновения жизнеугрожающих состояний и летальных 

исходов: пациент может погибнуть в течение 24 ч 

после появления первых симптомов заболевания даже 

при своевременно начатом лечении [1, 2]. Тяжелое 

бремя ГФМИ обусловлено также тем, что у каждого 

пятого выжившего больного остаются долгосрочные 

инвалидизирующие последствия, такие как потеря слуха, 

ампутации, неврологические и когнитивные наруше-

ния и множество других осложнений [2]. В литератур-

ных источниках описано 44 вида осложнений после 

ГФМИ (30 физических/ неврологических и 14 психоло-

гических/ поведенческих), при этом значительное бремя 

последствий для выживших и их семей часто недооцени-

вается из-за неполноты данных и недоучета менее тяже-

лых последствий [3].

В Российской Федерации возбудитель менингококко-

вой инфекции N. meningitidis ежегодно занимает первое 
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Protection against Meningococcal Infection from the First 

Months of Life and without Age Restrictions — the Response 

to Modern Epidemiological Challenges

Mikhail P. Kostinov1, 2, Marina V. Fedoseenko3, 4

1 Sechenov Moscow Medical Academy, Moscow, Russian Federation
2 I.I. Mechnikov Scientific Research Institute of Vaccines and Serums, Moscow, Russian Federation
3 Research Institute of Pediatrics and Children’s Health in Petrovsky National Research Centre of Surgery,

Moscow, Russian Federation
4 Pirogov Russian National Research Medical University, Moscow, Russian Federation

Children with generalized form of meningococcal infection (GFMI) have a high risk of developing life-threatening conditions and 

fatal outcomes within 24 hours of the onset of the first symptoms, even with timely treatment. Children under the age of 5 contribute 

significantly to the mortality rate of GFMI, which is six times higher than the national mortality rate. Data from 2010 to 2022 show 

that 73% of all cases of GFMI in infants under 9 months of age occur before the age of 9 months. This highlights the need to shift 

the start of meningococcal vaccination to an earlier age, starting from 6 weeks of life. In the Russian Federation, the MenQuadfi 

vaccine (MenACWY-TT, Sanofi) is registered, which contains antigens of the most common meningococcal strains A, C, W, and Y. 

Modern molecular technologies were used in the development of the vaccine, which allowed for increased immunogenicity while 

maintaining a favorable safety profile, including when used in combination with vaccines against 15 infections, resulting in a rapid 

and pronounced response on days 6–7 after vaccination and revaccination, as well as an extended duration of immune protection 

of up to 7–10 years, with expanded age-related applicability for children from 6 weeks of age, adolescents, adults, and the elderly. 

The results of 23 international studies (including Russian studies) confirm that the new MenACWY-TT vaccine fully meets the 

criteria for selecting vaccines for routine immunization against meningococcal infection and can provide long-lasting effective 

protection against GFMI from an early age.

Keywords: children, incidence of meningococcal infection, vaccination against meningococcus, MenACWY-TT vaccine, MenQuadfi 

vaccine, effectiveness of meningococcal vaccines

For citation: Kostinov Mikhail P., Fedoseenko Marina V. Protection against Meningococcal Infection from the First Months of Life 

and without Age Restrictions — the Response to Modern Epidemiological Challenges. Pediatricheskaya farmakologiya — Pediatric 

pharmacology. 2025;22(4):406–418. (In Russ). doi: https://doi.org/10.15690/pf.v22i4.2948

место среди основных этиологических агентов гной-

ных бактериальных менингитов (ГБМ). В 2023 г. доля 

менингококка среди возбудителей ГБМ достигала 50%, 

пневмококка — 30%, Haemophilus influenzae типа b 

(Hib) — 4%, удельный вес других возбудителей составил 

16% [4]. Предупреждение распространения менингокок-

ковой инфекции наряду с пневмококком и Hib является 

фундаментальным компонентом комплексного подхо-

да, который полностью согласуется с приоритетными 

направлениями, определенными Всемирной организа-

цией здравоохранения (ВОЗ) в стратегическом плане 

по контролю и элиминации менингита [5]. 

Широкий охват вакцинацией наиболее уязвимых 

когорт населения, в первую очередь, детей перво-

го года жизни [6], становится все более актуальным 

в настоящее время в связи с ростом заболеваемости 

в до- и постпандемический период COVID-19. За период 

2017–2019 гг. в Российской Федерации заболеваемость 

менингококковой инфекцией выросла на 33%, были 

выявлены признаки начала периодического подъема 

заболеваемости, который был прерван в период огра-

ничительных мер, связанных с пандемией COVID-19, 

и возобновился в постковидный период [7]. В 2022 г. 

в России наблюдался рост заболеваемости ГФМИ более 

чем в 2,1 раза по сравнению с 2021 г., регистриро-

вались очаги с двумя и более случаями заболевания 

[7, 8]. В 2023 г. были зарегистрированы сопоставимые 

показатели заболеваемости по сравнению с 2022 г. 

(0,43 и 0,44 на 100 тыс. населения соответственно), 

636 случаев заболевания ГФМИ по сравнению с 646 

случаями в 2022 г. [4, 9]. В 2024 г. тренд повышения 

заболеваемости продолжился: показатель достиг 0,47 

на 100 тыс. населения, что превышает уровни, зафик-

сированные в период 2020–2023 гг., с общим числом 

случаев 694. На 16 территориях Российской Федерации 

заболеваемость была выше среднероссийского уровня 

и составляла от 0,51 до 2,02 на 100 тыс. населения [10]. 

Анализ эпиде миологической ситуации в начале 2025 г. 

свидетельствует о дальнейшем ее ухудшении: за январь-

май 2025 г. зарегистрировано 1266 случаев ГФМИ, 

показатель заболеваемости составил 0,87 на 100 тыс. 

населения, что выше среднемноголетнего показателя 

в 3,8 раза (0,23 на 100 тыс. населения) и выше уровня 

аналогичного периода 2024 г. (0,2 на 100 тыс. насе-

ления) в 4,3 раза. За истекший период 2025 г. зареги-

стрировано 7 групповых очагов ГФМИ с 31 заболевшим 

в 5 субъектах (Вологодской, Рязанской, Омской обла-

стях, городах Москве и Санкт-Петербурге). От заболев-

ших в групповых очагах инфекции выделяется менинго-

кокк серогруппы А [11]. 

Увеличение з аболеваемости ГФМИ более чем 

в 2 раза по сравнению с аналогичным периодом преды-

дущего года, появление и увеличение числа очагов с дву-

мя и более случаями ГФМИ, изменение серогрупповой 

характеристики штаммов менингококка, выделенных 

от больных ГФМИ, и формирование монопрофильного 

пейзажа серогруппы А признаются предпосылками 

осложнения эпидемиологической ситуации по менин-

гококковой инфекции [11].

Наиболее уязвимой возрастной группой являются 

дети младше 5 лет, у которых, по данным 2023 г., заболе-

ваемость менингококковой инфекцией зафиксирована 

на уровне 2,88 на 100 тыс. населения, что в 7 раз превы-

шает средний показатель заболеваемости. Группа детей 

до 5 лет вносит значительный вклад в формирование 

смертности при ГФМИ, в 6 раз превосходя показа-

тель смертности по стране [12]. Дети первых лет жизни 

лидируют среди всех возрастных групп по количеству 

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   407 01.10.2025   14:58:21



408

О
Б

З
О

Р
 Л

И
Т

Е
Р

А
Т

У
Р

Ы
 

R
E

V
IE

W

осложнений, таких как ампутации, потеря слуха, судо-

рожный синдром, рубцы на коже, при этом чем младше 

ребенок, тем выше риск осложнений [2]. Дети до 1 года 

составляют около половины (44%) всех случаев заболе-

вания среди детей до 5 лет, при этом у детей первого года 

жизни регистрируется самый высокий показатель забо-

леваемости (5,93 на 100 тыс. детей данного возраста, 

по данным 2024 г.) [11, 12], что обосновывает необходи-

мость начала вакцинации на первом году жизни. Самое 

раннее применение вакцин в Российской Федерации 

в предыдущие годы имело возрастные ограничения, 

допуская начало иммунизации только с 9-месячного 

возраста [13]. Между тем эпидемиологические данные 

за период 2010–2022 гг. свидетельствуют о том, что 73% 

всех случаев ГФМИ у детей первого года жизни прихо-

дится на возраст до 9 мес [14]. Это обстоятельство под-

черкивает необходимость расширения возможностей 

применения вакцин с самого раннего возраста (6 нед) 

для смещения схем вакцинации с 9 мес на более ранние 

возрастные категории.

На втором мес те по заболеваемости ГФМИ нахо-

дятся подростки и молодые взрослые, а по леталь-

ности лидируют пациенты 45–64 лет (34%) и 65 лет 

и старше (31%) [4], что требует возможности иммуниза-

ции населения без ограничения верхнего возрастного 

порога.

Обращает на себя внимание стабильно высокий уро-

вень летальности, который в 2024 г. составил 15% (для 

сравнения: в 2023 г. — 19%, в 2022 г. — 16%) [10].

Данные по серогрупповому распределению менин-

гококка в стране являются основой для выбора вак-

цин, в том числе для плановой вакцинации в рамках 

региональных календарей и программ. В соответствии 

с пунктом 6 Приказа Минздрава России от 06.12.2021 

№ 1122н «Об утверждении национального календаря 

профилактических прививок, календаря профилактиче-

ских прививок по эпидемическим показаниям и порядка 

проведения профилактических прививок», «при прове-

дении вакцинации и ревакцинации населения использу-

ются вакцины, содержащие актуальные для Российской 

Федерации антигены, позволяющие обеспечить макси-

мальную эффективность иммунизации, по данным мони-

торинга Роспотребнадзора» [15].

Актуальными серо группами менингококка 

в России в настоящее время являются A, B, C, W, Y, 

эпидемиология которых отражена в публикациях ФБУН 

«Центральный НИИ Эпидемиологии» Роспотребнадзора 

[4, 12], СанПиН [6], клинических рекомендациях 

по менингококковой инфекции у детей [16], государ-

ственных докладах о санитарно-эпидемиологическом 

благополучии населения с указанием, что 83% инвазив-

ных штаммов менингококка в нашей стране можно пред-

отвращать применением менингококковой четырехва-

лентной (ACWY) конъюгированной вакцины [7, 10, 17]. 

Вакцина против серогруппы В недоступна в настоящее 

время в Российской Федерации, однако есть указание, 

что только в отношении 36% российских штаммов актив-

ны 4-компонентная и 2-компонентная В-вакцины [17].

За период 2022–2024 гг. наблюдалось снижение 

частоты выявления менингококка серогруппы А и повы-

шение частоты выявления серогруппы W, причем с 2023 г. 

серогруппа W была доминирующей. При этом уровень 

заболеваемости ГФМИ, вызванной серогруппами B 

и С, не имел тенденции к росту [4, 10]. Однако в 2025 г. 

на фоне роста заболеваемости ГФМИ, по результатам 

исследований методом полимеразной цепной реакции 

251 пробы, выделенной от пациентов с ГФМИ, доля серо-

группы А составила 71%, W — 8%, В — 7%, С — 5%, в 9% 

случаев серогруппа не была определена. Формирование 

монопрофильного пейзажа серогруппы А является также 

признаком эпидемиологического неблагополучия [11].

Согласно данным ВОЗ, в мире проводится плановая 

вакцинопрофилактика менингококковой инфекции сре-

ди детей раннего возраста, а также подростков и групп 

риска в отношении менингококка серогрупп А, С, Y, W, B, 

при в этом в 61 стране применяется комбинированная 

вакцина MenACWY, а также в 20 странах дополнитель-

но выполняется иммунизация против серогрупп В [18]. 

Только для государств «менингитного пояса» Африки 

ВОЗ рекомендует дополнительно профилактику против 

серогруппы Х, вызывающей ГФМИ в этом регионе в 2% 

случаев [19, 20]. В ряде публикацией отмечают наличие 

случаев носительства серогруппы X в некоторых странах 

мира, однако даже в условиях нестабильной эпидемио-

логической ситуации, связанной со сменой доминиру-

ющих серогрупп в разных регионах, не наблюдается 

роста числа случаев ГФМИ серогруппы Х, а были заре-

гистрированы единичные случаи за длительный период 

наблюдения в странах вне «менингитного пояса» Африки 

[21–25]. Это подтверждает, что носительство серогруппы 

X напрямую не коррелирует с зарегистрированными еди-

ничными случаями заболеваемости ГФМИ вне эндемич-

ных африканских государств.

В целом, помимо содержания актуальных антигенов 

менингококка, для плановой вакцинации детей начиная 

с раннего возраста, подростков и групп риска важны 

следующие характеристики вакцины, установленные 

в комплексе клинических исследований, проведенных 

по всему миру, включая Россию, которые являются кри-

териями выбора [26–28] для программ рутинной имму-

низации:

 • высокая иммуногенность против всех включенных 

в вакцину серогрупп менингококка при благопри-

ятном профиле безопасности после проведения пер-

вичной иммунизации  у лиц в широком возрастном 

диапазоне с учетом важности защиты детей с ранне-

го возраста;

 • доказанная эффективность и хорошая перено-

симость ревакцинаций, что может быть особенно 

актуальным как для детей, у которых вакцинация 

проводится на первом году жизни и потому требует 

бустеризации для поддержания длительного имму-

нитета, так и у подростков и пациентов групп риска;

 • скорость наступления иммунного ответа после вак-

цинации и ревакцинации, так как быстрый иммунный 

ответ важен для контроля вспышек заболевания, 

например, в организованных коллективах;

 • изученная длительность иммунного ответа не менее 

4–7 лет, что требуется для защиты всей когорты детей 

до 5 лет при вакцинации на первом году жизни, а так-

же подростков на весь период учебы или военной 

службы, если вакцинация была проведена в 14 лет, 

в соответствии с Идеальным календарем профи-

лактических прививок, рекомендованным Союзом 

педиатров России (СПР) [29], или в 16 лет, соглас-

но рекомендациям для лиц, подлежащих призыву 

и получивших приписное свидетельство [30, 31]; 

 • изученная эффективность и безопасность 

при совместном применении с вакцинами нацио-

нального календаря профилактических прививок 

(НКПП), а также с рекомендуемыми СПР вакцинами 

для детей, лиц подросткового возраста и вакцинами 

для лиц, подлежащих призыву [15, 29–31]. Вакцины 

являются иммунобиологическими препаратами, 
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которые требуют изучения потенциального влияния 

на иммуногенность и безопасность при назначении 

с другими вакцинами НКПП, так как при совмест-

ном применении могут возникать дополнительные 

нежелательные реакции или снижение иммунного 

ответа [32].

История четырехвалентных конъюгированных вак-

цин против менингококковой инфекции началась 

в 2005 г., когда впервые была зарегистрирована вакци-

на MenACWY-DT (Менактра, Санофи) [33]. В то время соз-

дание конъюгированной вакцины на основе белка-носи-

теля дифтерийного анатоксина являлось шагом вперед 

в борьбе с менингококковой инфекцией, так как позво-

лило исключить недостатки применяющихся на рынке 

полисахаридных менингококковых вакцин. Так, вакцина 

MenACWY-DT обеспечила защиту детей с 9 мес жизни, 

высокую иммуногенность и более длительную защиту 

по сравнению с полисахаридными вакцинами [34]. Кроме 

того, применение конъюгированной вакцины, в отличие 

от полисахаридной, снижает уровень носительства и фор-

мирует популяционный иммунитет [35]. В России вакцина 

MenACWY-DT применяется с 2014 г. [13].

Несмотря на дальнейшее появление новых вак-

цин (конъюгированных с дифтерийным анатоксином 

CMR197 или столбнячным анатоксином) [35, 36], в мире 

по-прежнему существовала потребность еще более уси-

лить иммунологическую защиту против менингококко-

вой инфекции (особенно серогруппы С) у лиц разных 

возрастных когорт. 

Научные разработки продолжались, и в 2020 г. в мире 

появилась новая вакцина MenACWY-TT (МенКвадфи, 

Санофи), при создании которой были собраны все имею-

щиеся наработки выбора белка-конъюгата и применены 

молекулярные технологии работы с антигенами [37–41]. 

В качестве белка-конъюгата был выбран столбнячный 

анатоксин, что позволило расширить возрастной диа-

пазон для эффективной защиты против менингококко-

вой инфекции. Данная инновационная вакцина против 

менингококковой инфекции была зарегистрирована 

в Российской Федерации в 2022 г. и в настоящее вре-

мя имеет показания для применения с 6 нед жизни 

и без ограничения верхнего возрастного порога [42].

Вакцина содержит в 2 раза больше антигенов менин-

гококка по сравнению с другими зарегистрированны-

ми менингококковыми вакцинами, а также включает 

в качестве белка-носителя столбнячный анатоксин. 

При разработке вакцины MenACWY-TT были использо-

ваны такие молекулярные технологии работы с антиге-

нами, как индивидуальное специфическое связывание 

белка-носителя с полисахаридом каждой серогруппы — 

A, C, W и Y — в виде решеток, применение специальных 

молекул (спейсеров), модификация структур и удаление 

участков полисахаридов для лучшей конъюгации. Это 

позволило повысить иммуногенность, сделать конъю-

гаты способными противостоять разрушению [38–42], 

сохранить благоприятный профиль безопасности у детей 

с 6 нед жизни, подростков, взрослых, пожилых и увели-

чить длительность иммунной защиты до 7–10 лет [42, 43].

Вакцинопрофилактика менингококковой инфекции 

без возрастных ограничений особенно важна в насто-

ящее время в связи с ухудшением эпидемиологической 

ситуации в Российской Федерации, а возможность сме-

щения начала вакцинации с 9 мес жизни на возраст 

с 6 нед жизни является ключевым фактором для опти-

мизации защиты самой уязвимой группы детей первого 

года жизни, среди которых 73% всех случаев ГФМИ при-

ходятся на возраст первых 9 мес жизни.

Вакцина MenACWY-TT полностью отвечает критериям 

выбора вакцин для плановой иммунизации. Программа 

клинических исследований вакцины MenACWY-TT отно-

сится к одной из самых обширных среди менингокок-

ковых четырехвалентных вакцин с доказанным благо-

приятным профилем безопасности и иммунологической 

эффективности применения во всех возрастных группах, 

включая детей первого года жизни. Исследования про-

водились в странах Европы, России, Мексике, Таиланде, 

Южной Корее, США и других странах мира с участи-

ем более 17 тыс. человек. Иммуногенность и безопас-

ность MenACWY-TT оценивались в 23 исследованиях, 

15 из которых включали детей, в сравнении с вакцина-

ми, которые широко применяются в мире: MCV4-CRM 

(четырехвалентная олигосахаридная, конъюгированная 

с дифтерийным анатоксином CRM197 вакцина против 

менингококковой инфекции серогрупп A, C, W, Y), MCV4-

DT (четырехвалентная конъюгированная с дифтерийным 

анатоксином вакцина против менингококковой инфек-

ции серогрупп A, C, W, Y); MCV4-TT (четырехвалентная 

конъюгированная со столбнячным анатоксином вакцина 

против менингококковой инфекции серогрупп A, C, W, 

Y), MPSV4 (менингококковая полисахаридная вакцина 

групп A, C, W, Y), по дизайну «не меньшей эффективно-

сти», а также одно исследование по дизайну «превос-

ходящей эффективности по серогруппе С» по сравнению 

в вакциной MCV4-TT [41–59].

ВАКЦИНАЦИЯ ДЕТЕЙ ПЕРВОГО ГОДА ЖИЗНИ
В зависимости от возраста применялись следующие 

схемы вакцинации: с 6 нед жизни до 6 мес вводились 

2 или 3 дозы первичной серии вакцинации с последую-

щей ревакцинацией на втором году жизни; в возрасте 

от 6 до 12 мес младенцы вакцинировались 1 дозой 

вакцины, ревакцинация выполнялась на втором году 

жизни.

Всего было завершено 6 исследований, в которых 

изучались иммуногенность и безопасность применения 

MenACWY-TT среди 6060 младенцев начиная с 6 нед жиз-

ни в странах Европейского союза, Мексике и Российской 

Федерации, США, Пуэрто-Рико [42, 45–48].

В одном из исследований оценивали иммуногенность 

серии первичной вакцинации, состоящей из 3 доз вакци-

ны MenACWY-TT, которые вводили в возрасте 2, 4 и 6 мес, 

и ревакцинирующей дозы в возрасте 12–18 мес в срав-

нении с препаратом MCV4-CRM через 30 дней после 

3-й и ревакцинирующей дозы.

В результате исследования был продемонстрирован 

высокий уровень иммуногенности MenACWY-TT после 

проведения первичной серии вакцинации и ревакци-

нации (рис. 1, 2). Иммуногенность MenACWY-TT была 

сопоставимой с иммуногенностью MCV4-CRM по всем 

показателям, при этом при использовании MenACWY-TT 

после первичной вакцинации наблюдался достоверно 

более высокий уровень иммунного ответа по серо-

протекции (титр сывороточных бактерицидных анти-

тел (СБА) с использованием человеческой сыворотки 

в качестве источника экзогенного комплемента (чСБА) 

≥ 1 : 8), сероконверсии, среднегеометрических титров 

антител (СГТ) по всем четырем серогруппам — A, C, W, 

Y. После проведения ревакцинации также были под-

тверждены более высокие результаты MenACWY-TT 

по серопротекции и сероконверсии в отношении серо-

группы менингококка С, а также СГТ — по серогруппам 

C, W, Y.

В этом же исследовании изучалось совместное 

применение MenACWY-TT с вакцинами против дифте-
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рии, столбняка, коклюша, инактивированной вакциной 

против полиомиелита и гемофильной инфекции типа b 

(АбКДС-ИПВ//Hib), 13-валентной вакциной против пнев-

мококка (ПКВ13), ротавирусной инфекции (РВ), вирус-

ного гепатита В (ВГВ), кори, эпидемического паротита 

и краснухи (КПК), ветряной оспы (ВО), вирусного гепати-

та А (ВГА). При этом не было отмечено влияния одновре-

менного использования на иммуногенность и появления 

дополнительных необычных эффектов в поствакциналь-

ном периоде [42, 45].

В другом исследовании было показано отсутствие 

влияния одновременного введения вакцины MenACWY-

TT и 4CMenB на иммунный ответ [42, 46].

Иммуногенность и профиль безопасности примене-

ния MenACWY-TT у детей с 2–3 мес жизни по сравнению 

с вакциной MCV4-CRM, а также совместное примене-

Рис. 1. Доля детей с 6 нед жизни, достигших серопротекции после первичной серии вакцинации (на 30-й день после 3-й дозы). 

После 3-дозовой первичной серии вакцинации MenACWY-TT у детей в 2, 4, 6 мес показатели серопротекции были выше для всех 

4 серогрупп по сравнению c MCV4-CRM

Fig. 1. Percentage of participants (infants from 6 weeks of age) achieving seroprotection after primary vaccination series (30 days 

after the 3rd dose). After a 3-dose primary vaccination series in infants at 2, 4, and 6 months, seroprotection rates were higher for all 

4 serogroups with MenACWY-TT compared to MCV4-CRM

Рис. 2. Доля детей 12–18 мес, достигших сероконверсии* на 30-й день после ревакцинации. После ревакцинации MenACWY-TT 

показатели сероконверсии* были сопоставимы для серогрупп A, Y, W и выше для серогруппы C по сравнению с MCV4-CRM

Fig. 2. Percentage of children aged 12–18 months who achieving seroconversion* on day 30 after booster vaccination. After MenACWY-TT 

booster vaccination seroconversion rates* were comparable for serogroups A, Y, W and higher for serogroup C compared to MCV4-CRM

Примечание. <*> — сероконверсия для серогрупп A, C, Y и W определялась как:

• для лиц с титром до вакцинации < 1 : 8 титр после вакцинации должен быть ≥ 1 : 16;

• для лиц с титром до вакцинации ≥ 1 : 8 титр после вакцинации должен был быть в ≥ 4 раза больше, чем титр до вакцинации.

Note. <*> — seroconversion for serogroups A, C, Y and W was defined as:

• for patients with pre-vaccination titer < 1 : 8, post-vaccination titer should be ≥ 1 : 16;

• for patients with pre-vaccination titer ≥ 1 : 8, post-vaccination titer should be ≥ 4 times higher than pre-vaccination titer.
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ние с вакцинами АбКДС-ИПВ-ВГВ-Hib, АбКДС-ИПВ//Hib, 

ПКВ13, РВ, ВГВ, ККП и ВО изучались в исследовани-

ях, проведенных в Мексике и Российской Федерации. 

Результаты будут опубликованы в 2025 г. [42].

В исследовании у младенцев второго полугодия 

жизни сравнивалась иммуногенность первичной вак-

цинации (1 доза в возрасте от 6 до 7 мес) и ревак-

цинирующей дозы (вводимой в возрасте 12–13 мес) 

MenACWY-ТТ с MCV4-CRM через 30 дней после каждого 

введения в возрасте 6–7 и 12–13 мес. Был подтверж-

ден сопоставимый уровень иммуногенности и безопас-

ности вакцины MenACWY-ТТ в сравнении с вакциной 

MCV4-CRM на основании показателей серологического 

ответа после вакцинации и ревакцинации. При этом 

после вакцинации у MenACWY-ТТ наблюдался достовер-

но более высокий уровень серопротекции и СГТ по серо-

группам С и Y, а также сероконверсии по серогруппе С. 

После ревакцинации также наблюдался более высокий 

уровень серопротекции MenACWY-ТТ в сравнении с дру-

гой вакциной по серогруппе С и СГТ по серогруппам С, 

W и Y. Продемонстрированы безопасность и отсутствие 

влияния на иммуногенность совместного применения 

MenACWY-ТТ с вакцинами АбКДС-ИПВ-Hib, АбКДС-ИПВ-

ВГВ, Hib, ПКВ13, РВ, ВГВ, ККП, ВО [42, 48].

Безопасность вакцины MenACWY-ТТ была оценена 

у 237 недоношенных детей (гестационный возраст менее 

37 нед). Различий в нежелательных реакциях после 

введения вакцины MenACWY-ТТ между недоношенны-

ми детьми и детьми, родившимися в срок, обнаруже-

но не было. Кроме того, иммунный ответ на вакцину 

MenACWY-TT у недоношенных детей был сопоставим 

с таковым у доношенных детей. В инструкции по приме-

нению вакцины МенКвадфи указано, что недоношенные 

дети, клиническое состояние которых является удовлет-

ворительным, должны быть иммунизированы полными 

дозами вакцины в том же хронологическом возрасте 

и по тому же графику, что и доношенные дети, независи-

мо от массы тела при рождении [42].

ВАКЦИНАЦИЯ ДЕТЕЙ
ОТ 12 ДО 23 МЕСЯЦЕВ ЖИЗНИ
Вакцинация детей от 12 до 23 мес жизни проводи-

лась одной дозой.

В исследовании с участием детей второго года жизни, 

ранее не вакцинированных против менингококковой 

инфекции, сравнивали вакцину MenACWY-TT и MCV4-TT 

по дизайну «не меньшей эффективности». Вакцинация 

MenACWY-TT проводилась однократно. На 30-й день 

после вакцинации доля участников, достигших серо-

протекции (чСБА), была сопоставима (> 90%) в группах 

MenACWY-TT и MCV4-TT. При этом уровень серопро-

текции по серогруппе C был выше при применении 

MenACWY-TT по сравнению с MCV4-TT. Профили безопас-

ности MenACWY-TT и MCV4-TT были сопоставимы у детей 

в возрасте 12–23 мес. Не было зарегистрировано неже-

лательных явлений и серьезных реакций, которые при-

вели бы к прекращению участия в исследовании [42, 49].

В другом исследовании проводилось сравне-

ние MenACWY-TT с MCV4-TT у детей 12–23 мес жизни, 

как ранее не вакцинированных против менингокок-

ковой инфекции, так и детей, которым на первом году 

жизни была введена моновалентная вакцина Men-C. 

В объединенной группе показатели серопротекции 

(чСБА) при применении MenACWY-TT были сопостави-

мы с MCV4- TT — независимо от статуса первичной 

вакцинации. Показатель сероконверсии по серогруппе 

С был выше при применении MenACWY-TT по сравнению 

с MCV4-TT. У детей второго года жизни, ранее не полу-

чавших менингококковую вакцину, иммунный ответ 

против серогруппы С был существенно выше при при-

менении MenACWY-TT по сравнению с MCV4-TT. Доля 

пациентов с сероконверсией по серогруппе С соста-

вила 97,1% (95,2; 98,4) при применении MenACWY-TT 

(n = 490) и 77,4% (72,9; 81,4) при применении вакцины 

MCV4- TT (n = 394). Был сделан вывод, что использова-

ние MenACWY-TT у детей 12–23 мес, ранее не вакцини-

рованных против менингококковой инфекции, а также 

у детей, вакцинированных ранее моновалентной конъю-

гированной вакциной MenC в течение первого года жиз-

ни, обеспечивает благоприятный профиль безопасности 

и высокую иммуногенность [42, 50]. 

В другом исследовании среди детей на втором году 

жизни, ранее не получавших менингококковую вакцину 

(n = 701), наблюдалась сопоставимая иммуногенность 

в сравнении с вакциной MenC-TT по уровню серопро-

текции и сероконверсии (чСБА). Превосходящая эффек-

тивность по защите против менингококка серогруппы 

С была продемонстрирована для вакцины MenACWY-TT 

по сравнению с вакциной MCV4-TT по всем показателям: 

серопротекции, сероконверсии, СГТ (чСБА), по сравне-

нию с MenC-TT — по уровню СГТ (чСБА). Профиль без-

опасности был сопоставим [42, 51].

Совместное применение MenACWY-TT и вакцин 

для рутинной иммунизации детей ККП + ВО, АбКДС-ИПВ-

ВГВ-Hib, ПКВ13 у детей в возрасте от 12 до 23 мес, ранее 

не вакцинированных против менингококковой инфек-

ции, проводилось в Российской Федерации, Южной 

Корее, Таиланде, Мексике.

Одновременное введение вакцины MenACWY- TT 

и вакцин для рутинной иммунизации детей, таких 

как КПК + ВО, АбКДС-ИПВ-ВГВ-Hib, ПКВ13, не влияло 

на иммуногенность обеих вакцин по сравнению с их 

отдельным введением (рис. 3). Профили безопасности 

MenACWY-TT при применении отдельно или совместно 

с рутинно назначаемыми вакцинами были сопоставимы. 

Наиболее часто сообщаемыми реакциями были болез-

ненность, покраснение и отечность в месте инъекции 

(рис. 4) [42, 52, 53].

ВАКЦИНАЦИЯ ДЕТЕЙ ОТ 2 ДО 9 ЛЕТ ЖИЗНИ
Вакцинация детей от 2 до 9 лет жизни проводилась 

одной дозой.

В исследовании по первичной вакцинации детей 

в возрасте от 2 до 9 лет (n = 1000) было показано, 

что уровень серопротекции чСБА на 30-й день после 

вакцинации был достоверно выше у детей, привитых 

MenACWY-TT, по сравнению с MCV4-CRM по всем четы-

рем серогруппам менингококка. Причем уровень СГТ 

и сероконверсии чСБА для серогрупп C, W и Y был досто-

верно выше при вакцинации MenACWY-TT. Профили без-

опасности обеих вакцин — MenACWY-TT и MCV4-CRM — 

были сопоставимы с тенденцией к более низкой частоте 

таких нежелательных реакций, как покраснение и отеч-

ность в месте инъекции, при применении MenACWY-TT 

[42, 54].

В исследованиях по ревакцинации, проведенной 

через 3 года и через 5 лет после первичной вакцина-

ции MenACWY-TT, были продемонстрированы не только 

эффективность, но и долгосрочная иммуногенность вак-

цины. При ревакцинации MenACWY-TT через 3 года титры 

чСБА ≥ 1: 8 были достигнуты у 100% участников в обеих 

группах исследования по серогруппам A, C, Y и 97,5% 

по серогруппе W в группе MenACWY-TT. При ревакцина-

ции через 5 лет после первичной вакцинации MenACWY-
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TT уровень серопротекции составил практически 100% 

для всех серогрупп менингококка (98,9, 97,7, 100 и 100% 

для серогрупп A, C, W и Y соответственно) [42, 55, 56].

ВАКЦИНАЦИЯ ПОДРОСТКОВ
Вакцинация подростков выполнялась однократно.

Исследования по вакцинации и ревакцинации лиц 

подросткового возраста показали аналогичные резуль-

таты, оцененные по вышеуказанным критериям имму-

ногенности и безопасности применения препарата 

MenACWY-TT с преимуществом в скорости развития про-

тективных уровней специфических антител, длительно-

сти иммунной защиты как минимум на протяжении 6 лет, 

данных по совместному применению с другими вакци-

нами. Иммунные ответы при совместном применении 

с другими вакцинами были сопоставимы независимо 

от того, вводился ли MenACWY-TT отдельно или одно-

временно с АбкдС, АбкдС-ИПВ, вакцинами против виру-

са папилломы человека четырех- и девятивалентными 

(ВПЧ4 и ВПЧ 9), а также с вакцинами против менингокок-

ка серогруппы В (4CMenB и MenB-FHbp). Профили без-

опасности были сопоставимы между группами, и новых 

проблем с безопасностью выявлено не было [42, 57, 58].

Полученные результаты особенно важны для лиц под-

росткового возраста с учетом повышенного риска заболе-

ваемости в этой возрастной группе, а также рисков, свя-

занных с проживанием в скученных коллективах в период 

воинской службы или учебы. Лица призывного возраста 

могут быть вакцинированы в детском возрасте против 

ГФМИ и поэтому нуждаются в проведении ревакцинации, 

Рис. 3. Доля детей от 12 до 23 мес жизни, достигших серопротекции на 30-й день после вакцинации. Совместное введение 

вакцины MenACWY-TT и вакцин для рутинной иммунизации детей: КПК + ВО, АбКДС-ИПВ-ВГВ-Hib, ПКВ13 не влияло на уровень 

серопротекции при применении обеих вакцин по сравнению с их отдельным введением

Fig. 3. Percentage of children aged 12 to 23 months who achieving seroprotection on day 30 after vaccination. Co-administration of 

MenACWY-TT vaccine with routine childhood immunization vaccines: MMR + V, DTaP-IPV-HepB-Hib, PCV13 did not affect the level of 

seroprotection when using both vaccines compared to their separate administration

Рис. 4. Частота развития реакций, регистрируемых в течение 7 дней после вакцинации у детей от 12 до 23 мес жизни. Профили 

безопасности вакцины MenACWY-TT при применении отдельно или совместно с рутинно назначаемыми вакцинами для детей были 

сопоставимы

Fig. 4. Safety profiles of MenACWY-TT vaccine when administered alone or co-administered with routine childhood vaccines were comparable
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а также им требуется одновременное введение ряда 

вакцин (например, против менингококковой, пневмокок-

ковой инфекции, ветряной оспы) [30, 31]. Вакцинация 

или ревакцинация может быть проведена в 14 лет — 

в соответствии с Идеальным календарем профилактиче-

ских прививок, рекомендованным СПР, или в 16 лет — 

согласно рекомендациям для лиц, подлежащих призыву 

и получивших приписное свидетельство [29–31]. Поэтому 

иммунная защита должна охватывать весь период уче-

бы или военной службы и составлять не менее 4–6 лет 

с момента вакцинации и ревакцинации, что обеспечива-

ется применением вакцины MenACWY-TT [42].

ВАКЦИНАЦИЯ ВЗРОСЛЫХ
Вакцинация взрослых (родителей, дедушек, бабушек) 

проводилась одной дозой.

При вакцинации или ревакцинации взрослых и лиц 

пожилого возраста (без ограничения верхнего возрастно-

го порога) был показан сопоставимый или более высокий 

иммунный ответ вакцины MenACWY-T по сравнению с вак-

цинами MCV4-CRM, MCV4-DT, MPSV4. При этом не было 

отмечено развития необычных явлений после иммуниза-

ции, а длительность иммунной защиты составила 7 лет [42].

ИНТЕНСИВНОСТЬ ФОРМИРОВАНИЯ 
ПОСТВАКЦИНАЛЬНЫХ АНТИТЕЛ
Интенсивность формирования поствакцинальных 

антител установлена к 6–7-му дню после введения вак-

цины MenACWY-TT.

Так, быстрый (к 7-му дню) и выраженный иммунный 

ответ наблюдался как при вакцинации (уровни серо-

протекции для серогрупп A, C, W и Y составляли соответ-

ственно 66,1, 94,9, 96,6 и 100%, спустя 30 дней — 89,8, 

100, 98,3 и 100% соответственно), так и при ревакци-

нации (на 6-й день уровни серопротекции были очень 

высокими для всех серогрупп менингококка: от 96,4 

до 98,2%). На 30-й день практически все привитые 

или бустеризованные участники (≥ 99%) имели титры 

чСБА ≥ 1 : 8 для всех вакцинных серогрупп менинго-

кокка. Таким образом, защитный эффект вакцины 

начинает формироваться уже в первую неделю после 

вакцинации и ревакцинации, что является важным 

преимуществом, особенно в ситуациях, требующих 

быстрой защиты, например при контроле вспышек 

в закрытых/ полузакрытых сообществах, где важна 

немедленная защита [42, 57, 58].

ДЛИТЕЛЬНОСТЬ ИММУННОЙ ЗАЩИТЫ
Длительность иммунной защиты сохраняется 

до 7–10 лет.

У детей, вакцинированных первично в возрасте 

от 12 до 23 мес жизни, через 5 лет после первичной вак-

цинации наблюдалось сохранение иммунной защиты. 

Доля лиц c титрами чСБА ≥ 1 : 8 составила 76% для серо-

группы менингококка А, 85,1% — для серогруппы С, 

84,6% — для менингококка W и 68,8% — для серогруп-

пы Y. Данное исследование еще продолжается с целью 

оценки длительности иммунной защиты в течение 10 лет 

после первичной вакцинации [42, 56].

В других работах оценка иммунной защиты 

через 3–6 лет после первичной серии вакцинации 

MenACWY-TT показала, что более чем у 50% участни-

ков сохранялась серопротекция, при этом ее уровень 

по серогруппам C и W составил более 85% [52, 59]. 

Длительность иммунной защиты изучалась и в других 

исследованиях, по последним данным, она составляет 

от 7 до 10 лет [42, 43, 60].

Было проведено моделирование долгосрочной (до 

10 лет) продолжительности иммунной защиты после 

первичной вакцинации одной дозой MenACWY-TT 

у людей разных возрастных групп (дети 12–23 мес 

и подростки / молодые взрослые 13–26 лет) в срав-

нении с MCV4-TT и MCV4-CRM. Через 10 лет после 

вакцинации MenACWY-TT прогнозируется более высо-

кий уровень сохранения серопротекции по сравнению 

с MCV4-TT после первичной вакцинации у детей (77% 

по сравнению с 17% для серогруппы C, 67% vs 36% 

для серогруппы W), а также по сравнению с MCV4-CRM 

после первичной вакцинации у подростков / молодых 

взрослых для менингококка серогруппы C (63% vs 40%). 

Для других серогрупп менингококка прогнозируются 

более высокие или сопоставимые уровни серопротек-

ции при применении вакцины MenACWY-TT по сравне-

нию с другими вакцинами MCV4. Аналогичные выводы 

были сделаны при анализе средних геометрических 

титров. Таким образом, вакцина MenACWY-TT проде-

монстрировала аналогичную или лучшую длитель-

ность иммунной защиты через 10 лет по сравнению 

с MCV4-TT и MenACWY-CRM, особенно для серогрупп 

менингококка C и W [43].

СХЕМА ПРИМЕНЕНИЯ ВАКЦИНЫ MENACWY-TT 
В ЗАВИСИМОСТИ ОТ ВОЗРАСТА
Схема вакцинации в первый год жизни предусматри-

вает обязательную ревакцинацию на втором году жиз-

ни, что связано с особенностями становления иммун-

ной системы ребенка до года [61]. При вакцинации 

против ГФМИ и других капсульных бактерий иммунный 

ответ может быть высоким, однако титр антител быстро 

снижается, начиная со второго года жизни растет риск 

заболеваемости [37]. Поэтому для формирования дол-

госрочной иммунной защиты (как минимум для защиты 

наиболее уязвимой группы детей до 5 лет) младенцам, 

привитым до года, требуется ревакцинация на втором 

году жизни. Такой подход соответствует мировой и оте-

чественной практике формирования иммунной защиты 

от капсульных бактерий (менингококка, пневмококка 

и Hib) и согласуется с рекомендациями ВОЗ (табл. 1, 2) 

[15, 29, 35, 62].

При необходимости вакцина MenACWY-TT может 

использоваться для завершения первичной серии 

вакцинации и для ревакцинации лиц, ранее получив-

ших вакцину MCV4-DT, которая широко применяется 

в Российской Федерации.

ТЕХНОЛОГИЯ ПРОИЗВОДСТВА ВАКЦИНЫ
При рутинном применении иммунобиологических пре-

паратов первостепенное значение имеют срок годности, 

условия хранения и удобство применения. Технология 

производства вакцины MenACWY-TT обеспечивает повы-

шенную стабильность препарата и, как следствие, более 

длительный срок хранения — 4 года. Также вакцина 

MenACWY-TT обладает стойкостью характеристик в случае 

временного нарушения холодовой цепи и может хранить-

ся до 72 ч при температуре до +25 °C [42]. Вакцина выпу-

скается в удобной для введения полностью жидкой форме, 

не требуя дополнительной подготовки в виде ее разведе-

ния, таким образом предотвращая риски программных 

ошибок иммунизации в виде снижения эффективности 

препарата, связанных с восстановлением лиофилизата, 

что в том числе позволяет поддерживать приверженность 

вакцинации [44, 65]. Локальное производство вакцины 

на территории Российской Федерации осуществляется 

отечественной компанией ООО «Нанолек».
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ
В соответствии с Планом мероприятий по реализа-

ции Стратегии развития иммунопрофилактики инфек-

ционных болезней на период до 2035 года, приоритет-

ной инфекцией, для защиты от которой планируется 

расширение НКПП, является менингококковая инфек-

ция по причине высокой смертности и инвалидизации. 

Решение о включении вакцинации против менингокок-

ковой инфекции в рутинную программу профилакти-

ческих мероприятий создаст дополнительные условия 

по достижению определенных Президентом Российской 

Федерации национальных целей по сохранению насе-

ления и укреплению здоровья граждан, а также будет 

способствовать реализации ключевых задач демогра-

фической политики.

Результаты многочисленных исследований примене-

ния вакцины MenACWY-TT, которые проводились в мире 

и России, показали, что при первичной вакцинации 

Таблица 1. Рекомендуемые схемы применения вакцины MenACWY-TT [42]

Table 1. Recommended MenACWY-TT vaccination schedules [42]

  Возраст при введении первой 

дозы
Первичная вакцинация Ревакцинация

Дети в возрасте

от 6 нед до 6 мес

3 дозы с интервалом

не менее 2 мес

1 доза на втором году жизни (от 12 мес), интервал между курсом 

первичной иммунизации и ревакцинацией не менее 2 мес

Дети в возрасте

от 6 до 12 мес
1 доза

1 доза на втором году жизни (от 12 мес), интервал между курсом 

первичной иммунизации и ревакцинацией не менее 2 мес

Лица в возрасте 12 мес

и старше
1 доза

Лицам, ранее вакцинированным против менингококковой 

инфекции, может проводиться ревакцинация* 

Примечание. <*> — проведение ревакцинации может потребоваться [6, 42, 61, 63, 64]:

• лицам определенного возраста, например, подросткам, включая лиц призывного возраста, студентам, проживающим в обще-

житиях; лицам пожилого возраста; 

• медработникам; 

• при поездке в регион с высокой заболеваемостью (паломникам Хадж), ранее вакцинированным против менингококковой инфекции;

• пациентам групп медицинского риска: иммунокопрометированным (ВИЧ-инфицированным, с первичным иммунодефицитом, 

включая врожденный дефицит компонентов комплемента, анатомическую или функциональную асплению, серповидно-кле-

точную анемию, пациентам на терапии экулизумабом ревакцинация против менингококковой инфекции может быть рекомен-

дована каждые 5 лет;

• при ухудшении эпидемиологической ситуации в регионе проживания.

Note. <*> — booster vaccination may be required [6, 42, 61, 63, 64]:

• in specific age cohorts, for example, adolescents, including military conscripts, students living in hostels, elderly people;

• healthcare workers; 

• when traveling to regions with high disease incidence (Hajj pilgrims), who were previously vaccinated against meningococcal disease;

• in medical risk groups based on medical indications: immunocompromised patients (HIV-infected individuals, those with primary 

immunodeficiencies, including congenital complement component deficiencies, anatomical or functional asplenia (including sickle cell 

anemia)), patients receiving eculizumab therapy may be recommended meningococcal revaccination every 5 years;

• in case of deteriorating epidemiological situation.

Таблица 2. Рекомендуемые схемы применения вакцины MenACWY-TT в зависимости от возраста начала первичной серии 

вакцинации [42]

Table 2. Recommended schedules for MenACWY-TT vaccine administration depending on age at the start of the primary vaccination 

series [42]

Первичная серия иммунизации Ревакцинация

V1 V2 V3 RV

1,5 мес (6 нед) 3,5 мес 5,5 мес от 12 мес

2 мес 4 мес 6 мес от 12 мес

3 мес 5 мес 7 мес от 12 мес

4 мес 6 мес 8 мес от 12 мес

5 мес 7 мес 9 мес от 12 мес

6 мес – – от 12 мес

7 мес – – от 12 мес

8 мес – – от 12 мес

9 мес – – от 12 мес

10 мес – – от 12 мес

11 мес – – от 13 мес

12 мес и старше – – – (при необходимости)
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индуцируется высокий иммунный ответ в отношении 

актуальных в Российской Федерации серогрупп менин-

гококка A, С, W, Y у детей с 6 нед жизни, подростков, 

взрослых и пожилых без возрастных ограничений; с пре-

восходящей иммуногенностью в отношении серогруп-

пы С по сравнению с вакцинами, также содержащими 

столбнячный анатоксин в качестве конъюгата. При ревак-

цинации лиц всех возрастных категорий обеспечива-

ется быстрый и напряженный иммунный ответ против 

N. meningitidis серогрупп A, C, W, Y независимо от вакци-

ны, которая использовалась ранее для первичной имму-

низации, с достижением уровня серопротекции до 100%. 

Защитный эффект формируется быстро, в основном уже 

в первую неделю после вакцинации и ревакцинации (на 

6–7-й день), а длительность иммунной защиты против 

всех включенных в вакцину серогрупп менингококка 

составляет 7–10 лет. Подтвержден благоприятный про-

филь безопасности вакцины MenACWY- TT, сопостави-

мый с другими менингококковыми вакцинами против 

серогрупп A, C, W, Y. Одновременное введение с вак-

цинами против 15 инфекций (коклюш, дифтерия (с пол-

ным и уменьшенным содержанием антигенов), столбняк, 

полиомиелит, гемофильная инфекция типа b, гепатит В, 

гепатит А, пневмококк, корь, краснуха, эпидемический 

паротит, ветряная оспа, ротавирус, вирус папилломы 

человека, менингококк серогруппы В) не оказывает вли-

яния на иммуногенность и профиль безопасности вак-

цинации. 

Результаты исследований подтверждают, 

что MenACWY-TT (МенКвадфи) полностью соответству-

ет критериям выбора вакцин для плановой иммуниза-

ции и начиная с 6-недельного возраста может обеспе-

чить длительную эффективную защиту против ГФМИ. 

Применение конъюгированной вакцины в рутинных 

и индивидуальных схемах вакцинации детей с первых 

месяцев жизни и других групп риска является обосно-

ванным и поможет при широком охвате сформировать 

популяционный иммунитет против ГФМИ.
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Подходы к диагностике

и реабилитации детей с тугоухостью

и глухотой в Российской Федерации

Обзор литературы 

В.И. Попадюк1, Е.С. Савельев1, 2, Е.Е. Савельева3
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Снижение слуха у детей, включая тугоухость и глухоту, представляет собой серьезную медико-социальную проб-

лему. Ухудшение слуховой функции у ребенка может привести к задержкам в умственном и речевом развитии. 

Чтобы избежать сложностей с социальной адаптацией, крайне важны профилактические меры и своевременная 

диагностика снижения слуха. В статье рассматриваются ключевые методики диагностики глухоты и тугоухости 

у детей, уделяется внимание проблематике лечения детей с острой и хронической сенсоневральной (нейросенсор-

ной) тугоухостью, обсуждаются вопросы хирургического лечения глухоты у детей методом кохлеарной имплантации. 

При значительной потере слуха или глухоте кохлеарная имплантация зарекомендовала себя как наиболее эффек-

тивный метод реабилитации и социальной адаптации ребенка. Дети с IV степенью тугоухости и глухотой могут полно-

ценно развиваться и интегрироваться в общество при успешно проведенной операции кохлеарной имплантации 

и качественной послеоперационной реабилитации. Данная статья содержит основные сведения, которые должны 

быть известны педиатрам и оториноларингологам при работе с детьми с глубокой сенсоневральной потерей слу-

ха. Кохлеарная имплантация представляет собой передовую и результативную методику, которая помогает детям, 

страдающим от сенсоневральной тугоухости IV степени и глухоты.

Ключевые слова: кохлеарная имплантация, сенсоневральная тугоухость, настройка процессора кохлеарного 

импланта
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детей с тугоухостью и глухотой в Российской Федерации. Педиатрическая фармакология. 2025;22(4):419–431. 
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Diagnosis and Rehabilitation Approaches in Children 

with Hearing Loss and Deafness in Russian Federation
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Impaired hearing in children such as hearing loss and deafness is crucial medical and social topic. Auditory function deterioration 

in a child can lead to mental and speech development delays. Preventive measures and timely diagnosis of defective hearing 

are extremely important to avoid any difficulties with social adaptation. This article covers key methods for diagnosis deafness 

and hearing loss in children, considers treatment of children with acute and chronic sensorineural hearing loss, and discusses 

issues of deafness surgical treatment via cochlear implantation in children. Cochlear implantation proved to be the most effective 

method for rehabilitation and social adaptation of children with significant hearing loss or deafness. Children with grade IV hearing 

loss and deafness can fully develop and integrate into society after successful cochlear implantation surgery and high-quality 

postoperative rehabilitation. This article contains basic data that pediatricians and otorhinolaryngologists should know when 

working with children with severe sensorineural hearing loss. Cochlear implantation is the advanced and effective technique 

helping children suffering from grade IV sensorineural hearing loss and deafness.
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АКТУАЛЬНОСТЬ
Тугоухость и глухота у детей — актуальная не только 

медицинская, но и социальная проблема. Тугоухость у детей 

сопровождается задержкой умственного и речевого раз-

вития, которые нарушают коммуникативные функции [1]. 

Глубокая и тяжелая тугоухость сказывается на обучении 

детей и их общении в социуме, влияет на социализацию 

ребенка и его развитие. Профилактика, правильная диаг-

ностическая и лечебная тактика необходимы для пред-

отвращения проблем интеграции ребенка в обществе 

[2, 3, 4]. Дети с тугоухостью могут сильно отличаться 

от здоровых детей-сверстников [5]. У маленьких детей речь 

сильно зависит от порогов слуха и состояния интеллек-

туального развития. При хронической сенсоневральной 

(нейросенсорной) тугоухости (СНТ) оптимальным методом 

помощи является слухопротезирование, то есть приме-

нение цифровых слуховых аппаратов (СА). Выявление 

ребенка с незначительной тугоухостью бывает сложным, 

так как тугоухость порой малозаметна на начальных эта-

пах для родителей ребенка. Детский и подростковый воз-

раст — критичный период, когда как раз и развиваются 

когнитивные функции [6]. При выраженной потере слуха 

перцептивного характера кохлеарная имплантация (КИ) 

является самым эффективным способом реабилитации 

и социальной адаптации ребенка [7]. Технологии КИ актив-

но развиваются. Причем прогресс идет по всем направле-

ниям: ранняя диагностика и отбор детей для хирургическо-

го лечения, техническое усовершенствование внутренней 

и наружной частей кохлеарных имплантов, техники про-

ведения оперативного вмешательства, а также реаби-

литационных мероприятий [6]. Для полноценного разви-

тия детей с глухотой и тугоухостью IV степени требуются 

не только хорошо выполненная операция КИ, но и сложный 

послеоперационный реабилитационный период, который 

включает в себя правильную настройку речевого про-

цессора кохлеарного импланта, помощь, в которую входят 

занятия с сурдопедагогами, логопедами, психологами, 

родителями, музыкальными и социальными работниками. 

Большинство специалистов считают, что реабилитация 

является важнейшим этапом после проведенного хирурги-

ческого лечения [8, 9].

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Доклад по проблемам слуха Всемирной организации 

здравоохранения (ВОЗ), опубликованный в 2021 г., пока-

зал, что в мире более 1,5 млрд людей имеют различные 

виды снижения слуха, из них более 430 млн человек 

нуждаются в проведении реабилитационных меропри-

ятий [1]. Нарушение слуха в раннем возрасте изменяет 

нейронные связи мозга и обработку в нем, что особен-

но выражено в возрасте до 3 лет [1]. ВОЗ констатирует, 

что около 6% населения Земли имеет снижение слуха. 

В России людей со снижением слуха более 13 млн, из них 

1 млн составляют пациенты детского возраста. ВОЗ опу-

бликовала прогноз, что число людей с тугоухостью будет 

не менее 2,5 млрд после 2050 г. Во время аудиологическо-

го скрининга выявляется 1 новорожденный с нарушением 

слуха из 1000 родившихся детей, и затем еще 2–3 ребен-

ка утрачивают здоровый слух в последующие годы [2, 6]. 

Снижение слуха может быть врожденной патологией [10]. 

Среди новорожденных, находящихся в палатах реанима-

ции, от 20 до 40 детей из 1000 имеют различные нару-

шения функции слухового анализатора [11–14]. Многие 

авторы констатируют, что число стойких нарушений слуха 

с ростом ребенка увеличивается [13–15]. 

Департамент мониторинга, анализа и стратегиче-

ского развития здравоохранения ФГБУ «Центральный 

научно-исследовательский институт организации и ин -

форматизации здравоохранения» Министерства здра-

воохранения Российской Федерации в 2024 г. опуб-

ликовал статистические материалы по общей забо-

леваемости детского населения России, согласно 

которым в 2023 г. в нашей стране зарегистрировано 

35 037 детей от 0 до 14 лет с двусторонней СНТ, 

что составляет 137,2 ребенка на 100 тыс. детского 

населения Российской Федерации [16].

Среди всех случаев врожденного снижения слуха 

СНТ составляет 80%. Случаи приобретенной тугоухости 

составляют до 12% [10, 13–15, 17, 18].

ОПРЕДЕЛЕНИЕ
Нейросенсорная потеря слуха (перцептивная, сенсо-

невральная тугоухость) — это поражение звуковосприни-

мающих анатомических структур от нейроэпителия орга-

на Корти до центральных отделов головного мозга [11].

Коды МКБ: H90.3 Нейросенсорная потеря слуха дву-

сторонняя; H90.5 Нейросенсорная потеря слуха неуточ-

ненная; H90.4 Нейросенсорная потеря слуха односторон-

няя с нормальным слухом на противоположном ухе [14].

КЛАССИФИКАЦИЯ ЗАБОЛЕВАНИЯ
По степени тяжести в соответствии со средним поро-

гом воздушного проведения звуков на речевых частотах 

0,5, 1, 2 и 4 кГц СНТ может быть: I степени — 26–40 дБ; 

II степени — 41–55 дБ; III степени — 56–70 дБ; IV степе-

ни — 71–90 дБ и глухота — 91 дБ и более; по характеру 

возникновения: врожденной и приобретенной; по време-

ни возникновения: внезапной (до 12 ч); острой (до 1 мес); 

подострой (1–3 мес) и хронической (более 3 мес); по раз-

витию речи ребенка: постлингвальной (после овладения 

речью); долингвальной (до развития речи) [14].

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ
Детская СНТ бывает приобретенной и врожденной [19]. 

При врожденной тугоухости этиологический  фактор дей-

ствует на пренатального ребенка или на малыша сразу 

после рождения [19]. К причинным факторам, которые 

оказывают повреждающее действие на орган слуха, отно-

сят: инфекционные заболевания матери во время бере-

менности, внутриутробную гипоксию, родовую травму 

и асфиксию в родах, гипербилирубинемию, низкую массу 

тела новорожденного (менее 1500 г), низкий балл по шка-

ле APGAR, применение ототоксичных лекарств во время 

беременности, в том числе аминогликозидов, цитотокси-

ческих или противомалярийных препаратов и диуретиков 

[20, 21]. В перинатальный период могут оказать влияние 

следующие факторы: низкая масса тела при рождении; 

недоношенность с гестационным возрастом � 32 нед; 

гипоксия или асфиксия при рождении; низкая оценка 

по шкале APGAR (менее 6 баллов); длительная искусствен-

ная вентиляция легких; тяжелая желтуха и гипербилиру-

бинемия в неонатальный период [2, 22–26].

Длительное выхаживание недоношенных детей и их 

незрелость в сочетании с различной сопутствующей пато-

логией приводят к СНТ или глухоте [23, 27, 28]. Врожденная 

тугоухость зачастую обусловлена генетическими мутаци-

ями [29]. 70% детей с врожденной долингвальной туго-

ухостью имеют изменение генотипа. Несиндромальные 

формы встречаются в 70–85% случаев, и они не сочета-

ются с изменением других органов [17, 23].

Не менее 100 генов отвечают за белки улитки, 

и их мутации нарушают работу волосковых клеток улитки 

в органе Корти. Часто встречается мутация в гене GJB2, 

который отвечает за синтез коннексина 26, ответствен-
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ного за обмен ионов К+ в улитке [21]. В России наиболее 

часто встречается делеция 35delG хромосомы, гетеро-

зиготное носительство которой составляет от 2 до 6% 

[17, 23]. Такая форма врожденной тугоухости в нашей 

стране имеется у половины детей со стойкой туго-

ухостью. Врожденная двусторонняя СНТ тяжелой степени 

и глухота часто являются результатом этой рецессив-

ной мутации. Эти дети имеют неотягощенный семейный 

анамнез, и у них отсутствуют факторы риска, родители 

такого ребенка имеют нормальный слух. В этом случае 

у ребенка имеется перцептивное нарушение слуха, тогда 

как родители имеют нормальный слух и не подозревают 

о данной мутации и наличии тугоухости у своего малыша.

При синдромальных формах снижение слуха сочетает-

ся с поражением других органов. В клинической практике 

встречаются синдромы: Пендреда, Ваарденбурга [23, 30], 

Ушера, бранхио-ото-ренальный синдром [31–33] и другие.

Причиной ненаследственной тугоухости может быть 

цитомегаловирусная инфекция, которая встречается 

у 25% недоношенных [23, 34], зачастую являясь причиной 

врожденной СНТ. Эта инфекция может протекать бес-

симптомно. Внутриутробные инфекции, такие как ток-

соплазмоз и краснуха, способны приводить к развитию 

СНТ у детей [35]. Что касается герпетической инфекции, 

то в настоящее время нет убедительных доказательств 

ее роли в развитии врожденной СНТ [23, 36].

Приобретенные причины могут воздействовать и при-

водить к поражению органа слуха в любом возрасте. 

Причинами у детей могут быть перенесенные грипп, пара-

грипп, менингит, эпидемический паротит, цитомегалови-

русная инфекция, краснуха, скарлатина, аденовирусная 

инфекция, применение антибиотиков ототоксического 

ряда, некоторых диуретиков, салицилатов, препаратов 

хинина и цитотоксических лекарств. Первое место среди 

антибиотиков ототоксического действия занимают анти-

биотики из группы аминогликозидов (гентамицин, ами-

кацин и другие). Ототоксичностью обладают также мно-

гие другие антибиотики (эритромицин, хлортетрациклин, 

тетрациклин). У детей причинами СНТ могут являться 

нейродегенеративные заболевания, травмы головы, дей-

ствие на улитку громких звуков во время частого исполь-

зования наушников, посещения концертов, дискотек, 

шумных заведений [37]. Также встречается изменение 

внутреннего уха после перенесенных отитов.

Факторы патогенеза СНТ у детей следующие: изме-

нение гемодинамических показателей улитки, воспале-

ние, интоксикация, нарушение метаболизма во внутрен-

нем ухе, отек структур. Развитие сенсорных поражений 

органа Корти зависит от этиологической причины. Так, 

при гриппе наблюдаются геморрагии в улитке. Вирусы 

могут вызвать гемагглютинацию, изменение эндотелия 

капилляров и ангиоспазм. При рассеянном склерозе 

может наблюдаться СНТ центрального типа без пора-

жения волосковых клеток улитки [38]. Антибиотики спо-

собны вызывать дегенерацию структур внутреннего уха 

и центральных проводящих путей [2, 23, 39].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Клиническая картина характеризуется снижением 

или отсутствием у ребенка реакции на звуки речевого 

и неречевого спектра, и, как правило, имеется задержка 

развития речи. При постлингвальной СНТ может наблю-

даться хорошее развитие речи, однако после воздей-

ствия причинного фактора появляется снижение слуха, 

которое может сопровождаться шумом в ушах высоко-

частотного спектра и нарушением разборчивости речи, 

особенно шепотной. Тугоухость может сопровождаться 

вестибулярными расстройствами в виде головокруже-

ний. У детей с долингвальной СНТ отставание в речевом 

развитии вначале может быть недооценено родителя-

ми. С задержкой речи такие дети часто наблюдаются 

у психологов, неврологов, логопедов, педагогов. Слабые 

потери слуха (I, II степени) могут долгое время оста-

ваться незамеченными, маскируясь под неусидчивость, 

невнимательность или низкую успеваемость в школе. 

Значительное увеличение выявления СНТ и глухоты детей 

до года связано с внедрением в Российской Федерации 

аудиологического скрининга. 

При сборе анамнеза врачу необходимо оценить на -

следственность родителей по тугоухости и глухоте, про-

анализировать факторы риска и особенности течения 

беременности, родов и перинатального периода. Очень важ-

но выяснить сроки возникновения СНТ, так как при остро 

возникшей тугоухости требуется срочная интенсивная 

медикаментозная терапия согласно утвержденным Мин-

здра вом России клиническим рекомендациям [14].

 

ДИАГНОСТИКА
При осмотре ребенка необходимо оценить лицевой 

скелет для выявления генетических синдромов. Про-

водят стандартный оториноларингологический осмотр 

и отоскопию. При наличии СНТ у ребенка определяется 

неизмененная подвижная барабанная перепонка пер-

ламутрового цвета. Любой острый средний отит может 

вызвать поражение внутреннего уха с развитием острой 

СНТ. Наиболее высокая нейротропность у вирусов грип-

па, парагриппа, паротита. В этих случаях СНТ у ребенка 

протекает на фоне отита, а при отоскопии наблюдается 

картина, соответствующая отиту. При выявлении СНТ 

необходима консультация врача-генетика. 

Широкая линейка методов исследования слуховой 

функции позволяет провести качественную оценку слуха 

любого ребенка с рождения [40].

Методы исследования бывают субъективными (психо-

акустическими) и объективными (электрофизиологически-

ми). Субъективные методы основаны на поведен ческом 

ответе на тестирующий сигнал, данные тесты требуют 

активного участия ребенка. Объективные же методы 

не нуждаются в активном участии ребенка в исследовании 

и проводятся в состоянии физиологического или медика-

ментозного сна. Среди субъективных методов у малышей 

до полугода на практике применяются безусловные реф-

лекторные реакции — рефлекс Моро и другие.

Поведенческая аудиометрия проводится в возрасте 

от 4 до 36 мес [23, 41]. В возрасте от 6 до 36 мес ребенка 

рекомендована аудиометрия с визуальным подкрепле-

нием (visual reinforcement audiometry) [23, 41–44].

