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Валерий ЗЫКОВ: 
«Отсутствие доказательной базы 
лечения является ведущей 
проблемой детской неврологии»

По статистике, порядка 50% случаев детской инвалидности связаны с заболеваниями нервной системы, 
большинство из которых могут проявляться уже в грудном возрасте. Бесспорно, использование 
своевременных терапевтических подходов способствует положительному исходу ряда заболеваний или их 
стойкой ремиссии. О том, насколько принципы доказательной медицины помогают поставить грамотный 
дифференцированный диагноз, назначить адекватную терапию и оценить эффективность оказанной 
помощи маленьким пациентам, – в беседе нашего корреспондента с заведующим кафедрой неврологии 
детского возраста РМАПО, доктором медицинских наук, профессором Валерием Петровичем ЗЫКОВЫМ. 
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Актуальное интервью

– Каковы особенности развития 
детской неврологии на совре-
менном этапе?
– Детская неврология, как любая 
наука, развивается на основе 
фундаментальных медицинских 
исследований. Сегодня детская 
неврология тесно связана с та-
кими направлениями, как общая 
неврология, генетика, неонатоло-
гия, педиатрия, взаимодействуя 
по определенным проблемам с 
психиатрией. Если же говорить 
об особенностях ее современного 
развития, то здесь актуален во-
прос внедрения принципов до-
казательной медицины, которые 
включают в себя не только диа-
гностическую, но и терапевти-
ческую доказательность, то есть 
оценку состояния пациента до и 
после лечения. Это можно сде-
лать с помощью системы шкал, 
разработанных для разных за-
болеваний, в которых каждому 
симптому соответствует опре-
деленный балл. Отсутствие до-
казательной базы проводимого 
лечения сейчас является одной 
из ведущих проблем детской не-
врологии. Необходимо внедрять 
единые шкалы в практическое 
здравоохранение.

– В чем заключается их значи-
мость? 
– Возьмем, к примеру, такое 
хроническое заболевание, как 
детский церебральный пара-
лич (ДЦП). Проблема детского 
церебрального паралича много-
гранна, причинами могут высту-
пать внутриутробная инфекция, 
гипоксическо-ишемическая эн-
цефалопатия, перинатальные ин-
сульты, аномалии развития мозга – 
недоразвитие лобных, теменных 
долей. Например, есть формы 
ДЦП, когда все конечности по-
ражены (парез, тетрапарез, те-
траплегия), а есть такие, когда 
отмечается только повышенный 
тонус в ногах (спастическая ди-
плегия, или болезнь Литтла). 
Ортопедия, массаж, использо-
вание ботулотоксина помогают 
нормализовать тонус, вернуть 

пациента к нормальной жизне-
деятельности. Объемы оказания 
восстановительных мероприятий 
зависят от тяжести заболевания 
и реабилитационного потенциа-
ла. С помощью шкал можно более 
точно выявить группы пациен-
тов с высоким, средним и низким 
потенциалом. А это, в свою оче-
редь, позволит направить усилия 
врачей лечебной гимнастики, 
кинезотерапевтов, логопедов, да 
и современные технологии туда, 
где можно добиться высоких ре-
зультатов. Это уже и экономиче-
ски оправданная эффективность 
распределения потоков больных 
для нейрореабилитации. Но для 
этого врачу на приеме нужно 
затратить больше времени на 
осмотр больного, чтобы сделать 
по шкалам входной диагноз, – 
не 15–20 минут, как определено 
сейчас, а 30–40 минут. Следую-
щим этапом будет лечение, назна-
ченное в зависимости от степени 
тяжести болезни, с обязательной 
последующей оценкой восстано-
вительного процесса – по каким 
параметрам произошло улуч-
шение, на какой уровень вышел 
ребенок после проведенной те-
рапии и т.д. Вопрос внедрения 
метода шкал и временных затрат, 
безусловно, лежит в ведении ор-
ганизаторов здравоохранения.

– Ваша кафедра в своей научно-
исследовательской деятельности 
апробировала данный метод?
– Да, мы работаем с ним. Напри-
мер, применяем шкалы для оцен-
ки тиков. Кстати, наша кафедра – 
единственная в России, которая 
стала заниматься такими направ-
лениями, как детские инсульты, 
тики и синдром Туретта. Тики 
являются актуальной проблемой, 
их распространенность у детей в 
РФ составляет 6%. Заболеванию 
сопутствуют когнитивные на-
рушения, двигательные стерео-
типии, тревожные и обессивные 
расстройства. Причины генети-
ческие, тип наследования доми-
нантный или полудоминантный, 
выделены гены, которые связаны 

с дофаминовыми рецепторами 
D2, D4. Если родители страдают 
тиками, то заболевание часто пе-
редается детям. Мы детализиро-
вали классификацию тиков, сопо-
ставив ее с классификацией ВОЗ, 
что позволяет унифицировать 
их диагностику в практическом 
здравоохранении. Мы выделили 
инфантильную форму синдрома 
Туретта. У трети больных син-
дромом Туретта без обессивно-
компульсивных расстройств в ре-
зидуальной стадии наблюдается 
доброкачественное течение, что 
можно рассматривать как воз-
растзависимую инфантильную 
форму заболевания. Мы можем 
ощутимо помочь в тех случаях, 
когда тики не переходят в гене-
рализованные формы гиперкине-
зов с обессиями и компульсиями. 
Для локальных тиков прогноз в 
90% случаев благоприятный. Мы 
также исследуем новые подходы к 
лечению тиков, новые лекарствен-
ные средства. Совсем недавно за-
кончили исследование примене-
ния отечественного препарата 
Пантокальцин в терапии хрони-
ческих тиков у детей. Результаты 
показали его достоверную эффек-
тивность и переносимость.

– В чем причина ишемических 
инсультов у детей и как часто 
встречается данная патология?
– Согласно нашим данным, распро-
страненность составляет 8 случаев 

Вопрос внедрения метода шкал, 
безусловно, является компетенцией 
организаторов здравоохранения. 
Мы апробируем шкалы, но нам 
необходима помощь практикующих 
врачей. Безусловно, это для них 
дополнительная нагрузка: нужен 
постоянный контроль и оценка 
симптомов, но результат того стоит. 
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Справка

Кафедра неврологии детского возраста РМАПО Росздрава организована в 
1965 г. До 1974 г. кафедру возглавляла профессор М.Б. Цукер – автор первых 
в России монографий по детской неврологии и классификации нейроинфек-
ционных поражений нервной системы у детей. С 1974 по 1999 г. заведующим 
кафедрой был профессор Е.С. Бондаренко. С 1999 г. кафедрой заведует про-
фессор В.П. Зыков. 
Научные направления деятельности кафедры включают в себя как последи-
пломное обучение врачей – проведение в рамках специальности «неврология» 
циклов усовершенствования, сертификации, профессиональной переподго-
товки специалистов; выездных циклов во все регионы России; клиническую 
ординатуру, аспирантуру, разработку методических и нормативных докумен-
тов, научную работу – тики и синдром Туретта, эпилепсия, перинатальные по-
ражения нервной системы, вегетативные расстройства у детей, лазеротерапия 
при заболеваниях нервной системы в детском возрасте (патент России «Ла-
зеротерапия тиков у детей»), так и лечебно-консультативную деятельность.
Клинической базой кафедры являются Тушинская детская больница (глав-
ный врач – О.Е. Колесникова), психоневрологическое отделение (зав. отде-
лением – И.Л. Степанищев) и Детская клиническая больница № 9 (главный 
врач – П.П. Продеус), психоневрологическое отделение (зав. отделением – 
Т.В. Швабрина).

на 100 тысяч детского населения. 
Это в 130 раз реже, чем у взрослых, 
у которых инсульт приобрел харак-
тер эпидемии. К основным факто-
рам риска развития ишемическо-
го инсульта у ребенка относятся 
врожденное заболевание крови – 
тромбофилия, васкулопатии, ги-
пергомоцистеинемия. При нару-
шении обмена гомоцистеина этот 
метаболит начинает повреждать 
сосудистую стенку и тромбоциты, 
что может привести к тромбозу. 
Это может не проявляться до той 
поры, пока ишемическую атаку не 
спровоцируют инфекция, травма 
или стресс. Безусловно, инсульт – 
междисциплинарная проблема, 
в этом направлении мы тесно со-
трудничаем с генетиками и гемато-
логами. Считается, что у матери во 
время беременности риск тромбо-
за возрастает, что может привести 
к перинатальному инсульту.

– Последствия врожденного ин-
сульта, по-видимому, можно за-

метить на самых ранних сроках 
жизни младенца.
– Они проявляются уже с первых 
месяцев жизни. И здесь приме-
нение шкал, календарного ме-
тода оценки развития помогает 
оценить задержку развития по 
степеням, которые позволяют 
педиатру своевременно напра-
вить ребенка на обследование в 
стационар. У некоторых детей 
после перенесенного инсульта 
отмечается гемипарез. Ряд авто-
ров 40% случаев ДЦП связывают 
с перинатальными инсультами. 
Вопрос разработки российских 
стандартов терапии ишемиче-
ских инсультов и вторичной про-
филактики у детей по-прежнему 
остается актуальным. 

– В рамках проводимой рефор-
мы здравоохранения предпо-
лагается переход на мировые 
стандарты регистрации ново-
рожденных с 22 недель беремен-
ности. 

– Но для этого, прежде всего, не-
обходимо иметь ту медицинскую 
оснащенность, диагностическую 
и реабилитационную, которая 
представлена в зарубежных нео-
натальных центрах, где прово-
дят даже внутриутробную МРТ 
плода. В первую очередь нужно 
создать мощную диагностиче-
скую базу, чтобы определять бо-
лезни плода. Если у плода такой 
тяжелый порок развития, как 
голопрозэнцефалия, уже в 12–14 
недель видно, что мозга нет, 
какой смысл выхаживать плод? 
С переходом на новые стандарты 
внедрение принципов антена-
тальной неврологии будет при-
обретать еще большее значение. 
В этом смысл доказательной 
медицины. Использование Гло-
бальной шкалы моторных функ-
ций имеет огромное значение 
для дефиниции диагноза ДЦП. 
Вроде бы один и тот же диагноз – 
инсульт. Но есть инсульт, когда 
половина мозга поражена, а есть 
лакунарный инсульт, когда у ре-
бенка восстанавливаются двига-
тельные функции. При синдроме 
Туретта у детей может быть до-
брокачественный исход, а может 
случиться так, что болезнь оста-
нется на всю жизнь. Мы, работ-
ники научного звена, апробируем 
шкалы, но нам необходима по-
мощь практикующих врачей. Без-
условно, это для них дополнитель-
ная нагрузка: нужен постоянный 
контроль и оценка симптомов, но 
результат того стоит. Необходимо, 
чтобы значимость вопроса была 
оценена организаторами здра-
воохранения. Наверное, мы не 
очень активно работаем в этом на-
правлении. Здесь велико значение 
профессио нальных сообществ, 
когда создается рабочая группа 
и активно работает над какой-то 
темой, составляет и выносит на об-
суждение необходимые докумен-
ты, которые затем принимаются. 
Надеюсь, что в недалеком будущем 
мы сможем решить эту задачу.  

Беседовала С. Евстафьева
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Социальные проекты

В детской психоневрологической 
больнице Москвы открылся 

«Уникальный детский киноклуб»

В преддверии Всемирного дня ребенка в Детской психоневрологической больнице № 18 г. Москвы 
открылся «Уникальный детский киноклуб» (Unique Cinema cluB). Это первый творческий проект, 

разработанный специально для детей с эпилептическим синдромом, который реализуется Московской 
международной киношколой при поддержке компании UCB Pharma. Его главная цель – пробудить 

в больных детях желание действовать, изменяя себя и жизнь вокруг.

Эпилепсия считается одним 
из основных заболеваний 
педиатрической психо-

неврологии – у 70% пациентов 
болезнь начинается в детском и 
подростковом возрасте. При этом 
большинство детей, страдающих 
эпилепсией, могут жить практи-
чески без приступов и посещать 
обычные детские сады и школы, 
конечно, если они получают над-
лежащее лечение. Нет необходи-
мости ограничивать их в дополни-
тельных занятиях иностранным 
языком, музыкой и др. Наоборот, 
детям с эпилептическим синдро-
мом это даже полезно, поскольку 
в большинстве случаев приступы 
возникают в период пассивного 
расслабленного состояния, сонли-
вости, а умственная деятельность 
способствует снижению эпилеп-
тической активности.
«Уникальный детский киноклуб» 
предоставил детям реальную 
возможность проявить творче-
ские навыки, освоить новые виды 
деятельности и поучаствовать в 
настоящих киносъемках. Ребята 
с помощью специалистов подго-
товили концертную программу, 
в которую вошли танцевальные и 
вокальные номера, созданные по 
мотивам известных кинофиль-
мов. Дети приняли участие в кон-
курсе рисунков, ознакомились с 
основами актерского мастерства 

и внесли свой вклад в работу ки-
ногруппы, снимающей фильм о 
проекте. Концерт стал ярким па-
мятным событием для всех паци-
ентов больницы. Ребята, которые 
по состоянию здоровья не смог-
ли выйти на сцену, участвовали в 
подготовке концертной програм-
мы и с интересом наблюдали за 
концертом из зрительного зала. 
А маленькие актеры не только ре-
ализовали свои творческие спо-
собности, но и поняли, как это 
важно – поддерживать тех, кто 
рядом, и дарить им положитель-
ные эмоции. 
В рамках проекта для маленьких 
пациентов больницы была созда-
на кинотека с лучшими детскими 
фильмами, входящими в сокро-
вищницу мирового кинематогра-
фа. «Художественный вкус необ-
ходимо воспитывать у ребенка с 
самого раннего возраста, – отме-
тил представитель Московской 
международной киношколы Да-
ниил САКСОНОВ. – В настоящее 
время, когда наблюдается дефицит 
качественной видеопродукции для 
детей, особенно важно знакомить 
ребят с лучшими образцами клас-
сического киноискусства. Они об-
ладают не только большой эсте-
тической ценностью, но и несут в 
себе огромный заряд добра, помо-
гая сформировать у ребенка базо-
вые нравственные ценности». 

После концерта прошел киносе-
анс, в ходе которого ребята посмо-
трели кинофильм «Август Раш» 
режиссера Кирстен Шеридан, вы-
шедший на экраны в 2007 г. В осно-
ве кинокартины лежит история 
мальчика из детского дома, кото-
рый мечтает отыскать своих роди-
телей. Студенты Московской меж-
дународной киношколы провели 
интерактивно-образовательную 
лекцию и познакомили детей и 
их родителей с историей создания 
фильма. 
«Арт-терапия является одним из 
важных инструментов реабилита-
ции детей с различными невроло-
гическими нарушениями, – ком-
ментирует главный врач ДПБ № 18, 
д.м.н., профессор Татьяна Тимо-
феевна БАТЫШЕВА. – Она по-
могает ребенку мобилизовать все 
резервы организма и стимулирует 
его познавательную деятельность, 
способствуя выработке позитив-
ного взгляда на мир. Кроме того, 
прикосновение к искусству дает 
возможность детям испытывать 
яркие положительные эмоции, 
которые, как известно, обладают 
терапевтическим эффектом. Мы 
сегодня видели, как искренне улы-
бались наши маленькие пациен-
ты, и вместе с родителями от всего 
сердца радовались за ребят».

Источник: агентство PR-Premier
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В статье приведены современные взгляды на проблему двигательных 
нарушений у детей раннего возраста. В клинической диагностике 
большая роль отводится анализу неонатальных факторов риска 

и психомоторного развития ребенка. Рекомендуется использовать 
календарный метод оценки развития детей грудного возраста, 

фрагменты метода Прехтла, нейровизуализацию, включающую 
нейросонографию (НСГ), компьютерную томографию (КТ), магнитно-
резонансную томографию (МРТ), зрительные вызванные потенциалы 

для подтверждения церебральных зрительных нарушений. Целесообразно 
начинать кинезотерапию и физиотерапию уже в первые месяцы жизни 

ребенка с двигательными нарушениями.

Д.м.н., проф. В.П. ЗЫКОВ1, к.м.н., проф. Т.З. АХМАДОВ2, 
к.м.н. С.И. НЕСТЕРОВА3, к.м.н. Д.Л. САФОНОВ1

Диагностика и лечение 
двигательных расстройств 
у детей раннего возраста

1 ГОУ ДПО 
«РМАПО» 

Росздрава, Москва
2 Чеченский 

государственный 
университет, 

Грозный
3 Центр китайской 
медицины, Москва

Двигательные расстройства 
(ДР) проявляются умерен-
ными и тяжелыми наруше-

ниями мышечного тонуса, форми-
рования позы, объема движений и 
моторных навыков [1].
Клиническая диагностика двига-
тельных нарушений у детей ранне-
го возраста связана с определенны-
ми трудностями, причины которых 
заключаются в следующем:
 ■ отсроченная манифестация кли-

нического фенотипа синдрома 
двигательных расстройств;

 ■ высокая частота перинатальных 
инсультов, которые не прояв-
ляются в неонатальный период 
(клинически «немой» инсульт), – 
до 40% случаев;

 ■ 50–70% диагностируемых ДР фор -
мируются в антенатальном пери-
оде онтогенеза нервной системы.

Клиническая картина ДР включа-
ет следующие нарушения, на ко-
торые следует обращать внимание 
при осмотре ребенка.
Основные критерии:
 ■ ограничение объема движений 

конечностей;
 ■ нарушения мышечного тонуса;
 ■ изменения рефлекторной сферы.

Дополнительные критерии:  
 ■ нарушения саккадических дви-

жений глаз и фиксации взора; 
 ■ задержка психомоторного раз-

вития; 
 ■ отсутствие редукции врожден-

ного симметричного шейно-

тонического и лабиринтно-
тонического рефлекса к 1-му 
месяцу жизни у доношенного 
ребенка.

Тяжесть двигательных наруше-
ний связана с длительностью 
воздействия повреждающего 
фактора на онтогенез двигатель-
ной коры: слои и борозды обра-
зуются на 25–30-й неделе геста-
ции, 6-слойная архитектоника 
моторной коры формируется к 
30–32-й неделе, извилины долей 
мозга образуются к 39–40 неде-
лям антенатального периода, а 
дополнительные безымянные из-
вилины – к 12 месяцам жизни ре-
бенка. Повреждение мозга, осо-
бенно в пределах моторных зон 
коры мозга, в период до 30–32-й 
недели может катастрофически 
повлиять на постнатальный он-
тогенез моторных функций нерв-
ной системы.
Процесс аксодендритного ветвле-
ния активно протекает в первые 
2–3 месяца жизни и является осно-
вой образования функциональ-
ных систем мозга. Миелинизация 
пирамидных и парапирамидных 
трактов происходит к 4–6-му ме-
сяцу постнатального развития и 
соответствует срокам клиниче-
ской манифестации спастическо-
го синдрома (первое полугодие 
жизни). У недоношенных детей 
28–32-й недели гестации цен-
тральный парез характеризуется 
сменой гипотонического синдро-
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Лекции для врачей

ма на спастический к 2–6 месяцам 
постнатальной жизни. 
Ранним клиническим симптомом 
врожденных и приобретенных по-
вреждений мозга является нару-
шение психомоторного развития, 
задержка редукции врожденных 
рефлексов [2]. По нашим наблю-
дениям, в норме у доношенных 
детей симметричный шейно-
тонический рефлекс (СШТР) и 
лабиринтно-тонический рефлекс 
(ЛТР) к первому месяцу жизни 
исчезают.
Выделяют следующие анамне-
стические неонатальные факто-
ры риска развития энцефалопа-
тии и двигательных нарушений 
[3, 4, 5, 6].
1. Оценка по шкале Апгар у ре-
бенка на 5-й минуте жизни < 5 
баллов.
2. Проведение искусственной 
вентиляции легких у новорожден-
ного более двух суток.
3. Показатели pО2 пуповинной 
крови < 60 мм рт. ст., рН < 7,2.
4. Режимы избыточной гиперок-
сигенации и гипокапнии.
5. Состояние после неонатально-
го шока, коматозного состояния.
6. Неонатальные судороги.
7. Антифосфолипидный синдром 
беременных.
8. Мужской пол.
9. Низкая степень доношенности 
и низкий вес.
10. Повреждения мозга, установ-
ленные в неонатальном периоде: 
гидроцефалия, менингит.
11. Преждевременный разрыв 
плодного пузыря.
Этиология двигательных нару-
шений у детей представлена в 
таблице 1 [7, 8, 9, 10]. Если в ан-
тенатальном периоде ведущую 
роль играют дисгенезии мозга, 
внутриутробные инфекции, ин-
сульты, то в неонатальном перио-
де – гипоксическо-ишемические 

энцефалопатии (ГИЭ), перивен-
трикулярные кровоизлияния, ар-
териальные и венозные инсульты. 
При прогрессировании у ребенка 
ДР (нарастание спастических на-
рушений, появление дистоний, 
гиперкинезов) необходимо про-
вести диагностику нейрометабо-
лических заболеваний нервной 
системы.
Двигательные нарушения могут 
быть представлены следующими 
синдромами:
 ■ гипотонический синдром чаще 

встречается у недоношенных, 
при мультинфарктном пора-
жении головного мозга. Транс-
формируется в спастический 
синдром к 3–6 месяцам; другой 
вариант трансформации – в 
атонически-астатический син-
дром (симметричное ограниче-
ние объема движений во всех 
конечностях, низкий мышечный 
тонус, низкие рефлексы, ми-
нимальные моторные навыки, 
сочетание с тяжелой формой 
нарушения психомоторного раз-
вития);

 ■ спастическая диплегия: сниже-
ние объема движений, мышеч-
ной силы в нижних конечностях, 
повышение мышечного тонуса, 
гиперрефлексия, клонус стоп, 
контрактуры, синкинезии, часто 
сочетается с дистонией;

 ■ спастическая гемиплегия харак-
теризуется односторонним по-
ражением конечностей, могут 
развиваться трофические нару-
шения, что приводит к уменьше-
нию длины конечностей;

 ■ тетрапарез, тетраплегия: на-
рушения движений в руках и но-
гах с тонусными расстройствами 
по спастическому, гипотониче-
скому и сочетанному типу;

 ■ дистонический синдром: по-
вышение тонуса связано с из-
менением положения тела 

(в основном с горизонтального 
на вертикальное), что обуслов-
лено  паттерном нередуциро-
ванных шейных и лабиринтных 
тонических рефлексов; сочетает-
ся с проявлением спастического 
синдрома;

 ■ гиперкинетический синдром: ате-
тоз и дистонии, которые дебюти-
руют в 3–5 месяцев. Отсроченная 
клиническая манифестация этих 
синдромов обусловлена сроками 
миелинизации стриарной систе-
мы к первому полугодию жизни. 
У больных синдромом «двойной 
атетоз» с врожденной гипопла-
зией базальных ганглиев гипер-
кинезы дебютируют на первом 
месяце жизни;

 ■ восковая ригидность: мышечный 
тонус повышен по пластическо-
му типу, активные движения 
медленные, при пассивных дви-

Таблица 1. Этиология двигательных нарушений у детей раннего возраста

Статические ДР Прогрессирующие ДР
Гипоксическо-ишемическая энцефалопатия средне-тяжелой степени Органические ацидурии
Перивентрикулярные геморрагии новорожденных Митохондриальные болезни
Перинатальные инсульты Лейкодистрофии
Дисгенезии мозга Некротическая энцефалопатия
Родовая травма Туберозный склероз
Последствия врожденных внутриутробных инфекций Внутриутробные инфекции (текущие)

В терапии двигательных расстройств 
и нарушений ПМР наиболее часто 
используются физические факторы 
и медикаментозные методы лечения. 
Среди физических методов хорошо 
зарекомендовали себя кинезотерапия, 
методика Войта, Бобат-терапия, терапия 
вызванных движений в паретичных 
и здоровых конечностях. Терапия 
вызванных движений предполагает 
ежедневное, в течение 6 часов, 
воспроизведение движений в паретичных 
конечностях у больных с гемипарезом, 
курс лечения составляет 
21 день.
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Таблица 2. Календарь психомоторного развития

Возраст (мес.) / окружность 
головы (см) / вес (кг) / 
время бодрствования (ч)

Безусловные 
рефлексы

Цепные 
симметричные 

рефлексы
Моторные навыки Психическое развитие

1 / 36–37 / 3–4 / 7,5–8,5  

Рефлекс Моро, 
рефлекс Робинзона, 

автоматическая 
ходьба, СШТР, ЛТР

Выпрямляющий 
рефлекс на голову, 

опора на ноги,  
разгибание головы

Попытки фиксации взора 
в центре поля зрения, 

содружественные движения 
глаз

Реагирует на звук, 
улыбается, 

следит за предметом

3 / 40–41 / 5 / 9

Рефлекс Моро, 
рефлекс Робинзона, 

автоматическая 
ходьба

Опора на предплечье, 
выпрямляющая 

реакция на голову

Держит голову, поднимает  
голову из положения лежа

Гулит,  смеется, 
тянется к предметам

6 / 43–44 / 7,5 / 10 Туловищная реакция, 
повороты тела

Сидит, тянется к предметам 
и тащит их в рот Лепечет, локализует звуки

9 / 45–46 / 9 / 11 Повороты  со спины на живот, 
самостоятельно  стоит Машет ручкой

12 / 46–48 / 10 / 11 Туловищный рефлекс Самостоятельно ходит, бросает 
предметы

Понимает отдельные слова, 
копирует действия

жениях сопротивление равно-
мерное, возврат во флексорную 
позу замедленный, наблюдаются 
застывания в неестественной 
позе. Встречается у больных с 
тяжелой формой ГИЭ и при де-
кортикации;

 ■ опистотонус: повышение мы-
шечного тонуса по спастическо-
му типу, проявляющееся в рез-
ком разгибании спины и шеи;

 ■ синдром «гибкого ребенка» («вя-
лого ребенка») встречается при 
гипоксической энцефаломиело-
патии, спинальной амиотрофии 
I типа,  врожденной миопатии, 
спинальной натальной травме, 
нейрометаболических заболева-
ниях. Ноги полностью разведе-
ны, руки разогнуты, отсутствует 
флексорная реакция на тракцию 
за руки.

Доброкачественные моторные 
феномены у детей грудного воз-
раста: гестационная умерен-

ная гипотония у недоношенных, 
тонус нормализуется к 4–6 меся-
цам, дистоническая реакция стоп 
на опору при вертикализации 
ребенка, флексорный гипертонус 
в сгибателях локтевых и колен-
ных суставов до 3–4 месяцев у 
доношенных, при возбуждении 
и плаче наблюдается тремор рук, 
головы, подбородка.

