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АКТУАЛЬНОСТЬ

Среди многих актуальных медицинских проблем осо-
бого внимания заслуживает проблема инвалидности с 
детства. Согласно современным представлениям, инва-
лидность расценивается как состояние ограниченной 
жизнедеятельности или же существование с ограничен-
ными жизненными функциями. 

В Российской Федерации общее расчетное число 
детей-инвалидов в возрасте до 16 лет составляет 
800 000 - 1 млн. Ведущее место в структуре заболева-
ний, приводящих к инвалидности, занимают психи-
ческие расстройства, болезни нервной системы и 
органов чувств (слепота и глухота). Из них 56,2 % 
носят врожденный или наследственный характер. До 
70 % причин детской инвалидности связаны с перина-
тальной патологией. Детская инвалидность является 
основой для формирования инвалидизирующей патоло-
гии у взрослых [1,2,4,8]. 

Медико-социальная значимость проблемы врож-
денных пороков развития, как одной из причин детской 
инвалидности,  очевидна. Это обусловлено тем, что 
ежегодно в мире рождается от 10 до 20 млн. детей с 
врожденными аномалиями. В Российской Федерации в 
2003 г. родились 1 млн. 483 тыс. детей, из них 43 тыс. 
(2,9 %) - с пороками развития [6,7]. При этом, чем ниже 
смертность от асфиксии, родовой травмы и инфекций, 

тем выше удельный вес врожденных пороков развития 
[2,9]. 

Согласно данным Научного центра акушерства, 
гинекологии и перинатологии РАМН, динамичное 
снижение показателей перинатальной смертности 
(1984-1999) сопровождалось неуклонным ростом 
числа врожденных пороков развития, несовместимых 
с жизнью. Причем пороки головного мозга достигали 
45,8 %  [9]. По данным ВОЗ, 20 % детской заболевае-
мости и инвалидности, а также 15-20 % детской смерт-
ности вызваны пороками развития. Считается, что 10 % 
из них обусловлены действием вредных факторов окру-
жающей среды, 10 % - хромосомными изменениями, 
а остальные 80 % носят смешанный характер. Общая 
частота морфологических пороков развития у детей до 
первого года жизни составляет около 30 на 1000 насе-
ления, а удельный вес множественных пороков среди 
морфологических аномалий достигает 20 %. Более того, 
в последние годы частота врожденных пороков в попу-
ляции увеличивается [9]. 

Учитывая вышеизложенные данные,  представля-
ет интерес вклад врожденных пороков развития (ВПР) 
головного мозга в структуру заболеваемости и инвалид-
ности детей в Витебской области.

Целью данного исследования явилось изучение 
катамнеза детей с врожденными пороками развития 
головного мозга.

КАТАМНЕЗ ДЕТЕЙ С ВРОЖДЕННЫМИ ПОРОКАМИ 
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Реферат
В статье приведены результаты катамнестического наблюдения за 50 детьми с врожденными пороками разви-
тия (ВПР) головного мозга, проходивших лечение в неврологическом отделении Витебской детской област-
ной клинической больницы в 2009-2011 годах. Все пациенты прошли комплексное клинико-лабораторное и 
инструментальное обследование.
Нами было выявлено, что из 50 обследованных детей с ВПР головного мозга сегодня 47 являются инвалида-
ми, 3 находятся на учете у невролога с различными неврологическими нарушениями: задержка психомотор-
ного развития, косоглазие, нистагм, миопия и другие. 
Таким образом, выход на инвалидность детей с ВПР головного мозга остается высоким и составляет, со-
гласно нашим данным, 94%.
Определено, что КТ и МРТ являются наиболее информативными методами диагностики ВПР головного 
мозга, так как позволяют выявить гипоплазию отдельных структур или мозга в целом, диагностировать 
классические врожденные синдромы и их варианты. 
Представленные в статье данные диктуют необходимость создания государственной программы, ориенти-
рованной на пренатальную диагностику, прерывание беременности при грубых, несовместимых с жизнью 
аномалиях плода и экстренную хирургическую помощь новорожденным. 
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МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

На первом этапе проведено комплексное клинико-
лабораторное обследование 50 новорожденных с врож-
денными пороками развития (ВПР) головного мозга, 
находившихся на  лечении в неврологическом отделе-
нии  Витебской детской областной клинической боль-
ницы (ВДОКБ) в 2009-2011 годах. 