В возрасте 2–5 лет при хорошем развитии ребенка 

и отсутствии неврологической симптоматики в боль-

шинстве случаев удается выполнить игровую аудиоме-

трию, привлекая внимание яркими цветными игрушками. 

Большинство детей после 2,5 лет проходят процедуру 

игровой тональной аудиометрии, то есть ребенок выпол-

няет действие, например собирает пирамидку в ответ 

на подаваемый в ухо через головной наушник тональный 

сигнал. При этом возможно получить график слуха (аудио-

грамму). Детям после 5 лет можно проводить классиче-

скую тональную пороговую аудиометрию без использова-

ния игровых методик. Полученные графики слуха в случае 

поражения органа Корти показывают повышение поро-

гов восприятия воздушно-проведенных звуков, пода-

ваемых через головной телефон, и повышение порогов 

восприятия звуков, подаваемых через костный телефон, 

что отражено на представленной аудиограмме (рис. 1).
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Детям школьного возраста уже можно выполнить 

весь арсенал субъективных тестов: акуметрию с про-

ведением камертональных проб, тональную пороговую 

и речевую аудиометрию, надпороговые тесты и другие.

При СНТ звучание камертонов укорочено, опыты 

Ринне и Федериче положительные, а в пробе Вебера 

имеется латерализация звука в лучше слышащее ухо. 

При СНТ средней и глубокой степени порог 100% раз-

борчивости речи по данным речевой аудиометрии 

не достигается. К объективным методам относят импе-

дансометрию, регистрацию отоакустической эмис-

сии (ОАЭ) и слуховых вызванных потенциалов [40].

Импедансометрия включает в себя два теста: тимпа-

нометрию и рефлексометрию [42, 45]. Метод отражает 

состояние среднего уха, давление в барабанной поло-

сти и уровень подвижности (податливости) перепонки 

и рычажной системы слуховых косточек. При СНТ у детей 

регистрируется классическая тимпанограмма «А», харак-

терная для здорового среднего уха (рис. 2).

Рефлексометрия позволяет определить пороги акус-

тического рефлекса мышц среднего уха. Для детей млад-

ше 6 мес рекомендуется применять высокочас тотную 

тимпанометрию с частотой зондирующего тона 1 кГц. 

Задер жанная вызванная отоакустическая эмиссия 

(ЗВОАЭ) и на частоте продукта искажения (DP-грамма) 

помогают оценить функцию наружных волосковых кле-

ток органа Корти (рис. 3, 4). В России метод регистрации 

ОАЭ применяется как скрининговый тест в родильных 

домах [46–49].

Если снижение слуха у ребенка превышает 30 дБ, 

то ЗВОАЭ перестает регистрироваться. При снижении 

слуха более 50–60 дБ исчезает и другой вид эмиссии — 

отоакустическая эмиссия на частоте продукта искаже-

ния [15, 41, 43].

Основным методом объективной аудиометрии явля-

ется регистрация коротколатентных слуховых вызванных 

потенциалов (КСВП) ствола мозга [43, 50–56]. Для этого 

используют специальное оборудование, которое позво-

ляет записать КСВП (auditory brainstem responses; ABR) 

(рис. 5–8).

При исследовании используются широкополосные 

щелчки (см. рис. 5–7), тональные посылки или частотно-

специфические chirp-стимулы.

При регистрации стаци онарных слуховых потенциа-

лов на постоянно модулированный тон (auditory steady-

Рис. 1. Аудиограмма ребенка с СНТ II степени

Fig. 1. Audiogram of a child with grade II SNHL

Примечание. Красная линия — воздушная проводимость правого уха; синяя линия — воздушная проводимость левого уха; 

зеленая линия — костная проводимость.

Note. Red line — right ear air-conduction; blue line — left ear air-conduction; green line — bone-conduction.

Рис. 2. Импедансометрия ребенка с СНТ I степени

Fig. 2. Impedance measurement of a child with grade I SNHL

Примечание. Красная линия — тимпанограмма правого уха, 

тип «А»; синяя линия — тимпанограмма левого уха, тип «А»; 

рефлексы зарегистрированы; в случае СНТ III степени и более 

рефлексы перестают регистрироваться.

Note. Red line — right ear tympanogram, type «A»; blue line — left 

ear tympanogram, type «A»; reflexes are registered; no reflexes 

can be registered in case of grade III SNHL or higher.
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state response; ASSR) (см. рис. 8) оценивают частотную 

аудиограмму для каждого уха отдельно (см. рис. 8). 

Тест ASSR позволяет проводить стимуляцию очень 

громкими стимулами (120 дБ порога слуха), в отличие 

от КСВП, где максимальная интенсивность составля-

ет до 103 дБ нормального порога слуха. Для точно-

го определения порогов слуха у детей любого возрас-

та необходимо использовать перекрестный контроль 

с применением как объективных, так и субъективных 

тестов [57–59].

Для детей с СНТ важно проводить диагностику раз-

вития речи, артикуляционного аппарата, когнитив-

ных и психических функций. Таким детям необходимы 

консультации и наблюдение сурдопедагога, логопеда, 

дефектолога, психолога, невролога и, при необходимо-

сти, отоневролога.

ЛЕЧЕНИЕ
Детям с острой и внезапной СНТ необходимы госпи-

тализация по экстренным показаниям и комплекс-

ная интенсивная терапия с целью наиболее макси-

мального восстановления слуха — «терапия спасения». 

Согласно клиническим рекомендациям Минздрава 

России, терапию проводят в стационаре неврологи-

ческого или оториноларингологического отделения, 

препараты вводят внутривенно или внутримышечно. 

Глюкокортикостероиды назначают независимо от этио-

логии острой СНТ, лечение должно быть начато как мож-

но раньше в период обратимых изменений нервной 

ткани органа Корти.

Эффективность лечения острой СНТ путем транстим-

панального введения глюкокортикостероидов отличается 

от таковой при системном введении кортикостероидов 

Рис. 3. Результат регистрации задержанной вызванной отоакустической эмиссии (ЗВОАЭ) ребенка с СНТ III степени

Fig. 3. The result of transiently evoked otoacoustic emissions (TEOAE) registration in a child with grade III SNHL

Примечание. Задержанная вызванная отоакустическая эмиссия не регистрируется с обеих сторон, тест не пройден.

Note. Delayed transiently evoked otoacoustic emission is not registered on both sides, test failed.

Рис. 4. Результат регистрации отоакустической эмиссии на частоте продукта искажения

Fig. 4. The result of distortion product otoacoustic emission registration

Примечание. Отоакустическая эмиссия на частоте продукта искажения не регистрируется с обеих сторон, тест не пройден.

Note. Distortion product otoacoustic emission is not registered on both sides, test failed.
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Рис. 7. Результат регистрации коротколатентных слуховых вызванных потенциалов (КСВП) у ребенка с двусторонней 

сенсоневральной глухотой

Fig. 7. The result of short-latency auditory evoked potentials (SLAEP) registration in a child with bilateral sensorineural deafness

Примечание. Красный цвет — правое ухо; синий цвет — левое ухо.

Note. Red — right ear; blue — left ear.

Рис. 5. Результат регистрации коротколатентных слуховых вызванных потенциалов (КСВП) у ребенка с нормальным слухом

Fig. 5. The result of short-latency auditory evoked potentials (SLAEP) registration in a child with normal hearing

Примечание. Красный цвет — правое ухо; синий цвет — левое ухо.

Note. Red — right ear; blue — left ear.

Рис. 6. Результат регистрации коротколатентных слуховых вызванных потенциалов (КСВП) у ребенка с СНТ II степени

Fig. 6. The result of short-latency auditory evoked potentials (SLAEP) registration in a child with grade II SNHL

Примечание. Красный цвет — правое ухо; синий цвет — левое ухо.

Note. Red — right ear; blue — left ear.
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и стандартной терапии ранним началом действия, более 

длительным терапевтическим эффектом и низкой дози-

ровкой вводимого препарата [60]. Интратимпанальное 

введение глюкокортикостероидов может быть альтерна-

тивой для тех пациентов, у которых имеются противопока-

зания к системной стероидной терапии или же нет от нее 

эффекта. Возможно применение интратимпанального 

введения препарата у детей с сахарным диабетом [61].

В качестве метода воздействия на транспорт кисло-

рода и гемодинамику улитки, уменьшающего гипоксию, 

отек и потенцирующего коррекцию ишемии, возмож-

но применение гипербарической кислородной терапии 

(гипербарической оксигенации).

В процессе терапии острой СНТ у детей целесообраз-

но использовать препараты, которые положительно вли-

яют на микроциркуляцию и реологические характеристи-

ки крови, а также антиоксидантные и антигипоксантные 

средства [23, 61].

При составлении плана лечения любой формы СНТ 

важно включить в него медикаменты, способствующие 

активизации обменных процессов и регенерации нейро-

эпителия, а также препятствующие прогрессированию 

нейропатии. Для достижения этих целей часто прибегают 

к применению витаминов группы B, положительно заре-

комендовавших себя в комплексной терапии заболева-

ний периферической нервной системы [12]. При стойкой 

хронической СНТ необходимо проводить лечение соче-

танных заболеваний и постоянное мониторирование 

порогов слуха ребенка. Детям с хронической СНТ требу-

ется консультация педиатра, офтальмолога, невролога, 

кардиолога, нефролога, генетика, медицинского психо-

лога, по показаниям — психиатра [14].

В соответствии с официальными клиническими ре -

комендациями, разработанными профессиональным 

сообществом и одобренными Минздравом России, кон-

сервативные методы лечения хронической стойкой СНТ 

у детей не находят одобрения. Вместо этого внимание 

акцентируется на необходимости терапии сопутствую-

щих заболеваний под наблюдением соответствующих 

медицинских специалистов [14].

Для оптимизации слуха у детей, страдающих хро-

нической СНТ, и стимуляции их слухоречевого разви-

тия рекомендуется применение слухопротезирования. 

Это подразумевает использование современных циф-

ровых СА [14].

Для детей, страдающих хронической СНТ, рекомен-

дуют использовать СА, если среднее значение порогов 

слуха на частотах 500, 1000, 2000 и 4000 Гц при воз-

душной проводимости на лучшем ухе достигает 31 дБ 

и выше [14]. При выборе СА для ребенка с СНТ пред-

почтение отдается заушным моделям. Если тугоухость 

затронула оба уха, то использование СА с обеих сторон, 

известное как бинауральное слухопротезирование, 

показывает заметные преимущества. Внутриушные СА, 

в свою очередь, могут быть использованы после дости-

жения совершеннолетия. Существуют определенные 

противопоказания к использованию СА. К ним отно-

сятся острая СНТ, требующая лечения, гнойно-воспали-

тельные заболевания уха в стадии обострения и голо-

вокружение [14].

Слухопротезирование врожденной тугоухости 

до 3 мес жизни ребенка способствует наилучшему раз-

витию его слухоречевых способностей. В современных 

СА имеются специальные детские функции (детские 

формулы настройки, блокировка батарейного отсека, 

световая индикация работы устройства, цветные кор-

пуса и др.).

ХИРУРГИЧЕСКАЯ ПОМОЩЬ
На сегодняшний день КИ — это наиболее эффектив-

ный способ помочь детям, страдающим СНТ IV степени 

и глухотой. Решение о необходимости проведения КИ 

принимается после того, как будет установлено, что слу-

хопротезирование с использованием СА бинаурально 

в течение 3–6 мес не принесло ожидаемого эффекта, 

и при этом ребенок нуждается в улучшении его слуховой 

функции, а семья ребенка проявляет мотивацию к даль-

нейшему лечению и реабилитации.

Некоторые дети могут быть направлены на КИ без 

предварительного слухопротезирования. Это касается 

пациентов с двусторонней СНТ IV степени или глухотой, 

у которых диагностирована наследственная тугоухость 

с мутацией в гене GJB2 или других генах, а также тех, кто 

перенес менингит или менингоэнцефалит [14].

КИ представляет собой хирургическую процедуру, 

в ходе которой во внутреннее ухо (улитку) вживляются 

электроды. Они позволяют восстановить слух за счет 

прямой электрической стимуляции волокон слухового 

нерва. Современные кохлеарные импланты — это высо-

котехнологичные устройства, которые прошли долгий 

путь развития от простых систем прямой электрической 

стимуляции до сложных аппаратов, возвращающих слух 

многим взрослым и детям [54].

Система кохлеарного импланта включает в себя 

следующие части: наружная часть (речевой процессор) 

(рис. 9) и внутренняя (собственно кохлеарный имплант).

Преимущество использования кохлеарных имплан-

тов при глубокой степени тугоухости и глухоте по сравне-

нию с использованием СА показано в многочисленных 

международных исследованиях [54].

Показания к КИ у детей. КИ для детей рекомендуется 

в соответствии с обновленными клиническими прото-

колами Минздрава России (КР 2024) при следующих 

условиях:

 • при обнаружении у ребенка хронической двусторон-

ней СНТ IV степени или глухоты, когда средние пороги 

слуха составляют 80 дБ и выше в диапазоне частот 

Рис. 8. Результат регистрации стационарных слуховых 

вызванных потенциалов (мульти-ASSR) ребенка 

с СНТ IV степени справа и III степени слева

Fig. 8. Result of auditory steady-state response (multi-ASSR) 

registration in a child with grade IV SNHL on the right and 

grade III SNHL on the left

Примечание. Красный цвет — правое ухо; синий цвет — левое 

ухо; 1 — пороги chirp-ASSR-теста; 2 — пороги слуха ребенка 

с учетом поправочного коэффициента.

Note. Red — right ear; blue — left ear; 1 — chirp-ASSR test 

thresholds; 2 — hearing thresholds in the child considering 

the correction factor.
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от 500 до 4000 Гц. Это устанавливается на основа-

нии всестороннего аудиологического обследования, 

включая результаты объективных тестов;

 • если при использовании бинауральных СА, подобран-

ных с учетом индивидуальных особенностей, пороги 

слухового восприятия в свободном звуковом поле 

превышают 40 дБ на частотах от 500 до 4000 Гц;

 • в случае отсутствия значительного улучшения вос-

приятия речи при использовании оптимально подо-

бранных СА, особенно при высокой степени двусто-

ронней тугоухости;

 • при выявлении хронической двусторонней СНТ 

по типу аудиторной нейропатии любой степени, если 

применение СА не приносит ожидаемого эффекта;

 • решение принимается на основании заключения сур-

допедагогической комиссии медицинского центра, 

специализирующегося на хирургическом лечении 

подобных состояний.

Противопоказания. В соответствии с официальны-

ми клиническими рекомендациями Минздрава России, 

существуют определенные условия, при которых прове-

дение КИ у детей категорически не рекомендуется.

К таким условиям относятся:

 • полное отсутствие структур внутреннего уха, харак-

терное для аномалии Michel;

 • полная облитерация улитки;

 • наличие серьезных соматических, нервных или пси-

хических заболеваний, которые могут помешать про-

ведению операции под общим наркозом, установке 

кохлеарного импланта и последующей слухоречевой 

реабилитации [14].

Исследования A.D. Warner-Czyz и соавт. (2022) пока-

зали, что использовать кохлеарные импланты у детей 

возможно, если ребенок соответствует критерию 

50/>70, где 50 — это процент определения слов (раз-

борчивости слов), а 70 — порог слуха, то есть врач 

должен рассматривать ребенка как кандидата на КИ, 

если процент разборчивости слов речи менее 50%, 

а тональные пороги слуха без СА — более 70 дБ, и име-

ются плохие результаты от использования СА, а также 

плохой прогресс в слухоречевом развитии ребенка 

[54, 62–64].

Внутренняя часть кохлеарного импланта устанав-

ливается хирургом во время операции. A. Das и соавт. 

в 2024 г. сделали вывод, что использование микро-

скопа является предпочтительным для проведения КИ, 

но в случаях с затрудненной визуализацией эндоскоп 

может быть дополнением к микроскопу для лучшего 

обзора, что увеличивает шансы на качественную уста-

новку импланта в нишу круглого окна и способствует 

сохранению слуха [65].

S.K. Swain в 2022 г. провел обзор статей за 20-лет-

ний период, в которых указывалось на наличие вести-

булярной дисфункции у пользователей кохлеарных 

имплантов. Автор сделал вывод, что введение элек-

трода в улитку может привести к морфологическим 

и функциональным изменениям во внутреннем ухе, 

что способно вызывать головокружение. В связи с этим 

является важным проведение исследования вестибу-

лярной функции ребенка после КИ. Автор предполагает, 

что нарушение работы периферических вестибуляр-

ных рецепторов приводит к головокружению только 

при недостаточности центральных компенсаторных 

механизмов [66].

Наружный компонент — речевой процессор (РП) — 

подключается обычно через 3–4 нед после операции 

[54, 62, 67]. Некоторые клиники первое подключение 

РП проводят на 2–3-й день после операции. РП пере-

дает сигнал через кожу внутреннему компоненту систе-

мы — кохлеарному импланту. РП разных производи-

телей отличаются и бывают карманными, заушными 

или внеушными [54]. При определении показаний к КИ 

важными факторами являются наличие серьезной под-

держки со стороны родителей ребенка с готовностью 

к послеоперационному реабилитационному перио-

ду, понимание родителями необходимости коррекции 

параметров РП, то есть проведения периодических 

настроек РП, необходимости постоянных занятий с сур-

допедагогами, логопедами, дефектологами в послеопе-

рационный период.

Для качественной коррекции параметров настрой-

ки РП кохлеарных имплантов применяются различные 

методы, в результате которых определяют пороги ком-

фортного и порогового уровней стимуляции слухового 

нерва, конфигурацию настроечных карт, уровни диском-

форта и другие параметры [54, 68].

Существует два основных метода настройки РП: 

субъективный, или психоакустический, и объективный, 

или электрофизиологический, основанный на регистра-

ции электрофизиологических ответов нерва [54, 69]. 

Субъективные методы различны, наиболее часто при-

меняют оценку реакции пациента во время настроеч-

ной сессии на различные звуки речевого и неречевого 

спектра, а также тестирование живой речью, в свобод-

ном поле, анкеты и опросники, тональную пороговую 

и речевую аудиометрию в свободном звуковом поле. 

Рис. 9. Наружная часть (речевой процессор с передатчиком) 

системы кохлеарного импланта на ухе пациента

Источник: Савельев Е.С., 2024.

Fig. 9. External part (speech processor with transmitter) of the 

cochlear implant system on the patient’s ear

Source: Savelyev E.S., 2024.
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Сурдопедагоги играют важную роль при тестировании 

ребенка как во время настройки РП, так и при дина-

мическом наблюдении [69, 70]. Речевая аудиометрия 

в свободном звуковом поле в тишине и шуме являет-

ся простым и эффективным дополнительным методом 

для коррекции параметров стимуляции РП кохлеарного 

импланта [69, 71].

Среди объективных методов, которые могут быть 

использованы в программировании речевых процес-

соров кохлеарного импланта, основным является опре-

деление порога электрически вызванного потенциала 

действия слухового нерва методом телеметрии нервного 

ответа [69, 72].

Электрически вызванный потенциал действия слу -

хового нерва (electrically evoked compound action 

potential; eCAP), или телеметрия нервного ответа слу-

хового нерва, является ответом группы нервных воло-

кон слухового нерва, его регистрация проводится 

с использованием электродов внутри улитки [54, 72, 73]. 

Этот метод является наиболее оптимальным для при-

менения у маленьких детей, так как он является пол-

ностью автоматическим и не требует обратной связи 

с пациентом.

Проведение измерения стапедиального рефлекса 

на электрическую стимуляцию также является объектив-

ной методикой для настройки параметров РП, поскольку 

пороги стапедиального рефлекса можно использовать 

при выборе комфортных порогов слуха [74].

РЕАБИЛИ ТАЦИЯ
Реабилитация детей после установки электродов 

и настройки РП — важнейшая и неотъемлемая часть 

КИ. Необходимо обеспечить ребенку после КИ наличие 

речевой «слышащей среды», постоянных занятий по раз-

витию слуховых навыков и речи с целью усвоения обще-

образовательных программ, соответствующих его воз-

расту. Доказано, что дети, прооперированные в возрасте 

до 2 лет, могут развивать речевые навыки как у здоро-

вых слышащих детей [75].

H.M. Farag и соавт. в 2024 г. провели анализ рече-

вых навыков у 46 детей от 4 до 5 лет, использующих 

системы кохлеарных имплантов, прооперированных 

в возрасте с 2 до 4,3 года, при помощи шкалы APPLE 

TOOL (A Profcient Preschooler Language Evaluation), кото-

рая предназначена для оценки речи у детей от 3 до 5 лет. 

Авторы сделали вывод, что дети, с которыми проводи-

лись постоянные лингвистические занятия более 2 лет, 

демонстрировали более высокие показатели, чем дети, 

занимающиеся менее 1 года [76].

N.A.M. Mosaed и соавт. опубликовали данные о том, 

что двумя наиболее важными факторами, влияющими 

на результат КИ, являются возраст на момент имплан-

тации и длительность слухового опыта. Другие факторы 

были важны, но не оказывали существенного влияния 

на результаты восприятия речи [77].

Интересны данные, которые представили A. Ramadhanti 

и соавт. [78]. Они провели онлайн-опрос 157 специалис-

тов Индонезии в области оториноларингологии на пред-

мет кохлеарных имплантов (знание о кохлеарных имплан-

тах, отношение к ним и готовность специалистов ЛОР 

изучать и участвовать в жизни пациентов с кохлеарными 

имплантами). По результатам опроса авторы выяснили, 

что лишь 41% специалистов в области оториноларин-

гологии имели хорошие знания о кохлеарных имплан-

тах, а 43% — средний уровень знаний. Удивительным 

был факт, что 62% специалистов продемонстрировали 

негативное отношение к ним, однако 99% выразили 

хорошую готовность к дальнейшему изучению данно-

го вопроса [78]. В связи с низкой осведомленностью 

врачей по вопросам кохлеарных имплантов важными 

являются знания оториноларингологов, не работающих 

с такими системами, и педиатров о тактике диагностики 

и показаниях к направлению детей для оказания дан-

ного вида высокотехнологичной помощи. Также важны 

вопросы правильного ведения детей, которые перенесли 

 операцию КИ.

Ниже приводятся основные сведения, о которых 

не обходимо помнить педиатру при взаимодействии 

с пользователями систем кохлеарных имплантов.

При наличии у ребенка системы кохлеарного имплан-

та необходимо помнить:

1)  ребенку рекомендовано избегать травматичных ви -

дов спорта, избегать статического электричества, 

которые могут привести к выходу кохлеарного 

импланта из строя;

2)  запрещено использовать электрические и электро-

хирургические устройства в зоне головы и шеи, так 

как это может привести к повреждению внутреннего 

компонента импланта;

3)  важно скрупулезно придерживаться указаний, предо-

ставленных производителем кохлеарного импланта;

4)  при назначении физиотерапевтических процедур 

ребенку с кохлеарным имплантом следует неукосни-

тельно следовать рекомендациям производителя;

5)  применение электрошоковой или электроконвуль-

сивной терапии в области головы и шеи категориче-

ски запрещено, поскольку такие методы могут нане-

сти серьезный вред импланту;

6)  в области расположения импланта строго не реко-

мендуется проводить нейростимуляцию, ультразвуко-

вую терапию, диатермию, ионофорез и любые другие 

медицинские или косметические процедуры, которые 

могут индуцировать ток. Это может привести к неже-

лательным электрическим воздействиям на электро-

ды импланта и, как следствие, к его повреждению;

7)  различные медицинские процедуры (магнитно-резо-

нансная томография, физиотерапевтические проце-

дуры и др.) могут вызвать повреждение кохлеарного 

импланта, в связи с этим необходимо четко следо-

вать инструкции производителя, которая подробно 

описывает все особенности воздействия на систему 

различных медицинских процедур;

8)  в случае возникновения вопросов необходимо обра-

щение в клинику, где была проведена операция, 

а также в официальное представительство компа-

нии-производителя кохлеарного импланта [79].

ВКЛАД АВТОРОВ
В.И. Попадюк — концепция и дизайн исследования, 

редактирование.

Е.С. Савельев — сбор и обработка материала, напи-

сание текста.

Е.Е. Савельева — концепция и дизайн исследования, 

написание текста, редактирование.

AUTHORS’ CONTRIBUTION
Valentin I. Popadyuk — study concept and design, 

manuscript editing.

Evgenii S. Savel’ev — data collection and processing, 

manuscript writing.

Elena E. Savel’eva — study concept and design, 

manuscript writing, manuscript editing.

ИСТОЧНИК ФИНАНСИРОВАНИЯ
Отсутствует.

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   427 01.10.2025   14:58:28



О
Б

З
О

Р
 Л

И
Т

Е
Р

А
Т

У
Р

Ы
 

R
E

V
IE

W

428

FINANCING SOURCE
Not specified.

РАСКРЫТИЕ ИНТЕРЕСОВ
Авторы статьи подтвердили отсутствие конфликта 

интересов, о котором необходимо сообщить.

DISCLOSURE OF INTEREST
Not declared.

ORCID
В.И. Попадюк

https://orcid.org/0000-0003-3309-4683

Е.С. Савельев

https://orcid.org/0000-0002-1388-5675

Е.Е. Савельева

https://orcid.org/0000-0002-2009-8469

C. 37–42. — doi: https://doi.org/10.17116/otorino201883437 

[Chibisova SS, Markova TG, Alekseeva NN, et al. Epidemiology 

of hearing loss in children of the first year of life. Vestnik 

otorinolaringologii = Russian Bulletin of Otorhinolaryngology. 

2018;83(4):37–42. (In Russ). doi: https://doi.org/10.17116/

otorino201883437]

11. Бобошко М.Ю., Савенко И.В., Гарбарук Е.С. и др. Практическая 

сурдология. — СПб.: Диалог; 2021. — 420 с. [Boboshko MYu, 

Savenko IV, Garbaruk ES, et al. Prakticheskaya surdologiya. 

St. Petersburg: Dialog; 2021. 420 p. (In Russ).]

12. Таварткиладзе Г.А., Загорянская М.Е., Румянцева М.Г. 

Методики эпидемиологического исследования нарушений 

слуха: методические рекомендации. — М.; 2006. — 27 с. 

[Tavartkiladze GA, Zagoryanskaya ME, Rumyantseva MG. 

Metodiki epidemiologicheskogo issledovaniya narushenii slukha: 

Methodological recommendations. Moscow; 2006. 27 p. 

(In Russ).]

13. Fortnum HM, Summerfield AQ, Marshall DH, et al. Prevalence of 

permanent childhood hearing impairment in the United Kingdom and 

implications for universal neonatal hearing screening: questionnaire 

based ascertainment study. BMJ. 2001;323(7312):536–540. 

doi: https://doi.org/10.1136/bmj.323.7312.536

14.  Нейросенсорная тугоухость у детей: клинические реко-

мендации / Союз педиатров России; Национальная медицин-

ская ассоциация оториноларингологов. — Минздрав России; 

2024. — 65 с. [Neirosensornaya tugoukhost’ u detei: Clinical 

guidelines. Union of Pediatricians of Russia; National Medical 

Association of Otolaryngologists. Ministry of Health of Russia; 

2024. 65 p. (In Russ).]

15. Watkin P, Baldwin M. The longitudinal follow up of a universal 

neonatal hearing screen: the implications for confirming deafness in 

childhood. Int J Audiol. 2012;51(7):519–528. doi: https://doi.org/

10.3109/14992027.2012.673237

16. Деев И.А., Кобякова О.С., Стародубов В.И. и др. Общая забо-

леваемость детского населения России (0–14 лет) в 2023 году: 

статистические материалы. — М.: ФГБУ «ЦНИИОИЗ» Минздрава 

России; 2023. — C. 156. [Deev IA, Kobyakova OS, Starodubov VI, 

et al. Obshchaya zabolevaemost’ detskogo naseleniya Rossii 

(0–14 let) v 2023 godu: Statistical materials. Moscow: Central 

Research Institute of Public Health of the Russian Ministry of 

Health; 2023. 156 p. (In Russ).]

17. Маркова Т.Г. Наследственные нарушения слуха // 

Оториноларингология: национальное руководство / под ред. 

В.Т. Пальчуна. — 2-е изд. — М.: ГЭОТАР-Медиа; 2016. — 

С. 723–732 [Markova TG. Nasledstvennye narusheniya slukha. 

In: Otorinolaringologiya: National guidelines. Palchun VT, 

ed. 2nd edn. Moscow: GEOTAR-Media; 2016. pp. 723–732. 

(In Russ).]

18. Туфатулин Г.Ш., Королева И.В. Организация сурдологиче-

ской помощи детям. — СПб.: Изд-во СЗГМУ им. И.И. Мечникова; 

2021. — 188 c. [Tufatulin GSh., Koroleva IV. Organizatsiya 

surdologicheskoi pomoshchi detyam. St. Petersburg: Publishing 

house of NWSMU named after I.I. Mechnikov; 2021. 188 p. 

(In Russ).]

19.  Болезни уха, горла, носа в детском возрасте: национальное 

руководство / под ред. М.Р. Богомильского. — М.: ГЭОТАР-Медиа; 

2021. — 1010 с. [Bolezni ukha, gorla, nosa v detskom vozraste: 

National guidelines. Bogomilsky MR, ed. Moscow: GEOTAR-Media; 

2021. 1010 p. (In Russ).]

1. Таварткиладзе Г.А. Нарушения слуха и глухота — глобаль-

ная проблема современного здравоохранения // Альманах 

Института коррекционной педагогики. — 2021. — № 45. — 

С. 1–8. [Tavarkiladze G.A. Hearing loss and deafness — global 

problem of the modern health care. Almanac of the Institute of 

Special Education. 2021;(45):1–8. (In Russ).]

2. Глухота и потеря слуха. 26 февраля 2025 // Всемирная 

организация здравоохранения: официальный сайт. [Deafness 

and hearing loss. 26 February 2025. In: World Health Organization: 

Official website. (In Russ).] Доступно по: https://www.who.int/

ru/news-room/fact-sheets/detail/deafness-and-hearing-loss. 

Ссылка активна на 31 июля 2025.

3. Harrison Bush AL, Lister JJ, Lin FR, et al. Peripheral hearing 

and cognition: evidence from the Staying Keen in Later Life 

(SKILL) study. Ear Hear. 2015;36(4):395–407. doi: https://doi.

org/10.1097/AUD.0000000000000142

4. O’Donoghue GM, Pisoni D. Auditory and linguistic outcomes 

in pediatric cochlear implantation. In: Cochlear implants. 

Waltzman SB, Roland JT, Jr., eds. 3rd edn. New York: Thieme; 2014. 

pp.158–165.

5. Brody JE. Hearing loss costs far more than the ability to 

hear. September 28, 2015. In: The New York Times: Website. 

Available online: https://archive.nytimes.com/well.blogs.nytimes.

com/2015/09/28/hearing-loss-costs-far-more-than-ability-to-

hear/?_r=0. Accessed on August 1, 2025.

6. Пашков А.В., Намазова-Баранова Л.С., Вишнёва Е.А. и др. 

Влияние тугоухости на образовательный процесс у детей и под-

ростков // Вопросы современной педиатрии. — 2020. — 

Т. 19. — № 4. — С. 272–278. — doi: https://doi.org/10.15690/

vsp.v19i4.2134 [Pashkov AV, Namazova-Baranova LS, Vishneva EA, 

et al. Hearing Loss Effect on the Educational Process in Children and 

Adolescents. Voprosy sovremennoi pediatrii — Current Pediatrics. 

2020;19(4):272–278. (In Russ). doi: https://doi.org/10.15690/

vsp.v19i4.2134]

7. Дайхес Н.А., Мачалов А.С., Балакина А.В. и др. Аудио-

логические особенности ведения пациентов, перенесших хирур-

гические вмешательства на структурах среднего уха, во время 

использования системы кохлеарной имплантации // Российская 

оториноларингология. — 2022. —21. — № 4. — C. 103–112. — 

doi: https://doi.org/10.18692/1810-4800-2022-4-103-112 

[Daikhes NA, Machalov AS, Balakina AV, et al. Audiological features of 

the management of patients who underwent surgical interventions 

on the structures of the middle ear during the use of the cochlear 

implantation system. Rossiiskaya otorinolaringologiya = Russian 

Otorhinolaryngology. 2022;21(4):103–112. (In Russ). doi: https://

doi.org/10.18692/1810-4800-2022-4-103-112]

8. Королева И.В., Кузовков В.Е. Кохлеарная имплантация — 

высокотехнологичный метод восстановления слуха у глухих 

детей // Consilium Medicum. Педиатрия. — 2015. — № 2. — 

С. 46–50. [Koroleva IV, Kuzovkov VE. Cochlear Implantation — 

a High-Tech Method of Hearing Restoration in Deaf Children. 

Consilium Medicum. Pediatrics (Suppl.). 2015;(2):46–50. 

(In Russ).]

9. Альтман Я.А. Руководство по аудиологии. — М.: ДМК-Пресс; 

2003. — 359 с. [Altman YaA. Rukovodstvo po audiologii. Moscow: 

DMK-Press; 2003. 359 p. (In Russ).]

10. Чибисова С.С., Маркова Т.Г., Алексеева Н.Н. и др. Эпи-

демиология нарушений слуха среди детей 1-го года жизни // 

Вестник оториноларингологии. — 2018. — Т. 83. — № 4. — 

СПИСОК ЛИТЕРАТУРЫ / REFERENCES

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   428 01.10.2025   14:58:28



429

П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

Ч
Е

С
К

А
Я

 Ф
А

Р
М

А
К

О
Л

О
Г

И
Я

 /
 2

0
2

5
 /

 Т
О

М
 2

2
 /

 №
 4

P
E

D
IA

T
R

IC
 P

H
A

R
M

A
C

O
L

O
G

Y
. 

2
0

2
5

;2
2

(4
)

[Markova TG, Geptner EN, Lalayants MR, et al. The clinical definition 

and etiology of Pendred syndrome (a review of the literature and 

clinical observations). Vestnik otorinolaringologii = Russian Bulletin 

of Otorhinolaryngology. 2016;(6):25–31. (In Russ). doi: https://doi.

org/10.17116/otorino201681625-31]

32. Tsukamoto K, Suzuki H, Harada D, et al. Distribution and 

frequencies of PDS (SLC26A4) mutations in Pendred syndrome 

and nonsyndromic hearing loss associated with enlarged vestibular 

aqueduct: a unique spectrum of mutations in Japanese. Eur 

J Hum Genet. 2003;11(12):916–922. doi: https://doi.

org/10.1038/sj.ejhg.5201073

33. Brophy PD, Alasti F, Darbro BW, et al. Genome-wide copy 

number variation analysis of a Branchio-oto-renal syndrome cohort 

identifies a recombination hotspot and implicates new candidate 

genes. Hum Genet. 2013;132(12):1339–1350. doi: https://doi.

org/10.1007/s00439-013-1338-8

34. Goderis J, De Leenheer E, Smets K, et al. Hearing loss 

and congenital CMV infection: a systematic review. Pediatrics. 

2014;134(5):972–982. doi: https://doi.org/10.1542/peds.

2014-1173

35. Andrade GM, Resende LM, Goulart EM, et al. Hearing loss 

in congenital toxoplasmosis detected by newborn screening. 

Braz J Otorhinolaryngol. 2008;74(1):21–28. doi: https://doi.

org/10.1016/s1808-8694(15)30746-1

36. Westerberg BD, Atashband S, Kozak FK. A systematic review of 

the incidence of sensorineural hearing loss in neonates exposed 

to herpes simplex virus (HSV). Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 

2008;72(7):931–937. doi: https://doi.org/10.1016/j.ijporl.

2008.03.001

37.  Абдулкеримов Х.Т., Карташова К.И., Абдулкеримов З.Х. 

и др. Воздействие повышенного уровня акустической нагрузки 

на функциональное состояние слухового анализатора молодых 

людей при использовании аудиоплееров. Направления раз-

вития предупреждающих и корректирующих мероприятий // 

Современная медицина. — 2019. — № 3. — С. 115–117. 

[Abdulkerimov KhT, Kartashova KI, Abdulkerimov ZKh, 

et al. The impact of an increased level of acoustic load on 

the functional state of the auditory analyzer of young people 

using audio players. Directions of development of preventive 

and corrective measures. Modern Medicine. 2019;(3):115–117. 

(In Russ).]

38.  Кириченко И.М. Комплексная диагностика кохлеовестибу-

лярных синдромов у больных рассеянным склерозом и вертеб-

ро-базилярной недостаточностью: дис. … докт. мед. наук. — 

М.; 2012. — 270 с. [Kirichenko IM. Kompleksnaya diagnostika 

kokhleovestibulyarnykh sindromov u bol’nykh rasseyannym 

sklerozom i vertebro-bazilyarnoi nedostatochnost’yu. [dissertation]. 

Moscow; 2012. 270 p. (In Russ).]

39. Савельева Е.Е. Нейросенсорная тугоухость // Болезни 

уха, горла, носа в детском возрасте: национальное руковод-

ство / под ред. М.Р Богомильский. — ГЭОТАР-Медиа; 2021. — 

С. 665–684. [ Savel’eva EE. Neirosensornaya tugoukhost’. In: 

Bolezni ukha, gorla, nosa v detskom vozraste: National guidelines. 

Bogomilsky MR, ed. Moscow: GEOTAR-Media; 2021. pp. 665–684. 

(In Russ).]

40. Крюков А.И., Кунельская Н.Л., Кулагина М.И. Возрастные 

особенности исследования слуха у детей // РМЖ. — 2011. — 

Т. 19. — № 6. — С. 386–389. [Kryukov AI, Kunelskaya NL, 

Kulagina MI. Vozrastnye osobennosti issledovaniya slukha u detei. 

RMJ. 2011;19(6):386–389. (In Russ).]

41.  Guidelines for the early audiological assessment and 

management of babies referred from the newborn hearing screening 

programme. Brennan S, ed. BSA; 2021. 55 p. Available online: 

https://www.thebsa.org.uk/wp-content/uploads/2022/10/

O D 1 0 4 - 9 8 - B S A - P r a c t i c e - G u i d a n c e - E a r l y - A s s e s s m e n t -

Management.pdf. Accessed on August 01, 2025.

42. Таварткиладзе Г.А. Руководство по клинической аудио-

логии. — М.: Медицина; 2013. — 674 с. [Tavartkiladze G.A. 

Rukovodstvo po klinicheskoi audiologii. Moscow: Medicine; 2013. 

674 p. (In Russ).]

43. Year 2007 position statement: Principles and guidelines for 

early hearing detection and intervention programs. Pediatrics. 

20.  Пашков А.В., Савельева Е.Е., Полунина Т.А. и др. Объективные 

методы диагностики нарушения слуха у детей первых лет жиз-

ни // Педиатрическая фармакология. — 2014. — Т. 11. — 

№ 2. — С. 82–85. — doi: https://doi.org/10.15690/pf.v11i2.963 

[Pashkov AV, Savelyeva EE, Polunina TA, et al. Objective methods 

of diagnosing hearing impairment in children of the first years of 

life. Pediatricheskaya farmakologiya — Pediatric pharmacology. 

2014;11(2):82–85. (In Russ). doi: https://doi.org/10.15690/

pf.v11i2.963]

21.  Константинова Н.П. Ототоксичность лекарственных 

средств // РМЖ. — 2001. — № 16 — С. 715. [Konstantinova N.P. 

Ototoxicity of Medications. RMJ. 2001;(16):715. (In Russ).]

22. Гарбарук Е.С., Калмыкова И.В., Вершинина Е.А. Сенсо-

невральная тугоухость и слуховая нейропатия у недоно-

шенных детей // Российская оториноларингология. — 

2008. — № S1. — С. 228–232. [Garbaruk ES, Kalmykova IV, 

Vershinina EA. Sensonevral’naya tugoukhost’ i slukhovaya 

neiropatiya u nedonoshennykh detei. Rossiiskaya 

otorinolaringologiya = Russian Otorhinolaryngology. 2008;(S1):

228–232. (In Russ).]

23. Бобошко М.Ю., Гарбарук Е.С., Маркова Т.Н. и др. Сенсо-

невральная тугоухость у детей: клинические рекоменда-

ции. — СПб.; 2016. — 29 с. [Boboshko MYu, Garbaruk ES, 

Markova TN, et al. Sensonevral’naya tugoukhost’ u detei: 

Clinical recommendations. St. Petersburg; 2016. 29 p. 

(In Russ).]

24. Akinpelu OV, Waissbluth S, Daniel SJ. Auditory risk 

of hyperbilirubinemia in term newborns: a systematic review. 

Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 2013;77(6):898–905. doi: https://

doi.org/10.1016/j.ijporl.2013.03.029

25. Borkoski-Barreiro SA, Falcon-González JC, Liminana-Canal JM, 

Ramos-Macias A. Evaluation of very low birth weight (� 1,500 g) as 

a risk indicator for sensorineural hearing loss. Acta Otorrinolaringol 

Esp. 2013;64(6):403–408. doi: https://doi.org/10.1016/j.

otorri.2013.05.002

26. Shapiro SM. Bilirubin toxicity in the developing nervous 

system. Pediatr Neurol. 2003;29(5):410–421. doi: https://doi.

org/10.1016/j.pediatrneurol.2003.09.011

27. Рахманова И.В., Дьяконова И.Н., Ишанова Ю.С. Слуховая 

функция недоношенных детей первого года жизни в зави-

симости от сроков гестации по данным регистрации ото-

акустической эмиссии // Вестник оториноларингологии. — 

2011. — № 6. — С. 20–23. [Rakhmanova IV, Dyakonova IN, 

Ishanova YuS. The hearing function in prematurely born children 

during the first year of life depending on the duration of gestation 

estimated by the otoacoustic technique. Vestnik otorinolaringologii = 

Russian Bulletin of Otorhinolaryngology. 2011;(6):20–23. 

(In Russ).]

28. Савенко И.В., Бобошко М.Ю. Слуховая функция у детей, 

родившихся недоношенными // Вестник оториноларинголо-

гии. — 2015. — Т. 80. — № 6. — С. 71–76. [Savenko IV, 

Boboshko MYu. The hearing function in the prematurely infant. 

Vestnik otorinolaringologii = Russian Bulletin of Otorhinolaryngology. 

2015;80(6):71–76. (In Russ).]

29. Таварткиладзе Г.А., Маркова Т.Г., Цыганкова Е.Р. и др. 

Диагностика наследственной патологии в практике вра-

ча-сурдолога: учебно-методическое пособие. — М.: РМАПО; 

2011. — С. 46. [Tavartkiladze GA, Markova TG, Tsygankova ER, 

et al. Diagnostika nasledstvennoi patologii v praktike 

vracha-surdologa: Tutorial guide. Moscow: RMAPO; 2011. 

46 p. (In Russ).]

30. Афанасьева Н.А., Каладзе Н.Н., Досикова Г.В., Рыбалко О.Н. 

Федеральные клинические рекомендации по оказанию 

медицинской помощи детям с синдромом Ваарденбурга. — 

Симферополь; 2017. — 13 с. [Afanas’eva NA, Kaladze NN, 

Dosikova GV, Rybalko ON. Federal’nye klinicheskie rekomendatsii 

po okazaniyu meditsinskoi pomoshchi detyam s sindromom 

Vaardenburga. Simferopol; 2017. 13 p. (In Russ).]

31. Маркова Т.Г., Гептнер Е.Н., Лалаянц М.Р. и др. Синдром 

Пендреда (обзор литературы и клинические наблюдения) // 

Вестник оториноларингологии. — 2016. — № 6. — С. 25–31. — 

doi: https://doi.org/10.17116/otorino201681625-31 

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   429 01.10.2025   14:58:28



О
Б

З
О

Р
 Л

И
Т

Е
Р

А
Т

У
Р

Ы
 

R
E

V
IE

W

430

[Tavarkiladze GA. Klinicheskaya audiologiya: National guidelines: 

In 3 vol. Moscow: GEOTAR-Media; 2024 (In Russ).]

55. Katz J. Handbook of clinical audiology. Philadelphia, PA: 

Williams & Wilkins; 1994. 839 p.

56.  Pediatric Amplification: Clinical practice guidelines. 

American Academy of Audiology; 2013. 60 p. Available online: 

http://audiology-web.s3.amazonaws.com/migrated/Pediatric

AmplificationGuidelines.pdf_539975b3e7e9f1.74471798.pdf. 

Accessed on August 01, 2025.

57. Сапожников Я.М., Богомильский М.Р. Современные методы 

диагностики, лечения и коррекции тугоухости и глухоты у детей. — 

М.: Икар; 2001. — 250 с. [Sapozhnikov YaM, Bogomil’skii MR. 

Sovremennye metody diagnostiki, lecheniya i korrektsii tugoukhosti i 

glukhoty u detei. Moscow: Ikar; 2001. 250 p. (In Russ).]

58. Таварткиладзе Г.А., Гвелисиани Т.Г. Клиническая аудиоло-

гия. — М.; 2003. — 74 с. [Tavartkiladze GA, Gvelisiani TG. 

Klinicheskaya audiologiya. Moscow; 2003. 74 p. (In Russ).]

59.  Guidelines for the audiologic assessment of children from birth 

to 5 years of age. American Speech-Language-Hearing Association; 

2024. Available online: http://www.infanthearing.org/coordinator_

orientation/section2/10_asha_guidelines.pdf. Accessed on 

August 01, 2025.

60. Вишняков В.В., Сорокина М.В. Транстимпанальное введение 

стероидов при лечении острой нейросенсорной туго ухости // 

Вестник оториноларингологии. — 2014. — № 4. — С. 55–58. 

[Vishniakov VV, Sorokina MV. The transtympanic administration 

of steroids for the treatment of acute sensorineural hearing 

impairment. Vestnik otorinolaringologii = Russian Bulletin of 

Otorhinolaryngology. 2014;(4):55–58. (In Russ).]

61. Stachler RJ, Chandrasekhar SS, Archer SM, et al. Clinical 

practice guideline: sudden hearing loss. Otolaryngol 

Head Neck Surg. 2012;146(3):S1–S35. doi: https://doi.

org/10.1177/0194599812436449

62. Jachova Z, Ristovska L. Cochlear implantation in children with 

hearing impairment. Годишен зборник на Филозофскиот факул-

тет = Annuaire de la Faculté de Philosophie. 2022;75:483–496. 

doi: https://doi.org/10.37510/godzbo2275483j

63. Warner-Czyz AD, Roland JT, Jr, Thomas D, et al. American 

Cochlear Implant Alliance Task Force guidelines for determining 

cochlear implant candidacy in children. Ear Hear. 2022;43(2):

268–282. doi: https://doi.org/10.1097/AUD.0000000000001087

64. Wolfe J. Cochlear implants: Audiologic management and 

considerations for implantable hearing devices. San Diego: Plural 

Publishing; 2020. 858 p.

65. Das A, Choudhary A, Hazra S, Sengupta A. Endoscope assisted 

versus microscopic cochlear implantation — a double blinded 

randomized trial. Eur Arch Otorhinolaryngol. 2025. doi: https://doi.

org/10.1007/s00405-025-09290-3

66. Swain SK. Vertigo following cochlear implantation: a review. 

Int J Res Med Sci. 2022;10(2):572–577. doi: https://doi.

org/10.18203/2320-6012.ijrms20220310

67. MedStar Health. Cochlear implants. 2022. Available online: 

https://www. medstarhealth.org/services/cochlear-implants. 

Accessed on August 01, 2025.

68. Banda González RI, Castillo Castillo S, Roque Lee G. 

Parámetros de programación del implante coclear. Bol Med Hosp 

Infant Mex. 2017;74(1):65–69 doi: https://doi.org/10.1016/j.

bmhime.2017.11.016

69. Савельев Е.С., Попадюк В.И., Савельева Е.Е. и др. Кохлеарная 

имплантация — эффективный способ реабилитации детей 

с глубокой степенью потери слуха // Медицинский Совет. — 

2025. — Т. 19. — № 5. — C. 60–66. [Savelev ES, Popadyuk VI, 

Saveleva EE, et al. Cochlear implantation is an effective way to 

rehabilitate children with severe hearing loss. Meditsinskiy Sovet = 

Medical Council. 2025;19(5):60–66. (In Russ). doi: https://doi.

org/10.21518/ms2025-094]

70. Королева И.В., Огородникова Е.А., Левин С.В. и др. 

Исполь зование психоакустических тестов для перцептивной 

оценки настройки процессора кохлеарного импланта у глу-

хих пациентов // Вестник оториноларингологии. — 2021. — 

Т. 86. — № 1. — С. 30–35. — doi: https://doi.org/10.17116/

otorino20218601130 [Koroleva IV, Ogorodnikova EA, Levin SV, 

2007;120(4):898–921. doi: https://doi.org/10.1542/

peds.2007-2333

44.  Visual Reinforcement Audiometry: Recommended Procedure. 

BSA; 2024. 36 p. Available online: https://www.thebsa.org.uk/

wp-content/uploads/2014/10/OD104-37-BSA-RP-Visual-

Reinforcement-Audiometry.pdf. Accessed on August 01, 2025.

45. Таварткиладзе Г.А. Функциональные методы исследова-

ния слухового анализатора // Оториноларингология: нацио-

нальное руководство / под ред. В.Т. Пальчуна. — 2-е изд. — 

М.: ГЭОТАР-Медиа; 2016. — С. 118–155 с. [Tavartkiladze GA. 

Funktsional’nye metody issledovaniya slukhovogo analizatora. In: 

Otorinolaringologiya: National guidelines. Palchun VT, ed. 2nd edn. 

Moscow: GEOTAR-Media; 2016. pp. 118–155. (In Russ).]

46. Гарбарук Е.С. Аудиологический скрининг глубоконедоно-

шенных детей методом задержанной вызванной отоакустиче-

ской эмиссии // Российская оториноларингология. — 2005. — 

№ 1. — С. 47–50. [Garbaruk ES. Audiologicheskii skrining 

glubokonedonoshennykh detei metodom zaderzhannoi vyzvannoi 

otoakusticheskoi emissii. Rossiiskaya otorinolaringologiya = 

Russian Otorhinolaryngology. 2005;(1):47–50. (In Russ).]

47. Богомильский М.Р., Рахманова И.В., Сапожников Я.М., 

Лазаревич A.A. Динамика созревания слуховой функции у недо-

ношенных новорожденных по данным вызванной отоакустиче-

ской эмиссии на частоте продукта искажения // Вестник ото-

риноларингологии. — 2008. — № 3. — С. 4–7. [Bogomilsky MR, 

Rakhmanova IV, Sapozhnikov YaM, Lazarevich AA. Dynamics of 

acoustic function maturation in premature neonates according 

to evoked distortion product otoacoustic emission. Vestnik 

otorinolaringologii = Russian Bulletin of Otorhinolaryngology. 

2008;3:4–7. (In Russ).]

48. Рахманова И.В., Сапожников Я.М., Дьяконова И.Н. и др. 

Методика аудиологического обследования недоношенных 

детей различного гестационного возраста методом реги-

страции вызванной отоакустической эмиссии. — М.; 2010. — 

30 с. [Rakhmanova IV, Sapozhnikov YaM, D’yakonova IN, et al. 

Metodika audiologicheskogo obsledovaniya nedonoshennykh 

detei razlichnogo gestatsionnogo vozrasta metodom registratsii 

vyzvannoi otoakusticheskoi emissii. Moscow; 2010. 30 p. (In Russ).]

49. Дайхес Н.А., Яблонский С.В., Пашков А.В., Наумова И.В. 

Универсальный аудиологический скрининг новорожденных 

и детей первого года жизни. — М.; 2012. — 33 c. [Daikhes NA, 

Yablonskii SV, Pashkov AV, Naumova IV. Universal’nyi audiologicheskii 

skrining novorozhdennykh i detei pervogo goda zhizni. Moscow; 

2012. 33 p. (In Russ).]

50. Арефьева Н.А., Савельева Е.Е. Нарушения слуха у детей, воз-

можности диагностики и реабилитации // Медицинский Совет. — 

2014. — № 3. — С. 51–54. — doi: https://doi.org/10.21518/2079-

701X-2014-3-51-54 [Savelyeva EE, Arefyeva NA. Hearing loss 

in children, options in diagnosis and rehabilitation. Meditsinskiy 

Sovet = Medical Council. 2014;(3):51–54. (In Russ). doi: https://

doi.org/10.21518/2079-701X-2014-3-51-54]

51. Гнездицкий В.В., Корепина О.С. Атлас по вызванным потен-

циалам мозга (практическое руководство, основанное на анализе 

конкретных клинических наблюдений). — Иваново: ПресСто; 

2011. — 532 с. [Gnezditskii VV, Korepina OS. Atlas po vyzvannym 

potentsialam mozga (prakticheskoe rukovodstvo, osnovannoe na 

analize konkretnykh klinicheskikh nablyudenii). Ivanovo: PresSto; 

2011. 532 p. (In Russ).]

52. Дайхес Н.А., Кербабаев С.Э., Пашков А.В. и др. Особенности 

объективной оценки функции слухового анализатора у детей // 

Российская оториноларингология. — 2003. — № 3 — С. 53–55. 

[Daikhes NA, Kerbabaev SE, Pashkov AV, et al. Osobennosti 

ob’ektivnoi otsenki funktsii slukhovogo analizatora u detei. 

Rossiiskaya otorinolaringologiya = Russian Otorhinolaryngology. 

2003;(3):53–55. (In Russ).]

53. Сапожников Я.М., Минасян B.C., Лазаревич А.А. Иссле дование 

слуха у грудных детей и детей раннего возраста // Медицинская 

помощь. — 2005. — № 2. — С. 10–12. [Sapozhnikov YaM, 

Minasyan VS, Lazarevich AA. Hearing studies in newborns and 

infants. Meditsinskaya pomoshch’. 2005;(2):10–12. (In Russ).]

54. Таваркиладзе Г.А. Клиническая аудиология: нацио-

нальное руководство: в 3 т. — М.: ГЭОТАР-Медиа; 2024. 

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   430 01.10.2025   14:58:28



431

П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

Ч
Е

С
К

А
Я

 Ф
А

Р
М

А
К

О
Л

О
Г

И
Я

 /
 2

0
2

5
 /

 Т
О

М
 2

2
 /

 №
 4

P
E

D
IA

T
R

IC
 P

H
A

R
M

A
C

O
L

O
G

Y
. 

2
0

2
5

;2
2

(4
)

Статья поступила: 19.07.2025, принята к печати: 16.08.2025

The article was submitted 19.07.2025, accepted for publication 16.08.2025

ИНФОРМАЦИЯ ОБ АВТОРАХ / ABOUT THE AUTHORS

Савельев Евгений Сергеевич [Evgenii S. Savelev, MD]; адрес: 117198, г. Москва, ул. Миклухо-Маклая, д. 6 

[address: 6, Miklukho-Maklaya Str., Moscow, 117198, Russian Federation]; e-mail: savelevzheny@yandex.ru; 

eLibrary SPIN: 2515-8710

Попадюк Валентин Иванович, д.м.н, профессор [Valentin I. Popadyuk, MD, PhD, Professor]; e-mail: popadyuk_vi@pfur.ru; 

eLibrary SPIN: 6284-8040

Савельева Елена Евгеньевна, д.м.н, доцент [Elena E. Saveleva, MD, PhD, Associate Professor]; 

e-mail: surdolog@yandex.ru; eLibrary SPIN: 1323-3372

Intraoperative stapedial reflexes usage for speech processors set 

up. Rossiiskaya otorinolaringologiya = Russian Otorhinolaryngology. 

2012;(5):140–143. (In Russ).]

75. Zhou H, Chen Z, Shi H, et al. Categories of Auditory Performance 

and Speech Intelligibility Ratings of Early-Implanted Children without 

Speech Training. PLoS One. 2013;8(1):e53852. doi: https://doi.

org/10.1371/journal.pone.0053852]

76. Farag HM, Osman DM, Safwat RF. Language profle of children 

with cochlear implants: comparative study about the efect of age 

of cochlear implantation and the duration of rehabilitation. Eur 

Arch Otorhinolaryngol. 2024;281(8):4393–4399 doi: https://doi.

org/10.1007/s00405-024-08689-8

77.  Mosaed NAM, Mohamed ES, Youssif M, et al. Preoperative 

variables affecting outcome of cochlear implant. Egypt 

J Otolaryngol = EJO. 2024;40(1):113. doi: https://doi.org/10.1186/

s43163-024-00563-y

78. Ramadhanti A, Lasminingrum L, Mahdiani S, et al. Level 

of Knowledge, Attitude, and Behavior among Specialists of 

Otorhinolaryngology-Head and Neck Surgery in West Java Towards 

Cochlear Implants. Althea Medical Journal. 2023;10(1):43–50. 

doi: https://doi.org/10.15850/amj.v10n1.2684

79. MEDEL Elektromedizinische Geräte GmbH. Проведение 

медицинских процедур у пользователей системы кохлеарной 

имплантации MED-EL. — 32 с. [MEDEL Elektromedizinische Geräte 

GmbH. Conducting medical procedures on users of the MED-EL 

cochlear implant system. 32 p. (In Russ).] Доступно по: https://

www.medel.com/docs/default-source/isi-important-safety-

information/languages/ru-ru-russian-russia/ci-cochlear-implants/

aw41575_20_manual-medical-procedures-ci-abi-systems-ru-

russia-rus_web.pdf?auto=format&sfvrsn=9f669f42_6. Ссылка 

активна на 28.07.2025.

et al. Psychoacoustic tests for perceptual assessment of 

processor fitting in patients with cochlear implants. Vestnik 

otorinolaringologii = Russian Bulletin of Otorhinolaryngology. 

2021;86(1):30–35. (In Russ). doi: https://doi.org/10.17116/

otorino20218601130]

71. Бобошко М.Ю., Риехакайнен Е.И. Речевая аудиоме-

трия в клинической практике. — СПб.: Диалог; 2019. — 80 с. 

[Boboshko MYu, Riekhakainen EI. Rechevaya audiometriya 

v klinicheskoi praktike. St. Petersburg: Dialog; 2019. 80 p. (In Russ).]

72. Клячко Д.С., Пашков А.В., Гадалева С.В., Наумова И.В. 

Электрически вызванный потенциал действия слухово-

го нерва. Обзор литературы // Российская оториноларин-

гология. — 2018. — № 4. — C. 99–120. — doi: https://

doi.org/10.18692/1810-4800-2018-4-99-120 [Klyachko DS, 

Pashkov AV, Gadaleva SV, Naumova IV. The electrically evoked 

compound action potential of the auditory nerve. Literature review. 

Rossiiskaya otorinolaringologiya = Russian Otorhinolaryngology. 

2018;(4):99–120. (In Russ). doi: https://doi.org/10.18692/1810-

4800-2018-4-99-120]

73. Бахшинян В.В. Современные тенденции и перспективы при-

менения метода телеметрии нервного ответа в реабилитации 

пациентов после кохлеарной имплантации // Вестник оторино-

ларингологии. — 2014. — № 2. — C. 21–25. [Bakhshinyan VV. 

The current tendencies and prospects of the neural response 

telemetry in the rehabilitation of the patients after cochlear 

implantation. Vestnik otorinolaringologii = Russian Bulletin of 

Otorhinolaryngology. 2014;(2):21–25. (In Russ).]

74. Янов Ю.К., Пудов В.И., Клячко Д.С. Использование интра-

операционных стапедиальных рефлексов для настройки рече-

вых процессоров // Российская оториноларингология. — 

2012. — № 5. — С. 140–143. [Yanov YuK, Pudov VI, Klyachko DS. 

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   431 01.10.2025   14:58:28



432432

К
Л

И
Н

И
Ч

Е
С

К
И

Е
 Р

Е
К

О
М

Е
Н

Д
А

Ц
И

И
C

L
IN

IC
A

L
 R

E
C

O
M

M
E

N
D

A
T

IO
N

S

Современные рекомендации 
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Клинические рекомендации по бронхиальной астме представляют собой изложение систематизированно-

го подхода к диагностике и лечению этого хронического воспалительного заболевания дыхательных путей 

для достижения контроля над ним. В статье подробно описаны современные методы диагностики, включая 

анамнез, физикальное обследование, функциональные пробы легких и определение уровня воспаления. 
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с аллергенами, изменение образа жизни, обучение пациентов правильному использованию ингаляторов 

и самостоятельному контролю за симптомами. Важной частью являются стратегия «поддерживающей терапии» 
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и план действий при обострениях, что способствует своевременному реагированию и снижению риска тяжелых 

состояний. Авторы подчеркивают необходимость регулярного мониторинга эффективности лечения и коррекции 

терапии в зависимости от динамики заболевания. Данные клинические рекомендации направлены на повыше-

ние качества медицинской помощи пациентам с бронхиальной астмой, снижение частоты обострений болезни 

и улучшение качества жизни больных за счет внедрения современных доказательных методов диагностики 

и терапии.
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The clinical guidelines for asthma provide a systematic approach to the diagnosis and treatment of this chronic inflammatory 

disease of the respiratory tract. The article provides a detailed description of current diagnostic methods, including history 

taking, physical examination, pulmonary function tests, and inflammation measurements. The focus is on individualizing 

therapy based on the severity and control of the disease, as well as the presence of comorbidities. The authors emphasize the 

importance of using inhaled corticosteroids as the foundation for long-term control and the use of fast-acting bronchodilators 

for symptomatic relief. The guidelines also cover non-pharmacological measures, such as avoiding allergens, lifestyle changes, 

and teaching patients how to properly use inhalers and monitor their symptoms. An important aspect of the guidelines is the 

“supportive therapy” strategy and the plan of action for exacerbations, which helps to respond promptly and reduce the risk of 

severe conditions. The guidelines emphasize the need for regular monitoring of treatment effectiveness and the adjustment of 

therapy based on the progression of the disease. The goal of these clinical guidelines is to improve the quality of care for patients 

with asthma, reduce the frequency of exacerbations, and enhance their quality of life through the implementation of evidence-

based diagnostic and treatment methods.
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ОПРЕДЕЛЕНИЕ
Бронхиальная астма (БА) является гетерогенным 

заболеванием, характеризующимся хроническим вос-

палением дыхательных путей, наличием респираторных 

симптомов, таких как приступы затруднения дыхания, 

удушья, свистящие хрипы, одышка, заложенность в груди 

и кашель, которые варьируют по времени и интенсивно-

сти и проявляются вместе с вариабельной обструкцией 

дыхательных путей.

Гетерогенность БА проявляется различными фено-

типами заболевания, многие из которых возможно 

выделить в обычной клинической практике (см. раздел 

«Классификация»).

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ
Факторы, которые могут влиять на развитие и про-

явления БА, приведены в табл. 1.

Мультифакторность патогенеза БА обусловлена 

вкладом целого ряда факторов — как генетических 

(наследственность), так и эпигенетических (реализуе-

мых при множественном экспосомальном воздействии). 

Патогенез БА представляет собой сложный и все еще 

не до конца изученный механизм, включающий уча-

стие генетических факторов, клеток и гуморальных 

факторов врожденного и адаптивного иммунитета, эпи-

телиальных барьеров, цитокинов и хемокинов, нейро-

медиаторов и многих других клеточных и медиаторных 

элементов, формирующих разные фенотипы и эндоти-

пы болезни. Сложное взаимодействие между иммун-

ными ответами 1-го и 2-го типов способствует возник-

новению различных биологических фенотипов астмы. 