Диагностика психомоторных 
нарушений
Нарушение психомоторного раз-
вития проявляется задержкой 
редукции безусловных рефлексов 
и замедленным формированием 
условных рефлексов. 
Нарушается формирование кор-
ковых функций: отмечается от-
сутствие исследовательского инте-
реса к игрушкам, к окружающим, 
бедность эмоций, отсутствует 
предметно-манипуляционная дея-
тельность, наблюдается задержка  
формирования импрессивной и 
экспрессивной речи, игровой дея-
тельности. Задержка моторного 
развития тесно связана с психиче-
скими навыками.
Оценку психомоторного разви-
тия (ПМР) предлагается  прово-
дить по календарю критических 
сроков в 1, 3, 6, 9 и 12-й месяцы 
(табл. 2). Календарный метод за-
ключается в определении соответ-
ствия хронологического возраста 
ребенка возрастному стандарту 
психомоторных навыков. В при-
веденном календаре представле-
на хронология редукции шейных 

и лабиринтных тонических реф-
лексов и динамика цепных уста-
новочных рефлексов на голову 
и туловище, отражены наиболее 
важные этапы двигательного и 
психического развития. Повреж-
дение 3–5 слоев двигательной 
коры нарушает постнатальный 
онтогенез, нередуцируемые врож-
денные рефлексы, препятствует 
становлению цепных рефлексов, 
что, в свою очередь, тормозит 
развитие психомоторных навы-
ков. В возрасте 4 недель у грудно-
го ребенка цепная реакция разги-
бания головы при опоре является 
важным индикатором реализа-
ции программы вертикализации. 
В 1-м столбце таблицы  2 поме-
щены нормативы окружности 
головы, веса ребенка и времени 
бодрствования в течение суток, 
что помогает врачу правильно 
оценить возрастные показатели и 
своевременно провести  скрининг 
у маловесных детей с микроцефа-
лией на наличие хромосомных и 
генетических синдромов, а также 
подумать об исключении нейро-
метаболических заболеваний –  
аминоацидопатии, органические 
ацидурии, митоходриальные и 
пероксикомные болезни.
При отклонении хронологическо-
го возраста от календарного не 
более 3 месяцев диагностируется 
легкая степень нарушений ПМР 
или задержка ПМР («темповая» 
задержка). Задержка отдельных 
моторных навыков наблюдается 
при рахите, у детей, перенесших 

Нейровизуализация – нейросонография 
(НСГ) – определяет перивентрикулярную 

лейкомаляцию (ПВЛ), субкортикальный 
некроз, спинномозговую грыжу. 

Компьютерная томография, магнитно-
резонансная томография необходимы для 

диагностики аномалий развития лобных, 
височных долей, мозжечка, мозолистого 

тела, ликворной системы.
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соматические заболевания. Ис-
ходом такой формы ПМР, как 
правило, является полное восста-
новление моторных и психиче-
ских функций, если отсутствуют 
признаки повреждения мозга по 
данным нейровизуализации. В то 
же время наличие у доношенного 
трехмесячного ребенка психомо-
торного статуса, соответствующе-
го 4 неделям развития, может быть 
тревожным симптомом отклоне-
ний в ПМР. Отставание в разви-
тии на 3–6 месяцев признается как 
нарушение ПМР средней степени, 
что определяет тактику детально-
го обследования с целью поиска 
причины заболевания. Средняя 

степень ПМР встречается у боль-
ных неонатальной гипоксическо-
ишемической энцефалопатией  
(НГИЭ) с лейкомаляцией, пери-
вентрикулярным кровоизлияни-
ем (ПВК) II степени, у детей, пере-
несших менингит, при эпилепсии, 
генных синдромах, дисгенезии 
мозга. Тяжелая степень наруше-
ния ПМР – отставание в развитии 
ребенка более 6 месяцев – соче-
тается с пороками мозга: аплази-
ей лобных долей, мозжечка, ГИЭ 
и ПВК III степени, нарушениями 
обмена аминокислот и органиче-
ских кислот, некротической эн-
цефалопатией, лейкодистрофией, 
туберозным склерозом, хромо-

сомными и генными синдромами, 
внутриутробными энцефалитами, 
врожденным гипотиреозом. 
В странах Западной Европы для 
оценки спонтанной двигательной 
активности ребенка грудного воз-
раста применяется метод Прехтла 
[12]. Наблюдение за ребенком про-
водят в течение 30–60 минут (в том 
числе с помощью видеозаписи), 
затем заполняется таблица раз-
личных видов движений с оценкой 
в баллах. Показательным является 
нормальный тип двигательной ак-
тивности в 3–5 месяцев, который 
назван «суетливостью» (¡ dgety) и 
представляет собой множествен-
ные быстрые движения шеи, го-

Таблица 3. Методы обследования детей с ДР и нарушением ПМР

Вид нарушений Инструментальные методы обследования: нейросонография (НСГ) 
компьютерная томография (КТ), магнитно-резонансная томография (МРТ)

Лабораторные и 
офтальмоскопические 
методы обследования

Тетрапарез 
Атонически-астатический 
синдром

Мультикистозная энцефалопатия (характерна для недоношенных) 
НСГ, КТ, МРТ: сливные очаги повреждения в обоих полушариях мозга 

 Спастическая диплегия Перивентрикулярная лейкомаляция (характерна для недоношенных) 
НСГ: гипоэхогенные очаги в белом веществе вокруг желудочков. КТ: очаги 

пониженной плотности в перивентрикулярной области. МРТ: гипотензивные 
очаги в режиме Т1

Тетрапарез 
Центральные зрительные 
нарушения

Селективный некроз, субкортикальный ламинарный некроз 
МРТ: мелкоточечные очаги повреждения, гипертензивный слой параллельно 

коре мозга
Ригидный синдром 
Дистонический опистотонус

Статус «марморатус», повреждение базальных ганглиев 
КТ: очаги пониженной плотности. МРТ: гипотензивные очаги в Т1 режиме в 

хвостатом ядре, чечевицеобразном ядре, таламусе
Гипотонический синдром 
Опистотонус 
Бульбарный синдром

Поражения мозжечка и ствола мозга 
КТ: очаги пониженной плотности в полушариях мозжечка. МРТ: 

гипотензивные очаги в мозжечке и стволе в Т1 режиме, гипертензивные – в Т2 
режиме

Синдром «вялого ребенка» Миелопатия 
МРТ: в Т1 и Т2 режимах в шейном, грудном, поясничном отделах очаги 

пониженной интенсивности. ЭМГ: фасцикуляции, ритм «частокола», 
снижение амплитуды мышечных разрядов

Нарушения зрения 
церебральные

Зрительные вызванные потенциалы – удлинение латентности Р100 в 1,5–2 
раза, отсутствие Р200, снижение амплитуды Р100 при сочетании с атрофией 

зрительного нерва 
КТ, МРТ: перивентрикулярные лейкомалиции, очаги повреждения в 

затылочных долях

Офтальмоскопия: 
признаки нормального 

глазного дна

Спастическая гемиплегия НСГ, КТ, МРТ: унилатеральная порэнцефалия, шизэнцефалия, ишемический 
инфаркт в бассейне средней мозговой артерии

Двигательные расстройства 
прогрессирующие

Гидроцефалия окклюзионная 
Вентрикуломегалия боковых желудочков и III желудочка, деформация и 

смещение дна III желудочка вниз, ишемические признаки в веществе мозга 
вокруг желудочков 

МРТ: признаки лейкодистрофии, нарастание атрофии структур мозга

Офтальмоскопия: 
признаки застойных 

явлений на глазном дне

Доброкачественные 
двигательные феномены

В пределах нормы

Нарушение психомоторного 
развития

НСГ, КТ, МРТ: возможны все перечисленные выше патологические изменения Атрофия зрительного 
нерва
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ловы, плеча, туловища, бедра, 
пальцев кисти, стопы, особое вни-
мание уделяется контакту «рука – 
лицо», «рука – рука», «нога – 
нога». Судорожно-синхронные 
движения рук и ног в 2–4 месяца 
отражают ранние проявления те-
трапареза. Значительное обедне-
ние спонтанных движений рук и 
ног на одной стороне в 2–3 меся-
ца жизни может в последующем 
проявиться спастическим гемипа-
резом. Маркерами спастических 
и дискинетических форм ДЦП в 
3–5 месяцев является отсутствие 
подъема ног в положении лежа на 
спине, отсутствие суетливых дви-
жений (¡ dgety).

К нейрофизиологическим мето-
дам диагностики психомоторных 
нарушений относятся следующие 
(табл. 3) [13, 14, 15, 16]: 
 ■ электроэнцефалография (ЭЭГ) с 

топографическим картировани-
ем позволяет проследить фор-
мирование возрастных ЭЭГ- 
ритмов. С двух месяцев в норме 
появляются «сонные веретена», 
исчезает дельта-активность;

 ■ слуховые вызванные потен-
циалы (СВП) необходимы для 
определения слуха у ребенка 
на основе анализа проведения 
звукового сигнала от перифе-
рии до коры височной доли;

 ■ зрительные вызванные потенци-

Таблица 4. Лечение двигательных нарушений у детей раннего возраста 

Вид нарушений Перечень препаратов и методик лечения Курс лечения
Двигательные нарушения

Центральные парезы с 2–3 месяцев Кинезотерапия, методика Войта, Бобат-терапия [17]
Гопантеновая кислота 125 мг в сутки в 2 приема [18]

20–21 день 3 курса в год 
1–3 месяца

Спастические формы парезов  После 12 мес. баклофен 0,5–1 мг/кг, мидокалм 5 мг/кг в сутки [19]
Ботулинотерапия с двух лет [19]

3–6 месяцев
1 раз в 6 месяцев

Гиперкинезы, тремор, атетоз, дистония 
Гопантеновая кислота 125 мг в сутки в 2 приема [18] 

Клоназепам 0,025–0,05 мг/кг/сут в 3 приема 
Дифенин 2–5 мг/кг в 3 приема

3–6 месяцев

Задержка психомоторного развития 
Гопантеновая кислота 125 мг в сутки в 2 приема 

Пиритинол 10 мг/кг ежедневно [7] 
Кортексин 0,5 мг/кг в/м [20] 

30–60 дней 
60 дней 

Таблица 5. Реабилитационные мероприятия при ДР и нарушениях ПМР

Методика Продолжительность Условия проведения, кратность
Классический и точечный массажи 20 минут При спастических парезах – расслабляющий: сочетание приемов 

поглаживания, разминания и вибрации
Зрительная стимуляция 3–5 минут Каждые 40 минут бодрствования включают источник света (фонарик) на 

2–3 сек со словами «Это свет», затем выключают. Сеанс проводят в темной 
комнате, до 10–15 включений. При появлении зрительного сосредоточения 
процедура усложняется – фонарик перемещают в горизонтальной, затем в 

вертикальной плоскостях, используют яркие игрушки
Слуховая стимуляция 3–5 минут Звук создается ударами различных предметов (колокольчик, погремушка). 

Длительность и кратность увеличивается аналогично зрительной 
стимуляции

Имитация ползания 20–30 минут 4–5 раз в день создавать движения конечностей – имитировать ползание до 
появления соответствующих навыков

Логопедические занятия с 6 месяцев 10–15 минут 
До 30 минут

№ 20–30 с обучением родителей

Тепловые процедуры 45–60 минут Горячие укутывания спастичных мышц многослойной шерстяной тканью 
№ 15

Водные процедуры 
Бассейн, ванны

15–40 минут № 15–20

Костюмы «Адель» (с 1,5 лет) Начинать с 15 минут 
До 40 минут 

к концу курса

№ 30 до 2–3 курсов в год

Методы традиционной китайской 
медицины (с 12 месяцев) – 
скальптерапия, массаж туйна, 
ароматерапия, цигунтерапия

От 30 до 60 минут № 21–30  до 3 курсов в год

алы (ЗВП) помогают оценить со-
стояние зрительного анализато-
ра от зрительного нерва до коры;

 ■ электромиография и электро-
нейромиография позволяют 
обнаружить снижение скорости 
проведения по нервам верхних 
конечностей (в норме до шести-
месячного возраста скорость 
на руках выше, чем на ногах), 
снижение амплитуды осцил-
ляций у больных атонически-
астатическим синдромом и гру-
бой спастикой.

Нейровизуализация – нейросоно-
графия (НСГ) – определяет пери-
вентрикулярную лейкомаляцию 
(ПВЛ), субкортикальный некроз, 
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спинномозговую грыжу. Компью-
терная томография, магнитно-
резонансная томография необхо-
димы для диагностики аномалий 
развития лобных, височных долей, 
мозжечка, мозолистого тела, лик-
ворной системы.
Лабораторная диагностика прово-
дится больным с нарушением пси-
хомоторного развития (отставание 
от календаря на 3 и более месяца):
 ■ аминокислотный тест: на 

гипер аланинемию, гистидине-
мию, фенилкетонурию, гомо-
цистинурию, глицинемию и др.;

 ■ анализы на внутриутробные 
инфекции, тиреоидные гормо-
ны, мукополисахаридозы;

 ■ показаниями на цитогенети-
ческое исследование являются 
дисморфии (3–5), отставание 
психомоторного развития неяс-
ной этиологии, микроцефалия 
при отсутствии перинаталь-
ного поражения, повторные 
мертворождения или смерти 
новорожденных в семье обсле-
дуемого.

Терапия двигательных 
расстройств и нарушений 
психомоторного развития 
В терапии двигательных рас-
стройств и нарушений ПМР наи-
более часто используются физиче-
ские факторы и медикаментозные 
методы лечения. Из медикамен-
тозных средств используются: при 
центральных парезах – гопантено-
вая кислота 125 мг в сутки в 2 прие-
ма; при спастических формах паре-
зов у детей с 12 месяцев – баклофен 
0,5–1 мг/кг, мидокалм 5 мг/кг 
в сутки, с двух лет – ботулинотера-
пия; при задержке психомоторного 
развития – гопантеновая кислота 
125 мг в сутки в 2 приема, пирити-
нол 10 мг/кг ежедневно [7], кортек-
син 0,5 мг/кг в/м  (табл. 4).
При наличии ригидности и спа-
стичности назначают тепловые 
процедуры. 
В восстановительном периоде 
проводятся реабилитационные 
мероприятия, необходимо обу-
чить родителей основным из них 
(укладки, занятия на мяче, подго-

товка к массажу). В последующем 
укладки и занятия на мяче необ-
ходимо сочетать с проведением 
массажа, гимнастикой и физиоте-
рапией, стимуляцией зрительного 
и слухового анализатора (табл. 5) 
[22, 23, 24]. Проводится логопе-
дическая диагностика кинестети-
ческих функций языкоглоточной 
мускулатуры с 6 месяцев и занятия 
по развитию речи.
Среди физических методов хо-
рошо зарекомендовали себя ки-
незотерапия, методика Войта, 
Бобат-терапия, терапия вы-
званных движений в паретич-
ных и здоровых конечностях. 
Терапия вызванных движений 
предполагает ежедневное, в те-
чение 6 часов, воспроизведение 
движений в паретичных конеч-
ностях у больных с гемипаре-
зом, курс лечения составляет 
21 день [21]. 
Кроме этого, рекомендованы мас-
саж, лечебная гимнастика, лазе-
ротерапия (пунктурная методика 
при плексопатиях).  

Литература 
→ С. 57
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Черепно-мозговая травма

В статье представлен современный взгляд на проблему диагностики 
и лечения детей в остром периоде ушиба мозга тяжелой степени 

тяжести. Подчеркивается актуальность своевременного 
обследования детей с черепно-мозговой травмой с помощью методов 

нейровизуализации (нейросонография,  компьютерная томография 
головного мозга, дуплексное ультразвуковое сканирование, МРТ-

ангиография). Показаны возможности патогенетической терапии, 
направленной на компенсацию нарушений ликвородинамики, 

микроциркуляции, восстановление антиоксидантного статуса, 
с использованием препарата Актовегин.

К.м.н. В.Н. ШАДРИН, д.м.н., проф. В.П. ЗЫКОВ, 
Н.Н. САЗОНОВА, П.А. ВЛАСОВ

Диагностика и лечение ушибов 
мозга тяжелой степени у детей 
в остром периоде черепно-
мозговой травмы

ГОУ ДПО «РМАПО» 
Росздрава, Москва

Черепно-мозговая травма 
(ЧМТ) (S.06 по МКБ-10) − 
это повреждение мягких 

тканей головы, черепа и/или голов-
ного мозга, этиологическим фак-
тором которого является травма. 
ЧМТ относится к одному из наибо-
лее частых и тяжелых видов трав-
матизма и достигает, по некоторым 
данным, 350 случаев на 100 тысяч 
детского населения в год. Наиболее 
тяжелые ЧМТ (ушиб-размозжение 
головного мозга, внутричерепные 
гематомы, вдавленные переломы) 
требуют своевременной диагно-
стики и срочного оперативного 
лечения. Основными причинами 
тяжелых ЧМТ являются дорожно-
транспортные происшествия (сре-
ди подростков распространена мо-
тоциклетная травма), спортивный 
травматизм, жестокое обращение с 
детьми.

ЧМТ у детей раннего возраста 
в силу незавершенного онтогенеза 
мозга имеет свои особенности: не-
соответствие тяжести структурных 
нарушений головного мозга степе-
ни угнетения сознания, высокая ве-
роятность переломов костей свода 
черепа (80%) [1, 2] с разрывом со-
судов оболочек головного мозга, 
формированием внутричерепных 
гематом [3–8], цереброваскуляр-
ных осложнений (травматических 
артериальных и венозных инфар-
ктов, кровоизлияний).

Классификация ЧМТ
Все ЧМТ разделяют на закрытые, 
открытые и проникающие травмы 
[7]. Открытые ЧМТ характери-
зуются нарушением целостности 
мягких тканей головы, апоневроза, 
костей черепа и головного мозга. 
Они могут быть непроникающими 

(с повреждением костей черепа, 
но сохранением твердой мозго-
вой оболочки) и проникающими 
(с повреждением костей и твердой 
оболочки мозга). К закрытой ЧМТ 
относят переломы костей свода 
черепа без повреждения мягких 
тканей и апоневроза. Различают 
первичные повреждения, наблюда-
ющиеся непосредственно в области 
травмы, и вторичные, являющиеся 
осложнением ЧМТ (гематомы, отек 
мозга, инсульт). 
По степени тяжести ЧМТ подраз-
деляют на травмы легкой степе-
ни (сотрясение головного мозга и 
ушиб мозга легкой степени), сред-
ней степени (ушиб мозга средней 
степени) и тяжелой степени (ушиб 
мозга тяжелой степени, внутри-
черепные гематомы, диффузное 
аксональное повреждение мозга). 
С учетом особенностей клиниче-
ской картины ЧМТ у детей [2, 3], к 
ЧМТ легкой степени относят толь-
ко сотрясение головного мозга, а к 
ЧМТ средней степени тяжести − 
ушиб мозга легкой и средней степе-
ни тяжести, а также эпидурально-
поднадкостничную гематому без 
сдавления мозга и поднадкостнич-
ную гигрому. 
В течении ЧМТ выделяют 3 пе-
риода: острый, промежуточный 
и отдаленный. Учитываются пре-
морбидная неврологическая сим-
птоматика, сопутствующие сома-
тические заболевания и возраст 
детей. Острый период у детей коро-
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че, чем у взрослых, и в зависимости 
от клинической формы длится от 2 
до 10 недель (при легкой ЧМТ – 1–2 
недели, при ЧМТ средней степени 
тяжести – 2–3 недели, при тяжелой 
ЧМТ – 6–8 недель), при диффузном 
аксональном повреждении – 8–10 
недель. Промежуточный период у 
детей, наоборот, продолжительнее, 
чем у взрослых (при легкой ЧМТ – 
до 6 месяцев, при тяжелой – до 
2 лет). Отдаленный период у детей 
с ЧМТ, независимо от клинической 
формы, длится от 1,5 до 2 лет; при 
тяжелой ЧМТ и проградиентном 
течении не ограничен.
Оценивая тяжесть больного в 
остром периоде ЧМТ, следует учи-
тывать состояние сознания, жиз-
ненно важных функций и выражен-
ность очаговых неврологических 
симптомов [7]. Для оценки глубины 
и длительности потери сознания и 
сопутствующих симптомов в баллах 
используется модифицированная 
шкала комы Глазго [9]  (табл. 1).
Классификация нарушений созна-
ния при ЧМТ основывается на каче-
ственной оценке степени угнетения 
сознания [7]. Существуют следую-
щие градации состояния сознания: 
ясное, умеренное оглушение, глу-
бокое оглушение, умеренная кома, 
глубокая кома, запредельная кома. 
Наряду с этим выделяют 5 градаций 
состояния больных с ЧМТ: удо-
влетворительное, средней тяжести, 
тяжелое, крайне тяжелое, терми-
нальное. Для удовлетворительного 
состояния типично наличие ясного 
сознания, отсутствие неврологиче-
ской симптоматики. Для средней 
степени тяжести характерно нали-
чие ясного сознания или умеренно-
го оглушения, очаговых симптомов 
(полушарных, краниобазальных) 
и отсутствие нарушения виталь-
ных функций. Критериями тяже-
лого состояния являются глубокое 
оглушение, или сопор, нарушение 
витальных функций, наличие оча-
говых (стволовых, полушарных 
или краниобазальных) симптомов. 
Крайне тяжелое состояние характе-
ризуется умеренной или глубокой 
комой, резко выраженными нару-
шениями витальных функций по 
нескольким параметрам, функций 
сердечно-сосудистой и дыхательной 
систем, наличием очаговых сим-

птомов – стволовых (анизокория, 
дивергенция глазных яблок по вер-
тикали, горизонтали, парез взора) 
и полушарных (парезы, параличи). 
Критериями терминального состо-
яния являются запредельная кома, 
критические нарушения витальных 
функций, наличие очаговых сим-
птомов (стволовые – мидриаз, от-
сутствие корнеальных и зрачковых 
рефлексов, атония, арефлексия), при 
этом полушарные симптомы обыч-
но оттеняются общемозговыми и 
стволовыми. Функции сердечно-
сосудистой и дыхательной системы 
декомпенсированы. 

Клинические формы ЧМТ
Клиническими формами ЧМТ 
являются сотрясение головного 
мозга, ушиб мозга легкой, средней 
и тяжелой степени, сдавление мозга 
(внутричерепные гематомы – эпи-
дуральная, субдуральная, внутри-
мозговая), диффузное аксональное 
повреждение мозга.
Ушиб головного мозга тяжелой 
степени (S06.2–S06.3, S02.0–S02.1) 
[7, 9] наблюдается в 10–15% всех 

случаев ЧМТ. Нарушение созна-
ния отмечается от нескольких 
часов до нескольких недель. Кли-
ническую картину составляют 
стойкие стволовые, полушарные 
симптомы, угнетение сознания до 
степени комы. Среди стволовых 
расстройств можно выделить ми-
дриаз, угнетение зрачковых и кор-
неальных рефлексов, плавающие 
движения глазных яблок, симптом 
Гертвига – Мажанди, расходящее-
ся или сходящееся косоглазие по 
горизонтали, нистагм, проявление 
бульбарного или псевдобульбарно-
го синдрома, лабильность мышеч-
ного тонуса, иногда горметония, 
децеребрационная ригидность. 
Кроме того, отмечаются полушар-
ные симптомы (парезы или парали-
чи, парциальные судорожные при-
ступы), расстройства витальных 
функций (артериальная гипотен-
зия или гипертензия, брадикардия 
или тахикардия, нередко нару-
шения сердечного ритма и ритма 
дыхания). Выявляется примесь 
крови в цереброспинальной жид-
кости при сочетании ушиба мозга и 

Критерии Баллы
Открывание глаз:
– спонтанно 4
– как реакция на речь 3
– как реакция на боль 2
– отсутствие реакции 1
Речевая реакция:
– пациент ориентирован, отвечает быстро и правильно 5
– на вопрос отвечает отдельными словами 4
– издает звуки в ответ на вопрос 3
– издает крик 2
– отсутствие реакции 1
Моторный ответ:
– выполнение команд 5
– целенаправленное движение в ответ на боль 4
– сгибание в ответ на боль 3
– разгибание в ответ на боль 2
– отсутствие движений 1
Нормальная шкала по возрасту:
 – до 6 месяцев 9
 – от 6 до 12 месяцев 11
 – 1–2 года 12
 – от 2 до 5 лет 13
 – более 5 лет 14

Таблица 1. Модифицированная шкала комы Глазго (для детей)* 

* Адаптировано по [9].
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субарахноидального кровоиз-
лияния. Характерны остаточные 
явления после выхода из комы – 
нарушение высших психических 
функций, ретроградная и анте-
градная амнезия, двигательные 
расстройства, эпилептические при-
ступы [10].
К тяжелой ЧМТ относится диф-
фузное аксональное повреждение 
головного мозга, при котором на-
блюдается структурное разобще-
ние полушарий большого мозга и 
подкорково-стволовых структур. 
Клинически проявляется длитель-
ным коматозным состоянием, на-
рушением функции ствола мозга, 
тяжелым расстройством виталь-
ных функций. Исход часто в хро-
ническое вегетативное состояние, 
которое может длиться до несколь-
ких месяцев или лет. 
Сдавление головного мозга про-
текает с компрессией и дисло-
кацией мозга, которое вызвано 
внутричерепными гематомами 
(эпидуральными, субдуральными, 
внутримозговыми), вдавленными 
переломами костей черепа, ушиба-
ми мозга, субдуральными гигрома-
ми. Для внутричерепных гематом 
характерно прогредиентное те-
чение, альтернирующий синдром 
(мидриаз на стороне гематомы и 
гемипарез на противоположной), 
нарастание общемозговых, очаго-
вых и стволовых симптомов [7, 9].
Эпидуральная гематома распола-
гается между внутренней поверх-
ностью костей черепа и твердой 
мозговой оболочкой. Возникает 
вследствие повреждения средней 
менингеальной артерии и ее вет-
вей. Для диагностики обязательна 
краниография черепа, нейровизуа-
лизация. Субдуральная гематома 
располагается под твердой мозго-
вой оболочкой головного мозга 
как на конвекситальной поверхно-
сти над двумя или тремя долями, 
так и над полушарием большого 
мозга. При внутримозговой гема-
томе кровь проникает в паренхи-
му мозга из-за разрыва артериол
и венул в результате распростране-
ния энергии удара.