На каждого ребенка составлялась индивидуальная 
карта по следующей схеме:

1 блок сведений: данные о медико-социальном 
статусе матери и семьи ребенка.

Этот блок имел несколько разделов, отражавших 
состояние здоровья матери, влияние факторов внешней 
среды в анте- и интранатальном периодах, социальное 
окружение в раннем онтогенезе:

А.	 Социальный статус (возраст, образование, 
профессия и связанные с ней профессиональные вред-
ности, семейное положение, жилищно-бытовые и мате-
риальные условия).

Б.	 Соматический статус (сведения о хронических 
соматических заболеваниях до беременности и острых 
- во время беременности, о приеме лекарственных 
средств, вредных привычках).

В.	 Гинекологический анамнез (сведения об 
острых и хронических гинекологичских заболеваниях 
воспалительного и невоспалительного характера до и 
во время беременности).

Г.	 Акушерский анамнез (сведения о предыдущих 
беременностях, течение данной беременности: срок 
постановки на учет в женской консультации и регуляр-
ность наблюдения, наличие и сроки угроз выкидыша, 
гестозов, результаты исследований, проводимых во вре-
мя беременности, основные сведения о течении родов: 
длительность, применение акушерских пособий, родо-
стимуляции; состояние в послеродовом периоде).

Д.	 Наследственность (сведения о наследственной 
патологии среди ближайших родственников: врож-
денные пороки развития, умственная отсталость, пси-
хоневрологические и соматические наследственные 
заболевания).

2 блок сведений: ранний анамнез ребенка.
Данные позволяли оценить течение периода ново-

рожденности детей с ВПР головного мозга.
Этот блок также состоял из нескольких разделов:

А.	 Основные антропометрические данные ребен-
ка при рождении.

Б.	 Оценка по шкале Апгар, основные неврологи-
ческие синдромы, эффективность лечения, сопутствую-
щая соматическая патология.

3 блок сведений: течение восстановительного 
периода первого года жизни:

А.	 Данные динамического наблюдения за невро-
логическим и соматическим статусом ребенка.

Б.	 Данные инструментальных методов исследова-
ний на протяжении этого периода.

В.	 Виды используемых реабилитационных меро-
приятий и их эффективность.

Комплекс использованных лабораторно-инстру-
ментальных методов, наряду с анамнестическими дан-
ными и общеклиническими исследованиями позволял 
диагностировать и верифицировать морфофункцио-
нальный характер поражений головного мозга, а также 
проводить дифференциальную диагностику с другими 
заболеваниями ЦНС и опорно - двигательного аппарата 
(таблица 1).                                                 

На 2 этапе (в 2012-2013 г.г.)  изучен катамнез  обсле-
дованных детей на основании  анализа амбулаторных 
карт ф.112 / у, консультаций невролога,  лабораторных 
и инструментальных методов исследований.

Статистический анализ результатов исследования 
был произведен и использованием аналитического 
пакета Statistica 6.0.

РЕЗУЛЬТАТЫ И ИХ ОБСУЖДЕНИЕ

Факторы риска (ФР), влияющие на нейроонтогенез и 
нервно-психическое развитие (НПР), принято разде-
лять на анте-, интра- и постнатальные. Сравнительный 
анализ антенатальных ФР доношенных и недоношен-
ных детей с ВПР головного мозга показал, что матери 
недоношенных детей относились к более старшей воз-
растной группе (средний возраст 26,9±0,8 лет). В груп-
пе матерей доношенных детей средний возраст соста-
вил (24,5±1,5 лет). Отягощенный гинекологический 
анамнез чаще выявлялся у матерей, родивших прежде-
временно (у 85,6 %), по сравнению с матерями доно-
шенных детей (у 60,4 %) (р<0,01). Уровень здоровья ма-
терей недоношенных детей был значительно ниже по 
сравнению с матерями доношенных. Среди женщин, 

Г.К. Баркун, Л.Н. Журавлева, Н.Н. Жигур, В.Н. Славенко, Ж.А. Киселева, А.Ю. Гордеева, О.В. Матющенко



75Охрана материнства и детства (2013) №1 (21)

родивших преждевременно, не имели патологии 23,9 %, 
а в группе родивших в срок - 32,4 % (р<0,01). 