Основные иммуновоспалительные механизмы БА вклю-

чают эндотипы с высоким Т2-воспалением (Т2-астма), 

низким Т2-воспалением (не-Т2-астма) и смешанные, 

которые могут иметь общие генетические, эпигенетиче-

ские, метаболические, нейрогенные и ремоделирующие 

характеристики [1]. В соответствии с этой концепцией, 

в основе аллергической БА, поздней эозинофильной 

БА, «аспирин-индуцированного» респираторного заболе-

вания лежит преимущественно T2-эозинофильное вос-

паление, тогда как воспалительную основу БА, ассоци-

ированной с ожирением, БА курильщиков и БА с очень 

поздним дебютом составляет не-Т2-воспаление. Это 

могут быть ней трофильное или малогранулоцитарное 

воспаление, в формировании которых роль цитокинов 

Т2-профиля (интерлейкин (IL) 4, IL-5, IL-13) не столь зна-

чима. Доминирование T2-иммунного ответа, развиваю-

щегося в нижних дыхательных путях, составляет основу 

иммунологических нарушений в абсолютном большин-

стве случаев БА. Повторное воздействие аллергенов 

у генетически предрасположенных лиц индуцирует раз-

витие Th2-клеток, которые продуцируют IL-4, IL-5 и IL-13. 

Эти цитокины 2-го типа могут также продуцировать-

ся альтернативными механизмами с участием клеток 

врожденной иммунной системы 2-го типа (ВЛК2). Таким 

образом, название этого типа воспаления и эндотипа БА 

было изменено с Th2, что подразумевало продукцию этих 

цитокинов исключительно Th2-лимфоцитами, на воспа-

ление 2-го типа (Т2-воспаление), которое, соответствен-

но, лежит в основе Т2-астмы [2]. Патогены, включая бак-

терии, вирусы и грибки, а также аллергены и поллютанты 

могут вызывать повреждение эпителия, приводя к повы-

шенной экспрессии и высвобождению аларминов — 

IL-33, IL-25 и тимического стромального лимфопоэтина 

(thymic stromal lymphopoietin; TSLP), которые стимулируют 

ВЛК2 к продукции IL-5 и IL-13, а также активируют про-

лиферацию Тh2, приводя в конечном итоге к развитию 

эозинофильного воспаления в слизистой оболочке дыха-

тельных путей. Значение эозинофильного воспаления 

при БА сложно переоценить. Повышение числа эозино-

филов в дыхательных путях — характерный признак дан-

ного заболевания, а инфильтрация бронхиальной стенки 

активированными эозинофилами опосредует поврежде-

ние эпителия дыхательных путей у больных БА.

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
По имеющимся оценкам, по крайней мере 348 млн 

пациентов во всем мире страдают БА, в 2019 г. была заре-

гистрирована 461 тыс. случаев смерти по причине БА [3, 4]. 

В Российской Федерации, по данным недавно проведен-

ного эпидемиологического исследования, распространен-

ность БА среди взрослых составляет 6,9% [5], а среди детей 

и подростков — около 10% [6]. По данным Центров по кон-

тролю и профилактике заболеваний (Centers for Disease 

Control and Prevention; CDC), на 2020 г. в США 25,25 млн 

(7,8%) человек страдали БА, из них 4,2 млн (5,8%) — дети, 

при этом 2,0% — пациенты в возрасте от 0 до 4 лет; 6,6% — 

дети от 5 до 14 лет; 9,1% — от 15 до 17 лет. Согласно дан-

ному отчету, показатель смертности от БА у детей составил 

2,8 на 1 млн (204 пациента) [7]. Динамические данные 

по 2021 г. отличаются незначительно: в 2021 г. в США БА 

страдали 20,29 млн взрослых (8%) и 4,68 млн детей (6,5%), 

из них в возрасте от 0 до 4 лет — 1,9%, от 5 до 14 лет — 

7,7% и от 15 до 17 лет — 8,1%; показатель смертности от БА 

Таблица 1. Факторы, влияющие на развитие и проявления бронхиальной астмы

Table 1. Factors affecting the development and manifestations of asthma

Факторы Описание

Внутренние факторы • Генетическая предрасположенность к атопии

• Генетическая предрасположенность к бронхиальной гиперреактивности

• Пол (в детском возрасте БА чаще развивается у мальчиков; в подростковом и взрослом — у женщин)

• Ожирение

Факторы 

окружающей среды

• Аллергены: клещи домашней пыли, аллергены домашних животных, аллергены тараканов, грибковые 

аллергены, пыльца растений, пищевые (например, молоко, арахис, рыба)

• Инфекционные агенты (преимущественно вирусные)

• Профессиональные факторы

• Аэрополлютанты: озон, диоксиды серы и азота, продукты сгорания дизельного топлива, табачный дым 

(активное и пассивное курение)

• Диета: повышенное потребление продуктов высокой степени обработки, увеличенное поступление 

омега-6-полиненасыщенной жирной кислоты и сниженное — антиоксидантов (в виде фруктов 

и овощей) и омега-3-полиненасыщенной жирной кислоты (в составе жирных сортов рыбы)

Примечание. БА — бронхиальная астма.

Note. SA (БА) — spasmodic asthma.
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среди детей составил 2,0% (145 пациентов) [7]. В России 

на 2022 г., по данным Департамента мониторинга, ана-

лиза и стратегического развития Минздрава России 

и ФГБУ «ЦНИИОЗ» Минздрава России, с диагнозом БА 

числились 1,591 млн больных (1,569 млн на 2021 г.), 

из них подростков 15–17 лет — 84 тыс. и детей 

от 0 до 14 лет — 229 тыс. [8].

Большинство пациентов, страдающих БА, хорошо 

отвечают на традиционную терапию. Однако существен-

ная часть пациентов (20–30%) имеют трудную для дости-

жения контроля над симптомами БА, что может быть 

обусловлено:

 • присутствием триггеров (курением);

 • наличием сопутствующего ожирения (что определя-

ет метаболические особенности ответа на фарма-

котерапию);

 • фенотипом (например, эозинофильная БА);

 • выраженным ремоделированием дыхательных путей 

при среднетяжелой и тяжелой БА (как следствие — 

фиксированной бронхиальной обструкцией);

 • низкой приверженностью лечению;

 • неправильной техникой ингаляции.

У них отмечается высокая частота обострений и обра-

щений за неотложной медицинской помощью [4].

В приемных отделениях и отделениях неотложной 

помощи стационаров развитых стран на долю пациентов 

с обострением БА приходится до 12% всех обращений, 

из них 20–30% нуждаются в госпитализации в специ-

ализированные отделения и около 4–7% — в отделения

реанимации и интенсивной терапии (ОРИТ) [9–12]. Около 

5% всех пациентов с обострением БА требуют прове-

дения интубации трахеи и искусственной вентиляции 

легких (ИВЛ), при этом в случае проведения ИВЛ леталь-

ность среди пациентов с БА достигает почти 7% [13].

ОСОБЕННОСТИ КОДИРОВАНИЯ 
ПО МЕЖДУНАРОДНОЙ СТАТИСТИЧЕСКОЙ 
КЛАССИФИКАЦИИ БОЛЕЗНЕЙ И ПРОБЛЕМ, 
СВЯЗАННЫХ СО ЗДОРОВЬЕМ
Бронхиальная астма (J45)

 • J45.0 Бронхиальная астма с преобладанием аллерги-

ческого компонента

 • J45.1 Неаллергическая бронхиальная астма

 • J45.8 Смешанная бронхиальная астма

 • J45.9 Бронхиальная астма неуточненная

Астматический статус (J46)

 • Z57.2 Неблагоприятное воздействие производствен-

ной пыли

 • Z57.3 Неблагоприятное воздействие других произ-

водственных загрязнителей воздуха

 • Z57.4 Неблагоприятное воздействие токсичных 

веществ, используемых в сельском хозяйстве

 • Z57.5 Неблагоприятное воздействие токсичных 

веществ в других производствах

КЛАССИФИКАЦИЯ
Классификация бронхиальной астмы 

по фенотипам

Определение фенотипических особенностей заболе-

вания является требованием времени, так как персона-

лизированная медицина на основании отбора пациен-

тов (выделение субпопуляций/кластеров/фенотипов БА) 

предусматривает использование ряда диагностических 

тестов и при подтверждении предполагаемого фено-

типа — таргетную терапию и индивидуализированные 

методы профилактики [2, 14, 15].

Аллергическая (атопическая) БА — наиболее лег-

ко распознаваемый фенотип, при котором БА обыч-

но начинается в детстве, связана с наличием других 

аллергических болезней (атопический дерматит, аллер-

гический ринит, пищевая аллергия) у пациента или его 

родственников. Для этого фенотипа характерны эозино-

фильное воспаление дыхательных путей и хороший ответ 

на терапию ингаляционными глюкокортикоидами (ИГК). 

Атопическая БА является показанием для проведения 

аллерген-специфической иммунотерапии (АСИТ).

Неаллергическая БА (в том числе «аспирин-чувстви-

тельная» и профессиональная) встречается преимуще-

ственно у взрослых, не связана с аллергией. Профиль 

воспаления дыхательных путей у пациентов с данным 

фенотипом может быть эозинофильным, нейтрофиль-

ным, смешанным или малогранулоцитарным. В зависи-

мости от характера воспаления ответ на ИГК у пациентов 

с неаллергической БА может быть недостаточным.

БА с поздним дебютом. У некоторых пациентов, 

особенно у женщин, БА дебютирует во взрослом возрас-

те. Эти пациенты чаще не имеют аллергии и, как прави-

ло, являются относительно рефрактерными к терапии 

системными глюкокортикоидами (сГК), или им требуются 

более высокие дозы ИГК.

БА с фиксированной обструкцией дыхательных 

путей. У некоторых пациентов с длительным анамнезом 

БА, по-видимому, вследствие ремоделирования бронхи-

альной стенки развивается фиксированная обструкция 

дыхательных путей.

БА у пациентов с ожирением. Пациенты с ожирени-

ем и БА часто имеют выраженные респираторные сим-

птомы, не связанные с эозинофильным воспалением.

У индивидуума, страдающего БА, могут присутство-

вать несколько фенотипов БА одновременно, более того, 

один фенотип может трансформироваться в другой.

Классификация бронхиальной астмы 

по степени тяжести

Степень тяжести БА у пациентов, получающих лече-

ние, оценивается ретроспективно и определяется объ-

емом терапии (проводимой в течение предшествующих 

нескольких месяцев), необходимой для достижения кон-

троля над симптомами [16–19].

Легкая БА — хорошо контролируется на фоне терапии 

в объеме 1-й или 2-й ступени по GINA (Global Strategy for 

Asthma Management and Prevention Initiative of Asthma), 

например низкими дозами ИГК + формотерол или ИГК 

вместе короткодействующими �2-агонистами (КДБА) 

по потребности либо низкими дозами ИГК или антаго-

нистов лейкотриеновых рецепторов (АЛТР) в качестве 

базисной терапии с КДБА по потребности.

Среднетяжелая БА — хорошо контролируется 

на фоне терапии 3-й или 4-й ступени по GINA.

Тяжелая БА — БА, которая для достижения кон-

троля требует терапии, соответствующей 5-й ступени 

по GINA, при этом попытки снижения объема контроли-

рующей терапии неизменно приводят к потере контроля 

над симптомами БА, или БА остается неконтролируемой, 

несмотря на это лечение (средние или высокие дозы 

ИГК совместно с АЛТР, и/или длительнодействующими 

антихолинергиками (ДДАХ), и/или сГК, и/или препара-

тами иммунобиологической терапии). Во многих случаях 

тяжелая БА может быть трудной для лечения из-за моди-

фицируемых факторов, таких как неправильная техника 

ингаляции, плохая приверженность лечению, курение 

или сопутствующие заболевания, или из-за неправиль-

ного диагноза.
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Поскольку течение БА крайне вариабельно, степень 

тяжести заболевания может меняться на протяжении 

месяцев и лет.

У пациентов с впервые выявленной БА классифика-

ция по степени тяжести проводится на основании клини-

ческой картины (табл. 2).

Классификация бронхиальной астмы 

по уровню контроля

По уровню контроля БА классифицируется на:

 • контролируемую;

 • частично контролируемую;

 • неконтролируемую.

Уровень контроля БА определяется по частоте днев-

ных и ночных приступов, потребности в симптоматиче-

ской терапии и ограничения в активности по причине БА. 

Неконтролируемая БА может наблюдаться у пациентов 

с любой степенью тяжести в силу различных причин:

неадекватности базисной терапии (недостаточный объем 

фармакологической нагрузки, неправильное выполне-

ние техники ингаляций, несоблюдение режима лечения), 

наличия сопутствующих заболеваний, течение и терапия 

которых негативно сказываются на состоянии пациен-

та, а также продолжающегося воздействия триггерных 

факторов (аллергенов, табачного дыма) и др.

Контроль БА означает отсутствие клинических про-

явлений заболевания. Критериями полного контроля 

являются:

 • отсутствие дневных симптомов чаще 2 раз в неделю 

(для детей до 6 лет — чаще 1 раза в неделю);

 • отсутствие ночных пробуждений из-за БА;

 • отсутствие потребности в препарате для купиро-

вания симптомов чаще 2 раз в неделю* (для детей 

до 6 лет — чаще 1 раза в неделю);

 • отсутствие любого ограничения активности из-за БА 

(для детей до 6 лет — бегает, играет меньше, чем дру-

гие дети; быстро устает от ходьбы/игры).

Для оценки контроля БА в клинической практике 

могут быть использованы:

 • Тест по контролю над астмой (ACT — Asthma control 

test) — инструмент для оценки контроля БА у взрослых 

пациентов и подростков старше 12 лет (Приложение 1);

 • Тест по контролю над астмой у детей (c-ACT — Children 

asthma control test) — инструмент для оценки контро-

ля БА у детей в возрасте от 4 до 11 лет (Приложение 2);

 • Опросник по контролю симптомов астмы (ACQ-5 — 

Asthma control questionnaire) — инструмент для 

оценки контроля БА у пациентов 6 лет и старше 

(Приложение 3);

 • Опросник по шкале симптомов БА у детей в возрас-

те до 5 лет (TRACK — Test for Respiratory and Asthma 

Control in Kids) — инструмент для оценки контроля БА 

у детей до 5 лет (Приложение 4).

Для анализа врачом совокупности наиболее значи-

мых клинических критериев контроля над БА с учетом 

факторов риска используются опросники, указанные 

в Приложениях 5–7.

Классификация бронхиальной астмы 

по стадиям заболевания

Понятие ремиссии БА, его интерпретация и примени-

мость к конкретным клиническим ситуациям продолжают 

обсуждаться практическим и научным сообществами.

Обострение БА представляет собой эпизоды нарас-

тающей одышки, кашля, свистящих хрипов или заложен-

ности в грудной клетке, учащения приступов затруднения 

дыхания и удушья с повышенной потребностью в исполь-

зовании КДБА, сопровождающиеся снижением пиковой 

скорости выдоха (ПСВ) и объема форсированного выдоха 

за 1-ю с (ОФВ1), требующие изменений обычного режима 

терапии. Выраженное снижение ПСВ и ОФВ1 являются 

надежными показателями тяжести обострения. Однако 

необходимо помнить, что у небольшого количества паци-

ентов значительное снижение функции легких в периоде 

обострения не сопровождается изменением/появлени-

ем симптомов [20, 21].

Обострение может не только развиваться у пациен-

тов с уже установленным диагнозом БА, но и быть пер-

вым проявлением заболевания вне зависимости от его 

тяжести. Чаще всего оно возникает при трудно контроли-

руемой БА и может развиться в считаные минуты/часы 

Таблица 2. Классификация впервые выявленной бронхиальной астмы по степени тяжести

Table 2. Classification of newly diagnosed spasmodic asthma by severity

Характеристики Интермиттирующая БА
Легкая 

персистирующая БА

Персистирующая БА 

средней тяжести

Тяжелая 

персистирующая БА

Дневные симптомы Реже 1 раза в неделю
Чаще 1 раза в неделю, 

но реже 1 раза в день

Ежедневные 

симптомы; ежедневное 

использование КДБА

Ежедневные симптомы; 

ограничение физической 

активности

Ночные симптомы Не чаще 2 раз в месяц Не чаще 2 раз в месяц
Ночные симптомы 

чаще 1 раза в неделю

Частые ночные 

симптомы

Обострения Обострения короткие

Обострения могут 

снижать физическую 

активность 

и нарушать сон

Обострения 

могут приводить 

к ограничению 

физической активности 

и нарушению сна

Частые обострения

Функциональные 

показатели

ОФВ1 или ПСВ � 80% 

от должного

ОФВ1 или ПСВ � 80% 

от должного

ОФВ1 или ПСВ 60–80% 

от должного

ОФВ1 или ПСВ � 60% 

от должного

Разброс ПСВ

или ОФВ1

Разброс ПСВ 

или ОФВ1 < 20%

Разброс ПСВ 

или ОФВ1 20–30%

Разброс ПСВ 

или ОФВ1 > 30%

Разброс ПСВ 

или ОФВ1 > 30%

Примечание. БА — бронхиальная астма; КДБА — короткодействующие �2-агонисты; ОФВ1 — объем форсированного выдоха 

за 1-ю с; ПСВ — пиковая скорость выдоха.

Note. SA (БА) — spasmodic asthma; SABA (КДБА) — short-acting beta2-agonists; FEV1 (ОФВ1) — forced expiratory volume in 1 second; 

PEF (ПСВ) — peak expiratory flow.

* За исключением использования бронходилататоров перед 

физической нагрузкой.
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или в течение нескольких дней. Разрешение симптомов 

происходит, как правило, в сроки 5–14 дней.

Классификация обострений бронхиальной 

астмы по степени тяжести

Пациенты с любой степенью тяжести БА могут иметь 

легкие, среднетяжелые или тяжелые обострения. У ряда 

пациентов с легкой БА наблюдаются тяжелые и жизне-

угрожающие обострения на фоне длительных бессим-

птомных периодов с нормальной легочной функцией.

Степень тяжести обострений БА у пациентов 6 лет 

и старше устанавливается по клиническим критериям, 

приведенным в табл. 3. Для определения тяжести обо-

стрения достаточно наличия хотя бы одного из соот-

ветствующих  критериев. У пациентов с БА в возрасте 

младше 5 лет для оценки степени тяжести обострения 

используют критерии, приведенные в табл. 4.

Под астматическим статусом понимают эпизод 

острой дыхательной недостаточности (ОДН) вследствие 

обострения БА. Термин «астматический статус» эквива-

лентен понятиям «жизнеугрожающая астма» и «астма, 

близкая к фатальной».

Формулировка диагноза

Примеры формулировки диагноза указаны в При ло-

жении 8.

При формулировке диагноза необходимо указывать 

степень дыхательной недостаточности (ДН).

ДН — неспособность системы дыхания обеспе-

чить нормальный газовый состав артериальной крови. 

По скорости развития различают ОДН и хроническую ДН 

(ХДН) [22].

ОДН развивается в течение нескольких дней, часов 

или даже минут и требует проведения интенсивной тера-

пии, так как может представлять непосредственную угро-

зу для жизни больного. При быстром развитии ДН не успе-

вают включиться компенсаторные механизмы со стороны 

систем дыхания, кровообращения и кислотно-щелочного 

состояния крови. Классификация ОДН по степени тяжести 

основана на газометрических показателях (табл. 5).

ХДН развивается в течение месяцев или лет. Начало 

ХДН может быть незаметным, постепенным, или она 

может развиться при неполном восстановлении после 

ОДН. Длительное существование ХДН позволяет вклю-

Таблица 3. Определение степени тяжести обострений 

бронхиальной астмы у пациентов 6 лет и старше

Table 3. Determining the severity of spasmodic asthma 

exacerbations in patients aged 6 years and older

Степень тяжести Критерии

Легкое обострение 

БА или обострение 

БА средней 

степени тяжести

• Усиление симптомов

• ПСВ ~50–75% от лучшего 

или расчетного результата

• Повышение частоты использования 

препаратов скорой помощи � 50% 

или дополнительное их применение 

в форме небулайзера

• Ночные пробуждения, обусловленные 

возникновением симптомов БА 

и требующие применения препаратов 

скорой помощи

Тяжелое 

обострение БА

• ПСВ ~33–50% от лучших значений

• Частота дыхания — 25/мин

• Пульс — 110 уд./мин

• Невозможность произнести фразу 

на одном выдохе

Жизнеугрожающая 

БА

• ПСВ < 33% от лучших значений

• SрO2 < 92%

• PaO2 < 60 мм рт. ст.

• Нормокапния (РаСО2 35–45 мм рт. ст.)

• «Немое легкое»

• Цианоз

• Слабые дыхательные усилия

• Брадикардия

• Гипотензия

• Утомление

• Оглушение

• Кома

БА, близкая 

к фатальной

• Гиперкапния (РаСО2 > 45 мм рт. ст.) 

и/или

• Потребность в проведении 

механической вентиляции легких

Примечание. БА — бронхиальная астма; ПСВ — пиковая ско-

рость выдоха; SрO2 — насыщение гемоглобина крови кислоро-

дом; PaO2 — парциальное напряжение кислорода в артериаль-

ной крови; РаСО2 — парциальное напряжение углекислого газа 

в артериальной крови.

Note. SA (БА) — spasmodic asthma; PEF (ПСВ) — peak expiratory 

flow; SрO2 — blood oxygen saturation; PaO2 — partial pressure of 

arterial oxygen; РаСО2 — partial pressure of arterial carbon dioxide.

Таблица 4. Оценка тяжести обострения бронхиальной астмы у детей в возрасте до 5 лет

Table 4. Assessment of the severity of spasmodic asthma exacerbation in children under 5 years of age

Симптомы
Степень тяжести обострения

Легкое/умеренное Тяжелое1

Измененное сознание Нет Возбуждение, спутанность сознания или сонливость

Сатурация (SpO2)2 > 95% < 92%

Речь3 Предложениями Словами

Пульс < 100 уд./мин
> 180 уд./мин (0–3 года)

> 150 уд./мин (4–5 лет)

ЧДД � 40/мин > 40/мин

Центральный цианоз Отсутствует Чаще всего присутствует

Интенсивность хрипов Вариабельна Возможно наличие «немой грудной клетки»

Примечание. <1> — каждый из этих симптомов указывает на наличие тяжелого обострения; <2> — измерение сатурации проводится 

до приема КДБА и/или кислородотерапии; <3> — необходимо учитывать возраст и возможности ребенка. SрO2 — насыщение гемо-

глобина крови кислородом; ЧДД — частота дыхательных движений.

Note. <1> — each of these symptoms indicates a severe exacerbation; <2> — the saturation measurement is performed before administering 

SABA and/or oxygen therapy; <3> — the child’s age and capabilities should be taken into account. SрO2 — blood oxygen saturation; 

RF (ЧДД) — respiratory frequency.
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читься компенсаторным механизмам, среди которых 

полицитемия, повышение сердечного выброса, задерж-

ка почками бикарбонатов (приводящая к коррекции 

респираторного ацидоза). ОДН может развиваться 

и у пациентов с уже существующей ХДН — так называе-

мая ОДН на фоне ХДН.

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
БА — хроническое воспалительное заболевание 

дыхательных путей, основным патогенетическим меха-

низмом которого является гиперреактивность бронхов, 

а основным клиническим проявлением — частично 

или полностью обратимая (спонтанно или в результате 

лечения) обструкция вследствие бронхоспазма, гипер-

секреции и отека слизистой оболочки бронхов, сопро-

вождающаяся характерной аускультативной картиной 

в виде удлинения выдоха и сухих высокотональных хри-

пов над всей поверхностью грудной клетки, обычно дис-

танционных, то есть слышимых на расстоянии.

Определение параметров функции внешнего дыха-

ния (ФВД) во время приступа (обострения) выявляет 

обструктивный тип нарушения дыхания. Характерна 

динамичность этих нарушений в зависимости от лечения 

(облегчение затруднения дыхания, уменьшение вплоть 

до полного исчезновения сухих хрипов при аускульта-

ции, прирост показателей ФВД и ПСВ после применения 

бронходилататоров и противовоспалительных препара-

тов) или без него.

Характерными симптомами БА являются приступы 

затруднения дыхания, удушья, свистящие хрипы, одышка 

(преимущественно экспираторная), чувство заложенно-

сти в груди и кашель. Симптомы вариабельны по време-

ни и интенсивности и часто ухудшаются ночью или рано 

утром. Клинические проявления БА могут провоциро-

вать респираторные вирусные инфекции, физические 

упражнения, воздействие аллергенов, изменения пого-

ды, контакт с неспецифическими ирритантами [4].

Течение БА вариабельно по времени — от длительных 

бессимптомных периодов с нормальной легочной функ-

цией (под действием проводимого лечения или без него) 

до обострений с нарастающими одышкой, частотой при-

ступов удушья, повышением потребности в симптомати-

ческой терапии и признаками ДН.

К обострению БА могут привести различные триггеры, 

индуцирующие воспаление дыхательных путей или прово-

цирующие острый бронхоспазм. Данные триггеры могут 

существенно различаться у разных пациентов. К основ-

ным из них относятся инфекции респираторного тракта 

(в основном вирусы, чаще всего — риновирусы), аллер-

гены, аэрополлютанты, физическая нагрузка, метео-

рологические факторы, прием некоторых лекарственных 

препаратов (бета-адреноблокаторы, у пациентов с «аспи-

риновой БА» (современная терминология — «индуциро-

ванное ацетилсалициловой кислотой и нестероидными 

противовоспалительным препаратами (НПВП) респира-

торное заболевание») — прием НПВП), эмоциональные 

реакции и др. Другие факторы, которые способны при-

вести к обострению БА, — обострение риносинусита, 

гастроэзофагеальная рефлюксная болезнь (ГЭРБ), бере-

менность и недостаточная терапия.

К факторам риска развития обострений относятся [4]:

 • симптомы неконтролируемой БА;

 • ИГК не назначены, плохая приверженность терапии;

 • чрезмерное использование КДБА;

 • низкий ОФВ1, особенно < 60% от должного;

 • значительные психологические или социально-эко-

номические проблемы;

 • внешние воздействия (курение, воздействие аллер-

гена);

 • сопутствующие заболевания (риносинусит, ГЭРБ, 

подтвержденная пищевая аллергия, ожирение);

 • эозинофилия мокроты или крови;

 • беременность;

 • наличие одного и более тяжелых обострений за по -

следние 12 мес.

Типичными клиническими симптомами БА у детей 

являются свистящие хрипы, кашель, одышка, часто уси-

ливающиеся в ночное время или при пробуждении. 

При развитии обострения БА у детей появляются навяз-

чивый сухой или малопродуктивный кашель (иногда 

до рвоты), экспираторная одышка, шумное свистящее 

дыхание.

У детей младше 5 лет (особенно в возрасте от 0 

до 2 лет) могут отмечаться рецидивирующие эпизоды 

бронхиальной обструкции, проявляющиеся симптома-

ми свистящего дыхания / свистящих хрипов, которые 

сопровождаются кашлем, одышкой. Данные симпто-

мы — довольно распространенное явление при острых 

респираторных инфекциях (ОРИ), поэтому они не явля-

ются абсолютно патогномоничными в отношении диаг-

ноза БА для детей этой возрастной группы. Подтвердить 

ограничение воздушного потока или провести пробу 

с бронходилататором у детей раннего возраста зачастую 

невозможно, что также затрудняет постановку диагноза. 

Такие эпизоды бронхиальной обструкции — фенотип 

свистящего дыхания (wheezing) — могут быть класси-

фицированы на основании симптоматики (клинической 

картины) и временного фактора [19].

С учетом особенностей симптоматики выделены:

 • периодические эпизоды свистящего дыхания, ассо-

циированные с ОРИ, когда в остальное время симпто-

мы полностью отсутствуют;

 • мультитриггерные эпизоды свистящего дыхания, ког-

да, помимо симптомов на фоне ОРИ, свистящее дыха-

ние может возникать во сне, при физической нагруз-

ке, смехе, плаче и пр.

Таблица 5. Классификация острой дыхательной недостаточности по степени тяжести

Table 5. Classification of acute respiratory failure by severity

Степень ДН РаО2, мм рт. ст. SpO2, %

Норма � 80 � 95

I 60–79 90–94

II 40–59 75–89

III < 40 < 75

Примечание. ДН — дыхательная недостаточность; PaO2 — парциальное напряжение кислорода в артериальной крови; SрO2 — насы-

щение гемоглобина крови кислородом.

Note. RF (ДН) — respiratory failure; РаСО2 — partial pressure of arterial carbon dioxide; SрO2 — blood oxygen saturation.

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   438 01.10.2025   14:58:29



439

П
Е

Д
И

А
Т

Р
И

Ч
Е

С
К

А
Я

 Ф
А

Р
М

А
К

О
Л

О
Г

И
Я

 /
 2

0
2

5
 /

 Т
О

М
 2

2
 /

 №
 4

P
E

D
IA

T
R

IC
 P

H
A

R
M

A
C

O
L

O
G

Y
. 

2
0

2
5

;2
2

(4
)

На основании временного фактора выделяют:

 • преходящие эпизоды свистящего дыхания, нача-

ло и исчезновение которого относится к возрасту 

до 3 лет;

 • персистирующие эпизоды свистящего дыхания — 

симптомы впервые возникают в возрасте до 3 лет 

и сохраняются после 6-летнего возраста;

 • с поздним началом — свистящие хрипы возникают 

после 3-летнего возраста.

Течение БА у подростков характеризуется возможны-

ми частыми и длительными ремиссиями, во многом обус-

ловленными возрастными особенностями (у лиц муж-

ского пола в возрасте 14–20 лет наблюдается снижение 

синтеза специфических IgE, повышение продукции тесто-

стерона, стимулирующего функцию симпатоадреналовой 

системы, снижение гиперреактивности бронхов) [23–26], 

при этом часто после ремиссии в подростковом воз-

расте у взрослых течение заболевания ухудшается [25]. 

Особенности психоэмоционального статуса, нежелание 

постоянно применять препараты, недооценка тяжести 

болезни, курение (активное и пассивное, в том числе 

электронных сигарет) являются факторами, предраспо-

лагающими к неконтролируемому течению БА [23, 26].

Особенности течения БА у пожилых заключаются в:

 • трудности диагностики (снижение восприятия одыш-

ки, снижение чувствительности инспираторных, 

главным образом диафрагмальных, проприорецеп-

торов к изменениям объема легких, хеморецепторов 

к гипоксии);

 • наличии сопутствующих заболеваний (течение и тера-

пия которых негативно сказываются на состоянии 

пациента);

 • трудности исследования и интерпретации функции лег-

ких, низкой приверженности терапии, трудности при 

выполнении техники ингаляции (нарушение коорди-

нации — важно для дозированных аэрозольных инга-

ляторов (ДАИ), низкий инспираторный поток — важно 

для дозированных порошковых ингаляторов (ДПИ));

 • необходимости тщательного выбора лекарственного 

средства с учетом возможных взаимодействий с пре-

паратами сопутствующей терапии, оценки потенци-

альных нежелательных явлений;

 • частых обострениях;

 • высоком риске смерти [27].

ДИАГНОСТИКА
Диагноз БА устанавливается на основании анализа 

жалоб и анамнеза пациента, характера клинических 

симптомов, данных физикального и функциональных 

методов обследования, результатов специфического 

аллергологического обследования, исключения других 

заболеваний, эффекта пробной терапии [19].

При диагностике БА у детей следует учитывать клини-

ческие симптомы (наличие рецидивирующего бронхооб-

структивного синдрома, связанного как с респираторны-

ми вирусными инфекциями, так и с другими триггерами), 

данные физикального обследования, наличие факторов 

риска развития БА (отягощенный семейный анамнез, 

наличие других аллергических заболеваний у пациен-

та, например атопического дерматита, аллергического 

ринита) при исключении других возможных причин брон-

хиальной обструкции [19].

Критерии, которые следует учитывать для установле-

ния диагноза/состояния*:

 • наличие характерных жалоб: приступы затруднения 

дыхания, удушья, свистящие хрипы, одышка (преиму-

щественно экспираторная), чувство заложенности 

в груди и/или приступообразный кашель (у пациента 

имеется хотя бы одна из этих жалоб, особенно это 

касается взрослых);

 • повторяющиеся эпизоды обратимой бронхиальной 

обструкции:

 • подтвержденные врачом сухие высокотональные 

(свистящие) хрипы при аускультации, меняющие 

характер вплоть до полного исчезновения после при-

менения бронхолитических и противовоспалитель-

ных средств;

 • снижение ПСВ и/или ОФВ1 (ретроспективно или 

в серии исследований) и положительный тест на обра-

тимость бронхиальной обструкции (прирост ОФВ1 

более 12% и 200 мл после применения бронхолити-

ческого средства);

 • наличие анамнестических данных, указывающих 

на возникновение жалоб после контакта с предпо-

лагаемым причинно-значимым аллергеном;

 • наличие других аллергических заболеваний (ато-

пический дерматит; аллергический ринит, пищевая 

 аллергия);

 • наличие отягощенного семейного аллергологическо-

го анамнеза;

 • наличие положительных результатов аллергологиче-

ского обследования (для атопической БА);

 • наличие анамнестических данных, указывающих 

на связь возникновения жалоб с физической нагруз-

кой, воздействием холодного воздуха, вдыханием 

резких запахов, табачного дыма;

 • эозинофилия периферической крови и/или мокроты, 

не объяснимая иными причинами;

 • положительная динамика (улучшение состояния, 

улучшение показателей ПСВ и ОФВ1) на фоне проб-

ной терапии низкодозными ИГК в сочетании с КДБА 

или формотеролом по требованию и (возможно) ухуд-

шение состояния на фоне ее отмены.

Согласно требованиям к разработке клинических 

рекомендаций, к каждому тезису-рекомендации необ-

ходимо указывать силу рекомендаций и доказательную 

базу в соответствии со шкалами оценки уровня досто-

верности доказательств (УДД) и уровня убедительности 

рекомендаций (УУР). Для многих тезисов-рекоменда-

ций УУР и УДД будут иметь низкий уровень по причине 

отсутствия посвященных им клинических исследований. 

Невзирая на это, они являются необходимыми элемента-

ми обследования пациента для установления диагноза, 

определения фенотипа БА и выбора тактики лечения.

Диагностика БА у детей раннего возраста представ-

ляет определенные трудности ввиду сложности сбора 

анамнеза, возможной неправильной интерпретации 

звуков, издаваемых ребенком при дыхании (свистящее 

дыхание / свистящие хрипы должны быть подтвержде-

ны специалистом), вариабельности бронхообструкции 

(в межприступный период при аускультации хрипы могут 

не выслушиваться), невозможности проведения исследо-

вания ФВД (иногда дети даже старше 5 лет не способны 

адекватно выполнить команды при проведении иссле-

дования). При опросе родителей детей младше 5 лет 

для выявления клинических симптомов, позволяющих 

заподозрить наличие БА, следует уточнять наличие про-

явлений как на фоне ОРИ, так и между эпизодами респи-

раторных инфекций, а также наследственную отягощен-

ность и данные аллергоанамнеза. При сборе анамнеза 

следует выявить весь спектр проявлений за последние 
* Наличие всех критериев не обязательно для установления 

диагноза БА.
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3–4 мес, обратив особое внимание на те, которые бес-

покоили в течение 2 предшествующих недель [28].

Клинические признаки, увеличивающие и уменьша-

ющие вероятность наличия БА, представлены в Прило-

же ниях 9, 10.

Жалобы и анамнез

Рекомендуется всем пациентам как при подозрении 

на БА, так и при установленном диагнозе проводить сбор 

анамнеза и жалоб при болезнях верхних дыхательных 

путей и сбор анамнеза и жалоб при заболеваниях легких 

и бронхов с целью подтверждения диагноза, определе-

ния степени тяжести и выявления факторов, которые 

могут повлиять на выбор тактики лечения [4]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Характерными являются приступы затруднения дыха-

ния, удушья, свистящее дыхание, одышка, кашель, ощу-

щение заложенности в грудной клетке. Наличие всех 

симптомов не обязательно. Важнейшим фактором диаг-

ностики является тщательный сбор анамнеза, который 

укажет на причины возникновения, продолжительность 

и разрешение симптомов, наличие аллергических забо-

леваний (атопический дерматит, аллергический ринит, 

пищевая аллергия) у пациента и его кровных родствен-

ников, причинно-следственные особенности возникно-

вения признаков болезни и ее обострений с учетом 

основных клинических признаков, повышающих вероят-

ность наличия БА у пациента.

При сборе анамнеза следует обратить внимание 

на наличие типичного симптомокомплекса: повторя-

ющиеся приступы кашля, свистящее дыхание, затруд-

ненное дыхание или чувство стеснения в груди, 

вызванные различными триггерами (такими как респи-

раторная инфекция, табачный дым, контакт с животны-

ми или пыльцой и т.д.; физической нагрузкой, стрессом) 

и проявляющиеся в основном ночью или ранним утром. 

Важным клиническим маркером БА является исчез-

новение симптомов спонтанно или после применения 

лекарственной  терапии.

У детей старше 5 лет наличие свистящего дыхания, 

одышка, кашель, затруднение дыхания являются клю-

чевыми симптомами БА. Повторные свистящие хри-

пы, в особенности подтвержденные врачом во время 

аускультации и отраженные в медицинской докумен-

тации, являются наиболее значимым маркером [29]. 

Однако не следует устанавливать диагноз БА, опираясь 

лишь на наличие у ребенка вышеуказанных симпто-

мов [29]. Наличие симптомов уточняют как на фоне 

ОРИ, так и вне ее. Предположить диагноз БА у детей 

младше 5 лет могут помочь вопросы, суммированные 

в Приложении 7.

Для детей младшего возраста с БА, в том числе плохо 

контролируемой в отсутствие диагноза и терапии, физи-

ческая активность является очень важным провоцирую-

щим фактором появления симптомов, при воздействии 

которого ребенок начинает ограничивать себя в повсед-

невной деятельности (движение, игры), становится раз-

дражительным, быстро утомляется.

Для детей младше 5 лет диагноз БА наиболее веро-

ятен при наличии клинических признаков, указанных 

в Приложении 9, а также если в течение 2–3-месяч-

ного курса низкодозной терапии ИГК в сочетании 

с КДБА по требованию наступает клиническое улуч-

шение, а при отмене терапии — ухудшение состоя-

ния. При этом должны быть исключены альтернативные 

 заболевания [19].

Физикальное обследование

Рекомендуется всем пациентам как при подозре-

нии на БА, так и при установленном диагнозе прово-

дить физикальное обследование, включающее оценку 

общего состояния, визуальное исследование верхних 

дыхательных путей, визуальный осмотр терапевтический 

и аускультацию терапевтическую с целью определе-

ния клинико-динамических особенностей заболевания, 

выявления признаков сопутствующей патологии и соз-

дания ориентиров в определении тяжести состояния [4]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

В случае тяжелого обострения при физикальном осмот-

ре можно выявить признаки ДН: шумное дыхание с дис-

тантными свистящими хрипами, вынужденное положение 

(ортопноэ), тахипноэ, диффузный цианоз, в акте дыхания 

участвуют дополнительные группы мышц. Аускультативно 

дыхание может быть ослабленным вплоть до «немого 

легкого» (вследствие генерализованного бронхоспазма 

и закупорки просвета мелких бронхов вязким секретом), 

выслушиваются сухие высокотональные (свистящие) хри-

пы, которые у ряда пациентов могут выслушиваться только 

при форсированном выдохе. Однако такие изменения со 

стороны дыхательной системы могут отсутствовать (в меж-

приступный период, при адекватном контроле над симпто-

мами БА). При осмотре также можно выявить характер-

ные признаки аллергического ринита или полипоза носа 

(затруднение носового дыхания; приоткрытый рот).

Следует помнить, что одышка, выявленная при осмот-

ре, может быть обусловлена не только БА, но и обструк-

цией на уровне верхних дыхательных путей, хронической 

обструктивной болезнью легких (ХОБЛ; преимуществен-

но у взрослых), а у детей — возникать при респираторной 

инфекции, трахеомаляции или при аспирации инород-

ного тела. Крепитация и влажные хрипы нехарактерны 

для БА, но не исключены при наличии БА и сопутствую-

щей иной патологии нижних дыхательных путей (острый 

бронхит, острая пневмония и др.).

Рекомендуется пациентам при тяжелом обострении 

БА и признаках ОДН (SpO2 менее 90%) осмотр (кон-

сультация) врачом анестезиологом-реаниматологом 

первичный не позднее 30 мин от момента поступления 

в стационар [10–13, 18, 19, 22, 30–32]. Уровень убе-

дительности рекомендаций — С (уровень достовер-

ности доказательств — 5).

Рекомендуется всем пациентам при первичном обра-

щении исходно, через 2–4 нед после назначения терапии 

и каждые 3 мес при диспансерном наблюдении оценить 

уровень контроля над симптомами БА с помощью специ-

ализированных опросников (Приложения 1–4) с целью 

определения степени тяжести, а в динамике — с целью 

оценки эффективности назначенной ранее терапии 

и целесообразности ее изменения [4]. Уровень убеди-

тельности рекомендаций — С (уровень достоверно-

сти доказательств — 5).

Современные подходы к ведению пациентов с БА 

требуют обязательной оценки уровня контроля над сим-

птомами, риска развития обострений (в том числе тяже-

лых), необратимой бронхиальной обструкции и побочных 

эффектов от лекарственных препаратов с целью опреде-

ления эффективности терапии и выявления потребности 

в ее коррекции [6, 16, 17, 19, 33, 34].

Использование валидированных опросников (Прило-

жения 1–4) дает возможность врачу установить на при-

еме уровень контроля над БА у пациентов различных 

возрастных групп (см. раздел «Классификация бронхи-

альной астмы по уровню контроля»).
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У пациентов, получающих в соответствии со ступен-

чатой терапией комбинацию низкой дозы будесонид + 

формотерол по потребности, при оценке уровня контроля 

следует учитывать частоту применения лекарственного 

препарата и принимать ее во внимание при рассмотре-

нии вопроса о необходимости коррекции дозы ИГК [19], 

даже если риск обострения БА значительно ниже, чем 

при использовании КДБА для снятия симптомов [35, 36].

При выявлении недостаточного контроля / отсутствия 

контроля над симптомами БА необходимо проверить при-

верженность пациента терапии (соблюдает ли он режим 

и дозы ранее назначенного лечения), правильность 

техники использования ингалятора, наличие факторов 

риска (например, продолжающееся воздействие причин-

но-значимого аллергена, табачного дыма, применение 

бета-адреноблокаторов и других препаратов, которые 

могут оказывать влияние на контроль БА).

Лабораторные диагностические исследования

Рекомендуется проведение пациентам исследова-

ния общего (клинического) анализа крови развернутого 

при постановке диагноза БА, в период тяжелого обост-

рения БА, перед проведением АСИТ, перед назначени-

ем генно-инженерной иммунобиологической терапии 

и в продолжение проведения таргетной терапии с целью 

выявления возможного повышения уровня эозинофи-

лов, или выявления маркеров инфекционного воспа-

ления для дифференциальной диагностики с другой 

патологией, или выявления осложнений для определе-

ния тактики терапии либо с целью исключения противо-

показаний для проведения АСИТ или для выбора пре-

парата таргетной терапии и контроля безопасности 

проводимого лечения [19, 37–42]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — С (уровень достоверности 

доказательств — 5).

Повышение уровня эозинофилов возможно в период 

обострения БА. Однако эозинофилия периферической 

крови может иметь и другие причины (паразитарные 

инвазии, грибковую инфекцию и др.), а уровень эозино-

филов до 450 кл/мкл — вариант нормы. Нормальный 

уровень эозинофилов периферической крови не явля-

ется доказательством отсутствия БА. Необходимо также 

учитывать, что на данный параметр влияет прием неко-

торых медикаментов (антигистаминных средств систем-

ного действия, АЛТР и сГК), терапия анти-IL5 и анти-IL5R 

моноклональными антителами может приводить к сни-

жению уровня эозинофилии периферической крови.

Повышение уровня маркеров бактериального вос-

паления (лейкоцитоз, сдвиг лейкоцитарной формулы 

влево) является поводом для поиска очага инфекцион-

ного воспаления (инфекции верхних дыхательных путей, 

бронхит, пневмония и др.). Низкий уровень гемоглобина 

может свидетельствовать о железодефицитной анемии, 

одним из симптомов которой, так же как и при БА, явля-

ется одышка. Повышение уровня гемоглобина может 

наблюдаться при ХДН, носит компенсаторный харак-

тер на фоне хронической гипоксемии, ассоциировано 

с вторичным эритроцитозом и гипервязкостью, которые 

могут нарушать микроциркуляцию и ухудшать течение 

заболевания. Частота исследования в динамике опре-

деляется индивидуально.

Эозинофилы периферической крови в настоя-

щее время используют также в качестве биомаркера 

при определении фенотипа БА (косвенный показатель 

эозинофильного воспаления дыхательных путей), инди-

катора ответа на терапию ИГК, сГК и генно-инженерны-

ми биологическими препаратами (ГИБП). Характерными 

биомаркерами эозинофильного эндотипа тяжелой 

БА на сегодняшний день принято считать количество 

эозинофилов в периферической крови � 150 кл/мкл, 

и/или количество эозинофилов в мокроте � 3%, и/или 

уровень оксида азота выдыхаемого воздуха (FeNO) 

� 20 ppb [43]. При этом необходимо учитывать, что при-

менение сГК, анти-IL5 и особенно анти-IL5R приводит 

к резкому и продолжительному снижению количества 

эозинофилов. В данном случае подтверждение эозино-

фильного типа воспаления проводится ретроспективно, 

при наличии анамнестических данных до применения 

этих классов препаратов. В свою очередь, крайне высо-

кий уровень эозинофилии (более 1500 кл/мкл) требует 

исключения иных причин (наличия эозинофильного гра-

нулематоза с полиангиитом (ЭГПА), гиперэозинофильно-

го синдрома и других вариантов онкопатологии, аллерги-

ческого бронхолегочного аспергилеза (АБЛА) и др.).

В свою очередь, применение анти-IL4Р моноклональ-

ных антител (дупилумаб) может приводить к росту коли-

чества эозинофилов периферической крови, в большин-

стве случаев клинически незначимому. Однако с учетом 

хоть и очень редких, но описанных случаев стремитель-

ного роста количества эозинофилов до крайне высо-

ких значений (выше 5000 кл/мкл) в процессе терапии 

дупилумабом необходимо регулярно мониторировать 

уровень эозинофилов периферической крови с оценкой 

клинических исходов.

Необходимо учитывать возрастные особенности. Так, 

если у взрослых пациентов с БА периферическая эози-

нофилия и эозинофилия дыхательных путей коррелируют 

между собой, то у детей, в особенности дошкольного 

возраста, согласно проведенному исследованию [42], 

при абсолютном значении эозинофилов менее 100 кл/мл 

может отмечаться выраженное воспаление дыхательных 

путей, в то же время эозинофилия может диагностиро-

ваться у некоторых здоровых детей [41].

Также для детской популяции в числе причин эози-

нофилии периферической крови чаще, чем у взрослых, 

выявляются различные паразитарные инфекции (аска-

ридоз, анизакидоз, токсокароз, стронгиллоидоз и др. 

(с учетом эндемичности региона проживания и пищевых 

привычек), для диагностики которых возможно выполне-

ние молекулярно-биологического исследования фекалий 

на соответствующего возбудителя (на аскариды (Ascaris 

lumbricoides), на возбудителя описторхоза (Opisthorchis 

felineus), на возбудителя стронгиллоидоза (Strongyloides 

stercoralis)), определение ДНК соответствующего воз-

будителя в фекалиях методом полимеразной цепной 

реакции (ПЦР) (аскарид (Ascaris lumbricoides), возбудите-

ля описторхоза (Opisthorchis felineus), возбудителя строн-

гиллоидоза (Strongyloides stercoralis), а также выявление 

в крови антител классов IgE, IgM, IgG к данным возбуди-

телям (определение антител к токсокаре собак (Toxocara 

canis), к возбудителю описторхоза (Opisthorchis felineus), 

к аскаридам (Ascaris lumbricoides), к возбудителям строн-

гиллоидоза (Strongyloides stercoralis)).

Рекомендуется проведение цитологического иссле-

дования мокроты пациентам с гиперпродукцией мокроты 

или в период тяжелого обострения БА и перед назначе-

нием генно-инженерной иммунобиологической терапии 

с целью выявления эозинофилии мокроты, или выявле-

ния маркеров инфекционного воспаления, или обнару-

жения мицелия грибов с целью определения фенотипа 

БА, дифференциальной диагностики с другой патологией 

нижних дыхательных путей [44–48]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — B (уровень достоверности 

доказательств — 1).
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Эозинофилия мокроты � 3% является одним из биомар-

керов эозинофильного воспаления, характерного наряду 

с другими признаками для эозинофильного фенотипа 

БА [44–48]. Одновременно с этим эозинофилия мокро-

ты может иметь другие причины (ЭГПА, АБЛА, микозы). 

У пациентов, получающих ИГК в качестве базисной тера-

пии, сохраняющаяся высокая эозинофилия мокроты 

(50–70% и более) свидетельствует о недостаточном 

эффекте ИГК (возможно, в результате неправильного 

использования устройства для ингаляции или низкого ком-

плаенса), а также является неблагоприятным  фактором, 

увеличивающим риск последующих обострений [49].

Рекомендуется исследование уровня общего IgЕ 

в крови пациентам при постановке диагноза БА, перед 

назначением генно-инженерной иммунобиологической 

терапии с целью определения фенотипа заболевания, 

а также для определения показаний (в случае необходи-

мости) к терапии омализумабом, определения его тера-

певтической дозы и выбора режима терапии [50, 51]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 4).

Нормальный или повышенный уровень общего 

IgE в сыворотке крови не является доказательством 

отсутствия или наличия аллергического заболевания, 

в том числе аллергического (атопического) фенотипа 

БА. Нормальный уровень общего IgE может сочетаться 

с повышенным уровнем специфических IgE к причин-

но-значимым аллергенам, в то же время повышенный 

уровень общего IgE может наблюдаться в отсутствие 

сенсибилизации и атопии (иными причинами повы-

шенного уровня общего IgE могут быть паразитарная 

инвазия, грибковая инфекция, онкопатология, гипер-IgE-

синдром и др.).

Эффект омализумаба реализуется при максималь-

ном связывании свободного IgE. Расчет дозы омали-

зумаба и определение режима терапии осуществляют 

индивидуально, при наличии показаний, в зависимости 

от массы тела и исходного (до первого введения омали-

зумаба) уровня общего IgE [50, 51].

Рекомендуется исследование уровня антител к анти-

генам растительного, животного и химического про-

исхождения в крови (определение уровня аллерген-

специфических IgE-антител) пациентам при первичной 

диагностике БА, в процессе динамического наблюде-

ния и при наличии противопоказаний или иных при-

чин, препятствующих проведению кожного тестирова-

ния (накожные исследования реакции на аллергены), 

при сомнительных результатах кожного тестирования, 

расхождении данных, полученных при сборе анамнеза, 

с результатами кожного тестирования, с целью под-

тверждения аллергического фенотипа БА, выявления 

причинно-значимых аллергенов для выработки реко-

мендаций по образу жизни, питанию и определения 

целесообразности проведения АСИТ [29, 41, 52–54]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Определение уровня аллерген-специфических IgЕ-

антител в сыворотке особенно важно при неубедитель-

ных результатах кожных проб либо при невозможности 

их постановки (например, в период обострения аллер-

гического заболевания или наличии иных противопо-

казаний), при отсутствии необходимых диагностических 

аллергенов. Отчет по тесту выглядит как количествен-

ный результат и считается позитивным при значении 

� 0,70 kU/l.

При динамическом наблюдении в течение года воз-

можно повторное проведение исследования при подо-

зрении на появление новой клинически значимой сен-

сибилизации.

Интерпретация полученных результатов аллергооб-

следования проводится в сопоставлении с данными 

анамнеза и клинической картиной, так как сенсибили-

зация может быть клинически значимой или латентной.

Наличие сенсибилизации к аллергенам у ребенка 

с эпизодами бронхиальной обструкции является надеж-

ным прогностическими признаком развития БА в даль-

нейшем [55].

Сенсибилизация к аэроаллергенам наблюдается 

у большинства детей c БА в возрасте старше 3 лет. 

Однако нормальные показатели специфических IgE 

к распространенным аэроаллергенам не исключают 

диаг ноза БА [41].

Рекомендуется исследование кислотно-основного 

состояния и газов крови (парциального напряжения 

кислорода — PaO2; парциального напряжения углекис-

лого газа — PaCO2), pH и уровня бикарбонатов (HCO3
–) 

в артериальной крови в период тяжелого обострения БА, 

сопровождающегося развитием тяжелой ДН, для оценки 

рисков исходов, объективного понимания целесообраз-

ности оксигенотерапии или ИВЛ [22, 56]. Уровень убе-

дительности рекомендаций — С (уровень достовер-

ности доказательств — 4).

Требуется динамическое исследование данных пока-

зателей для контроля состояния и оценки эффективно-

сти проводимой терапии.

Рекомендуется исследование уровня IgA, IgM, IgG 

в крови пациентам с БА, часто страдающим повторными 

бактериальными инфекциями верхних и нижних дыха-

тельных путей (гнойные риносинуситы, отиты, бронхи-

ты, пневмонии), для выявления нарушений со стороны 

гуморального звена иммунитета [57–59]. Уровень убе-

дительности рекомендаций — С (уровень достовер-

ности доказательств — 5).

Иммунодефициты (как первичные, что наиболее 

характерно для детской популяции, так и вторичные) 

с преимущественным нарушением синтеза антител 

проявляются рецидивирующими инфекциями органов 

дыхания с повышенной чувствительностью к инкапсули-

рованным бактериям, торпидностью к стандартным схе-

мам антибиотикотерапии, в конечном итоге приводящим 

к структурным изменениям легочной ткани (бронхоэк-

тазы, пневмосклероз, пневмофиброз). Раннее выявле-

ние нарушений синтеза антител при соответствующей 

клинической картине и других диагностических крите-

риях может свидетельствовать о наличии первичного 

или вторичного иммунодефицита с преимущественной 

недостаточностью синтеза антител, позволяет оценить 

целесообразность проведения заместительной терапии 

препаратами иммуноглобулина человека нормального 

с целью снижения рисков повторных инфекций и неже-

лательных исходов [57–59]. Кратность исследования 

определяется индивидуально.

Рекомендуется исследование уровня глюкозы 

в крови пациентам с тяжелым обострением БА, осо-

бенно пациентам с сопутствующим сахарным диабетом, 

перед назначением сГК и в дальнейшем в ходе лечения 

для оценки исходного уровня и мониторинга с целью 

снижения риска нежелательных явлений от проводимой 

терапии [60, 61]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

сГК имеют широкий перечень побочных реакций, 

в том числе повышение уровня глюкозы. Пациентам 

с сопутствующим сахарным диабетом и факторами риска 

его развития (нарушение толерантности к углеводам) 
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очень важно контролировать уровень глюкозы крови 

во время лечения ГК [60, 61]. Возможно, это потребует 

дополнительного назначения сахароснижающих препа-

ратов или увеличения дозировок ранее назначенных. 

Кратность выполнения определяется индивидуально.

Рекомендуется рассмотреть возможность выпол-

нения дополнительных исследований (по показаниям, 

с учетом жалоб и клинической картины): исследование 

уровня свободного трийодтиронина (сТ3) в крови, уров-

ня свободного тироксина (сТ4) в крови, тиреотропного 

гормона (ТТГ) в крови, общего кортизола в крови, иссле-

дование уровня свободного кортизола в моче, исследо-

вание уровня С-реактивного белка в сыворотке крови, 

антинейтрофильных цитоплазматических антител (опре-

деление маркеров ANCA-ассоциированных васкулитов: 

PR3 (c-ANCA), МПО (p-ANCA)); определение концентрации 

D-димера в крови, микробиологическое (культураль-

ное) исследование мокроты на аэробные и факультатив-

но-анаэробные микроорганизмы, микробиологическое 

(культуральное) исследование мокроты на дрожжевые 

грибы, микробиологическое (культуральное) исследова-

ние мокроты на мицелиальные грибы с целью проведе-

ния дифференциальной диагностики БА с другой патоло-

гией или в случае неконтролируемого течения тяжелой 

БА (при сохранении высокого комплаенса) для выявле-

ния сопутствующих заболеваний, утяжеляющих течение 

основного [4, 6, 19, 29, 59, 62–74]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — С (уровень достоверности 

доказательств — 5).

Перечень исследований может быть дополнен в зави-

симости от клинической ситуации.

Инструментальные диагностические 

исследования

Рекомендуется проведение спирометрии (исследова-

ние неспровоцированных дыхательных объемов и пото-

ков) всем пациентам старше 5 лет при постановке диаг-

ноза БА при первичном обращении, через 2–4 нед после 

назначения терапии, каждые 6–12 мес при диспансер-

ном наблюдении перед назначением генно-инженер-

ной иммунобиологической терапии и на протяжении 

проведения таргетной терапии — для оценки степени 

выраженности бронхиальной обструкции, в динами-

ке — с целью оценки эффективности назначенной ранее 

терапии и целесообразности ее изменения, а также 

перед проведением АСИТ с целью исключения противо-

показаний для ее проведения [19, 75–84]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Основные показатели спирометрии, оцениваемые 

в клинической практике при диагностике БА и являю-

щиеся диагностическими при бронхиальной обструкции: 

ОФВ1, жизненная емкость легких (ЖЕЛ) и форсирован-

ная жизненная емкость легких (ФЖЕЛ), соотношение 

ОФВ1/ФЖЕЛ (индекс Генслара) или ОФВ1/ЖЕЛ (индекс 

Тиффно) [19, 75–84]. Сужение дыхательных путей при-

водит к падению скорости воздушного потока из-за 

возросшего бронхиального сопротивления, что функци-

онально проявляется уменьшением скоростных параме-

тров форсированного выдоха. Из всех показателей наи-

более важным является ОФВ1, поскольку его измерение 

стандартизовано наилучшим образом, и он в меньшей 

степени, нежели другие характеристики форсированного 

выдоха, зависит от приложенного усилия.

Так, физиологическим определением обструкции 

воздушного потока является уменьшение отношения 

ОФВ1 к ФЖЕЛ, что приводит к снижению отношений 

ОФВ1/ЖЕЛ (ОФВ1/ФЖЕЛ) менее 70%. По уровню откло-

нения ОФВ1 от должных величин оценивают степень 

тяжести обструктивных нарушений. В качестве фикси-

рованного значения для нижней границы нормальных 

значений ФЖЕЛ и ОФВ1 практика использования 80% 

от должных величин приемлема у детей [63]. Однако 

в таком случае возможны существенные ошибки 

при интерпретации функции легких у взрослых, посколь-

ку ОФВ1 также зависит от величины ЖЕЛ. При этом 

снижение ОФВ1 более 80% от должных величин с одно-

временным снижением индекса Тиффно (менее 70%) 

с большей долей вероятности будет свидетельствовать 

об обструктивных нарушениях [78–80, 82].

Поскольку у пациентов с хроническими обструктив-

ными заболеваниями легких ФЖЕЛ может быть суще-

ственно меньше ЖЕЛ, для диагностики обструктивных 

нарушений предпочтительнее использовать отноше-

ние ОФВ1/ЖЕЛ, измеренной при спокойном дыхании. 

У взрослого здорового человека это соотношение 

составляет 75–85%. У детей ОФВ1/ФЖЕЛ в норме око-

ло 90% (за счет высокой скорости воздушных потоков). 

В связи с трудностями воспроизведения форсирован-

ного выдоха показатель ОФВ1/ФЖЕЛ не является столь 

надежным критерием бронхиальной обструкции у детей 

в сравнении со взрослыми [85, 86].

Дети младше 5 лет, как правило, не способны выпол-

нять воспроизводимые маневры с форсированным 

выдохом, поэтому функциональное исследование легких 

для данной возрастной группы пациентов не имеет боль-

шого диагностического значения.

К интерпретации результатов функционального 

исследования должны применяться принципы клиниче-

ского принятия решения, где вероятность болезни после 

проведения исследования оценивается с учетом вероят-

ности болезни до исследования, его качества, вероятно-

сти ложноположительной и ложноотрицательной интер-

претации и, наконец, непосредственно результатов 

исследования и должных значений. Так, у пациента с БА 

в межприступный период после применения бронхолити-

ческих средств либо в результате достижения контроля 

БА за счет адекватно подобранной терапии показатели 

ФВД могут быть в пределах нормы. Таким образом, 

нормальные показатели спирометрии не исключают 

 диагноза БА.

Повторные исследования функции легких более 

информативны, чем единичное исследование. Показа-

тели легочной функции при БА у одного и того же пациен-

та могут варьировать — от нормальных до выраженных 

обструктивных. Чем хуже контролируется БА, тем боль-

ше выражена вариабельность легочной функции [87]. 

Обратимость бронхиальной обструкции можно зафикси-

ровать при устойчивом улучшении показателей легочной 

функции на фоне нескольких дней/недель терапии ИГК 

или другими противовоспалительными  препаратами [83].

Критерии подтверждения обструкции и ее вариабель-

ности при диагностике БА изложены в Приложении 11. 

Одним из противопоказаний для проведения АСИТ 

является снижение ОФВ1 менее 70% от должных величин, 

следовательно, спирометрия в обязательном порядке 

должна выполняться перед проведением АСИТ и в про-

цессе лечения (при клиническом ухудшении для монито-

ринга состояния) [88].

Рекомендуется проведение бронходилатационного 

теста — спирометрии с фармакологической пробой всем 

пациентам старше 5 лет при постановке (подтвержде-

нии) диагноза БА, включая пациентов с нормальными 

показателями исходной спирометрии, для установления 

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   443 01.10.2025   14:58:29



К
Л

И
Н

И
Ч

Е
С

К
И

Е
 Р

Е
К

О
М

Е
Н

Д
А

Ц
И

И
C

L
IN

IC
A

L
 R

E
C

O
M

M
E

N
D

A
T

IO
N

S

444

обратимости бронхиальной обструкции; при дальнейшем 

наблюдении пациентов с установленным диагнозом БА — 

для определения потенциального эффекта бронхолити-

ческой терапии и мониторирования динамики легочной 

функции [19, 41, 63, 79, 80, 82–85, 89, 90]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 4).

Бронходилатационный тест считается положитель-

ным в случае прироста ОФВ1 не менее 12% и не менее 

200 мл от исходного значения.

Препараты для лечения обструктивных заболева-

ний дыхательных путей при проведении данного теста 

применяются вне инструкции, но согласно методиче-

ским рекомендациям по проведению спирометрии [79]. 

Для достижения максимально возможной бронходила-

тации рекомендуется использование КДБА, например 

сальбутамола в виде ДАИ для подростков (от 14 лет) 

и взрослых в максимальной разовой дозе 400 мкг 

(4 ингаляции по 100 мкг с интервалом 30 с), для детей 

от 5 до 14 лет — в разовой дозе 200 мкг (примене-

ние сальбутамола здесь вне инструкции, но согласно 

Федеральным методическим рекомендациям по про-

ведению спирометрии [79]) с соблюдением всех правил 

ингаляционной техники ДАИ, предпочтительнее (обяза-

тельно для детей) с помощью спейсера.

Повторная спирометрия проводится через 15 мин. 

При использовании в качестве бронходилататора ДДАХ 

(ипратропия бромид) максимальная разовая доза 

для взрослых составляет 80 мкг (4 дозы по 20 мкг), 

комбинации ипратропия бромид + фенотерол раствор 

для ингаляций 0,25 мг + 0,5 мг/мл с помощью небу-

лайзера детям от 6 до 12 лет — 10 капель (0,5 мл), 

подросткам от 12 лет и взрослым — 20 капель (1 мл) 

разводить в 3–4 мл 0,9% раствора натрия хлорида (при-

менение ипратропия бромида и комбинации ипратропия 

бромид + фенотерол здесь вне инструкции, но согласно 

Федеральным методическим рекомендациям по прове-

дению спирометрии [79]). Повторная спирометрия в дан-

ном случае выполняется через 30 мин. При использова-

нии небулайзеров необходимо помнить, что для разных 

их типов могут потребоваться разные дозы бронходи-

лататоров и разное время доставки [19, 41, 63, 79, 97, 

82–85, 89, 90]. Для струйных небулайзеров 5 мг сальбу-

тамола в ингаляционном растворе номинально эквива-

лентны ингаляции 400 мкг с помощью ДАИ, а 1 мг ипра-

тропия бромида в ингаляционном растворе номинально 

эквивалентен ингаляции 80 мкг с помощью ДАИ [91].