Методы обследования
Офтальмоскопия позволяет опре-
делить кровоизлияние в глазное 

дно у детей грудного возраста при 
сочетанном субарахноидальном 
кровоизлиянии. Отек диска зри-
тельного нерва определяется на 
стороне гематомы. При ушибе го-
ловного мозга тяжелой степени у 
всех больных необходимо прово-
дить рентгенографию черепа в двух 
проекциях с целью диагностики 
переломов костей свода черепа. 
Нейросонография у детей раннего 
возраста при наличии большого 
родничка дает возможность выя-
вить гиперэхогенные очаги с чет-
кими контурами гематом [14]. 
Компьютерная томография (КТ) 
головного мозга позволяет диа-
гностировать повреждения костей 
и паренхимы мозга, обнаружить 
контузионные очаги понижен-
ной плотности, локализующиеся 
в корково-подкорковых областях, 
внутричерепные кровоизлияния 
[5, 8]. При ушибах мозга тяжелой 
степени на КТ в 1/3 случаев могут 
выявляться зоны неоднородного 
повышения плотности, которые 
постепенно регрессируют через 
2–3 недели. На КТ эпидуральная ге-
матома имеет признаки двояковы-
пуклой зоны повышенной плотно-
сти, примыкающей к своду черепа, 
локализация ограничена в преде-
лах 1–2 долей. Субдуральная гема-
тома диагностируется по серповид-
ному образованию повышенной 
плотности в случае острой ситуа-
ции и пониженной плотности – 
при хронической гематоме, лока-
лизуется над двумя-тремя долями 
мозга или над всем полушарием 
большого мозга, часто сочетается 
с дислокацией мозговых структур, 
деформацией желудочков мозга и 
опоясывающей цистерны. Внутри-
мозговые гематомы образуются в 
результате разрыва артериол или 
венул, на КТ определяются в виде 
округлых зон повышенной плот-
ности с очерченными краями. При 
отеке и набухании мозга обнару-
живается сужение боковых и III 
желудочков, субарахноидального 
пространства. 
Магнитно-резонансная томогра-
фия (МРТ) в режиме трактогра-
фии является стандартом диагно-
стики аксонального повреждения. 
Для исключения травматической 
артериальной диссекции необхо-

димо проведение МРТ в режи-
ме ангиографии. Ультразвуковое 
допплерографическое исследова-
ние позволяет выявить спазм со-
судов головного мозга, признаком 
которого является увеличение ли-
нейной скорости кровотока сред-
ней мозговой артерии до 300 см 
в секунду. При судорогах реко-
мендуется провести электроэн-
цефалографию, позволяющую 
уточнить топографию эпилепти-
ческой активности. Срок выпол-
нения повторной компьютерной 
томографии зависит от наруше-
ний, выявленных при первичном 
обследовании больного. При изо-
лированных ушибах тяжелой сте-
пени повторное исследование про-
водится через 30–40 дней. 

Лечение
Терапия ушиба головного мозга тя-
желой степени представлена в та-
блице 2 [4, 7, 9, 11–13].
Наиболее часто при ЧМТ среди 
прочих лекарственных средств ис-
пользуется Актовегин – препарат, 
обладающий комплексным нейро-
протективным действием (антиги-
поксантным и антиоксидантным). 
Механизм действия Актовегина – 
многокомпонентный. Актовегин 
повышает инсулинзависимый, а 
также не зависящий от инсулина 
транспорт глюкозы внутрь клет-
ки. Препарат способствует погло-
щению и утилизации кислорода, 
улучшая кислородный метаболизм 
и повышая энергетический обмен 
клеток. Улучшение кислородно-
го метаболизма проявляется по-
вышением концентрации непо-
средственных доноров свободной 
энергии, таких как АТФ, АДФ, 
креатинфосфат и аминокислоты – 
глютаминовая, аспарагиновая и 
гамма-аминомасляная (ГАМК). 
В результате улучшается функцио-
нальное состояние клеток нервной 
ткани и значительно повышаются 
их шансы на выживание в условиях 
недостаточного кровоснабжения. 
Применение Актовегина в дозах 
до 8 мг/кг является безопасным у 
детей и стабилизирует состояние 
больных с ушибом мозга тяжелой 
степени.    
Лечение гематом обычно хирур-
гическое. Консервативное лечение 
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возможно при небольших хрони-
ческих субдуральных гематомах 
без смещения мозговых структур. 
При диагностике травматического 
ишемического инсульта возмож-
но использование рекомендаций 
Британского общества педиатров 
(2006).

Прогноз
Прогноз при ЧМТ зависит от ло-
кализации и размеров контузи-
онного очага, внутричерепной 
гипертензии, отека мозга, симпто-
мов дислокации, гидроцефалии, 
судорог, вторичной ишемии мозга. 
Оценивается состояние боль-
ных спустя 3, 6, 12 месяцев после 
травмы. Используется шкала ис-
ходов Глазго, при которой спустя 
год после ЧМТ выделяют группы: 
полное выздоровление, умеренная 
инвалидизация, тяжелая инвали-
дизация, вегетативное состояние, 
смерть. После ушиба головного 
мозга тяжелой степени у детей не-
редко развиваются паркинсонизм, 
посттравматическая энцефалопа-
тия, поздняя посттравматическая 
эпилепсия, гидроцефалия, пора-

Состояние Лечение Продолжительность 
лечения

Угнетение сердечно-дыхательной 
деятельности ИВЛ, мониторинг ЧСС, артериального давления До компенсации нарушений

Гемодинамические нарушения 

Полиглюкин (10–15 мл/кг в сутки внутривенно для восстановления 
объема циркулирующей крови) 

Реополиглюкин (10–15 мл/кг в сутки внутривенно)
Свежезамороженная плазма 

(по показаниям; 10–15 мл/кг внутривенно)
Хлорид натрия (0,9% – 10–15 мл/кг внутривенно)

Глюкоза (10% – 10–15 мл/кг внутривенно)
Дексаметазон (1,5 мг/кг 2–3 раза в сутки внутривенно)

До компенсации нарушений

Гипертензионный синдром Лазикс (2–4 мг/кг внутривенно) 
Маннитол (15–20% раствор по 1,5–2 мг/кг внутривенно) 1–3 дня

Окислительный стресс, ишемия мозга Актовегин (4–8 мг/кг внутривенно) 14 дней

Судороги 
Диазепам (0,25–0,4 мг/кг внутривенно)

Депакин (15–20 мг/кг внутривенно)
Фенитоин (20 мг/кг внутривенно)

До устранения судорог

Субарахноидальное кровоизлияние

Гемостатическая терапия:
Этамзилат (12,5% раствор – 2–4 мл внутривенно)

Викасол (1% раствор – 1 мл внутримышечно)
Аскорбиновая кислота (5% раствор внутривенно)

5–10 суток

Наличие раны
Оперативное лечение (по показаниям) – первичная обработка раны, 

удаление эпидуральной и судбуральной гематомы;
при переломах костей свода черепа – костно-пластическая операция

Внутричерепная гипертензия Декомпрессия

Таблица 2. Лечение детей с ушибом головного мозга тяжелой степени тяжести в остром периоде ЧМТ

Актовегин – универсальный противоишемический препарат с комплексным 
антиоксидантным, антигипоксическим и нейрометаболическим действием

Актовегин (активное вещество: компоненты крови – депротеинизированный гемоде-
риват крови телят) показан к применению в качестве поддерживающей терапии на-
рушений церебрального метаболизма и кровообращения (в том числе ишемический 
инсульт, черепно-мозговая травма). Препарат положительно влияет на транспорт и 
утилизацию глюкозы, стимулирует потребление кислорода. Это приводит к стаби-
лизации плазматических мембран клеток при ишемии и снижению образования лак-
татов (антигипоксический эффект препарата). Помимо антиишемического эффекта 
Актовегин оказывает комплексное метаболическое действие, связанное с входящими 
в его состав микроэлеметами (в виде хелатных комплексов), аминокислотами, нуклео-
зидами и т.д. Актовегин улучшает работу внутриклеточных ферментных систем, уси-
ливает синтетические процессы. В результате улучшается регенерация тканей, ускоря-
ются процессы дифференцировки клеток и репарации повреждений, нормализуются 
функции тканей и органов. 
Эффективность препарата в лечении целого ряда заболеваний (ишемический инсульт, 
черепно-мозговая травма, хронические энцефалопатии различного генеза, невроло-
гические осложнения сахарного диабета, периферические артериальные и венозные 
нарушения кровообращения и их последствия) подтверждена многочисленными кли-
ническими исследованиями. 

NB
жение отдельных черепных нервов 
[15]. Больные после тяжелой ЧМТ 
подлежат диспансерному наблю-

дению на протяжении 2 лет, а при 
наличии остаточных явлений – 
3 года.  

Литература 
→ С. 57–58
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Болезнь Ниманна – Пика тип С – наследственное прогрессирующее 
заболевание нервной системы из группы лизосомных болезней 

накопления, возникающее в результате нарушения внутриклеточного 
распределения липидов. Клиническая картина болезни многообразна 

и проявляется в виде прогрессирующих неврологических расстройств, 
нередко в сочетании с поражением внутренних органов. В статье 

обсуждаются новые взгляды на патогенез заболевания и современные 
подходы к терапии. Авторами приведены клинические примеры и первый 

опыт лечения данного заболевания в России. 

1 ФГУ «Российская 
детская 

клиническая 
больница», Москва

2 Медико-
генетический 

научный центр 
РАМН, Москва

3 Областная 
детская 

клиническая 
больница имени 

Красного креста, 
Курган

Д.м.н. С.В. МИХАЙЛОВА1, к.м.н. Е.Ю. ЗАХАРОВА2, Е.Б. ГУБИНА3, 
Д.А. САВВИН1, к.м.н. Е.С. ИЛЬИНА1, С.В. ПИЛИЯ1, 
Н.Л. ПЕЧАТНИКОВА1, к.м.н. А.А. БОЛОГОВ1 

Болезнь Ниманна – Пика тип С: 
молекулярные механизмы 
патогенеза и подходы к лечению

Болезнь Ниманна – Пика тип С 
(НПС) – наследственное 
аутосомно-рецессивное за-

болевание из группы лизосомных 
болезней накопления (ЛБН), харак-
теризующееся выраженным кли-
ническим полиморфизмом и про-
грессирующими неврологическими 
нарушениями. В отличие от других 
ЛБН, которые в основном связаны с 
нарушением активности фермента, 
при НПС нарушена функция бел-
ков, которые участвуют в распреде-
лении молекул холестерина внутри 
клетки [1]. НПС – мультисистемное 
заболевание, поражающее нервную 
систему, печень, селезенку и легкие. 
В настоящее время уже созданы 
подходы к лечению этого заболева-
ния и разрабатываются новые мето-
ды терапии, основанные на совре-
менных данных о патогенезе НПС.

Этиология и клинические 
проявления 
НПС – редкое наследственное забо-
левание. По разным данным, частота 

НПС составляет 1 : 120 000 – 1 : 150 000 
живых новорожденных. В 95% слу-
чаев НПС связана c мутациями гена 
NPC1 (локус 18q11–q12). Около 5% 
случаев обусловлены мутациями 
гена NPC2 (локус 14q24) [2].
В зависимости от возраста появле-
ния первых клинических симпто-
мов НПС условно подразделяют на 
несколько форм: неонатальная (до 
3 месяцев), ранняя инфантильная 
(младше 2 лет), поздняя младенче-
ская (с 2 до 6 лет), юношеская форма 
(с 6 до 15 лет), взрослая форма (стар-
ше 15 лет). Клинические симптомы 
включают различные прогресси-
рующие неврологические наруше-
ния и гепатолиенальный синдром. 
Обычно начальными неврологи-
ческими симптомами являются 
неуклюжесть и прогрессирующие 
мозжечковые нарушения (атаксия, 
дисметрия), в последующем при-
соединяются вертикальный надъ-
ядерный офтальмопарез, пирамид-
ные нарушения, эпилептические 
приступы, катаплексия, дистония 

и прогрессирующие когнитивные 
расстройства [3–6]. 
При поздней младенческой форме 
первыми клиническими симптома-
ми являются прогрессирующие моз-
жечковые расстройства, когнитив-
ные нарушения. Важный симптом 
болезни – развитие вертикального 
супрануклеарного офтальмопареза, 
который часто остается незамечен-
ным на ранних стадиях болезни. 
Изначально возникает замедление 
движения глазных яблок по верти-
кали, постепенно прогрессирующее 
до полного ограничения вертикаль-
ного, а иногда и горизонтального 
взора. Часто в данном возрастном 
периоде развиваются эпилепти-
ческие приступы и эпизоды гела-
стической катаплексии. Нередко 
выявляют дистонию, дисфагию и 
дизартрию [2, 7, 8]. Перечисленные 
симптомы наблюдаются при мани-
фестации заболевания как в юно-
шеском, так и во взрослом возрас-
те. Однако в большинстве случаев 
первыми и долгое время ведущи-
ми симптомами у таких пациентов 
являются психиатрические нару-
шения (расстройства поведения, 
шизофреноподобный синдром, 
маниакально-депрессивные пси-
хозы, зрительные галлюцинации, 
аутистические расстройства и дру-
гие), ухудшение школьной успевае-
мости, а также прогрессирующая 
деменция [9, 10].

Лабораторная диагностика 
Основным методом лабораторной 
диагностики НПС является на-
грузочный тест с филипином: при 

Редкие болезни
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окрашивании культуры клеток фи-
бробластов наблюдаются интенсив-
ные флюоресцирующие области, 
сконцентрированные вокруг ядра 
клетки, которые соответствуют на-
коплению неэтерифицированного 
холестерина. Это исследование про-
водят только в небольшом числе за-
рубежных лабораторий. 
Дополнительными биохимически-
ми маркерами могут быть: сниже-
ние активности сфингомиелиназы 
в лейкоцитах крови (20–30% от 
нормы), повышение активности 
маркерного фермента лизосом – 
хитотриозидазы в плазме крови. 
ДНК-диагностика является наи-
более предпочтительным методом 
верификации диагноза. Описано 
несколько относительно распро-
страненных мутаций в гене NPC1, 
которые локализованы в 20–22 эк-
зонах гена NPC1, но в большинстве 
случаев требуется полное секвени-
рование генов NPC1 и NPC2 для 
выявления мутаций [11]. Информа-
тивность такого тестирования со-
ставляет около 94%. 
Перспективным методом биохими-
ческой диагностики является опре-
деление производных холестерина. 
В ряде работ было показано, что в 
клетках и плазме крови пациен-
тов с НПС происходит накопление 
холестан-3,5,6-триола и 7-кетосте-
рола [12]. При этом у пациентов с 
другими нейродегенеративными 
заболеваниями и ЛБН уровень этих 
соединений в крови не повышен 
[13]. Данный показатель коррелиру-
ет с возрастом начала заболевания 
и тяжестью клинических проявле-
ний. Также на животных моделях 
НПС было показано, что концен-
трация этих соединений снижается 
на фоне лечения. Концентрацию 
холестан-3,5,6-триола и 7-кетосте-
рола можно определить с помощью 
метода газовой хроматографии 
масс-спектрометрии (ГХ-МС) или 
высокоэффективной жидкостной 
хроматографии тандемной масс-
спектрометрии (ВЭЖХ-МС/МС). 
Последний метод является более 
предпочтительным, поскольку по-
зволяет определять эти соединения 
в небольшом количестве биоло-
гического материала, длительная 
пробоподготовка, как при ГХ-МС, 
не требуется. Возможно, что уже 

в ближайшее время данный методи-
ческий подход будет применяться 
на первом этапе диагностики этого 
редкого заболевания.

Патогенез болезни 
Молекулярные механизмы разви-
тия НПС пока еще полностью не 
расшифрованы. В отличие от дру-
гих ЛБН, при НПС накапливаются 
метаболиты липидов различных 
классов – холестерин, сфингомие-
лин, гликосфинголипиды, сфинго-
зин. Другой отличительной чертой 
НПС является нарушение эндоци-
тоза и внутрилизосомного метабо-
лизма Ca2+ [14, 15].
За последние 20 лет было предложе-
но несколько теорий, объясняющих 
патогенез этого заболевания, в каж-
дой из которых ключевая роль от-
ведена определенному метаболиту – 
неэстерифицированному холесте-
рину, сфингомиелину, сфингозину.

Холестерин
Холестерин является одним из важ-
нейших компонентов клеточной 
мембраны млекопитающих. Его 
уникальные физико-химические 
свойства позволяют стабилизиро-
вать мембрану клетки, придавая 
ей определенную «жесткость». Хо-
лестерин также является предше-
ственником стероидных гормонов, 
оксистеролов, витамина D и уча-
ствует в регулировании многочис-
ленных процессов в клетке. Около 
80% холестерина синтезируется в 
клетках, 20% поступает с пищей. 
Холестерин в крови образует 
комплексы с особыми белками-
транспортерами – аполипопро-
теинами. Эти комплексы называют 
липопротеидами и в зависимости 
от размеров и физико-химических 
свойств их разделяют на несколько 
групп. 
В центральной нервной системе 
единственным источником холесте-
рина является его синтез, поскольку 
липопротеиды низкой плотности 
не могут проникать через гематоэн-
цефалический барьер. Свободный 
холестерин синтезируется в клет-
ках глии и, соединяясь с аполипо-
протеном Е, проникает в нейроны 
[16]. Гены NPC1 и NPC2 кодируют 
белки, отвечающие за транспорт хо-
лестерина и липидов внутри клетки. 

NPC1 относится к семейству генов, 
кодирующих мембранно-связанные 
стеролчувствительные белки. Белок 
NPC2 – внутрилизосомный пере-
носчик/транспортер холестерина. 
В периферических тканях после 
освобождения липопротеида в 
поздних эндосомах/лизосомах 
эфиры холестерина гидролизуют-
ся при участии лизосомной кислой 
липазы. Затем свободный холесте-
рин переносится на белок NPC2 и 
далее на белок NPC1. После этого 
свободный холестерин отщепляется 
от белка NPC1, переносится на мем-
брану поздней эндосомы/лизосомы 
и может спонтанно проникать в ци-
тозоль клетки, после чего транспор-
тируется в различные части клетки 
специальными цитоплазматически-
ми переносчиками (рис.). 

Гликосфинголипиды
В клетках нервной системы при 
НПС основным накапливаемым 
материалом является не только 
холестерин, но и разнообразные 
гликосфинголипиды: глюкозилце-
рамид, сфингозин, лактоцерамид 
и ганглиозиды GM2 и GM3 [17]. 
Предполагается, что к их накопле-
нию приводят нарушения везику-
лярного транспорта или вторичные 
нарушения процессов расщепления 
гликосфинголипидов. Так, в ряде 
работ было показано, что нако-
пление сфингомиелина связано со 
снижением активности сфингомие-
линазы в результате нарушения ее 
посттрансляционных модифика-
ций, которые вызваны накоплением 
холестерина.

Подходы к лечению 
Первоначально казалось, что под-
ход к лечению НПС очень прост: 
снизить уровень холестерина и 
таким образом остановить прогрес-
сирование заболевания. Эта уве-
ренность подкреплялась тем, что 
существует большое разно образие 
высокоэффективных лекарствен-
ных препаратов, снижающих холе-
стерин. В 1993 г. было показано, что 
применение подобных препаратов 
приводит к снижению уровня холе-
стерина в печени и сыворотке крови 
пациентов с НПС, но, к сожалению, 
не оказывает никакого влияния на 
неврологическую симптоматику 

Клинические наблюдения
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[20]. В дальнейших исследованиях 
были предприняты попытки сни-
зить уровень других токсичных 
метаболитов, таких как сфинго-
миелин, сфингозин, с помощью 
субстрат-редуцирующей терапии, и 
этот подход оказался более эффек-
тивным.

Субстрат-редуцирующая терапия
Миглустат (N-бутил-деоксино-
жиримицин; NB-DNJ; OGT-918) – 
небольшая молекула аминосахари-
да, которая обратимо ингибирует 
синтез глюкоцерамидсинтазы – 
первого фермента, участвующего в 
синтезе гликосфинголипидов [18]. 
На животных моделях c НПС было 
убедительно продемонстрировано, 
что на фоне лечения снижается на-
копление ганглиозидов, останавли-
вается нейрональная дисфункция 
и значительно (25%) увеличивается 
продолжительность жизни у лечен-
ных животных [19]. 
Способность миглустата прони-
кать через гематоэнцефалический 
барьер обусловливает возможность 
применения препарата при ЛБН с 
преимущественным вовлечением 
в патологический процесс нервной 
системы. На основании результатов 
проведенных рандомизированных 
плацебоконтролируемых клиниче-
ских испытаний и динамического 

наблюдения пациентов с НПС в ян-
варе 2009 г. миглустат был одобрен 
как препарат для лечения прогрес-
сирующих неврологических нару-
шений при НПС как у взрослых, 
так и у детей. Применение данного 
препарата является единственным 
видом терапии НПС, которая по-
зволяет замедлить прогрессирова-
ние болезни и не имеет выраженных 
побочных эффектов [20, 21]. Препа-
рат назначают перорально. Он раз-
решен к применению с 4-летнего 
возраста. Рекомендуемая доза для 
взрослых и детей старше 12 лет со-
ставляет 200 мг 3 раза в день. Детям 
от 4 до 11 лет доза рассчитывается 
исходя из площади поверхности 
тела. Поскольку при приеме препа-
рата часто наблюдается диарея, свя-
занная с блокированием фермента, 
расщепляющего ди- и олигосаха-
риды, рекомендовано соблюдение 
диеты с пониженным содержанием 
этих углеводов в первые три недели 
терапии с постепенным включени-
ем их в рацион в дальнейшем.

Циклодекстрины
Циклодекстрины – углеводы, 
в сос таве которых остатки D-(+)-
глюкопиранозы объединены в ма-
кроциклы α-D-1,4-гликозидными 
связями. Несмотря на то что 
циклодекстрины не способны 

свободно проникать через мем-
брану клетки, они могут перено-
ситься внутрь путем пиноцитоза. 
Гидроксипропил-β-циклодекстрин 
(HPBCD) состоит из семи β-1,4- 
глюкопиранозных единиц. В ряде 
работ было показано, что введение 
этого соединения внутрибрюшин-
но или интратекально «нокаутным» 
мышам (NPC -|-) приводит к за-
медлению прогрессирования не-
врологических нарушений и увели-
чению продолжительности жизни 
у животных [22]. Считается, что 
циклодекстрины могут выполнять 
функцию измененных в результа-
те мутаций белков NPC1 и NPC2 в 
эндосомах и лизосомах. Возможно, 
что создание лекарственных форм 
на основе циклодекстринов станет 
одним из методов терапии НПС. 

Химические шапероны
Ряд мутаций в генах приводит 
к нарушениям фолдинга (сворачи-
вания) белка и вызывает либо его 
накопление, либо быстрое расще-
пление. Как правило, это миссенс-
мутации и небольшие делеции без 
сдвига рамки считывания, кото-
рые не затрагивают функциональ-
но значимые домены белка (такие 
как активные центры, рецептор-
связывающие сайты). Такие белки 
сохраняют свою функциональную 
активность, если достигают места 
своего назначения. 
Известно, что некоторые соеди-
нения могут служить стабили-
заторами белков, помогают им 
образовывать более устойчивую 
конформацию. Эти вещества по-
лучили название химических ша-
перонов по аналогии с белками- 
шаперонами, которые принимают 
участие в поддержании третичной 
структуры и доставке синтезиро-
ванных в клетке белков. Мутация 
Ile1061¥ r в гене NPC1 относится 
к числу мутаций, приводящих к 
нарушению фолдинга белка [23]. 
Эти данные позволяют надеять-
ся, что высокоспецифичные фар-
макологические шапероны могут 
быть синтезированы и для лечения 
этого заболевания наряду с други-
ми ЛБН. 
Мы приводим собственные клини-
ческие данные и первый опыт лече-
ния НПС в России.

ЛПНП – липопротеиды низкой плотности; 
ЦПХ – цитозольный переносчик холестерина.

Рис. Модель переноса холестерина в поздней эндосоме/лизосоме
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Клинический пример 1
Пациентка Г.П., 2002 г.р., впервые 
поступила в стационар в 2004 г. 
с жалобами на утрату ранее при-
обретенных психоречевых и двига-
тельных навыков, непроизвольные 
насильственные движения в мими-
ческой мускулатуре и языке, огра-
ничение движения глазных яблок 
во всех направлениях, неустойчи-
вость при ходьбе, эпизоды внезап-
ных падений.
Анамнез жизни: ребенок от беремен-
ности, протекавшей на фоне уме-
ренного токсикоза, вторых срочных 
родов, масса при рождении 2990 г, 
рост 50 см. Раннее развитие: голову 
держит с 1 месяца, сидит самостоя-
тельно с 6 месяцев, стоит с 10 меся-
цев, ходит с 1 года. 
Анамнез болезни: со слов мамы, 
первые симптомы заболевания по-
явились в возрасте 1 года 2 месяцев 
через 2 недели после вакцинации 
АКДС и полиомиелита – сначала 
возникло «подворачивание» пра-
вой стопы при ходьбе, затем присо-
единилось «подворачивание» левой 
стопы, и ребенок стал часто споты-
каться, падать. С 1,5 лет появились 
поперхивания при еде, с 1,6 года – 
перестала самостоятельно ходить, 
с 1,8 года – насильственные движе-
ния в мышцах языка, лицевой му-
скулатуры. Отмечалась выраженная 
атаксия, интенционный тремор (не 
могла собрать пирамидку, не могла 
есть из ложки жидкую пищу – про-
ливала). При КТ и МРТ головного 
мозга в возрасте 1,8 года патологи-
ческих изменений головного мозга, 
костей свода и основания черепа не 
выявлено.
С 2,2 года ребенок неоднократно 
проходил обследование и лечение в 
отделении психоневрологии № 2 Рос-
сийской детской клинической боль-
ницы (РДКБ). Впервые поступила в 
стационар с направляющим диагно-
зом «острый диссеминированный 
энцефаломиелополиневрит». При 
осмотре в неврологическом статусе 
отмечалась легкая асимметрия глаз-
ных щелей, OD > OS, опущение угла 
рта справа, расходящееся косоглазие, 
периодически поперхивание при еде, 
оживление глоточных рефлексов, по-
ложительные симптомы орального 
автоматизма, походка атактическая, 
статическая и динамическая атак-

сия; диффузная мышечная гипото-
ния, анизорефлексия сухожильных 
рефлексов с рук, рефлексы с ног – 
торпидные, периодически отмеча-
лись гиперкинезы в мышцах лица 
(в виде гримасничанья). В связи с по-
дозрением на острый диссеминиро-
ванный энцефаломиелополиневрит 
пациентке была проведена терапия 
преднизолоном в дозе 2 мг/кг/сут в 
течение 1 месяца с незначительной 
положительной динамикой в виде 
уменьшения атаксии в начале курса 
терапии. 
Со слов мамы, после выписки уве-
ренно ходила, уменьшились гипер-
кинезы. При снижении дозы пред-
низолона до 1 мг/кг/сут появились 
гиперкинезы в мимической му-
скулатуре, несколько хуже стала 
ходить. В последующем курсами 
получала нейротрофическую те-
рапию без явного положительного 
эффекта.
К 2 годам 9 месяцам появилось уме-
ренное ограничение движений глаз-
ных яблок, в последующем стала 
ухудшаться походка, появились и 
усилились гиперкинезы конечно-
стей и лицевой мускулатуры, ухуд-
шилась речь.
В возрасте 9 лет в неврологическом 
статусе: общемозговых и менин-
геальных симптомов нет. Голова 
округ лой формы. Умеренно выра-
жена венозная сеть. Окружность 
головы 52 см, OD > OS, расходящее-
ся косоглазие, непостоянное альтер-
нирующее. Офтальмопарез – огра-
ничение движения глазных яблок 
во всех направлениях. Ослаблена 
конвергенция. Периодически – мио-
клонии век. При фиксации взора – 
спонтанный нистагм с ротаторным 
компонентом. Слух ориентировоч-
но не снижен. Язык беспокойный, 
миоклонии языка, гиперкинезы 
языка, периодически – девиация 
языка вправо. Периодически отме-
чаются гиперкинезы в мышцах лица 
(в виде гримасничанья), хореиче-
ские гиперкинезы. Голос с дисфо-
ничным оттенком. Иногда попер-
хивается при глотании. Глоточные 
рефлексы вызываются после латент-
ной паузы. Может самостоятельно 
пройти несколько шагов, походка 
атактико-полиневропатическая. 
Рекурвация коленных суставов. 
Статическая и динамическая атак-

сия. Мышечный тонус: диффузная 
мышечная гипотония. Сухожиль-
ные рефлексы на руках снижены, 
D > S, на ногах – не вызываются. 
Умеренная гипотрофия дистальных 
отделов конечностей. Сила мышц 
снижена до 4,5 балла. Координатор-
ные пробы – с грубой интенцией и 
дисметрией с двух сторон. Чувстви-
тельность (болевая, тактильная, 
температурная) ориентировочно 
сохранена. Гипергидроз ладоней, 
стоп. Функции тазовых органов 
контролирует. 
Речь активная отсутствует; задерж-
ка психоречевого развития. Девочка 
выполняет инструкции и команды 
по подражанию, обслуживает себя, 
память и интеллект снижены, кон-
тактна, окружающим интересуется, 
одевается и кушает самостоятельно.
Таким образом, при сопоставлении 
клинических, нейрорадиологиче-
ских данных и течения заболева-
ния было заподозрено заболевание 
из группы ЛБН – НПС, которое 
было подтверждено молекулярно-
генетическими методами (выявлена 
замена IVS4+2G-A в гене NPC2 в ге-
терозиготном состоянии). 
Решением консилиума ребенку 
было назначено патогенетическое 
лечение препаратом Завеска (ми-
глустат) (Actelion Pharmaceuticals 
Ltd, Швейцария) в дозе 200 мг 2 раза 
в день (утро, вечер) длительно, по-
стоянно и предложена диета с по-
ниженным содержанием ди- и оли-
госахаридов.
Через 5 месяцев после назначения 
специфического лечения отмеча-
ется некоторая положительная ди-
намика в виде улучшения походки, 
уменьшения выраженности гипер-
кинетических расстройств. Девочка 
стала спокойнее, больше интере-
суется окружающим, стала произ-
носить три слова («мама», «папа», 
«баба»), приступов катаплексии не 
было. По данным литературы, было 
показано, что чем раньше мани-
фестирует заболевание, тем хуже 
восстанавливаются когнитивные 
функции, однако в нашем случае на-
блюдалось их улучшение [24]. 
В нашем случае не назначались 
трициклические антидепрессан-
ты, ингибиторы селективного за-
хвата серотонина для купирования 
катаплексии [25, 29], однако через 
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2 месяца после назначения препара-
та Завеска у пациентки наблюдалось 
значительное уменьшение частоты 
эпизодов катаплексии и через 4 ме-
сяца их полное отсутствие, что со-
впадает с данными литературы [4].