Особенностью женщин, родивших преждевремен-
но, по сравнению с матерями доношенных детей, была 
очень высокая (р<0,01) отягощенность инфекциями 
урогенитальной сферы - 48,8 % и 10,2 %, соответствен-
но. 

Во время беременности у матерей недоношен-
ных детей чаще (по сравнению с группой доношен-
ных) встречались такие осложнения, как угрожающий 
выкидыш, кровотечения в первой и во второй полови-
нах, а во время родов - длительный безводный период, 
кесарево сечение.

Таким образом, представленные данные доказы-
вают, что антенатальные ФР, влияющие на здоровье 
матери, течение беременности и развитие плода, встре-
чались чаще у женщин, родивших недоношенных 
детей.

Об уровне адаптационного потенциала при рожде-
нии косвенно свидетельствовало существование у детей 
потребности в получении реанимационной помощи, 
объем которой зависел от оценки по шкале Апгар.

По мере увеличения степени незрелости увеличи-
валось число детей, родившихся в тяжелом состоянии. 
Так, среди новорожденных с гестационным возрастом 
(ГВ) менее 32 недель 65,7 % родились в тяжелом состо-
янии (менее 4 баллов по шкале Апгар), а среди детей с 
ГВ 32-35 недель – 4,5 % (р<0,01). 

О степени дезадаптационных нарушений свидетель-
ствовали частота встречаемости каждого из четырех 
основных групп синдромов в адаптационном периоде 
(симптомокомплекса, характерного для перинатально-
го поражения головного мозга (ППГМ), желтушного 
синдрома, синдрома дыхательных расстройств (СДР) и 
их сочетаемость между собой (таблица 2).

Симптомокомплекс ППГМ занимал лидирующее 
положение по сравнению с другими синдромами среди 
детей разной степени зрелости (от 81,5 % у доношен-
ных до 100 % у недоношенных детей).

Для недоношенных детей были характерны более 
высокая частота встречаемости желтушного синдрома, 

СДР и инфекционного токсикоза.  Желтушный синдром, 
как проявление незрелости глюкоронилтрансферазной 
функции печени, встречался практически у всех не-
доношенных и более половины  доношенных детей. 
Причиной СДР у недоношенных явились первичные 
ателектазы легких, с исходом в пневмонию, у доношен-
ных – внутриутробная пневмония.  Синдром инфекци-
онного токсикоза наблюдался у 51,4 % недоношенных 
детей и 26,4 % доношенных. Он проявлялся клиникой 
менингоэнцефалита, коньюнктивита, инфекцией моче-
выводящих путей, изменением цвета кожных покровов 
(сероватый оттенок), нарушением микроциркуляции 
(мраморность кожи), снижением мышечного тонуса. 
Оценка тяжести синдрома инфекционного токсикоза у 
недоношенных детей была затруднительна вследствие 
его сходства с проявлениями незрелости. Степень слож-
ности диагностики повышалась с уменьшением геста-
ционного возраста недоношенных.

Наибольший интерес представляли синдромы 
ППГМ (таблица 3.)      

 Клинические проявления ППГМ у недоношенных 
детей имели свои особенности. Признаки гипокси-
ческого поражения головного мозга наслаивались на 
проявления незрелости нервной системы (умеренное 
снижение двигательной активности, мышечная гипото-
ния и гипорефлексия, мелкий и непостоянный тремор 
конечностей и подбородка, легкий атетоз, непостоян-
ное косоглазие, горизонтальный нистагм), что вызыва-
ло трудности в их дифференцировке. По сравнению 
с доношенными детьми у недоношенных в клини-
ке ППГМ превалировал синдром общего угнетения 
(85,4%). У 1/3 детей наблюдалось сочетание синдро-
мов, или один синдром сменялся другим. 

Приведенные выше данные показывают, что на 
основании только клинических данных невозможно 
провести дифференциальную диагностику не только 
между формами ППГМ у детей с ВПР головного мозга, 
но и составить правильное представление о ведущем 
механизме дезадаптивных расстройств в периоде 
новорожденности, поскольку комбинации сомати-
ческих и неврологических нарушений часто имеют 



76

индивидуальные особенности.
При динамическом наблюдении в течение первого 

года жизни в неврологическом статусе детей исследуе-
мой группы доминировали синдромы поражения ЦНС 
(таблица 4.)