У пациентов с исходными нормальными показателями 

ОФВ1 (более 80% от должных величин) прирост по абсо-

лютным значениям на 200 мл и более, но не достигаю-

щий 12% в относительном измерении (но хотя бы более 

10%) при соответствии анамнезу и клинической картине 

может быть расценен как положительный (прирост после 

применения бронходилататора в пределах естествен-

ной вариабельности ОФВ1 и ФЖЕЛ — 150 мл и 8% — 

не может расцениваться как положительный тест; чем 

выше разница с исходными показателями, тем более 

достоверным считается наличие вариабельной обструк-

ции, характерной для БА).

Отрицательный бронходилатационный тест не исклю-

чает диагноза БА, может наблюдаться как при тяжелом 

обострении, так и у пациентов с длительной стойкой 

ремиссией (при исходных максимальных показателях 

ОФВ1 � 100% от должных величин) либо в результате 

длительного лечения ИГК [63, 87].

Возможные критерии вариабельности обструкции 

при диагностике БА изложены в Приложении 11.

Рекомендуется рассмотреть возможность проведе-

ния бронхоконстрикторного теста с физической нагруз-

кой (исследование дыхательных объемов при прово-

кации физической нагрузкой) пациентам старше 12 лет 

с подозрением на БА при нормальных исходных показа-

телях спирометрии и отрицательном бронходилатацион-

ном тесте для выявления (исключения) бронхоспазма, 

вызванного физической нагрузкой [19, 92–94]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 3).

Бронхоконстрикторный тест с физической нагруз-

кой считается положительным в случае снижения ОФВ1 

не менее 10% для взрослых и не менее 12% для детей 

от исходного значения [81–84]. Согласно междуна-

родным руководствам, тест считается более специфич-

ным для диагностики БА, но менее чувствительным, 

чем тест с метахолином (в Российской Федерации 

не проводится ввиду отсутствия зарегистрированного 

на территории страны метахолина). Отрицательный 

бронхоконстрикторный тест с физической нагрузкой 

не исключает диагноза БА.

Возможно проведение бронхоконстрикторного теста — 

спирометрии с фармакологической пробой (исследова-

ние дыхательных объемов с применением лекарствен-

ных средств) пациентам старше 18 лет с подозрением 

на БА при нормальных исходных показателях спиромет-

рии, отрицательном бронходилатационном тесте и отри-

цательном бронхоконстрикторном тесте с физической 

нагрузкой — для выявления бронхиальной гиперреак-

тивности [19, 91–93, 95–98]. Уровень убедительности 

рекомендаций — С (уровень достоверности доказа-

тельств — 5).

Обычно выявление бронхиальной гиперреактивно-

сти основано на измерении ответа показателя ОФВ1 

на ингаляцию вещества (в том числе в повышающих-

ся концентрациях), вызывающего бронхоконстрикцию 

(например, 4,5% раствора натрия хлорида). Согласно 

международным руководствам, рекомендуется про-

ведение бронхоконстрикторного теста с метахолином, 

что невозможно в Российской Федерации ввиду отсут-

ствия зарегистрированного на территории страны мета-

холина. Возможно проведение теста с 4,5% раствором 

натрия хлорида, который не имеет такого показания 

согласно инструкции). Исследование с 4,5% раствором 

натрия хлорида (приготовленного массо-объемным спо-

собом в условиях аптеки, лицензированной для отпуска 

готовых лекарственных форм: 4,5 г субстанции натрия 

хлорида растворяют в 100 мл воды для инъекций, заку-

поривают) проводят с использованием небулайзера 

компрессионного типа. Ингаляционное воздействие 

4,5% раствором натрия хлорида (спокойное дыхание 

с зажимом для носа) проводят последовательно, в тече-

ние 0,5; 1; 2; 4; 8 мин (суммарное время — 15,5 мин). 

Через 1 мин после каждой ингаляции проводят изме-

рение ОФВ1 (2 попытки, фиксируя лучший результат), 

после которого делают 2-минутный перерыв. Тест счи-

тается положительным при снижении показателя ОФВ1 

на 15% и более (тест останавливают); при снижении ОФВ 

на 10% между двумя последовательными измерения-

ми воздействие повторяют. При отсутствии изменений 

после 15,5 мин воздействия 4,5% раствором натрия 

хлорида провокационный тест считается отрицатель-

ным [98]. Бронхоконстрикторные тесты обладают огра-

ниченной специфичностью при постановке диагноза БА, 

так как гиперреактивность дыхательных путей может 

встречаться у пациентов с аллергическим ринитом, 

муковисцидозом, бронхолегочной дисплазией и ХОБЛ 
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[92, 99–103]. Отрицательный бронхоконстрикторный 

тест не исключает диагноза БА.

Рекомендуется проведение пикфлоуметрии (иссле-

дование неспровоцированных дыхательных объемов 

и потоков с использованием пикфлоуметра) пациентам 

старше 5 лет при невозможности проведения спироме-

трии при постановке диагноза БА для подтверждения 

вариабельности скорости воздушного потока, при дис-

пансерном наблюдении — для оценки контроля и выяв-

ления рисков обострения [41, 63, 78, 84, 85]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Вариабельность воздушного потока определяет-

ся при наличии разницы между средними суточными 

показателями ПСВ при двукратном (утром и вечером) 

измерении. У пациентов с типичными респираторными 

симптомами выявление повышенной средней суточной 

вариабельности ПСВ (> 13% у детей и > 20% у взрослых) 

подтверждает диагноз БА, а величина отклонений прямо 

пропорциональна тяжести течения болезни. Результаты 

пикфлоуметрии свидетельствуют в пользу диагноза БА, 

если ПСВ увеличивается по крайней мере на 15% после 

ингаляции бронхолитика или при пробном назначении 

ИГК [19]. Многими исследователями была выявлена 

корреляция между значениями утреннего ПСВ и ОФВ1, 

полученного при спирометрии. Пикфлоуметрия не может 

заменить спирометрию, но неоценима для ежедневно-

го мониторинга функции легких в домашних условиях 

при длительном наблюдении и лечении БА. Увеличение 

среднесуточных колебаний ПСВ на � 30% или снижение 

индивидуального лучшего показателя на � 20% свиде-

тельствуют об ухудшении контроля БА и повышенном 

риске обострения [104, 105].

В некоторых работах описывается проведение осцил-

лометрии импульсной или бронхофонографии пациентам 

младше 5 лет с подозрением на БА с целью выявления 

бронхиальной обструкции [106–109].

Рекомендуется рассмотреть возможность определе-

ния уровня FeNO пациентам старше 5 лет при постановке 

диагноза и определения фенотипа БА для выявления 

признаков эозинофильного воспаления дыхательных 

путей, при дальнейшем наблюдении с установленным 

диагнозом — для оценки эффективности ИГК, контроля 

БА и выявления рисков обострения [41, 63, 110–112]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Уровень FeNO � 20–25 ppb наряду с эозинофилией 

мокроты и эозинофилией периферической крови явля-

ется характерным биомаркером активного эозинофиль-

ного воспаления. Повышенный уровень FeNO ассоци-

ирован с хорошим и быстрым ответом на ИГК. У детей 

дошкольного возраста с рецидивирующими эпизодами 

кашля и свистящего дыхания повышенный уровень FeNO, 

зафиксированный в сроки более 4 нед после перенесен-

ной ОРИ, может быть рассмотрен как один из предикто-

ров развития БА [113].

Рекомендуется проведение пульсоксиметрии всем 

пациентам с БА при обострении для выявления степени 

ДН [22, 114]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — C (уровень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется проведение рентгенографии легких 

или компьютерной томографии органов грудной полости 

пациентам при постановке диагноза БА или с ранее уста-

новленным диагнозом БА при наличии симптомов и/или 

маркеров инфекционного воспаления, нехарактерной 

для БА аускультативной картины, тяжелом течении БА, 

торпидном к традиционной терапии, с целью выявле-

ния сопутствующих заболеваний, влияющих на течение 

и выбор терапии БА или с целью дифференциальной 

диагностики с другой патологией нижних дыхательных 

путей [4, 6, 19, 113, 114]. Уровень убедительности 

рекомендаций — C (уровень достоверности доказа-

тельств — 5).

Рекомендуется рассмотреть проведение бронхоско-

пии пациентам с тяжелым течением БА, торпидным к тра-

диционной терапии, с целью выявления сопутствующих 

заболеваний, усугубляющих течение БА, или с целью 

дифференциальной диагностики с другой патологией 

нижних дыхательных путей [19, 40, 115–117]. Уровень 

убедительности рекомендаций — C (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Рекомендуется проведение эзофагогастроскопии 

пациентам с установленным ранее диагнозом БА при 

наличии жалоб и симптомов ГЭРБ с целью выявле-

ния сопутствующих заболеваний, влияющих на течение 

и выбор терапии БА, или с целью дифференциальной 

диагностики [4, 6, 19, 118–123]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — C (уровень достоверности 

доказательств — 5).

Рекомендуется регистрация электрокардиограммы 

и расшифровка, описание и интерпретация электро-

кардиографических данных пациентам при постанов-

ке диагноза БА и с ранее установленным диагнозом 

при обострении БА с целью выявления сопутствующих 

заболеваний, влияющих на течение и выбор терапии БА, 

и проведения дифференциальной диагностики с кардио-

патологией [4, 6, 19, 22, 124–127]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — C (уровень достоверности 

доказательств — 5).

Иные диагностические исследования

Проведение аллергообследования необходимо для 

подтверждения аллергической природы БА, выявле-

ния причинно-значимых аллергенов с целью выработки 

рекомендаций по образу жизни и питанию, а также 

для определения целесообразности проведения АСИТ. 

Аллергологическое обследование может проводить-

ся методом кожного тестирования с небактериаль-

ными аллергенами (накожные исследования реакции 

на аллергены) и/или определения уровня специфических 

IgE в сыворотке крови (исследование уровня антител 

к антигенам растительного, животного и химического 

происхождения в крови). Выбор метода аллергологиче-

ского обследования определяется доступностью и осна-

щенностью аллергологического кабинета и наличием/

отсутствием противопоказаний к проведению кожного 

тестирования.

Рекомендуется проводить кожные тесты с аллерге-

нами (накожные исследования реакции на аллергены) 

пациентам старше 5 лет при отсутствии противопо-

казаний к тестированию при первичной диагностике 

БА и в процессе динамического наблюдения с целью 

подтверждения аллергического фенотипа БА, выявле-

ния причинно-значимых аллергенов с целью выработки 

рекомендаций по образу жизни и питанию, а также 

для определения целесообразности проведения АСИТ 

[52, 128–132]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Кожные пробы проводят в условиях аллергологи-

ческого кабинета специально обученная медицинская 

сестра или врач аллерголог-иммунолог. Наиболее часто 

применяют prick-тесты (тесты уколом) или скарификаци-

онные тесты. Результаты тестирования с аллергенами 

соотносят с результатами отрицательного и положитель-
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ного тест-контроля. Результаты кожных проб очень важ-

ны для диагностики атопических заболеваний, однако 

они не являются абсолютными, имеют противопоказа-

ния [52]. На достоверность результатов могут влиять 

ранний детский (до 5 лет) или, наоборот, преклонный 

(старше 60 лет) возраст пациента, прием сГК, антигис-

таминных средств системного действия, психотропных 

средств — снижают кожную чувствительность, дермо-

графизм (ложноположительный результат), непродолжи-

тельный период после острой аллергической реакции 

(ложноотрицательный результат) и др. При динамиче-

ском наблюдении в течение года возможно повторное 

проведение исследования при подозрении на появление 

новой клинически значимой сенсибилизации.

Диагностика профессиональной 

бронхиальной астмы

Диагностическое тестирование профессиональной 

БА рекомендуется проводить с учетом основных ее 

фенотипов (Приложение 12): аллергическая БА (от воз-

действия высоко- или низкомолекулярных сенситиза-

торов) и/или ирритативная — неаллергическая БА 

(от воздействия веществ токсического и раздражаю-

щего действия) [133, 134].

Диагностику профессиональной БА рекомендуется 

проводить в 3 основных этапа:

 • 1-й этап — верификация диагноза БА;

 • 2-й этап — установление причинно-следственной 

связи между развитием симптомов БА и условиями 

труда;

 • 3-й этап — выявление специфического агента 

или комплекса факторов развития профессиональ-

ной БА.

«Золотым стандартом» диагностики профессиональ-

ной БА являются:

 • анкетный скрининг;

 • иммунологические тесты in vivo и in vitro с предпола-

гаемыми производственными агентами;

 • мониторинг ПСВ (исследование неспровоцированных 

дыхательных объемов и потоков с использованием 

пикфлоуметра) в условиях экспозиции и элиминации 

факторов производственной среды [133–137];

 • специфический бронхопровокационный тест (иссле-

дование дыхательных объемов с применением 

аэрозолей, присутствующих на рабочем месте) 

с модификацией экспозиции производственных 

агентов [133]. Согласно международным руковод-

ствам, рекомендуется проведение исследования 

с бронхоконстриктором (ацетилхолиновый/мета-

холиновый тест) как альтернатива тесту специ-

фической бронхопровокации, что невозможно 

в Рос сийской Фе де рации ввиду того, что метахолин 

не зарегистрирован на территории страны.

Рекомендуется проводить мониторинг ПСВ (иссле-

дование неспровоцированных дыхательных объемов 

и потоков с использованием пикфлоуметра) в условиях 

экспозиции и элиминации факторов производственной 

среды не менее 4 раз в течение рабочей смены на протя-

жении 3–4 рабочих недель с последующим сравнением 

показателей в выходные дни и/или отпускной период 

пациентам с подозрением на наличие профессиональ-

ной БА с целью диагностики и подтверждения диагно-

за [133–137]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется проводить специфический бронхопро-

вокационный тест (исследование дыхательных объемов 

с применением аэрозолей, присутствующих на рабочем 

месте) с модификацией экспозиции производственных 

агентов пациентам с подозрением на наличие профес-

сиональной БА с целью диагностики и подтверждения 

диагноза [133]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Тест рекомендуется проводить только в специали-

зированных центрах с использованием экспозицион-

ных камер при отсутствии возможности подтвердить 

диагноз профессиональной БА другими методами. 

Исследование проводят в первые часы после рабо-

чей смены и в первый день после продолжительного 

перерыва в работе. Результаты теста, как правило, 

коррелируют с дозой ингалированных веществ и ухуд-

шением течения БА на рабочем месте. Отсутствие брон-

хиальной гиперреактивности не позволяет исключить 

диагноз профессиональной БА. Для уточнения наличия 

бронхиальной гипервосприимчивости к профессиональ-

ным факторам показано повторное проведение теста 

в периоды элиминации агентов (после 7–14-дневного 

перерыва в работе) [133–137].

Подтверждение диагноза бронхиальной астмы 

у лиц, подлежащих призыву на военную службу

Обследование и освидетельствование пациентов 

при первоначальной постановке на воинский учет, при-

зыве на военную службу (военные сборы), поступлении 

на военную службу по контракту и в военно-учеб-

ные заведения, а также у военнослужащих, прохо-

дящих военную службу по призыву или по контракту, 

на предмет выявления ограничений к прохождению 

военной службы регламентировано Постановлением 

Правительства Российской Федерации от 04 июля 

2013 г. № 565 (ред. от 23 ноября 2023 г.) «Об утвержде-

нии Положения о военно-врачебной экспертизе», в том 

числе относительно БА (табл. 6).

Основополагающими являются сбор и анализ меди-

цинской документации, сбор жалоб и анамнеза, прове-

дение спирометрии (исследование неспровоцированных 

дыхательных объемов и потоков), бронходилатационного 

теста и при необходимости — бронхоконстрикторного 

теста с физической нагрузкой. Следует учитывать физио-

логические особенности течения БА и частую спонтан-

ную ремиссию в пубертатном периоде, ассоциирован-

ную с нормальными показателями при исследовании 

ФВД. Нормальные исходные показатели ФВД, отрица-

тельные бронхолитические и бронхоконстрикторные 

тесты при наличии медицинской документации о ранее 

установленном диагнозе БА не являются основанием 

для снятия диагноза БА.

Освидетельствование при впервые выявленных 

признаках БА проводится только после обследования 

в стационарных условиях. При наличии БА, подтверж-

денной медицинскими документами о лечении в ста-

ционарных условиях и обращениях за медицинской 

помощью, заключение о категории годности к военной 

службе граждан, освидетельствуемых по графам I, II, III 

расписания болезней (за исключением военнослужа-

щих, проходящих военную службу по призыву), может 

быть вынесено без обследования в стационарных 

условиях. При отсутствии документального подтверж-

дения анамнеза заболевания верифицирующими 

тестами диагноза БА при стойкой ремиссии являются 

фармакологические и/или физические бронхопрово-

кационные тесты (исследование дыхательных объемов 

с применением лекарственных препаратов и исследо-

вание дыхательных объемов при провокации физиче-

ской нагрузкой).
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Дифференциальная диагностика 

бронхиальной астмы

Дифференциальную диагностику БА у детей младше 

5 лет рекомендовано проводить со следующими забо-

леваниями: рецидивирующие респираторные инфекции, 

ГЭРБ, коклюш, аспирация инородного тела, персисти-

рующий бактериальный бронхит, врожденные структур-

ные аномалии (например, трахеомаляция, врожденная 

бронхогенная киста), туберкулез, кистозный фиброз, 

врожденные пороки сердца, первичная цилиарная дис-

кинезия, сосудистое кольцо, бронхолегочная дисплазия, 

первичный иммунодефицит, ларингеальная дисфункция. 

У детей старше 6 лет, кроме вышеуказанных, также 

проводят дифференциальную диагностику с индуциро-

ванной ларингеальной обструкцией, гипервентиляцией, 

дисфункциональным дыханием, дефицитом альфа-1-анти-

трипсина, ЭГПА. У лиц старше 18 лет, кроме вышеуказан-

ных, — с ХОБЛ, гиперэозинофильным синдромом, АБЛА, 

тромбоэмболией легочной артерии, сердечной недоста-

точностью, интерстициальными заболеваниями легких, 

центральной обструкцией дыхательных путей, кашлем, 

связанным с приемом лекарств (например, ингибиторов 

ангиотензинпревращающего фермента). Типичные про-

явления некоторых патологических процессов, с которы-

ми следует проводить дифференциальную диагностику, 

представлены в Приложениях 13, 14.

ЛЕЧЕНИЕ
Основной целью современной терапии БА являются 

достижение и поддержание контроля над симптомами БА 

в течение длительного времени и минимизация рисков 

будущих обострений БА, фиксированной обструкции и неже-

лательных побочных эффектов от проводимой терапии.

Медикаментозная терапия бронхиальной астмы

Лечение стабильной бронхиальной астмы

При лечении БА рекомендуется использовать сту-

пенчатый подход, корректируя объем терапии в зави-

симости от уровня контроля и наличия факторов риска 

обострений (рис. 1–3, табл. 7, 8).

Каждая ступень включает варианты терапии, кото-

рые могут служить альтернативами при выборе поддер-

живающей терапии БА, хотя и не являются одинаковыми 

по эффективности (см. рис. 1–3). Первоначальный выбор 

ступени терапии зависит от выраженности клинических 

проявлений БА и наличия факторов риска обострений 

заболевания (см. табл. 7, 8).

Предлагается две схемы выбора препаратов для кон-

тролирующей (базисной) и симптоматической (для купи-

рования симптомов) терапии. Первая схема является 

предпочтительной (см. рис. 1–3).

Увеличение объема терапии (шаг вверх, согласно сту-

пенчатому подходу к лечению) следует проводить, если 

БА остается неконтролируемой, несмотря на хорошую 

приверженность лечению и правильную технику исполь-

зования ингалятора. Прежде чем пересмотреть объем 

лечения, необходимо убедиться, что пациент выполняет 

все рекомендации, не допускает ошибок при использо-

вании устройства доставки лекарственного средства, 

симптомы пациента вызваны именно БА, отсутствуют 

воздействие причинно-значимого аллергена и фактор 

мультиморбидности.

Снижение объема терапии показано при достижении 

и сохранении стабильного контроля � 3 мес и отсут-

ствии факторов риска с целью установления минималь-

ного объема терапии и наименьших доз препаратов, 

достаточных для поддержания контроля. При принятии 

решения, какой препарат снижать первым и с какой 

скоростью, рекомендуется принять во внимание тяжесть 

БА, побочные эффекты лечения, продолжительность при-

ема текущей дозы, достигнутый положительный эффект 

и предпочтения пациента. Снижение дозы ИГК должно 

быть медленным в связи с возможностью развития обо-

стрения. При достаточном контроле возможно снижение 

дозы каждые 3 мес примерно на 25–50%.

К факторам риска обострений после уменьшения 

объема терапии относят наличие обострений в анам-

незе и/или госпитализаций по поводу обострения БА 

в течение предыдущих 12 мес, низкий исходный уро-

вень ОФВ1 [138–144]. Бронхиальная гиперреактивность 

и эозинофилия в мокроте также являются предикторами 

возможной потери контроля над БА при снижении дозы 

поддерживающего лечения [145].

План действий по уменьшению объема терапии — сни-

жению ступени лечения — у взрослых и подростков с хоро-

шо контролируемой БА представлен в Приложении 15.

Таблица 6. Категории годности к военной службе у пациентов, страдающих бронхиальной астмой

Table 6. Categories of military service eligibility for patients with asthma

Статья расписания 

болезней

Наименование болезней, 

степень нарушения функции

Категория годности 

к военной службе

I графа II графа III графа

52

Бронхиальная астма:

а) тяжелой степени Д Д Д

б) средней степени тяжести В В Б (В — ИНД)

в) легкой степени, а также при отсутствии симптомов 

в течение 5 лет и более при сохраняющейся 

измененной реактивности бронхов

В В Б

Примечание: I графа — граждане при первоначальной постановке на воинский учет, призыве на военную службу и др.; II графа — 

военнослужащие, не имеющие воинского звания офицера, проходящие или прошедшие военную службу по призыву, и др.; III графа — 

граждане, проходящие или прошедшие военную службу по контракту, офицеры запаса (подробнее данные категории см. Положение 

о военно-врачебной службе). Категории годности к военной службе: Б — годен к военной службе с незначительными ограничения-

ми; В — ограниченно годен к военной службе; Д — не годен к военной службе.

Note. Column I — citizens upon initial military registration, conscription, etc.; Column II — military personnel who do not have the military 

rank of an officer, undergoing or having completed military service on conscription, etc.; Column III — citizens undergoing or having 

completed military service under contract, reserve officers (for more information, see these categories Regulations on military medical 

service). Categories of military service eligibility: Б — eligible for military service with minor restrictions; В — limited eligibility for military 

service; Д — ineligible for military service.
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Детям младше 5 лет рекомендуется в качестве стар-

товой терапии выбрать низкие дозы ИГК (Приложе-

ние 18) в сочетании с препаратами по требованию 

(КДБА) для облегчения симптомов БА [19]. Низкие дозы 

ИГК обеспечивают хороший клинический эффект у боль-

шинства детей, в то время как высокие связаны с повы-

шенным риском развития местных и системных побоч-

ных  эффектов.

Рекомендуется рассмотреть назначение комбиниро-

ванного бронходилатирующего средства (селективного 

�2-адреномиметика и ИГК) будесонид + формотерол 

пациентам с легкой БА старше 12 лет в режиме приме-

нения по потребности для снятия симптомов и приступов 

удушья с целью реализации быстрого бронхолитическо-

го и противовоспалительного действия [19, 146–151]. 

Уровень убедительности рекомендаций — А (уровень 

достоверности доказательств — 2).

Данный режим терапии является предпочтительным 

для пациентов с легкой БА старше 12 лет (или старше 

18 лет с учетом возрастных ограничений по определен-

ным комбинациям) на 1–2-й ступени терапии. Назначение 

низких доз ИГК в качестве противовоспалительной тера-

пии вместе с препаратом, облегчающим симптомы (фор-

мотерол или КДБА), значимо снижает риск тяжелых обо-

стрений заболевания в сравнении с монотерапией КДБА 

по потребности [146, 150]. Помимо применения для сня-

тия симптомов, возможно предупредительное применение 

перед физической нагрузкой или планируемым контактом 

с причинно-значимыми аллергенами.

При применении будесонида + формотерол в дозиро-

ванном порошковом ингаляторе 160/4,5 мкг взрослым 

и подросткам от 12 лет по 1–2 ингаляции по потребно-

сти рекомендуется не превышать 6 ингаляций в сутки 

(максимальная доза по потребности — 12 ингаляций 

в сутки). Следует обращать внимание, что не все инга-

ляторы, зарегистрированные на территории Российской 

Федерации и содержащие данную фиксированную ком-

бинацию, имеют в инструкции указание на возможность 

применения в режиме по потребности для стартовой 

терапии БА.

Рекомендуется рассмотреть назначение селектив-

ного �2-адреномиметика (КДБА) совместно с низкими 

дозами ИГК последовательно из двух отдельных инга-

ляторов пациентам с легкой БА от 6 до 11 лет и в каче-

стве альтернативной терапии пациентам старше 12 лет 

по потребности для снятия симптомов и приступов  удушья 

с целью реализации быстрого бронхолитического и про-

тивовоспалительного действия [147, 148, 152]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

На 1–2-й ступени при легкой БА монотерапия КДБА 

в режиме по потребности более не рекомендуется 

[19, 153]. Чрезмерное использование КДБА является 

небезопасным: выдача � 3 ингаляторов КДБА в год уве-

личивает риск обострений БА, применение � 12 ингаля-

торов КДБА в год связано с повышенным риском смерти 

по причине БА [19, 147, 148, 153–157]. Для детей воз-

можно использование ДАИ через спейсер или примене-

ние препаратов через небулайзер.

I.  В качестве селективного �2-адреномиметика воз-

можно применять, например:

 • сальбутамол в дозированном аэрозольном ингалято-

ре детям с 2 лет и взрослым 100–200 мкг по потреб-

ности (максимальная доза — 800 мкг/сут), в виде 

раствора для ингаляций с возраста 18 мес по 2,5–5 мг 

на ингаляцию (максимальная суточная доза — 20 мг);

Таблица 7. Стартовая терапия бронхиальной астмы (взрослые и дети старше 12 лет)

Table 7. Initial therapy of spasmodic asthma (adults and children over 12 years of age)

Клинические проявления БА Предпочтительная стартовая терапия Альтернативная стартовая терапия

Нечастые симптомы БА, например реже 

2 раз в месяц, и отсутствие факторов 

риска обострений, включая отсутствие 

обострений в течение предыдущих 12 мес

Низкие дозы ИГК + формотерол 

по потребности

Низкие дозы ИГК каждый раз при 

применении КДБА (комбинированный 

препарат или использование двух 

ингаляторов поочередно)

Симптомы БА или потребность 

в лекарственном препарате 

для облегчения симптомов 2 раза в месяц 

или чаще

Низкие дозы ИГК + формотерол 

по потребности

Низкие дозы ИГК ежедневно + 

по потребности КДБА. Уточнить 

у пациента приверженность 

ежедневному применению ИГК

Симптомы БА несколько дней в 

неделю (например, 4–5 дней в неделю) 

или пробуждение из-за БА 1 раз в неделю 

или чаще, в особенности при наличии 

факторов риска

Базисная терапия низкими дозами 

ИГК + формотерол и ИГК + формотерол 

по потребности

Низкие дозы ИГК + ДДБА (базисная 

терапия) и по потребности КДБА 

или ИГК + КДБА

или

Средние дозы ИГК и по потребности 

КДБА или ИГК + КДБА

Дебют тяжелой неконтролируемой 

БА или наличие тяжелого обострения 

заболевания

Базисная терапия средними дозами 

ИГК + формотерол и ИГК + формотерол 

по потребности. При необходимости — 

короткий курс сГК

Средние или высокие дозы ИГК + ДДБА 

(базисная терапия) и по потребности 

КДБА или ИГК + КДБА

или

Средние или высокие дозы ИГК + 

ДДБА + ДДАХ (базисная терапия) 

и по потребности КДБА или ИГК + КДБА

или

Высокие дозы ИГК + по потребности 

КДБА

Примечание. БА — бронхиальная астма; ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; КДБА — короткодействующие �2-агонисты; 

ДДБА — длительнодействующие �2-агонисты; ДДАХ — длительнодействующие антихолинергические препараты; сГК — системные 

глюкокортикоиды.

Note. SA (БА) — spasmodic asthma; IGC (ИГК) — inhaled glucocorticoids; SABA (КДБА) — short-acting beta2-agonists; LAAC (ДДАХ) — long-

acting anticholinergic drugs; sGC (сГК) — systemic glucocorticoids.
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 • левосальбутамол в дозированном аэрозольном 

ингаляторе детям от 4 лет и взрослым 45–90 мкг 

по потребности (максимальная доза — 540 мкг/сут);

 • фенотерол в дозированном аэрозольном ингаляторе 

детям с 4 лет 100 мкг по 1 ингаляции (при отсут-

свии эффекта пациенту следует незамедлительно 

обратиться за медицинской помощью), взрослым 

по 100–200 мкг по 1–2 ингаляции по потребности 

(максимальная доза по потребности — 8 ингаля-

ций в сутки);

 • комбинированный препарат ипратропия бромид + 

фенотерол раствор для ингаляций 0,25 мг + 0,5 мг/мл 

с помощью небулайзера или в дозированном аэро-

зольном ингаляторе 20 мкг + 50 мкг со спейсером 

(пациентам старше 6 лет — согласно инструкции).

II.  В качестве ИГК возможно применять, например:

 • беклометазон в дозированном аэрозольном ингаля-

торе детям 6–12 лет 100 мкг и детям старше 12 лет 

и взрослым 100–200 мкг после ингаляции КДБА;

 • будесонид в дозированном порошковом ингаляторе 

детям от 6 лет 100 мкг и взрослым 200 мкг, или в виде 

суспензии для ингаляций детям от 6 мес (дозировки 

согласно инструкции) и взрослым с по мощью небу-

лайзера, или раствора для ингаляций детям с 16 лет 

и взрослым с помощью небулайзера 250 мкг после 

ингаляции КДБА;

 • флутиказон в дозированном аэрозольном ингаля-

торе детям от 6 лет 50–125 мкг и взрослым — 

125–250 мкг после ингаляции КДБА;

 • циклесонид в дозированном порошковом ингаляторе 

детям от 12 лет и взрослым 160 мкг после ингаля-

ции КДБА.

Рекомендуется рассмотреть возможность назначе-

ния ИГК в низкой дозе в ежедневном режиме с исполь-

зованием селективного �2-адреномиметика (КДБА) 

по потребности детям в возрасте от 6 до 11 лет с легкой 

БА (симптомы не чаще 2 раз в месяц) и наличием факто-

ров риска обострения в качестве альтернативного под-

хода к лечению [19, 148, 157–161]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — B (уровень достоверности 

доказательств — 3).

Следует учитывать вероятность низкой привержен-

ности лечению у детей с легкой БА при данном подходе 

(невыполнение рекомендаций о ежедневном применении 

ИГК и, как следствие, риск использования КДБА без одно-

временного применения с ИГК). Ниже приведены препа-

раты, которые могут быть рекомендованы к назначению 

на 2-й ступени терапии, и их приблизительные дозы (под-

робнее о выборе доз ИГК см. Приложения 16, 17).

Например:

 • беклометазон в дозированном аэрозольном ингаля-

торе детям от 4 до 12 лет 100 мкг 1–2 раза в день;

 • будесонид в виде суспензии для ингаляций дозиро-

ванной с помощью небулайзера детям от 6 мес (дози-

ровки согласно инструкции) или раствора для ингаля-

ций детям от 16 лет 250 мкг 1–2 раза в день;

 • будесонид в дозированном порошковом ингаляторе 

детям от 6 лет 100 мкг 1–2 раза в день;

Таблица 8. Стартовая терапия бронхиальной астмы (дети от 6 до 11 лет)

Table 8. Initial therapy for spasmodic asthma (children aged 6 to 11)

Клинические проявления БА Стартовая терапия

Нечастые симптомы БА (например, реже 

2 раз в месяц) и отсутствие факторов 

риска обострений

Низкие дозы ИГК каждый раз при применении КДБА (использование двух 

ингаляторов поочередно)

или

Базисная терапия низкими дозами ИГК + КДБА по потребности

Симптомы БА или потребность 

в применении препарата для облегчения 

симптомов 2 раза в месяц или чаще, 

но не ежедневно

Базисная терапия низкими дозами ИГК + КДБА по потребности

или

Ежедневно АЛТР или низкие дозы ИГК каждый раз при применении КДБА 

(использование двух ингаляторов поочередно)

Симптомы БА несколько дней в неделю 

(например, 4–5 дней в неделю) 

или пробуждение из-за БА 1 раз в неделю 

или чаще, в особенности при наличии 

факторов риска

Низкие дозы ИГК + ДДБА + КДБА по потребности

или

Средние дозы ИГК + КДБА по потребности

или

базисная терапия очень низкими дозами ИГК + формотерол плюс ИГК + 

формотерол по потребности1

или

базисная терапия низкими дозами ИГК + АЛТР и КДБА по потребности

Дебют тяжелой неконтролируемой 

БА или наличие тяжелого обострения 

заболевания

Базисная терапия средними дозами ИГК + ДДБА и КДБА по потребности

или

Базисная терапия низкими дозами2 ИГК + формотерол плюс ИГК + формотерол 

по потребности1

или

Базисная терапия средними дозами2 ИГК + АЛТР и КДБА по потребности

или

Базисная терапия средними дозами2 ИГК + тиотропия бромид и КДБА 

по потребности

Возможно рассмотреть короткий курс сГК

Примечание. БА — бронхиальная астма; ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; КДБА — короткодействующие �2-агонисты; 

АЛТР — антагонисты лейкотриеновых рецепторов; ДДБА — длительнодействующие �2-агонисты; сГК — системные глюкокортико-

иды. <1> — в Российской Федерации режим единого ингалятора одобрен для детей с 12 лет; <2> — таблицы с низкими, средними и 

высокими дозами ИГК для детей, подростков и взрослых см. в Приложениях 16, 17. 

Note. SA (БА) — spasmodic asthma; IGC (ИГК) — inhaled glucocorticoids; SABA (КДБА) — short-acting beta2-agonists; LTRA (АЛТР) — 

leukotriene receptor antagonist; LABA (ДДБА) — long-acting beta2-agonists; sGC (сГК) — systemic glucocorticoids.  <1> — In the Russian 

Federation, the single inhaler regimen is approved for children aged 12 and older; <2> — Tables with low, medium, and high doses of IGC for 

children, adolescents, and adults are available in Appendices 16 and 17.
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 • флутиказон в дозированном аэрозольном ингалято-

ре детям от 4 лет 50 мкг 1–2 раза в день.

Рекомендуется назначение селективного �2-адрено-

ми метика (КДБА) или в сочетании с м-холино блокатором 

детям младше 5 лет с установленным диагнозом БА лег-

кой степени тяжести (симптомы не чаще 2 раз в месяц) 

по потребности в случае нечастых эпизодов свистящего 

дыхания, в том числе на фоне респираторных инфекций, 

если в промежутках между эпизодами жалобы отсутству-

ют или носят единичный характер [19, 38, 84, 85, 127]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

На 1-й ступени терапии следует придерживаться стра-

тегии назначения КДБА с ИГК для исключения избыточ-

ного применения КДБА и неконтролируемого течения БА.

Потребность в КДБА для облегчения симптомов более 

2 раз в неделю в течение месяца указывает на необхо-

димость пересмотра лечения и перехода к назначению 

низких доз ИГК в качестве ежедневной противовоспали-

тельной базисной терапии.

Для детей данной возрастной категории при выборе 

средства доставки следует руководствоваться доступ-

ностью, предпочтением родителей и возможностями 

пациента (в том числе для КДБА — спейсер либо небу-

лайзер с маской или мундштуком).

Не рекомендовано детям младше 5 лет для купиро-

вания симптомов назначение адренергических средств 

системного действия вследствие их отложенного дей-

ствия и высокой частоты побочных эффектов по сравне-

нию с ингаляционными КДБА.

Например:

 • сальбутамол в виде раствора для ингаляций с возраста 

18 мес по 2,5–5 мг на ингаляцию (максимальная суточ-

ная доза 20 мг); в дозированном аэрозольном инга-

ляторе детям с 2 лет и взрослым в среднем 100 мкг 

по потребности (максимальная доза 800 мкг/сут);

 • левосальбутамол в дозированном аэрозольном 

инга ляторе детям от 4 лет и взрослым 45–90 мкг 

по потребности (максимальная доза 540 мкг/сут);

 • комбинированный препарат ипратропия бромид + 

фенотерол раствор для ингаляций 0,25 мг + 0,5 мг/мл 

с помощью небулайзера (детям от 6 лет — согласно 

инструкции).

Рекомендуется рассмотреть назначение комбиниро-

ванного бронходилатирующего средства (селективного 

�2-адреномиметика и ИГК) будесонид + формотерол 

пациентам с легкой БА и наличием факторов риска 

обострения или среднетяжелой БА пациентам старше 

12 лет либо беклометазон + формотерол пациентам 

старше 18 лет для регулярной терапии БА и примене-

ния по потребности для снятия симптомов и приступов 

удушья в режиме единого ингалятора [19, 64, 147, 152, 

162–166]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — А (уровень достоверности доказательств — 1).

На 3-й ступени указанный режим терапии позволит 

избежать типичного для пациентов с легкой БА отка-

за от ИГК, сохранив минимальный объем противовос-

палительной терапии в период появления симптомов. 

У взрослых и подростков комбинация ИГК + формотерол 

в качестве комбинированной терапии в режиме единого 

ингалятора — как поддерживающей, так и облегчающей 

симптомы — более эффективна для снижения частоты 

обострений по сравнению с теми же дозами ИГК + длитель-

нодействующие �2-агонисты (ДДБА) или более высокими 

дозами ИГК базисной терапии [166]. Наилучший эффект 

при переходе на комбинированную терапию наблюдается 

у пациентов с тяжелыми обострениями в анамнезе [165].

Будесонид + формотерол в дозированном порош-

ковом ингаляторе рекомендуется назначать взрослым 

и подросткам от 12 лет 160/4,5 мкг по 1–2 ингаляции 

2 раза в день на регулярной основе и по 1–2 ингаляции 

по потребности (желательно не превышать 6 ингаля-

ций в сутки, максимальная доза по потребности — 

12 ингаляций в сутки). Следует обращать внимание, 

что не все ингаляторы, зарегистрированные на террито-

рии Российской Федерации и содержащие данную фик-

сированную комбинацию, имеют в инструкции указание 

на возможность применения в режиме по потребности 

и, соответственно, в режиме единого ингалятора.

Беклометазон + формотерол в дозированном аэро-

зольном ингаляторе рекомендуется назначать взрослым 

(от 18 лет) 100/6 мкг по 1–2 ингаляции 2 раза в день 

на регулярной основе и по 1–2 ингаляции по потребно-

сти (максимальная доза по потребности — 6 ингаляций 

в сутки).

Рекомендуется рассмотреть возможность назначе-

ния ИГК в низкой дозе в ежедневном режиме или АЛТР 

с использованием селективного �2-адреномиметика 

(КДБА) по потребности для купирования приступов БА 

всем пациентам с легкой БА и наличием факторов риска 

обострения в качестве альтернативного подхода к лече-

нию [158, 159, 161, 167–175]. Уровень убедительности 

рекомендаций — А (уровень достоверности доказа-

тельств — 1).

Подробнее о выборе доз ИГК с учетом возраста 

см. Приложения 16–18.

Лечение низкими дозами ИГК является предпочти-

тельным, особенно для детей младше 5 лет, и должно 

продолжаться не менее 3 мес [169, 174, 175]. Для детей 

данной возрастной категории при выборе средства 

доставки следует руководствоваться доступностью, 

предпочтением родителей и возможностями пациента 

(спейсер либо небулайзер с маской или мундштуком).

Альтернативным вариантом терапии является еже-

дневный прием АЛТР. За счет специфического связыва-

ния с цистеинил-лейкотриеновыми рецепторами АЛТР 

(монтелукаст) подавляют воспаление слизистой оболочки 

носа и бронхов, спровоцированное аллергеном и неспец-

ифическими триггерами, обладают выраженным проти-

воаллергическим и противовоспалительным действием, 

эффективны как в подавлении симптомов, так и с целью 

профилактики симптомов БА и аллергического ринита; 

АЛТР уступают по эффективности ИГК. Могут применять-

ся как в качестве монотерапии, так и в комплексной 

терапии БА. Однако при отсутствии эффекта, прежде чем 

перейти на 3-ю ступень лечения, рекомендуется рассмо-

треть назначение низких доз ИГК [176].

Монтелукаст рекомендуется назначать детям в воз-

расте от 2 до 6 лет по 4 мг (1 жевательная таблетка) 

1 раз в сутки; детям в возрасте от 6 до 15 лет — 

по 5 мг (1 жевательная таблетка) 1 раз в сутки; взрослым 

и детям старше 15 лет — по 10 мг (1 таблетка, покрытая 

пленочной оболочкой, для приема внутрь) 1 раз в сутки.

Рекомендуется рассмотреть назначение комбиниро-

ванного бронходилатирующего средства (селективного 

�2-адреномиметика и ИГК) на регулярной основе пациен-

там старше 6 лет со среднетяжелой БА с использованием 

селективного �2-адреномиметика (КДБА) по потребности 

для купирования приступов БА (если им уже не назна-

чен формотерол + ИГК в режиме единого ингалятора) 

или рассмотреть возможность удвоения доз ИГК на регу-

лярной основе (в качестве альтернативного варианта) 

с использованием селективного �2-адреномиметика 

(КДБА) по потребности для купирования приступов 
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[140, 177–182]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — А (уровень достоверности доказательств — 1).

На 3-й ступени терапии БА у взрослых и детей с 6 лет 

возможно рассмотреть увеличение дозы ИГК до сред-

ней (альтернативный вариант терапии) [183], однако это 

менее эффективно, чем добавление ДДБА [180, 182]. 

Комбинация низких доз ИГК с АЛТР (R03DC: Блокаторы 

лейкотриеновых рецепторов) или добавление низких 

доз теофиллина (альтернативный вариант терапии) 

с длительным высвобождением являются менее эффек-

тивными [177, 184].

Подробнее о выборе средних доз ИГК с учетом воз-

раста см. Приложения 16–18.

Важно предупредить пациента о том, что количество 

ингаляций КДБА по потребности не должно превышать 

6 ингаляций в сутки.

Кроме ранее упомянутых комбинаций ИГК + ДДБА, 

которые могут быть рекомендованы в режиме едино-

го ингалятора (будесонид + формотерол; бекломета-

зон + формотерол), в данной группе можно рассмотреть 

назначение:

 • будесонид + формотерол в дозированном аэрозоль-

ном ингаляторе детям от 6 лет и взрослым 80/4,5 мкг 

по 2 ингаляции 1–2 раза в день, подросткам с 12 лет 

и взрослым возможно 160/4,5 мкг по 2 ингаляции 

1–2 раза в день на регулярной основе;

 • салметерол + флутиказон в дозированном аэро-

зольном ингаляторе детям от 4 до 12 лет 25/50 мкг 

2 раза в день, взрослым и подросткам от 12 лет 

50/100 мкг или 50/250 мкг 2 раза в день на регуляр-

ной основе или в дозированном порошковом инга-

ляторе взрослым и подросткам от 12 лет 50/100 мкг 

или 50/250 мкг 2 раза в день на регулярной основе;

 • вилантерол + флутиказона фуроат в дозированном 

порошковом ингаляторе взрослым и подросткам 

от 12 лет 22/92 мкг 1 раз в день на регулярной 

 основе.

Также возможные к назначению комбинации ИГК + 

ДДБА, такие как мометазон + формотерол и момета-

зон + индакатерол, в настоящее время временно недо-

ступны на территории Российской Федерации.

Рекомендуется рассмотреть возможность удвоения 

доз ИГК на регулярной основе пациентам младше 5 лет 

со среднетяжелой БА с использованием селективно-

го �2-адреномиметика (КДБА) по потребности [38, 85, 

177, 185, 186]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — А (уровень достоверности доказательств — 1).

Подробнее о выборе средних доз ИГК с учетом воз-

раста см. Приложения 16–18.

Прежде чем приступать к более активному лече-

нию — перейти на 3-ю ступень терапии, необходимо 

убедиться, что симптомы вызваны БА, а не сопутству-

ющим или альтернативным заболеванием. В качестве 

альтернативного варианта терапии возможно рассмот-

реть добавление к низким дозам ИГК АЛТР.

Использование ИГК + ДДБА у детей младше 4 лет 

на 3-й ступени терапии не рекомендовано, так как их 

безопасность и эффективность мало изучены в этой 

возрастной группе, а данное назначение будет вне 

инструкции. В одном исследовании не было выявлено 

статистически значимых различий в эффективности 

ИГК + ДДБА и монотерапии ИГК у пациентов младше 

4 лет [187].

Рекомендуется рассмотреть возможность назначе-

ния фиксированной тройной комбинации ИГК + ДДБА + 

ДДАХ (селективного �2-адреномиметика и ИГК) паци-

ентам старше 18 лет с неконтролируемой БА, несмотря 

на терапию средними и высокими дозами ИГК в комби-

нации с ДДБА, и наличием одного и более обострений 

за последний год (в качестве предпочтительной тера-

пии) [188–197]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — А (уровень достоверности доказательств — 1).

У взрослых пациентов с недостаточным контролем 

над БА на фоне средних доз ИГК + ДДБА назначение 

фиксированной тройной комбинации ИГК + ДДБА + 

ДДАХ улучшает функцию легких и снижает частоту обо-

стрений [188–197]:

 • вилантерол + умеклидиния бромид + флутиказо-

на фуроат в дозированном порошковом ингаля-

торе взрослым 22/55/92 мкг или 22/55/184 мкг 

по 1 ингаляции 1 раз в день на регулярной основе;

 • беклометазон + гликопиррония бромид + формоте-

рол в дозированном аэрозольном ингаляторе взрос-

лым 100/10/6 мкг по 2 ингаляции 2 р в день на регу-

лярной основе;

 • гликопиррония бромид + индакатерол + мометазон 

в капсулах с порошком и устройством для ингаля-

ций взрослым 50/150/80 мкг или 50/150/160 мкг 

по 1 ингаляции 1 раз в день на регулярной основе.

Рекомендуется рассмотреть возможность добав-

ления ДДАХ тиотропия бромида к средним или высо-

ким дозам ИГК в комбинации с ДДБА (селективного 

�2-адреномиметика и ИГК) пациентам старше 6 лет 

с неконтролируемой БА, несмотря на терапию сред-

ними и высокими дозами ИГК в комбинации с ДДБА 

(в качестве предпочтительной терапии) [188, 198–202]. 

Уровень убедительности рекомендаций — А (уровень 

достоверности доказательств — 1).

Несмотря на то, что тиотропия бромид доступен 

в виде разных ингаляционных устройств, данные 

по использованию препарата при БА получены только 

для жидкостного ингалятора и не могут быть экстрапо-

лированы на тиотропия бромид в виде ДПИ. Для лече-

ния БА из ДДАХ-препаратов зарегистрирован только 

тиотропия бромид.

Тиотропия бромид раствор для ингаляций в ком-

плекте с ингалятором рекомендовано назначать детям 

от 6 лет и взрослым 2,5 мкг по 2 ингаляции 1 раз в день.

Рекомендуется рассмотреть возможность назначе-

ния высоких доз ИГК в комбинации с ДДБА (селективного 

�2-адреномиметика и ИГК) на регулярной основе паци-

ентам старше 12 лет при недостаточной эффективности 

средних доз ИГК в комбинации с ДДБА или добавление 

АЛТР в качестве альтернативной терапии [182,  203–207]. 

Уровень убедительности рекомендаций — B (уровень 

достоверности доказательств — 3).

Эффективность подобной тактики уступает добав-

лению к терапии ДДАХ. Также возможно повышение 

кратности приема средней/высокой дозы будесонида 

до 4 раз в сутки [208, 209], однако может отмечаться 

низкая приверженность лечению.

Рекомендуется у детей младше 5 лет при отсутствии 

контроля над БА на фоне удвоенной дозы ИГК провести 

контроль техники ингаляции, приверженности лечению, 

оценить вероятность воздействия факторов окружаю-

щей среды, исключить альтернативный диагноз [6, 19]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Оптимальное лечение для детей данного возрас-

та в настоящий момент отсутствует. Если диагноз БА 

подтвержден, то возможно применение следующих 

подходов: дальнейшее увеличение дозы ИГК в течение 

нескольких недель до установления контроля над БА 

с отслеживанием побочных эффектов; добавление АЛТР; 
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назначение ИГК + ДДБА (детям в возрасте � 4 лет); 

периодическое добавление высоких доз ИГК к ежеднев-

ной дозе базисной терапии в начале ОРИ; добавление 

низкой дозы сГК в течение нескольких недель до уста-

новления контроля над симптомами БА с отслеживанием 

побочных эффектов.

Рекомендуется пациентам в возрасте 6 лет и старше 

с тяжелой БА рассмотреть возможность назначения 

ГИБП из фармакологической группы «R03DX Прочие сред-

ства системного действия для лечения обструктивных 

заболеваний дыхательных путей» или «D11AH Препа-

раты для лечения дерматита, кроме кортикостероидов» 

с учетом фенотипа БА в качестве дополнения к базисной 

терапии с целью достижения контроля над симптомами 

заболевания, снижения риска обострений и потребности 

в сГК [210–219]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — А (уровень достоверности доказательств — 1).

Эффекты применяемых на сегодняшний день ГИБП 

в терапии тяжелой БА сводятся к достижению контроля 

над симптомами, снижению частоты обострений, госпи-

тализаций, посещения отделений неотложной помощи 

и потребности в пероральных сГК (вплоть до полной 

отмены пероральных сГК у пациентов, принимавших их 

на постоянной основе). Ответ на терапию ГИБП зависит 

от фенотипа БА, поэтому выбор правильного биологиче-

ского препарата имеет решающее значение для обеспе-

чения успеха терапии. Критериями отбора для биологи-

ческой терапии в случае Т2-астмы служат биологические 

(наличие атопии, эозинофилия крови и мокроты; уровень 

сывороточного IgE; высокие уровни FeNO) и клинические 

маркеры (частота обострений, хороший ответ на тера-

пию сГК, наличие сопутствующих заболеваний, таких 

как рецидивирующий полипозный риносинусит, атопиче-

ский дерматит) [204–222].

Решение вопроса о назначении и выборе ГИБП при-

нимает врачебный консилиум специалистов, имеющих 

опыт в проведении терапии ГИБП при БА.

В настоящее время для лечения тяжелой неконтроли-

руемой БА существуют несколько ГИБП.

Омализумаб разрешен к применению у детей от 6 лет 

и взрослых, расчет дозы (от 75 мг до 600 мг) и схемы при-

менения (подкожно каждые 2 или 4 нед) осуществляется 

в зависимости от исходного уровня общего IgЕ и массы 

тела пациента согласно таблице в инструкции.

Дупилумаб разрешен к применению у детей от 6 лет 

и взрослых; для детей от 12 лет и взрослых начальная 

доза 400 мг подкожно (2 инъекции по 200 мг), далее — 

по 200 мг каждые 2 нед; для пациентов с ГК-зависимой 

БА либо сопутствующим среднетяжелым или тяжелым 

атопическим дерматитом, при котором показано при-

менение препарата, начальная доза 600 мг (2 инъекции 

по 300 мг), далее — по 300 мг каждые 2 нед. Для детей 

от 6 до 11 лет: с массой тела от 15 до < 30 кг начальная 

и последующие дозы 300 мг каждые 4 нед; с массой 

тела от 30 до < 60 кг начальная и последующие дозы 

200 мг каждые 2 нед или 300 мг каждые 4 нед; с массой 

тела � 60 кг начальная и последующие дозы 200 мг 

каждые 2 нед. Для детей от 6 до 11 лет с сопутствующим 

среднетяжелым или тяжелым атопическим дерматитом: 

с массой тела от 15 до < 30 кг начальная доза 600 мг 

(2 инъекции по 300 мг), далее — по 300 мг каждые 4 нед; 

с массой тела от 30 до < 60 кг начальная доза 400 мг 

(2 инъекции по 200 мг), далее — по 200 мг каждые 2 нед; 

с массой тела � 60 кг начальная доза 600 мг (2 инъекции 

по 300 мг), далее — по 300 мг каждые 2 нед.

Меполизумаб разрешен к применению у детей 

от 6 лет и взрослых, детям от 6 до 12 лет 40 мг подкожно 

1 раз каждые 4 нед, 12 лет и старше — 100 мг 1 раз 

каждые 4 нед.

Реслизумаб разрешен к применению у взрослых 

(с 18 лет) из расчета 3 мг/кг массы тела внутривенно 

1 раз каждые 4 нед.

Бенрализумаб разрешен к применению у взрослых 

(с 18 лет) 30 мг подкожно каждые 4 нед 3 раза, затем 

каждые 8 нед.

Тезепелумаб разрешен к применению у детей с 12 лет 

и взрослых 210 мг подкожно 1 раз каждые 4 нед.

Омализумаб (гуманизированное моноклональное 

антитело против IgE, разработанное на основе чело-

веческого IgG1), связываясь с IgE антителами, блоки-

рует их взаимодействие с высокоаффинными Fc�R1-

рецепторами, приводит к снижению концентрации 

IgE — пускового фактора каскада аллергических реак-

ций. При применении у пациентов с атопической БА 

отмечается уменьшение количества Fc�R1-рецепторов 

на поверхности базофилов, тучных клеток и дендрит-

ных клеток [210, 217, 220, 222, 223]. Хороший ответ 

на добавление омализумаба в базисную терапию мож-

но ожидать у пациентов с клинически подтвержденной 

атопией и хорошим ответом на сГК, ограничением может 

быть либо низкий (менее 30 МЕ/мл), либо крайне высо-

кий уровень общего IgE (более 1500 МЕ/мл) и большая 

масса тела, так как расчет дозы и режима терапии зави-

сит от данных параметров.

Назначение ГИБП, являющихся блокаторами IL-5 

(меполизумаб, реслизумаб) или рецепторов к нему (анти-

IL-5Р� — бенрализумаб), приводит к снижению уровня 

эозинофилов в периферической крови, слизистой обо-

лочке дыхательных путей [37, 211, 212, 214, 218, 224].

Хороший ответ на добавление препаратов этой груп-

пы можно ожидать у пациентов с эозинофильной тяже-

лой БА с характерными маркерами эозинофильного 

воспаления, хорошим ответом на сГК.

Несмотря на схожий механизм действия препаратов 

этой группы ГИБП, имеются отличия в ограничениях 

по возрасту, исходному уровню эозинофилов перифери-

ческой крови, способу введения и доказательной базе 

клинических исследований относительно возможности 

отмены пероральных сГК.

Меполизумаб — гуманизированное моноклональное 

антитело (IgG1�), направленное против IL-5, предотвращая 

его взаимодействие с aльфа-цепью рецептора к IL-5, экс-

прессируемого на клеточной поверхности эозинофилов, 

снижает количество эозинофилов и их предшественников 

в костном мозге и в слизистой оболочке дыхательных 

путей. Нормализует уровень эозинофилов до физиологи-

ческого у пациентов с тяжелой БА как аллергического, так 

и неаллергического генеза [84, 211, 212, 215, 224–226]. 

Показанием к применению меполизумаба является тяже-

лая эозинофильная БА у пациентов старше 6 лет, уровень 

эозинофилов в периферической крови на момент начала 

терапии � 150 клеток/мкл или � 300 клеток/мкл в тече-

ние предшествующих 12 мес.

Реслизумаб — гуманизированное моноклональное 

антитело (IgG4k) к человеческому IL-5, нейтрализующее 

свободно циркулирующий цитокин и предотвращающее 

его связывание с эозинофилами. Показанием к приме-

нению реслизумаба является тяжелая эозинофильная 

БА у пациентов старше 18 лет, уровень эозинофилов 

в периферической крови на момент начала терапии 

� 400 клеток/мкл. Также особенностью препарата явля-

ется внутривенный способ введения и необходимость 

расчета дозы в зависимости от массы тела пациента 

[185, 186, 214, 217, 218, 220, 224, 227–229].
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Бенрализумаб — афукозилированное гуманизиро-

ванное моноклональное антитело (IgG1k), которое свя-

зывается с альфа-субъединицей рецептора к челове-

ческому IL-5 (IL-5Рa), расположенного на поверхности 

эозинофилов и базофилов, с высоким сродством и спе-

цифичностью. Отсутствие остатков фукозы в Fc-домене 

бенрализумаба облегчает процесс связывания с Fc�RIIIa, 

низкой или средней аффинности рецепторами IIIa к Fc�, 

на поверхности иммунных клеток, таких как натуральные 

киллеры, макрофаги и нейтрофилы. За счет высокой 

аффинности к Fc�RIIIa и, как следствие, привлечения 

эффекторных клеток иммунитета к месту образования 

комплекса с IL-5Рa бенрализумаб запускает апоптоз 

эозинофилов и базофилов посредством антителоза-

висимой клеточноопосредованной цитотоксичности 

[230, 231]. Таким образом, бенрализумаб может приво-

дить к полному истощению пула эозинофилов эпителия 

дыхательных путей без их дегрануляции. Бенрализумаб 

рекомендован взрослым пациентам (старше 18 лет) 

с тяжелой БА с эозинофильным фенотипом, уровнем 

эозинофилов в периферической крови � 300 кле-

ток/мкл, а также пациентам с гормонозависимой БА 

[218, 219, 230, 231].

Дупилумаб — человеческое моноклональное антите-

ло (IgG4) к альфа-субъединице рецептора к IL-4 (IL-4Р�), 

идентичной альфа-субъединице рецептора к IL-13 

(IL-13Р�). Селективное связывание дупилумабом IL-4Рa/

IL-13Рa предотвращает дальнейшее проведение сиг-

налов с этих молекул, которые опосредуют процессы 

Т2-воспаления [22]. Дупилумаб показан пациентам 

с тяжелой БА, в основе патогенеза которой лежит 

Т2-воспаление, в том числе с гормонозависимой БА. 

Помимо показания для лечения тяжелой БА, дупилумаб 

одобрен для терапии пациентов с тяжелым атопическим 

дерматитом (у детей с 6 мес), хроническим полипозным 

риносинуситом, эозинофильным эзофагитом, что позво-

ляет также достигать контроля (при наличии) сопут-

ствующих заболеваний с Т2-воспалением у пациентов 

с тяжелой БА [213, 215, 218, 232, 233]. Ограничением 

может быть высокий исходный уровень эозинофилии 

периферической крови (более 1500 кл/мкл).

Тезепелумаб — человеческое моноклональное анти-

тело (IgG2	) к TSLP — цитокину эпителиального про-

исхождения, играющему ключевую роль в иницииро-

вании и сохранении воспаления дыхательных путей, 

индуцировании бронхиальной гиперреактивности, ока-

зывающему косвенное влияние на структурные клетки 

дыхательных путей (например, фибробласты и клетки 

гладкой мускулатуры дыхательных путей). Блокирование 

TSLP тезепелумабом снижает уровень широкого спектра 

биомаркеров и цитокинов, связанных с развитием вос-

паления (в том числе эозинофилов в крови, IgE, FeNO, 

IL-5 и IL-13) [216, 219, 220, 234]. Препарат может быть 

рекомендован вне зависимости от исходного уровня 

эозинофилов в крови, других биомаркеров воспаления, 

а также наличия или отсутствия атопии.

Первичную оценку эффективности ГИБП осущест-

вляют спустя 16 нед от начала терапии, при наличии 

эффекта (улучшении контроля БА) продолжают терапию 

выбранным ГИБП не менее 12 мес с последующей оцен-

кой исходов. На сегодняшний день не существует дока-

зательной базы по продолжительности терапии ГИБП. 

Длительность курса определяет специалист на осно-

вании достигнутого уровня контроля над БА и сопут-

ствующими аллергическими заболеваниями с учетом 

снижения объема базисной терапии ИГК. В ограни-

ченных исследованиях было показано, что пациенты, 

продолжавшие биологическую терапию, имели лучшие 

клинические результаты, чем те, кто перешел на другую 

терапию или прекратил ее, что свидетельствует о важ-

ности правильного выбора исходного биологического 

препарата и продолжения терапии [218, 221, 235, 236].

Рекомендуется пациентам с тяжелой БА, не контро-

лируемой объемом терапии, соответствующим 5-й сту-

пени, рассмотреть вопрос о назначении сГК в качестве 

дополнения к базисной терапии с целью достижения 

контроля над симптомами заболевания, снижения риска 

обострений и улучшения функции легких [18]. Уровень 

убедительности рекомендаций — C (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Назначение сГК следует рассматривать как тера-

пию «отчаяния» — исключительную стратегию в слу-

чае отсутствия контроля над симптомами и/или частых 

обострений, несмотря на правильную технику ингаляции 

и хорошую приверженность на 5-й ступени лечения. 

Должны быть исключены факторы, способствующие пер-

систированию симптомов и возникновению обострений, 

если другие методы терапии, включая биологическую, 

не показали свою эффективность у конкретного пациен-

та. Рекомендуемая доза сГК — � 7,5 мг/сут в преднизо-

лоновом эквиваленте. 

Преднизолон — доза и продолжительность лечения 

устанавливаются врачом индивидуально в зависимости 

от показаний и тяжести заболевания.

Метилпреднизолон — доза и продолжительность 

лечения устанавливаются врачом индивидуально в зави-

симости от показаний и тяжести заболевания.

Дексаметазон — доза и продолжительность лечения 

устанавливаются врачом индивидуально в зависимости 

от показаний и тяжести заболевания.

Рекомендуется взрослым пациентам с сохраняющи-

мися симптомами БА на фоне терапии высокими доза-

ми ИГК + ДДБА и ГИБП из фармакологической группы 

«R03DX Прочие средства системного действия для лече-

ния обструктивных заболеваний дыхательных путей» 

или «D11AH Препараты для лечения дерматита, кроме 

глюкокортикоидов» (или сГК) рассмотреть вопрос о назна-

чении азитромицина в качестве противовоспалительной 

терапии с целью достижения контроля над симптомами 

[18, 237–241]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — А (уровень достоверности доказательств — 1).

Макролиды являются антибактериальными препа-

ратами с доказанной противовоспалительной актив-

ностью [238]. Проведенные S.A. Hiles и соавт. [239] 

систематический обзор и метаанализ подтверждают, 

что добавление азитромицина к базисной терапии пло-

хо контролируемой БА снижает количество обострений 

как при эозинофильном, так и при неэозинофильном 

фенотипе, а также потребность в сГК [237]. Однако 

данные о влиянии азитромицина на качество жизни 

пациентов с БА противоречивы [237, 240], а воздействия 

на функцию легких (ОФВ1) практически не отмечено [242].

Азитромицин назначают трижды в неделю по 500 мг 

на срок не менее 6 мес. Перед назначением препарата 

необходимы проведение микробиологического иссле-

дования мокроты на наличие атипичных микобакте-

рий (микробиологическое (культуральное) исследова-

ние мокроты на аэробные и факультативно-анаэробные 

микроорганизмы; микробиологическое (культуральное) 

исследование мокроты на грибы (дрожжевые и мице-

лиальные); молекулярно-биологическое исследование 

мокроты, бронхоальвеолярной лаважной жидкости 

или промывных вод бронхов для дифференциации видов 

Mycobacterium tuberculosis complex (M. tuberculosis, 
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M. bovis, M. bovis BCG)) и регистрация электрокардио-

граммы для исключения удлиненного интервала QT.