Клинический пример 2
Пациент Б.Г., 9 лет, поступил в ста-
ционар с жалобами на шаткость 
походки, частые падения, прихра-
мывание при ходьбе, навязчивые 
движения в конечностях, нарушение 
речи, эпизоды головокружений, сни-
жение памяти и утомляемость [2]. 
Анамнез жизни: ребенок от второй 
физиологически протекавшей бере-
менности (от первой беременности – 
здоровый мальчик), вторых родов 
в срок путем кесарева сечения. Фи-
зическое развитие в раннем воз-
расте соответствовало средним 
значениям. 
Анамнез болезни: в возрасте 5 лет на 
фоне полного здоровья у мальчи-
ка появились жалобы на приступы 
головокружений, в связи с чем на-
блюдался у невролога по месту жи-
тельства с диагнозом «синдром веге-
тативной дистонии, ветибулопатия». 
В 7 лет стала заметна не устойчивость 
при ходьбе, появились жалобы на 
выраженную усталость к вечеру, а 
также трудности в усвоении школь-
ного материала (снижение памяти, 
внимания) и заикание. В связи с про-
грессирующими неврологическими 
расстройствами ребенок поступил 
на обследование и лечение в отде-
ление психоневрологии № 1 РДКБ с 
направляющим диагнозом «дегене-
ративное заболевание нервной си-
стемы, подострый склерозирующий 
панэнцефалит». 
При поступлении в стационар: 
общемозговых и менингеальных 
симптомов нет. Черепные нервы: 
обоняние сохранено, взгляд фикси-
рует и следит, глазные щели с легкой 
асимметрией, OD > OS, нарушения 
движения глазных яблок в виде 
ограничения по вертикали, лицо 
симметричное, слух не снижен, го-
ризонтальный мелкоамплитудный 
нистагм в крайнем левом отведе-
нии, глоточные и небные рефлексы 
высокие, саливация достаточная, 
мозжечковая дизартрия. Дисфо-
нии, дисфагии нет. Язык в полости 
рта и при высовывании по средней 

линии. Походка с элементами ди-
намической атаксии. Мышечный 
тонус изменен по пластическому 
типу на фоне диффузной мышеч-
ной гипотонии. Сухожильные реф-
лексы высокие, без четкой разницы 
сторон. Сила мышц снижена до 
4 баллов. Рефлекс Бабинского по-
ложительный с двух сторон, боль-
ше слева. Дистоническая установка 
кистей рук. Редкие хореические ги-
перкинезы лицевой мускулатуры. 
В позе Ромберга неустойчив. Дис-
метрия и интенционный тремор 
при выполнении координаторных 
проб. Тазовые функции контроли-
рует. Высшие корковые функции: 
пациент в сознании, ориентирован, 
несколько негативен к осмотру, 
плаксив, инструкции выполняет, 
правильно отвечает на вопросы, 
интеллект снижен.
Дифференциальный диагноз про-
водился с тромбозом поперечного 
синуса, митохондриальными забо-
леваниями, атаксией с окуломотор-
ной апраксией, синдромом Луи – 
Бар. Пациент получал ноотроп-
ную, нейрометаболическую тера-
пию без явного положительного 
эффекта. С течением времени от-
мечалось нарастание мозжечковых 
расстройств, снижение интеллекта 
и прогрессирование вертикального 
офтальмопареза. 
С учетом клинических данных, ре-
зультатов МРТ головного мозга, 
прогрессирующего течения заболе-
вания у ребенка была заподозрена
НПС. Диагноз был подтвержден 
молекулярно-генетическим мето-
дом: обнаружены мутации в гене 
NPC1, которые являются патоген-
ными, – с3614del C / Ser954Leu.
Решением консилиума ребенку 
была назначена терапия препаратом 
Завеска (миглустат) в дозе 200 мг 
2 раза в день (утро, вечер) длитель-
но, постоянно, а также была реко-
мендована диета с пониженным 
содержанием ди- и олигосахаридов. 
Через 8 месяцев после назначения па-
тогенетического лечения отмечается 
положительная динамика: пациент 
стал устойчивым, менее выражены 
гиперкинетические расстройства, 
однако сохранялся интеллектуаль-
ный дефицит, отмечались дисфагия, 
дизартрия, прежняя степень верти-
кального офтальмопареза. 

По данным литературы, отмечено 
значительное улучшение невроло-
гического статуса у пациента 9 лет 
после назначения специфического 
лечения миглустатом в виде улуч-
шения походки, атаксии, дизартрии 
и офтальмопареза [26]. У других па-
циентов (9 и 14 лет) после назначе-
ния специфического лечения через 
6 месяцев наблюдалось улучшение 
функции глотания и движения [27].
Через 4 месяца у нашего пациента 
после назначения терапии наблюда-
лось снижение веса, других побоч-
ных эффектов не отмечалось. Была 
скорректирована диета, и ребенок 
начал прибавлять в весе. 
По данным литературы, в 80% слу-
чаев на фоне терапии появляются 
эпизоды диареи, отрицательная ве-
совая кривая, особенно на первом 
году применения препарата, в 30% – 
тремор, реже – нарушения сна, паре-
стезии и полиневропатия [20, 26, 27].

Заключение 
В настоящее время единственно 
возможным вариантом патогенети-
ческого лечения тяжелого прогрес-
сирующего неврологического забо-
левания – НПС – является препарат 
Завеска (миглустат). Небольшое 
число пациентов с НПС, находящих-
ся на лечении, и короткий период 
наблюдения не являются достаточ-
ным основанием для окончатель-
ного суждения об эффективности 
данного вида терапии. Однако с уве-
ренностью можно сказать, что ми-
глустат позволяет стабилизировать 
состояние пациентов и/или приво-
дит к улучшению неврологических 
расстройств, а эффективность тера-
пии зависит от времени установле-
ния точного диагноза. Необходимо 
продолжение исследований с целью 
изучения патогенеза этого тяжелого 
инвалидизирующего заболевания 
для создания новых высокоэффек-
тивных препаратов.  

Авторы благодарят Региональный 
общественный благотворительный 
фонд помощи тяжелобольным и 
обездоленным детям, организацию 
Aiutateci a Salvare i Bambini Onlus
и лично Л.З. Салтыкову и Эннио 
Бордато за помощь, которая была 
оказана нашим пациентам при об-
следовании и лечении.
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В статье отражен опыт применения раствора для орального 
приема Элькар® (левокарнитин, L-карнитин) в различных областях 

нейропедиатрии. Акцент делается на его использовании в лечении 
пациентов с эпилепсией. Рассматривается роль дотации L-карнитина 

при наличии у больных с эпилепсией вальпроат-ассоциированных 
побочных эффектов в виде гипераммониемии и/или карнитиновой 

недостаточности, митохондриальной патологии, 
органических ацидемий и т.д.

НИИ педиатрии 
Научного центра 

здоровья детей 
РАМН

Д.м.н., проф. В.М. СТУДЕНИКИН, С.Ш. ТУРСУНХУЖАЕВА, 
к.м.н. Л.А. ПАК, к.м.н. В.И. ШЕЛКОВСКИЙ

Левокарнитин (Элькар®) 
в эпилептологии 
и нейропедиатрии

Карнитин – природное со-
единение, относящееся к 
незаменимым веществам и 

родственное витаминам группы В. 
Вещество было обнаружено в нача-
ле XX века российскими учеными 
В.С. Гулевичем и Р.З. Кримбергом 
(1905) в экстракте, выделенном из 
мышц млекопитающих [1].
Существуют две формы (стереои-
зомеры) карнитина – D-карнитин 
и L-карнитин. L-стереоизомер 
карнитина (L-карнитин, лево-
карнитин), который был син-
тезирован в 1960 г., обладает 
биологической активностью, 
востребованной в различных 
областях медицины (основная 
функция – перенос длинноце-
почечных жирных кислот через 
внутреннюю мембрану в мито-
хондрии) [2, 3]. D-форма карни-
тина с лечебной целью не приме-
няется, поскольку не оказывает 

положительного влияния на ор-
ганизм, а, более того, является 
конку рентным антагонистом 
L-карнитина.
Метаболические функции лево-
карнитина чрезвычайно много-
численны, что определяет его 
место среди терапевтических 
средств в современной фармако-
логии. Если применение левокар-
нитина в неонатологии и педиа-
трии отражено в большом числе 
публикаций в отечественной 
медицинской периодике, то его 
использованию при эпилепсии 
посвящено неоправданно мало 
работ [4]. Именно об этом пойдет 
речь в предлагаемом обзоре ли-
тературы.

Общие сведения 
о левокарнитине
Карнитин – это триметиламмо-
ниевое (бетаиновое) производное 

γ-амино-β-гидроксимасляной 
кислоты; транспортер ацила 
через митохондриальную мем-
брану. Является стимулятором 
энергетического обмена в чело-
веческом организме.
В свою очередь, левокарнитин, 
известный также под другими на-
званиями (витамин ВТ, витамин 
В11), присутствует в человеческом 
организме в тканях поперечно-
полосатых мышц и печени. Не-
смотря на альтернативные на-
звания, L-карнитин не относится 
к витаминам (он представляет 
собой витаминоподобное веще-
ство). Он является кофактором 
метаболических процессов, обе-
спечивающих и поддерживаю-
щих активность кофермента А 
(коэнзим А, КоА) [3, 5]. 
Левокарнитин обладает дезин-
токсикационными свойства-
ми (в отношении органических 
кислот, ксенобиотиков и др.), 
анаболическими функциями, 
антиоксидантными свойствами, 
нейропротективным эффектом, 
нейромодулирующим и защит-
ным действием при апоптозе [8].
На российском фармацевтиче-
ском рынке на протяжении по-
следнего десятилетия использу-
ется левокарнитин под торговым 
названием Элькар® (раствор для 
орального приема); с 2011 г. Эль-
кар в нашей стране представлен 
30%-ным раствором для приема 
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внутрь и 10%-ным раствором для 
инъекций [1, 3].

Левокарнитин 
в нейропедиатрии
Роли левокарнитина в лечении 
различных видов неврологиче-
ской патологии посвящены рабо-
ты Е.С. Кешишян и соавт. (2001), 
Е.А. Николаевой и соавт. (2003), 
Е.Л. Вишневского и соавт. (2004), 
И.Л. Брин и соавт. (2005, 2006, 
2007), С.О. Ключникова и соавт. 
(2007) и других исследователей 
[1–13]. В указанных публикациях 
представлен опыт и перспективы 
применения L-карнитина при пе-
ринатальных поражениях нерв-
ной системы и их последствиях 
(исходах, включая детский цере-
бральный паралич), нарушениях 
нервно-психического развития, 
гиперкинетических и неврозо-
подобных расстройствах, психо-
соматических нарушениях, атро-
фии дисков зрительных нервов, 
различных формах наследствен-
ной патологии, стрессах, а также 
при гиперактивном мочевом пу-
зыре и т.д.
Все большее внимание неврологи 
уделяют нейрометаболическим 
заболеваниям. В эту представи-
тельную группу патологии с по-
ражением нервной системы вхо-
дят заболевания с генетически 
детерминированными наруше-
ниями обмена (многочисленные 
виды митохондриальной пато-
логии и нарушений митохондри-
ального β-окисления жирных 
кислот, органические ацидурии/
ацидемии/аминоацидопатии и 
т.д.) [1, 3, 5, 7, 10–13]. При многих 
видах патологии, относящейся к 
нейрометаболическим заболева-
ниям, показано применение ле-
вокарнитина.
Так, препараты L-карнитина ис-
пользуют в лечении изовале-
риановой (ИВА), метилмалоно-
вой (ММА), 2-кетоадипиновой 
(2-КАА) и пропионовой (ППА) 
ацидемии, 3-метилкротонил-
глицинурии (3-МКГ), глутаро-
вой ацидемии типа I (ГАI); мно-
гих видов митохондриальной 
патологии (синдром MERRF, 
MELAS, NARP и др.); при нару-
шениях карнитин-зависимого 

тра нспорта длинноцепочеч-
ных жирных кислот в мито-
хондрии (дефекты транспорта 
карнитина, недостаточность кар-
нитинпальмитоилтрансферазы-1 
и карнитинпальмитоилтрансфе-
разы-2, недостаточность карни-
тин/ацилкарнитинтранслоказы); 
дефиците среднецепочечной 
ацил-КоА-дегидрогеназы; нару-
шениях цикла (метаболизма) мо-
чевины и т.д. [3, 5, 7, 10–13].
Левокарнитин также применяет-
ся при нервной анорексии, ней-
родермите, интенсивных физиче-
ских и/или психоэмоциональных 
нагрузка х; неврологических 
проявлениях сосудистых, ток-
сических и травматических по-
ражений ЦНС; вегетативных рас-
стройствах, нервно-мышечных 
заболеваниях и т.д. [1–4, 7–10].

Левокарнитин в эпилептологии
Следует помнить, что препара-
ты L-карнитина могут иметь су-
щественное значение в лечении 
эпилепсии [14]. Левокарнитин не 
обладает антиэпилептическим 
действием, но, как будет видно из 
представленных ниже данных, 
может играть немаловажную 
роль в терапии пациентов, стра-
дающих эпилепсией.
До сих пор основой лечения 
эпилепсии (базисная терапия) 
чаще всего служат вальпроаты 
(препараты вальпроевой кисло-
ты) [2, 14, 15]. Известно, что их 
применение сопряжено с целым 
рядом побочных эффектов, осо-
бенно при назначении этих ан-
тиэпилептических препаратов в 
режиме дуо- или политерапии 
(комбинированное лечение). 
Практически все побочные ре-
акции, возникающие на фоне 
лечения вальпроатами, можно 
классифицировать по следую-
щим трем основным категори-
ям: 1) дозозависимые эффекты; 
2) реакции гиперчувствитель-
ности; 3) идиосинкратические 
[15]. Нежелательные реакции и 
побочные эффекты препаратов 
вальпроевой кислоты ранее под-
робно рассматривались в публи-
кациях W. Löscher (1999), а также 
М.З. Каркашадзе и соавт. (2003, 
2004) [15, 16, 17]. 

Существует группа ранних по-
бочных эффектов вальпроатов: 
гастроинтестинальные реакции, 
нарастание уровней печеночных 
ферментов (трансаминаз), реак-
ции гиперчувствительности, ге-
матологические нарушения, нега-
тивное действие на ЦНС; а также 
поздние нежелательные явления: 
обратимая деменция с атрофией 
головного мозга, психические и 
когнитивные нарушения, эмоцио-
нальные расстройства, гиперак-
тивность и другие поведенческие 
расстройства, снижение слуха, 
выпадение волос, избыточный 
набор массы тела, дисфункции 
эндокринных и репродуктивных 
органов, системная красная вол-
чанка и метаболические осложне-
ния и т.д. [15–18].
Среди основных метаболических 
осложнений, связанных с при-
менением вальпроатов, поми-
мо гипонатриемии, нарушения 
секреции антидиуретического 
гормона и гиперглицинемии, 
следует выделить снижение 
концентрации карнитина и ги-
пераммониемию [15]. Гиперам-
мониемия – одна из частых лабо-
раторных находок у пациентов, 
получающих вальпроаты, хотя 
механизм этого метаболического 
расстройства продолжает оста-
ваться окончательно невыяснен-
ным. Предполагается, что при 
приеме вальпроатов может иметь 
место ингибиция цикла мочеви-
ны. В свою очередь, назначение 
L-карнитина способствует сни-
жению уровня аммония в сыво-
ротке крови пациентов [16]. Этот 

На российском фармацевтическом рынке 
на протяжении последнего десятилетия 
используется левокарнитин под 
торговым названием Элькар® (раствор 
для орального приема); с 2011 г. Элькар 
в нашей стране представлен 30%-ным 
раствором для приема внутрь 
и 10%-ным раствором для инъекций.
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аспект был всесторонне пред-
ставлен в классических работах 
G. Opala и соавт. (1991), H. Böhles и 
соавт. (1996) и A. Verrotti и соавт. 
(1999), а также отражен в более 
новых публикациях [19, 20, 21, 22]. 
Поскольку аммиак (NH3) облада-
ет доказанными нейротоксичны-
ми свойствами, предполагается, 
что частично неврологические 
ва льпроат-ассоциирова нные 
побочные эффекты, а также на-
рушения когнитивной, поведен-
ческой и эмоциональной сферы 
непосредственно сопряжены с 
токсическим действием аммиа-
ка на ЦНС, то есть представляют 
карнитин-зависимый феномен. 
Доказано, что значительное по-
вышение уровня содержания ам-
миака в тканях организма может 
приводить к развитию энцефало-
патии [3].
Установлено, что при исполь-
зовании вальпроатов карнитин 
«вымывается» из организма. Это 
способствует снижению кон-
центраций общего и свободного 
карнитина, а также повышению в 
плазме крови содержания аммиа-
ка (как проявление карнитиновой 
недостаточности) [2, 18]. Немало-
важно, что в конце 1990-х гг. дет-
скими неврологами был достиг-
нут консенсус, в соответствии с 
которым дотация L-карнитина 
считается показанной паци-
ента м с симптоматической 
ва льпроат-ассоциирова нной 
гипера ммониемией; множе-
ственными факторами риска по 
реализации гепатотоксичности 

вальпроевой кислоты или по-
ражения почек; при следовании 
кетогенным диетам (КД) на фоне 
низкого содержания карнити-
на в крови, а также в некоторых 
других клинических ситуациях. 
В соответствии с рекомендациями 
D.C. De Vivo и соавт. (1998), детям 
с эпилепсией, получающим пре-
параты вальпроевой кислоты, 
рекомен д уе тся ежед невный 
прием карнитина per os (в дозе 
100 мг/кг/сут, максимальная доза – 
2 г/сут) [2, 23].
Кроме того, есть данные, свиде-
тельствующие о том, что у па-
циентов, получающих лечение 
вальпроатами, нередко отмеча-
ется снижение слуха (транзи-
торное или перманентное) [15]. 
Предположительно, механизм 
указанного дефекта заключается 
в индукции вальпроевой кисло-
той дисфункции митохондриаль-
ной дыхательной цепи. Cледует 
помнить, что прогрессирующее 
снижение слуха является обыч-
ным явлением для пациентов с 
митохондриальными энцефало-
патиями/энцефаломиопатиями, 
которое может предшествовать 
возникновению некоторых ког-
нитивных и двигательных рас-
стройств [15, 16, 18]. В этой связи 
применение L-карнитина пред-
полагает возможность профилак-
тики или коррекции снижения 
слуха у детей с эпилепсией в опи-
сываемой клинической ситуации.
Среди дисфункций эндокрин-
ных органов (на фоне терапии 
вальпроатами) внимания заслу-
живает возникающее при лече-
нии вальпроатами такое нежела-
тельное явление, как избыточная 
масса тела, которая наблюдается 
со значительной частотой (до 
59% случаев) [15]. В ряде случаев 
ее выраженность столь велика, 
что требуется отмена проводи-
мой антиэпилептической тера-
пии. Как правило, избыточный 
набор массы тела возникает у па-
циентов через 3–5 месяцев после 
начала лечения вальпроатами. 
Точные механизмы стимуляции 
набора массы тела неизвестны, 
но предполагается, что в этом 
феномене могут быть задей-
ствованы процессы вальпроат-

индуцированного нарушения 
β-окисления жирных кислот или 
повышенная биодоступность 
длинноцепочечных жирных кис-
лот (вследствие конкурирующего 
связывания вальпроевой кисло-
ты) [15, 16]. Поскольку общеиз-
вестны эффекты L-карнитина, 
приводящие к снижению избы-
точной массы тела (с сохранени-
ем и/или увеличением мышечной 
массы), прием левокарнитина 
может быть показан пациентам 
с эпилепсией, страдающим про-
блемой лишнего веса.
Итак, в настоящее время в эпи-
лептологии L-карнитин считает-
ся основным средством для кор-
рекции токсического действия 
вальпроатов (гипераммониемия, 
гепатотоксичность, психические 
и когнитивные нарушения) [2, 15, 
23]. Левокарнитин – cтандартный 
антидот при остром отравлении 
вальпроевой кислотой [14].

Элькар® – основной препарат 
левокарнитина
Российская компания «ПИК-
ФАРМА» выпускает L-карнитин 
(левокарнитин) под названи-
ем Элькар® с 2000 г. Это первый 
отечественный лекарственный 
препарат на основе левокарни-
тина. До 2011 г. препарат Элькар® 
был представлен в виде 20%-ного 
раствора для приема внутрь, к 
применению которого в своей 
практике успели привыкнуть 
отечественные педиатры и не-
врологи [7]. 
С 2011 г. выпуск препарата 
(в растворе) с содержанием лево-
карнитина 200 мг/мл для россий-
ского рынка прекращен; Элькар 
производится в форме 30%-ного 
раствора для приема внутрь 
(в 1 мл – 300 мг левокарнитина). 
В 1 капле (из дозатора) содержит-
ся 18 мг L-карнитина, а в 1 мерной 
ложке (5 мл) – 1500 мг. Компания 
выпускает также лекарственную 
форму препарата Элькар® для 
инъекций – 100 мг/мл.
Препарат Элькар® относится к 
фармакотерапевтической группе 
метаболических средств (код по 
АТХ-классификации: А16АА01, 
регистрационный номер: ЛСР-
006143/10) [2, 10, 24].

В настоящее время в эпилептологии 
L-карнитин считается основным 

средством для коррекции 
токсического действия вальпроатов 

(гипераммониемия, гепатотоксичность, 
психические и когнитивные нарушения). 

Левокарнитин – cтандартный антидот 
при остром отравлении 
вальпроевой кислотой.
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Элькар нормализует митохон-
дриальную структуру и функции, 
способствует проникновению 
длинноцепочечных жирных кис-
лот из цитоплазмы в митохон-
дрии и их β-окислению с образо-
ванием аденозин-5’-трифосфата 
(АТФ) и ацетилкоэнзима А 
(ацетил-КоА).
Левокарнитин улучшает белко-
вый и жировой обмен, повышает 
устойчивость к физическим на-
грузкам, угнетает образование 
кетокислот и анаэробный гли-
колиз, снижает выраженность 
лактат-ацидоза, а также способ-
ствует экономному расходованию 
гликогена и увеличению его запа-
сов в печени и мышцах. Препарат 
оказывает анаболическое и липо-
литическое действие, нормализу-
ет повышенный основной обмен 
при гипертиреозе; является пери-
ферическим (косвенным) антаго-
нистом действия тиреоидных гор-
монов, а не прямым ингибитором 
функции щитовидной железы. 
В дополнение к улучшению об-
мена и энергообеспечения тка-
ней Элькар хорошо всасывается 
в кишечнике. Его концентрация 
в плазме крови достигает мак-
симума через 3 часа и сохра-
няется в терапевтическом диа-
пазоне на протяжении 9 часов. 
Препарат легко проникает в печень 
и миокард, несколько медленнее – 
в мышцы. Левокарнитин выво-
дится почками (преимущественно 
в виде ацильных эфиров) [2, 24].
К числу немногих побочных 
эффектов препарата относятся 
аллергические реакции, абдо-
минальные боли, диспепсия и 
мышечная слабость. При пере-
дозировке препарата может от-
мечаться усиление побочных ре-
акций.
Следует помнить, что накопле-
нию левокарнитина в тканях 
(кроме печени) способствуют 
глюкокортикостероиды; другие 
анаболические гормоны усили-
вают эффект препарата. 
Препарат назначается per os (за 
30 минут до приема пищи, после 
разбавления водой). Детям млад-
шего возраста Элькар назначают 
в виде добавки к сладким блюдам 
(соки, компот, кисель и т.д.).