Полученные результаты согласуются с данными 
литературы [5,11], согласно которым, при направле-
нии детей на консультацию в медико-генетический 
центр г. Москвы, основные причины грубых психо-
неврологических расстройств у них распределялись 
следующим образом: детский церебральный паралич, 
гипертензионно-гидроцефальный синдром, задерж-
ка психомоторного развития, эписиндром. В процес-
се обследования стало очевидным, что в основу этих 
диагнозов лечащие детей врачи положили доминиру-
ющий в клинической картине симптом, который как 
бы превалировал над другими. В качестве аргумен-
тов, подтверждающих диагноз, служили традиционно 
данные акушерского анамнеза (течение беременности 
и родов, недоношенность), особенности неонатального 
периода (масса тела, асфиксия, оценка по шкале Апгар, 
интенсивная терапия и др.) и характер постнаталь-
ных нарушений (двигательные расстройства, умствен-
ная недостаточность, судороги и др.). При проведении 
МРТ установлено, что в основе недифференцирован-
ной патологии ЦНС у детей лежали грубые морфо-
логические нарушения мозговых структур головного 
мозга. Они были связаны с врожденным недоразвитием 
или же аномальным развитием мозга в сочетании с его 
гипоксическими повреждениями [5,10,11].

Таким образом, ведущее значение в диагностике ВПР 
головного мозга имеют инструментальные методы иссле-
дований, из которых скрининговым является нейросоно-

графия. Благодаря применению данного метода выявле-
ны или заподозрены следующие ВПР головного мозга у 
детей исследуемой группы (таблица 5).

У 1/3 детей отмечается сочетание представлен-
ных структурных изменений головного мозга, а также 
врожденный горизонтальный нистагм, гипоплазия 
дисков зрительного  нерва.

Данные нейросонографии у 80 % детей подтвержде-
ны КТ и МРТ. 

Клинический пример: ребенок Р. поступил в невро-
логическое отделение ВДОКБ с жалобами на слабость 
в левых конечностях, задержку речевого развития. 
Ребенок от  II беременности на фоне угрозы преры-
вания в ранние сроки, во II половине – ФПН, ХГП, 
извлечен путем операции кесарево сечение без асфик-
сии, масса тела при рождении 3370, длина 52 см. На  
грудном вскармливании 1 неделю. Переведен  на 11 
сутки в педиатрическое отделение для недоношенных 
ВДОКБ.

Неврологический статус: Глазные щели d=s, зрачки 
d=s, язык по средней линии. Мышечный гипертонус 
в левых конечностях. При ходьбе тянет левую ногу. 
СПР: D<S, рефлекс Бабинского (+) слева. Речь - слого-
вые слова. Окружность головы 44 см. ЧМН: зрачки d=s, 
реакция на свет сохранена. Мышечный тонус повышен. 
СПР: D<S, живые. Менингеальных знаков нет. Тугопод-
вижность в левом голеностопном суставе. На основании 
результатов обследования в педиатрическом отделении 
для недоношенных, оценки неврологического статуса, 
лабораторных методов и РКТ головного мозга выстав-
лен диагноз: ВПР головного мозга: шизэнцефалия. 
Ликворная киста правого полушария. Левосторонний 
гемипарез. Эпилептический синдром в стадии медика-
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ментозной ремиссии. Задержка речевого развития.
Получает лечение: Мексибел 1,0 в/м, Фенибут – 0,06 

х 3 раза в день, Депакин 1,5 мл х 2 раза в день. Находит-
ся на «Д» учете у невролога. При УЗИ головного мозга 
выявлена киста правого полушария головного мозга. 
Диагноз шизэнцефалии уточнен при проведении РКТ 
головного мозга.