Лечение обострений бронхиальной астмы

Препаратами первой линии при обострении БА явля-

ются КДБА и ДДАХ ингаляционно, ИГК (предпочтительно 

через небулайзер), сГК и оксигенотерапия.

Рекомендуется назначение повторных ингаляций 

селективного �2-адреномиметика (КДБА) или в сочета-

нии с м-холиноблокатором всем пациентам при обостре-

нии БА [243–245]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — А (уровень достоверности доказательств — 1).

Доза КДБА будет зависеть от степени тяжести обост-

рения и скорости ответа на терапию. Легкие обострения 

купируются 2–4 дозами КДБА с помощью ДАИ каждые 

3–4 ч; обострения средней тяжести требуют назначения 

6–10 доз КДБА каждые 1–2 ч [243–245]. Дозы препаратов 

подбирают в зависимости от ответа конкретного пациента.

Использование комбинации �2-агониста и ипратро-

пия бромида сопровождается снижением частоты гос-

пи тализаций и более выраженным улучшением ПСВ 

и ОФВ1. У детей, как и у взрослых, при обострении пред-

почтительным устройством доставки являются ДАИ + 

спейсер или ИГК-небулайзер.

Сальбутамол в дозированном аэрозольном ингаля-

торе рекомендуется назначать детям с 2 лет и взрос-

лым 100–200 мкг, раствор для ингаляций с помощью 

небулайзера — детям от 18 мес и старше 2,5 мг (воз-

можно проведение повторных ингаляций с интервалом 

не менее 30 мин до 4 раза в сутки).

Левосальбутамол в дозированном аэрозольном 

ингаляторе рекомендуется назначать детям от 4 лет 

и взрослым 45–90 мкг по потребности (максимальная 

доза 540 мкг/сут).

Фенотерол в дозированном аэрозольном ингаляторе 

рекомендуется назначать детям с 4 лет 100 мкг по 1 инга-

ляции (при неэффективности пациенту следует незамедли-

тельно обратиться за медицинской помощью); взрослым 

по 100–200 мкг по 1–2 ингаляции по потребности (мак-

симальная доза по потребности — 8 ингаляций в сутки).

Ипратропия бромид + фенотерол раствор для инга-

ляций 0,25 мг + 0,5 мг/мл рекомендуется назначать 

с помощью небулайзера детям при легком и среднетяже-

лом обострении младше 6 лет с массой тела менее 22 кг 

из расчета 2 капли (0,1 мл) на килограмм массы тела, 

но не более 10 капель (при тяжелом обострении доза 

может быть увеличена до 20 капель), разводить в 3–4 мл 

0,9% раствора натрия хлорида, детям от 6 до 12 лет — 

от 10 капель (0,5 мл) до максимальной суточной дозы 

40 капель (2 мл), подросткам от 12 лет и взрослым 

разовая доза при легком и среднетяжелом обострении 

назначается врачом индивидуально, согласно инструк-

ции обычно составляет 20 капель, при тяжелом обостре-

нии доза может быть увеличена (согласно инструкции, 

у взрослых максимальная суточная доза — 80 капель). 

Может применяться также в виде дозированного аэро-

зольного ингалятора у детей от 6 лет и взрослых (соглас-

но инструкции).

Рекомендуется назначение повторных ингаляций буде-

сонида (после ингаляции КДБА или комбинации КДБА + 

ипратропия бромид) всем пациентам при обост рении БА 

[30, 246–259]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — B (уровень достоверности доказательств — 1).

Проведенные исследования показали, что тера-

пия ингаляционным будесонидом в высоких дозах (для 

взрослых — в средней дозе 4 мг/с, для детей — 1–2 мг/с) 

приводила к выраженному улучшению параметров ФВД 

и клинических показателей у пациентов с обострени-

ями БА в отделениях неотложной помощи или специ-

ализированном отделении в течение 3–7 дней терапии 

и не сопровождалась значимыми побочными эффектами 

[30, 246–259]. Раннее (с начала обострения) назна-

чение будесонида в высоких дозах при амбулаторном 

лечении обострения БА ассоциировано со снижением 

потребности в пероральной терапии сГК и госпитали-

зации [260]. В нескольких исследованиях сравнивали 

будесонид, назначаемый через небулайзер в высоких 

дозах, с пероральными сГК, преднизолоном у взрослых 

[256, 257] и детей [30, 255, 261–263] со среднетяже-

лым обострением БА, проходящих лечение в отделении 

неотложной помощи или госпитализированных, которые 

показали сопоставимый результат в улучшении ОФВ1, 

при этом будесонид быстрее улучшал аускультативную 

картину по сравнению с сГК. В нескольких рандоми-

зированных двойных слепых исследованиях сравнили 

ингаляционный будесонид в ДПИ с преднизолоном у паци-

ентов, выписанных из больницы после острого приступа 

БА [264–266], в двух из которых была подтверждена 

сопоставимая эффективность двух вариантов лечения, 

в другом — будесонид ДПИ в дозе 600 мкг четыре раза 

в день в течение 7–10 дней был столь же эффективен, 

как и преднизолон в дозе 40 мг в день, с точки зрения 

частоты рецидивов, качества жизни, симптомов и пара-

метров спирометрии. Все педиатрические исследования 

на сегодняшний день показывают сопоставимую эффек-

тивность ингаляционного будесонида и пероральных сГК 

в контроле острых обострений БА. Особенностью резуль-

татов исследований у детей был очевидный потенциал 

снижения потребления ресурсов здравоохранения, о чем 

свидетельствуют сокращение времени госпитализации 

или ускоренная выписка из больницы у пациентов, полу-

чавших ингаляционный будесонид.

Будесонид суспензию для ингаляций рекомендуется 

назначать с помощью небулайзера детям от 6 мес 250–

500 мкг 1–2 раза в день (при тяжелом обострении доза 

может быть увеличена до 2 мг/сут), взрослым в зависи-

мости от степени тяжести обострения 1–2 мг 1–2 раза 

в день (при тяжелом обострении у взрослых доза может 

быть увеличена согласно инструкции по медицинскому 

применению).

Рекомендуется взрослым, подросткам и детям от 6 до 

11 лет с обострением БА, получающим базисную тера-

пию препаратами, содержащими ИГК, увеличить их дозу 

в 2 раза на 2–4 нед, а пациентам, ранее не получавшим 

ИГК, следует начать базисную терапию ИГК в дозе, 

в 2 раза превышающей низкую дозу, с целью уменьшения 

воспаления, ускорения купирования обост рения [6, 19]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Пациентам с улучшением клинической ситуации при 

лечении обострения в течение 3–4 ч и при дальней-

шем лечении в амбулаторных условиях следует провести 

повторный осмотр в среднем через 2–7 сут взрослым 

и через 1–2 дня детям с целью оценки эффективности 

терапии обострения БА. Под улучшением понимают-

ся уменьшение выраженности симптомов обострения 

БА, отсутствие потребности в КДБА, повышение ПСВ 

до > 60–80% от должного или лучшего индивидуального 

показателя, сатурация > 94% при дыхании атмосфер-

ным воздухом. Перед тем как отпустить пациента домой 

под наблюдение, необходимо проверить технику инга-

ляции и выдать рекомендации по терапии обострения 

БА. К поддерживающей терапии ИГК прежнего уровня 

можно вернуться спустя 2–4 нед от начала обострения. 
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Однако если обострение развилось на фоне недоста-

точного контроля БА у пациента с правильной техникой 

ингаляции и хорошей приверженностью лечению, необ-

ходимо рассмотреть переход на более высокую ступень 

лечения БА.

Рекомендуется пациентам со среднетяжелым и тяже-

лым обострением БА рассмотреть вопрос о назначении 

сГК с целью купирования обострения и улучшения функ-

ции легких [258, 259, 267–274]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — А (уровень достоверности 

доказательств — 2).

Назначение сГК особенно показано при наличии 

признаков ДН; если начальная терапия ингаляционны-

ми селективными �2-адреномиметиками не обеспечила 

длительного улучшения; обострение развилось у паци-

ента, уже получающего пероральные сГК на регуляр-

ной основе; предшествующие обострения требовали 

назначения сГК.

Пероральные сГК обычно не уступают по эффектив-

ности внутривенным сГК и являются предпочтительны-

ми средствами, особенно в педиатрической практике 

и при нетяжелых обострениях у взрослых. Рекомендуе-

мая доза преднизолона для взрослых и подростков 

составляет 20–30 мг/кг/сут, для детей 6–11 лет — 

1–2 мг/кг/сут (до 40 мг/сут максимум). Продолжитель-

ность курса лечения, как правило, составляет у взрослых 

5–7 дней, у детей — 3–5 дней.

У пациентов с тяжелым обострением БА, не способ-

ных принимать препараты per os вследствие выражен-

ной одышки или проведения респираторной поддержки, 

рекомендуется парентеральное введение сГК [19].

Отмену назначенных сГК рекомендуется проводить 

только на фоне назначения ИГК [20, 21].

Рекомендуется пациентам с тяжелым обострением 

БА (в том числе с астматическим статусом), находящим-

ся на лечении в специализированном отделении, бло-

ке или отделении интенсивной терапии (реанимации), 

при неэффективности (отсутствии эффекта от) повторных 

ингаляций селективного �2-адреномиметика и/или ДДАХ 

ингаляционно через небулайзер, ИГК через небулайзер, 

сГК и оксигенотерапии, а также при отсутствии противо-

показаний к применению (нарушение сердечного ритма, 

эпилепсия, острая сердечная недостаточность, язвенная 

болезнь желудка и двенадцатиперстной кишки в обостре-

нии, геморрагический инсульт, гиперчувствительность 

к ксантинам и этилендиамину и др., согласно инструкции) 

рассмотреть возможность назначения аминофиллина 

с целью достижения быстрого бронхолитического эффек-

та [275–285]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Согласно международным рекомендациям, при неэф-

фективности препаратов первой линии при обострении БА 

(КДБА или комбинация КДБА и ДДАХ, сГК) рекомендуется 

применение раствора сульфата магния через небулайзер 

и/или внутривенно, однако, согласно инструкции, данный 

препарат не имеет такого показания к  применению.

В то же время аминофиллин имеет показания 

к применению при тяжелом обострении БА, в том чис-

ле при астматическом статусе, имеет продолжитель-

ный успешный опыт применения (более 50 лет) и вхо-

дил в международные и отечественные рекомендации 

по лечению БА при оказании неотложной и стационарной 

помощи до 2020 г.: «Внутривенное введение аминофил-

лина рекомендуется взрослым и детям старше 2 лет 

с тяжелой или угрожающей жизни БА, не отвечающим 

на максимальные дозы ингаляционных бронхолитиков 

и стероидов» [286].

Теофиллины в низких дозах, помимо бронхолитиче-

ского действия, также обладают противовоспалительны-

ми свойствами, среди которых наиболее важным являет-

ся их способность восстанавливать гистондеацетилазу 2 

(HDAC2), активность которой приводит к улучшению чув-

ствительности к ГК [287–289].

Ограничение применения аминофиллина имело 

место в связи с потенциально серьезными побочны-

ми эффектами при быстром (струйном) внутривенном 

введении и введении в высоких дозах (более 20 мг/мл) 

в виде тошноты, рвоты и нарушения сердечного ритма.

Согласно кокрейновскому обзору, добавле-

ние аминофиллина к ингаляционным селективным 

�2-адре номиметикам и ГК не оказало дополнитель-

ного позитивного эффекта в отношении сокраще-

ния сроков госпитализации [290]. В этом же обзоре 

были обнаружены доказательства того, что у детей, 

получавших аминофиллин, наблюдалось большее 

улучшение функции легких, чем у детей, получавших 

плацебо, когда обе группы получали ингаляционные 

бронхолитики (селективные �2-адреномиметики) и ГК, 

и они не полностью реагировали на эти начальные мето-

ды лечения. Однако использование аминофилли-

на также приводило к увеличению риска рвоты. При 

этом стоит учитывать, что повторное многократное 

применение КДБА может приводить к десенситиза-

ции �2-адренорецепторов и к развитию определенных 

побочных эффектов.

В другом исследовании было отмечено, что примене-

ние аминофиллина у детей может быть целесообразным, 

если наблюдаются тяжелые острые обострения БА, когда 

ответ на максимальную терапию (ингаляционные брон-

ходилататоры и сГК) плохой [66, 291–298].

Таким образом, имеется недостаточное количество 

исследований, разнородных по возрасту, степени тяже-

сти обострения и наличию сопутствующих заболеваний 

пациентов; требуется проведение дальнейших иссле-

дований в этой области. Но с учетом вышесказанного 

в случае фатальной БА и неэффективности повтор-

ных доз КДБА и сГК применение аминофиллина в низ-

ких дозах способно оказать дополнительную пользу 

за счет быстрого бронхорасширяющего эффекта и сни-

зить риски летальных исходов. Применение аминофил-

лина в данной ситуации не противоречит инструкции 

к  препарату.

Аминофиллин раствор для инъекций — разовая доза 

для детей 2–3 мг/кг массы тела (но не более 240 мг), 

для взрослых — 5–10 мл раствора 24 мг/мл 1–2 раза 

в сутки внутривенно медленно (капельно).

Рекомендуется пациентам с обострением БА на фоне 

бактериальной инфекции (бронхит, пневмония, бакте-

риальный риносинусит) рассмотреть вопрос о назна-

чении противомикробных препаратов системного дей-

ствия [52]. Уровень убедительности рекомендаций — C 

(уровень достоверности доказательств — 5).

Не рекомендуется рутинное применение антибакте-

риальных препаратов системного действия при обостре-

нии БА, за исключением наличия четких указаний на бак-

териальную инфекцию (например, пневмонию) [52].

Респираторная терапия бронхиальной астмы

Рекомендуется пациентам в обострении БА с при-

знаками ДН проведение респираторной терапии для 

поддержания дыхательной функции, лечения гипоксии 

и профилактики осложнений [131, 293–302]. Уровень 

убедительности рекомендаций — C (уровень досто-

верности доказательств — 5).
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Могут применяться различные виды респираторной 

терапии:

 • оксигенотерапия (кислородная терапия);

 • гелиокс-терапия (терапия гелий-кислородной смесью);

 • высокопоточная назальная оксигенотерапия;

 • неинвазивная ИВЛ (НИВЛ);

 • инвазивная ИВЛ.

Выбор методики и оборудования зависит от возрас-

та, состояния пациента и тяжести ДН.

Рекомендуется пациентам с обострением БА прове-

дение оксигенотерапии в случае снижения насыщения 

крови кислородом для поддержания уровня сатурации 

93–95% у взрослых и подростков и 94–98% у детей 

0–11 лет [114, 129, 293–295, 297, 299, 300]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Предпочтительно титровать подачу кислорода под 

контролем показателей пульсоксиметрии. У госпитали-

зированных пациентов с обострением БА контролиру-

емая или титрованная оксигенотерапия ассоциируется 

с более низкой смертностью, чем при использовании 

100% О2 [114, 129, 293–295, 297, 299, 300]. При отсут-

ствии пульсоксиметра не рекомендуется отказываться 

от использования кислородной смеси. Однако в дан-

ном случае состояние пациента требует тщательного 

контроля на предмет ухудшения состояния, сонливости 

или утомляемости вследствие развития гиперкапнии 

и ДН [114, 293, 294, 302].

У взрослых уровень насыщения кислородом крови 

не должен превышать 96% при дополнительном назна-

чении кислородотерапии [301]. Увеличение SpO2 выше 

целевых значений сопровождается риском гипероксии, 

которая отрицательно влияет на исходы заболевания 

и приводит к перерасходу кислорода.

Невозможность достичь РаО2 выше 60 мм рт. ст. 

при использовании таких доз кислорода может свиде-

тельствовать о наличии истинного шунта и, следова-

тельно, предполагает другие причины гипоксемии (чаще 

всего ателектаз доли или всего легкого вследствие 

полной закупорки бронхов густой вязкой мокротой, 

возможно также наличие пневмоторакса, пневмонии, 

легочной эмболии).

Рекомендуется проведение НИВЛ пациентам любого 

возраста с обострением БА при наличии тяжелой одыш-

ки, гиперкапнии, клинических признаков повышенной 

работы дыхательной мускулатуры, но без признаков 

утомления мышц и без нарушения уровня сознания 

(оглушение или кома) с целью купирования симпто-

мов [129, 295–297, 301]. Уровень убедительности 

рекомендаций — С (уровень достоверности доказа-

тельств — 5).

Возможность успешного применения НИВЛ у паци-

ентов с обострением БА была продемонстрирована 

в нескольких проспективных исследованиях [295, 296]. 

В большинстве случаев пациенты, получавшие НИВЛ, 

не требовали немедленного проведения интубации тра-

хеи и ИВЛ и характеризировались меньшей тяжестью 

ОДН по сравнению с пациентами, которым проводилась 

традиционная ИВЛ.

Рекомендуется рассмотреть проведение ИВЛ паци-

ентам любого возраста с обострением БА в тех случаях, 

когда все другие виды консервативной терапии оказа-

лись неэффективными [129, 297, 299–301]. Уровень 

убедительности рекомендаций — C (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Интубация и ИВЛ могут спасти жизнь, но их исполь-

зование у педиатрических пациентов с БА сопряжено 

со значительными побочными эффектами. До 45% паци-

ентов, интубированных из-за БА, имеют осложнения, 

включая пневмонию, пневмоторакс, пневмомедиасти-

нум и сердечно-сосудистый коллапс [303, 304]. Этот 

риск подчеркивает важность адекватного, быстрого 

и агрессивного начального лечения острых обострений. 

Интубацию и ИВЛ следует начинать только при отсут-

ствии эффекта от оптимизированной первичной помощи, 

только самым опытным специалистам и предпочтитель-

но совместно со специалистом отделения интенсивной 

терапии. В таких ситуациях кетамин обычно считается 

препаратом выбора для индукции и постоянной седации 

[129, 300]. Проводится обычно в стационарных условиях.

Элиминационные мероприятия

Элиминация, или удаление причинно-значимых ал -

лергенов, относится к этиопатогенетическим методам 

лечения аллергии и подходит для БА аллергического 

фенотипа. В большинстве случаев полностью исключить 

контакт с аллергеном невозможно.

Рекомендуется всем пациентам с аллергической 

(атопической) БА проведение элиминационных меро-

приятий в отношении причинно-значимых аллергенов 

с целью уменьшения выраженности симптомов БА 

и снижения фармакологической нагрузки [52, 305–309]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Даже частичное выполнение мер, элиминирующих 

аллерген, облегчает течение заболевания, снижает 

необходимость использования лекарств, в том числе 

и сильнодействующих. Особое внимание рекомендуют 

уделять этим мероприятиям, когда существуют серьез-

ные ограничения для приема многих фармакологических 

препаратов (беременность, ранний возраст, наличие 

сопутствующей патологии) и при наличии сенсибилиза-

ции к эпидермальным аллергенам [52, 306–309].

Аллерген-специфическая иммунотерапия

АСИТ — один из основных методов патогенетического 

лечения IgE-опосредованных аллергических заболева-

ний, заключающийся в длительном регулярном приме-

нении повторных высоких доз лечебного аллергена спо-

собом, отличающимся от его естественной экспозиции, 

с целью индукции иммунной толерантности. Клинический 

результат АСИТ выражается в снижении чувствительно-

сти организма к причинно-значимому аллергену, умень-

шении интенсивности симптомов, снижении потребности 

в применении лекарственных средств, предотвращении 

развития БА у пациентов с аллергическим ринитом и рас-

ширения спектра сенсибилизации [310, 311].

Рекомендуется проведение АСИТ (сублингвальной 

или подкожной) пациентам с контролируемой атопи-

ческой БА при наличии доказанной клинически значи-

мой сенсибилизации при отсутствии противопоказаний 

с целью уменьшения выраженности проявлений БА, сни-

жения потребности в лекарственных препаратах, вос-

становления измененных параметров функции легких, 

уменьшения бронхиальной гиперреактивности и повы-

шения качества жизни [310–317]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — А (уровень достоверности 

доказательств — 1).

Для достижения контроля над симптомами БА воз-

можно использование любых противоастматических 

препаратов, назначаемых в качестве базисной терапии 

(АЛТР, ИГК в качестве монотерапии либо в комбинации 

с ДДБА и/или ДДАХ, моноклональными антителами), 

за исключением сГК.
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Рекомендуется проведение АСИТ сублингвальными 

аллергенами бытовыми (аллергенами клещей домашней 

пыли) (СЛИТ КДП) детям от 5 лет и взрослым с частично 

контролируемой атопической БА при наличии доказан-

ной клинически значимой сенсибилизации к аллергенам 

клещей домашней пыли Dermatophagoides pteronyssinus 

и/или Dermatophagoides farinae с целью достижения кон-

троля над симптомами БА [19, 306, 315–320]. Уровень 

убедительности рекомендаций — A (уровень досто-

верности доказательств — 1).

Пациентам с частично контролируемой БА на фоне 

адекватной противоастматической фармакотерапии 

может быть назначена АСИТ сублингвальными аллер-

генами клещей домашней пыли при показателях ОФВ1 

более 70% от должных величин и отсутствии тяжелых 

обострений БА за последние 12 мес.

Хирургическое лечение

В подавляющем большинстве случаев проведение 

хирургического лечения БА не показано.

Взрослым пациентам с тяжелым течением БА и неэф-

фективностью медикаментозной терапии, включая 

терапию 5-й ступени, возможно рассмотреть проведе-

ние бронхиальной термопластики (БТ) при доступности 

ее проведения [321–326]. Уровень убедительности 

рекомендаций — C (уровень достоверности доказа-

тельств — 4).

БТ была одобрена в 2010 г. для клинического 

использования в США, с 2018 г. доступна на территории 

Российской Федерации. БТ — метод эндоскопического 

лечения тяжелой БА, направленный на коррекцию ремо-

делирования бронхиальной стенки. Точкой приложения 

является гипертрофированный гладкомышечный слой 

бронхиальной стенки, на который воздействуют кон-

тролируемым радиочастотным тепловым излучением: 

пооче редно в основные бронхи под контролем бронхо-

скопа (жесткого) вводится радиоволновой излучатель, 

который разрушает часть мышечных волокон бронха. 

В последующем уменьшается как общий объем мышеч-

ной массы, так и способность гладкомышечных клеток 

к сокращению, а соответственно, снижается бронхокон-

стрикция. Бронхообструкция не может быть такой выра-

женной, как ранее, в результате приступы становятся 

более редкими и менее интенсивными. Процедура БТ 

обычно проводится в три сеанса суммарной длительно-

стью около часа. При этом сохраняется спазмолитиче-

ский ответ оставшейся гладкой мускулатуры бронхов 

на применяемые бронходилататоры [321–326].

Использование БТ не означает, что пациент может 

отказаться от лекарственной терапии. Показано, что 

пациенты, получавшие БТ, демонстрируют клинически 

значимый ответ и статистически значимое улучшение 

контроля БА. Проведение БТ приводило к сокращению 

числа серьезных обострений на 45%, кроме того, после 

БТ использование сГК снизилось на 46% [323].

Методы нетрадиционной и альтернативной 

медицины

В связи с отсутствием доказательств положитель-

ного клинического влияния на течение БА и улучшение 

функции легких у пациентов с БА не рекомендуется при-

менение таких методов, как иглоукалывание, китайская 

медицина, гомеопатия, фитотерапия, гипноз, техники 

релаксации, применение ионизаторов воздуха, физио-

терапия [19, 327].

Рекомендуется пациентам с БА дыхательная гимна-

стика (например, дыхание по методу Бутейко) как вспо-

могательное средство снижения уровня восприятия сим-

птомов, преимущественно у пациентов с сочетанием БА 

и гипервентиляционного синдрома [328–335]. Уровень 

убедительности рекомендаций — B (уровень досто-

верности доказательств — 2).

В двух исследованиях [330, 331] показана возмож-

ность некоторого уменьшения симптомов и потребно-

сти в КДБА при выполнении дыхательной гимнастики 

по Бутейко, но без влияния на функцию легких и воспа-

ление. Обучение дыхательной гимнастике следует прово-

дить под контролем специалиста.

Особенности лечения бронхиальной 

астмы у беременных и в период грудного 

вскармливания

Физиологические изменения, происходящие при бе -

ременности, могут вызвать как ухудшение, так и улучше-

ние течения БА. Беременность может влиять на течение 

БА, а сама БА может влиять на беременность.

В период беременности под влиянием гормональных 

и механических факторов дыхательная система претер-

певает существенные изменения: происходит перестрой-

ка механики дыхания, изменяются вентиляционно-пер-

фузионные отношения [336]. В I триместре беременности 

возможно развитие гипервентиляции вследствие гипер-

прогестеронемии, изменения газового состава крови — 

повышения содержания РаСО2.

Появление одышки на поздних сроках беременно-

сти во многом обусловлено развитием механического 

фактора, который является следствием увеличения 

объема матки. В результате данных изменений усу-

губляются нарушения ФВД, снижаются ЖЕЛ, ФЖЕЛ, 

ОФВ1. По мере увеличения срока гестации повышается 

сопротивление сосудов малого круга кровообраще-

ния, что также способствует развитию одышки. В свя-

зи с этим одышка вызывает определенные трудности 

при проведении дифференциальной диагностики между 

физиологическими изменениями ФВД на фоне бере-

менности и проявлениями бронхообструкции [336]. 

Нередко у беременных без соматической патологии 

развивается отек слизистых оболочек носоглотки, тра-

хеи и крупных бронхов. Данные проявления у беремен-

ных с БА также могут усугублять симптоматику заболе-

вания.

Ухудшению течения БА способствует низкая ком-

плаентность: многие пациентки пытаются отказаться 

от приема ИГК из-за боязни их возможного побочного 

действия. В таких случаях врачу следует объяснить жен-

щине необходимость проведения базисной противовос-

палительной терапии в связи с отрицательным влияни-

ем неконтролируемой БА на внутриутробного ребенка. 

Симптомы БА могут впервые появиться во время бере-

менности вследствие измененной реактивности орга-

низма и повышенной чувствительности к эндогенному 

простагландину F2� (PGF2�) [337].

Женщины, страдающие неконтролируемой или час-

тично контролируемой БА, имеют большую вероятность 

рождения детей с низкой массой тела, неврологически-

ми расстройствами, асфиксией, врожденными пороками 

развития. Наибольшая доля рождения детей с малой 

массой тела наблюдается у женщин, страдающих стерои-

дозависимой БА [338, 339].

Беременные с БА подвержены высокому риску раз-

вития токсикоза раннего срока (37%), гестоза (43%), 

угрозе прерывания беременности (26%), плацентар-

ной недостаточности (29%), преждевременных родов 

(19%) [340].
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Акушерские осложнения, как правило, встречаются 

при тяжелом неконтролируемом течении заболевания. 

Основным фактором, который может оказывать вли-

яние на снижение вероятности развития осложнений 

беременности, является достижение медикаментозного 

контроля БА [338, 341].

По этическим соображениям у беременных не прово-

дилось контролируемых исследований для препаратов, 

используемых при БА. Соответственно, для этих пре-

паратов не существует данных, продемонстрировавших 

отсутствие риска для пренатального ребенка в любом 

триместре беременности. Некоторые медикамен-

ты, используемые для лечения БА, относятся к груп-

пе В (отсутствие риска в исследованиях у беременных 

животных, наличие данных систематических обзоров 

исследований «случай – контроль» об использовании 

у беременных женщин), которые не имеют доказательств 

риска для человека: будесонид.

Большинство препаратов, применяемых при БА, 

относится к группе С (существует шанс вреда для вну-

триутробного ребенка, но потенциальная польза может 

перевесить потенциальный риск): сальметерол (в ком-

бинации с флутиказоном), формотерол, дексаметазон, 

преднизолон.

В период беременности предпочтение следует отда-

вать ингаляционным средствам, избегая без особой 

необходимости назначения сГК.

Во время родов приступ удушья развивается редко. 

В отсутствие обострения БА кесарево сечение прово-

дится по обычным акушерским показаниям [342]. Если 

беременной женщине с БА показана анестезия, то реги-

ональная блокада более предпочтительна, чем общий 

наркоз.

Женщинам, кормящим грудью, рекомендуется исполь-

зовать базисную противоастматическую терапию как 

обычно [338, 341]. При назначении терапии в период 

грудного вскармливания следует по возможности огра-

ничиться лекарственными средствами для ингаляцион-

ного применения с минимальной системной биодоступ-

ностью. Все препараты для системного применения, 

используемые для лечения БА, проникают в грудное 

молоко, соответственно, при необходимости их назначе-

ния следует рассмотреть вопрос о прекращении грудного 

вскармливания.

Рекомендуется тщательное наблюдение беремен-

ных женщин с БА для сохранения хорошего контро-

ля [341, 342]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Контроль БА важен во время беременности как для 

матери, так и для пренатального ребенка, уменьшая 

риск возможных осложнений.

Рекомендуется отказ от курения беременным женщи-

нам с БА [341]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Важно, чтобы женщины, которые курят, знали, что это 

опасно как для самой женщины, так и для ее будущего 

ребенка.

Рекомендуется продолжать базисную терапию, 

на которой ранее был достигнут контроль, беременным 

женщинам с БА для дальнейшего сохранения контроля 

над БА и снижения риска фетальной гипоксии и других 

осложнений течения беременности [341, 342]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Рекомендуется назначать ту же терапию беременным 

женщинам при обострении БА, как и у небеременных, 

включая КДБА, будесонид ингаляционно и сГК, с целью 

быстрого купирования обострения [338, 339, 341, 342]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Для предотвращения фетальной гипоксии необходи-

мо как можно быстрее купировать возникающие обостре-

ния во время беременности с применением КДБА, буде-

сонида, кислорода и сГК (при необходимости) на ранних 

этапах.

Рекомендуется назначать ту же терапию кормящим 

женщинам при обострении БА, как и у некормящих, 

включая КДБА, будесонид ингаляционно и сГК, с целью 

быстрого купирования обострения [338, 341]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

МЕДИЦИНСКАЯ РЕАБИЛИТАЦИЯ 
И САНАТОРНО-КУРОРТНОЕ ЛЕЧЕНИЕ
Рекомендуется всем пациентам (законным предста-

вителям пациентов) с БА проводить обучение и физи-

ческую реабилитацию, направленные на повышение 

толерантности к физической нагрузке, улучшение каче-

ства жизни и снижение потенциальных рисков при-

менения лекарственных препаратов и других небла-

гоприятных исходов [343]. Уровень убедительности 

рекомендаций — С (уровень достоверности доказа-

тельств — 5).

Программа обучения пациентов (законных предста-

вителей пациентов) с БА должна включать в себя пре-

доставление информации о заболевании, составление 

индивидуального плана лечения для пациента, обучение 

технике управляемого самоведения, в том числе вместе 

с медицинским психологом.

Методы физической реабилитации могут улучшить 

сердечно-легочную функцию. В результате проведения 

тренировки при физической нагрузке увеличиваются 

максимальное потребление кислорода и максимальная 

вентиляция легких. По имеющимся наблюдениям, при-

менение тренировки с аэробной нагрузкой, плавание, 

тренировка инспираторной мускулатуры с пороговой 

дозированной нагрузкой улучшают течение БА.

ПРОФИЛАКТИКА
Первичная профилактика бронхиальной астмы

В настоящее время не существует методов первичной 

профилактики БА, способных полностью предотвратить 

развитие БА у ребенка в течение первых пяти лет жизни. 

Тем не менее, определенные меры могут снизить риск 

развития заболевания. К ним относятся:

 • отказ от курения как во время беременности, так 

и после рождения ребенка;

 • своевременное выявление и коррекция недостаточ-

ности витамина D у женщин с БА, которые беремен-

ны или планируют беременность, так как это может 

снизить риск появления бронхиальной обструкции 

у ребенка в раннем возрасте;

 • поощрение и пропаганда естественных родов при 

отсутствии противопоказаний;

 • минимизация использования антибактериальных 

препаратов системного действия (широкого спектра 

действия) в течение первого года жизни ребенка.

Грудное вскармливание не профилактирует развитие 

БА у ребенка, но рекомендуется в связи с положитель-

ным воздействием на другие аспекты здоровья [19].

Аллергический ринит рассматривается как фактор 

риска развития БА [344–346]. Единственным методом, 

позволяющим предотвратить развитие БА у пациентов 

с аллергическим ринитом, является АСИТ [347, 348].

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   461 01.10.2025   14:58:33



К
Л

И
Н

И
Ч

Е
С

К
И

Е
 Р

Е
К

О
М

Е
Н

Д
А

Ц
И

И
C

L
IN

IC
A

L
 R

E
C

O
M

M
E

N
D

A
T

IO
N

S

462

Рекомендуется всем пациентам с аллергическим 

ринитом рассмотреть целесообразность проведения 

АСИТ с целью профилактики развития БА [344–348]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Вторичная профилактика бронхиальной астмы

Вторичная профилактика БА — комплекс мероприя-

тий, направленных на устранение выраженных факторов 

риска, которые при определенных условиях могут при-

вести к ухудшению контроля и обострению БА.

Стратегии по вторичной профилактике БА путем воз-

действия на возможные факторы риска представлены 

в Приложении 19.

Третичная профилактика бронхиальной астмы

Третичная профилактика БА — комплекс мероприя-

тий, направленных, на предотвращение развития ослож-

нений. Рекомендуется в качестве мероприятий третичной 

профилактики БА уменьшение влияния провоцирующих 

факторов (аллергенов, в том числе профессиональных), 

табачного дыма и других триггеров.

Острые респираторные инфекции, в частности грипп 

и пневмококковая инфекция, могут приводить к обост-

рениям БА как в детском возрасте, так и у взрослых. 

Кроме этого, пациенты с БА, особенно дети и пожилые, 

имеют высокий риск пневмококковых заболеваний.

Рекомендуется проводить вакцинацию пациентам с БА 

в соответствии с национальным календарем профилакти-

ческих прививок с целью предотвращения/уменьшения 

вероятности тяжелого (осложненного) течения инфек-

ций [19, 349]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Данные исследований показали отсутствие связи 

вакцинации и последующего развития БА или ее обост-

рений. Астма не является противопоказанием к прове-

дению профилактических прививок [350].

Рекомендуется проводить противогриппозную вак-

цинацию ежегодно пациентам с БА с целью профилак-

тики обострений [19, 351]. Уровень убедительности 

рекомендаций — С (уровень достоверности доказа-

тельств — 5).

Рекомендуется проводить вакцинацию против 

пневмококковой инфекции пациентам с БА с целью 

уменьшения риска развития заболеваний, вызванных 

S. pneumoniae, и профилактики обострений [351–353]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уровень 

достоверности доказательств — 5).

Вакцинация против пневмококковой инфекции про-

водится круглогодично по представленным ниже схемам, 

возможно совмещение с вакцинацией против гриппа. 

В случае обострения БА вакцинацию против пневмокок-

ковой инфекции проводят через 2–4 нед после купи-

рования обострения, на фоне базисной терапии БА. 

Пациентам с БА, не привитым ранее против пневмо-

кокковой инфекции, рекомендуется начинать иммуни-

зацию с вакцины для профилактики пневмококковых 

инфекций / вакцины для профилактики пневмококковой 

инфекции полисахаридной конъюгированной адсорби-

рованной (ПКВ) [351, 353–355].

Вакцину для профилактики пневмококковых инфек-

ций (23-валентную вакцину) вводят в качестве бустер-

ной дозы для расширения охвата серотипов с интер-

валом 12 мес (минимальный интервал — 8 нед) после 

ПКВ. Таким образом, не привитым ранее против пневмо-

кокковой инфекции пациентам с БА в любом возрасте 

сначала вводится ПКВ, через 12 мес после законченной 

с возрастом схемы иммунизации ПКВ (минимальный 

интервал — 8 нед) — вакцина для профилактики пнев-

мококковых инфекций (23-валентная вакцина), затем 

каждые 5 лет — вакцина для профилактики пневмокок-

ковых инфекций (23-валентная вакцина).

Пациентам с БА, получившим ранее вакцину для про-

филактики пневмококковых инфекций (23-валентную 

вакцину), не ранее чем через 1 год после этого рекомен-

дуется однократное введение вакцины для профилакти-

ки пневмококковых инфекций [353–355].

Интервал между иммунизациями вакциной для про-

филактики пневмококковых инфекций (23-валентной 

вакциной) должен составлять не менее 5 лет.

Рекомендуется рассмотреть проведение дополни-

тельных ревакцинаций против коклюша детям от 4 лет 

и подросткам с БА с целью минимизации риска тяжелой 

коклюшной инфекции [356–359]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — С (уровень достоверности 

доказательств — 4).

БА является фактором риска заболевания коклюшем. 

Повышение восприимчивости к инфекции связано со 

структурными изменениями дыхательных путей, ослаб-

лением их защитного барьера и снижением противоин-

фекционной защиты за счет аллергического воспаления 

в патогенезе БА (риск примерно в 2 раза выше, чем у здо-

ровых). В свою очередь, заражение коклюшем приводит 

к ухудшению течения БА, при этом удлиняются и учащают-

ся приступы затрудненного дыхания, повышается частота 

использования препаратов неотложной терапии.

С целью ревакцинации против коклюша у детей 

от 4 лет, подростков и взрослых используется комбини-

рованная вакцина, содержащая бесклеточный коклюш-

ный компонент и дифтерийный, столбнячный анаток-

сины с уменьшенным содержанием антигена (вакцина 

для профилактики дифтерии (с уменьшенным содержа-

нием антигена), коклюша (с уменьшенным содержани-

ем антигена, бесклеточная) и столбняка адсорбирован-

ная). Вакцинация проводится в сроки, предусмотренные 

национальным календарем профилактических прививок 

для ревакцинации против дифтерии и столбняка.

Рекомендуется проведение вакцинации против коро-

навирусной инфекции нового типа (COVID-19) пациентам 

с БА с целью профилактики данной инфекции, пред-

упреждения тяжелого течения и осложнений согласно 

инструкциям к препаратам [19]. Уровень убедитель-

ности рекомендаций — С (уровень достоверности 

доказательств — 5).

Проводится по эпидемиологическим показаниям. 

Противопоказания — согласно инструкциям к соответ-

ствующим препаратам.

ДИСПАНСЕРНОЕ НАБЛЮДЕНИЕ
Диспансерное наблюдение направлено на повыше-

ние приверженности назначенной терапии для предот-

вращения обострений, прогрессии патологического про-

цесса и развития осложнений, для коррекции факторов 

риска развития БА.

Рекомендуется всем пациентам с БА диспансерное 

наблюдение врачом-специалистом (диспансерный при-

ем (осмотр, консультация) врача аллерголога-иммуно-

лога и/или диспансерный прием (осмотр, консульта-

ция) врача-пульмонолога), а также диспансерный прием 

(осмотр, консультация) врача общей практики (семейного 

врача), или диспансерный прием (осмотр, консультация) 

врача-педиатра, или диспансерный прием (осмотр, кон-

сультация) врача-терапевта) с целью динамического кон-

троля, назначения и коррекции терапии, профилактики 
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осложнений [19]. Уровень убедительности рекоменда-

ций — C (уровень достоверности доказательств — 5).

Минимальная периодичность диспансерных прие-

мов (консультаций) врачом аллергологом-иммунологом, 

или врачом-пульмонологом и/или врачом общей прак-

тики (семейным врачом), или врачом-педиатром и/или 

врачом-терапевтом — не реже 1 раза в год для взрос-

лых и не реже 2 раз в год для детей, по показаниям — 

чаще (например, 3–6 раз в год). При необходимости 

пациент направляется на диспансерный прием (осмотр, 

консультация) врача-оториноларинголога (при наличии 

сопутствующих заболеваний, например аллергического 

ринита или полипозного риносинусита).

Следует регулярно оценивать:

 • общее состояние (включая параметры роста и мас-

сы тела);

 • потребность в проведении исследований, подтверж-

дающих БА, в случаях сомнений в диагнозе;

 • уровень контроля над симптомами БА, а также комор-

бидными заболеваниями;

 • технику ингаляции;

 • приверженность лечению и контроль возможных 

побочных эффектов терапии;

 • наличие/присоединение коморбидных состояний;

 • ФВД (спирометрия, исследование неспровоцирован-

ных дыхательных объемов и потоков) (при возможно-

сти выполнения маневра);

 • контроль спектра сенсибилизации (накожные иссле-

дования реакции на аллергены и/или исследование 

уровня антител к антигенам растительного, животно-

го и химического происхождения в крови) (при нали-

чии показаний);

 • наличие воспаления в дыхательных путях (определе-

ние уровня FeNO) — при возможности;

 • уровень информированности пациента о заболевании;

 • наличие индивидуального плана ведения у пациента 

(и его коррекция при необходимости) и дневника пик-

флоуметрии;

 • статус пациента для проведения своевременной пси-

хологической поддержки (с участием специалиста).

По результатам при необходимости осуществляют 

коррекцию проводимой терапии и индивидуального пла-

на ведения.

ОРГАНИЗАЦИЯ ОКАЗАНИЯ МЕДИЦИНСКОЙ 
ПОМОЩИ
Пациентам с БА при необходимости может быть оказана 

медицинская помощь любого вида, условия, формы, преду-

с мотренная законодательством Российской Федерации.

Диагностику и ведение пациентов с БА осуществля-

ют врач-аллерголог-иммунолог и/или врач-пульмонолог, 

также врач-терапевт, или врач-педиатр, или врач общей 

практики (семейный врач), при необходимости осущест-

вляется консультация / проводится лечение врачами 

других специальностей.

В рамках оказания первичной врачебной медико-

санитарной помощи врачи-терапевты участковые, вра-

чи-педиатры участковые, врачи общей практики (семей-

ные врачи) при выявлении симптомов или признаков 

БА направляют пациента в медицинскую организацию 

пульмонологического или аллергологического профиля 

или в кабинет врача-пульмонолога и/или аллерголо-

га-иммунолога для оказания ему первичной специа-

лизированной медико-санитарной помощи, а также 

осуществляют оказание медицинской помощи в соответ-

ствии с рекомендациями врача-пульмонолога или врача 

аллерголога-иммунолога. При невозможности оказания 

медицинской помощи в рамках первичной специали-

зированной медико-санитарной помощи и при наличии 

медицинских показаний пациенту может быть оказана 

скорая, в том числе скорая специализированная, меди-

цинская помощь, пациент может быть направлен в меди-

цинскую организацию, оказывающую специализиро-

ванную медицинскую помощь. Специализированная, 

в том числе высокотехнологичная, медицинская помощь 

оказывается врачами-пульмонологами и/или врачами 

аллергологами-иммунологами в условиях круглосуточно-

го или дневного стационара.

При осуществлении наблюдения пациентов с БА 

в амбулаторных условиях следует придерживаться сле-

дующей кратности осмотров: в плановом порядке — 

спустя 1–3 мес от начала лечения и в дальнейшем каждые 

3–12 мес в зависимости от ситуации. Во время планово-

го осмотра проводится оценка контроля над симптомами 

БА, факторов риска развития обострения заболева-

ния. Уменьшение выраженности симптомов и улучшение 

функции легких начинается уже через несколько дней 

от начала лечения. Полный эффект может быть достигнут 

только через 3–4 мес [360].

В случае тяжелого течения или при длительном отсут-

ствии адекватной терапии БА для достижения контроля 

может потребоваться больше времени [361].

После обострения БА следует назначить контрольный 

осмотр в течение 1 нед [362]. Далее пациент наблюдает-

ся регулярно в течение нескольких недель, пока не будут 

достигнуты хороший контроль симптомов и наилучшие 

индивидуальные показатели легочной функции.

Дети дошкольного возраста должны быть осмотрены 

через 1–2 дня после выписки из стационара и далее еще 

раз в течение 1–2 мес или по необходимости.

Показания для госпитализации 

в медицинскую организацию

1.  Диагностика БА / проведение дифференциальной 

диагностики, проведение бронхоконстрикторных 

тестов (в том числе с физической нагрузкой, с при-

менением лекарственных средств — исследование 

дыхательных объемов с применением лекарственных 

препаратов и исследование дыхательных объемов 

при провокации физической нагрузкой), подбор тера-

пии (при необходимости).

2.  Недостаточная эффективность терапии, проводимой 

в амбулаторных условиях, в том числе при обостре-

нии, включая отсутствие ответа на лечение или про-

грессивное ухудшение симптомов в течение часа 

от начальной терапии, направленной на купирование 

обострения.

3.  Тяжелое и/или жизнеугрожающее обострение БА 

с признаками ДН.

4.  Проведение терапии ГИБП (плановое) в условиях днев-

ного стационара, в условиях стационара с круглосу-

точным наблюдением (в отсутствие необходимости 

динамического наблюдения при введении ГИБП лече-

ние может осуществляться в амбулаторных условиях).

5.  Необходимость проведения ускоренного курса АСИТ 

в условиях элиминации аллергена (плановая).

Показания к выписке пациента 

из медицинской организации

1. Достижение контроля или частичного контроля 

над симптомами (например, достигнуто уменьшение 

частоты приступов удушья не чаще чем 1 раз в день 

и отсутствие приступов удушья ночью на момент 

выписки из стационара).
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2.  Достижение увеличения ПСВ и ОФВ1 � 80% от инди-

видуального лучшего или расчетного показателя 

на момент выписки из стационара.

3.  Отсутствие признаков ОДН.

4.  Завершение периода наблюдения после введения 

ГИБП.

5.  Завершение курса АСИТ.

Остальные критерии возможной выписки 

пациента из стационара

1.  Пациентов с БА, у которых показатели функции лег-

ких (ПСВ и др.) после лечения не достигли нормы, 

рекомендуется выписать при условии, что им будет 

обеспечено адекватное медицинское наблюдение 

в амбулаторных условиях и есть уверенность, что 

они будут выполнять врачебные рекомендации.

2.  Если ОФВ1 или ПСВ после лечения составляет 40–60% 

от должных величин, пациент может быть выписан, 

но с учетом факторов риска и возможности организа-

ции дальнейшего лечения в амбулаторных условиях.

3.  Критерием выписки из стационара ребенка 5 лет 

и младше является его стабильное состояние (напри-

мер, он должен вставать с постели, не иметь проблем 

с приемом пищи, быть активным).

Экспертиза по назначению таргетной терапии (пре-

паратами ГИБП) для пациентов с БА осуществляется 

с проведением врачебного консилиума.

ДОПОЛНИТЕЛЬНАЯ ИНФОРМАЦИЯ
Терапевтическое сотрудничество

Работа над терапевтическим сотрудничеством между 

пациентом и лечащим врачом существенно повышает 

приверженность терапии, способствует улучшению кон-

троля над симптомами БА, снижает риски обострений 

и осложнений, а в случае развившегося обострения 

позволяет пациенту самостоятельно принять меры по его 

купированию и своевременно обратиться за медицин-

ской помощью. Важно разрабатывать и предоставлять 

индивидуальный письменный план действий пациентам 

с БА при обострениях и для их предотвращения с целью 

своевременной коррекции терапии и во избежание ухуд-

шения состояния [19, 85, 363].

Письменный план действий при обострении БА, раз-

работанный лечащим врачом, должен помочь пациенту 

распознать признаки обострения, содержать конкрет-

ные инструкции по изменению объема терапии (пре-

параты для облегчения симптомов, базисная терапия 

и использование сГК) и по обращению за медицинской 

помощью к специалисту.

Критериями для увеличения объема терапии при ухуд-

шении состояния пациента предложено считать наличие 

клинически значимых симптомов, которые мешают нор-

мальной жизнедеятельности пациента, либо снижение 

ПСВ на 20% и более в течение как минимум 2 дней [364].

План действий при обострении БА для взрослых, под-

ростков и детей изложен в Приложениях 20, 21.

При самостоятельном купировании обострений паци-

ент должен обратиться к врачу в течение 1–2 нед, 

желательно до отмены сГК, для оценки контроля над БА 

и факторов риска обострения.

Если состояние пациента быстро ухудшается или ему 

требуются повторные дозы ИГК + ДДБА (или ИГК + КДБА) 

в течение 1–2 дней, ему следует обратиться за получени-

ем медицинской помощи незамедлительно.

При обострении БА у детей 5 лет и младше следует 

обратиться к врачу незамедлительно в случае:

 • развития дистресс-синдрома;

 • если симптомы БА не купируются с помощью КДБА;

 • промежуток между ингаляциями КДБА укора чи вается;

 • если ребенку младше 1 года в течение нескольких 

часов требуется повторная ингаляция КДБА;

 • если для купирования симптомов обострения БА тре-

буется более 6 ингаляций сальбутамола в течение 2 ч 

или симптомы не купируются в течение 24 ч.

Техника ингаляции

Правильное выполнение техники ингаляции играет 

ключевую роль в реализации эффектов ингаляционной 

терапии. Неправильная техника ингаляции может при-

водить как к снижению эффективности терапии, так 

и к повышенному риску побочных эффектов. Выбор 

ингаляционного устройства для терапии стабильной БА 

рекомендуется основывать на предпочтении пациента 

и оценке возможности выполнения правильной техни-

ки с целью избегания ошибок дальнейшего использо-

вания [365, 366].

Перед назначением ингаляционного лекарственно-

го средства необходимо провести обучение пациента 

использованию устройства и убедиться в удовлетвори-

тельной технике ингаляции [365–369]. Оценку техники 

ингаляции и соблюдения правил использования сред-

ства доставки лекарственного препарата необходимо 

осуществлять регулярно. При сомнениях в приверженно-

сти назначенному лечению или затруднениях при исполь-

зовании средств доставки следует рассмотреть вопрос 

о выборе другой формы препарата или средства его 

доставки (Приложения 22, 23). У взрослых и подростков 

со стабильным течением заболевания ДАИ + спейсер 

столь же эффективен, как любой другой ручной ингаля-

тор, хотя пациенты могут предпочесть некоторые виды 

ДПИ. Многие пациенты не готовы использовать спейсер, 

предпочитая небулайзер.

У детей от 0 до 5 лет в качестве способа доставки пре-

паратов для лечения обструктивных заболеваний дыха-

тельных путей (бронхолитиков) или глюкокортикоидов 

(для ингаляционного применения) предпочтение отдает-

ся ДАИ + спейсер или ДАИ + небулайзер [38, 174, 244]. 

Лицевая маска необходима, если ребенок не может 

дышать с использованием мундштука.

Меры, позволяющие снизить риск 

нежелательных явлений 

от проводимого лечения

Для исключения риска нежелательных явлений детям 

с БА, получающим лечение ИГК, следует проводить изме-

рение роста не реже чем 1 раз в год [19].

Для исключения риска нежелательных явлений сле-

дует напоминать пациентам о необходимости пропо-

лоскать зев после применения ингаляционных средств 

доставки лекарственных препаратов (а также умыть 

лицо, если использовалась маска).

При отклонении от ростовых показателей необходи-

мо изучить и другие факторы, способные влиять на рост 

(с учетом возраста — например, в предпубертатном 

периоде): плохо контролируемая БА, частый прием сГК, 

нарушения питания [19].

Исследования динамики роста детей отмечают 

возможность некоторого снижения ежегодного при-

роста в первые 1–2 года после инициации терапии 

ИГК; в дальнейшем прогресса в отставании в росте 

не наблюдается [370, 371].

Для пациентов с БА, длительно получающих сГК 

и высокие дозы ИГК, в том числе взрослых, при подозре-
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нии на развитие остеопороза можно рассмотреть прове-

дение ультразвуковой денситометрии для определения 

плотности костной ткани [19].

Снижение дозы ИГК следует осуществлять медленно 

для исключения риска развития обострения. При доста-

точном контроле возможно снижение дозы каждые 

3 мес примерно на 25–50% с регулярным контролем 

состояния пациента, в том числе показателей функции 

дыхания.
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ПРИЛОЖЕНИЯ

Приложение 1

Тест по контролю над астмой (АСТ) [372, 373]

Тип (подчеркнуть):

• шкала оценки

• индекс

• вопросник

• другое (уточнить):  ___________________________

Назначение: Инструмент для оценки контроля бронхиальной астмы у взрослых пациентов и подростков 

старше 12 лет

Содержание (шаблон):

Вопросы Баллы

1. Как часто за последние 4 недели астма мешала вам выполнять обычный объем работы в учебном 

заведении, на работе или дома?

 
Все время Очень часто Иногда Редко Никогда

1 2 3 4 5

2. Как часто за последние 4 недели вы отмечали у себя затрудненное дыхание?

 Чаще, чем раз в день 1 раз в день
От 3 до 6 раз

в неделю

1 или 2 раза

в неделю
Ни разу

1 2 3 4 5

3. Как часто за последние 4 недели вы просыпались ночью или раньше, чем обычно, из-за симптомов астмы 

(свистящего дыхания, кашля, затрудненного дыхания, чувства стеснения или боли в груди)?

 4 ночи в неделю или 

чаще
2–3 ночи в неделю 1 раз в неделю 1 или 2 раза Ни разу

1 2 3 4 5

4. Как часто за последние 4 недели вы использовали быстродействующий ингалятор (например, Вентолин, 

Беродуал, Атровент, сальбутамол) или небулайзер (аэрозольный аппарат) с лекарством (например, Беротек, 

Беродуал, Вентолин Небулы)?

 
3 раза в день

или чаще
1 или 2 раза в день 2 или 3 раза в неделю

1 раз в неделю

или реже
Ни разу

1 2 3 4 5

5. Как бы вы оценили, насколько вам удавалось контролировать астму за последние 4 недели?

 
Совсем не удавалось 

контролировать

Плохо удавалось 

контролировать

В некоторой 

степени удавалось 

контролировать

Хорошо удавалось 

контролировать

Полностью удавалось 

контролировать

1 2 3 4 5

Итого
 

 

Ключ (интерпретация): Шкала ACT включает в себя 5 пунктов для самостоятельного заполнения пациентом, 

каждому пункту присваивается значение от 1 до 5 баллов, которые затем суммируются (общее значение 

шкалы — 5–25 баллов). Сумма 25 баллов означает полный контроль; сумма 20–24 балла означает, что астма 

контролируется хорошо; сумма 19 баллов и меньше свидетельствует о неконтролируемой астме.

Пояснения:

 • 25 баллов — вы ПОЛНОСТЬЮ КОНТРОЛИРОВАЛИ астму за последние 4 недели. У вас не было симптомов 

астмы и связанных с ней ограничений. Проконсультируйтесь с врачом, если ситуация изменится;

 • от 20 до 24 баллов — за последние 4 недели вы ХОРОШО КОНТРОЛИРОВАЛИ астму, но не ПОЛНОСТЬЮ. Ваш 

врач поможет вам добиться ПОЛНОГО КОНТРОЛЯ;

 • менее 20 баллов — за последние 4 недели вам НЕ удавалось КОНТРОЛИРОВАТЬ астму. Ваш врач может 

посоветовать вам, какие меры нужно принимать, чтобы добиться улучшения контроля над вашим забо-

леванием.
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Приложение 2 

Тест по контролю над астмой у детей (с-АСТ) [374]

Тип (подчеркнуть):

• шкала оценки

• индекс

• вопросник

• другое (уточнить):  ___________________________

Назначение: Инструмент для оценки контроля бронхиальной астмы у детей в возрасте от 4 до 11 лет

Содержание (шаблон):

Баллы

1. Как у тебя дела с астмой сегодня?

0   Очень плохо 1   Плохо 2   Хорошо 3   Очень хорошо

2. Как сильно астма мешает тебе бегать, заниматься физкультурой или играть в спортивные игры?

0   Очень мешает, я совсем 

не могу делать то, что мне 

хочется

1   Мешает, и это 

меня расстраивает

2   Немножко мешает,

но это ничего
3   Не мешает

3. Кашляешь ли ты из-за астмы?

0   Да, все время 1   Да, часто 2   Да, иногда 3   Нет, никогда

4. Просыпаешься ли ты по ночам из-за астмы?

0   Да, все время 1   Да, часто 2   Да, иногда 3   Нет, никогда

На следующие вопросы ответьте самостоятельно, без участия ребенка.

5. Как часто за последние 4 недели ваш ребенок испытывал какие-либо симптомы астмы в дневное время?

5   Ни разу 4   1–3 дня 3   4–10 дней 2   11–18 дней 1   19–24 дня 0   Каждый день

6. Как часто за последние 4 недели у вашего ребенка было свистящее дыхание из-за астмы в дневное время?

5   Ни разу 4   1–3 дня 3   4–10 дней 2   11–18 дней 1   19–24 дня 0   Каждый день

7.  Как часто за последние 4 недели ваш ребенок просыпался по ночам из-за астмы?

5   Ни разу 4   1–3 дня 3   4–10 дней 2   11–18 дней 1   19–24 дня 0   Каждый день

ИТОГО

Ключ (интерпретация): Тест состоит из 7 вопросов: вопросы с 1-го по 4-й предназначены для ребенка (4-балль-

ная оценочная шкала ответов: от 0 до 3 баллов), а вопросы 5–7 — для родителей (6-балльная шкала: от 0 до 5 

баллов). Результатом теста является сумма оценок за все ответы в бал лах (максимальная оценка — 27 баллов).

Пояснения: Оценка 20 баллов и выше соответ ствует контролируемой астме, от 13 до 19 баллов — астма кон-

тролируется недостаточно эффективно, и пациенту рекомендуется воспользоваться помощью врача для пере-

смотра плана лечения, 12 баллов и ниже — некон тролируемая астма. 
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Приложение 3

Опросник по контролю симптомов астмы (ACQ-5) [375]

Тип (подчеркнуть):

• шкала оценки

• индекс

• вопросник

• другое (уточнить): ______________________

Назначение: Инструмент для оценки контроля бронхиальной астмы у пациентов 6 лет и старше

Содержание (шаблон):

Баллы

1. В среднем как часто за последнее время вы просыпались ночью из-за астмы? 

0  Никогда 1   Очень редко 2   Редко
3   Несколько 

раз
4   Много раз

5   Очень много 

раз

6   Не мог(-ла) 

спать из-за 

астмы

2. В среднем насколько сильны были симптомы астмы, когда вы просыпались утром в течение последней недели?

0  Симптомов 

не было

1   Очень 

слабые 

симптомы

2   Слабые 

симптомы

3   Умеренные 

симптомы

4   Довольно 

сильные 

симптомы

5   Сильные 

симптомы

6   Очень 

сильные 

симптомы

3. В целом насколько вы были ограничены в своих профессиональных повседневных занятиях из-за астмы в течение 

последней недели?

0  Совсем не 

ограничен(-а)

1   Чуть-чуть 

ограничен(-а)

2   Немного 

ограничен(-а)

3   Умеренно 

ограничен(-а)

4   Очень 

ограничен(-а)

5   

Чрезвычайно 

ограничен(-а)

6   Полностью 

ограничен(-а)

4. В целом какую часть времени в течение последней недели у вас были хрипы в груди?

0  Никогда 1   Очень редко 2   Редко 3   Иногда

4   

Значительную 

часть времени

5   

Подавляющую 

часть времени

6   Все время

5. В целом была ли у вас одышка из-за астмы в течение последней недели?

0  Одышки

не было

1   Очень 

небольшая
2   Небольшая 3   Умеренная 4   Сильная

5   Довольно 

сильная

6   Очень 

сильная

ИТОГО

Ключ (интерпретация): Опросник состоит из 5 вопросов о частоте и степени выраженности симптомов астмы 

за последнюю неделю, выраженность симптомов оценивают по 7-балльной шкале от 0 до 6 баллов. Таким 

образом, общий индекс по опроснику ACQ-5 может варьировать от 0 — полностью контролируемая астма 

до 6 — абсолютно неконтролируемая астма. Значение ACQ-5 < 0,75 достоверно свидетельствует о хорошем 

контроле бронхиальной астмы, а ACQ-5 > 1,5 говорит о неконтролируемом течении заболевания.

Пояснения: Все баллы суммируются, затем сумма делится на число вопросов (5), таким образом, общий 

индекс может быть от 0 до 6.
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Приложение 4 

Опросник по контролю над бронхиальной астмой у детей от 5 лет и младше (TRACK) [376]

Тип (подчеркнуть):

• шкала оценки

• индекс

• вопросник

• другое (уточнить): ______________________

Назначение: Инструмент для оценки контроля бронхиальной астмы у пациентов от 5 лет и младше

Содержание (шаблон):

Баллы

1. В течение последних 4 недель как часто вашего ребенка беспокоили проблемы с дыханием, такие как свистящее 

дыхание, кашель или одышка?

20  Нисколько 15   1 или 2 раза
10   1 раз 

в неделю

5   2 или 3 раза

в неделю

0   4 и более раза

в неделю

2. В течение последних 4 недель как часто проблемы с дыханием у вашего ребенка (свистящее дыхание, кашель или 

одышка) будили его/ее по ночам?

20  Нисколько 15   1 или 2 раза
10   1 раз 

в неделю

5   2 или 3 раза

в неделю

0   4 и более раза

в неделю

3. В течение последних 4 недель как часто проблемы с дыханием у вашего ребенка (свистящее дыхание, кашель или 

одышка) мешали ему играть, ходить в школу или заниматься обычными делами, которые ребенок должен делать в его 

возрасте?

20  Нисколько 15   1 или 2 раза
10   1 раз 

в неделю

5   2 или 3 раза

в неделю

0   4 и более раза

в неделю

4. В течение последних 4 недель как часто вам приходилось лечить проблемы с дыханием вашего ребенка

(свистящее дыхание, кашель или одышка) с помощью препаратов быстрого действия (сальбутамол, вентолин, 

ипратропия бромид + фенотерол, беродуал?

20  Нисколько 15   1 или 2 раза
10   1 раз 

в неделю

5   2 или 3 раза

в неделю

0   4 и более раза

в неделю

5. В течение последних 12 месяцев как часто вашему ребенку приходилось принимать пероральные кортикостероиды 

(преднизолон, дексаметазон) при проблемах с дыханием, не поддающихся лечению другими препаратами?

20  Нисколько 15   1 или 2 раза
10   1 раз 

в неделю

5   2 или 3 раза

в неделю

0   4 и более раза

в неделю

ИТОГО

Ключ (интерпретация): Опросник включает 5 вопросов с оценкой за каждый от 0 до 20 баллов. Общее коли-

чество баллов суммируется, и если итоговое значение составляет менее 80 баллов, считается, что астма 

контролируется недостаточно хорошо.

Пояснения: Критерии включения в группу для проведения TRACK-теста: возраст больного менее 5 лет; 

не менее двух эпизодов одышки, свистящих хрипов или кашля продолжительностью не менее 24 ч; назна-

чение бронхолитиков (ß-агонисты, холинолитики или их комбинация) для скорой или неотложной терапии; 

подтвержденный диагноз БА.
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Приложение 5 

Опросник по оценке уровня контроля симптомов бронхиальной астмы у взрослых,

подростков и детей от 6 до 11 лет [19]

Тип (подчеркнуть):

• шкала оценки

• индекс

• вопросник

• другое (уточнить): ______________________

Назначение: Инструмент для оценки контроля бронхиальной астмы у детей старше 6 лет, подростков 

и взрослых

Содержание (шаблон):

 А. Контроль симптомов БА 

За последние 4 нед у пациента отмечались: Хорошо контролируемая Частично контролируемая Неконтролируемая

Дневные симптомы чаще чем

2 раза в неделю

ДА   

НЕТ 

Ничего из 

перечисленного
1–2 из перечисленного 3–4 из перечисленного

Ночные пробуждения из-за БА
ДА   

НЕТ 

Потребность в КДБА для 

купирования симптомов чаще 

чем 2 раза в неделю

ДА   

НЕТ 

Любое ограничение активности 

из-за БА

ДА   

НЕТ 

В. Факторы риска для неблагоприятных исходов

Оценивать факторы риска при постановке диагноза и периодически, особенно у пациентов с обострениями.