Дозирование препарата (2–3-крат-
ный прием) зависит от характера 
имеющейся патологии и возрас-
та пациентов. Так, детям грудно-
го и раннего возраста дозировка 
определяется индивидуально (ле-
чащим врачом). Детям в возрасте 
от 3 до 6 лет – разовая доза 0,1 г 
(5 капель) 2–3 раза в день (суточ-
ная доза – 0,2–0,3 г, то есть 11–16 
капель). Рекомендуемая продол-
жительность курса лечения – от 
2–3 недель до 3–4 месяцев (в сред-
нем – 1 месяц). Детям в возрасте от 
6 до 12 лет Элькар назначают в ра-
зовой дозе 0,2–0,3 г (11–16 капель) 
2–3 раза в день (суточная доза – 
0,4–0,9 г, то есть 22–48 капель). 
Пациентам в возрасте старше 
12 лет назначают до 1000 мг/сут – 
по 27 капель 2 раза в день (мини-
мальные дозы); до 1500 мг/сут –

по 1/2 мерной ложки 2 раза в день 
(средние дозы); до 2250 мг/сут – 
по 1/2 мерной ложки 3 раза в день 
(высокие дозы).
Пациентам с эпилепсией, прини-
мающим вальпроаты и имеющим 
признаки карнитиновой недоста-
точности, левокарнитин назнача-
ется из расчета 50–100 мг/кг/сут.
При митохондриальной патоло-
гии левокарнитин используют в 
дозах 20–30 мг/кг/сут (длительно) 
или до 100 мг/кг/сут (менее про-
должительно).
Па циента м с нару шениями 
окисления коротко- и среднеце-
почечных жирных кислот или 
синдромом Ретта препарат ре-
комендуется дозировать до 75–
100 мг/кг/сут (длительно). О целе-
сообразности применения имен-
но этих дозировок L-карнитина 
свидетельствуют публикации 
Е.А. Николаевой и соавт. (2008, 
2009, 2010, 2011) [25–29].

Детям с метилмалоновой или 
пропионовой ацидемией с при-
знаками вторичного дефици-
та карнитина Элькар показан 
в дозах 30–200 мг/кг/сут (чаще 
50–100 мг/кг/сут). 
Пациентам с изовалериановой 
ацидемией (ИВА) левокарнитин 
назначается в дозе 50–100 мг/кг/
сут. При 3-метилкротонилглици-
нурии (3-МКГ) Элькар применя-
ется в дозах, аналогичных тако-
вым при ИВА [2].
Таким образом, Элькар® – один из 
основных представителей лекар-
ственных средств, используемых 
для проведения энерготропной 
терапии. Его роль в метаболи-
ческой коррекции при многих 
серьезных неврологических за-
болеваниях является поистине 
неоценимой. 

Элькар может также приме-
няться (в качестве дополни-
тельного средства лечения) в 
неврологии и педиатрии в дру-
гих клинических ситуациях 
(цереброэндокринный синдром, 
ишемический инсульт и пре-
ходящие нарушения мозгового 
крово обращения, заболевания 
соединительной ткани, идиопа-
тические и митохондриальные 
кардиомиопатии, тубулоинтер-
стициальные нефриты, сахар-
ный диабет 1 типа с признаками 
дистрофии миокарда, инфаркт 
миокарда и постинфарктные со-
стояния, гипотрофии и задерж-
ки физического развития, ато-
пический дерматит, повышенная 
утомляемость, гипербилируби-
немия у новорожденных детей 
и др.), но этот спектр патологии 
остается за рамками предложен-
ного вашему вниманию обзора 
литературы.  

Элькар® – один из основных представителей 
лекарственных средств, используемых для проведения 
энерготропной терапии. Его роль в метаболической 
коррекции при многих серьезных неврологических 
заболеваниях является поистине неоценимой.

Литература 
→ С. 59–60
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Лечение эпилепсии

В статье отражен опыт применения российского ноотропного препарата 
Кортексин в лечении эпилепсии у пациентов различного возраста. Описаны 

основные фармакологические эффекты Кортексина и возможности его 
применения в эпилептологии в различных клинических ситуациях.

НИИ педиатрии 
Научного центра 

здоровья детей 
РАМН

Д.м.н., проф. В.М. СТУДЕНИКИН, С.Ш. ТУРСУНХУЖАЕВА, 
к.м.н. Л.А. ПАК, к.м.н. В.И. ШЕЛКОВСКИЙ

Роль и место нейропротекции 
в лечении эпилепсии

Проблема нейрометаболиче-
ской коррекции когнитив-
ных нарушений у детей с эпи-

лепсией все активнее дискутируется 
в российской и мировой эпилепто-
логии. Применение лекарственных 
средств ноотропного действия при 
эпилепсии в детском возрасте спо-
собствует сохранению и поддержа-
нию когнитивных функций, а также 
уменьшению или предотвращению 
их нарушений. Отечественный ней-
ропротектор Кортексин – один из 
самых обсуждаемых фармакопре-
паратов в российской медицинской 
периодике. Кортексин, представ-
ляющий собой комплекс водорас-
творимых низкомолекулярных по-
липептидных фракций, полученных 
из коры головного мозга скота, об-
ладает рядом доказанных фармако-
логических свойств и способностью 
к интеграции функций нервной, 
иммунной и эндокринной систем. 
Спектр клинических показаний к 
применению Кортексина постоянно 
обновляется по мере выполнения все 
новых исследований. 
Основаниями к использованию 
этого пептидного препарата в те-
рапии хронических пароксизмаль-
ных нарушений функций голов-
ного мозга, к которым относится 
эпилепсия, послужили некоторые 
из свойств Кортексина. Так, среди 
основных фармакологических эф-
фектов препарата Кортексин сле-
дует выделить следующие: способ-
ность к коррекции когнитивных 
функций (КФ); ноотропный эффект; 

антиконвульсантное и антиэпилеп-
тическое действие; нейротрофиче-
ский эффект; иммунорегуляторное 
действие; антистрессорный эффект; 
анксиолитическое действие; нейро-
метаболические свойства; антиок-
сидантное действие; нейропротек-
торный эффект [2].
Именно нейропротекторному дей-
ствию препарата в последнее время 
уделяется особое внимание, что со-
ответствует концепции современ-
ной нейрофармакологии. В част-
ности, этому аспекту посвящена 
публикация О.К. Гранстрем и соавт. 
(2008), в которой особо выделяют-
ся нейропротекторные свойства 
Кортексина, реализуемые на моле-
кулярном уровне [3]. По мнению 
Л.В. Соколовой и соавт. (2009), Кор-
тексин не только активирует про-
цессы нейропластичности в ЦНС, 
но и характеризуется способностью 
к нормализации метаболических 
процессов в нейромедиаторах, об-
ладая несомненной антиоксидант-
ной активностью – способностью 
снижать выраженность процессов 
перекисной оксидации и уровни 
свободных радикалов [1].
По сути, с учетом вышеперечислен-
ных свойств препарата, Кортексин 
предоставляет новые возможности 
для лечения эпилепсии [4]. Основ-
ными этиологическими факторами 
заболеваний, объединяемых под 
понятием «эпилепсия», являются 
перинатальные поражения нерв-
ной системы, инфекционные за-
болевания (нейроинфекции и др.), 

черепно-мозговые травмы (ЧМТ), 
инсульты, опухоли головного мозга, 
а также интоксикации [4, 5]. По-
скольку Кортексин уже на протяже-
нии ряда лет применяется в невро-
логии именно по этим показаниям, 
значение использования Кортекси-
на и его потенциальный эффект в 
терапии эпилепсии из гипотетиче-
ских превращаются в реальные.
Нами предлагается расширенное 
определение эпилепсии как группы 
хронических пароксизмальных бо-
лезней головного мозга, проявляю-
щихся повторными судорожными 
или другими (бессудорожными) 
стереотипными припадками, со-
провождающихся разнообразными 
(патологическими) изменениями 
личности и снижением когнитивных 
функций [5]. Концепция лечения 
эпилепсии предполагает необходи-
мость не только купирования при-
ступов, но и адекватной коррекции 
нарушений когнитивных функций. 
Последние могут быть как следстви-
ем самой болезни, так и результатом 
побочного действия проводимого 
антиэпилептического лечения [5]. 
В настоящее время российскими не-
врологами накоплен определенный 
опыт применения Кортексина в те-
рапии эпилепсии, отраженный в со-
ответствующих публикациях.
Н.Ю. Королева и соавт. (2010) указы-
вают, что с 2002 г. применение Кор-
тексина при эпилепсии приобрело 
массовый характер и вошло в схемы 
нейротропного лечения всех форм 
эпилепсии [6]. Изначально Кортек-
син нашел применение в невроло-
гии и эпилептологии как средство 
комбинированной (комплексной) 
терапии [7]. В этом качестве Кор-
тексин в лечении эпилепсии у паци-
ентов различного возраста исполь-
зовали В.И. Головкин (2005, 2006), 
Н.Г. Звонкова (2006), В.Н. Цыган 
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и соавт. (2008), Г.В. Федунова 
и Е.Н. Сысоева (2008), В.Ю. Кожев-
никова и соавт. (2010) и др. [8–12]. 
Впервые изучением возможности 
использования Кортексина в лече-
нии эпилепсии у детей занимались 
сотрудники кафедры неврологии 
Санкт-Петербургской государ-
ственной педиатрической медицин-
ской академии в 2003 г. Они вклю-
чили Кортексин в схему лечения 
(наряду с базовыми антиэпилепти-
ческими препаратами) 12 пациен-
тов (возраст 1,5–17 лет) с симпто-
матической эпилепсией, добившись 
положительного эффекта практиче-
ски в половине наблюдений [13].
В исследованиях Н.Г. Звонковой 
(2006) применение Кортексина в 
качестве альтернативного (допол-
нительного) метода лечения реф-
рактерных форм эпилепсии у детей 
сопровождалось снижением часто-
ты приступов на 50–74% и положи-
тельным влиянием на показатели 
ЭЭГ (нормализация биоэлектриче-
ской активности мозга, уменьшение 
грубых очаговых и пароксизмаль-
ных изменений) [10].
Г.Б. Долгих (2007) считает, что Кор-
тексин обладает отчетливым ГАМК-
ергическим эффектом и оказывает 
положительное влияние при ГАМК-
зависимой эпилепсии, которая чаще 
проявляется генерализованными 
судорожными припадками [14].
Б.Г. Гафуров и Ш.Б. Гафуров (2010) 
имеют опыт использования Кор-
тексина в комплексном лечении 
постинсультной эпилепсии [15]. 
Авторы из Ташкента (Узбекистан) 
выполнили проспективное и ре-
троспективное исследования, вы-
делив из 480 больных, перенесших 
полушарный ишемический инсульт, 
46 пациентов, у которых в разные 
сроки (острый или восстанови-
тельный периоды) дебютировала 
постинсультная эпилепсия. Через 
1–1,5 месяца после этого 29 пациен-
там в дополнение к основному лече-
нию был назначен Кортексин, а 17 
больных получали только базисную 
терапию (вальпроаты, антиагреган-
ты, гипотензивные средства, при не-
обходимости – статины). Исследо-
ватели констатируют: применение 
Кортексина в комплексной терапии 
больных с постинсультной эпи-
лепсией оказывало положительное 

влияние на состояние биоэлектри-
ческой активности головного мозга 
и приводило к частичной редукции 
частоты приступов [15].
Ранее А.Ю. Савченко и соавт. (2004) 
описали опыт применения Кортек-
сина в комплексном лечении паци-
ентов с глиомами (астроцитомы, 
олигодендроглиомы, глиобласто-
мы, олигодендроастроцитомы и 
др.) височной доли головного мозга 
при эпилепсии [16]. При оценке эф-
фективности проводимой терапии 
авторами использовался комплекс 
клинических, электроэнцефало-
графических и нейрорентгеноло-
гических исследований. Всего под 
наблюдением исследователей из 
г. Омска находились 20 оперирован-
ных больных (базисная терапия + 
Кортексин), а контрольную группу 
составили 25 пациентов в аналогич-
ной клинической ситуации, полу-
чавших терапию без использования 
Кортексина (противосудорожные 
препараты, общеукрепляющее и 
симптоматическое лечение). Ре-
зультаты исследования позволили 
авторам заключить, что препарат 
Кортексин (10 мг внутримышечно 
ежедневно в течение 10 дней) высо-
коэффективен как при лечении раз-
личных типов эпилептических при-
падков, так и в составе интенсивной 
терапии наблюдаемых пациентов 
(отмечено прекращение эпилепти-
ческих припадков на срок не менее 
12 месяцев, улучшение субъектив-
ного состояния больных, нормали-
зация показателей ЭЭГ) [16].
В работе Г.В. Федуновой и Е.Н. Сы-
соевой (2008) нашел отражение 
терапевтический потенциал Кор-
тексина при симптоматической эпи-
лепсии у детей [11]. Фактически в 
ряде случаев речь идет о возможно-
сти преодоления феномена фарма-
корезистентности при эпилепсии. 
Об этом же сообщают В.Ю. Кожев-
никова и соавт. (2010) [17]. 
В.Ю. Кожевникова и соавт. (2010) 
представили собственный опыт при-
менения Кортексина в комплексном 
лечении больных эпилепсией, ре-
зистентных к базовой терапии [17]. 
На примере наблюдения группы из 
34 детей (возраст 5–7 лет) с рефрак-
терной эпилепсией, задержкой пси-
хического развития и нарушениями 
аффективно-эмоциональной сферы 

авторы показывают, что включение 
препарата в комплексную терапию 
больных с фармакорезистентны-
ми формами эпилепсии сопрово-
ждается улучшением когнитивных 
и эмоционально-личностных ха-
рактеристик, показателей ЭЭГ-
исследования, а также уменьшением 
частоты приступов [17]. Таким обра-
зом, в данной публикации продемон-
стрирован положительный эффект 
описываемого пептидного биоре-
гулятора в стандартной дозировке 
(10 мг внутримышечно ежедневно 
в течение 10 дней) в отношении не 
только эпилептических пароксиз-
мов, но также эмоциональных, пове-
денческих и мнестических функций.
Выше мы уже затрагивали аспекты 
нейропротекции при когнитивных 
расстройствах при эпилепсии. При-
менению препаратов ноотропного 
действия и Кортексина в частности 
с целью коррекции когнитивных на-
рушений у пациентов с эпилепсией 
посвящены работы С.В. Балканской 
и соавт. (2007, 2008, 2009) [18–20]. 
В свою очередь, В.В. Калинин и 
соавт. (2009) отмечают когнитив-
ные и психотропные эффекты Кор-
тексина в терапии эпилепсии [21]. 
При обследовании группы из 42 па-
циентов с эпилепсией, получавших 
Кортексин (10 мг внутримышечно 
в течение 10 дней), установлено 
мультимодальное действие препа-
рата, выражавшееся как в оптими-
зации когнитивных способностей 
(речевая беглость, исполнительские 
функции и т.д.), так и в улучшении 
психического состояния (устране-
ние депрессивной и тревожной сим-
птоматики). Авторы предполагают, 
что описываемые эффекты являют-
ся следствием улучшения функций 
лобных отделов головного мозга [4].
Cреди нарушений когнитивных 
функций у больных с эпилепсией 
Н.Ю. Королева и соавт. (2010) ак-
центируют внимание на нарушени-
ях памяти, а также синдроме дефи-
цита внимания и гиперактивности 
(СДВГ) [6]. C целью коррекции опи-
сываемого когнитивного дефицита 
и вариабельного симптомоком-
плекса СДВГ при эпилепсии авто-
ры предлагают следующие схемы 
применения Кортексина: 5–10 мг 
внутримышечно (ежедневно) в те-
чение 10 дней, затем на протяжении 
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5 дней инъекции через день, после 
чего еще 5 инъекций 2 раза в неделю 
(суммарно 20 инъекций на курс ле-
чения). На фоне описываемых кур-
сов терапии Кортексином, прово-
димых 2–3 раза в год, исследователи 
констатируют устойчивые положи-
тельные изменения, выявляемые в 
ходе психоневрологического тести-
рования и ЭЭГ-исследования [6].
Не следует игнорировать и иммуно-
логические аспекты эпилепсии. Хо-
рошо известно, что некоторые виды 
эпилепсии относятся к так называе-
мой нейроиммунопатологии (син-
дром Веста и др.) [5, 22]. В частности, 
С.К. Хоршев и соавт. (2002) склонны 
рассматривать Кортексин в качестве 
корректора нейроиммунной состав-
ляющей эпилептогенеза [23].
Основываясь на результатах ней-
роиммунофизиологических и 
биохими ческих исследований, 
С.К. Хор шев и соавт. (2008) реко-
мендуют Кортексин для профи-
лактического лечения эпилепсии 
[24]. В этой работе коллектива ав-
торов из Санкт-Петербургского 
научно-исследовательского психо-
неврологического института им. 
В.М. Бех  терева и Института мозга 
человека РАН (Санкт-Петербург) 
была изучена целесообразность 
использования Кортексина на до-
клиническом этапе эпилепсии с 
оценкой возможностей корриги-
рующего воздействия препарата на 
нейрофизиологическую и имму-
нологическую составляющие эпи-
лептогенеза, нарушения тиосуль-
фидного звена антиоксидантной 
системы (SH-группы) и пептидного 
обмена на уровне среднемолеку-
лярных олигопептидов. При об-
следовании 21 пациента (возраст 
15–42 года) были применены метод 
ЭЭГ-исследования (с фрактальным 
анализом), тест пароксизмальной 
активности (с определением уровня 
аутоантител к глутаматсвязываю-
щему мембранному белку головно-
го мозга), оценка иммунного стату-
са (гуморальное и клеточное звено 
иммунитета). В состав двух групп 
контроля вошли соответственно 
здоровые волонтеры (13 человек) 
и пациенты с доказанным нарас-
тающим доклиническим эпилеп-
тогенезом, не получавшие лечения 
Кортексином (10 пациентов). Выяв-

лено, что проведение не менее двух 
курсов терапии препаратом Кор-
тексин (10 мг внутримышечно еже-
дневно в течение 10 дней, затем – 
повтор по прошествии 2 месяцев) 
на стадии нарастающего доклини-
ческого эпилептогенеза приводит 
к регрессу скрытых предпароксиз-
мальных эпилептических измене-
ний биоэлектрической активности 
мозга, а также аутоиммунного де-
фекта иммуногенеза. Терапия Кор-
тексином оказывает иммунокорри-
гирующее действие на клеточное 
звено иммунитета (преимуществен-
но Т-лимфоциты), приводя к нор-
мализации соотношения «хелперы/
супрессоры» (CD4/CD8) и благо-
приятно воздействуя на гумораль-
ное звено иммунитета. Кортексин 
также индуцирует существенное 
снижение избыточных уровней SH-
групп белков, что сопровождается 
уменьшением перевозбуждения 
глутаматных рецепторов, ослабляя 
возможности их повреждения [24].
Необходимо упомянуть, что Кор-
тексин успешно применяется в не-
врологии в терапии других хрони-
ческих пароксизмальных состояний 
(в частности, при мигрени) [25]. Не 
случайно в литературе продолжает 
фигурировать термин «мигралеп-
сия» (англ. migralepsy), являющийся 
результатом слияния слов «эпилеп-
сия» и «мигрень». Этим термином 
принято условно обозначать «при-
ступы, могущие являться состав-
ляющими симптомов, отмечаемых 
при эпилепсии и мигрени» [5]. 
С учетом предположительно сход-
ных механизмов возникновения 
мигрени и эпилепсии, по-видимому, 
Кортексин может использоваться 
в профилактическом лечении не 
только эпилепсии, мигрени, но и 
мигралепсии.
Хотя фебрильные судороги и не 
относятся к состояниям, не тре-
бующим категоризации в качестве 
эпилепсии, они являются самым 
частым из хронических пароксиз-
мальных нарушений церебральных 
функций у детей [5]. Считается, что 
положительный эффект Кортекси-
на при эпилепсии является след-
ствием как ГАМКергического, так и 
антиглутаматергического эффектов 
препарата. Описываемые эффекты 
препятствуют усугублению хрони-

зации эпилептического процесса 
и пароксизмальной дезадаптации. 
В этой cвязи мы предполагаем, что 
Кортексин будет более широко при-
меняться в превентивной терапии 
не только эпилепсии, но и фебриль-
ных судорог у детей [26]. 
Целиакия, широко распространен-
ный вид пищевой непереносимо-
сти, предположительно относя-
щейся к аутоиммунной патологии, 
в ряде случаев сопровождается 
эпилепсией, включая специфиче-
ский синдром СЕС (аббр. от англ. 
celiac disease, epilepsy, сerebral 
calci¡ cations). Кортексин может при-
меняться как в лечении глютеновой 
эпилепсии, так и при эпилептиче-
ских синдромах, вызванных други-
ми видами пищевой непереноси-
мости (лактазная недостаточность 
и пр.) и нарушениями метаболизма 
(галактоземия и пр.) [27].
Таким образом, в отношении при-
менения Кортексина при эпилепсии 
можно рассматривать следующие 
аспекты:
1) комплексная (комбинированная) 
терапия эпилепсии (в сочетании с 
антиэпилептическими препарата-
ми);
2) коррекция когнитивных наруше-
ний при эпилепсии;
3) лечение СДВГ в сочетании с эпи-
лепсией;
4) профилактическая терапия эпи-
лепсии (на доклиническом этапе 
эпилептогенеза);
5) нейропротекторная терапия при 
инсультах (профилактика и лечение 
постинсультной эпилепсии);
6) нейромодулирующее лечение при 
аутоиммунных формах эпилепсии;
7) другие клинические ситуации 
[1, 4–6, 8–11, 13, 15–17, 20, 21, 24].
Не исключено, что в будущем этот 
список опций может существенно 
пополниться.
В заключение подчеркнем: опро-
вергая миф об аггравации эпи-
лептических приступов на фоне 
применения препарата Кортексин, 
Н.Ю. Королева и соавт. (2010) ука-
зывают, что уровень аггравации при 
использовании пептидного биоре-
гулятора в схемах терапии состав-
ляет всего 0,1%, а это значительно 
меньше, чем соответствующий по-
казатель для основных антиэпилеп-
тических препаратов [6].  
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В статье рассматривается собственный и международный опыт 
применения человеческих иммуноглобулинов для внутривенного введения при 

лечении рассеянного склероза (РС). Отражены особенности использования 
этого средства иммунотерапии у детей с РС. Рассматриваются 

потенциальная роль и перспективы применения человечeских 
иммуноглобулинов для внутривенного введения в превентивной терапии РС 

ремиттирующе-рецидивирующего течения у детей. 

НИИ педиатрии 
Научного центра 

здоровья детей 
РАМН

Д.м.н., проф. В.М. СТУДЕНИКИН, д.м.н., проф. Л.М. КУЗЕНКОВА, 
к.м.н. Л.А. ПАК, к.м.н. В.И. ШЕЛКОВСКИЙ

Человеческие 
иммуноглобулины для 
внутривенного введения 
в лечении рассеянного 
склероза у детей: 
практическая неврология 
и доказательная медицина

Рассеянный склероз (РС) – это 
хроническое, этиологиче-
ски мультифакториальное 

прогрессирующее демиелинизи-
рующее заболевание ЦНС, при 
котором появление склерозиру-
ющих бляшек в головном и/или 
спинном мозге характеризуется 
обострениями и ремиссиями [1]. 
PC – мультигенное заболевание с 
вовлечением локусов, имеющих 
разное значение в этнически ва-
риабельных группах [1–4]. До 10% 

случаев дебюта РС приходится на 
детский возраст (до 18 лет) [5–9].
По типу течения выделяют сле-
дующие виды РС: первичный 
(первично-прогредиентный, или 
первично-прогрессирующий), 
вторичный (вторично-прогре-
диентный, или вторично-прогрес-
сирующий), ремиттирующий, 
прогрессирующий с обострения-
ми [2, 3].
Истинная этиология РС неиз-
вестна, а патогенез болезни в на-

стоящее время изучается. РС – 
заболевание, при котором проис-
ходит дегенерация миелина. Этот 
процесс включает демиелиниза-
цию не только белого вещества, 
но и коры и глубоких ядер серого 
вещества мозга, а также диффуз-
ное поражение белого вещества. 
Атрофия серого вещества мозга 
не зависит от специфичных для 
РС повреждений; она приводит 
преимущественно к нарушениям 
физических функций, утомляе-
мости, а также к когнитивным 
расстройствам [1–9].
В этиологии РС выдел яют 
2 группы важнейших факторов: 
наследственные (генетически 
обусловленные) и внешние (ин-
фекционные и др.). Наследствен-
ная предрасположенность к РС 
определяется набором генов, как 
связанных, так и не связанных 
с иммунным ответом. В странах 
Европы РС часто ассоциируется 
с гаплотипом DR2 системы HLA 
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2-го типа; вероятно участие дру-
гих локусов (гены Т-клеточного 
рецептора, фактора некроза опу-
холей, вариабельных участков 
иммуноглобулинов и др.). Воз-
можно одновременное присут-
ствие различных генов. Среди 
внешних факторов имеют значе-
ние следующие: частота перене-
сенных инфекций; воздействие 
патогенных возбудителей инфек-
ций (вирус кори, вирус Epstein – 
Barr, другие герпесвирусы – осо-
бенно тип 6, парамиксовиру-
сы, ретровирусы, вирус Canine 
Distemper и другие вирусные 
агенты, Mycoplasma pneumoniae, 
стафилококки, стрептококки, 
грибки и др.); контакты с до-
машними животными; контак-
ты с токсическими веществами 
(острая и хроническая интокси-
кация СО, As, Pb, Zn, Mn и др.); 
экологическая обстановка в месте 
проживания пациента (уровень 
инсоляции и др.); особенности 
питания и построения пищевого 
рациона (интенсивное мясоеде-
ние с повышенным потреблени-
ем животных жиров, дефицит 
ряда витаминов – D, B12 и др., 
минеральных веществ, пищевой 
энергии и др.); другие внешние 
факторы (травмы головы разной 
степени тяжести и локализации, 
психоэмоциональный стресс). 
Понимание этиологии РС улуч-
шилось после выделения из мозга 
и В-лимфоцитов пациентов с 
РС персистирующего специфи-
ческого РС-ассоциированного 
ретровируса (РСАРВ), характер-
ного только для этого вида деми-
елинизирующей патологии [1–9].
Основные патогенетические ме-
ханизмы РС включают наруше-
ния со стороны иммунной систе-
мы; функциональные нарушения 
гематоэнцефалического барьера 
(ГЭБ); воспалительный компо-
нент (вне ГЭБ); демиелинизацию; 
потерю аксонов; «скарринг»-
процесс [2–4]. 
Значимую роль в патогенезе 
аутоиммунного воспалительно-
го процесса при РС играют про-
воспалительные цитокины. Раз-
витию воспалительной реакции 
в ЦНС предшествует активация 
клеток иммунной системы с по-

следующим их проникновением 
через ГЭБ. В патогенезе РС важ-
ная роль принадлежит развитию 
нейроаллергической реакции 
«антиген – антитело» в сочета-
нии с деструкцией нервных и 
глиальных клеток, а также с на-
рушениями нормального метабо-
лизма нервных клеток. Разруше-
ние миелиновой оболочки носит 
локальный, но многоочаговый 
характер. Т-лимфоциты утра-
чивают способность различать 
«свои» и «чужие» антигены и рас-
познают неповрежденные части 
ЦНС в качестве инородных. 
В результате запускаются воспа-
лительные процессы с одновре-
менной стимуляцией других кле-
ток иммунной системы, а также 
цитокинов и антител [3].
Клинические проявления при 
РС чрезвычайно разнообразны и 
многочиcленны. Они включают 
поражения пирамидного пути, 
симптомы поражения мозжечка 
и его связей; признаки пораже-
ния черепных нервов; наруше-
ния глубокой и поверхностной 
чувствительности; расстройства 
температурной чувствительно-
сти и болевой синдром; наруше-
ния функций тазовых органов; 
зрительные расстройства; ней-
ропсихологические симптомы 
и др. [1–9]. 
Ремиттирующий РС протекает с 
чередованием обoстрений и ре-
миссий, с полным или частичным 
восстановлением неврологиче-
ских функций в периоды между 
обострениями. В периоде ремис-
сий при ремиттирующем РС от-
сутствует нарастание выражен-
ности имеющихся симптомов. 
У 75–85% больных РС именно 
описываемое течение отмечается 
в начале болезни [2].
Этиотропной терапии РС не 
существует, а все лечебные ме-
роприятия являются патогене-
тическими (преду преждение 
деструкции мозговой ткани ак-
тивированными клетками им-
мунной системы и токсическими 
агентами) и симптоматически-
ми (поддержание и коррекция 
поврежденных функций нерв-
ной системы и компенсация 
имеющихся нарушений) [1–10]. 