Имеющиеся в распоряжении невролога данные 
(анамнез, неврологический статус ребенка, нейросо-
нография) не позволяют, согласно данным литературы 
[3,9,10],   выйти за рамки констатации факта умствен-
ной отсталости, судорог, внутричерепной гипертен-
зии. Можно ли поставить, например, прижизненный 
диагноз такой врожденной аномалии, как Киари I, II, 
III без соответствующей диагностической техноло-
гии? Нет. Для такой диагностики необходимо получить 
точные сведения о расположении мозжечка, его червя 
и миндалин по отношению к большому затылочному 
отверстию. Наиболее легкий вариант этой патологии 
- аномалия Киари I, когда речь идет об относительно 
небольшом выпячивании (около 12 мм), обычно сопро-
вождающемся цервико-медуллярными и краниовер-
тебральными аномалиями, сдавлениями ромбовидно-
го мозга, что клинически проявляется спастичностью 
или слабостью мышц, параличами черепно-мозговых 
нервов и гидромиелией. Изменение структур мозга при 
аномалии Киари II более значительно и характеризу-
ется комплексом деформаций - удлиненной формой 
миндалин мозжечка, которые вместе со стволом мозга 
могут дистопироваться в большое затылочное отвер-
стие. При этом обнаруживаются также неправильное 
развитие телэнцефалона, диэнцефалона, мезэнцефало-
на, верхнего шейного позвоночного канала и агенезия 
мозолистого тела. Все это может проявиться повыше-
нием внутричерепного давления и, естественно, может 
быть использовано лечащим врачом как аргумент в 
пользу диагноза гидроцефалии. И, наконец, наиболее 
известная форма дистрофических расстройств - анома-
лия Арнольда-Киари (или аномалия Киари III) проявля-
ется в виде энцефалоцеле, затрагивающего мозжечок, и 
изменениями, свойственными аномалии Киари II. При 
этом продолговатый мозг и мозжечок втягиваются через 
большое затылочное отверстие в позвоночный канал, а 
нижняя часть продолговатого мозга обнаруживается на 
уровне III - IV шейных позвонков. В результате наруше-
ния циркуляции ликвора развивается гидроцефалия. 

Выход на инвалидность детей с ВПР головного мозга 
остается на сегодняшний день чрезвычайно высоким. 
Из 50 обследованных детей - 47 являются инвалида-
ми, 3 находятся на учете у невролога с различными 
неврологическими нарушениями: задержка психомо-
торного развития, сходящееся и расходящееся косогла-
зие, нистагм, миопия, эписиндром, задержка речевого 
развития.

Таким образом, в неврологическом статусе у 
детей с врожденными пороками головного мозга 
превалируют синдромы угнетения, гипертензионно-
гидроцефальный, повышенной нервно-рефлекторной 
возбудимости, судорожный, на первом году жизни 
– синдромы задержки психомоторного и речевого 

развития, двигательных нарушений, гидроцефальный и 
судорожный. 

Нейросонография является скрининговым методом 
диагностики ВПР головного мозга,  РКТ и МРТ – 
наиболее информативными, так как позволяют выявить  
гипоплазию отдельных структур или мозга в целом, 
диагностировать классические врожденные синдро-
мы (Арнольда-Киари) и их варианты. Клинически эти 
врожденные мозговые дефекты проявляются наличием 
таких симптомов, как задержка психомоторного разви-
тия, умственная отсталость, внутричерепная гипертен-
зия, судороги. 

Выход на инвалидность детей с ВПР головного 
мозга остается высоким и составляет, согласно нашим 
данным, 94%.

Представленные данные диктуют необходимость    
создания государственной  программы, ориентиро-
ванной на пренатальную диагностику, прерывание 
беременности при грубых, несовместимых с жизнью 
аномалиях плода и экстренную хирургическую помощь 
новорожденным. 
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CATAMNESIS OF CHILDREN WITH CONGENITAL MALFORMATIONS OF BRAIN 
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Abstract
This article indicates catamnesis of 50 children with congenital malformations (CM) of the brain, who were treated at the neu-
rological department of Vitebsk Regional Children’s Clinical Hospital in 2009-2011. All patients underwent complete clinical, 
laboratory and instrumental examination. We’ve found that today 47 patients out of 50 children tested with CM of the brain are 
disabled, and the rest 3 have various neurological disorders: psychomotor retardation, strabismus, nystagmus, myopia and others. 
Thus, the output of disability of children with CM of the brain remains to be high, according to our data it’s about 94 %. 
We have determined that CT scan and MRI are the most informative diagnostic methods for the detection of CM of the brain, 
that allow to identify hypoplasia of individual brain structures or the brain itself, to diagnose classical congenital syndromes and 
their variants. The data presented in this article dictates the need in creation of the national program focused on prenatal diagno-
sis, termination of pregnancy in case of rough, incompatible with life abnormalities and emergency surgical care for newborns. 

Key words: newborns, congenital malformations of brain, disability.
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