Измерять функцию легких (ОФВ1) в начале терапии, затем спустя 3–6 мес лечения ИГК для регистрации лучших показателей 

функции легких пациента и затем периодически — для оценки риска

1) Факторы риска обострения

Неконтролируемые симптомы Важный фактор риска развития обострения [377]

Факторы, усиливающие риск 

обострений, даже если у пациента 

имеются незначительные 

симптомы БА

Лекарственные препараты

Чрезмерное использование КДБА (> 3 ингаляторов 

(200 доз/мес) в течение года) связано с повышенным 

риском обострений БА и смерти, особенно если речь идет 

об использовании > 1 флакона КДБА в месяц

Сопутствующие заболевания
Ожирение, хронический риносинусит, ГЭРБ, 

подтвержденная пищевая аллергия, беременность

Экспозиция
Курение, электронные сигареты, воздействие аллергенов 

при наличии сенсибилизации, загрязнение воздуха

Психологические причины
Существенные психологические или социально-

экономические проблемы

Легочная функция
Низкий ОФВ1 (особенно < 60% должного), значительный 

ответ на бронходилататор

Маркеры воспаления Т2-типа
Повышение уровня эозинофилов в крови, повышение FeNO 

(у взрослых с аллергической астмой, принимающих ИГК)

 Обострения в анамнезе
Интубация или лечение в отделении интенсивной терапии по 

поводу БА; ≥ 1 тяжелого обострения за последние 12 мес

2) Факторы риска для развития фиксированной обструкции дыхательных путей

 Анамнез

Недоношенность, низкая масса тела при рождении и большая 

прибавка массы тела в младенческом возрасте, хроническая 

гиперсекреция слизи

 Терапия Отсутствие терапии ИГК пациента с тяжелым обострением в анамнезе

 Экспозиция
Табачный дым, вредные химические вещества; профессиональное 

или бытовое воздействие поллютантов

 Обследование Низкий исходный показатель ОФВ1, эозинофилия мокроты или крови
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3) Факторы риска развития нежелательных побочных эффектов лекарств:

• системные: частое применение СГК; длительное применение высоких доз или применение сильнодействующих ИГК; 

также применение Р450-ингибиторов;

• локальные: высокие дозы или сильнодействующие ИГК, плохая техника ингаляции

Ключ (интерпретация): Согласно Глобальной стратегии лечения и профилактики бронхиальной астмы 

(GINA, 2023), для определения уровня контроля над симптомами заболевания у взрослых, подростков 

и детей 6–11 лет используют опросник, состоящий из 4 вопросов, позволяющий оценить состояние пациен-

та за последние 4 нед. В зависимости от количества положительных ответов уровень контроля оценивают 

как хороший, частичный или не контроль. Данный опросник позволяет также выявлять факторы риска небла-

гоприятных исходов.

Пояснения: Неконтролируемая бронхиальная астма — 3–4 клинических признака за последние 4 нед, 

частично контролируемая — 1–2 клинических признака за последние 4 нед, хорошо контролируемая — отсут-

ствие перечисленных клинических признаков у пациента.

Приложение 6

Дополнительный опросник по оценке уровня контроля симптомов бронхиальной астмы

у детей от 6 до 11 лет [19]

Тип (подчеркнуть):

• шкала оценки

• индекс

• вопросник

• другое (уточнить): ______________________

Назначение: Инструмент для оценки контроля бронхиальной астмы у детей от 6 до 11 лет

Содержание (шаблон):

Контроль симптомов БА

Дневные симптомы

Спросите, как часто у ребенка бывают кашель, свистящее дыхание, одышка или тяжелое 

дыхание (с частотой в неделю или в день). Что провоцирует симптомы? Как удается справиться 

с симптомами?

Ночные симптомы

Кашель, пробуждение, усталость в течение дня? (Если единственным симптомом является 

кашель, рассмотрите другие диагнозы, такие как ринит или гастроэзофагеальная рефлюксная 

болезнь.)

Использование препаратов, 

облегчающих симптомы

Как часто используются препараты, облегчающие симптомы БА? Необходимо 

дифференцировать использование препаратов перед физической нагрузкой (спортивной 

тренировкой) и их использование для облегчения симптомов

Уровень активности

Какие виды спорта / хобби / интересы есть у ребенка в школе и в свободное время? Каков 

уровень активности ребенка по сравнению с его сверстниками или братьями и сестрами? 

Сколько дней ребенок отсутствует в школе? Постарайтесь получить точную картину дня 

ребенка от самого ребенка, не перебивая его и/или сопровождающее лицо

Факторы риска неблагоприятного исхода

Обострение

Спросите, как вирусные инфекции влияют на астму ребенка. Мешают ли симптомы занятиям 

в школе или спортом? Как долго длятся симптомы? Сколько эпизодов было с момента 

последнего визита к врачу? Были ли неотложные обращения за амбулаторной или 

стационарной медицинской помощью? Имеется ли письменный план действий?

Факторы риска обострений включают в себя наличие обострений в анамнезе, плохой 

контроль симптомов, низкую приверженность лечению, низкий достаток и стойкий 

положительный бронходилатационный тест, даже если у ребенка симптомы малочисленны

Легочная функция

Проверка легочной функции. Основное внимание уделяется ОФВ1 и соотношению

ОФВ1/ФЖЕЛ. Изобразите эти значения в виде процентов от предполагаемых значений, чтобы 

оценить временную тенденцию

Побочный эффект

Проверяйте рост ребенка не реже одного раза в год, так как плохо контролируемая астма 

может влиять на рост, а скорость роста может быть ниже в первые 1–2 года лечения ИГК. 

Спросите о кратности приема и дозе ИГК и оральных кортикостероидов

Факторы, относящиеся к лечению

Техника ингаляции
Попросите ребенка показать, как он использует свой ингалятор. Проверьте технику 

с инструкцией к конкретному устройству 

Приверженность лечению

Спросите, имеются ли в доме назначенные ребенку лекарственные препараты (ингаляторы 

и/или таблетки). Сколько дней в неделю ребенок пользуется ими (например, 0, 2, 4, 7 дней)? 

Легче ли ребенку помнить о необходимости приема лекарства утром или вечером? Где 

хранится лекарство — на виду ли оно, чтобы не забыть?
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Цели/опасения
Есть ли у ребенка, его родителей/опекунов какие-либо опасения по поводу астмы (например, 

страх перед лекарствами, побочными эффектами, помехами в деятельности)?

Сопутствующие заболевания

Аллергический ринит
Зуд, чихание, обструкция носа? Может ли ребенок дышать через нос? Какие лекарства 

принимаются для лечения назальных симптомов?

Экзема Нарушение сна, топические кортикостероиды?

Пищевая аллергия
Есть ли у ребенка аллергия на какие-либо продукты? (Подтвержденная пищевая аллергия 

является фактором риска смерти, связанной с астмой.)

Ожирение
Проверьте индекс массы тела с поправкой на возраст. Спросите о диете и физической 

активности

Другие исследования (при необходимости)

Ведение дневника

(в течение 2 нед)

Если на основании вышеприведенных вопросов невозможно четко оценить степень контроля 

заболевания, попросите ребенка или его родителей/опекунов вести ежедневный дневник, 

включающий внесение симптомов БА, лекарственных препаратов для облегчения симптомов, 

а также пиковой скорости выдоха (лучшее значение из 3 показателей) в течение 2 нед

Факторы риска стойкого 

ограничения воздушного 

потока

• Тяжелая астма с несколькими 

госпитализациями

• Бронхиолит в анамнезе

Факторы риска развития 

побочных эффектов 

лекарственных средств

• Системные: частые курсы 

оральных глюкокортикоидных 

лекарственных препаратов, 

высокие дозы и/или 

сильнодействующие ИГК 

• Местные: использование 

средних и высоких доз ИГК 

или сильнодействующих 

ИГК; неправильная техника 

использования ингалятора; 

отсутствие защиты кожи и 

глаз при использовании ИГК 

с помощью небулайзера или 

спейсера с маской

Тест с физической нагрузкой

Предоставляет информацию о гиперреактивности дыхательных путей и физической форме.

Проводится в том случае, если при использовании других инструментов все равно трудно 

оценить контроль астмы

Ключ (интерпретация): Согласно Глобальной стратегии лечения и профилактики бронхиальной астмы (GINA, 

2023), дополнительно к другим опросникам для оценки контроля астмы и оценки рисков неблагоприятных 

исходов у детей от 6 до 11 лет используют дополнительный опросник, позволяющий оценить не только уро-

вень контроля БА, но и влияние заболевания на качество жизни, ежедневную активность, выявить факторы 

риска стойкого ограничения воздушного потока и факторы риска развития побочных эффектов лекарствен-

ных средств.
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Приложение 7

Дополнительный опросник по оценке уровня контроля симптомов бронхиальной астмы

у детей младше 5 лет [19]

Тип (подчеркнуть):

• шкала оценки

• индекс

• вопросник

• другое (уточнить): ______________________

Назначение: Инструмент для оценки контроля бронхиальной астмы у детей до 5 лет

Содержание (шаблон):

А. Контроль симптомов БА Уровень контроля симптомов БА

Были ли за последние 4 нед у ребенка: Хорошо контролируемый Частично контролируемый Неконтролируемый

Дневные симптомы астмы, 

длящиеся несколько минут 

и более 1 раза в неделю?

ДА   

НЕТ 

Ничего из перечисленного
1–2 пункта

из перечисленного

3–4 пункта

из перечисленного

 

Ограничивает ли ребенок 

свою активность в связи с 

БА (играет/бегает меньше, 

чем другие дети, быстро 

устает во время прогулки/

игры)?

ДА   

НЕТ 

Потребность в КДБА более 

1 раза в неделю?

ДА   

НЕТ 

Ночные пробуждения или 

ночной кашель, связанные 

с БА?

ДА   

НЕТ 

Б. Прогнозируемый риск неблагоприятных исходов при БА

Факторы риска обострений астмы в ближайшие несколько месяцев

• Неконтролируемые симптомы астмы

• Одно или несколько тяжелых обострений (вызов бригады скорой помощи, госпитализация или курс оральных 

кортикостероидов) в течение предыдущего года

• Начало обычного для ребенка сезона обострений (особенно осенью)

• Экспозиция табачного дыма; воздействие поллютантов в помещении или на улице; экспозиция аллергенов в помещении 

(например, клещи домашней пыли, тараканы, домашние животные, плесень), особенно в сочетании с вирусной инфекцией 

[378]

• Серьезные психологические или социально-экономические проблемы у ребенка или семьи

• Низкая приверженность приему ИГК или неправильная техника ингаляции

• Загрязнение окружающей среды (NO2 и другие поллютанты) [379]

Ключ (интерпретация): Согласно Глобальной стратегии лечения и профилактики бронхиальной астмы 

(GINA, 2023), для определения уровня контроля над симптомами заболевания у детей младше 5 лет исполь-

зуют опросник, состоящий из 4 вопросов, позволяющий оценить состояние пациента за последние 4 нед. 

В зависимости от количества положительных ответов уровень контроля оценивают как хороший, частичный 

или не контроль. Данный опросник позволяет также выявлять факторы риска неблагоприятных исходов.

Пояснения: Неконтролируемая бронхиальная астма — 3–4 клинических признака за последние 4 нед, 

частично контролируемая — 1–2 клинических признака за последние 4 нед, хорошо контролируемая — отсут-

ствие перечисленных клинических признаков у пациента.
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Приложение 8

Примеры формулировки клинического диагноза бронхиальной астмы

В диагнозе должны быть указаны:

 • этиология (если установлена);

 • степень тяжести;

 • уровень контроля;

 • степень дыхательной недостаточности;

 • сопутствующие заболевания, которые могут оказать влияние на течение БА;

 • при наличии — обострение с указанием его степени тяжести.

Примеры формулировок диагноза

 • Бронхиальная астма, аллергическая, среднетяжелого течения, контролируемая. ДН 0 ст. Аллергический ринит 

круглогодичный, легкое течение. Сенсибилизация к аллергенам клещей домашней пыли.

 • Бронхиальная астма, неаллергическая, эозинофильная, средней тяжести, частично контролируемая. ДН 0 ст. 

Хронический полипозный риносинусит. Непереносимость нестероидных противовоспалительных препаратов 

и противоревматических препаратов.

 • Бронхиальная астма, аллергическая, средней тяжести, обострение средней тяжести. ДН I ст. Аллергический 

ринит, персистирующий, тяжелое течение, обострение. Сенсибилизация к пыльцевым аллергенам (деревья).

 • Бронхиальная астма, смешанная (аспириновая, аллергическая), эозинофильная, средней тяжести, частично 

контролируемая. ДH 0 ст. Аллергический ринит, персистирующее течение. Хронический рецидивирующий поли-

позный риносинусит. Сенсибилизация к аллергенам клещей домашней пыли.

 • Бронхиальная астма, неаллергическая (аспириновая), гормонозависимая, тяжелого течения, с поздним нача-

лом, неконтролируемая. ДН 0 ст. Хронический полипозный риносинусит. Ожирение III ст. Распространенный 

остеопороз, компрессионный перелом поясничного отдела позвоночника.

 • Профессиональная бронхиальная астма, вызванная контактом со смешанной растительной пылью, аллергиче-

ская, персистирующая, средней тяжести, частично контролируемая. ДН I ст. Профессиональный аллергический 

ринит. Гиперчувствительность к зерновой и мучной пыли (альфа-амилаза).

 • Профессиональная бронхиальная астма, вызванная контактом с токсическими веществами, неаллергическая 

ирритативная, легкая персистирующая, частично контролируемая, ДН 0 ст.

Приложение 9 

Клинические признаки, повышающие вероятность бронхиальной астмы у детей младше 5 лет

Вероятность БА

Показатель

БА маловероятна БА вероятна
Высокая степень

вероятности БА

Симптомы, возникающие

во время ОРИ

Кашель, затруднение 

дыхания, свистящие хрипы, 

длящиеся менее 10 дней

Кашель, затруднение дыхания, 

свистящие хрипы, длящиеся 

более 10 дней

Кашель, затруднение дыхания, 

свистящие хрипы, длящиеся 

менее 10 дней

Частота возникновения 

симптомов
2–3 в год

> 3 эпизодов в год либо тяжелое 

течение и/или ухудшение 

симптоматики в ночное время

> 3 эпизодов в год либо тяжелое 

течение и/или ухудшение 

симптоматики в ночное время

Наличие симптомов вне 

эпизодов ОРИ
Нет

Могут появляться 

периодический кашель, 

свистящее или затрудненное 

дыхание

Могут появляться 

периодический кашель, 

свистящее или затрудненное 

дыхание во время игр или смеха

Аллергоанамнез   

Аллергическая сенсибилизация, 

атопический дерматит, пищевая 

аллергия, наличие БА у членов 

семьи

Примечание. БА — бронхиальная астма; ОРИ — острая респираторная инфекция.

Таким образом, для ребенка до 5 лет с эпизодами рецидивирующего свистящего дыхания в анамнезе диагноз БА 

становится более вероятным если:

 • свистящее дыхание или кашель появляются на фоне физической нагрузки, при смехе, плаче или в отсутствие явных 

признаков респираторной инфекции;

 • наличие сопутствующих аллергических заболеваний (атопический дерматит, аллергический ринит) у самого ребен-

ка или наличие сенсибилизации к аллергенам или астмы у родственников первой линии;

 • клиническое улучшение в течение 2–3-месячного курса низкодозной терапии ИГК в сочетании с короткодейству-

ющими β2-агонистами по требованию. При отмене терапии наступает ухудшение;

 • исключены альтернативные заболевания [19].
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Приложение 10 

Клинические признаки, свидетельствующие о высокой вероятности бронхиальной астмы у взрослых

Клинические признаки, 

повышающие вероятность наличия БА

Клинические признаки, 

уменьшающие вероятность наличия БА

• Наличие более одного из следующих симптомов — хрипы, 

удушье, чувство заложенности в грудной клетке и кашель, 

особенно в случаях:

— ухудшения симптомов ночью и рано утром;

— возникновения симптомов при физической нагрузке, 

воздействии аллергенов и холодного воздуха;

— возникновения симптомов после приема 

ацетилсалициловой кислоты или бета-адреноблокаторов

• Наличие атопических заболеваний в анамнезе

• Наличие БА и/или атопических заболеваний у родственников

• Распространенные сухие свистящие хрипы при 

выслушивании (аускультации) грудной клетки

• Низкие показатели ПСВ или ОФВ1 (ретроспективно или в 

серии исследований), не объяснимые другими причинами

• Эозинофилия периферической крови, не объяснимая другими 

причинами

• Выраженные головокружения, потемнение в глазах, 

парестезии

• Хронический продуктивный кашель при отсутствии свистящих 

хрипов или удушья

• Постоянно нормальные результаты обследования грудной 

клетки при наличии симптоматики

• Изменение голоса

• Возникновение симптомов исключительно на фоне 

простудных заболеваний

• Наличие большого стажа курения (более 20 пачек/лет)

• Заболевания сердца

• Нормальные показатели ПСВ или спирометрии (исследование 

неспровоцированных дыхательных объемов и потоков) при 

наличии клинических проявлений

Примечание. БА — бронхиальная астма; ПСВ — пиковая скорость выдоха; ОФВ1 — объем форсированного выдоха за 1-ю с.

Приложение 11

Подтверждение вариабельности дыхательных объемов у детей в возрасте старше 6 лет и взрослых

Критерии Интерпретация

1. Документально подтвержденная вариабельность 

функции легких

(один и более из перечисленных)

Чем сильнее выражена вариабельность или чем чаще она 

выявляется, тем больше вероятность диагноза астмы

При отрицательных первичных результатах исследование 

необходимо повторить в период ухудшения или ранним утром

Положительный тест на обратимость бронхиальной обструкции 

(исследование дыхательных объемов с применением 

лекарственных препаратов)

Взрослые: увеличение ОФВ1 более чем на 12% и > 200 мл 

(вероятность диагноза БА выше, если увеличение ОФВ1 

составляет > 15% и > 400 мл)

Дети: увеличение ОФВ1 по сравнению с исходным уровнем

на > 12% от прогнозируемого

Значительная вариабельность ПСВ, измеряемого дважды 

в день (утром и вечером), в течение 2 нед

Взрослые: среднесуточная вариабельность ПСВ > 10%

Дети: среднесуточная вариабельность ПСВ > 13%

Улучшение легочной функции через 4 нед лечения

Взрослые: увеличение ОФВ1 более чем на 12% и > 200 

мл (или ПСВ более чем на 20%) по сравнению с исходным 

уровнем спустя 4 нед лечения ИГК. Измерение проводится при 

отсутствии признаков респираторной инфекции

Положительный тест с физической нагрузкой (исследование 

дыхательных объемов при провокации физической нагрузкой)

Взрослые: снижение ОФВ1 более чем на 10% и > 200 мл от 

исходного уровня [92]

Дети: снижение ОФВ1 более чем на 12% от прогнозируемого или 

ПСВ более чем на 15% от исходного уровня

Положительный бронхопровокационный тест (исследование 

дыхательных объемов с применением лекарственных 

препаратов) (проводится у взрослых)

Снижение ОФВ1 по сравнению с исходным уровнем на 15% 

и более при стандартной гипервентиляции, использовании 

гипертонического солевого раствора или маннитола либо на 

20% и более при использовании стандартных доз метахолина

(с доступным для пробы веществом)

Значительная вариабельность легочной функции 

между осмотрами (высокая специфичность, но низкая 

чувствительность)

Взрослые: изменение ОФВ1 более чем на 12% и > 200 мл между 

консультациями специалиста (вне признаков респираторной 

инфекции)

Дети: изменение ОФВ1 более чем на 12% или изменение ПСВ 

более чем на 15% между консультациями специалистов (в том 

числе и в период респираторной инфекции)

И

2. Документально подтвержденное ограничение 

экспираторного воздушного потока

При снижении ОФВ1 подтверждено, что соотношение

ОФВ1/ФЖЕЛ также снижено по сравнению с нижней границей 

нормы (> 0,75–0,80 у взрослых и > 0,90 у детей) [380]

Примечание. ОФВ1 — объем форсированного выдоха за 1-ю с; БА — бронхиальная астма; ПСВ — пиковая скорость выдоха; ИГК — 

ингаляционные глюкокортикоиды; ФЖЕЛ — форсированная жизненная емкость легких.
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Приложение 12

Алгоритм диагностики профессиональной астмы

Кожный тест и/или выявление специфического IgE (если возможно)

Положительные

Положительные

Нет астмы

Отрицательные

Непрофессиональная астмаПрофессиональная астма

Отрицательные

Посоветовать вернуться на работу

Нет Есть

Определение гиперреактивности бронхов к фармакологическим агентам

(метахолиновый тест)

Пациент работает

на вредном производстве

Пациент работает

на вредном производстве

Пациент более не работает

на вредном производстве

Лабораторные тесты с возможным

провоцирующим агентом

Проба с реэкспозицией агентов на рабочем месте

(мониторинг ОФВ1, ПСВ)

Сбор профанамнеза и определение возможного агента, вызвавшего астму
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Приложение 13

Дифференциальная диагностика астмы у взрослых, подростков и детей 6–11 лет

Возраст Симптомы Вероятная патология

6–11 лет

Чихание зуд, заложенность носа, першение в горле

Внезапное появление симптомов, односторонние хрипы

Рецидивирующие инфекции, продуктивный кашель

Рецидивирующие инфекции, продуктивный кашель, синусит

Сердечные шумы

Преждевременные роды, симптомы с рождения

Сильный кашель с продукцией слизи, симптомы со стороны 

желудочно-кишечного тракта

Хронический кашель, связанный с верхними 

дыхательными путями

Аспирация инородного тела

Бронхоэктазы

Первичная цилиарная дискинезия

Врожденные пороки сердца

Бронхолегочная дисплазия

Кистозный фиброз

12–39 лет

Чихание зуд, заложенность носа, першение в горле

Одышка, инспираторные хрипы (стридор)

Головокружение, парестезии, вздохи

Продуктивный кашель, рецидивирующие инфекции

Сильный кашель с продукцией слизи

Сердечные шумы

Одышка, семейный анамнез ранней эмфиземы

Внезапное появление симптомов

Хронический кашель, связанный с верхними 

дыхательными путями

Индуцированная ларингеальная обструкция

Гипервентиляция, дисфункциональное 

дыхание

Бронхоэктазы

Кистозный фиброз

Врожденные пороки сердца

Дефицит альфа-1-антитрипсина

Аспирация инородного тела

40+ лет

Одышка, инспираторные хрипы (стридор)

Головокружение, парестезии, вздохи

Кашель, мокрота, одышка при нагрузке, курение или вредное 

воздействие

Продуктивный кашель, рецидивирующие инфекции

Одышка при физнагрузке, ночные симптомы, отеки лодыжек

Лечение ингибиторами АПФ

Одышка при нагрузке, непродуктивный кашель, деформация 

пальцев («барабанные палочки»)

Внезапное появление одышки, боли в груди

Одышка, не реагирующая на бронхолитики

Индуцированная ларингеальная обструкция

Гипервентиляция, дисфункциональное 

дыхание

ХОБЛ

Бронхоэктазы

Сердечная недостаточность

Кашель, связанный с приемом лекарств

Паренхиматозное заболевание легких

Тромбоэмболия легочной артерии

Центральная обструкция дыхательных путей

Все возраста

Хронический кашель, кровохарканье, одышка и/или 

утомляемость, лихорадка, (ночная) потливость, анорексия, 

потеря массы тела

Туберкулез

Длительные пароксизмы кашля, иногда стридор Коклюш

Примечание. АПФ — ангиотензинпревращающий фермент; ХОБЛ — хроническая обструктивная болезнь легких.

Приложение 14

Дифференциальная диагностика астмы у детей 5 лет и младше

Диагноз Клинические проявления

Рецидивирующие респираторные 

инфекции

Кашель, насморк, заложенность носа в течение < 10 дней; между инфекциями симптомы 

отсутствуют

Гастроэзофагеальный рефлюкс

Кашель при кормлении; рецидивирующие инфекции нижних дыхательных путей; легкая 

рвота, особенно после больших порций

кормления; отсутствие эффекта на терапию БА

Аспирация инородного тела
Эпизод резкого, сильного кашля и/или стридора во время еды или игры; рецидивирующие 

инфекции нижних дыхательных путей и кашель; очаговые изменения в легких

Коклюш Затяжные пароксизмы кашля, часто со стридором и рвотой

Персистирующий бактериальный 

бронхит
Постоянный влажный кашель; нет эффекта на терапию БА

Врожденные структурные аномалии 

(например, трахеомаляция, 

врожденная бронхогенная киста)

Шумное дыхание при плаче, приеме пищи или при инфекциях верхних дыхательных путей 

(шумный вдох (при экстраторакальной локализации) или выдох (при интраторакальной 

локализации)); резкий кашель; втяжение уступчивых мест грудной клетки на вдохе или 

выдохе; симптомы часто присутствуют с рождения; отсутствие эффекта от лечения БА

Туберкулез

Постоянное шумное дыхание и кашель; лихорадка, не снижающаяся от рутинной 

антибиотикотерапии; увеличенные лимфатические узлы; нет эффекта от КДБА и ИГК; 

контакт с больным туберкулезом

Врожденные пороки сердца
Сердечный шум; цианоз при приеме пищи; задержка физического развития; тахикардия; 

тахипноэ или гепатомегалия; нет эффекта от лечения БА

Кистозный фиброз
Кашель вскоре после рождения; рецидивирующие инфекции нижних дыхательных путей; 

мальабсорбция; рыхлый жирный объемный стул
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Первичная цилиарная дискинезия

Кашель и рецидивирующие инфекции нижних дыхательных путей; респираторный дистресс 

новорожденных, хронические ушные инфекции и постоянные выделения из носа с рождения; 

отсутствие эффекта от лечения БА; citus inversus встречается примерно у 50% детей

Сосудистое кольцо Постоянное шумное дыхание; нет ответа на терапию БА

Бронхолегочная дисплазия
Недоношенность с очень низкой массой тела, потребность в длительной ИВЛ или 

дополнительной дотации кислорода; проблемы с дыханием присутствуют с рождения

Первичный иммунодефицит
Рецидивирующая лихорадка и инфекции (в том числе нереспираторные); отставание 

в развитии

Ларингеальная дисфункция Стридор; аномальный крик

Примечание. БА — бронхиальная астма; КДБА — короткодействующие β2-агонисты; ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; 

ИВЛ — искусственная вентиляция легких.

Приложение 15

Алгоритм перехода на нижнюю ступень лечения у взрослых и подростков

с хорошо контролируемой астмой

Основные принципы снижения объема терапии (переход на ступень вниз) БА:

• рассмотреть возможность снижения дозы у пациента с хорошо контролируемой БА и стабильной функцией легких 

в течение 3 мес и более;

• при наличии обострений в течение последнего года и стойком ограничении воздушного потока снижение дозы 

проводится под строгим наблюдением врача;

• выбирать подходящее время (вне ОРВИ, пациент не путешествует, отсутствие беременности);

• контроль и фиксация симптомов, оценка факторов риска, четкий план действий;

• снижение дозы ИГК на 25–50% с интервалом в 3 мес возможно и безопасно для большинства пациентов [381]

Текущая ступень Текущая терапия и дозы Опции для снижения дозы

5-я ступень

Высокая доза ИГК + ДДБА 

плюс СГК

Оптимизировать ингаляционную терапию и снизить дозу СГК

Снизить дозу СГК под контролем эозинофилов мокроты

Альтернирующее лечение СГК

Заменить СГК на высокодозные ИГК

При тяжелой Т2-астме добавить биологическую терапию и снизить дозу СГК

Высокая доза ИГК + ДДБА 

плюс другой вид терапии
Обратиться за консультацией к специалисту

4-я ступень

Средние или высокие дозы 

ИГК + ДДБА (поддерживающая 

терапия)

Продолжить комбинацию ИГК + ДДБА с 50% снижением ИГК

Отмена ДДБА может привести к ухудшению состояния

Переход на терапию с использованием ИГК + формотерол в режиме единого 

ингалятора с более низкой поддерживающей дозой

Средняя доза ИГК + 

формотерол (поддерживающая 

терапия и по потребности1)

Снизить поддерживающую дозу ИГК + формотерол* до низкой и продолжать 

прием в режиме по потребности

Высокая доза ИГК + второй 

препарат базисной терапии
Снизить дозу ИГК на 50% и продолжить прием второго препарата

3-я ступень

Низкие дозы ИГК + ДДБА 

(поддерживающая терапия)

Снизить дозу ИГК + ДДБА до одного раза в день

Отмена ДДБА может привести к ухудшению состояния

Низкая доза ИГК + формотерол 

(поддерживающая терапия и 

по потребности*)

Снизить поддерживающую дозу ИГК + формотерол* до 1 раза в день + 

низкие дозы ИГК + формотерол* по потребности

Рассмотреть возможность перехода на низкие дозы ИГК + формотерол* 

только по потребности

Средние или высокие дозы ИГК
Снизить дозу ИГК на 50%

Добавление АЛТР или ДДБА может позволить снизить дозу ИГК

2-я ступень

Низкие дозы ИГК 

(поддерживающая терапия)

Однократная ежедневная ингаляция (будесонид, циклесонид)

Переход на низкодозовый ИГК + формотерол по потребности

Переход на ингаляции ИГК при использовании КДБА по потребности

Низкие дозы ИГК 

(поддерживающая терапия) 

или АЛТР

Переход на низкодозовый ИГК + формотерол по потребности

Полный отказ от применения ИГК у взрослых и подростков не рекомендуется, 

так как повышается риск обострений при использовании только КДБА

Примечание. БА — бронхиальная астма; ОРВИ — острая респираторная вирусная инфекция; ИГК — ингаляционные глюкокорти-

коиды; ДДБА — длительнодействующие β2-агонисты; СГК — системные глюкокортикоиды; АЛТР — антагонисты лейкотриеновых 

рецепторов; КДБА — короткодействующие β2-агонисты. <*> — режим единого ингалятора — низкие дозы будесонида + формотерол 

или беклометазона + формотерол.
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Приложение 16

Низкие, средние и высокие дозы ИГК (монопрепарат или в комбинации с ДДБА)

для подростков от 12 лет и взрослых

ИГК (моно или в комбинации с ДДБА) 
Ежедневные дозы, мкг

Низкие Средние Высокие

Беклометазон (ДАИ, стандартные частицы) 200–500 > 500–1000 > 1000

Беклометазон (ДПИ или ДАИ, ультрамелкие частицы) 100–200 > 200–400 > 400

Будесонид (ДПИ или ДАИ, стандартные частицы) 200–400 > 400–800 > 800

Циклесонид (ДАИ, ультрамелкие частицы) 80–160 > 160–320 > 320

Флутиказона фуроат (ДПИ)1 100 200

Флутиказон (флутиказона пропионат) (ДПИ) 100–250 > 250–500 > 500

Флутиказон (флутиказона пропионат) (ДАИ, стандартные частицы) 100–250 > 250–500 > 500

Мометазон (ДПИ)2 Зависит от типа ДПИ (см. инструкцию к препарату)

Мометазон3 (ДАИ, стандартные частицы) 200–400 > 400

Примечание. Эти лекарственные эквиваленты являются приблизительными и зависят от ряда факторов, в том числе ингаляцион-

ной техники. ДДБА — длительнодействующие β2–агонисты; ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; ДАИ — дозированный аэро-

зольный ингалятор; ДПИ — дозированный порошковый ингалятор. <1> — флутиказона фуроат зарегистрирован на территории 

Российской Федерации в составе фиксированной комбинации вилантерол + флутиказона фуроат ДПИ с 12 лет, а также в составе 

фиксированной комбинации вилантерол + умеклидиния бромид + флутиказона фуроат ДПИ с 18 лет; <2> — мометазон зарегистри-

рован на территории Российской Федерации в составе фиксированной комбинации мометазон + индакатерол + гликопиррония бро-

мид для применения у взрослых с 18 лет на 4-й и 5-й ступенях терапии; <3> — мометазон в ДАИ не зарегистрирован на территории 

Российской Федерации.

Приложение 17

Низкие, средние и высокие дозы ИГК (монопрепарат или в комбинации с ДДБА)

для детей от 6 до 11 лет

 ИГК (моно или в комбинации с ДДБА)
Ежедневные дозы, мкг

Низкие Средние Высокие

Беклометазон (ДАИ, стандартные частицы) 100–200 > 200–400 > 400

Беклометазон (ДАИ, ультрамелкие частицы) 50–100 > 200–400 > 200

Будесонид (ДПИ или ДАИ, стандартные частицы) 100–200 > 200–400 > 400

Будесонид (небулизированный) 250–500 > 500–1000 > 1000

Флутиказон (флутиказона пропионат) (ДПИ) 50–100 > 100–200 > 200

Флутиказон (флутиказона пропионат) (ДАИ, стандартные частицы) 50–100 > 100–200 > 200

Примечание. Эти лекарственные эквиваленты являются приблизительными и зависят от ряда факторов, в том числе ингаляционной 

техники. ДДБА — длительнодействующие β2-агонисты; ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; ДАИ — дозированный аэрозольный 

ингалятор; ДПИ — дозированный порошковый ингалятор. 

Приложение 18

Низкие дозы для ежедневного применения у детей младше 5 лет

ИГК

Низкие ежедневные дозы, мкг

(возрастные группы с доказанной безопасностью 

применения и хорошей эффективностью)

Беклометазон (ДАИ1, стандартные частицы) 100 (5 лет и старше)

Беклометазон (ДАИ, ультрамелкие частицы) 50 (5 лет и старше)

Будесонид (небулизированный) 500 (6 мес и старше)

Флутиказон (флутиказона пропионат) (ДАИ, стандартные частицы)2 50

Циклесонид (ДАИ, ультрамелкие частицы) Недостаточно исследован у детей 5 лет и младше

Примечание. ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; ДАИ — дозированный аэрозольный ингалятор. <1> — у детей ДАИ всег-

да следует использовать со спейсером; <2> — флутиказон (флутиказона пропионат) зарегистрирован на территории Российской 

Федерации в виде монопрепарата для детей в возрасте от 1 года, в комбинации сальметерол + флутиказон — для детей с 4 лет, 

в комбинации сальметерол + флутиказон доступен также в виде ДПИ для детей 4 лет и старше.
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Приложение 19

Вторичная профилактика бронхиальной астмы (взрослые, подростки, дети)

Меры профилактики Рекомендации

Прекращение курения, пассивного курения 

и использования вейпов

• Настоятельно рекомендовать пациентам с БА отказаться от курения

• Рекомендовать родителям детей с БА не курить и не разрешать другим курить в 

присутствии ребенка (в помещении, автомобиле и пр.)

• Настоятельно рекомендовать пациентам с БА избегать воздействия 

окружающего дыма

• Обследовать курильщиков / бывших курильщиков на предмет наличия 

ХОБЛ или сочетания БА и ХОБЛ, поскольку может возникнуть необходимость 

дополнительной стратегии лечения

Физическая активность

• Поощрять пациентов с БА к регулярным занятиям физической культурой, так как 

это полезно для здоровья в целом

• Предоставить пациенту рекомендации по профилактике бронхоконстрикции, 

вызванной физической нагрузкой, с помощью:

— разминки перед физической нагрузкой;

— применения КДБА (или ИГК + КДБА) перед физической нагрузкой;

— применения низкодозового ИГК + формотерол перед физической нагрузкой

• Регулярная физическая активность улучшает сердечно-легочную функцию и 

положительно сказывается на контроле БА, в том числе при занятиях плаванием

у молодых людей с астмой

• Внедрение физической активности в повседневную жизнь взрослых пациентов 

со среднетяжелой/тяжелой БА приводит к улучшению состояния

• Отсутствуют доказательства предпочтительного типа физической активности при БА

Минимизация экспозиции аллергенов 

и раздражителей на рабочем месте и дома 

(ПБА)

• Рекомендовано у пациентов с поздним дебютом БА уточнить информацию 

о возможном воздействии раздражающих газов или частиц как на рабочем 

месте, так и дома

• При установлении диагноза ПБА как можно скорее выявить и устранить 

воздействие на пациента сенсибилизирующих агентов, вызвавших заболевание

• Пациентов с подозрением на ПБА или подтвержденным диагнозом следует 

незамедлительно направить в специализированное медицинское учреждение

Отказ от лекарственных средств, которые 

могут ухудшить течение БА

• Рекомендовано перед назначением НПВП уточнить у пациента наличие диагноза 

БА. Советуйте пациентам прекратить их применение, если БА обостряется

• Рекомендовано уточнять у пациентов с БА информацию о сопутствующей терапии

• Ацетилсалициловая кислота и другие НПВП и противоревматические препараты 

обычно не противопоказаны при БА, за исключением случаев, когда в анамнезе

у пациента имеется неблагоприятная реакция на эти препараты

• Решение о назначении бета-адреноблокаторов принимается в каждом 

конкретном случае. Начинать лечение нужно под наблюдением врача

• БА не является абсолютным противопоказанием в случае необходимости 

назначения селективных бета-блокаторов. Однако следует учитывать 

соотношение риск/польза

Здоровое питание
Следует рекомендовать пациентам с БА придерживаться диеты с высоким 

содержанием овощей и фруктов с учетом общей пользы для здоровья

Избегание контакта с аллергенами в 

помещении

• Избегание аллергенов не рекомендуется в качестве основной стратегии при 

лечении БА

• Устранение сырости или плесени в доме уменьшает симптомы БА и 

использование лекарственных препаратов у взрослых

• Для пациентов, сенсибилизированных к клещам домашней пыли и/или домашним 

животным, имеются ограниченные данные о клинической пользе указанной 

стратегии при БА (только у детей)

• Стратегии по снижению экспозиции аллергенов часто сложны и дорогостоящи. 

Отсутствуют валидированные методы идентификации пациентов, которым данная 

стратегия может принести реальную пользу

Снижение массы тела

• Рекомендовано включить программу снижения массы тела в план лечения 

пациентов с ожирением и БА

• Для взрослых пациентов с ожирением и БА диета для снижения массы тела 

плюс аэробные и силовые упражнения 2 раза в неделю более эффективны для 

контроля симптомов, чем только диета

Дыхательные упражнения

Дыхательные упражнения могут быть полезным дополнением к фармакотерапии БА 

относительно симптомов и качества жизни, однако не снижают риска обострений и 

не оказывают влияния на функцию легких

Избегание контакта с факторами 

загрязнения окружающей среды 

(поллютантами) в доме

Рекомендовать пациентам с БА использовать экологичные источники тепла и 

оборудование для приготовления пищи. По возможности указанные приборы 

должны выводить вещества, загрязняющие воздух, на улицу
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Избегание контакта с аллергенами 

внешней среды

Для сенсибилизированных пациентов при повышенной концентрации пыльцы 

и плесени в окружающей среде рекомендовано держать окна закрытыми, 

меньше выходить на улицу, пользоваться кондиционером. Это помогает снизить 

воздействие аллергенов

Работа со стрессовым фактором

• Рекомендовано объяснить пациенту необходимость работы с эмоциональным 

стрессом, если он ухудшает течение БА

• Методы релаксации и дыхательные упражнения могут быть полезны

• Рекомендовано направить пациента с симптомами тревоги и депрессии 

к специалисту для оценки психического здоровья

Устранение социальных

рисков

Исследованиями подтверждено, что комплексные меры по устранению социальных 

рисков могут помочь снизить у пациентов детского возраста потребность 

в обращениях за неотложной помощью и госпитализациях

Избегание контакта с факторами 

загрязнения окружающей среды 

(поллютантами) на улице или погодными 

факторами

• При неблагоприятных условиях окружающей среды (очень холодная погода или 

высокая загрязненность воздуха) рекомендуется по возможности оставаться 

в помещении с контролируемым климатом и избегать повышенной физической 

активности на открытом воздухе

• Избегать пребывания в загрязненной окружающей среде во время ОРВИ

Избегание пищевых продуктов при 

пищевой сенсибилизации и аллергии

• Отказ от пищи не рекомендуется, если только не доказана аллергия или 

сенсибилизация к пищевым химическим компонентам с помощью оральных 

провокационных проб

• Для пациентов с подтвержденной пищевой аллергией отказ от пищевых 

аллергенов может уменьшить количество обострений БА

• При подтвержденной сенсибилизации к пищевым химическим компонентам 

полный отказ от них обычно не требуется, так как чувствительность часто 

снижается при улучшении контроля над БА

Примечание. БА — бронхиальная астма; ХОБЛ — хроническая обструктивная болезнь легких; КДБА — короткодействующие 

β2-агонисты; ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; ПБА — профессиональная бронхиальная астма; НПВП — нестероидные про-

тивовоспалительные препараты; ОРВИ — острая респираторная вирусная инфекция.

Приложение 20

План действий при обострении бронхиальной астмы для взрослых и подростков

Исходная терапия Изменение терапии (в течение 1–2 нед) при обострении БА

Повышение дозы препаратов для облегчения симптомов БА

Низкие дозы ИГК + формотерол

Увеличить частоту приема низких доз ИГК + формотерол по потребности (для 

пациентов, получающих ИГК + формотерол по потребности или в качестве базисной 

терапии плюс ИГК + формотерол по потребности (в режиме единого ингалятора))*

КДБА

Увеличить частоту применения КДБА или комбинации КДБА + ипратропия 

бромид (фенотерол + ипратропия бромид). Для ДАИ добавить спейсер. Возможно 

использование небулайзера

ИГК

Рекомендуется назначение повторных ингаляций ИГК после каждой ингаляции КДБА. 

Возможно проведение небулайзерной терапии: будесонид после ингаляции КДБА или 

после ингаляции комбинации фенотерол + ипратропия бромид

Комбинация ИГК + КДБА Увеличение числа ингаляций по потребности ИГК + КДБА

Увеличение объема базисной терапии

ИГК + формотерол базисная терапия 

плюс по потребности (в режиме единого 

ингалятора)

Продолжение базисной терапии в прежнем объеме, увеличение дозы ИГК + 

формотерол по потребности*

Базисная терапия ИГК + КДБА по 

потребности
Рассмотреть увеличение дозы ИГК в 4 раза

Базисная терапия ИГК + формотерол 

плюс КДБА по потребности
Рассмотреть увеличение дозы ИГК + формотерол в 4 раза*

ИГК + ДДБА плюс КДБА по потребности
Переход на более высокую дозу ИГК + ДДБА. У взрослых рассмотреть возможность 

добавления отдельного ингалятора ИГК для увеличения дозы в 4 раза

Добавить СГК и связаться с врачом; пересмотр перед отменой
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СГК (преднизолон)

• Добавлять СГК при тяжелых обострениях (например, при ПСВ или ОФВ1 < 60% от 

индивидуального наилучшего или прогнозируемого) или если пациент не отвечает 

на лечение в течение 48 ч

• Предпочтителен утренний прием

• Взрослые: преднизолон* 40–50 мг/сут, обычно в течение 5–7 дней

• Если СГК назначаются менее чем на 2 нед, постепенной отмены не требуется

Примечание. БА — бронхиальная астма; ИГК — ингаляционные глюкокортикоиды; КДБА — короткодействующие β2-агонисты; 

ДАИ — дозированный аэрозольный ингалятор; ДДБА — длительнодействующие β2-агонисты; СГК — системные глюкокортикоиды; 

ПСВ — пиковая скорость выдоха; ОФВ1 — объем форсированного выдоха за 1-ю с. <*> — максимальная суточная доза для взрослых 

и подростков составляет 12 ингаляций будесонида + формотерол (по формотеролу 54 мкг) или 8 ингаляций беклометазона + фор-

мотерол (48 мкг формотерола). 

Для детей в возрасте от 6 до 11 лет, получающих терапию в режиме единого ингалятора, максимальная суточная доза будесонид + 

формотерол составляет 8 ингаляций. В Российской Федерации режим единого ингалятора зарегистрирован для детей с 12 лет, 

таким образом, назначение в режиме по потребности для детей от 6 до 11 лет — off-label.

Приложение 21

План действий при обострении бронхиальной астмы для детей младше 5 лет

1. При появлении признаков обострения начать с 200 мг сальбутамола (2 ингаляции) через спейсер с лицевой 

маской.

2. Ингаляции можно повторить дважды с интервалом в 20 мин.

3. При обострении БА на фоне ОРИ — высокие дозы небулированного ИГК.

4. Если ребенок получает базисную терапию ИГК — удвоить дозу препарата.

5. Если ребенок получает базисную терапию АЛТР — добавить ИГК в низких дозах.

Приложение 22

Выбор средства доставки лекарственного препарата

При назначении ингаляционной терапии пациенту с БА подбор средства доставки лекарственного препарата осу-

ществляют персонализированно с целью повышения эффективности назначенного лечения [19, 382].

Основные типы для ингаляционной доставки ЛС на сегодняшний день это:

 • дозированные аэрозольные ингаляторы (ДАИ), использующиеся преимущественно со спейсером;

 • ДАИ, активируемые вдохом (ДАИ-АВ);

 • дозированные порошковые ингаляторы (ДПИ);

 • «мягкие» аэрозоли (soft-mist) Респимат;

 • небулайзеры [382].

Выбор ингаляционного устройства зависит от способности пациента правильно его использовать; предпочтений 

пациента; объемной скорости вдоха (скорости воздушного потока на вдохе, л/мин); внутреннего сопротивления 

(респираторного сопротивления) устройства; возможности обучить пациента технике ингаляции и контролировать ее 

в дальнейшем.

Для пациентов 6 лет и старше предпочтительными ингаляционными устройствами являются ДПИ или ДАИ, активи-

руемый вдохом, или ДАИ с соответствующим спейсером с мундштуком [19, 382].

Для пациентов младше 5 лет оптимальным устройством доставки лекарственного препарата может быть дозиро-

ванный аэрозольный ингалятор со спейсером с лицевой маской или без нее в зависимости от возраста; для самых 

маленьких пациентов в случае инициации терапии, а также при обострении может быть выбран небулайзер (для инга-

ляций с лицевой маской или с мундштуком).

Алгоритм выбора средств доставки у взрослых и детей различных возрастных изложен в Приложении 23.

При назначении терапии проводят обучение пациента с БА (а также его родителей, опекунов) технике ингаляции, 

в дальнейшем — контролируют ее соблюдение с целью оптимизации лечения [19, 382].

Неправильная техника ингаляции является основной причиной недостаточного контроля над БА [19, 383].
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Приложение 23

Алгоритм выбора устройства доставки для ингаляционной терапии у детей

Препарат доступен в форме ДАИ, 

ДПИ или жидкостного ингалятора

Ребенок не в состоянии 

получать ингаляции через 

мундштук, возраст

< 3–4 лет 

Ребенок в состоянии 

получать ингаляции через 

мундштук (> 3–4 лет)

Инспираторный поток

достаточной силы,

возраст > 4–7 лет

ДАИ со спейсером

и мундштуком, или ДАИ, 

активируемый вдохом, 

или ДПИ, или жидкостной 

ингалятор с/без спейсера 

(альтернативное 

устройство — небулайзер

с мундштуком)

ДАИ со спейсером

или жидкостной 

ингалятор со спейсером 

(альтернативное 

устройство — небулайзер

с мундштуком)

Небулайзер

с мундштуком

(или лицевой маской

у детей младшего 

возраста (< 3–4 лет))

Инспираторный поток 

недостаточной силы, 

возраст < 4–7 лет

ДАИ со спейсером и лицевой 

маской (альтернативное 

устройство — небулайзер 

с лицевой маской) 

Препарат доступен только

в жидкой форме для ингаляции через

небулайзер
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«Целиакия-2025»: проект клинических 
рекомендаций по диагностике 
и лечению целиакии у детей

Клинические рекомендации
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ОПРЕДЕЛЕНИЕ
Целиакия — иммуноопосредованное системное 

заболевание, которое возникает в ответ на употребле-

ние глютена или соответствующих проламинов у генети-

чески предрасположенных индивидуумов и характеризу-

ется наличием широкой комбинации глютензависимых 

клинических проявлений, повышением в сыворотке кон-

центрации специфических антител — к тканевой транс-

глутаминазе (anti-tTG), к эндомизию (EMA), наличием 

гаплотипов HLA-DQ2 или HLA-DQ8 и энтеропатии [1–6].

ЭТИОЛОГИЯ И ПАТОГЕНЕЗ
Основным этиологическим фактором развития цели-

акии является глютен (син.: клейковина) — белковый 

компонент некоторых злаковых культур. Токсичными 

для больных являются растворимые в этаноле белки 

эндосперма зерна пшеницы (глиадины), ржи (секалины) 

и ячменя (хордеины), которые объединены в медицин-

ской литературе общим названием «глютен».

Глиадины представляют собой полипептидные цепи 

с высоким содержанием глутамина и пролина, что опре-

деляет их устойчивость к воздействию всех желудочных, 

панкреатических и кишечных протеиназ; их гомологи 

присутствуют во всех зерновых, токсичных при целиакии, 

и отсутствуют в нетоксичных злаках [7].

В настоящее время накоплено достаточно данных, 

позволяющих расценивать целиакию как генетически 

детерминированное заболевание. Среди ближайших 

родственников больных частота целиакии составляет 

20%, а конкордантность среди монозиготных близнецов 
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достигает 86% [8, 9]. Доказана ассоциация целиакии 

с антигенами главного комплекса гистосовместимости 

человека (HLA), расположенными на коротком плече 

6-й хромосомы в локусе 6р21. Гаплотип HLA-DQ2 выяв-

ляется у 90–95% пациентов, HLA-DQ8 — у остальных 

5–10% [10]. Отсутствие в генотипе типичных для целиа-

кии аллелей делает развитие заболевания крайне мало-

вероятным.

Центральным событием патогенеза целиакии 

является презентация пептидов глиадина в составе 

молекул HLA-DQ2/DQ8 глютен-специфическим CD4+ 

Т-лимфоцитам с последующим развитием иммуновоспа-

лительного процесса в слизистой оболочке тонкой кишки 

(СОТК). Важную роль в модификации пептидов глиадина 

играет тканевая трансглутаминаза — фермент, ката-

лизирующий реакцию деамидирования аминокислот 

с заменой глутамина на глутаминовую кислоту. Под дей-

ствием трансглутаминазы в молекуле глиадина форми-

руются отрицательно заряженные эпитопы, что повыша-

ет аффинность (сродство) пептидов к соответствующим 

связывающим участкам молекул DQ2 и DQ8 и способ-

ствует прочному соединению молекулы HLA с рецептора-

ми Т-лимфоцитов (рис. 1).

Активированные клетки CD4 продуцируют провос-

палительные цитокины (интерферон гамма (IFN-γ), интер-

лейкины (IL) 15 и 21), повреждающие энтероциты, а также 

стимулируют В-лимфоциты к продукции антител к глиади-

ну (AGA), anti-tTG и структурам СОТК — EMA, которые попа-

дают в системную циркуляцию и могут быть выявлены 

при проведении серологического исследования (рис. 2).

Провоспалительные цитокины с током крови могут 

распространяться далеко за пределы кишечника, в то же 

Рис. 1. Презентация пептидов глиадина Т-лимфоцитам в составе молекул HLA (адаптировано из [11])

Fig. 1. Presentation of gliadin peptides to T lymphocytes in the context of HLA molecules (adapted from [11])

Рис. 2. Иммунопатологический ответ при целиакии (адаптировано из [11])

Примечание. ТТГ — тканевая трансглутаминаза; АПК — антигенпрезентирующие клетки; Т-лц — Т-лимфоциты; В-лц — В-лимфоциты.

Fig. 2. Immunopathological response in celiac disease (adapted from [11])

Note. TTG (ТТГ) — tissue transglutaminase; APC (АПК) — antigen-presenting cells; T lc (Т-лц) — T lymphocytes; B lc (B-лц) — B lymphocytes.
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время и образующиеся иммунные комплексы могут быть 

выявлены как в СОТК, так и в других органах и тканях, 

включая печень, поджелудочную железу, головной мозг 

и периферические нервы, лимфатические узлы, поч-

ки, кожу, что в совокупности определяет многообразие 

(системность) клинических проявлений целиакии.

При активной целиакии значительно возрастает 

количество межэпителиальных лимфоцитов (МЭЛ), отно-

сящихся к CD8+ T-клеткам и несущим рецепторы γδ+. Эти 

МЭЛ нарушают процесс апоптоза эпителия, обусловли-

вая типичные для целиакии морфологические измене-

ния СОТК.

Целиакию можно считать мультифакторным заболе-

ванием, где наряду с генетической предрасположенно-

стью и токсическим действием глютена определенное 

значение имеют средовые факторы, роль которых в раз-

витии заболевания продолжает изучаться.

ЭПИДЕМИОЛОГИЯ
Скрининговые сплошные эпидемиологические иссле-

дования, проведенные за последние 35 лет с использова-

нием высокочувствительных серологических методов, сви-

детельствуют о том, что частота целиакии в странах Европы 

и Северной Америки достигает 1% (1 : 100), при этом 

соотношение между диагностированными и недиагности-

рованными случаями составляет 1 : 5 – 1 : 13. Об увели-

чении частоты заболевания свидетельствуют сплошные 

исследования, проведенные в странах Ближнего Востока, 

Северной Африки, Южной Америки, Индии, Австралии 

и Новой Зеландии. Согласно систематическому обзору 

(2018), средняя мировая частота выявления специфичных 

для целиакии антител (anti-tTG, EMA) составляет 1,4%, 

при этом у 0,7% населения мира заболевание подтверж-

дено гистологически. В табл. 1 показана распространен-

ность целиакии на разных континентах [11–13].

В нашей стране крупных сплошных эпидемиологи-

ческих исследований до настоящего времени не прово-

дилось. Предполагаемая частота заболевания в России 

может составлять 1 : 100 – 1 : 250 [12].

ОСОБЕННОСТИ КОДИРОВАНИЯ 
ПО МЕЖДУНАРОДНОЙ СТАТИСТИЧЕСКОЙ 
КЛАССИФИКАЦИИ БОЛЕЗНЕЙ И ПРОБЛЕМ, 
СВЯЗАННЫХ СО ЗДОРОВЬЕМ
K90.0 Целиакия

КЛАССИФИКАЦИЯ
В соответствии с клинической картиной и результа-

тами лабораторных исследований ранее было принято 

выделять следующие формы заболевания.

Типичная целиакия — характеризуется наличием 

в клинической картине симптомов мальабсорбции (хро-

нической диареи, недостаточности питания, дефицитных 

состояний вследствие нарушения всасывания минераль-

ных веществ и витаминов). 

Атипичная целиакия — гастроинтестинальные сим-

птомы отсутствуют или выражены слабо, в то время 

как в клинической картине на первое место выходят вне-

кишечные проявления, такие как остеопороз, анемия, 

бесплодие, неврологические симптомы и др.

При типичной и атипичной формах заболевания 

патологоанатомическая (гистологическая) картина 

характеризуется наличием атрофической энтеропатии, 

а в сыворотке крови определяется повышенный уровень 

специфических антител.

В настоящее время разделение целиакии на «типич-

ную» и «атипичную» не может считаться оправданным, 

так как «атипичные» формы заболевания встречаются 

значительно чаще «типичных». Говоря о клинической 

картине целиакии, в настоящее время целесообразнее 

выделять симптомные, в том числе малосимптомные 

(с гастроэнтерологическими симптомами и/или внеки-

шечными проявлениями), и бессимптомные формы 

заболевания. У пациентов с бессимптомной (скрытой) 

формой целиакии отсутствуют какие-либо проявления 

заболевания. Диагноз в этом случае устанавливается 

в ходе скрининговых исследований или при обследова-

нии родственников/пациентов из групп риска [2, 4, 6].

В случае выявления у ребенка повышенного уровня 

специфических аутоантител в сочетании с наличием 

в генотипе аллелей HLA-DQ2/DQ8, но при отсутствии 

(Marsh 0) или минимальных (Marsh 1) изменениях со сто-

роны СОТК принято говорить о потенциальной целиа-

кии. O потенциальной целиакии возможно судить только 

при исследовании достаточного количества биоптатов 

СОТК. Тактика ведения пациентов с потенциальной цели-

акией продолжает обсуждаться. При наличии симптомов 

заболевания пациентам с потенциальной целиакией 

однозначно показано соблюдение безглютеновой диеты. 

При бессимптомном течении потенциальной целиакии 

возможно продолжить наблюдение за ребенком на фоне 

обычного рациона питания с обязательным контролем 

клинической картины, исследованием уровня анти-

тел в динамике и проведением повторной эндоскопии 

с забором биоптата в случае сохранения повышенного 

уровня специфических аутоантител [14, 15].

Рефрактерная целиакия — характеризуется отсут-

ствием ответа (клинического, серологического, морфо-

логического) на безглютеновую диету. Рефрактерная 

форма (при безусловном исключении нарушений без-

глютеновой диеты) совершенно нехарактерна для детей 

и требует продолжения диагностического поиска.

Следует отметить, что выделение «первичной» и «вто-

ричной» целиакии, а также «синдрома целиакии» кате-

Таблица 1. Частота выявления специфических антител и гистологически подтвержденной целиакии в мире [11–13]

Table 1. Frequency of detection of specific antibodies and histologically confirmed celiac disease in the world [11–13]

                                        Рег  ион
Серопозитивные лица,

%

Гистологически подтвержденная 

целиакия, %

Африка 1,1 0,5

Азия 1,8 0,6

Австралия 1,4 0,8

Европа (включая Россию) 1,3 0,8

Северная Америка 1,4 0,5

Южная Америка 1,3 0,4
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горически невозможно. Целиакия — всегда первичное 

заболевание, на сегодняшний день не поддающееся 

радикальному излечению. Вышеперечисленные терми-

ны путают врача и пациента, оставляя возможность 

излечения от целиакии, и, как следствие, могут стать 

причиной отмены безглютеновой диеты.

Выделяют 3 периода заболевания: латентный, кли-

нической манифестации (активный), ремиссии.

Латентный период — продолжается от момента 

введения глютена до начала клинических проявлений 

заболевания и может составлять от нескольких дней 

до многих лет. Чаще не диагностируется, может быть 

выявлен при целенаправленном диагностическом поис-

ке в группах риска и при сплошном скрининге.

Активный период (период клинической мани-

фестации) — характеризуется появлением первых 

симптомов заболевания, обусловленных наличием 

мальабсорбции. Прежде всего это хроническая диа-

рея, недостаточность питания, дефицитные состояния, 

вызванные нарушением всасывания нутриентов. 

Период неполной ремиссии (начальная ремиссия) — 

наступает, как правило, спустя 3–6 мес после назначе-

ния строгой безглютеновой диеты; отмечаются умень-

шение выраженности основных симптомов, снижение 

титров специфических антител при сохранении опреде-

ленных признаков атрофической энтеропатии в СОТК.

Период полной ремиссии (клинико-серологи-

ческая, морфологическая ремиссия) — возможен 

не ранее чем через 1–1,5 года от начала строгой без-

глютеновой диеты и характеризуется отсутствием спец-

ифических антител и нормализацией морфологической 

структуры СОТК.

При несоблюдении безглютеновой диеты заболева-

ние вновь переходит в активный период [3].

КЛИНИЧЕСКАЯ КАРТИНА
Наиболее яркие симптомы заболевания, как пра-

вило, отмечаются у детей первых лет жизни, при этом 

в клинической картине чаще доминируют гастроинтести-

нальные проявления (табл. 2).

У детей раннего возраста целиакия манифестиру-

ет обычно через 1,5–2 мес после введения в рацион 

питания ребенка глютенсодержащих продуктов (детское 

печенье, сухарики, хлеб, сушки, баранки, манная (пше-

ничная) каша, мультизлаковая каша). Иногда манифеста-

ция целиакии у детей происходит после перенесенных 

инфекционных заболеваний (кишечных или респиратор-

ных инфекций), однако часто заболевание начинается 

без видимой причины.

Клинические симптомы проявляются в большин-

стве случаев постепенно. Появляются свойственный 

для типичной целиакии обильный пенистый, жирный, зло-

вонный стул, нарушение аппетита (отказ от еды или, нао-

борот, повышение аппетита), беспричинная рвота, потеря 

массы тела. Родители обращают внимание на нарушения 

поведения — появляются раздражительность, негати-

визм, апатия, нарушается сон, исчезает интерес к окру-

жающему; ребенок может перестать ходить.

Старшие дети жалуются на боли в животе, которые 

чаще имеют непостоянный, «тупой» характер и локализу-

ются преимущественно в околопупочной области. У под-

ростков и взрослых пациентов клиническая картина 

чаще характеризуется сочетанием кишечных и внеки-

шечных проявлений, при этом последние могут домини-

ровать [1–6] (табл. 3).

В клинической картине целиакии не имеется ни одно-

го симптома, который бы встречался у 100% больных, 

что часто приводит к диагностическим ошибкам.

При подозрении на целиакию необходимо помнить 

о высокой частоте ее ассоциации с рядом аутоиммунных 

и генетических заболеваний (табл. 4).

Особенно следует уделить внимание пациентам 

с низкой минеральной плотностью костной ткани (МПКТ), 

пациентам со снижением МПКТ при отсутствии других 

факторов риска и/или трудно поддающимся лечению 

дефицитом витамина D, а также пациентам со стойки-

ми желудочно-кишечными расстройствами. Пациенты 

с аутоиммунными и эндокринными заболеваниями, 

некоторыми хромосомными аномалиями и родственники 

первой степени родства пациентов с целиакией должны 

быть отнесены в группу риска по развитию целиакии 

и нуждаются в проведении скрининговых серологиче-

ских исследований.

С учетом опубликованных данных, указывающих 

на высокую частоту целиакии среди пациентов с муко-

висцидозом, следует рассмотреть возможность прове-

дения скрининга на целиакию у данной категории боль-

ных [16].

Возникновение целиакии невозможно у детей, никог-

да не получавших глютенсодержащие продукты.

Возникновение целиакии невозможно у детей, полу-

чающих только грудное молоко и безглютеновые про-

дукты прикорма, даже если кормящая мать употребляет 

в пищу глютенсодержащие продукты.

Таблица 2. Клинические проявления целиакии у детей раннего возраста

Table 2. Clinical manifestations of celiac disease in young children

Гастроинтестинальные симптомы 

• Диарея, обильный, зловонный, пенистый стул, полифекалия, стеаторея

• Боли в животе

• Метеоризм

• Увеличение живота

• Рвота 

• Стойкие запоры; эпизод кишечной непроходимости

• Нарушения аппетита 

• Повторные эпизоды кишечной инвагинации

Нарушение физического развития
• Снижение или отсутствие прибавки массы тела

• Отставание в росте

Проявления гипокальциемии, остеопении

• Множественный кариес

• Рахитические изменения костей

• Гипокальциемические судороги

Гематологические проявления • Рефрактерная к терапии железо-, фолиево-, В12-дефицитная анемия 

Неспецифические симптомы
• Мышечная гипотония 

• Апатия, негативизм, потеря моторных навыков
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Таблица 3. Основные клинические проявления целиакии у детей старшего возраста

Table 3. The main clinical manifestations of celiac disease in older children

Гастроинтестинальные симптомы

• Рецидивирующие боли в животе

• Увеличение, вздутие живота, метеоризм

• Тошнота, повторная рвота

• Неустойчивый стул и диарея

• Запоры

• Повышение печеночных трансаминаз, хронический неинфекционный гепатит 

неустановленной этиологии

Нарушение физического развития

• Низкорослость

• Снижение массы тела

• Избыточная масса тела и ожирение

Изменения со стороны кожи и слизистых 

оболочек

• Герпетиформный дерматит («кожная» форма целиакии)

• Алопеция

• Витилиго

• Рецидивирующий афтозный стоматит

• Хейлиты, сухость кожи, нарушения роста ногтей и волос (как проявление 

полигиповитаминоза)

Изменения со стороны костной системы

• Боли в костях и в суставах

• Остеопороз, остеомаляция, повторные переломы

• Множественный кариес, дефекты зубной эмали

Гематологические проявления
• Рефрактерная к терапии железо-, фолиево- или В12-дефицитная анемия

• Экхимозы и кровотечения (вследствие дефицита витамина К)

Неврологические проявления

• Головные боли, мигрени

• Нарушения сна

• Повторные эпизоды судорог; эпилепсия

• Полинейропатия 

• Глютеновая атаксия («неврологическая» форма целиакии, описана 

преимущественно у взрослых)

Неспецифические симптомы

• Депрессия

• Хроническая усталость

• Слабость, утомляемость, раздражительность, снижение успеваемости

Нарушения репродуктивной функции

• Задержка полового развития

• У подростков/взрослых:

— женское и мужское бесплодие

— невынашивание беременности, спонтанные аборты, мертворождения

Таблица 4. Ассоциированные с целиакией заболевания

Table 4. Diseases associated with celiac disease

Заболевания эндокринной системы

• Сахарный диабет 1-го типа

• Аутоиммунные заболевания щитовидной железы

• Болезнь Аддисона

• Нарушения репродуктивной функции

Заболевания сердечно-сосудистой системы
• Идиопатическая дилатационная кардиомиопатия

• Аутоиммунный миокардит

Заболевания гепатобилиарной системы

• Первичный билиарный цирроз

• Аутоиммунный гепатит

• Аутоиммунный холангит

• Болезнь Вильсона – Коновалова

Другие заболевания

• IgA-нефропатия (нефрит Берже)

• Ревматоидный артрит

• Псориаз

• Синдром Шегрена

• Рассеянный склероз

• Болезнь Крона 

• Язвенный колит 

• Селективный дефицит IgA

Хромосомные аномалии

• Синдром Дауна

• Синдром Шерешевского – Тернера

• Синдром Вильямса

Другое
• Родственники первой степени родства (родители, сибсы) пациента 

с целиакией
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Своевременное выявление целиакии и назначение 

безглютеновой диеты у пациентов из групп риска может 

предотвратить как прогрессирование основного заболе-

вания, так и развитие тяжелых необратимых осложнений 

целиакии, включая Т-клеточную лимфому и другие виды 

злокачественных новообразований (аденокарцинома 

желудка и кишечника, сквамозный рак пищевода).