В Федеральном руководстве по 
лекарственному лечению (2011) 
предусмотрено использование 
в терапии РС следующих препа-
ратов и методов лечения: 1) при 
обострении – глюкокортикоиды 
(метилпреднизолон и др.) и пре-
параты АКТГ (его синтетический 
аналог – тетракозактид), плазма-
ферез; 2) для предупреждения 
обострений и прогрессирования 
инвалидности – интерферон бета 
(ИФН-β), глатирамера ацетат, ци-
тостатики, человеческий имму-
ноглобулин для внутривенного 
введения [10].
Глатирамера ацетат в детском 
возрасте не используется. Другие 
инновационные препараты для 
лечения РС (кладрибин, финголи-
мод, линомид, натализумаб и др.) 
противопоказаны пациентам в 
возрасте до 18 лет [11–14].
В периоде ремиссии и стабили-
зации РС (превентивная терапия 
при ремиттирующем и ремит-
тирующе-прогрессирующем те-
чении болезни) применяются 
препараты ИФН-β (для подкож-
ного и внутримышечного введе-
ния) или человеческие иммуно-
глобулины для внутривенного 
введения [11–16]. Последние счи-
таются препаратами второго вы-
бора для патогенетического лече-
ния РС (после препаратов ИФН-β) 
и сравнительно широко исполь-
зуются в терапии РС у детей 
(в больших дозах) [17]. Режимы 
дозирования человеческих имму-
ноглобулинов для внутривенного 
введения при РС ремиттирующе-
прогрессирующего течения (вне 
обострения) вариабельны: 0,4 г/кг 

В последнем выпуске Федерального 
руководства по лекарственному лечению 
(формулярная система) (2011) указывается, 
что «при невозможности использовать 
[при РС] препараты первой линии можно 
применить человеческие иммуноглобулины 
для внутривенного введения».
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(за 3 внутривенных введения) 
ежемесячно в течение 11 месяцев; 
0,15–0,2 г/кг ежемесячно в тече-
ние 2 лет; 1,0 г/кг (в течение 2 дней 
подряд) ежемесячно в течение 
6 месяцев. Наиболее распростра-
нен режим применения челове-
ческого иммуноглобулина для 
внутривенного введения, предло-
женный A. Achiron и соавт. (1995, 
1996, 1997, 1998, 2005): 0,4 г/кг 
(через день в течение 5 дней), 
затем – 0,4 г/кг каждые 2 месяца 
в течение 2 лет [18–22]. 
C. Renoux и соавт. (2007) и другие 
исследователи считают, что при 
РС с началом в детском возрасте 
формирование стойкой инвалид-
ности занимает больше времени, 
но это происходит в более юном 
возрасте, чем у больных с РС, де-
бютировавшим в периоде совер-
шеннолетия [23, 24].
Существует большое количество 
работ, в которых авторы все-
сторонне отражают эффектив-
ность иммуноглобулинов для 
внутривенного введения при 
ремиттирующе-рецидивирующем 
РС, но в литературе представлены 
всего 4 исследования с адекват-
ным дизайном [25–36]. Все они 
относятся ко второму классу до-
казательности (вследствие мето-
дологических и когортных огра-
ничений) [37, 38].
В исследованиях, проведен-
ных F. Fazekas и соавт. (1997), 

лечение РС с ремиттирующе-
рецидивирующим течением пре-
паратами человеческого имму-
ноглобулина для внутривенного 
введения в дозе 0,15–0,2 г/кг при 
введении с интервалами по 4 не-
дели в течение 2 лет приводило к 
выраженному снижению часто-
ты обострений болезни на 59% 
[29]. В работе A. Achiron и соавт. 
(1998) эффективность описывае-
мой терапии была еще более вы-
раженной; частота обострений 
рассеянного склероза снижалась 
на 63% [21]. Оба цитируемых ис-
следования были плацебокон-
тролируемыми.
В дополнение к этому F. Fazekas 
и соавт. (1997) продемонстри-
ровали статистически значимое 
улучшение состояния пациентов 
по шкале EDSS (англ. extended 
disability scale score) по сравне-
нию с группой плацебо (на кон-
тингенте из 150 пациентов) [29]. 
Эффект от применения чело-
веческих имму ноглобулинов 
для внутривенного введения в 
разных дозах (варьирующих от 
0,2 до 0,4 г/кг) в исследованиях 
M. Lewanska и соавт. (2002) был 
положительным (по сравнению с 
плацебо), но одинаковым (отсут-
ствие дозозависимости) [32].
В наблюдениях P.S. Sorensen и 
соавт. (1998) применение че-
ловеческих имму ноглобули-
нов для внутривенного вве-
дения в дозе 0,2 г/кг (1 раз в 
4 недели) при ремиттирующе-
рецидивирующем течении РС 
сопровождалось уменьшени-
ем числа новых, усиленных 
гадолинем, бляшек при МРТ-
исследовании (в сравнении с 
группой плацебо) [36]. 
Метаанализ цитируемых исследо-
ваний, проведенный P.S. Sorensen 
и соавт. (2002), позволил конста-
тировать значительное сниже-
ние числа ежегодных обострений 
(р = 0,00003) и замедление про-
грессирования РС (р = 0,04 – до-
казательность 1-го класса) [37]. 
Как указывают P. Rieckmann и 
соавт. (2004), на основании этих 
данных человеческие иммуно-
глобулины для внутривенного 
введения были рекомендованы в 
качестве терапии второй линии 

выбора при ремиттирующе-
рецидивирующем течении РС 
(c оговоркой «если терапия первой 
линии препаратами для подкож-
ного или внутримышечного вве-
дения плохо переносится») [33].
К сожалению, в своем большин-
стве указанные исследования 
преимущественно были пред-
ставлены до 2000-х гг. Тем не 
менее A. Clegg и соавт. (2000) 
приводят в своем систематиче-
ском обзоре терапию человече-
скими иммуноглобулинами для 
внутривенного введения при 
РС в качестве одного из средств 
для предотвращения прогрес-
сирования и снижения часто-
ты обострений болезни [27]. 
В более позднем систематиче-
ском обзоре О. Gray и соавт. 
(2003) признают определенную 
доказательность пользы приме-
нения человеческих иммуногло-
булинов для внутривенного вве-
дения в превентивном лечении 
обострений при ремиттирующе-
рецидивирующем РС [31]. В свою 
очередь, P.S. Sоrensen (2003) на-
зывает внутривенные иммуно-
глобулины «ценной альтернати-
вой» в лечении РС [38].
Появление в середине 1990-х гг. 
препаратов интерферона бета в 
определенной степени препят-
ствовало дальнейшему продви-
жению иммуноглобулинов для 
внутривенного введения в ка-
честве приоритетного средства 
для терапии РС. Несмотря на это 
обстоятельство, за рубежом и в 
Российской Федерации имеется 
многолетний положительный 
опыт применения человеческих 
иммуноглобулинов для внутри-
венного введения при РС. Ранее 
внутривенные иммуноглобули-
ны также успешно применяли 
в лечении РС сотрудники На-
учного центра здоровья детей – 
О.В. Быкова (2002), Л.М. Вы-
соцкая (2007) и А.Н. Платонова 
(2010), что задокументировано в 
их диссертационных работах и в 
соответствующих публикациях в 
медицинской периодике [39–41]. 
Более того, применение челове-
ческих иммуноглобулинов для 
внутривенного введения при РС 
в нашей стране предусмотрено в 

Проведенный нами предварительный 
анализ назначения иммуноглобулина для 

внутривенного введения (Интраглобин 
фирмы «Биотест Фарма», Германия, 

доза 0,2 г/кг 1 раз в месяц) детям 
с ремиттирующе-рецидивирующим 

течением РС в 2010–2011 гг. (10 пациентов) 
позволяет сделать вывод, что описываемая 

терапия способствует предупреждению 
клинических обострений РС 

(даже при наличии новых активных очагов 
демиелинизации при МРТ-исследовании).
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действующем Протоколе ведения 
больных с РС (2006), утвержден-
ном Министерством здравоохра-
нения и социального развития 
Российской Федерации [42].
Проведенный нами предвари-
тельный анализ назначения 
иммуноглобулина для внутри-
венного введения (Интрагло-
бин фирмы «Биотест Фарма», 
Германия, доза 0,2 г/кг 1 раз в 
месяц) детям с ремиттирующе-
рецидивирующим течением РС 
в 2010–2011 гг. (10 пациентов) по-
зволяет сделать вывод, что опи-
сываемая терапия способствует 
предупреждению клинических 
обострений РС (даже при на-
личии новых активных очагов 
демиелиниза ции при МРТ-
исследовании). В дальнейшем 
предполагается проведение срав-
нительного исследования раз-
личных методов иммуномодули-
рующей терапии РС (в том числе 
человеческих иммуноглобулинов 
для внутривенного введения).
S. Schwarz и соавт. (2009) под-
черкивают, что человеческие им-
муноглобулины для внутривен-
ного введения – это безопасная 
терапия второй линии выбора 
при РС, хотя оптимальные дозы 
этого средства иммуногемотера-
пии пока не уточнены [34]. 

Признавая роль иммуноглобули-
нов для внутривенного введения в 
качестве лечения ремиттирующе-
рецидивирующего РС второй 
линии выбора, P.S. Sorensen 
(2008) указывает, что для их пре-
вращения в терапевтическое 
средство первой линии выбора 
необходимо подтверждение по-
ложительного эффекта в ходе 
крупномасштабных плацебо-
контролируемых исследований 
(или в ходе исследований, со-
поставляющих эффективность 
уже одобренных лекарственных 
средств для лечения РС с чело-
веческими иммуноглобулинами 
для внутривенного введения – с 
использованием адекватных кли-
нических и МРТ-критериев) [35]. 
Аналогичная точка зрения при-
водится в работе И.Д. Фесенко 
(2007) [44].
Отнесение применения челове-
ческих иммуноглобулинов для 
внутривенного введения при 
РС доказательной медициной 
к категории С не означает при-
знание его низкой эффективно-
сти, а лишь отражает отсутствие 
адекватной доказательной базы 
(не уточнена максимально эф-
фективная доза Ig и рекомендуе-
мая продолжительность такого 
лечения). В лечении РС внутри-
венные иммуноглобулины за-
нимают почетное место рядом с 
плазмаферезом (эффективность 
последнего в лечении РС в насто-
ящее время также соответствует 
доказательствам категории С).
В последнем выпуске Федераль-
ного руководства по лекарствен-
ному лечению (формулярная 
система) (2011) указывается, что 
«при невозможности использо-
вать препараты первой линии 
можно применить человеческие 
иммуноглобулины для внутри-
венного введения» [10].
Внутривенные иммуноглобули-
ны могут применяться в лечении 
детей любого возраста, а самой 
юной пациентке в наших наблю-
дениях к моменту дебюта РС (до-
стоверного) было менее четырех 
лет. Для сравнения: препараты 
интерферона-бета-1а можно на-
значать с 12 лет (для Авонекса с 
2011 г.); глатирамера ацетат (Ко-

паксон), интерферон-бета-1b 
(Ронбетал, Бетаферон, Экставиа), 
натализумаб (Тисабри), кладри-
бин (Мовектро) и финголимод 
(Гиления) – с 18 лет. Фактически 
отказ от применения челове-
ческих иммуноглобулинов для 
внутривенного введения означа-
ет половинное обеднение тера-
певтических средств, доступных 
детским неврологам при РС.
Если использование всех извест-
ных препаратов интерферона 
бета и даже натализумаба (Ти-
сабри) сопряжено с проблемой 
формирования нейтрализующих 
антител (НАТ), что препятству-
ет эффективной терапии РС, то о 
подобном феномене при исполь-
зовании человеческих иммуно-
глобулинов для внутривенного 
введения не сообщается.
Одним из преимуществ челове-
ческих иммуноглобулинов для 
внутривенного введения являет-
ся отсутствие необходимости в 
частом их введении (ИФН-β вво-
дятся через день); внутривенные 
иммуноглобулины достаточно 
вводить 1 раз в месяц.
Выделение специалистами «пе-
диатрического РС» (с недавнего 
времени) как состояния, имею-
щего ряд отличий от РС у совер-
шеннолетних пациентов, также 
предполагает особую роль чело-
веческих иммуноглобулинов для 
внутривенного введения в дет-
ском возрасте. В частности, речь 
идет о преобладании воспали-
тельного компонента болезни над 
демиелинизирующим процессом 
(адекватная мишень для вну-
тривенных иммуноглобулинов). 
Как указывает S.N. Tenembaum 
(2010), до трети пациентов с пе-
диатрическим РС не реагируют 
на терпию ИФН-β (и глатираме-
ра ацетатом), вследствие чего им 
требуется лечение второй линии 
выбора (внутривенные иммуно-
глобулины) [45].
Сравнительная безопасность те-
рапии РС препаратами челове-
ческих иммуноглобулинов для 
внутривенного введения кос-
венно подтверждается недавно 
сложившейся тенденцией к их 
назначению беременным паци-
енткам, страдающим РС.  

Внутривенные иммуноглобулины могут 
применяться в лечении детей любого 

возраста. У детей с РС воспалительный 
компонент болезни преобладает 

над демиелинизирующим процессом 
(адекватная мишень для внутривенных 

иммуноглобулинов). Как указывает 
S.N. Tenembaum (2010), до трети пациентов 

с педиатрическим РС не реагируют 
на терпию ИФН-β (и глатирамера ацетатом), 

вследствие чего им требуется лечение 
второй линии выбора 

(внутривенные иммуноглобулины).

Литература 
→ С. 61–62
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Нарушения сна встречаются c частотой 19–36% в детской 
популяции развитых стран и занимают важное место в практике 
детских неврологов и педиатров. В статье обобщена существующая 
на настоящий день доступная информация, касающаяся 
фармакологического лечения сомнологических расстройств у детей. 
Лечение нарушений сна у детей представляет собой определенную 
проблему. В силу ограниченного опыта использования в детском возрасте 
синтетических снотворных препаратов средствами первого ряда 
являются лекарства растительного происхождения, поскольку они 
имеют достаточно высокий профиль безопасности, эффективны и 
могут быть рекомендованы при многих видах расстройств сна.

ГОУ ДПО 
«РМАПО» 
Росздрава, 

Москва

К.м.н. И.Б. КОМАРОВА, д.м.н., проф. В.П. ЗЫКОВ 

Фармакотерапия 
нарушений сна у детей

Ж алобы на нарушения 
сна являются частыми 
в практике педиатров и 

детских неврологов. По данным 
популяционных исследований, 
встречаемость сомнологических 
расстройств у детей составляет 
19–36% [1, 2]. Причины и структу-
ра нарушений сна в детском воз-
расте отличаются разнообрази-
ем. Соответственно, значительно 
различаются способы коррекции 
сомнологических расстройств. 
Помимо немедикаментозных по-
веденческих методик лечения 
важную роль играет фармакотера-
пия с использованием как синте-
тических препаратов, так и расти-
тельных лекарственных средств.
Целью настоящего обзора являет-
ся обоб щение существующей на 
сегодняшний день доступной ин-
формации, касающейся фармако-
логического лечения нарушений 
сна у детей.

Нарушения сна, встречающиеся 
в детском возрасте*

Диссомнии
Эндогенные нарушения сна: идио-
патическая инсомния, нарколеп-
сия, синдром обструктивного 
апноэ во сне, синдром беспокой-
ных ног.
Экзогенные нарушения сна: нару-
шение гигиены сна, расстройство 
сна, вызванное навязыванием 
определенных временных рамок 
для сна.

Нарушения циркадного ритма: 
синдром отсроченного наступле-
ния сна.

Парасомнии
Расстройства, связанные с на-
рушением пробуждения: спутан-
ность сознания при пробужде-
нии, снохождение, ночные страхи.
Расстройства, встречающиеся 
во время сна: ритмические дви-
жения, вздрагивание при засыпа-
нии, сноговорение.
Парасомнии, обычно ассоцииро-
ванные с REM-сном: ночные кош-
мары, сонный паралич.
Другие парасомнии: бруксизм, 
энурез, ночная пароксизмальная 
дистония, апноэ во сне у младен-
цев, синдром врожденной цен-
тральной гиповентиляции, син-

дром внезапной младенческой 
смерти, доброкачественный мио-
клонус новорожденных во сне.
Далеко не все нарушения сна у 
детей требуют медикаментозного 
лечения, часто бывает достаточно 
поведенческой коррекции. Это ка-
сается нарушения гигиены сна, рас-
стройства сна, вызванного навязы-
ванием определенных временных 
рамок для сна, синдрома отсрочен-
ного наступления сна, спутанности 
сознания при пробуждении, вздра-
гивания при засыпании, сноговоре-
ния, ночных кошмаров, бруксизма. 
В ряде случаев медикаментозная 
терапия направлена не собственно 
на инициацию и поддержание сна, 
а на устранение основных причин, 
приводящих к расстройству (на-
пример, антибиотики и противо-
воспалительные препараты при 
синдроме обструктивного апноэ). * В соответствии с международной классификацией расстройств сна (2001) [3].
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Остальные сомнологические рас-
стройства могут требовать фарма-
кокоррекции.

Синтетические снотворные 
препараты
Ниже представлены данные о наи-
более часто используемых лекар-
ственных средствах при лечении 
соответствующих нарушений сна 
у детей.
Идиопатическая эндогенная дис-
сомния. У взрослых препаратом 
выбора является мелатонин – 
синтетический аналог гормона 
шишковидной железы. Препа-

рат увеличивает концентрацию 
гамма-аминомасляной кислоты 
(ГАМК) и серотонина в мозге, 
изменяет активность пиридок-
салькиназы, участвующей в син-
тезе ГАМК, дофамина и серото-
нина. Данные об использовании 
мелатонина в детском возрас-
те обнадеживающие в отноше-
нии и пользы, и безопасности. 
Со времени первого исследова-
ния, посвященного применению 
препарата у детей в 1991 г. [4], 
опубликованы результаты более 
20 наблюдений. Изучалась эффек-
тивность и безопасность мелато-
нина при идиопатической диссо-
мнии, а также при нарушениях 
сна, ассоциированных с психи-
ческими заболеваниями (аутизм, 
задержка психического разви-
тия). Показано, что препарат со-
кращает время засыпания в два 
раза, способствует улучшению 
качества сна. Дозы препарата ва-
рьировали в пределах 2–10 мг. По 
данным I.M. van Geijlswijk и соавт. 
(2010), мелатонин, назначаемый 
при идиопатической диссомнии 
детям 6–12 лет в дозе 0,05 мг/кг 

за 1–2 часа до желаемого времени 
сна, сопоставим по эффективно-
сти с более высокими дозировка-
ми. Длительность терапии в раз-
ных исследованиях колебалась 
от 1 недели до нескольких лет [5]. 
Однако ввиду отсутствия убеди-
тельных доказательств пользы/
безопасности мелатонина в Рос-
сии препарат разрешен к приме-
нению только с 18 лет.
Нарколепсия. Основными пре-
паратами, использующимися при 
нарколепсии у взрослых, являются 
психостимуляторы и антидепрес-
санты. Информация о возможно-
сти использования психостиму-
ляторов у детей ограничена [6]. 
Амфетамин не рекомендован у 
детей до 3 лет, после 3 лет допу-
скается его использование в дозе 
5–60 мг/сут. Метилфенидат не ре-
комендован у детей до 6 лет и при 
нарушениях роста, педиатриче-
ская доза составляет 5–20 мг/сут. 
Возможности использования мо-
дафинила в педиатрии не изучены. 
Психостимуляторы имеют доста-
точно серьезные побочные эффек-
ты, обычно в виде артериальной 
гипертензии и привыкания. В Рос-
сии данные препараты не применя-
ются. Трициклические антидепрес-
санты, в частности имипрамин, 
используются для коррекции при-
ступов катаплексии. Впервые ан-
тикатаплексический эффект ими-
прамина был отмечен в 1960 г. [7]. 
Считается, что данный эффект 
обусловлен механизмом действия 
антидепрессантов – блокировани-
ем обратного захвата серотонина, 
в результате чего повышается уро-
вень этого стимулирующего меди-
атора в ЦНС [8]. В детском возрас-
те для лечения нарколепсии может 
быть рекомендован кломипрамин 
1 мг/кг/день [8].
Перспективным препаратом, ис-
пользующимся в последнее время 
для лечения детской и подрост-
ковой нарколепсии, является ок-
сибат натрия (ОН). Первый отчет 
об использовании ОН опублико-
ван группой исследователей из 
клиники Мэйо в 2006 г. [9]. Авто-
рами были получены обнадежи-
вающие результаты: улучшение 
общего состояния отмечено в 
88% случаев, частота приступов 

катаплексии снизилась в 8,5 раз, 
тяжесть приступов уменьшилась 
в 1,5 раза, дневная сонливость по 
шкале Epworth снизилась с 19 до 
12,5 баллов. По результатам муль-
тицентрового исследования, НО 
показал самую высокую эффек-
тивность в отношении влияния 
как на дневную сонливость, при-
ступы катаплексии, так и на дру-
гие симптомы нарколепсии [10]. 
Доза, рекомендованная [10] в на-
чале терапии, – 60–90 мг/кг/сут; 
далее доза титруется 1 раз в 2 неде-
ли до достижения максимального 
эффекта, но не более 9 г/сут. Наи-
более частые побочные эффекты: 
потеря веса, тошнота, сухость во 
рту, обстипация, головная боль. 
Данных, касающихся использова-
ния натрия оксибата в России для 
лечения детской и подростковой 
нарколепсии, в доступной литера-
туре нет.
Число исследований, посвящен-
ных синдрому беспокойных ног 
(СБН) в детском возрасте, в на-
стоящее время ограничено. Со-
гласно результатам, полученным 
N. Simakajornboon и соавт. (2009), 
до начала лечения целесообраз-
но исследовать уровень желе-
за в крови, поскольку основной 
причиной симптоматического 
варианта синдрома считается 
железодефицитная анемия [11]. 
Соответственно, коррекция пре-
паратами железа (Актиферрин – 
для детей до года и Мальтофер – 
для детей старше года из расчета 
элементарного железа 3 мг/кг/
день) может оказаться достаточ-
ной. При идиопатическом вариан-
те патогенетически обоснованы 
препараты, усиливающие допа-
миновую медиацию. В последние 
годы опубликованы обнадежи-
вающие результаты, касающиеся 
использования леводопы, ропи-
нирола, прамипексола и перголи-
да у детей и подростков. Эффект и 
побочные действия в целом ока-
зались сопоставимы с таковыми 
у взрослых. Помимо улучшения 
сна у больных отмечалась редук-
ция симптомов гиперактивности 
и нарушенного внимания [12]. 
Однако в России указанные пре-
параты не разрешены к использо-
ванию в детском возрасте. Другая 

Трициклические антидепрессанты, 
в частности имипрамин, используются 
для коррекции приступов катаплексии. 

В детском возрасте для лечения 
нарколепсии может быть рекомендован 

кломипрамин 1 мг/кг/день.
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группа препаратов, рекомендуе-
мых к использованию при СБН, – 
бензодиазепины. Клоназепам на-
значается в дозе 10–30 мкг/кг/сут. 
Препарат обычно хорошо пере-
носится, однако при синдроме 
дефицита внимания и гиперак-
тивности может наблюдаться аг-
гравация поведенческих наруше-
ний [16].
Снохождение. Доказательных ис-
следований, обосновывающих 
использование фармакотерапии 
при сомнамбулизме, в настоя-
щее время не существует. Доста-
точным считается обеспечение 
безопасности пациентов во время 
эпизодов снохождения [14]. Одна-
ко в практической деятельности 
детские неврологи все же назна-
чают медикаментозную терапию 
при высокой частоте приступов. 
Основные препараты, практиче-
ски рекомендуемые для лечения 
сомнамбулизма: трициклические 
антидепрессанты и бензодиазе-
пины. Амитриптилин назначает-
ся детям в дозе 0,1 мг/кг за 1 час 
до сна с возможным повышением 
дозы в течение 2 недель до 0,5–

2 мг/день; подросткам – 25–
50 мг/день за 1 час до сна. Клоназе-
пам назначается в дозе 10–30 мкг/кг 
за 1 час до сна.
Ночные страхи, ритмические 
движения во сне. Не существу-
ет статистически обоснованных 
данных относительно целесо-
образности медикаментозной те-
рапии ночных страхов и ритми-
ческих движений. Вместе с тем 
аналогично другим парасомниям, 
возникающим в стадии медлен-
ного сна, для коррекции указан-
ных расстройств при высокой их 
частоте и неэффективности по-
веденческой коррекции обычно 
используются трициклические 

антидепрессанты и бензодиазе-
пины (клоназепам). Эффектив-
ность антидепрессантов патоге-
нетически связана с влиянием на 
обмен серотонина. Кроме того, 
трициклические антидепрессан-
ты обладают седативным действи-
ем, обусловленным сродством к 
гистаминовым Н1-рецепторам, и 
альфа-адреноблокирующим дей-
ствием. Клоназепам взаимодей-
ствует со специфическими бен-
зодиазепиновыми рецепторами, 
расположенными в постсинап-
тическом ГАМКА-рецепторном 
комплексе в лимбической системе 
мозга, гипоталамусе, восходящей 
активирующей ретикулярной 
формации ствола мозга и вста-
вочных нейронах боковых рогов 
спинного мозга. В результате про-
исходит торможение межнейрон-
ной передачи в соответствующих 
отделах ЦНС [8]. В последние 
годы появились публикации, по-
священные эффективности L-5-
гидрокситриптофана (L5HTP) при 
лечении ночных страхов у детей. 
В 2004 г. были опубликованы ре-
зультаты единственного рандо-

мизированного контролируемого 
исследования. Было показано, что 
применение L5HTP в дозе 2 мг/кг/
день в течение 2 дней приводило 
к полной редукции ночных стра-
хов у 84% пациентов и эффект 
сохранялся на протяжении 6 ме-
сяцев [14]. L5HTP – естественный 
предшественник серотонина, из 
которого в ночное время синте-
зируется мелатонин. Существует 
достаточно рандомизированных 
контролируемых исследований, 
на основании которых можно 
заключить, что эффективность 
L-5-гидрокситриптофана при де-
прессиях и связанных с ними на-
рушениях сна у взрослых превос-

ходит эффективность плацебо. 
Однако в детском возрасте препа-
рат почти не изучен, опыт исполь-
зования его в России отсутствует.
Энурез. В настоящее время для 
лечения энуреза могут быть ис-
пользованы синтетические ана-
логи антидиуретического гор-
мона (АДГ) (десмопрессин), 
антихолинергические средства 
(оксибутинин), трициклические 
антидепрессанты (имипрамин, 
амитриптилин). Оптимальным 
препаратом при моносимпто-
матическом энурезе признана 
таблетированная форма АДГ: по 
данным систематического обзора 
47 рандомизированных иссле-
дований, показана достаточная 
эффективность и безопасность 
лекарства в дозе 0,2–0,4 мг [15]. 
Единственное серьезное ослож-
нение – гипонатриемия [16], од-
нако оно наиболее типично для 
интраназального спрея [17]. АДГ 
назначается за 1 час до сна с ре-
комендацией не пить в течение 
2 часов перед сном. В случаях, 
когда невозможно ограничение 
употребления жидкости в указан-
ные часы, назначение препарата 
нецелесообразно [16]. Самой ча-
стой причиной неэффективности 
АДГ признано уменьшение емко-
сти мочевого пузыря [18]. В этом 
случае, а также при гиперактив-
ности детрузора рекомендуются 
антихолинергические препараты 
(оксибутинин) [19, 20]. В связи с 
отсутствием рандомизированных 
исследований допускается учет 
результатов неконтролируемых 
исследований, показавших высо-

Перспективным препаратом, 
использующимся в последнее время 
для лечения детской и подростковой 
нарколепсии, является оксибат натрия (ОН). 
Доза, рекомендованная в начале терапии, – 
60–90 мг/кг/сут; далее доза титруется 1 раз 
в 2 недели до достижения максимального 
эффекта, но не более 9 г/сут.