ДИАГНОСТИКА
Согласно требованиям к разработке клинических 

рекомендаций, к каждому тезису-рекомендации необ-

ходимо указывать силу рекомендаций и доказательную 

базу в соответствии со шкалами оценки уровня досто-

верности доказательств (УДД) и уровня убедительности 

рекомендаций (УУР). Для многих тезисов-рекоменда-

ций УУР и УДД будут иметь низкий уровень по причине 

отсутствия посвященных им клинических исследований 

(Приложение 1).

Разнообразие клинической картины целиакии (от 

тяжелой мальабсорбции до внекишечных, малосим-

птомных и бессимптомных форм) делает невозможной 

постановку диагноза только по клиническим проявле-

ниям [1, 2].

Важным является выполнение скринингового 

обследования на целиакию не только среди пациен-

тов с характерными гастроинтестинальными проявле-

ниями, но и при наличии менее ярких внекишечных сим-

птомов, а также среди бессимптомных лиц, поскольку 

даже бессимптомная целиакия может иметь негативное 

влияние на состояние здоровья ребенка в будущем. 

Обследованию на целиакию подлежат:

 • пациенты с необъяснимыми причинами хрониче-

ской или рецидивирующей диареи, задержки роста, 

потери массы тела, отставания в половом разви-

тии, аменореи, железодефицитной анемии, тошноты 

или рвоты, упорных болей в животе, метеоризма, 

стойких запоров, рецидивирующих афтозных стома-

титов, высыпаний, синдрома хронической усталости, 

переломов при несущественных травмах / остеопе-

нии, остеопороза, повышения трансаминаз в биохи-

мическом анализе крови;

 • бессимптомные пациенты из группы риска по раз-

витию целиакии, в частности пациенты с сахарным 

диабетом 1-го типа, аутоиммунным тиреоидитом, 

аутоиммунными заболеваниями печени, селектив-

ным дефицитом иммуноглобулина класса А (IgA), син-

дромами Дауна и Шерешевского – Тернера, синдро-

мом Вильямса, а также родственники первой линии 

родства пациентов с целиакией [17–20].

Принимая во внимание высокую чувствительность 

и специфичность современных диагностических мето-

дов, следует иметь в виду, что на настоящий момент 

не существует ни одного исследования, которое мог-

ло бы со 100% достоверностью подтвердить нали-

чие у пациента целиакии. Диагностика заболевания 

должна быть комплексной и основываться на совокуп-

ной оценке клинических данных, результатов сероло-

гического, патологоанатомического (морфологическо-

го) и, при необходимости, молекулярно-генетического 

исследований [1, 2].

В 2012 г. рабочей группой ESPGHAN был разрабо-

тан новый протокол диагностики целиакии у детей [1], 

согласно которому диагноз целиакии может быть уста-

новлен без проведения биопсии СОТК детям с наличием 

характерных симптомов заболевания, в случае повы-

шения концентрации anti-tTG до показателей, более чем 

в 10 раз превышающих верхнюю границу нормы (upper 

normal limit; UNL), при положительном титре EMA и нали-

чии у пациента характерных генетических маркеров. 

(Следует учитывать, что нормативные значения концен-

трации антител могут различаться у различных произво-

дителей диагностических наборов.)

В 2020 г. на основании крупного многоцентрового 

исследования, проведенного с целью оценки эффектив-

ности применения протокола ESPGHAN 2012 г. на прак-

тике [21], исходный диагностический алгоритм был моди-

фицирован в плане отказа от обязательного проведения 

генетического исследования при постановке диагноза 

целиакии без биопсии СОТК [2]. В соответствии с реко-

мендациями ESPGHAN 2020 г. диагноз целиакии может 

быть точно установлен специалистом (!) с- или без прове-

дения биопсии при соблюдении соответствующих реко-

мендаций (Приложение 2).

Жалобы и анамнез

Пациенты с целиакией могут иметь различные кишеч-

ные и внекишечные проявления заболевания, в ряде 

случаев целиакия протекает бессимптомно.

К наиболее частым жалобам пациентов со стороны 

желудочно-кишечного тракта (ЖКТ) относятся диарея, 

стойкие запоры, боли в животе, увеличение живота 

в объеме, метеоризм, тошнота, рвота, потеря массы 

тела.

Дополнительные жалобы могут включать в себя 

дефицит массы тела, отставание в росте, задержку поло-

вого развития, стойкое сохранение анемии, высыпания 

на коже, витилиго, алопецию, дефекты эмали зубов 

и множественный кариес, боли в костях и суставах, реци-

дивирующий афтозный стоматит, изменение поведения 

ребенка (раздражительность, повышенная утомляе-

мость, апатия, слабость, негативизм). нарушения мен-

струального цикла, повышение активности печеночных 

трансаминаз (аланинаминотрансферазы (АЛТ), аспарта-

таминотрансферазы (АСТ)) по данным биохимического 

анализа крови.

У пациентов с указанными жалобами следует запо-

дозрить целиакию при отсутствии иной установленной 

причины их возникновения.

Рекомендуется, помимо показаний, перечислен-

ных выше, исключить целиакию следующим пациентам 

из групп риска:

1) с аутоиммунными заболеваниями (например, 

аутоиммунным тиреоидитом, аутоиммунным заболева-

нием печени, сахарным диабетом 1-го типа);

2) с некоторыми хромосомными аномалиями (син-

дром Дауна, синдром Тернера, синдром Вильямса);

3) с селективным иммунодефицитом IgA;

4) с повышением уровня АЛТ и АСТ, который нельзя 

объяснить какими-либо иными причинами;

5) членам семьи первой степени родства с больны-

ми целиакией, даже в отсутствие характерных жалоб, 

с целью повышения эффективности терапии ассоцииро-

ванных заболеваний и предотвращения формирования 

осложнений целиакии.

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 4).

Физикальное обследование

Всем пациентам с подозрением на целиакию целесо-

образно проведение комплексного обследования, вклю-

чающего в себя оценку:

 • антропометрических показателей;

 • соматического статуса;

 • неврологического статуса .
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Лабораторные диагностические исследования

Серологическая диагностика

Целиакия характеризуется появлением в сыворотке 

специфичных антител, к которым относятся anti-tTG, EMA, 

антитела к деамидированным пептидам глиадина (anti-

DPG). Диагностически значимым является выявление 

антител класса IgА, образующихся в слизистой оболочке 

кишечника.

При первичном серологическом обследовании паци-

ентов с симптомами целиакии с целью скрининга забо-

левания рекомендуется определение содержания anti-

tTG в крови (исследование уровня IgA в крови пациентам 

с подозрением на целиакию) [1–6, 22, 23]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).

Anti-tTG определяют иммуноферментными методом. 

Метод характеризуется высокой чувствительностью 

(98%), что позволяет использовать его в качестве пер-

вичного серологического скрининга с целью отбора 

серопозитивных пациентов для дальнейшего проведе-

ния эндоскопического исследования. Специфичность 

метода также весьма высока, однако иногда наблюда-

ется незначительное повышение титра anti-tTG у пациен-

тов с аутоиммунными и онкологическими заболевания-

ми, патологией печени и сердечно-сосудистой системы, 

у детей с персистирующей герпетической инфекцией, 

распространенным атопическим дерматитом, буллезным 

эпидермолизом, что определяет необходимость оценки 

результатов серологического исследования в контек-

сте клинической ситуации. Изолированное повышение 

anti-tTG IgG у пациента с нормальной концентрацией 

IgA в сыворотке не является специфическим маркером 

целиакии и определяет необходимость более углублен-

ного диагностического поиска [1–6].

Необходимо провести исследование уровня IgА 

с целью исключения ложноотрицательных результатов 

серологического исследования у пациентов с селектив-

ным дефицитом IgA [1–6].

Быстрые тесты

Для экспресс-диагностики целиакии в настоящее 

время разработаны тест-полоски (point of care tests; POC 

tests), позволяющие в течение 10 мин без специального 

лабораторного оборудования оценить уровень anti-tTG 

в капиллярной крови пациентов. В качестве субстрата 

для определения антител данный метод использует соб-

ственную трансглутаминазу, находящуюся в эритроцитах 

крови. Быстрые тесты могут использоваться в амбу-

латорных условиях для скринингового исследования 

и отбора пациентов для дальнейшего обследования 

при подозрении на целиакию, а также в группах риска.

Для достижения оптимальных результатов в качестве 

инструмента скрининга POC test должен иметь высокое 

отрицательное прогностическое значение, чтобы избежать 

пропуска случаев. Показано, что быстрые тесты последнего 

поколения, определяющие суммарные anti-tTG классов IgA, 

IgG, IgМ, обладают высокими чувствительностью и специ-

фичностью, сравнимыми с традиционными методами опре-

деления (иммуноферментный анализ). Систематический 

обзор и метаанализ заключают, что совокупная чув-

ствительность и специфичность современных POC tests 

в диагностике целиакии очень высоки. Эти характеристики 

позволяют использовать POC tests в качестве инструмента 

скрининга целиакии, особенно в районах с ограниченным 

доступом к лабораторным исследованиям [22, 23].

Тем не менее, положительный результат быстрых 

тестов сам по себе не является основанием для поста-

новки диагноза или перевода ребенка на безглютено-

вую диету и требует подтверждения путем выполнения 

стандартного алгоритма диагностики целиакии.

У пациентов с подтвержденным низким уровнем 

общего IgA (в частности, при селективной недостаточно-

сти иммуноглобулина А) с диагностической целью реко-

мендуется определение содержания anti-tTG и anti-DPG 

класса IgG в крови [2, 24].

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Исследование на целиакию надо проводить на фоне 

употребления глютена, ни в коем случае не переводя 

ребенка на безглютеновую диету до завершения обсле-

дования, так как уровень антител зависит от количества 

поступающего глютена. Считается, что при оценке уров-

ня специфических антител ребенок должен употреблять 

не менее 15 г глютена в сутки, что соответствует при-

мерно 3 кускам пшеничного хлеба. Пациентам с подо-

зрением на целиакию и с невысоким уровнем anti-tTG 

IgA в крови (менее чем 3-кратное повышение относи-

тельно UNL (upper normal level, верхняя граница нормы) 

и с нормальными показателями антител к EMA в крови 

рекомендуется с целью исключения ложноотрицатель-

ных результатов выполнить определение содержания 

anti-tTG IgA в крови на фоне глютенсодержащей дие-

ты. Интервал проведения исследований 1–3–6 мес. 

Исследование нужно провести в более ранние сроки 

при появлении у ребенка гастроинтестинальных симпто-

мов, таких как боли в животе, тошнота, рвота, диарея, 

изменении поведения и самочувствия. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

При повышении anti-tTG в динамике или если повы-

шение anti-tTG менее 3 норм сопровождается симпто-

мами, проводится эндоскопическое исследование (эзо-

фагогастродуоденоскопия (ЭГДС)) с забором биоптатов 

слизистой оболочки двенадцатиперстной кишки и гисто-

логическим исследованием.

Пациентам с подозрением на целиакию при низких 

уровнях anti-tTG класса IgA в крови (менее чем 3-кратное 

повышение относительно UNL) с диагностической целью 

и во избежание неоправданного проведения биопсии 

возможно рассмотреть определение содержания EMA 

класса IgA в крови в качестве дополнительного сероло-

гического маркера. В случае положительного результата 

ребенка следует направить на ЭГДС с забором био-

птатов слизистой оболочки двенадцатиперстной кишки 

(биопсия тонкой кишки эндоскопическая) и гистологиче-

ским исследованием. Следует отметить, что в реальной 

клинической практике определение содержания EMA 

в крови менее доступно, кроме того, к результатам 

исследования следует подходить с осторожностью, так 

как оценка его является субъективной и зависит от ква-

лификации специалистов, что может привести к гиподи-

агностике целиакии.

EMA в качестве своего субстрата также имеют ткане-

вую трансглутаминазу, расположенную в межклеточном 

веществе, окружающем гладкомышечные элементы соб-

ственной пластинки СОТК. EMA определяются методом 

непрямой иммунофлуоресценции. Метод полуколиче-

ственный, имеет высокую чувствительность и специфич-

ность, однако требует специального оборудования.

Пациентам с симптомами, характерными для целиа-

кии, при выявлении значительного повышения содержа-

ния anti-tTG IgA (более чем в 10 раз превышающего UNL) 

рекомендуется определение содержания EMA класса 

IgA в крови с диагностической целью. В случае поло-
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жительного результата проведения эндоскопического 

исследования с биопсией слизистой оболочки двенад-

цатиперстной кишки для подтверждения диагноза цели-

акии не требуется. В такой ситуации проведение ЭГДС 

с биопсией слизистой оболочки двенадцатиперстной 

кишки возможно в индивидуальном порядке по согласо-

ванию врача с законными представителями и ребенком 

старше 15 лет [2].

 Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Определение содержания антител к глиадину в крови 

(нативному глиадину — AGA) для диагностики целиакии 

не рекомендуется с учетом низкой чувствительности 

и специфичности этих тестов. Показано, что AGA могут 

определяться у пациентов с воспалительными заболе-

ваниями кишечника, различными вариантами пищевой 

аллергии и даже у части здоровых людей [1–6].

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Более специфичным маркером целиакии по срав-

нению с AGA могут выступать anti-DPG, которые по чув-

ствительности и специфичности не превосходят anti-tTG 

и EMA. Anti-DPG (IgG) могут дополнить ценность сероло-

гической диагностики, особенно у детей младше 2 лет, 

в случае дефицита общего IgA и при отрицательном 

результате теста на anti-tTG (IgA) [2–6].

У пациентов с иммунодефицитными состояниями 

целиакия может протекать без повышения уровня специ-

фических антител, в том числе класса IgG. При выпол-

нении соответствующего диагностического алгоритма, 

тщательном анализе клинических данных, результатов 

морфологической и генетической диагностики может 

быть выставлен диагноз серонегативной целиакии [25, 

26]. В этом случае морфологическое исследование био-

птатов и генетическое исследование проводятся обяза-

тельно! Если атрофия СОТК обнаружена, а DQ2/DQ8 — 

нет, необходимо продолжить диагностический поиск 

для установления другой причины энтеропатии.

Инструментальные

диагностические исследования

Эзофагогастродуоденоскопия

«Золотым стандартом» в диагностике целиакии 

у детей долгое время считалась ЭГДС с проведением 

 биопсии двенадцатиперстной кишки и патологоанатоми-

ческим (гистологическим) исследованием биопсийного 

материала.

Заподозрить целиакию при проведении ЭГДС мож-

но на основании таких макроскопических признаков, 

как уплощение или исчезновение циркулярных складок 

слизистой оболочки двенадцатиперстной кишки, появ-

ление поперечной исчерченности складок, ячеистого 

рисунка или микронодулярной структуры слизистой обо-

лочки [27] (рис. 3). При этом важно учитывать, что эти 

признаки могут наблюдаться и при других заболеваниях.

Однако макроскопическая картина слизистой обо-

лочки двенадцатиперстной кишки может оставаться нор-

мальной у 43% детей с целиакией, что не позволяет 

использовать эндоскопическое исследование в качестве 

основного диагностического метода. Повысить диагно-

стическую ценность эндоскопии у пациентов с целиакией 

стало возможным с использованием современных эндо-

скопических технологий, имеющих высокую разрешаю-

щую способность (NBI, zoom, иммерсионная техника).

Эндоскопическая биопсия двенадцатиперстной киш-

ки с последующим патологоанатомическим (гистологиче-

ским) исследованием в совокупности с серологическими 

методами диагностики является обязательной для под-

тверждения диагноза целиакия. Забор достаточного коли-

чества биоптатов в процессе эндоскопического иссле-

дования необходим для качественной морфологической 

диагностики целиакии в связи с тем, что при заболевании 

может наблюдаться очаговая атрофия СОТК, в подобном 

случае единственный биоптат, взятый из двенадцати-

перстной кишки, может не выявить наличия характерных 

для целиакии гистологических изменений [28, 29].

С учетом имеющихся данных о возможности изолиро-

ванной атрофии слизистой оболочки луковицы двенад-

цатиперстной кишки у пациентов с целиакией забор био-

птата из этой зоны является необходимым в процессе 

эндоскопического исследования. Учитывая очаговость 

атрофических изменений, следует брать не менее 4 био-

птатов из дистальной части двенадцатиперстной кишки 

и 1–2 биоптата из луковицы двенадцатиперстной киш-

ки. Взятие биоптата из луковицы двенадцатиперстной 

кишки позволяет диагностировать целиакию у 9,3–13% 

больных, у которых в дистальной части двенадцати-

перстной кишки характерные гистологические измене-

ния отсутствуют [1–6, 30, 31].

Согласно данным исследований, при отсутствии 

возможности проведения анестезии, и/или удовлет-

ворительном качестве биоптата, и/или использовании 

микроскопии высокого разрешения рассматривается 

проведение биопсии из меньшего количества точек (2–4) 

с последующим контрольным исследованием при необ-

ходимости. Следует хотя бы один из биоптатов брать 

из луковицы двенадцатиперстной кишки.

Патоморфологическое (гистологическое) 

исследование

Комплекс морфологических изменений СОТК, свой-

ственных целиакии, включает в себя увеличение количе-

Нормальная структура 

слизистой оболочки

Поперечная

исчерченность складок 

слизистой оболочки

Ячеистый рисунок 

слизистой оболочки

Микронодулярная

структура слизистой 

оболочки

Исчезновение циркулярных 

складок слизистой 

оболочки

Рис. 3. Эндоскопические признаки целиакии

Fig. 3. Endoscopic signs of celiac disease
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ства МЭЛ, различную степень атрофии ворсинок и гипер-

плазию крипт.

Для патоморфологической диагностики использует-

ся классификация стадий энтеропатии по M.N. Marsh 

(1992) [32], в соответствии с которой выделяют 3 типа 

повреждений СОТК: 1-й тип (Marsh 1) — инфильтратив-

ный, 2-й тип (Marsh 2) — гиперпластический и 3-й тип 

(Marsh 3) — деструктивный, или атрофический (рис. 4).

G. Oberhuber предложил модификацию классифика-

ции M.N. Marsh, указав на необходимость определения 

количества МЭЛ в пересчете на 100 эпителиальных кле-

ток, а также выделения 3 степеней (A, B, C) атрофических 

изменений ворсинок [33].

Чаще всего для патоморфологической диагности-

ки в настоящее время используется классификация 

Marsh – Oberhuber, которая включает в себя следующие 

типы повреждений СОТК (рис. 5).

Наряду с классификацией Marsh – Oberhuber 

для гистологической оценки энтеропатии могут быть 

использованы классификации Corazza – Villanacci [34], 

Рис. 4. Типы повреждения слизистой оболочки по классификации M.N. Marsh [32]

Fig. 4. Types of mucosal damage according to the M.N. Marsh classification [32]

Marsh 1

инфильтративный

Marsh 2

гиперпластический

Marsh 3

деструктивный

Стадия Marsh 0 — норма

Характеристика: нормальная высота ворсинок, неглубокие крипты, соотношение

ворсинка/крипта 3–4 к 1, небольшое число МЭЛ (не более 25% от количества энтероцитов)

Стадия Marsh 1 (инфильтративная)

Характеристика: нормальная высота ворсинок, неглубокие крипты, соотношение

ворсинка/крипта 3–4 к 1, количество МЭЛ увеличено (более 25% от количества энтероцитов). 

Подсчет числа МЭЛ упрощается при проведении иммуногистохимического исследования на 

CD3+ лимфоциты (см. на рис. — CD3+ МЭЛ окрашены коричневым цветом)

Стадия Marsh 2 (гиперпластическая)

Характеристика: нормальная высота ворсинок, углубление крипт, снижение соотношения 

ворсинка/крипта (2 : 1 и менее), количество МЭЛ увеличено (более 25% от количества 

энтероцитов) 

Стадия Marsh 3A (деструктивная, частичная атрофия ворсинок)

Характеристика: высота ворсинок снижена, углубление крипт, снижение соотношения 

ворсинка/крипта (1 : 1 и менее), количество МЭЛ увеличено (более 25% от количества 

энтероцитов)

Стадия Marsh 3B (деструктивная, субтотальная атрофия ворсинок)

Характеристика: высота ворсинок резко снижена, крипты глубокие, снижение соотношения 

ворсинка/крипта (0,8 : 1 и менее), количество МЭЛ значительно увеличено

Стадия Marsh 3C (деструктивная, тотальная атрофия ворсинок («плоская слизистая» — “flat 

mucosa”)

Характеристика: ворсинки полностью отсутствуют, крипты глубокие, количество МЭЛ 

значительно увеличено

Рис. 5. Патологоанатомическая классификация целиакии по Marsh – Oberhuber (адаптировано из [33])

Примечание. МЭЛ — межэпителиальные лимфоциты.

Fig. 5. Pathological and anatomical classification of celiac disease according to Marsh — Oberhuber (adapted from [33])

Note. IELs (МЭЛ) — intraepithelial lymphocyte.
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при применении которых реже встречаются расхождения 

между специалистами (врачами-патологоанатомами).

Для патологоанатомической (морфологической) диа-

гностики целиакии рекомендуется использовать следу-

ющие ключевые патологоанатомические критерии: соот-

ношение высоты ворсин и глубины крипт < 2 : 1 и/или 

количество МЭЛ более 25 на 100 энтероцитов — с целью 

верификации диагноза. В норме в слизистой оболочке 

двенадцатиперстной кишки соотношение высоты ворсин 

к глубине крипт более 3 : 1, а количество МЭЛ — до 10 на 

100 энтероцитов; в собственной пластинке может быть 

слабовыраженная мононуклеарная инфильтрация (лим-

фоциты, плазматические клетки, гистиоциты, тучные 

клетки и эозинофилы (до 5 в поле зрения при большом 

увеличении)). Уровень убедительности рекоменда-

ций — С (уровень достоверности доказательств — 5).

Объективная оценка соотношения высоты ворсин 

и глубины крипт возможна только при правильной ори-

ентации биоптата (информация об ориентации должна 

содержаться в гистологическом протоколе). При косом 

и тангенциальном срезах, а также при «загибе» ворсин 

может создаться ложное впечатление о наличии атрофии 

в нормальной слизистой оболочке. Необходимо учиты-

вать, что в норме высота ворсин меньше над лимфоид-

ными фолликулами и бруннеровыми железами, которые 

располагаются в собственной пластинке двенадцати-

перстной кишки (особенно в луковице). В связи с этим 

не следует оценивать соотношение высоты ворсин и глу-

бины крипт, расположенных над лимфоидными фоллику-

лами и бруннеровыми железами [35–38].

Атрофия слизистой оболочки двенадцатиперстной 

кишки (Marsh 3) не является патогномоничным при-

знаком целиакии и может иметь место при ряде других 

заболеваний: постэнтеритном синдроме; аутоиммунной 

энтеропатии; иммунодефицитных состояниях (включая 

СПИД-энтеропатию, общий вариабельный иммунодефи-

цит); тропической спру; радиационном энтерите; упо-

треблении некоторых медикаментов (олмесартан); лям-

блиозе; болезни Крона, эозинофильном гастроэнтерите; 

избыточном бактериальном росте тонкой кишки; син-

дроме Золлингера – Эллисона; реакции «трансплантат 

против хозяина»; голодании; болезни Уиппла; кишечном 

туберкулезе; у детей раннего возраста — при энтеропа-

тии, вызванной аллергией к белкам коровьего молока 

и сои; энтероколите, индуцированном пищевыми белка-

ми (FPIES) [39].

Увеличение числа МЭЛ является самым ранним гисто-

логическим маркером целиакии. Морфологические изме-

нения слизистой оболочки двенадцатиперстной кишки 

начинаются с инфильтрации эпителия МЭЛ, в результате 

чего происходит гибель энтероцитов. В начальной ста-

дии (Marsh 1 и 2) утрата энтероцитов компенсируется 

гиперплазией крипт (где появляются новые энтероциты), 

но в процессе прогрессирования заболевания (когда 

репарационный потенциал крипт исчерпан) происходит 

укорочение ворсин (Marsh 3A, 3B, 3C). В результате 

многоцентрового исследования с использованием ROC-

анализа количества МЭЛ в более чем 400 биоптатах 

слизистой оболочки двенадцатиперстной кишки было 

установлено, что диагностически значимым является 

количество МЭЛ > 25 на 100 энтероцитов.

Использование иммуногистохимических методов 

(антитела к CD3/CD8) с целью подсчета количества МЭЛ 

не является обязательным, но может быть полезно в сле-

дующих случаях:

1) у пациента с высоким уровнем anti-tTG гистологи-

ческая картина соответствует Marsh 0;

2) имеет место пограничное количество МЭЛ;

3) есть подозрение на наличие лимфопролифера-

тивного заболевания или на крайне редко встречающу-

юся у детей рефрактерную целиакию 1-го или 2-го типа.

Изолированное увеличение количества МЭЛ может 

отмечаться при различных патологических состояниях, 

в частности при вирусных, бактериальных и грибковых 

кишечных инфекциях, лямблиозе, инфекции Helicobacter 

pylori, аутоиммунном энтерите, болезни Крона, тропи-

ческой спру, общем вариабельном иммунодефиците, 

лимфоме и др., приеме некоторых препаратов (нестеро-

идные противовоспалительные и противоревматические 

препараты, олмесартан медоксомил, гормональные кон-

трацептивы для системного применения и др.).

Для диагностики целиакии необходимо междисципли-

нарное взаимодействие. Для правильной интерпретации 

патологоанатомической (гистологической) картины врач-

патологоанатом должен располагать анамнестическими, 

клиническими, эндоскопическими и лабораторными дан-

ными [35–39].

Направление биоптата на патологоанатомическое 

исследование должно включать следующую информацию:

 • места взятия и количество биоптатов;

 • точное время фиксации биоптатов;

 • является ли биопсия диагностической, или исследо-

вание проводится с целью динамического наблю-

дения (например, после назначения безглютеновой 

диеты);

 • проводилась ли ориентация биоптатов в эндоскопи-

ческом кабинете;

 • краткие данные анамнеза (включая информацию 

о том, находился ли пациент на глютенсодержащей 

или безглютеновой диете);

 • краткие клинические данные, включая результаты 

серологического исследования;

 • вопросы патологоанатому.

Для правильной интерпретации данных патологоана-

томического заключения и постановки окончательного 

диагноза гистологический протокол должен содержать 

следующую информацию:

 • патологоанатомическое описание должно быть сде-

лано отдельно для биоптатов из дистальной части 

и луковицы двенадцатиперстной кишки;

 • ориентация биоптатов;

 • форма и высота ворсин;

 • соотношение высоты ворсин и глубины крипт;

 • количество МЭЛ на 100 энтероцитов;

 • гистологическая оценка по классификации Marsh – 

Oberhuber или др.;

 • заключение, содержащее выводы о наиболее веро-

ятном диагнозе или спектре диагнозов, и, при необ-

ходимости, рекомендации проведения дополнитель-

ных исследований.

В том случае, если после проведения гистологиче-

ского исследования диагноз остается неясным, целесо-

образна организация междисциплинарного обсуждения 

при участии врача-гастроэнтеролога и врача-патолого-

анатома.

Выявление при световой микроскопии повышенного 

количества МЭЛ и стадия 1 по Marsh – Oberhuber не могут 

служить основанием для диагностики целиакии и требу-

ют проведения дополнительных исследований, резуль-

таты которых должны расцениваться в совокупности 

с клинической картиной заболевания, данными сероло-

гических тестов и, при необходимости, HLA-типирования. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).
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Не рекомендуется детям с подозрением на целиакию 

при уровне anti-tTG в крови класса А (IgA) в 10 и более 

раз выше UNL при постановке диагноза рутинно про-

водить эндоскопическое исследование (ЭГДС). Для под-

тверждения диагноза таким пациентам достаточно обна-

ружения повышенного уровня EMA класса А (IgA) [1, 2]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Диагноз в дальнейшем подтверждается снижением 

уровня антител и клиническим ответом на безглютено-

вую диету.

Пациентам с сильным подозрением на целиакию, 

но с нормальной концентрацией специфических антител 

в сыворотке с целью установления диагноза рекоменду-

ется выполнение ЭГДС с забором биоптатов слизистой 

оболочки двенадцатиперстной кишки и гистологическим 

исследованием биопсийного материала и определение 

DQ2/DQ8 [1, 2, 25, 26]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется проведение эндоско пического иссле-

дования с забором биоптатов слизистой оболочки 

двенадцатиперстной кишки и гистологическим иссле-

дованием биопсий ного материала для подтверждения 

диагноза у бессимптомных пациентов с подозрением 

на целиакию, но серопозитивных в низких титрах (менее 

чем 3-кратное повышение относительно UNL) после 

повторного (спустя 3–6 мес) серологического тестирова-

ния на фоне глютенсодержащей диеты [2]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

В последние годы подходы к проведению биопсии 

двенадцатиперстной кишки у бессимптомных пациен-

тов с положительным титром anti-tTG и отсутствием 

симптомов целиакии претерпели некоторые изменения. 

Во избежание ненужной биопсии у пациентов, имеющих 

низкий уровень (то есть менее 3 UNL) специфических 

anti-tTG, рекомендуется провести исследование EMA. 

При положительном результате ребенка следует напра-

вить на эндоскопическое исследование (ЭГДС) с биоп-

сией и НLA-DQ2/DQ8. Если количество EMA не превы-

шает нормы, рекомендуется повторное серологическое 

тестирование на глютенсодержащей диете (> 15 мг/с) 

с интервалом в 1–3–6 мес [4, 6].

Последние исследования показывают, что отказ от про-

ведения биопсии двенадцатиперстной кишки при диагно-

стике целиакии может применяться и у бессимптомных 

детей с высоким уровнем специфических anti-tTG. В целом 

у бессимптомных пациентов возможности диагностирова-

ния целиакии без биопсии аналогичны таковым у пациен-

тов с клиническими симптомами заболевания [2].

Выявление при гистологическом исследовании типов 

повреждения 3A–C является достаточным основанием 

для диагностики целиакии у серопозитивных пациен-

тов — даже при отсутствии у них клинических проявле-

ний заболевания.

Рекомендуется проведение ЭГДС с забором био-

птатов слизистой оболочки двенадцатиперстной кишки 

и гистологическим исследованием для подтверждения 

диагноза целиакии пациентам с появившимися клиниче-

скими признаками целиакии и/или повышением anti-tTG 

спустя 3–6 мес от начала введения глютенсодержащей 

диеты / нагрузки глютеном [2, 40]. Считается, что 3–6 мес 

нагрузки глютеном достаточно для индукции изменений 

в тощей кишке, характерных для целиакии. Исключение 

же глютена из рациона, напротив, может привести к вос-

становлению нормальной структуры слизистой оболоч-

ки, что сделает морфологическое подтверждение целиа-

кии затруднительным, а иногда и невозможным. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Не рекомендуется рутинное проведение повторно-

го эндоскопического исследования с биопсией слизи-

стой оболочки двенадцатиперстной кишки пациентам 

с диагностированной целиакией, находящимся на без-

глютеновой диете — исследование может проводиться 

в случае клинической необходимости, например при воз-

никновении сомнений в правильности установки диагно-

за или при появлении новых симптомов, нуждающихся 

в дополнительной диагностике [3–6, 40]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Иные диагностические исследования

Генетическая диагностика

Молекулярно-генетическое исследование предпола-

гает выявление у пациента характерных аллелей HLA-

DQ2/DQ8 (табл. 5).

Отрицательные результаты генетического типирова-

ния имеют высокую прогностическую ценность, позво-

ляя исключить целиакию. При этом стоит отметить, 

что для корректной интерпретации результатов генети-

ческого исследования необходимо помнить о потенци-

альной роли редких комбинаций аллелей (к которым, 

например, относится гетеродимер HLA-DQ7, кодируемый 

аллелями DQA1*0501 / DQB1*0301), которые также 

могут определять риск развития заболевания у ряда 

пациентов [1, 2, 4–6, 41, 42].

Необходимо отметить, что формирование фенотипа 

целиакии, в том числе осложнений и ответа на тера-

пию, зависит от влияния как генов семейства НLA, так 

и не-HLA-зависимых генетических вариантов. В иссле-

дованиях российских ученых показана вовлеченность 

в патогенез аутоиммунного воспаления ряда генов цито-

кинов. Полиморфные варианты генов семейства IL-1 

(TDT = 5,823; p = 0,016), IL-4 (TDT = 12,000; p = 0,001), 

ген IL4RA (OR = 7,42, р = 0,006) ассоциированы с целиа-

кией. Установлена ассоциация аллеля G полиморфизма 

rs2243291 гена IL4 (TDT = 12,00; p = 0,001) с типичной 

формой заболевания, задержкой физического развития 

(TDT = 8,491; p = 0,004), снижением МПКТ (ТDT = 12,023; 

p = 0,001). Обнаружена связь гена IL1RN со снижением 

МПКТ (TDT = 4,225; p = 0,040), а IL1В — с задержкой 

физического развития (TDT = 3,841; p = 0,050) [43]. 

Однако эти гены имеют второстепенное значение и про-

являют себя лишь в сочетании с DQ2/DQ8, усиливая 

вероятность развития заболевания у генетически пред-

расположенных субъектов.

Ценность генетического исследования определяется 

тем, что его результаты не зависят от того, находится 

пациент в момент исследования на безглютеновой диете 

или нет.

Таблица 5. Варианты генотипа HLA-DQ2/DQ8 у пациентов 

с целиакией

Table 5. HLA-DQ2/DQ8 genotype variants in patients with celiac 

disease

Гаплотип Кодирующие аллели

DQ2
2.5 DQA1*0501 (0505) / DQB1*0201 (0202)

2.2 DQA1*0201 / DQB1*0202 (0201)

DQ8 DQA1*0301 / DQB1*0302

DQ7 DQA1*0505 (0501) / DQB1*0301
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Выявление при генетическом исследовании аллелей 

предрасположенности к целиакии не свидетельствует 

о наличии заболевания, а лишь относит пациента в груп-

пу генетического риска, где диагностика должна прово-

диться в соответствии с вышеуказанными принципами. 

Отсутствие в генотипе пациента аллелей HLA-DQ2/DQ8 

позволяет исключить диагноз целиакии (в том числе 

серонегативной) в 98–99% случаев и определяет необхо-

димость дальнейшего диагностического поиска. В сомни-

тельных ситуациях следует направить пациента в учреж-

дение экспертного уровня.

Не рекомендуется использовать молекулярно-генети-

ческое исследование (определение генов HLA-DQ2/DQ8) 

в качестве скринингового метода диагностики целиакии 

в связи с наличием данных гаплотипов у 30% здорового 

населения [2]. 

Уровень убедительности рекомендаций — А (уро-

вень достоверности доказательств — 2).

Не рекомендуется использовать молекулярно-генети-

ческое исследование (определение генов HLA-DQ2/DQ8) 

у пациентов с положительным титром anti-tTG IgA и под-

твержденной с помощью биопсии целиакией или пациен-

там с высоким (> 10 UNL) уровнем anti-tTG и наличием EMA 

в связи с отсутствием клинической необходимости [2]. 

Уровень убедительности рекомендаций — А (уро-

вень достоверности доказательств — 2).

Выполнение молекулярно-генетического исследова-

ния (определение наличия генов HLA-DQ2/DQ8) реко-

мендуется пациентам с неуточненным диагнозом:

 • при выявлении в результате гистологического иссле-

дования биоптатов двенадцатиперстной кишки 

1–2- й стадии Marsh у серонегативных пациентов;

 • при обследовании пациентов, находящихся на без-

глютеновой диете без достоверно подтвержденного 

диагноза целиакии;

 • при расхождении результатов серологического 

и патологоанатомического (гистологического) иссле-

дований [2, 4, 6];

 • при незначительном повышении антител к тиреотроп-

ному гормону (ТТГ) при отрицательных ЕМА и наличии 

гистологических признаков атрофии СОТК.

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется рассмотреть с целью исключения диа-

гноза целиакии выполнение молекулярно-генетического 

исследования (определение генов HLA-DQ2/DQ8) паци-

ентам с подозрением на целиакию, но с маловероятным 

диагнозом перед принятием решения о необходимости 

проведения глютеновой нагрузки. Отсутствие гаплоти-

пов HLA-DQ2/DQ8 в 98–99% случаев делает невозмож-

ным развитие целиакии и позволяет вернуть в рацион 

ребенка глютенсодержащие продукты. В случае появ-

ления симптоматики на фоне нагрузки глютеном можно 

думать о других формах глютензависимых состояний (не 

ассоциированная с целиакией чувствительность к глюте-

ну (non celiac gluten sensitivity; NCGS); пищевая аллергия 

на пшеницу) (табл. 1–3 Приложения 3). 

Уровень убедительности рекомендаций — В (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется при наличии возможности проведе-

ние молекулярно-генетического исследования (опре-

деление генов HLA-DQ2/DQ8) родственникам первой 

линии родства пациента с целиакией (сибсы, родители) 

с целью своевременной диагностики бессимптомных 

форм заболевания [1–6]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

В случае выявления аллелей предрасположенности 

к целиакии у родственников рекомендовано проведение 

соответствующих лабораторных диагностических иссле-

дований по общим принципам. В случае выявления 

повышенного уровня специфических антител показано 

выполнение комплексного обследования в соответствии 

с приведенными выше рекомендациями.

В случае повышения уровня anti-tTG в 10 и более 

раз и при положительном титре EMA диагноз целиакии 

может быть подтвержден специалистом без прове-

дения морфологического исследования даже в отсут-

ствие характерных симптомов заболевания. При повы-

шении уровня anti-tTG менее 10 UNL диагностика 

целиакии требует обязательного выполнения эндо-

скопического и гистологического исследований, а так-

же молекулярно-генетического исследования на HLA-

DQ2/DQ8.

С целью минимизации ошибок в диагностике целиа-

кии целесообразно использовать шкалу балльной оцен-

ки (табл. 4 Приложения 3).

Пациентам с подтвержденным диагнозом целиакии 

в ходе первичного обследования рекомендуется прово-

дить комплекс лабораторно-инструментальных иссле-

дований с целью выявления дефицитных состояний, 

исключения часто ассоциированных с целиакией ауто-

иммунных и эндокринных заболеваний:

 • клинический осмотр и антропометрические исследо-

вания (измерение роста, массы тела);

 • общий (клинический) анализ крови развернутый;

 • анализ крови биохимический общетерапевтиче-

ский: исследование уровня общего белка в крови, 

определение активности АСТ в крови, определение 

активности АЛТ в крови, исследование уровня сво-

бодного и связанного билирубина в крови, опреде-

ление активности гамма-глутамилтранспептидазы 

в крови, определение активности щелочной фосфа-

тазы в крови, исследование уровня общего кальция 

в крови, исследование уровня ионизированного 

кальция в крови, исследование уровня неорганиче-

ского фосфора в крови, исследование уровня желе-

за сыворотки крови, исследование уровня феррити-

на в крови, исследование уровня 25-OH витамина 

D в крови, исследование уровня фолиевой кислоты 

в сыворотке крови, определение уровня витамина 

B12 (цианокобаламина) в крови, исследование уров-

ня триглицеридов в крови, исследование уровня 

холестерина в крови, исследование уровня холе-

стерина липопротеинов высокой плотности в крови, 

исследование уровня холестерина липопротеинов 

низкой плотности при выявлении повышения кон-

центрации холестерина, исследование уровня глю-

козы в крови;

 • исследование гормонов тиреоидного профиля: иссле-

дование уровня ТТГ в крови, исследование уровня 

общего тироксина (Т4) сыворотки крови, определе-

ние содержания антител к тиреопероксидазе в кро-

ви, исследование уровня тиреоглобулина в крови, 

определение содержания антител к тиреоглобулину 

в сыворотке крови);

 • копрологическое исследование;

 • ультразвуковое исследование (УЗИ) органов брюш-

ной полости (комплексное);

 • УЗИ щитовидной железы и паращитовидных желез;

 • УЗИ матки и придатков трансабдоминальное (УЗИ 

органов малого таза) у девочек старше 12 лет;

 • рентгеноденситометрия поясничного отдела позво-

ночника (1 раз в 2 года);
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 • консультация специалистов по показаниям: эндокри-

нолога, стоматолога, дерматовенеролога, медицин-

ского психолога [3].

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется рассмотреть проведение нагрузки глю-

теном пациентам с неподтвержденным диагнозом цели-

акии, находящимся на безглютеновой диете, когда есть 

сомнения в первоначальном диагнозе, а также пациен-

там, у которых до начала безглютеновой диеты не было 

обнаружено антител, специфичных для целиакии, с целью 

окончательной верификации диагноза. От пробы следует 

воздержаться в периоды интенсивного роста ребенка [40].

В процессе проведения нагрузки глютеном целесо-

образно не включать в рацион ребенка хлеб (печенье, 

выпечку), так как в случае подтверждения диагноза 

целиакии повторно запретить употребление этих про-

дуктов ребенку будет очень трудно. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Провокационный тест (нагрузка глютеном)

Современные протоколы диагностики целиакии 

не включают в себя проведение повторных эндоско-

пических исследований, а также выполнение нагрузки 

глютеном. Однако на практике приходится сталкиваться 

с пациентами, которым безглютеновая диета была нача-

та при отсутствии серологического и морфологического 

подтверждения заболевания или результаты первичного 

обследования которых позволяют усомниться в правиль-

ности диагноза. В таком случае нагрузка глютеном явля-

ется единственным методом, позволяющим подтвердить 

или опровергнуть диагноз.

Как уже было сказано выше, отрицательный резуль-

тат молекулярно-генетического исследования в сомни-

тельных случаях целиакии с высокой долей вероятности 

свидетельствует об отсутствии заболевания, что делает 

его надежным тестом для отбора пациентов для проведе-

ния нагрузочного глютенового тестирования. Уточнение 

диагноза у пациентов с наличием аллелей HLA-DQ2 и/ или 

HLA-DQ8 позволяет после введения глютена / глютенсо-

держащих продуктов в рацион оценить симптомы, иссле-

довать уровень специфических аутоантител и провести 

гистологическое исследование.

Глютеновая проба должна проводиться строго 

под наблюдением врача-гастроэнтеролога.

Ежедневная доза при проведении провокации долж-

на быть не менее 10 г глютена, что соответствует 150 г 

муки или 200 г пшеничного хлеба. В настоящее время 

считается, что прием глютена в количестве 10–15 г/ день 

в течение 3–6 мес может вызвать изменения СОТК 

у большинства детей с целиакией.

Порошок глютена в российских условиях малодо-

ступен. Поэтому практически в условиях реальной кли-

нической практики рекомендуется давать пациенту 

ежедневно 1 порцию (примерно 250 г) манной каши 

или пшеничных макарон/вермишели.

Чтобы избежать ненужного воздействия глютена 

у детей с ранней реакцией на провокационный тест, опре-

деление сывороточных anti-tTG IgA проводят через 1 мес 

после начала лечения и далее — каждые 3 мес во время 

ежедневного приема глютена в течение 12 мес.

При появлении симптомов, указывающих на вероят-

ное наличие целиакии, обследование можно провести 

в более ранние сроки.

При появлении на фоне глютеновой нагрузки сим-

птомов, указывающих на целиакию, и/или специфиче-

ских аутоантител пациенту показано проведение ЭГДС 

и биопсии двенадцатиперстной кишки с гистологическим 

исследованием.

При отсутствии симптомов и/или специфических 

для целиакии аутоантител после 1 года приема глюте-

на ребенку следует разрешить нормальную глютенсо-

держащую диету. Однако рекомендуется продолжить 

динамическое наблюдение за ребенком — носителем 

гаплотипов HLA-DQ2/DQ8, получающим глютенсодержа-

щие продукты, в течение 2 лет в связи с тем, что патоло-

гоанатомические и клинические проявления целиакии 

у некоторых пациентов могут проявиться гораздо позже. 

В дальнейшем контрольные обследования с измерением 

специфических аутоантител следует проводить ежегодно 

или раз в 2 года. При наличии симптомов, наводящих 

на мысль о наличии у пациента целиакии, рекомендуется 

более раннее обследование [40, 44].

ЛЕЧЕНИЕ
 Диетотерапия. Безглютеновая диета

Единственным методом лечения целиакии и про-

филактики ее осложнений в настоящее время является 

строгая пожизненная безглютеновая диета.

Рекомендуется строгое пожизненное соблюдение 

безглютеновой диеты при подтвержденном диагнозе 

целиакии пациентам с наличием симптомов заболе-

вания с целью купирования проявлений заболевания 

и предотвращения развития осложнений целиакии [1–6, 

45, 46]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

В основе элиминационной диетотерапии лежит пол-

ное исключение из рациона питания продуктов, содер-

жащих глютен или его следы. Принципиально важным 

является отказ от употребления не только тех продуктов, 

которые содержат «явный» глютен (хлеб, хлебобулочные 

и кондитерские изделия, макаронные изделия, пшенич-

ная/манная, ячневая/перловая крупы, булгур, кускус, 

полба, спельта, тритикале, камут) (табл. 6), но и тех, 

которые содержат «скрытый» глютен, использующийся 

в качестве пищевой добавки в процессе производства.

«Скрытый» глютен могут содержать (зависит от рецеп-

туры производителя):

 • вареные колбасы, сосиски, полуфабрикаты 

из измельченного мяса и рыбы;

 • многие мясные, рыбные консервы, в особенности 

в томатном соусе;

 • многие овощные и фруктовые консервы, в том числе 

томатные пасты, кетчупы, баклажанная и кабачковая 

икра;

 • мороженое, йогурты, творожки, творожные сырки 

и пасты, мягкие и плавленые сыры;

 • солодовый экстракт, некоторые виды салатных соу-

сов, майонезов;

 • сухие приправы и пряности;

 • концентрированные сухие супы, бульонные кубики, 

картофельное пюре быстрого приготовления;

 • картофельные и кукурузные чипсы;

 • замороженный картофель фри, некоторые виды 

замороженных овощей с готовыми специями;

 • некоторые виды чая, кофе- и какао-смеси для быстро-

го приготовления (быстрорастворимые);

 • кукурузные хлопья, гранола, готовые завтраки 

при использовании ячменного солода;

 • имитации морепродуктов — «крабовые палочки», 

«крабовое мясо»;

 • салаты из морской капусты с соусами;
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 • карамель, соевые и шоколадные конфеты с начин-

кой, восточные сладости, повидло промышленного 

производства.

Вопрос о токсичности овса для больных целиаки-

ей остается открытым. Наиболее распространено мне-

ние, что авенины овса нетоксичны, однако овсяная 

крупа часто контаминирована примесями других злаков, 

особенно пшеницы в связи с присутствием ее коло-

сков на полях. Овес разрешен, только если он выращен 

на специальных полях без контаминации пшеницей, 

обычно это отмечается на упаковке с овсяными хлопья-

ми (без глютена).

Рекомендуется рассмотреть исключение овса из дие-

ты пациентов с целиакией, за исключением специально-

го безглютенового овса, выращенного и обработанного 

в специальных условиях, исключающих контаминацию 

глютеном, с целью предотвращения попадания следов 

глютена в рацион питания пациента. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Возможно пробное включение специализированно-

го (безглютенового) овса в рацион больных целиакией 

под строгим контролем со стороны клинической картины 

и динамики уровня специфических антител в сыворот-

ке с целью обогащения рациона питания пациента. 

Небольшой процент больных целиакией может быть 

чувствителен к овсу и при его употреблении развивать 

симптоматику и даже повреждение СОТК [47].

Нетоксичными злаками при целиакии являются рис, 

гречка, кукуруза, пшено, амарант, киноа, монтина, чуми-

за, саго, сорго, тэфф — при условии отсутствия загряз-

нения (контаминации) их глютеном в процессе сбора 

урожая, транспортировки, складирования и переработ-

ки. Безопасными являются мука и крахмалы, приготов-

ленные из корнеплодов (картофеля, маниоки, тапиоки, 

батата), бобовых (бобов, фасоли, гороха, сои), различных 

орехов.

Состав рациона пациента с целиакией зависит 

от возраста, тяжести состояния и периода заболевания 

и строится на основании общих принципов: углеводный 

Таблица 6. Глютенсодержащие продукты и блюда, которые строго исключаются из рациона питания при целиакии

Table 6. Gluten-containing foods and dishes that are strictly excluded from the diet of people with celiac disease

Продукты Пшеница Рожь Ячмень Овес

Крупы, каши

Манная, пшеничная, «4 злака», 

«7 злаков», кускус, булгур, 

спельта, полба 

Ржаная 
Ячменная, 

перловая, ячневая
Овсяная, толокно

Мука и отруби Пшеничная мука и отруби 
Ржаная мука 

и отруби 

Ячменная мука, 

ячменный солод
Овсяная мука и отруби

Детские молочные 

смеси
С пшеничной мукой

С овсяным отваром или 

мукой

Детские каши

Детские инстантные 

(быстрорастворимые) каши 

с пшеничными, манными 

хлопьями, «смешанные злаки», 

«4 злака», «7 злаков»

«4 злака», 

«7 злаков», 

«смешанные злаки»

Ячневая, ячменная 

каша, «4 злака», 

«7 злаков», 

«смешанные злаки»

Все готовые каши 

с овсяной мукой и 

хлопьями, «4 злака», 

«7 злаков», «смешанные 

злаки»

Готовое баночное 

детское питание

Консервы для детского питания 

с мясом, рыбой и овощами, 

творожки с добавками 

пшеничной муки или манной 

крупы (см. состав на упаковке)

Детские мясные, 

мясоовощные, рыбные, 

фруктовые консервы, 

творожки с овсяной 

мукой (см. состав на 

упаковке)

Хлеб и хлебобулочные 

изделия; 

кондитерские изделия

Хлеб, сушки, сухари, печенье, 

бублики, баранки, соломка, 

хлебцы, сдоба, выпечка, торты, 

блины и пироги и др. 

Ржаной хлеб, 

лепешки, сухари

Ячменные лепешки; 

кондитерские 

изделия с ячменной 

патокой

Овсяное печенье, хлеб 

«Геркулес»

Макаронные изделия

Макароны, в том числе 

гречневые, соба, вермишель, 

рожки, спагетти, лапша, 

фигурные макаронные изделия 

Мясные, рыбные 

и молочные 

полуфабрикаты

Вареная колбаса, сосиски, 

полуфабрикаты котлет и др., 

изделия из рубленого мяса и 

рыбы, пельмени, вареники, 

сырники, творожные пасты и 

сырки, подливы к мясным и 

рыбным блюдам на пшеничной 

муке, мука и сухари для 

панировки 

Напитки Хлебный квас
Пиво; кофейные 

напитки (суррогаты) 
Овсяный кисель

Соусы Соевый соус
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компонент составляют за счет переносимых круп, карто-

феля, бобовых, овощей, фруктов, ягод; белковый и жиро-

вой — за счет мяса, яиц, рыбы, молочных продуктов, 

растительного и сливочного масел.

При составлении рациона питания пациенты с цели-

акией могут использовать специализированные без-

глютеновые продукты — заменители хлебобулочных, 

макаронных и кондитерских изделий. В данных продук-

тах, маркированных как «безглютеновые» или «не содер-

жащие глютен», допустимая примесь глютена не должна 

превышать 20 ppm (20 мг/кг готового продукта) [45, 

48–50].

При составлении рациона питания ребенка с целиаки-

ей необходимо учитывать наличие вторичных нарушений 

со стороны органов и систем и дефицитных состояний, 

которые могут потребовать специализированного пита-

ния. Для течения активного периода целиакии в раннем 

детском возрасте характерны выраженные диспепсиче-

ские расстройства и тяжелые нарушения нутритивного 

статуса — вплоть до тяжелой белково-энергетической 

недостаточности (так называемый целиакийный криз). 

Проведение диетотерапии у таких больных осложняет 

частое развитие множественной пищевой непереноси-

мости. Наиболее часто это вторичная лактазная недо-

статочность (75%), сенсибилизация к белкам коровьего 

молока (72%), нередко — сенсибилизация к другим 

пищевым протеинам (рису, банану, белкам куриного 

яйца и пр.). Приблизительно у 2/3 детей раннего возрас-

та с целиакией в активном периоде наряду с глютеном 

требуется исключение молочных продуктов и смесей. 

Заменой молочным продуктам могут служить специали-

зированные смеси на основе высокогидролизованных 

белков, обогащенные среднецепочечными триглицери-

дами, или смеси на основе аминокислот. Однако исполь-

зование указанных продуктов может быть ограничен-

ным у больных со сниженным аппетитом вследствие их 

специфических органолептических свойств. При тяже-

лой недостаточности питания необходимо учитывать 

такие факторы, как резкая анорексия, сниженная толе-

рантность к пищевым нагрузкам. Питание в активную 

стадию заболевания проводится согласно принципам 

диетотерапии детей с белково-энергетической недоста-

точностью [45, 51].

Распространено мнение, что ряд непищевых про-

дуктов, способных попадать в организм человека, могут 

также содержать глютен. К таким продуктам относят 

клей на почтовых марках и конвертах, некоторые сорта 

косметики, в том числе губной помады, некоторые сорта 

зубной пасты и др.

Гигиенические и косметические продукты, даже 

содержащие глютен, не представляют опасности 

для пациентов с целиакией, так как глютен вызывает 

у них нежелательные реакции, только попадая в кишеч-

ник, и безопасен в случае контакта с кожей и слизистой 

оболочкой рта. Зубные пасты и губная помада также 

безопасны для больных целиакией, учитывая крайне 

малое их количество, которое может быть проглочено 

и оказаться в кишечнике [52, 53].

Лекарственные препараты также могут содержать 

глютен, в том числе таблетки, покрытые оболочкой. 

Некоторые лекарственные средства в составе вспомога-

тельных веществ могут содержать пшеничный крахмал. 

Европейская Фармакопея лимитирует содержание белка 

в пшеничном крахмале 0,3% (3000 ppm), что соответ-

ствует содержанию глютена не более 100 ppm [49, 50]. 

Учитывая крайне незначительную массу лекарственного 

препарата, которую может употребить в сутки пациент, 

все медикаменты, зарегистрированные на европейском 

рынке, могут считаться безопасными и употребляться 

больными целиакией, за исключением случаев индиви-

дуальной гиперчувствительности [52, 53].

Некоторые пищевые ингредиенты, произведенные 

на основе глютенсодержащих злаков, но очищенные 

в процессе производства от глютена, считаются безглю-

теновыми:

 • сиропы глюкозы, произведенные из пшеницы 

или ячменя, включая декстрозу;

 • мальтодекстрины из пшеницы; 

 • дистилляты из глютенсодержащих злаков, например 

крепкие алкогольные напитки.

Пациенты нуждаются в наблюдении диетологом, име-

ющим опыт работы с целиакией, с целью контроля стро-

гости соблюдения диеты и сбалансированности безглю-

тенового рациона [45].

Коррекция нутритивной недостаточности

Рекомендовано рассмотреть проведение энтераль-

ного (а в случае невозможности — парентерального) 

питания детям с целиакией при нутритивной недоста-

точности, которую не удается скорригировать с помо-

щью коррекции рациона питания и безглютеновой дие-

ты, с целью достижения оптимального нутритивного 

статуса [46]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

С 2015 г. существует и ежегодно обновляется 

«Перечень специализированных продуктов лечебно-

го питания для детей-инвалидов». Состав специали-

зированных смесей расширяется ежегодно, показан 

для детей разных возрастов и удовлетворяет разным 

задачам — смеси могут применяться как в качестве 

сипинга (допустимо для перекусов), так и для питания 

через зонд или гастростому в зависимости от тяжести 

состояния пациентов, наличия или отсутствия коморбид-

ной патологии, а также функционального состояния ЖКТ 

на фоне целиакии (табл. 7).

Рекомендуется в тяжелых случаях (целиакийный 

криз, вторичная экссудативная энтеропатия) нарушений 

белкового, водно-электролитного обмена проведение 

посиндромной парентеральной терапии с целью коррек-

ции нарушений (введение электролитов в комбинации 

с углеводами, раствора альбумина (20%)); при стой-

кой анорексии рассмотреть назначение кратковремен-

ного курса парентерального питания (аминокислоты 

для парентерального питания, растворы аминокислот, 

липидные эмульсии, раствор декстрозы, витамины 

для парентерального введения) [3, 4, 6, 45].

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Медикаментозное лечение

Медикаментозная терапия при целиакии носит вспо-

могательный характер, но в ряде случаев может быть 

жизненно необходимой. В основном она направлена 

на коррекцию дефицитных состояний, метаболических 

нарушений, развившихся на фоне синдрома мальаб-

сорбции.

В процессе динамического наблюдения за пациен-

тами с целиакией рекомендовано проведение исследо-

вания уровня 25-OH витамина D в крови; опционально, 

по показаниям — исследования уровня железа сыворот-

ки крови, исследования уровня общего кальция в крови, 

исследования уровня фолиевой кислоты в сыворотке 

крови, определения уровня витамина B12 (цианокобала-
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Таблица 7. Специализированные лечебные смеси для детей с целиакией

Table 7. Specialized therapeutic formula for children with celiac disease

Группа Характеристика смеси Применение, предназначение

Для детей первого 

года жизни

Молочные смеси для искусственного/дополнительного 

вскармливания недоношенных и маловесных детей первого 

года жизни. Содержание белка — 1,9–2,2 г/100 мл, 20% СЦТ 

в составе жирового компонента смеси. Энергетическая ценность 

смеси — 77–80 ккал/100 мл смеси

Молочные смеси для детей первого 

года жизни с недостаточностью 

питания (гипотрофией)

Для детей первого 

года жизни
Смесь специализированная сухая безлактозная 

Молочные смеси для детей первого 

года жизни с целиакией и лактазной 

недостаточностью

Для детей первого 

года жизни

Смеси на основе глубокого гидролизата молочного белка 

(казеина, сывороточного белка) с включением 50–60% СЦТ 

в составе жирового компонента, безлактозные

Смеси для энтерального питания 

для детей с целиакией в сочетании 

с аллергией к белкам коровьего 

молока, а также с тяжелой 

нутритивной недостаточностью

Для детей

старше 1 года

Изо- (1 ккал/мл) и гипер- (1,5 ккал/мл) калорийные молочные 

смеси с высоким содержанием белка для детей старше 

1 года. Смеси могут быть сухими и жидкими, с разными 

(допущенными Минздравом России) вкусовыми добавками. 

Специализированный  продукт для диетического лечебного 

питания — сухая полноценная низколактозная смесь «Нутризон 

эдванст Нутридринк сухая смесь»*

Энтеральное и дополнительное 

питание для детей старше 1 года, 

сипинг

Примечание. <*> — включена в Распоряжение Правительства Российской Федерации от 23 января 2025 г. № 76-р О внесении 

изменений в распоряжение Правительства Российской Федерации от 11 декабря 2023 г. № 3551-р. СЦТ — среднецепочечные три-

глицериды.

Note. <*> — included in the Order of the Government of the Russian Federation dated January 23, 2025, No. 76-р, on Amendments to the 

Order of the Government of the Russian Federation dated December 11, 2023 No. 3551-р. MCT (СЦТ) — medium-chain triglycerides.

мина) в крови и их коррекция в случае выявления дефи-

цита с целью предотвращения развития осложнений 

дефицитных состояний [3, 44, 45]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется использование кишечных адсорбен-

тов пациентам с целиакией на фоне выраженной диареи 

с целью уменьшения патологических потерь со стулом. 

Уровень убедительности рекомендаций — В (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Не рекомендуется использование лоперамида 

для коррекции диареи при целиакии в связи с риском 

развития пареза кишечника [3]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется применение глюкокортикоидов 

системного действия (в дозе 1 мг/кг/сут по преднизо-

лону на 10–14 дней с постепенной отменой) в случае 

тяжелого течения заболевания с выраженной белково-

энергетической недостаточностью, а также в качестве 

заместительной терапии для коррекции надпочечнико-

вой недостаточности [3, 4, 6]. 

Уровень убед ительности рекомендаций — В (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Показания определяются в том числе врачом дет-

ским эндокринологом.

В период развернутых клинических проявлений цели-

акии может развиться и дефицит йода с формированием 

йоддефицитного зоба. Поэтому больные с целиакией 

должны ежедневно получать профилактическую дозу 

препаратов йода. Детям препараты йода с профилакти-

ческой целью назначают в дозе 100 мкг в день, подрост-

кам — 150–200 мкг, при лечении зоба доза увеличива-

ется и назначается эндокринологом.

При изменениях в тиреоидном профиле, повышении 

концентрации ТТГ в крови, указывающем на наличие 

у пациента субклинического гипотиреоза, как правило, 

назначаются препараты йода (100 мкг детям, 150–

200 мкг подросткам). 

Коррекция дозы препаратов йода, определение сро-

ков контроля гормонов тиреоидного профиля, а также 

показаний для заместительной терапии препаратами 

левотироксина входит в компетенцию врача-эндокри-

нолога. При дополнительном выявлении маркеров ауто-

иммунного тиреоидита (повышение концентрации анти-

тел к тиреопероксидазе и тиреоглобулину, характерные 

изменения по данным УЗИ щитовидной железы) до кон-

сультации врача детского эндокринолога назначать пре-

параты йода не следует.

Перспективные методы лечения целиакии

1. В настоящее время обсуждается возможность 

использования противодиарейных микроорганизмов 

для лечения целиакии. Эффективность пробиотических 

штаммов микроорганизмов — биологически активных 

добавок (БАД) может быть оправдана их способностью 

оказывать противовоспалительное, иммуномодулиру-

ющее действие, а также восстанавливать нормальный 

баланс кишечной микробиоты. В единичных рандоми-

зированных контролируемых исследованиях показана 

эффективность отдельных штаммов бифидобактерий 

для подавления хронического воспаления. Необходимы 

дальнейшие исследования для формирования одно-

значных рекомендаций в отношении пробиотической 

терапии при целиакии [54, 55].

2. В настоящее время разрабатываются различные 

фармацевтические средства, применение которых, воз-

можно, позволит в будущем застраховать пациента в слу-
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чае непреднамеренного нарушения безглютеновой дие-

ты (например, в случае питания в общественных местах). 