Оптимальным препаратом при моносимптоматическом 
энурезе признана таблетированная форма АДГ: 
по данным систематического обзора 47 
рандомизированных исследований, показана достаточная 
эффективность и безопасность лекарства в дозе 0,2–0,4 мг.
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кую эффективность оксибутини-
на при немоносимптоматической 
форме энуреза [20]. Режим дози-
рования: 2,5 мг 2–3 раза в день. 
Частые побочные эффекты: кон-
стипация, сухость во рту, остаточ-
ная моча в мочевом пузыре, изме-
нение настроения.
Третья группа препаратов для ле-
чения энуреза – трициклические 
антидепрессанты. Кохрановский 
систематический обзор 58 рандо-
мизированных исследований по-
казал их высокую эффективность. 
Механизм действия трицикличе-
ских антидепрессантов при эну-
резе в настоящее время непонятен 
[21]. Предпочтительным является 
имипрамин. Режим дозирования: 
1 мг/кг за 1 час до сна, не более 
50 мг. Несмотря на высокую эф-
фективность, профиль безопас-
ности трициклических антиде-
прессантов в детском возрасте 
признан недостаточно благопри-
ятным из-за частых побочных эф-
фектов (неустойчивость настрое-
ния, вторичные нарушения сна) и 
риска смерти при передозировке. 
В связи с этим указанные препа-
раты рекомендованы к использо-
ванию только при неудаче всех 
других вариантов терапии [21]. 
Ночная пароксизмальная дисто-
ния. До настоящего времени нет 
полной ясности в отношении ге-
неза данного расстройства. Вы-
деляют короткие (15–45 секунд) 
и длительные (2 минуты – 2 часа) 
приступы. По мнению большин-

ства исследователей, короткие 
ночные приступы дистонии яв-
ляются разновидностью эпилеп-
тических припадков, длительные 
приступы относят к парасом-
ниям [22]. Соответственно, пре-
паратами выбора при коротких 
пароксизмах являются анти-

конвульсанты (карбамазепин, 
клоназепам) [3, 22], при длитель-
ных может быть полезен гало-
перидол [5]. Целевая доза при 
лечении карбамазепином: 15–
30 мг/кг/сут. Карбамазепин блоки-
рует натриевые каналы мембран 
гиперактивных нервных клеток, 
снижает влияние возбуждающих 
нейромедиаторов, усиливает тор-
мозные процессы. Побочные эф-
фекты: головокружение, возбуж-
дение, галлюцинации, депрессия, 
агрессивное поведение, нару-
шение сердечного ритма, гипер- 
или гипотензия, тошнота, рвота, 
повышение уровня печеночных 
ферментов, нарушения крове-
творения, анафилактические ре-
акции [8]. Целевая доза клоназе-
пама: 10–30 мкг/кг/сут. Наиболее 
частые побочные эффекты: сон-
ливость, нарушение поведения, 
угнетение дыхания, аллергиче-
ские реакции, панцитопения [8]. 
Галоперидол патогенетически 
обоснован при длительных па-
роксизмах ночной дистонии в 
связи с тем, что препарат блоки-
рует дофаминергическую актив-
ность в нигростриальных путях, 
обладает слабым центральным 
а л ьфа-а д реноблок и ру ющ и м, 
антигистаминным и антихоли-
нергическим эффектами, нару-
шает процесс обратного захвата 
и депонирования норадренали-
на. Целевая суточная доза пре-
парата составляет 0,01–0,03 мг/кг. 
К сожалению, галоперидолу свой-
ственны серьезные побочные 
эффекты: экстрапирамидные 
расстройства, психомоторное 

возбуждение, страх, акатизия, 
эйфория, депрессия, эпилепти-
ческие припадки, снижение АД, 
аритмии, сухость во рту, аграну-
лоцитоз, гиперпролактинемия, 
акнеобразные изменения кожи, 
повышение массы тела. Доказа-
тельных исследований, касаю-

щихся целесообразности исполь-
зования как антиконвульсантов, 
так и галоперидола при ночной 
пароксизмальной дистонии в дет-
ском возрасте, в доступной лите-
ратуре нет.

Растительные лекарственные 
препараты
Как видно из вышеизложенного, 
использование синтетических 
лекарственных средств при лече-
нии нарушений сна значительно 
ограничено либо серьезными по-
бочными эффектами, либо от-
сутствием данных об эффектив-
ности/безопасности препаратов. 
В этой связи применение лекарств 
растительного происхождения в 
детском возрасте представляет-
ся достаточно перспективным. 
К наиболее употребимым рас-
тениям седативного действия 
можно отнести следу ющие: 
Valeriana officinalis (валериа-
на), Melissa officinalis (мелисса), 
Méntha piperíta (мята), Humulus 
lupu lu s  (х мел ь),  Pa ss i f lora 
incarnata (пассифлора), Matricaria 
chamomilla (аптечная ромашка), 
Leonurus cardiaca (пустырник), 
Paeonia anomala (пион).
Валериана применяется в ле-
чебной практике как в виде 
отдельных галеновых лекар-
ственных форм, так и в составе 
многокомпонентных настоев и на-
стоек. Механизм действия расте-
ния заключается в дозозависимой 
индукции высвобождения гамма-
аминомасляной кислоты и инги-
бировании ее распада, что приво-
дит к седативному эффекту [23]. 

До начала лечения синдрома беспокойных 
ног целесообразно исследовать уровень 

железа в крови, поскольку основной 
причиной симптоматического варианта 

СБН считается железодефицитная анемия. 
Соответственно, коррекция препаратами 
железа (Актиферрин – для детей до года

и Мальтофер – для детей старше года 
из расчета элементарного железа 

3 мг/кг/день) может оказаться достаточной.

Препаратами выбора при коротких пароксизмах являются 
антиконвульсанты (карбамазепин, клоназепам), 
при длительных может быть полезен галоперидол.
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Клиническая эффективность

Кроме того, один из компонентов 
валерианы (гидроксипинореси-
нол) обладает сродством к бензо-
диазепиновым рецепторам [24]. 
В последние годы проводятся кли-
нические исследования для оцен-
ки эффективности/безопасности 
валерианы при лечении больных, 
страдающих тревожными и со-
мнологическими нарушениями. 
В работе R. Adreatini и соавт. 
(2002) продемонстрирован сопо-
ставимый эффект диазепама и 
валерианы в отношении редукции 
тревожного расстройства [25]. 
В нескольких рандомизированных 
плацебоконтролируемых испыта-
ниях отмечено положительное 
влияние валерианы на характери-
стики сна у больных с экзогенной 
диссомнией. По данным полисом-
нографии выявлено достоверное 
уменьшение времени засыпания и 
увеличение доли медленноволно-
вого сна [26].
Мелисса. Выявлено, что мелис-
са оказывает сильный инги-
бирующий эффект на GABA-
трансаминазу [27]. Комбинация 
«мелисса – валериана» является 
оптимальной и доказанно эффек-
тивной и безопасной по сравне-
нию с плацебо [28, 29]. По данным 
S.F. Muller и соавт. (2006), назна-
чение мелиссы в сочетании с ва-
лерианой в максимальной дозе 
(320 мг и 640 мг) у детей приводит 
к достоверному уменьшению кли-
нических проявлений СБН [29].
Мята. Известно, что компоненты 
растения обладают мягким спаз-
молитическим эффектом за счет 
влияния на кальциевые каналы в 
гладких мышцах. Недавно были 
также показаны сильные анти-
оксидантные свойства мяты [30]. 
Доказательных исследований, по-
священных лечению нарушений 
сна мятой, в настоящее время нет, 
однако, учитывая радиопротек-
тивные и спазмолитические свой-
ства растения, оно может быть по-
казано при стресс-обусловленных 
сомнологических расстройствах.
Сбалансированная комбинация 
экстрактов трех описанных трав 
содержится в препарате Персен, 
выпускающемся в виде таблеток 
и капсул (форте-формула). В дет-
ском возрасте наиболее предпо-

чтительной является таблетиро-
ванная форма, поскольку может 
быть рекомендована безопасно 
уже с трех лет; в 1 таблетке препа-
рата содержится 50 мг экстракта 
валерианы и по 25 мг экстрактов 
мелиссы и мяты. Оптимальная 
доза для детей 3–12 лет, не вызы-
вающая дневной сонливости, со-
ставляет до 3 таблеток в день.
Хмель. Растение используется 
как мягкое седативное средство 
при повышенной тревожности и 
диссомнии. В нескольких клини-
ческих испытаниях показана вы-
сокая эффективность препаратов 
хмеля в сочетании с другими се-
дативными травами при лечении 
диссомнии. Так, назначение 500 мг 
экстракта валерианы в сочетании 
с 120 мг экстракта хмеля у взрос-
лых достоверно сокращает время 
засыпания и количество ночных 
пробуждений [31].
Пассифлора. Пассифлора обладает 
анксиолитическим и снотворным 
эффектами благодаря взаимодей-
ствию компонентов растения с 
опиоидными и GABA/бензодиа-
зепиновыми рецепторами [32]. 
В настоящее время имеются дан-
ные об одном пилотном двойном 
слепом рандомизированном кон-
тролируемом исследовании, где 
сопоставлялась эффективность 
оксазепама и пассифлоры при ле-
чении тревожного расстройства в 
течение 4 недель. Польза от обоих 
вмешательств была сопоставима, 
а в отношении безопасности пас-
сифлора оказалась более предпо-
чтительной, так как не ухудшала 
работоспособность, в отличие от 
оксазепама [33].
Аптечная ромашка. При иссле-
довании механизма действия 
компонентов растения выявлены 
анксиолитические и седативные 
свойства, в то время как спазмо-
литический эффект, приписывае-
мый традиционно ромашке, не 
подтвердился [34]. При сравнении 
влияния пассифлоры и аптечной 
ромашки на время засыпания 
ромашка оказалась более предпо-
чтительной [35]. 
Пустырник. Наиболее изученные 
эффекты: пролонгация интервалов 
PQ и QT, снижение артериального 
давления, подавление активности 

свободных радикалов [36]. Тради-
ционно растение используется как 
обладающее седативными свой-
ствами, полезное при тревожных 
расстройствах, сопровождающих-
ся артериальной гипертензией и 
нарушениями сна. Доказательных 
исследований эффективности/
безопасности при расстройствах 
сна без артериальной гипертензии 
в настоящее время нет.
Пион. Также издавна использу-
ется в виде настоек и отваров 
как седативное средство. Однако 
механизм действия компонен-
тов растения не вполне понятен, 
а клиническая польза и безопас-
ность не изучены.
Таким образом, нарушения сна в 
детском возрасте встречаются до-
статочно часто и занимают важное 
место в практике детских невро-
логов и педиатров. Лечение нару-
шений сна у детей представляет 
собой определенную проблему. 
В силу ограниченного опыта ис-
пользования в детстве синтети-
ческих снотворных препаратов 
большая роль отводится немеди-
каментозным (поведенческим) 
способам коррекции нарушений 
сна. В фармакотерапии средствами 
первого ряда являются раститель-
ные лекарственные препараты, 
поскольку они имеют достаточно 
высокий профиль безо пасности, 
эффективны и могут быть реко-
мендованы при многих видах рас-
стройства сна.  

Литература 
→ С. 62–63

Применение лекарств растительного 
происхождения в детском возрасте 
представляется достаточно перспективным. 
К наиболее употребимым растениям 
седативного действия можно отнести 
следующие: Valeriana o�  cinalis (валериана), 
Melissa o�  cinalis (мелисса), Méntha piperíta 
(мята), Humulus lupulus (хмель), Passi� ora 
incarnata (пассифлора), Matricaria chamo-
milla (аптечная ромашка), Leonurus cardiaca 
(пустырник), Paeonia anomala (пион).
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Нейродиетология

В статье рассматриваются основные понятия и возможности 
нейродиетологии в неврологии детского возраста.

НИИ педиатрии 
Научного центра 

здоровья детей 
РАМН

Д.м.н., проф. В.М. СТУДЕНИКИН, С.Ш. ТУРСУНХУЖАЕВА, 
к.м.н. В.И. ШЕЛКОВСКИЙ, к.м.н. Л.А. ПАК

Основы нейродиетологии 
для нейропедиатрии

Нейродиетология – направ-
ление современной не-
врологии, основанное на 

знаниях нейронауки и диетологии, 
имеющее своей целью оптими-
зацию терапии психоневрологи-
ческих заболеваний посредством 
качественного/количественного 
манипулирования составом раци-
онов питания, алиментарную про-
филактику болезней нервной си-
стемы, когда последняя возможна, 
а также оптимизацию психомотор-
ного развития и интеллектуальных 
функций. 
Таким образом, нейродиетоло-
гия находится на стыке немеди-
каментозных и медикаментозных 
методов (если витамины рассма-
тривать в качестве лекарственных 
средств) терапии болезней нерв-
ной системы и ассоциированных 
с ними состояний. 
Хотя отдельные пищевые вещества 
и специализированные рационы 
питания неоднократно рассматри-
вались в медицинской литературе 
и даже получили сравнительно 
широкое распространение в про-
филактике и лечении некоторых 
болезней нервной системы, до по-
следнего времени они не были си-
стематизированы и доступны вни-
манию детских неврологов.

Основные понятия, 
используемые в нейродиетологии 
и науке о питании
Нутриенты – это все пищевые ве-
щества (макро- и микронутриенты).

Макронутриенты. К ним относят-
ся белки, жиры и углеводы. 
Белки – незаменимые компоненты 
всех живых клеток, состоящие из 
аминокислот. 
Аминокислоты – не только источ-
ник энергии; они выполняют роль 
нейромедиаторов или являются 
их предшественниками; они спо-
собствуют адекватной реализации 
функций минеральных веществ и 
витаминов, а также обеспечивают 
энергией мышечные ткани орга-
низма.
Известны 22 натуральные (есте-
ственные) аминокислоты, которые 
подразделяются на незаменимые 
(эссенциальные), необходимые для 
белкового синтеза и не могущие 
синтезироваться в организме, и не-
эссенциальные. 
Эссенциальные аминокислоты: 
триптофан (составная часть прак-
тически всех специфических бел-
ков, кроме инсулина и коллагена; 
регулятор функций ЦНС, системы 
кровообращения и иммунитета; 
необходим для образования аль-
бумина; источник синтеза в ор-
ганизме никотиновой кислоты, а 
также гормонов – серотонина и 
мелатонина); лизин (необходим 
для нормального формирования 
костей и роста детей, оссифика-
ции и развития костной ткани; 
способствует усвоению кальция и 
поддержанию нормального обме-
на азота в более старшем возрасте; 
участник синтеза антител, гормо-
нов, ферментов; снижает уровень 

триглицеридов в крови; участвует 
в формировании коллагена и ре-
генерации тканей; обладает дока-
занным антивирусным действи-
ем); фенилаланин (структурный 
материал для синтеза гормонов 
щитовидной железы и меланина; 
участник процессов глюконеогене-
за; в организме может трансфор-
мироваться в тирозин), треонин 
(играет важную роль в ассимиля-
ции пищевых белков); валин (не-
обходимый участник мышечного 
метаболизма, могущий использо-
ваться мышцами в качестве источ-
ника энергии; играет важную роль 
в процессах тканевой регенерации; 
необходим для поддержания нор-
мального обмена азота в организ-
ме); метионин (cеросодержащая 
аминокислота; переносчик мети-
ловых групп; участник реализации 
детоксической функции печени, 
синтеза гемоглобина, опосреду-
ет синтез таурина и цистеина; ре-
гулятор функции щитовидной 
железы; необходим для синтеза 
нуклеиновых кислот, коллагена и 
других белковых субстанций; об-
ладает выраженным антиокси-
дантным действием; участвует в 
утилизации жиров); лейцин (кето-
генная аминокислота, важная для 
ассимиляции в организме сыво-
роточных глобулинов; активатор 
эндокринной системы: снижает 
уровень сахара в крови и стиму-
лирует выделение гормона роста); 
изолейцин (играет ключевую роль 
в утилизации пищи; необходимый 
участник в синтезе гемоглобина; 
стабилизатор/регулятор уровня 
глюкозы в крови и процессов энер-
гообеспечения; метаболизируется 
в мышечной ткани). 
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Лекции для врачей

Кроме них, для детей незамени-
мыми считаются еще 2 аминокис-
лоты: гистидин (регулятор синтеза 
фолиевой и нуклеиновой кислот, 
а также гемоглобина; стимулятор 
кровообращения; регулятор роста/
регенерации клеток) и аргинин 
(источник азота, необходимый для 
нормального роста; играет важную 
метаболическую роль в образова-
нии мочевины – предотвращает 
гипераммониемию).
Остальные 12 аминокислот явля-
ются неэссенциальными: аланин, 
аспарагин, аспарагиновая кислота, 
цистеин, глицин, цистин, глутами-
новая кислота, пролин, гидрокси-
пролин, тирозин, серин и глутамин. 
Один грамм белков обеспечива-
ет пищевую энергию в количестве 
4 ккал (или 17 кДж).
Жиры (липиды) – гетерогенная 
группа веществ (органических со-
единений), нерастворимых в воде 
(растворимых только в органиче-
ских растворителях). Основным 
компонентом жиров являются три-
глицериды и липоидные вещества. 
В числе липидов: жирные кисло-
ты, триглицериды, фосфолипиды, 
сфинголипиды, стеролы, воск, гли-
колипиды и липопротеины. 
Жирные кислоты (ЖК) принято 
разделять на следующие разно-
видности: насыщенные (короткой 
цепи С2–С4: С2 – уксусная, С3 – 
пропионовая, С4 – масляная; сред-
ней цепи C6–C12: C6-капроновая, 
C8-каприловая, C10-каприновая, 
C12-лауриновая; длинной цепи 
C14–С24: C14 – миристиновая, С16 – 
пальмитиновая, C18 – стеарино-
вая, C20 – арахидоновая, C22 – 
бегеновая, C24 – лигноцеровая); 
мононенасыщенные (омега-7: 
пальмитиновая – 16:1; 9, омега-9: 
эруковая – 22:1; 13, олеиновая – 
18:1; 9); полиненасыщенные 
(омега-3: клупанодоновая – 22:5, 7, 
10, 13, 16, 19-докозапентаеновая, 
α-линоленовая – 18:3; 9, 12, 15-окта-
декатриеновая, а также тимидоно-
вая – 22:5; 5, 8, 11, 14, 17-эйкозапента-
еновая, цервоновая – 22:6; 4, 7, 10, 13, 
16, 19-докозагексаеновая; омега-6: 
γ-линолевая – 18:2; 9,12-октадека-
диеновая, γ-линоленовая – 18:3; 6, 9, 
12-октадекатриеновая).
Триглицериды – основная форма со-
хранения липидов; состоят из одной 

молекулы глицерина и трех и более 
жирных кислот (обычно – 3 различ-
ных типов). Триглицериды принято 
различать в зависимости от длины 
цепи следующим образом: с корот-
кой длиной цепи – С 4–6, средней – 
С 8–12, длинной – С 12+.
Среднецепочечные триглицери-
ды (СЦТ) улучшают абсорбцию 
жиров, являясь источником ли-
пидов, которые немедленно вса-
сываются, легче гидролизируются 
по сравнению с жирами, содержа-
щими длинноцепочечные жирные 
кислоты, уменьшают/ликвидируют 
стеаторею, способствуют повыше-
нию абсорбции кальция, а также 
усвоению азота в организме недо-
ношенных и новорожденных детей. 
СЦТ используются в энтеральном 
и парентеральном питании на про-
тяжении многих лет.
Длинноцепочечные полине-
насыщенные жирные кислоты 
(ДЦПНЖК) – субстрат важных 
биологических молекул (проста-
гландинов и других эффекторов), 
структурные компоненты клеточ-
ных мембран, а также регуляторы 
жирового метаболизма.
Незаменимые (эссенциальные) 
жирные кислоты – представите-
ли группы ненасыщенных ЖК, 
являющихся необходимыми для 
процессов роста и нормальной 
жизнедеятельности человека, но не 
синтезируемых в организме. Среди 
них выделяют три основные жир-
ные кислоты (ДЦПНЖК): линоле-
вую, линоленовую и арахидоновую 
(первые 2 разлагаются в организме 
до уровня последней – более слож-
ной, высоконенасыщенной жирной 
кислоты). Из них только линоле-
вая кислота должна обязательно 
содержаться в рационе питания. 
Остальные две ЖК могут синте-
зироваться из линолевой в орга-
низме. Линолевая кислота в значи-
тельных количествах содержится в 
таких источниках пищевых жиров, 
как кукурузное и соевое масло, в 
несколько меньшем количестве – в 
жирных сортах свинины.
Высоконенасыщенные жирные 
кислоты (ВНЖК, англ. highly 
unsaturated fatty acids, HUFA) – 
продукты метаболизма эссенци-
альных жирных кислот, представ-
ляющие длинноцепочечные ЖК, 

сформированные в результате 
процессов десатурации (присое-
динение двойной связи) и элонга-
ции (добавление двух атомов угле-
рода к цепи ЖК).
Для адекватного развития и функ-
ционирования ЦНС особенно важ-
ными считаются четыре ВНЖК: 
дигомогамма-линоленовая кислота 
(омега-6), aрахидоновая кислота 
(омега-6), эйкозапентаеновая кис-
лота (омега-3), докозагексаеновая 
кислота (омега-3).
Один грамм (1 г) жиров обеспечи-
вает пищевой энергии в количестве 
около 9 ккал (или 37 кДж).
Углеводы – группа альдегидных 
и кетоновых производных мно-
гоатомных спиртов. Различают 
углеводы простые (моносахариды: 
гексозы и пентозы, дисахариды) и 
сложные (полисахариды: перевари-
ваемые, частично перевариваемые 
и неперевариваемые – волокна). 
К гексозам относятся: глюкоза 
(син. декстроза), фруктоза (син. 
левулоза), галактоза, манноза; 
к пентозам: арабиноза, рибо-
за, рибулоза, ксилоза. Основные 
дисахариды: сахароза, мальтоза, 
лактоза (син. молочный сахар). По-
лисахариды перевариваемые: гли-
коген, крахмал, дектрин; частично 
перевариваемые: инулин, манно-
сан, неперевариваемые: целлюлоза, 
гемицеллюлоза, камедь (высушен-
ный сок растений, образующий 
с водой клееобразный раствор). 
К дериватам гексоз также относят-
ся: сорбитол (D-глуцитол), манни-
тол и инозитол (син. инозит). 
Один грамм углеводов обеспечи-
вает 4 ккал (17 кДж). Это значе-
ние является условным, поскольку 
группа углеводов сравнительно 
разнородна: 1 г сорбитола (сорбит) 
обеспечивает 2,4 ккал, 1 г глюкозы – 
3,8 ккал, 1 г этанола – около 5,6 
ккал. Последний в детском возрас-
те практически не используется.
В детской диетологии в качестве 
основного углевода принято рас-
сматривать лактозу, поэтому при 
расчете энергетического вклада 
ориентируются на значения, до-
стигаемые при сжигании в орга-
низме 1 г этого дисахарида.
Энергия (калории). Энергия (пи-
щевая) не относится к макрону-
триентам, но традиционно рассма-
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тривается в совокупности с ними, 
поскольку обеспечивается за счет 
основных пищевых веществ. Еди-
ницами измерения пищевой энер-
гии являются килокалории (ккал) и 
джоули (Дж): 1 ккал = 4,18 Дж.
Микронутриенты. В число микро-
нутриентов входят все пищевые 
вещества, не относящиеся к макро-
нутриентам, а именно: витамины и 
минеральные вещества (макро- и 
микроэлементы). D. Benton (2001) 
указывает, что обеспеченность ми-
кронутриентами необходима для 
обеспечения у детей нормального 
уровня интеллектуального развития.
Витамины – органические сое-
динения (всего их 13), присут-
ствующие в пищевых продуктах в 
минимальных количествах, необ-
ходимых для процессов нормаль-
ного метаболизма. Витамины под-
разделяются на жирорастворимые 
и водорастворимые; они не имеют 
энергетической ценности. 
Минеральные вещества. К ним от-
носятся макро- и микроэлементы.
Макроэлементы. В нейродиетоло-
гии важнейшими из них являются 
кальций (Ca), фосфор (P), магний 
(Mg), натрий (Na) и калий (K).
Микроэлементы. Уникальная 
группа химических элементов, су-
ществующих в диапазоне ионных 
концентраций 10-8–10-10 mol.L-1 и 
входящих в состав подавляюще-
го большинства кофакторов фер-
ментов, факторов транскрипции и 
ДНК-обслуживающего аппарата. 
Перечислим основные из их: медь 
(Cu), хром (Cr), кадмий (Cd), фтор 
(F), йод (I), железо (Fe), свинец (Pb), 
марганец (Mn), никель (Ni), селен 
(Se), цинк (Zn), олово (Sn), крем-
ний (Si), бор (B).
Вода (Н2О). Важнейший и основ-
ной непитательный нутриент, 
необходимый для обеспечения 
нормальной жизнедеятельности 
человеческого организма. Потреб-
ность ребенка в питье необходимо 
удовлетворять начиная с перво-
го дня (даже первых часов) пост-
натальной жизни. Объем питья 
(в сутки) соответствует объему 
одного разового питания, пра-
вильно рассчитанному с учетом 
потребностей ребенка. Идеальным 
питьем является вода, хотя при не-
обходимости ребенку предлагают-

ся растворы глюкозы, фруктозы, 
отвары трав (ромашка аптечная 
и др.), а с 3-месячного возраста – 
соки (фруктовые, овощные, ягод-
ные и смешанные).
Биофлавоноиды (рутин, витамин Р). 
Группа неэссенциальных природ-
ных соединений растительного 
происхождения, поступающих в 
организм с пищей и являющихся 
мощными естественными антиок-
сидантами. Несмотря на название 
(витамин Р), биофлавоноиды не 
являются витаминами («псевдови-
тамины»), но выступают в роли по-
мощников витаминов. В частности, 
они обладают свойством усиливать 
действие витамина С. Их роль в 
организме не вполне ясна; пред-
полагается, что они действуют как 
комплексоны металлов и антиок-
сиданты, а также регуляторы функ-
ции желез внутренней секреции. 
Всего известно около 150 биофла-
воноидов. Наиболее известны био-
флавоноиды цитрусовых: цитрин, 
гесперидин, кверцетин, эриодик-
тиол, катехины, цианидин и др. 
Эти соединения преимуществен-
но содержатся в кожуре/кожице 
большинства фруктов и овощей, а 
также в чае, кофе и некоторых дру-
гих напитках.
Каротиноиды (каротины). Груп-
па природных жирорастворимых 
пигментов (изопреноиды) желтого, 
оранжевого или красного цвета; они 
являются ненасыщенными углево-
дородами (собственно каротины) 
или их окисленными производ-
ными (ксантофиллы). Химически 
близки к важному хромофору – 
ретиналю. Каротиноиды обуслов-
ливают окраску плодов. В челове-
ческом организме из каротинов, 
поступающих с пищей, образуется 
витамин А.
Органические кислоты. Эта группа 
веществ заслуживает отдельного 
упоминания, поскольку наруше-
ние их метаболизма может обу-
словливать группу органических 
ацидемий, сопровождающихся 
поражением ЦНС (в частности, 
судорожным синдромом). Органи-
ческие кислоты – низкомолекуляр-
ные соединения, являющиеся про-
дуктами интермедиарного обмена 
аминокислот, липидов, углеводов, 
стероидов и биогенных аминов.