К подобным препаратам могут быть отнесены различ-

ные формы глютеназ, специфические энтеросорбенты 

для пептидов глиадина, ингибиторы рецепторов зонули-

на, блокаторы «глютеновых» рецепторов Т-лимфоцитов, 

ингибиторы IL-2/IL-15. 

Необходимо подчеркнуть, что любые медикаментоз-

ные средства могут рассматриваться только как вспо-

могательная терапия целиакии, но не являются аль-

тернативой безглютеновой диеты [56–58]. Следует 

также подчеркнуть, что ни один из этих фармпрепара-

тов в настоящее время не может быть рекомендован 

для лечения целиакии, так как ни один из них не завер-

шил стадии III клинических испытаний и не зарегистриро-

ван в Российской Федерации. 

У ровень убедительности рекомендаций — В (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Профилактика целиакии не разработана. 

Существовавшее до последнего времени представ-

ление, что продолжительное грудное вскармливание, 

введение глютенсодержащего прикорма в малых дозах 

на фоне грудного вскармливания в возрасте «окна толе-

рантности» (4–6 мес) или отсроченное введение глютена 

снижают частоту возникновения целиакии, опровер-

гнуто в ходе ряда многоцентровых рандомизированных 

плацебо-контролируемых исследований [59, 60].

ВАКЦИНАЦИЯ ПАЦИЕНТОВ С ЦЕЛИАКИЕЙ
Профилактические прививки проводятся в период 

ремиссии. Целиакия не является противопоказанием 

для вакцинации [61].

Пациенты с целиакией имеют повышенный риск 

инфекций и повторной госпитализации, в том числе 

по причине неполноценного питания, повышенной прони-

цаемости кишечника, гипоспленизма. Соответственно, 

проведению вакцинопрофилактики больным целиакией 

требуется уделять особое внимание. На сегодняшний 

день отсутствуют убедительные доказательства связи 

вакцинации с последующим развитием целиакии [62].

Противопоказания к вакцинации у пациентов с цели-

акией не отличаются от противопоказаний в здоровой 

популяции. Во время проведения вакцинации пациентам 

с целиакией следует соблюдать строгую безглютено-

вую диету. Проведение профилактической вакцинации 

пациентам с целиакией рекомендовано в соответствии 

с национальным календарем профилактических при-

вивок с целью профилактики вакциноуправляемых 

инфекций/осложнений. Имеющиеся данные указыва-

ют на то, что иммунный ответ на большинство вакцин 

у детей с целиакией не отличается от такового в популя-

ции в целом, а титры антител достаточно высоки, чтобы 

обеспечить долгосрочную защиту.

Противоречивые данные имеются в настоящее вре-

мя в отношении эффективности вакцинации пациентов 

с целиакией против вируса гепатита А. Ряд исследований 

подтверждают, что у педиатрической популяции пациен-

тов с целиакией иммунный ответ на вакцину против гепа-

тита А аналогичен таковому у детей контрольной группы. 

В то же время в другом исследовании был определен 

более низкий иммунный ответ у пациентов с целиакией, 

вакцинированных против гепатита А. Полученные дан-

ные необходимо принимать во внимание при наблюде-

нии за пациентами с целиакией, особенно проживающи-

ми в эндемичных по гепатиту А регионах [62, 63].

В связи с тем, что дикий штамм ротавирусной инфек-

ции был идентифицирован как потенциальный фактор 

риска развития целиакии, существует гипотеза, что специ-

фическая профилактика этой вирусной инфекции, затра-

гивающей ЖКТ, может сыграть положительную роль 

в профилактике развития целиакии в группах риска. 

В исследованиях отмечена тенденция к снижению забо-

леваемости целиакией в когорте вакцинированных лиц 

в течение 4–6 лет наблюдения после вакцинации. Более 

длительный период наблюдения (11–14 лет) подтвердил 

факт значительного снижения риска развития целиакии 

в детском и подростковом возрасте у получивших специ-

фическую профилактику от ротавирусной инфекции [64].

Рекомендовано провести оценку уровня анти-

тел на введенную ранее вакцину от вирусного гепати-

та В у пациентов независимо от возраста на момент 

постановки диагноза целиакии с целью оценки наличия 

иммунного ответа к данной инфекции и коррекции инди-

видуального плана вакцинации.

Многочисленными исследованиями подтверждено 

значительное снижение иммунного ответа к поверхност-

ному рекомбинантному антигену гепатита В у пациентов 

с целиакией после проведенной иммунизации. Связано 

ли это с генетической невосприимчивостью организма 

или с другими факторами, например употреблением 

в пищу глютена, пока не выяснено [62, 63].

На сегодняшний день нет прямых указаний 

на то, что уровень антител к HBsAg требует постоянного 

мониторинга при дальнейшем наблюдении за пациен-

том, однако при сниженном количестве специфических 

антител (в соответствии с международными стандарта-

ми — титр антител < 10 МЕ/л) необходимо проведение 

ревакцинации. Ревакцинация вакциной для профилак-

тики вирусного гепатита В эффективно вызывает адек-

ватную выработку защитных антител у детей с целиа-

кией. В дальнейшем следует рассматривать введение 

бустерной дозы вакцины для профилактики вирусного 

гепатита В каждые 10 лет — независимо от степени 

«невосприимчивости» пациента к вакцине.

Поскольку целиакия является самым частым заболе-

ванием, связанным с функциональным гипоспленизмом, 

пациентам рекомендовано проведение вакцинации про-

тив пневмококковой инфекции с профилактической целью. 

Глобальные практические рекомендации Всемирной 

гастроэнтерологической организации не только демон-

стрируют важность выполнения профилактической вак-

цинации в соответствии с универсальным графиком при-

вивок, но и указывают на необходимость проведения 

вакцинации против пневмококковой, а также менингокок-

ковой инфекций и Haemophilus influenzae b [61–67]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

ДИСПАНСЕРНОЕ НАБЛЮДЕНИЕ 

ПРИ УСТАНОВЛЕННОМ ДИАГНОЗЕ ЦЕЛИАКИИ

За пациентами с целиакией устанавливается пожиз-

ненное диспансерное наблюдение.

Рекомендуется наблюдение пациента врачом-педи-

атром, врачом-гастроэнтерологом и, при возможности, 

врачом-диетологом, имеющим опыт работы с пациента-

ми с целиакией. Наблюдение осуществляется до пере-

вода пациента во взрослую сеть, далее — пожизненно 

взрослыми специалистами.

Рекомендуется прием (консультация) медицинского 

психолога для ребенка с целиакией и членов его семьи 

с целью повышения комплаентности к соблюдению стро-

гой пожизненной безглютеновой диеты [40]. Уровень 

убедительности рекомендаций — С (уровень досто-

верности доказательств — 5).
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Рекомендуется следующая кратность проведения 

диспансерных осмотров ребенка с установленным диа-

гнозом целиакии:

 • после установления диагноза в течение первого года 

после диагностики — как правило, 1 раз в 3–6 мес;

 • далее, при нормализации клинических симптомов 

и серологических показателей — в среднем 1 раз 

в год;

 • при необходимости (сохранении симптомов, нутри-

тивной недостаточности, дефицитных состояниях, 

отсутствии положительной динамики серологических 

исследований и т.п.) — чаще.

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

С учетом высокой чувствительности и специфичности 

современной серологической диагностики, а также дока-

занной корреляции уровня антител со степенью энтеро-

патии ведущее значение в процессе наблюдения за паци-

ентами с установленным диагнозом имеет динамическое 

определение содержания anti-tTG в крови [1, 2, 40].

Рекомендуется определение содержания anti-tTG 

в крови (исследование уровня anti-tTG IgA или anti-tTG 

IgG при подтвержденном дефиците общего уровня IgA) 

в течение первого года после установления диагноза 

дважды (через 3 (6) и 12 мес) с целью серологического 

контроля активности заболевания. 

Уровень убедительности рекомендаций — В (уро-

вень достоверности доказательств — 2).

Рекомендуется ежегодное определение содержания 

anti-tTG в крови (anti-tTG IgA или anti-tTG IgG при под-

твержденном дефиците общего уровня IgA) после норма-

лизации уровня антител с целью объективного контроля 

соблюдения безглютеновой диеты [40]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Не рекомендуется проведение контрольного эндо-

скопического исследования с забором биоптатов слизи-

стой оболочки двенадцатиперстной кишки при нормали-

зации уровня anti-tTG в течение года после установления 

диагноза и четкой положительной клинической динами-

ке (исчезновение кишечных и внекишечных проявлений 

целиакии, нормализация параметров физического раз-

вития) с целью исключения ненужных инвазивных доро-

гостоящих вмешательств [1, 2]. 

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

Рекомендуется проведение контрольного эндоскопи-

ческого исследования с забором биоптатов слизистой 

оболочки двенадцатиперстной кишки в случае стойкого 

сохранения повышенного уровня anti-tTG и ЕМА или пер-

систенции симптоматики, несмотря на проводимую дие-

тотерапию, с целью оценки степени повреждения слизи-

стой оболочки кишки [3, 40]. 

Уровень убедительности рекомендаций — В (уро-

вень достоверности доказательств — 2).

Рекомендуется на каждом этапе диспансерного 

наблюдения проводить комплекс клинико-лабораторных 

исследований:

 • клинический осмотр и антропометрические исследо-

вания (измерение роста, массы тела) — всем пациен-

там, в среднем 1 раз в год;

 • исследование общего (клинического) анализа крови 

развернутого — всем пациентам, в среднем 1 раз в год;

 • анализ крови биохимический общетерапевтический 

(определение активности АСТ в крови, определение 

активности АЛТ в крови, исследование уровня фер-

ритина в крови) — в среднем ежегодно;

 • исследование уровня свободного и связанного билиру-

бина в крови, определение активности гамма-глутамил-

трансферазы в крови, определение активности щелоч-

ной фосфатазы в крови, исследование уровня общего 

кальция в крови, исследование уровня ионизирован-

ного кальция в крови, исследование уровня неоргани-

ческого фосфора в крови, исследование уровня железа 

сыворотки крови, исследование уровня фолиевой кис-

лоты в сыворотке крови, определение уровня витамина 

B12 (цианокобаламина) в крови, исследование уровня 

триглицеридов в крови, исследование уровня холесте-

рина в крови — опционально, по показаниям;

 • исследование уровня 25-OH витамина D в крови — 

в среднем ежегодно;

 • исследование гормонов тиреоидного профиля (иссле-

дование уровня ТТГ в крови, исследование уровня 

общего Т4 сыворотки крови, определение содержа-

ния антител к тиреопероксидазе в крови — в сред-

нем ежегодно, исследование уровня тиреоглобулина 

в крови, определение содержания антител к тирео-

глобулину в сыворотке крови — по показаниям);

 • копрологическое исследование — в среднем ежегодно;

 • УЗИ органов брюшной полости (комплексное) — 

по показаниям;

 • УЗИ щитовидной железы и паращитовидных желез — 

в среднем 1 раз в год;

 • УЗИ матки и придатков трансабдоминальное (УЗИ 

органов малого таза) у девочек старше 12 лет — 

по показаниям, в среднем 1 раз в год;

 • рентгеноденситометрию поясничного отдела позво-

ночника (1 раз в 2 года) — по показаниям;

 • консультацию специалистов по показаниям: прием 

(осмотр, консультация) врача детского эндокринолога 

первичный и повторный (в том числе с целью оценки 

необходимости скрининговых исследований на пред-

мет дебюта сахарного диабета), прием (осмотр, кон-

сультация) врача-стоматолога детского первичный 

и повторный, прием (осмотр, консультация) врача-

дерматовенеролога первичный и повторный, прием 

(тестирование, консультация) медицинского психоло-

га первичный и повторный и пр.

Уровень убедительности рекомендаций — С (уро-

вень достоверности доказательств — 5).

ОРГАНИЗАЦИЯ ОКАЗАНИЯ МЕДИЦИНСКОЙ ПОМОЩИ
Пациентам с целиакией в зависимости от необходи-

мости может быть оказана медицинская помощь любого 

вида, условия, формы, предусмотренных законодатель-

ством Российской Федерации.

Следует госпитализировать в стационар детей 

по показаниям, например с выраженными проявлени-

ями синдрома мальабсорбции (тяжелая нутритивная 

недостаточность, нарушения водно-электролитного 

обмена), для проведения полной диагностической про-

граммы, коррекции метаболических нарушений, прове-

дения энтерального/парентерального питания, подбора 

индивидуального варианта безглютеновой диеты, реаби-

литационных мероприятий, а также пациентов с тяжелой 

сопутствующей патологией или осложнениями и др. [3].

Детям со среднетяжелым и легким течением цели-

акии диагностическая программа с комплексом тера-

пии и оценкой эффективности безглютеновой диеты 

может проводиться в гастроэнтерологическом стациона-

ре / дневном стационаре.

Пациентам с малосимптомным/бессимптомным 

течением целиакии комплекс первичной диагностики 

при наличии диагностических возможностей (проведение 
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ЭГДС, серологическая диагностика, HLA-типирование) 

может быть осуществлен в амбулаторных условиях.

Диагностика целиакии без проведения патологоана-

томического (гистологического) исследования, согласно 

протоколам ESPGHAN 2012–2020 гг., может осущест-

вляться амбулаторно, однако окончательное заключе-

ние по диагнозу должен вынести специалист, обладаю-

щий опытом ведения пациентов с этой патологией.

ИСХОДЫ И ПРОГНОЗ
Строгая пожизненная безглютеновая диета является 

залогом нормализации строения и функций тонкой кишки, 

устранения обменных нарушений, обеспечения нормаль-

ных темпов физического, психического и полового разви-

тия ребенка. Дополнительное медикаментозное лечение 

проводится по индивидуальным показаниям [68].

Поздняя диагностика значительно увеличивает риск раз-

вития серьезных осложнений, таких как бесплодие, остео-

пороз, неврологические нарушения и онкологические забо-

левания (в частности, Т-клеточной лимфомы тонкой кишки).

При строгом пожизненном соблюдении безглютено-

вой диеты прогноз благоприятный.

При строгом соблюдении безглютеновой диеты более 

5 лет риск онкологических заболеваний приближается 

к популяционному. Риск возникновения аутоиммунных 

заболеваний (в особенности аутоиммунного тиреоидита 

и сахарного диабета 1-го типа) и остеопороза остается 

повышенным, что необходимо учитывать при диспансер-

ном наблюдении [69, 70].
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ПРИЛОЖЕНИЯ

Приложение 1. Шкалы оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов диагностики, 

профилактики, лечения, медицинской реабилитации, в том числе основанных на использовании природных 

лечебных факторов (диагностических, профилактических, лечебных, реабилитационных вмешательств) 

и шкала оценки уровней убедительности рекомендаций (УУР) для методов профилактики, диагностики, 

лечения, медицинской реабилитации, в том числе основанных на использовании природных лечебных 

факторов (профилактических, диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств)

Таблица 1. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов диагностики (диагностических вмешательств)

Table 1. Scale of assessment of levels of evidence for diagnostic methods (diagnostic interventions)

УДД Расшифровка

1
Систематические обзоры исследований с контролем референсным методом или систематический обзор 

рандомизированных клинических исследований с применением метаанализа

2

Отдельные исследования с контролем референсным методом или отдельные рандомизированные клинические 

исследования и систематические обзоры исследований любого дизайна, за исключением рандомизированных 

клинических исследований, с применением метаанализа

3

Исследования без последовательного контроля референсным методом, или исследования с референсным методом, не 

являющимся независимым от исследуемого метода, или нерандомизированные сравнительные исследования, в том 

числе когортные исследования

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая

5 Имеется лишь обоснование механизма действия или мнение экспертов

Таблица 2. Шкала оценки уровней достоверности доказательств (УДД) для методов профилактики, лечения и реабилитации 

(профилактических, лечебных, реабилитационных вмешательств)

Table 2. Scale of assessment of levels of evidence for methods of prevention, treatment and rehabilitation (preventive, curative, 

rehabilitation interventions)

УДД Расшифровка

1 Систематический обзор рандомизированных клинических исследований с применением метаанализа

2
Отдельные рандомизированные клинические исследования и систематические обзоры исследований любого дизайна, 

за исключением рандомизированных клинических исследований, с применением метаанализа

3 Нерандомизированные сравнительные исследования, в том числе когортные исследования

4 Несравнительные исследования, описание клинического случая или серии случаев, исследования «случай – контроль»

5 Имеется лишь обоснование механизма действия вмешательства (доклинические исследования) или мнение экспертов

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   517 01.10.2025   14:58:49



К
Л

И
Н

И
Ч

Е
С

К
И

Е
 Р

Е
К

О
М

Е
Н

Д
А

Ц
И

И
C

L
IN

IC
A

L
 R

E
C

O
M

M
E

N
D

A
T

IO
N

S

518

Таблица 3. Шкала оценки уровней убедительности рекомендаций (УУР) для методов профилактики, диагностики, лечения и 

реабилитации (профилактических, диагностических, лечебных, реабилитационных вмешательств)

Table 3. Scale of assessment of levels of persuasiveness of recommendations for methods of prevention, diagnosis, treatment and 

rehabilitation (preventive, diagnostic, therapeutic, rehabilitation interventions)

УУР Расшифровка

A

Сильная рекомендация (все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, все исследования 

имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество, их выводы по интересующим исходам являются 

согласованными)

B

Условная рекомендация (не все рассматриваемые критерии эффективности (исходы) являются важными, не все 

исследования имеют высокое или удовлетворительное методологическое качество и/или их выводы по интересующим 

исходам не являются согласованными)

C

Слабая рекомендация (отсутствие доказательств надлежащего качества — все рассматриваемые критерии 

эффективности (исходы) являются неважными, все исследования имеют низкое методологическое качество и их выводы 

по интересующим исходам не являются согласованными)

Приложение 2. Алгоритмы действий врача

Алгоритм действий врача при подозрении на целиакию в соответствии с критериями ESPGHAN 2020

Подозрение на целиакию

(наличие характерных симптомов или ребенок из группы риска)

Определение содержания антител к тканевой трансглутаминазе в крови (иммуноглобулина класса A (IgA))

и исследование уровня иммуноглобулина А в крови

Определение содержания антител к тканевой трансглутаминазе в крови (иммуноглобулинов класса G ( IgG))

при низком уровне иммуноглобулина А в крови

Продолжение диагностического

поиска для исключения других 

заболеваний

Диагноз

верифицирован?

Антитела повышены?

Уровень повышения антител

> 10 норм

Согласие получено?

Обсудить с родителями возможность 

постановки диагноза

без применения биопсии

< 10 норм

ЭГДС с биопсией 

ДПК и

патолого-

анатомическим

исследованием

Энтеро-

патия

в ст. Marsh 

0/1

Дополнительное обследование

для верификации диагноза

• в т.ч. на фоне нагрузки 

глютеном (по показаниям):

– контроль определения 

содержания антител к 

тканевой трансглутаминазе 

в крови (иммуноглобулина 

класса A (IgA)) 

– определение содержания 

антител к эндомизию в крови 

(иммуноглобулина класса A 

(IgA))

– ЭГДС и биопсия ДПК

с помощью эндоскопии, 

патологоанатомическое 

исследование биопсийного 

(операционного) материала 

ДПК

• Молекулярно-генетическое 

исследование (определение 

генов HLA-DQ2/DQ8)

Энтеро-

патия

в ст. Marsh 

0/1

Назначение

безглютеновой 

диеты

Потенциальная

целиакия

Пересмотр

биоптатов

(правиль-

ность

ориентации?)

Диагноз

подтвержден

Энтеро-

патия

в ст. Marsh 

2/3

Терапия основного

заболевания

Да

Да

Да

Нет

Нет

Нет

Нет

Нет

Серонегативная 

целиакия?

Направление к специалисту

(врач-гастроэнтеролог)

Антитела

к тканевой 

трансглутаминазе (+)

к эндомизию (+)

Диагноз подтвержден.

Назначение 

безглютеновой

диеты

Антитела

к тканевой 

трансглутаминазе (+)

к эндомизию (–)

Примечание. ЭГДС — эзофагогастродуоденоскопия; ДПК — двенадцатиперстная кишка.

Note. EGDS (ЭГДС) — esophagogastroduodenoscopy; D (ДПК) — duodenum.
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Алгоритм обследования пациента из группы риска по целиакии

в соответствии с критериями ESPGHAN 2020

Молекулярно-генетическое 

исследование

(определение генов HLA-DQ2/DQ8)

Имеются аллели

HLA-DQ2/DQ8? 

Уровень повышения?

Антитела

повышены?

< 3 норм

Определение содержания 

антител к эндомизию

в крови (иммуноглобулина 

класса A (IgA)) 

Антитела

к эндомизию (+)

Антитела

к эндомизию (–)

> 3 норм

См. выше Алгоритм действий врача

при подозрении на целиакию

ЭГДС и биопсия ДПК с помощью 

эндоскопии, патолого-анатомическое 

исследование

биопсийного (операционного) 

материала ДПК

Наличие целиакии 

крайне

маловероятно

Рассмотреть проведение

молекулярно-

генетического

исследования

(определение генов

HLA-DQ2/DQ8),

по результатам —

см. выше

в алгоритме 

Транзиторное 

повышение

антител к тканевой

трансглутаминазе?

Контроль антител

к тканевой

трансглютаминазе 

через 3 мес

на глютенсодержащей 

диете

Генетический риск целиакии 

отсутствует

с вероятностью 98–99%

Быстрые тесты (POC tests) (IgA-антитела к тканевой трансглутаминазе; 
иммунохроматографический анализ; набор реагентов для in vitro диагностики (ИВД))

и/или
Определение содержания антител к тканевой трансглутаминазе в крови 

(иммуноглобулина класса A (IgA)) и исследование уровня
иммуноглобулина А в крови

Определение содержания антител к тканевой трансглутаминазе в крови 
(иммуноглобулинов класса G ( IgG)) при низком уровне

иммуноглобулина А в крови

Группа риска по развитию целиакии при отсутствии симптомов

Нет Да

Да Нет

Примечание. ЭГДС — эзофагогастродуоденоскопия; ДПК — двенадцатиперстная кишка.

Note. EGDS (ЭГДС) — esophagogastroduodenoscopy; D (ДПК) — duodenum.
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Приложение 3. Дифференциальная диагностика целиакии

с другими глютензависимыми состояниями

Таблица 1. Дифференциальная диагностика целиакии и глютензависимых заболеваний (аллергия к белку пшеницы, 

чувствительность к глютену, не связанная с целиакией)

Table 1. Differential diagnosis of celiac disease and gluten-related diseases (wheat protein allergy, non-celiac gluten sensitivity)

Характеристика Целиакия
Чувствительность к глютену, не 

связанная с целиакией

Аллергия к белку пшеницы 

(IgE-опосредованная)

Заболеваемость 1% 0,6–6% 1%

Генетическая 

предрасположенность
В 95% HLA-DQ2, HLA-DQ8 В 50% HLA-DQ2, HLA-DQ8

100% атопия (пищевая 

аллергия)

Патогенез

Аутоиммунная реакция 

в ответ на поступление 

глютена

Неизвестен, возможно 

нарушение иммунного ответа, 

непереносимость углеводного 

компонента пшеницы (фруктаны, 

фруктоолигосахариды)

IgE-зависимая реакция 

на пищевые аллергены 

пшеницы

Антитела в сыворотке крови
tTG, EMA, DGP, AGA класса 

IgA
В 50% — AGA класса IgA

sIgE к пшенице, sIgE

к омега-5-глиадину 

(анафилаксия), в 25% — AGA 

класса IgG

Гистологические изменения 
Marsh 1–4 (в большей 

степени 3/4)
Marsh 0–1 Marsh 0–2

Атрофия слизистой оболочки Присутствует Отсутствует Может присутствовать

Симптомы Кишечные и внекишечные Кишечные и внекишечные Кишечные и внекишечные

Время от момента потребления 

глютена до появления симптомов
Часы-месяцы Часы-дни Минуты-часы

Соблюдение безглютеновой 

диеты
Пожизненно Неизвестно

Индивидуально.

В среднем до 6 лет, в случае 

анафилаксии — пожизненно

Примечание. tTG — антитела к трансглутаминазе; EMA — антитела к эндомизию; DGP — антитела к диамидированным пептидам; 

AGA — антиглиадиновые антитела.

Note. tTG — transglutaminase antibodies; EMA — endomysium antibodies; DGP — diamidated peptides antibodies; AGA — anti-gliadin 

antibodies.

Таблица 2. Заболевания, с которыми необходимо проводить дифференциальную диагностику целиакии на основании 

клинической симптоматики

Table 2. Diseases that should be differentiated from celiac disease based on clinical symptoms

Гастроинтестинальные симптомы Заболевания

Синдром мальабсорбции

Муковисцидоз

Синдром Швахмана – Даймонда

Недостаточность панкреатической липазы

Аутоиммунная энтеропатия

Врожденная лимфангиэктазия кишечника (синдром Вальдмана)

Абеталипопротеинемия

Недостаточность трипсин-энтерокиназы

СКР-подобные симптомы

Синдром избыточного бактериального роста

Коллагеновая спру

Воспалительные заболевания кишечника (болезнь Крона)

Лямблиоз

Энтеропатия, вызванная вирусом иммунодефицита человека

Гипогаммаглобулинемия

Кишечная лимфома

Синдром раздраженного кишечника

Ишемический энтерит

Непереносимость лактозы, фруктозы

Другие иммунодефицитные состояния

Пищевая аллергия (в том числе к белку коровьего молока)

Непереносимость соевого белка

Тропическая спру

Туберкулез тонкой кишки

Болезнь Уиппла

Синдром Золлингера – Эллисона

Состояния, сопровождающиеся дефицитом массы тела (нервная 

анорексия)
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Гастроинтестинальные симптомы Заболевания

Повышение активности сывороточных аминотрансфераз

Вирусные гепатиты (А, В, С, D, E)

Аутоиммунный гепатит

Лекарственные поражения печени

Неалкогольная жировая болезнь печени (метаболически ассо-

циированная жировая болезнь печени)

Первичные миопатии

Болезнь Крона

Нарушение функции щитовидной железы

Надпочечниковая недостаточность

Внекишечные симптомы Заболевания

Задержка роста и развития ребенка

Гипофизарный нанизм

Синдромальные формы низкорослости

Хронические заболевания почек с развитием почечной 

недостаточности

Заболевания суставов и опорно-двигательного аппарата

Ювенильный идиопатический артрит

Ревматоидный артрит

Системная красная волчанка

Туберкулез и другие инфекционные заболевания с поражением 

суставов (бруцеллез, туляремия)

Железодефицитная анемия

Анемия хронических заболеваний

Талассемия

Другие, редкие микроцитарные гипохромные анемии 

(сидеробластные, врожденные гемоглобинопатии)

Задержка полового развития 

Конституциональная форма задержки полового созревания

Хромосомные заболевания (синдромы Каллманна, Прадера – 

Вилли, Лоренса – Муна – Барде – Бидля, Рассела – Сильвера, 

Хенда – Шюллера – Крисчена)

Плохо компенсированный сахарный диабет

Заболевания щитовидной железы и других эндокринных 

органов (болезнь Иценко – Кушинга, гипертиреоз, 

пролактинома)

Недостаточность питания

Хронические декомпенсированные заболевания печени 

и почек

Повышенные физические нагрузки (занятия профессиональным 

спортом)

Таблица 3. Гистопатологические изменения при других состояниях, которые могут потребовать дифференциальной диагностики 

с целиакией

Table 3. Histopathological changes in other conditions that may require differential diagnosis with celiac disease

Состояния, при которых отмечаются нормальная 

архитектоника ворсинок + повышенный уровень МЭЛ

Состояния, при которых могут наблюдаться умеренная 

атрофия ворсинок (Marsh 3А) + повышенный уровень МЭЛ

Пищевая аллергия с сенсибилизацией к коровьему молоку, сое, 

рыбе, яйцу и т.д.

Язвенная болезнь

НР + гастродуоденит

Применение лекарственных препаратов (НПВП, ИПП)

Инфекционные заболевания (вирусы, вызывающие энтерит, 

Giardia, Cryptosporidium)

Иммунная дисрегуляция (ревматоидный артрит, тиреоидит 

Хашимото, рассеянный склероз, аутоиммунная энтеропатия)

Первичные иммунодефициты (общая вариабельная иммунная 

недостаточность)

Реакция «трансплантат против хозяина»

Воспалительные заболевания кишечника

Синдром избыточного бактериального роста

Синдром слепой кишечной петли

Микроскопический колит (лимфоцитарный, коллагенозный)

Синдром раздраженного кишечника (СРК)

Чувствительность к глютену, не связанная с целиакией

Инфекции (тропическая спру, лямблиоз, болезнь Уиппла, 

Mycobacterium avium, ВИЧ-энтеропатия)

Коллагеновая спру

Аутоиммунная энтеропатия

Общий вариабельный иммунодефицит

Реакция «трансплантат против хозяина»

ВЗК (болезнь Крона)

Лекарственные препараты (микофенолата мофетил, колхицин, 

олмесартан, лозартан)

Радиохимиотерапия

Иммуномодулирующая терапия (анти-CTLA4-антитела)

Эозинофильный гастроэнтерит

Синдром избыточного бактериального роста

Т-клеточная лимфома, ассоциированная с энтеропатией (EATL)

Белково-энергетическая недостаточность

Амилоидоз

Примечание. МЭЛ — межэпителиальные лимфоциты; НР — Helicobacter pylori; НПВП — нестероидные противовоспалительные пре-

параты; ИПП — ингибиторы протонной помпы; ВЗК — воспалительное заболевание кишечника.

Note. IELs (МЭЛ) — intraepithelial lymphocyte; НР — Helicobacter pylori; NSAID (НПВП) — non-steroidal anti-inflammatory drugs;

PPI (ИПП) — proton pump inhibitor; IBD (ВЗК) — inflammatory bowel disorder.

Таблица 2. Окончание

Table 2. Ending
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Таблица 4. Шкала диагностики целиакии

Table 4. The scale of diagnosis of celiac disease

Признаки Баллы

Симптомы

• Мальабсорбция

• Другие возможные симптомы, ассоциированные заболевания или первая степень родства

• Нет симптомов

2

1

0

Антитела

• АТ к TG2 > нормы в 10 раз или (+) EMA

• Небольшое повышение АТ к TG2 или только АТ к DPG

• Нормальный уровень всех АТ

2

1

–1

HLA

• Есть DQ2 или DQ8

• Не выполнено генетическое исследование

• Нет DQ2 и DQ8

1

0

–1

Гистология

• Marsh 3В или 3С

• Marsh 2 или 3А

• Marsh 0–1 или не сделана биопсия

2

1

0

Примечание. Диагноз целиакии устанавливают при сумме баллов 4 и более. АТ — антитела.

Note. A diagnosis of celiac disease is made when the score is 4 or more. AB (AT) — antibodies.
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Клинический случай спорадической 

мутации гена TP63 с комбинированным 

иммунодефицитом и ранее не описанной 

генетической мутацией (HG3B)

Краткие сообщения 

А.С. Алданьязов1, Л.Ю. Попова1, Е.А. Злодеева1, Г.Д. Алеманова1, А.А. Альбакасова1, 

А.М. Масагутова2, Д. Дёндёши1, А.К. Макенова1, Д.С. Объедкова1, И.Н. Никифоров1

1 Оренбургский государственный медицинский университет, Оренбург, Российская Федерация 
2 Областная детская клиническая больница, Оренбург, Российская Федерация

Обоснование. Представленный клинический случай демонстрирует редко описываемое в литературе сочетание 

спорадической мутации гена TP63 с ранее не описанной генетической мутацией HG3B, что привело к комбини-

рованному иммунодефициту с множественными врожденными пороками развития. Уникальность случая опре-

деляется нетипичной комбинацией генетических нарушений и их клинических проявлений. Описание клиниче-

ского случая. Пациент мужского пола, 5 мес, с распространенными эритематозно-сквамозными поражениями 

кожи, локализованными на волосистой части головы, лице и конечностях, с множественными врожденными 

пороками развития, включая расщелину мягкого и твердого неба, гипоспадию и аномалии почек. Выявлен ком-

бинированный иммунодефицит с дефектом Т-клеточного звена, проявляющийся рецидивирующими инфекциями. 

На основании комплексного обследования установлен диагноз комбинированного иммунодефицита с дефектом 

Т-клеточного звена, ассоцииро ванного с мутацией гена TP63 и мутацией HG3B. Проведена комплексная терапия, 

включающая заместительную терапию иммуноглобулинами, антибактериальное лечение, наложение гастросто-

мы. В результате лечения достигнута относительная стабилизация состояния пациента. Заключение. Описанный 

клинический случай расширяет представления о спектре клинических проявлений при мутациях гена TP63 

и демонстрирует необходимость дальнейшего изучения роли новых генетических мутаций в патогенезе иммуно-

дефицитных состояний. Случай подчеркивает важность мультидисциплинарного подхода к диагностике и лечению 

редких генетических заболеваний.

Ключевые слова: комбинированный иммунодефицит, мутация гена TP63, генетическая мутация HG3B, клиниче-

ский случай, множественные врожденные пороки
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ОБОСНОВАНИЕ
Мутации гена TP63 известны как причина ряда ауто-

сомно-доминантных заболеваний, включая синдромы 

ADULT (акро-дермато-ногте-слезно-зубной синдром), 

EEC (эктродактилия, эктодермальная дисплазия, рас-

щелина губы/неба), Хэй – Уэллса (анкилоблефарон – 

эктодермальная дисплазия – синдром расщелины) 

и Рэппа – Ходжкина (ангидротическая эктодермальная 

дисплазия с расщелиной губы и неба) [1, 2]. Однако 

представленный случай отличается наличием ранее 

не описанной мутации HG3B, что расширяет спектр 

генетической гетерогенности заболеваний, связанных 

с TP63. Это сочетание привело к множественным врож-

денным порокам развития, редким дерматологическим 

проявлениям и комбинированному Т-клеточному имму-

нодефициту. Данное наблюдение подчеркивает необхо-

димость мультидисциплинарного подхода к диагностике 

и лечению пациентов с атипичными клиническими про-

явлениями, а также важность генетических исследо-

ваний для ведения таких случаев [3]. Цель — описание 

клинического случая ребенка с редкой генетической 

патологией (HG3B) и атипичным течением синдромов, 

ассоциированных с мутацией TP63, для расширения зна-

ний о генетической гетерогенности подобных заболева-

ний, оптимизации диагностических алгоритмов и совер-

шенствования терапевтических стратегий.

КЛИНИЧЕСКИЙ ПРИМЕР
О пациенте

Пациент мужского пола, 5 мес, госпитализирован 

в Российскую детскую клиническую больницу ФГАОУ 

ВО РНИМУ им. Н.И. Пирогова Минздрава России (далее 

РДКБ; г. Москва) с жалобами на распространенное 

поражение кожи эритематозно-сквамозного характера, 

захватывающее волосистую часть головы, лицо и конеч-

ности, наличие множественных врожденных пороков 

развития. Отмечаются рецидивирующие инфекционные 

заболевания. Имеется задержка физического развития.

Анамнез жизни

Ребенок от пятой беременности, протекавшей на фоне 

гестационной артериальной гипертензии, гестационного 

диабета и маловодия, внутриутробная задержка роста. 

Роды оперативные, на 38-й нед гестации. Масса тела 
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Sporadic TP63 Gene Mutation with Combined 

Immunodeficiency and a Previously Unreported 

Genetic Mutation (HG3B): Case Report

Amanzhan S. Aldanyazov1, Larisa Yu. Popova1, Elena A. Zlodeeva1, Galina D. Alemanova1, Akmer A. Albakasova1, 

Alfiya M. Masagutova2, David Dyondyoshi1, Alina K. Makenova1, Darya S. Obyedkova1, Ilya N. Nikiforov1

1 Orenburg State Medical University, Orenburg, Russian Federation 
2 Oblast Children’s Clinical Hospital, Orenburg, Russian Federation

Background. The presented case report demonstrates a rarely described in the literature combination of a sporadic mutation of the 

TP63 gene with a previously unreported genetic mutation of HG3B, which led to a combined immunodeficiency with multiple congenital 

malformations. The uniqueness of the case is determined by an atypical combination of genetic disorders and their clinical manifestations. 

Case Report. A 5-month-old male patient with widespread erythematous-squamous skin lesions on the scalp, face, and extremities, as 

well as multiple congenital malformations, including cleft palate, hypospadias, and renal abnormalities. The patient was diagnosed with 

combined immunodeficiency with a T-cell defect, which manifested as recurrent infections. Based on a comprehensive examination, 

a diagnosis of combined immunodeficiency with a T-cell defect associated with a TP63 gene mutation and an HG3B mutation was 

made. A comprehensive therapy was carried out, including replacement therapy with immunoglobulins, antibacterial treatment, and the 

placement of a gastrostomy. As a result of the treatment, the patient’s condition was relatively stabilized. Conclusion. The described 

case report expands the understanding of the spectrum of clinical manifestations in TP63 gene mutations and demonstrates the need 

for further study of the role of new genetic mutations in the pathogenesis of immunodeficiency conditions. This case report highlights 

the importance of a multidisciplinary approach in the diagnosis and treatment of rare genetic diseases.

Keywords: combined immunodeficiency, TP63 gene mutation, HG3B genetic mutation, case report, multiple congenital malformations
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при рождении — 2280 г, длина — 48 см, оценка по шкале 

APGAR — 7/7 баллов. Состояние при рождении тяжелое 

за счет множественных пороков развития. Вакцинация 

BCG и против вирусного гепатита В не проведена в связи 

с медицинским отводом.

Семейный анамнез

У отца пациента диагностирована тугоухость. У брата 

пробанда — детский церебральный паралич и тугоухость.

Анамнез заболевания

С первых дней жизни находился на лечении в ОРИТН 

ГБУЗ «Оренбургский клинический перинатальный центр» 

с диагнозом: «Эпидермолитический ихтиоз (врожденная 

ихтиозиформная эритродермия). Множественные поро-

ки развития: срединная расщелина мягкого и твердого 

неба, гипоспадия полового члена, двусторонняя гидро-

нефротическая трансформация почек, двусторонняя 

пиелоэктазия, частичный лагофтальм. Анемия средней 

степени тяжести. Сердечно-сосудистые нарушения, воз-

никшие в перинатальном периоде: открытое овальное 

окно, открытый артериальный проток, асимметрия ство-

рок аортального клапана, гиперэхогенный фокус в левом 

желудочке 1,9 мм, недостаточность кровообращения 

0 ст. Группа риска по тугоухости. В анамнезе: острое 

повреждение почек новорожденного. Преходящая 

неонатальная тромбоцитопения». Кариотип — 46,XY. 

Лечение в перинатальном центре проводилось в соот-

ветствии с рекомендациями, данными в ходе телемеди-

цинской консультации с Санкт-Петербургским государ-

ственным педиатрическим медицинским университетом 

(ТМК СПбГПМУ). Была назначена полная парентераль-

ная нагрузка. На фоне терапии кожный патологический 

процесс — без динамики.

В возрасте 2 мес переведен на дальнейшее обсле-

дование и лечение в ГАУЗ «Областная детская клиниче-

ская больница» (г. Оренбург) — в отделение реанимации 

и интенсивной терапии, затем в педиатрическое. За вре-

мя нахождения в стационаре отмечались пиодермия 

век, слизисто-гнойный конъюнктивит обоих глаз, наруж-

ный отит. В гемограмме в возрасте 3 мес: лейкоциты — 

4,9 
 109/л, эритроциты — 3,76 
 1012/л, гемоглобин — 

87 г/л, гематокрит — 25,4%, тромбоциты — 377 
 109/л, 

средний объем эритроцита — 67,6 фл, среднее содер-

жание гемоглобина — 23,1 пг, средняя концентрация 

гемоглобина — 341 г/л, гранулоциты — 2,6 
 109/л, 

лимфоциты — 2,0 
 109/л.

Проведено иммунологическое обследование: лейкоци-

ты — 4,1 
 109/л, абсолютное количество лимфоцитов — 

0,533 
 109/л, субпопуляции лимфоцитов: Т-лимфоциты 

(CD3+) — 0,096 
 109/л, зрелые В-лимфоциты (CD20+) — 

0,123 
 109/л, IgA — 0,17 г/л, IgG — 2,57 г/л. Продолжена 

местная и системная антибактериальная и антимикоти-

ческая терапия, наружная и симптоматическая терапия. 

Энтеральное питание проводилось в период госпитализа-

ции через назогастральный зонд смесью на основе пол-

ностью гидролизованных молочных белков. 

В возрасте 5 мес пациент был переведен в отделе-

ние клинической иммунологии и ревматологии РДКБ 

с направляющим диагнозом: «Первичный иммунодефи-

цит неуточненный».

Физикальная диагностика

При осмотре выявлено дисгармоничное физическое 

развитие. Масса тела составляла 5 кг (перцентиль < 3%), 

длина тела — 62 см (перцентиль 10–25%). Общее состо-

яние средней степени тяжести. Кожный покров бледно-

розовой окраски. Отмечались сухость кожного покрова, 

мелкопластинчатое шелушение на ладонях и подошвах. 

Эритематозно-сквамозные высыпания определялись 

на волосистой части головы, лбу, в затылочной области 

и на ушных раковинах (рис. 1). Наблюдалась неяркая 

эритема с мокнутием и единичными эрозиями в круп-

ных складках (поперечной шейной, подмышечных, пахо-

вых, ягодичных) (рис. 2). Отмечались сухость слизистых 

оболочек губ, отделяемое желтоватого цвета из глаз. 
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У ребенка имеется дисплазия лицевого скелета: рас-

щелина мягкого и твердого неба (рис. 3), отсутствие 

носовой перегородки. Стигмы дизэмбриогенеза выявле-

ны при осмотре: бугорок справа и утолщенный завиток 

ушной раковины слева, сглаженные надбровные дуги, 

отсутствие ресниц, поперечная ладонная складка, син-

дактилия стоп, тотальная ониходистрофия (рис. 4).

При аускультации органов грудной клетки выслу-

шивались тоны сердца средней громкости, ритмич-

ные, в легких пуэрильное дыхание и проводные хрипы 

по передней поверхности. Частота сердечных сокраще-

ний (ЧСС) составила 133 уд./мин, частота дыхательных 

движений (ЧДД) — 31/мин.

При пальпации у ребенка выявлено вздутие живота, 

печень и селезенка не увеличены. Перистальтика кишеч-

ника выслушивается, активная. 

При осмотре обнаружены аномалии наружных поло-

вых органов: гипоспадия полового члена и двусторон-

няя водянка оболочек яичек (рис. 5). Мочеиспускание 

не нарушено.

Неврологической симптоматики нет.

Рис. 1. Мальчик, 5 мес. Эритематозно-сквамозные высыпания

Источник: Алданьязов А.С., 2024.

Fig. 1. Boy, 5 months old. Erythematous-squamous rash

Source: Aldanyazov A.S., 2024.

Рис. 2. Мальчик, 5 мес. Неяркая эритема с мокнутием 

и единичными эрозиями в поперечной шейной складке

Источник: Алданьязов А.С., 2024.

Fig. 2. Boy, 5 months old. Mild erythema with oozing and isolated 

erosions in the transverse neck fold

Source: Aldanyazov A.S., 2024.

Рис. 4. Мальчик, 5 мес. Синдактилия стоп, тотальная ониходистрофия

Источник: Алданьязов А.С., 2024.

Fig. 4. Boy, 5 months old. Foot syndactyly, total onychodystrophy

Source: Aldanyazov A.S., 2024.

Рис. 3. Мальчик, 5 мес. Расщелина мягкого и твердого неба

Источник: Алданьязов А.С., 2024.

Fig. 3. Boy, 5 months old. Cleft palate

Source: Aldanyazov A.S., 2024.
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Динамика и исходы

Лабораторные исследования

В гемограмме выявлены: гемоглобин — 67 г/л, лейко-

циты — 4,27 
 109/л и абс. лимфоциты — 1,27 
 109/л. 

Прямая и непрямая пробы Кумбса отрицательные.

Показатели иммунологического скрининга (марке-

ры Т- и В-клеточного лимфопоэза, определяющие уро-

вень наивных лимфоцитов) составили: TREC снижены — 

112,5 копий/мкл, KREC в норме — 4471 копий/мкл. 

По данным иммунофенотипирования лимфоцитов (РДКБ) 

выявлен дефект Т-клеточного звена за счет снижения 

субпопуляций Т-лимфоцитов CD3+, CD4+, CD8+, уровень 

В-лимфоцитов компенсаторно повышен — 50,5% (абс. 

1,1 
 109/л). По данным экспрессии HLA I, II классов 

на поверхности лейкоцитов исключен дефицит МНС 

(главный комплекс гистосовместимости) I, II типа.

При проведении микробиологических исследова-

ний в материале из кожных складок была выделена 

культура Klebsiella pneumoniae — 103 КОЕ/мл. Мик-

ро биологическое исследование материала из носо-

глотки выявило наличие Pseudomonas aeruginosa — 

104   КОЕ/мл, Klebsiella pneumoniae — 103 КОЕ/мл. 

При микробиологическом исследовании отделяе-

мого конъюнктивы и ушей выделена Pseudomonas 

aeruginosa — 104 КОЕ/мл. Выделенная микрофлора 

чувствительна к фосфомицину, меропенему, цефта-

зидиму, цефаперазону + сульбактам, амикацину, ген-

тамицину. Полученные результаты свидетельствуют 

о колонизации указанных локусов условно-патоген-

ной микрофлорой, что потребовало соответствующей 

антибактериальной терапии с учетом чувствительности 

выделенных микроорганизмов.

Вопрос о проведении дальнейшего лечения мето-

дом трансплантации гемопоэтических стволовых клеток 

отложен до получения результатов генетического иссле-

дования и коррекции соматического состояния.

Результат полного экзомного секвенирования ДНК: 

обнаруженный гетерозиготный вариант c.1661G>C 

(p.Ala554Pro) в экзоне 13 гена TP63 представляет собой 

ранее не описанную в литературе миссенс-замену, 

локализованную в высококонсервативном регионе 

(GERP++), что подчеркивает его потенциальную функ-

циональную значимость. Данный ген кодирует крити-

ческий для развития эктодермы транскрипционный 

фактор, а патогенные варианты в нем ассоциированы 

с рядом аутосомно-доминантных синдромов, включая 

ADULT, эктродактилию – эктодермальную дисплазию – 

расщелину 3-го типа, синдромы Хэй – Уэллса и Рэппа – 

Ходжкина. Отсутствие варианта в популяционных базах 

данных (gnomAD v3.1.1) и неоднозначные результаты 

анализа in silico (патогенность предсказана алгорит-

мами CADD, FATHMM, SIFT, LRT, MutationTaster, но опро-

вергнута DEOGEN2, MetaSVM, PrimateAI, PROVEAN) 

не позволяют однозначно классифицировать его кли-

ническую значимость.

Для верификации патогенности варианта мутации 

ключевым этапом является подтверждение его статуса 

de novo у пробанда при отсутствии его у биологиче-

ских родителей, что требует проведения секвенирова-

ния по Сенгеру в формате трио. Данный шаг позволит 

исключить наследование редкого полиморфизма и уточ-

нить роль выявленной замены в развитии клиническо-

го фенотипа, соответствующего спектру заболеваний, 

ассоциированных с TP63. До получения дополнительных 

данных интерпретация варианта ограниченна с уче-

том принципов классификации Американской коллегии 

медицинской генетики и геномики.

Инструментальная диагностика

При ультразвуковом исследовании (УЗИ) внутрен-

них органов выявлены двусторонняя пиелоэктазия, 

гидронефротическая трансформация почек, уретеро-

целе справа, увеличение правой доли печени, вилоч-

ковая железа не визуализируется. При проведении 

эзофагогаст родуоденоскопии диагностирована недо-

статочность кардии. При электрокардиографии — сину-

совая аритмия с ЧСС 107–127 уд./мин, нормальное 

положение ЭОС, неполная блокада правой ножки пучка 

Гиса. При УЗИ сердца — двустворчатый клапан аорты 

с недостаточ ностью 1-й степени, НК 0 ст., ФК I по Ross, 

открытое овальное окно 1–2 мм. Компьютерная томо-

графия (КТ) грудной клетки выявила признаки аспира-

ционного синдрома, КТ черепа — открытую расщелину 

верхнего неба и скафоцефалию без синостоза.

Консультации специалистов

Врач-дерматолог при осмотре диагностировал эпи-

дермолитический ихтиоз и себорейный дерматит. Назна-

чена соответствующая местная терапия с учетом харак-

тера и локализации кожных изменений.

Заключение врача-уролога: гипоспадия полового 

члена и двусторонний уретерогидронефроз. Рекомен до-

вано динамическое наблюдение с последующим реше-

нием вопроса о необходимости хирургической коррек-

ции выявленных аномалий.

Заключение врача аллерголога-иммунолога: ком-

бинированный иммунодефицит с дефектом Т-клеток. 

Определена тактика заместительной терапии с примене-

нием внутривенных иммуноглобулинов.

Заключение офтальмолога: хронический слизисто-

гнойный конъюнктивит, лагофтальм, частичный выворот 

нижних век. 

Заключение оториноларинголога: наружный отит.

В процессе диагностического поиска использо-

вались следующие методы и оборудование: анализ 

TREC/ KREC выполнялся методом количественной поли-

меразной цепной реакции в лаборатории иммунологии 

в РДКБ; иммунофенотипирование проводилось с приме-

нением метода проточной цитометрии на оборудовании 

BD Biosciences (США).

Рис. 5. Мальчик, 5 мес. Гипоспадия полового члена 

и двусторонняя водянка оболочек яичек

Источник: Алданьязов А.С., 2024.

Fig. 5. Boy, 5 months old. Hypospadias of the penis and bilateral 

dropsy of the testicular membranes

Source: Aldanyazov A.S., 2024.
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Медицинские вмешательства

В рамках проводимого лечения разработана ком-

плексная терапевтическая стратегия, включающая 

несколько направлений медикаментозной терапии 

и хирургическое вмешательство. Местное лечение кож-

ного синдрома проводилось антисептиками, эмолентами 

и противогрибковыми средствами. После стабилизации 

состояния отправлен на долечивание по месту про-

живания. По поводу инфекционного синдрома ребенок 

получал антибактериальную терапию с учетом выде-

ленной микрофлоры и определенной чувствительно-

сти. Внутривенно применялись: ампициллин + сульбак-

там в дозе 150 мг/кг/сут, сульзонцеф (цефоперазон 

40 мг/кг + сульбактам 40 мг/кг) 80 мг/кг/сут, цефтазидим 

в дозировке 40 мг/кг/сут, амикацин 10 мг/кг/сут, ванко-

мицин 40 мг/кг/сут, сульфаметоксазол + триметоприм 

24 мг / 3,84 мг в сутки двукратно. Для местного лечения 

применялись глазные капли: гентамицин по 2 капли 

в нижний конъюнктивальный мешок пораженного глаза 

каждые 4 часа, тобрамицин по 1 капле 4 раза в сутки. 

Заместительная терапия состояла из внутривенного 

введения иммуноглобулина человеческого нормального 

2,5 г в месяц. По рекомендации ТМК СПбГПМУ ребен-

ку назначена гормональная терапия преднизолоном 

(2,5 мг/сут) с постепенным снижением дозы. Для коррек-

ции анемии проводилась терапия препаратом трехва-

лентного железа 0,3 мл/сут в/м 3 раза в неделю и гемо-

трансфузия эритроцитарной массы (75 мл). 

Хирургическое лечение — наложение гастростомы, 

выполненное с использованием видеоэндоскопиче-

ских технологий, с целью профилактики аспирацион-

ного синдрома на фоне недостаточности кардии и рас-

щелины неба.

Профилактические меры заключались в назначении 

бисептола 120 мг 2 раза в сутки с целью профилактики 

пневмоцистной инфекции после выписки, применении 

смеси на основе гидролизата белков молочной сыворот-

ки со среднецепочечными триглицеридами и нуклео-

тидами. Вакцинация инактивированными препаратами 

разрешена, живые вакцины противопоказаны.

Клинический диагноз

Основной диагноз: «Комбинированный иммунодефи-

цит с дефектом Т-клеточного звена, генетически обус-

ловленный мутацией гена TP63 и ранее не описанной 

мутацией HG3B». 

Сопутствующие диагнозы: «Врожденная срединная 

расщелина неба. Уретерогидронефроз левой почки. 

Мегауретер и уретероцеле справа. Гипоплазия правой 

почки. Дилатация мочеточников с двух сторон. Микро-

кальцинаты левой почки. Гипоспадия полового члена. 

Двусторонняя водянка оболочек яичек. Врожденный 

порок сердца: двустворчатый клапан аорты с недоста-

точностью 1-й степени. НК 0. ФК I по Ross. Наружный 

отит неуточненный. Хронический слизисто-гнойный 

конъюнктивит, блефарит, лагофтальм. Частичный выво-

рот нижних век. Железодефицитная анемия тяжелой 

степени неуточненная. Себорейный дерматит».

Прогноз

Прогноз неопределенный из-за сочетания тяжелого 

иммунодефицита и множества врожденных пороков. 

Определяющими факторами являются: уровень анти-

микробного контроля и эффективность профилактиче-

ских мер; регулярная заместительная терапия имму-

ноглобулином; полноценное питание и недопущение 

прогрессирующего истощения; успешность предстоящих 

хирургических коррекций (устранение расщелины неба, 

гипоспадии); генетическая верификация статуса de novo 

для окончательного понимания природы мутации.

При благоприятной динамике возможна частичная 

компенсация иммунодефицита и коррекция врожденных 

аномалий, однако требуется длительное комплексное 

лечение с участием мультидисциплинарной команды 

врачей.

ОБСУЖДЕНИЕ
В последние годы все больше исследований ука-

зывают на то, что редкие формы комбинированного 

иммунодефицита составляют сложную группу генети-

ческих дефектов, которые включают в себя нарушения 

иммунной системы и аномалии развития эктодермаль-

ных и мезодермальных тканей [4]. В связи с обширным 

спектром клинических проявлений этих заболеваний 

необходим комплексный диагностический подход, позво-

ляющий выявлять патологические изменения на ран-

них этапах. Как показано рядом работ, неонатальный 

скрининг вносит значительный вклад в своевременную 

диагностику тяжелых иммунных расстройств [5, 6].

Ген TP63, кодирующий транскрипционный фактор 

p63, играет определяющую роль в патогенезе таких 

состояний, так как регулирует свойства стволовых 

клеток и дифференцировку эпителиальных клеток [7]. 

Структурное разделение доменов данного фактора 

и характер их взаимодействий подробно рассмотре-

ны в ряде исследований [8], тогда как связь мутаций 

TP63 с различными синдромами развития описана 

в обзорах [1].

Патогенные механизмы, обусловленные нарушения-

ми в гене TP63, были исследованы в нескольких работах 

[2, 3]. В частности, обнаруженный вариант c.1661G>C 

(p.Ala554Pro) вызывает подозрение на патогенность, 

что подтверждается результатами оценки in silico [9]. 

При этом интерпретация генетических вариантов осу-

ществляется в соответствии с современными рекомен-

дациями [10]. Разнообразие функциональных эффектов 

нарушений p63 отражено в экспериментальных дан-

ных [11] и обзорных статьях [12].

Изменения экспрессии p63 могут существенно 

отражаться на архитектуре тимуса, что демонстриру-

ется в исследованиях, посвященных формированию 

Т-лимфоцитов [13, 14]. Тонкие механизмы транскрипци-

онной и эпигенетической регуляции тимических клеток 

подробно рассмотрены в отдельной работе [15]. Наряду 

с этим мультидисциплинарный подход к диагностике 

и лечению, базирующийся на комплексном анализе кли-

нических и молекулярных данных, обсуждается в более 

поздних публикациях [16]. 

Добавим, что уровень экспрессии p63 оказывает 

влияние не только на нормальные ткани, но и на пато-

логические процессы [15], а его особая роль в развитии 

тимуса отдельно выделена в других исследованиях [17].

С точки зрения структурных особенностей нарушен-

ная функция p63 часто связана с изменением сво-

рачивания и возможной агрегацией белка, что про-

демонстрировано в ряде работ [18, 19]. Расширенный 

неонатальный скрининг, охватывающий наследственные 

формы иммунодефицита, в том числе синдромальные, 

дает возможность выявлять эти патологии на докли-

нической стадии [20, 21]. Современные инструменты 

компьютерного моделирования [22] и визуализации 

молекулярных взаимодействий [23] позволяют глубже 

понять структуру мутированного p63 и оценить его функ-

циональные последствия.
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Таким образом, вариант c.1661G>C (p.Ala554Pro) 

в гене TP63 представляет собой клинически значимую 

мутацию, влияющую как на эктодермальное разви-

тие, так и на функции иммунной системы. Нарушение 

транскрипционной активности p63 приводит к дефек-

там кожного покрова и аномалиям тимуса, лежа-

щим в основе комбинированного иммунодефицита. 

Сочетание генетических, иммунологических и струк-

турно-биоинформатических методов позволяет точнее 

определить степень патогенности данного варианта 

и выбрать оптимальную стратегию ведения, включая 

интенсивную иммунотерапию или ранние хирургиче-

ские вмешательства (например, трансплантацию тиму-

са), что способствует улучшению прогноза и качества 

жизни пациентов.

Данный клинический случай иллюстрирует важность 

внедрения высокопроизводительных геномных техноло-

гий в практику диагностики редких синдромов комбини-

рованных иммунодефицитов [3].

Подходы, основанные на применении малых интер-

ферирующих РНК или регуляции сигнальных путей 

Wnt/Shh, становятся перспективными [9]. При этом ран-

ний скрининг иммунологических и дерматологических 

осложнений остается ключевым фактором улучшения 

прогноза [2, 10].

ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Описание данного клинического случая подчеркива-

ет важность ранней диагностики и мультидисциплинар-

ного подхода в лечении редких генетических синдромов. 

Выявленная мутация в гене TP63 требует дальнейшего 

изучения для подтверждения патогенности и разработ-

ки персонализированных терапевтических стратегий. 

Успехи в лечении пациента демонстрируют эффектив-

ность комплексного подхода, однако выявленные недо-

статки указывают на необходимость улучшения диагно-

стических и терапевтических алгоритмов.
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FDA одобрило новый препарат
для профилактики мигрени у детей

Вакцинацию от менингококковой инфекции 
могут включить в национальный календарь 
профилактических прививок

Закупка лекарств от редких болезней регионами

Управление по санитарному надзору за качеством 

пищевых продуктов и медикаментов США (FDA) одо-

брило инъекционный препарат Ajovy (фреманезумаб) 

для профилактического лечения мигрени у взрослых 

и эпизодической мигрени у детей и подростков в возрас-

те от 6 до 17 лет весом 45 кг и более. 

Ajovy относится к классу ингибиторов CGRP — препа-

ратов, блокирующих кальцитонин-ген-связанный пептид, 

который играет ключевую роль в патогенезе мигрени. 

Препарат выпускается в форме однократной инъекции 

225 мг/1,5 мл в предварительно заполненном автоинъек-

торе или в предварительно заполненном шприце. Он может 

вводиться как медицинским работником, так и пациентом 

Депутаты Госдумы планируют до конца 2026 г. разра-

ботать поправки для включения вакцинации против 

менингококковой инфекции в национальный календарь 

профилактических прививок (НКПП). Об этом заявил 

член думского комитета по охране здоровья Александр 

Румянцев («Единая Россия») на совещании по теме вак-

цинопрофилактики менингококковой инфекции. 

Он отметил, что Всемирная организация здравоохра-

нения (ВОЗ) рекомендует включить в НКПП пять новых 

вакцин, среди которых приоритетной является именно 

менингококковая. «Мы хотели бы в течение этого года 

привести соответствующие законодательные инициати-

вы в действие, для того чтобы мы приняли соответству-

ющее решение, о котором и правительство заявляло», — 

подчеркнул Румянцев. 

Вакцину против менингококковой инфекции, разра-

ботанную учеными Санкт-Петербургского научно-исследо-

Президент России Владимир Путин подписал закон, 

который предусматривает резервный механизм 

финансирования терапии орфанных (редких) заболева-

ний. Правительство сможет выделять межбюджетные 

трансферты российским регионам, которые не справ-

ляются самостоятельно с финансированием лечения 

таких заболеваний. Соответствующий документ опубли-

кован в базе нижней палаты парламента. Закон вступит 

в силу с 1 января 2026 г.

Изменения внесли в Федеральный закон «Об 

основах охраны здоровья граждан в Российской 

Федерации». Проект поправок Минздрав предста-

вил в 2024 г.

Как пояснил позднее замглавы Минздрава Сергей 

Глаголев, при реализации механизма планируется учи-

тывать бюджетную обеспеченность региона, обстоятель-

ства, которые привели «к такому бюджетному развитию», 

включая изменение цен и количество пациентов. Кроме 

или лицом, осуществляющим уход, в домашних условиях. 

Начальная доза для старта лечения не требуется.

Наиболее распространенные побочные эффекты 

включают боль и покраснение в месте инъекции. Согласно 

данным FDA, к серьезным нежелательным реакциям отно-

сятся зуд, кожная сыпь и повышенная чувствительность 

к препарату, однако общий профиль безопасности соот-

ветствует данным исследований у взрослых пациентов.

Источник: https://chemrar.ru/fda-odobrilo-

rasshirennye-pokazaniya-k-primeneniyu-ajovy-

fremanezumab-vfrm-pervogo-profilakticheskogo-

anti-cgrp-preparata-dlya-lecheniya-epizodicheskoj-

migreni-u-detej/ 

вательского института вакцин и сывороток Федерального 

медико-биологического агентства (ФМБА), планируют 

начать применять в России в 2027 г. Сейчас препарат 

находится на этапе клинических исследований, документы 

на регистрацию вакцины планируют подать к концу 2025 г.

В апреле глава ФМБА Вероника Скворцова заяви-

ла, что вакцина для профилактики менингококковой 

инфекции находится в фазе I клинических исследований. 

Препарат имеет уникальный состав, включающий серо-

типы A, C, Y, W, а также рекомбинантный компонент B, 

который вызывает тяжелый сепсис в 30% случаев зара-

жения и является самым распространенным в России.

Источник: https://gxpnews.net/2025/07/v-fmba-

soobshhili-kogda-v-rossii-poyavitsya-novaya-vakczina-

ot-meningokokka/https://gxpnews.net/2025/07/

vakczinacziyu-ot-meningokokkovoj-infekczii-predlozhili-

vklyuchit-v-naczkalendar/

того, будут оцениваться усилия регионов «по намерению 

добросовестно исполнить данные полномочия».

Минздрав разработал проект поправок в федераль-

ный закон после постановления Конституционного суда 

от 26 сентября 2024 г. Наивысшая инстанция обяза-

ла законодателей разработать резервный механизм 

для более оперативного предоставления препаратов 

больным редкими заболеваниями, если региональным 

властям не хватает бюджетных средств на их закупку. 

Средняя годовая стоимость терапии для одного паци-

ента с орфанным заболеванием составляет 2,76 млн 

рублей, а общая реализация законопроекта может дости-

гать 6,5 млрд рублей. Эти средства будут предусмотрены 

в федеральном бюджете Минфина Российской Федерации 

и планироваться в рамках подготовки проекта федераль-

ного бюджета на соответствующий календарный год.

Источник: https://gxpnews.net/2025/07/regionam-

pomogut-s-zakupkoj-lekarstv-ot-redkih-boleznej-2/

Н
О

В
О

С
Т

И
 П

Е
Д

И
А

Т
Р

И
Ч

Е
С

К
О

Й
 Ф

А
Р

М
А

К
О

Л
О

Г
И

И
N

E
W

S
 O

F
 P

E
D

IA
T

T
R

IC
 P

H
A

R
M

A
C

O
L

O
G

Y

FLAT PF 4-2025 COLOR_PDF_A.indd   530 01.10.2025   14:58:53