К числу органических аминокис-
лот относятся: короткоцепочечные 
алифатические или жирные кис-
лоты (пропионовая, изовалериа-
новая и др.); длинноцепочечные 
алифатические или жирные кис-
лоты (капроновая, пальмитиновая 
и др.); моногидроксиалифатиче-
ские кислоты (3-гидроксимасля-
ная, 3-гидроксиизовалериановая 
и др.); полигидроксиалифати-
ческие кислоты (D-глюконовая 
и др.); кетокислоты (ацетоуксусная, 
2-кетоглутаровая и др.); аромати-
ческие кислоты (4-гидроксифени-
луксусная, гомованилиновая и др.); 
дикарбоксильные алифатические 
кислоты (янтарная, адипиновая 
и др.); глициновые конъюгаты кис-
лот (гиппуровая кислота, пропио-
нилглицин и др.).
«Антинутриенты». Этот услов-
ный класс веществ включает пред-
ставительную группу синтетиче-
ских веществ (пищевых добавок), 
используемых в производстве про-
дуктов питания (готовых или бы-
строго приготовления), а также ряд 
токсических и потенциально ток-
сичных веществ, попадание кото-
рых в организм может приводить 
к нежелательным воздействиям 
на различные органы и системы, а 
также препятствовать нормально-
му метаболизму питательных ве-
ществ.
Вообще пищевые добавки под-
разделяются по функциональным 
свойствам на следующие классифи-
кационные категории: Е100–Е180 – 
пищевые красители, Е200–Е290 – 
консерванты, Е300–Е322 – антиок-
сиданты, Е400–Е483 – эмульгаторы, 
стабилизаторы и подсластители, 
Е905–Е907 – минеральные углево-
дороды, Е1400–Е1442 – модифици-
рованные крахмалы.
Пищевые добавки Е500 и далее яв-
ляются эмульгаторами (вещества-
ми, поддерживающими структуру 
продуктов питания), E600 и далее – 
усилителями вкуса и аромата, 
Е700–Е800 и далее – запасными 
индексами. Среди индексов после 
Е1000 вновь представлена группа 
пищевых добавок, в которую вхо-
дят подсластители соков и конди-
терских изделий, а также добав-
ки, препятствующие слеживанию 
сахара.
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Естественно, что далеко не все пере-
численные вещества относятся к ан-
тинутриентам. Так, например, E330 – 
это лимонная кислота, а Е322 – 
лецитин. Некоторые основные пи-
щевые добавки-антинутриенты 
перечислены ниже. Это искус-
ственные пищевые красители: Е102 
(тартразин) – синтетическое жел-
тое вещество класса azo, присут-
ствующее во многих видах шипучих 
и прочих напитков, мороженого, 
конфет, в жевательной резинке, 
джемах и йогуртах; Е110 («рас-
светный желтый», sunset yellow) – 
синтетический желтый краситель 
(также класса azo), который может 
входить в состав пакетированных 
супов, рыбных консервов, а также 
цитрусовых желе, абрикосового 
джема и т.д.; Е122 (кармоизин) – 
синтетический красный краситель 
(azo), могущий наличествовать в 
конфетах, джемах, соусах, йогур-
тах и т.д.; Е124 (ponceau 4R) – еще 
один красный (azo) краситель, а 
также краситель/консервант; Е211 
(натрия бензоат), который не толь-
ко обладает антибактериальным/
противогрибковым действием, 
но и нередко используется для 
маскировки органолептических/
вкусовых свойств пищи низкого 
качества; вступая в реакцию с ви-
тамином С, бензоат Na приводит к 
образованию агрессивного канце-
рогенного вещества – бензола (вы-
сокотоксичного углеводорода из 
каменноугольной смолы), а также 
ароматизатор и усилитель запаха/
вкуса: E621 (мононатрия глутамат, 
monosodium glutamate или MSG).
К сожалению, различные пищевые 
добавки могут демонстрировать 
в организме эффект синергизма, 
если поступают с пищей одновре-
менно. При этом их патологиче-
ское влияние может в несколько 
раз превышать нежелательный 
эффект каждой из них в отдельно-
сти (это относится и к некоторым 
из пищевых добавок, обычно рас-
сматриваемых в качестве безопас-
ных). Взаимосвязь синтетических 
пищевых красителей и нарушений 
поведения в настоящее время не 
вызывает сомнений. Многими 
исследователями, в частности, 
K.S. Rowe (1988), сообщаетcя об 
их патологическом влиянии на ги-

перактивность. N.I. Ward и соавт. 
(1990) представили данные о не-
благоприятном влиянии тартра-
зина (Е102) на цинковый статус 
у детей с СДВГ. Патологические 
эффекты искусственных пищевых 
красителей и бензоата (E211) при 
аналогичной патологии описаны 
B. Bateman и соавт. (2004). 
Сульфиты. Серный диоксид и дру-
гие сульфитные вещества, приме-
няемые в пищевой промышленно-
сти для консервирования многих 
продуктов питания. Сульфиты 
оказывают отрицательное влияние 
на ЦНС (состояние оглушенности, 
нейропатия, нарушения зрения и 
т.д.) и другие системы организма 
(обострение бронхиальной астмы, 
боли в желудке и др.), снижают со-
держание в крови уровня витами-
на В1 (тиамина). Они также могут 
аггравировать симптомы болезни у 
детей с аутизмом и другими пове-
денческими нарушениями. Послед-
ний феномен является следствием 
того, что у пациентов затруднен 
процесс окисления сульфитов до 
сульфатов. Еще одним их неже-
лательным действием является 
нарушение деактивации возбуж-
дающих нейротрансмиттеров, что 
приводит к явлениям гиперактив-
ности. На упаковках продуктов 
промышленного производства эти 
вещества могут обозначаться раз-
личными терминами (например: 
сульфиты, серный диоксид, натрия 
метабисульфат и т.д.) или быть 
представленными в группе пище-
вых добавок Е в ранжире от Е220 
до Е228. Сульфиты также содер-
жатся в кукурузном сиропе и куру-
рузном крахмале (они добавляются 
туда в процессе производства).
Искусственные заменители сахара 
(«подсластители»). Если такие са-
хара, как ксилит, маннитол и сорбит, 
сравнительно безвредны и хорошо 
изучены, то с аспартамом ситуация 
выглядит не столь однозначной. 
Аспартам (Е951) – частый компо-
нент низкокалорийных напитков 
и так называемых «диетических» 
продуктов питания промышленно-
го производства. Известно, что его 
использование сопряжено не менее 
чем с 92 различными нарушениями 
здоровья, включая психоневроло-
гические. Среди последних фигу-

рируют гиперактивность, мигрень, 
агрессивность, депрессия и др.
Тяжелые металлы. К антинутриен-
там из их числа можно причислить, 
в первую очередь, свинец (Pb), 
ртуть (Hg), кадмий (Cd) и алюми-
ний (Al). 
Пестициды. Относятся к анти-
нутриентам-токсинам. Имеются 
исследования, подтверждающие 
влияние пестицидов на развитие 
различных неврологических нару-
шений. Дети особенно подверже-
ны патологическому воздействию 
пестицидов на ЦНС, поскольку, 
во-первых, они получают большее 
(чем взрослые) количество пищи 
и питья на единицу площади тела, 
а во-вторых, способность к деток-
сикации вредных веществ у них 
несовершенна и недостаточно раз-
вита. Наиболее вероятными али-
ментарными источниками пести-
цидов (их остаточных количеств) 
в современном обществе являют-
ся следующие виды растительной 
пищи (преимущественно ягоды/
фрукты): клубника, персики, не-
ктарины, яблоки, груши, вишня. 
Транс-жиры (транс-жирные кис-
лоты, trans-fatty acids). Побочные 
продукты гидрогенизации (про-
мышленной переработки твердых 
концентрированных растительных 
масел). Если гидрогенизированные 
жиры относятся к искусственно 
насыщенным, то транс-жирные 
кислоты являются полиненасы-
щенными, но при этом достигли 
их статуса в ходе искусственной 
частичной гидрогенизации нена-
сыщенных жиров (масел). Они 
входят в состав чипсов, печенья, 
некоторых конфет, пирожных, 
соусов и майонезов, многих пище-
вых полуфабрикатов и «готовых к 
применению» продуктов питания 
и т.п. Транс-жиры являются потен-
циально токсичными для организ-
ма. Безопасный уровень алимен-
тарного потребления транс-жиров 
равняется нулю.
Алкоголь (этанол). Типичный ан-
тинутриент. Его нейро- и гепато-
токсичность, а также способность 
вызывать физическое и психиче-
ское привыкание предполагают не-
обходимость практически полного 
отказа от его применения в детской 
диетологии (за исключением тех 
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незначительных количеств, кото-
рые могут содержаться в кисломо-
лочных и некоторых других про-
дуктах питания).
Клиническое питание. В современ-
ной медицине этим термином обо-
значают 2 терапевтические страте-
гии: энтеральное и парентеральное 
питание. Синонимом клиниче-
ского питания является понятие 
«питательная (или нутритивная) 
поддержка». Подразумевается, что 
клиническое питание проводит-
ся в условиях стационара, хотя за 
последние десятилетия нередко 
парентеральное (внутривенное) 
и/или энтеральное (зондовое) пи-
тание осуществляется в домашних 
условиях – под регулярным кон-
тролем специалистов.
Диета. Базовый термин, имеющий 
2 основных значения: питание и пи-
щевой рацион в целом (в широком 
смысле); cтол (ассортимент продук-
тов питания) или предписанный в 
лечебных/профилактических целях 
курс питания, при котором регла-
ментируются количество и характер 
пищи (и жидкости), а также время и 
кратность их приема.
Диетология. Наука о питании здо-
ровых и больных, обосновываю-
щая также принципы питания при 
различных видах патологии.
Диететика. Несколько устарев-
ший термин, обозначавший ранее 
науку об охране здоровья, теперь 
именуемую «гигиена питания».
Нутритивный статус. Показате-
ли физического развития (антро-
пометрические данные) в совокуп-
ности с клинико-лабораторными 
признаками обеспеченности раз-
личными пищевыми веществами 
(макро- и микронутриентами).
Основной обмен веществ (мета-
болизм). Количество энергии, за-
трачиваемое организмом на осу-
ществление важнейших, текущих 
непрерывно, процессов, обеспечи-
вающих жизнедеятельность инди-
вида. Основной обмен зависит от 
пола и возраста, имеющегося типа 
конституции; он меняется на фоне 
острых и хронических заболеваний.
Дополнительный обмен веществ. 
Объем энергии, затрачиваемый 
организмом при тех или иных фи-
зических усилиях (работа, упраж-
нения и т.д.). 

Специфическое динамическое 
действие пищи – физиологиче-
ский феномен усиления основного 
обмена, возникающий вследствие 
приема пищи. Белки максимально 
увеличивают основной обмен – на 
40%, а жиры и углеводы – пример-
но на 5%.

Влияние питания 
на когнитивные функции, 
настроение и поведение
К настоящему времени установле-
но, что питание влияет на развитие 
ЦНС и умственную деятельность. 
Особенное влияние питание оказы-
вает на ЦНС детей грудного и ран-
него возраста, у которых головной 
мозг в этом периоде постнатально-
го онтогенеза интенсивно разви-
вается (вообще быстрое развитие 
мозга отмечается начиная от вну-
триутробного периода до 2–3-лет-
него возраста, хотя его объем до-
стигает такового у взрослых лишь 
к 5 годам). Классические данные 
J. Dobbing и J. Sands (1973) свиде-
тельствуют, что число клеток в 
головном мозге плода начинает 
стремительно нарастать через 10 не-
дель после зачатия, а в дальнейшем 
указанная тенденция сохраняется 
вплоть до 20-й недели внутриутроб-
ного развития. Менее интенсивные 
темпы развития ЦНС свойственны 
периоду с 20-й недели внутриутроб-
ного развития до новорожденности. 
Объем головного мозга за период от 
рождения ребенка до достижения 
им 6-месячного возраста практи-
чески удваивается, а к двум годам 
утраивается (по сравнению с объе-
мом при рождении).
Дефицит основных нутриентов, 
эссенциальных витаминов и мине-
ральных веществ может оказывать 
неблагоприятное влияние на раз-
витие, а впоследствии – функции 
головного мозга, уже внутриутроб-
но. Это происходит несмотря на то, 
что мозг плода считается в опреде-
ленной степени устойчивым к не-
достаточности отдельных пище-
вых веществ. В частности, дефицит 
йода способствует нарушению раз-
вития и формирования мозговых 
структур плода, а дефицит или из-
быток витамина А (ретинол) может 
обладать тератогенными свойства-
ми в периоде эмбриогенеза. 

A.J. Willats и J. Forsyth (2000) под-
черкивают роль ДЦПНЖК в ког-
нитивном развитии младенцев. 
В свою очередь, M. Makrides и 
R.A. Gibson (2002) указывают, что 
использование в питании беремен-
ных женщин пищевых добавок, 
содержащих ДЦПНЖК омега-3 и 
омега-6, впоследствии сопрово-
ждалось улучшением ряда невро-
логических функций и показателей 
психомоторного развития у детей. 
В этой связи вопрос о введении 
ДЦПНЖК с нейромодулирующей 
целью в заменители грудного моло-
ка для недоношенных детей, у ко-
торых практически в 100% случаев 
отмечаются признаки перинаталь-
ного поражения нервной системы 
(ППНС), в настоящее время решен 
положительно, хотя продолжает 
обсуждаться необходимость ана-
логичного шага применительно 
к смесям для доношенных детей.
В первые месяцы и годы жизни го-
ловной мозг ребенка чрезвычайно 
чувствителен к дефициту белка, Fe, 
I, а также некоторых других нутри-
ентов; одновременно может отме-
чаться повышенная чувствитель-
ность (гиперсенситивность) ЦНС к 
избыточному содержанию в пита-
нии отдельных нутриентов, в осо-
бенности аминокислот (например, 
при фенилкетонурии или тирози-
немии). Чаще всего неспособность 
новорожденного или грудного 
ребенка усвоить в полном объеме 
необходимую ему пищу ограничи-
вает поступление с питанием энер-
гии, а также жиров и углеводов (на-
ряду с белками). У новорожденных 
детей с некоторыми «врожденны-
ми ошибками метаболизма» отме-
чается накопление в крови высоких 
уровней аминокислот, поступление 
которых в головной мозг в высоких 
концентрациях может приводить к 
развитию необратимой умствен-
ной отсталости. Следует помнить, 
что маловесным младенцам, даже 
при отсутствии метаболических 
заболеваний, рекомендуется огра-
ничивать потребление в избыточ-
ных количествах смесей, в которых 
преобладает казеиновая белковая 
фракция, поскольку при этом в 
крови могут возрастать уровни 
фенилаланина и/или тирозина, 
потенциально увеличивая риск 
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повреждения ЦНС. Такие состоя-
ния, как глубокая недоношенность 
(или выраженная морфофункцио-
нальная незрелость), дыхательные 
нарушения, внутричерепные кро-
воизлияния, способствуют усугу-
блению отставания в психическом 
развитии в описываемой ситуации. 
P. Idjradinata и E. Pollitt (1993) ис-
пользовали препараты Fe (в форме 
сульфата) из расчета 3 мг/кг/сутки, 
добившись у детей (возраст 12–18 
месяцев) с дефицитом этого МЭ и 
железодефицитной анемией улуч-
шения показателей умственно-
го развития на 20% от исходного 
(р < 0,001). 
Дефицит и нарушения обмена Са, 
нередко сочетающиеся с недоста-
точностью витамина D, не менее 
значимы. Физиологические функ-
ции Са, помимо прочего, включают 
раздражение нервов и проведение 
нервных импульсов, что не может 
не сказаться на показателях пси-
хомоторной сферы ребенка. На 
это обстоятельство указывается в 
работах Е.М. Мазуриной и соавт. 
(2005), исследовавшей влияние 
нарушений содержания и метабо-
лизма этого МаЭ в организме детей 
раннего возраста с различными ви-
дами патологии нервной системы и 
с соматической патологией.
В настоящее время умственную 
деятельность, являющуюся про-
дуктом функций мозга, можно ис-
следовать, используя доступные 
современные методы, хотя объек-
тивная ее оценка возможна лишь 
по достижении детьми определен-
ного возраста (принцип тестирова-
ния когнитивных функций заклю-
чается в предъявлении индивиду 
задания с последующей регистра-
цией параметров его выполнения).
Влияние пищи на когнитивные 
функции (КФ) детей наиболее от-
четливо проявляется в утреннее 
время. Нарастание уровня глюкозы 
после потребления углеводистой 
пищи улучшает время реакции. 
Считается, что потребление пище-
вых жиров, наоборот, способствует 
снижению времени реакции. Вни-
мание – более стабильный показа-
тель, который в меньшей степени 
зависим от углеводного компонен-
та пищи в утреннее время; в более 
позднее время оно может снижать-

ся под воздействием углеводов в 
больших количествах.
«Чистые» углеводы (не содержащие 
примеси белков и жиров) улучша-
ют память (преимущественно опе-
ративную или краткосрочную), но 
могут вызывать ощущение уста-
лости, а следовательно, ухудшать 
другие КФ, например, внимание и 
время реакции (эти эффекты за-
висят также от времени суток). По-
скольку углеводы зачастую погло-
щаются одновременно с белками, 
исследования по изучению соотно-
шения между углеводами и белками 
продемонстрировали, что при раз-
личных их сочетаниях может иметь 
место как дефицитарность, так и 
усиление памяти. Ухудшение памя-
ти предположительно связано с на-
рушением доступности триптофана 
(аминокислотного предшественни-
ка нейротрансмиттера серотони-
на). Вообще память (как параметр 
КФ) чрезвычайно чувствительна к 
любым манипуляциям с пищей.
Результаты применения различ-
ных режимов витаминотерапии 
при неврологической патологии 
(у детей и взрослых) неоднократ-
но приводились и обсуждались в 
доступной медицинской литера-
туре. В частности, проблеме при-
менения витаминов в лечении 
эпилепсии (различные аспекты) 
посвящен систематический обзор 
L.N. Ranganathan и S. Ramaratnam  
(2005). В свою очередь, R. Malouf 
и соавт. (2004) также представили 
3 последовательных систематиче-
ских обзора, в которых анализи-
руется влияние на когнитивные 
функции витаминов В6, В12 и фо-
лиевой кислоты (последняя в двух 
вариантах: в сочетании с витами-
ном В6 и без такового). 
D. Benton и соавт. (1995, 1997) под-
черкивают влияние регулярного 
приема витаминов на когнитивные 
функции, а тиамина – и на КФ, и 
на настроение. Ранее J. Kleijnen и 
P. Knipschild (1991) сообщали о 
влиянии ниацина и витамина В6 на 
интеллектуальную деятельность.
M.L. Wolraich и соавт. (1994) описа-
ли отрицательный эффект рацио-
нов с высоким содержанием сахара 
(сахарозы) и/или аспартама на КФ 
детей с СДВГ. Аналогичный фено-
мен E. Konofal и соавт. (2004) при 

этой патологии склонны объяснять 
недостаточностью у детей железа, а 
Т. Kozielec и соавт. (1997) – дефици-
том в организме Mg. 
В настоящее время в числе болез-
ней ЦНС, при которых проводится 
диетологическая коррекция ког-
нитивных функций, можно пере-
числить следующие: аутизм и син-
дром Аспергера, СДВГ, дислексия, 
диспраксия, эпилепсия, мигрень, 
болезнь Хантингтона (хорея Ген-
тингтона) и т.д. 
I. Colquhoun и S. Bunday (1981) пред-
положили, что недостаточность 
ЭЖК является одной из причин де-
фицита внимания, а впоследствии 
G.L. Arnold и соавт. (1989) успешно 
использовали пищевые добавки, 
содержащие γ-линоленовую кисло-
ту, при когнитивных дисфункциях 
у детей с СДВГ. J.R. Chen и соавт. 
(2004) также подтверждают зависи-
мость между когнитивным дефици-
том и уровнями ЖК в крови у детей 
с этим видом патологии, а J. Stordy 
и M.J. Nicholl (2000) предлагают 
использовать ДЦПНЖК для кор-
рекции когнитивных нарушений у 
детей с СДВГ, дислексией и диспрак-
сией. Английские исследователи 
A.J. Richardson и B.K. Puri (2002) со-
общают об успешном опыте диети-
ческой дотации высокополиненасы-
щенных жирных кислот (ВПНЖК) 
при специфических нарушениях 
обучения у детей с СДВГ.
Известно, что эмоциональный 
фон зависит от уровня серотони-
на, поэтому многие исследования 
фокусируются преимущественно 
на изучении тех питательных ве-
ществ, которые оказывают явное 
влияние на уровень триптофана 
(предшественника серотонина). 
Для осуществления в ЦНС синте-
за серотонина триптофан, пред-
ставленный в пищевых белках в 
сравнительно малых пропорци-
ях, должен попасть в головной 
мозг. Этот процесс происходит в 
условиях конкуренции с другими 
нейтральными аминокислотами. 
R.J. Wurtman (1981) высказал пред-
положение, что чистые углеводы 
могут способствовать доставке 
триптофана в головной мозг, ока-
зывая ему предпочтение в описы-
ваемой конкуренции. В соответ-
ствии с этой концепцией, питание 
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с высоким содержанием белково-
го компонента должно оказывать 
прямо противоположный эффект, 
хотя, несмотря на многочисленные 
исследования в этом направлении, 
явного подтверждения подобного 
влияния, зависящего от характера 
питания, пока получить не удалось.
Уже в периоде новорожденности 
дети демонстрируют положитель-
ные реакции на пищевую стиму-
ляцию, отдавая предпочтение про-
дуктам, имеющим сладкий вкус. 
Пища с горьким (или горьковатым) 
вкусом вызывает у них отрицатель-
ные эмоции (об этом можно судить 
по их характерному гримаснича-
нью). Поскольку грудное молоко 
имеет сладковатый вкус, а токсины 
естественного происхождения – 
горький, вполне естественно, что 
предпочтение, оказываемое слад-
кой пище с рождения, сохраняет-
ся у детей и в последующие годы. 
В экспериментальных условиях не-
однократно демонстрировалось, 
что сладкая пища, а также рационы 
питания с высоким содержанием 
жиров стимулируют высвобожде-
ние в организме эндорфинов (эндо-
генных опиоидов), что и определя-
ет вкусовые предпочтения.
По достижении определенного воз-
раста многие дети любят шоколад, 
обычно оказывающий положитель-
ное влияние на их настроение, хотя 
достоверного научного обоснова-
ния этому феномену пока нет. Все 
попытки продемонстрировать, что 
именно психоактивные вещества, 
присутствующие в шоколаде (тео-
бромин, гистамин, триптофан, се-
ротонин, фенилаланин, тирамин и 
др.), ответственны за описываемое 
действие, не увенчались успехом. 
Наиболее приемлемое объяснение 
описываемого эффекта шоколада – 
это влияние входящих в его состав 
сахара и жиров, поскольку именно 
они представлены в этом продукте 
в оптимальном соотношении, что, 
по-видимому, способствует высво-
бождению эндогенных эндорфинов.
Влияние питания на настроение 
подростков и взрослых можно 
рассмотреть также на примере 
кофеина. Это вещество относит-
ся к числу самых распространен-
ных пищевых психостимуляторов 
(входит в состав кофе, чая, напит-

ков типа колы и т.д.), а механизмы 
его действия сравнительно хоро-
шо изучены. В основе указанных 
механизмов действия лежит кон-
куренция кофеина с аденозином 
(эндогенным веществом, вызы-
вающим сонливость). Помимо 
чисто стимулирующего эффекта 
кофеину присуще восстановление 
умственной деятельности (напри-
мер, при ее снижении вследствие 
дефицита сна). Тем не менее счи-
тается, что кофеин не оказывает 
стимулирующего эффекта на КФ.
M. Maes и соавт. (2005) считают, что 
при синдроме хронической устало-
сти снижение эмоционального фона 
и настроения у индивидов связано 
с уменьшением в крови концентра-
ции омега-3 ПНЖК, что сопрово-
ждается снижением Zn и дефектами 
Т-клеточной активации. На нару-
шения метаболизма эссенциаль-
ных жирных кислот у мальчиков с 
СДВГ указывают L.J. Stevens и соавт. 
(1995). A.J. Richardson (2000) конста-
тировала положительное влияние 
оливкового масла на содержание в 
крови омега-3 жирных кислот и на-
рушения настроения. Об аналогич-
ном эффекте сообщают B.K. Puri и 
соавт. (2000). 
D.O. Rudin (1981) считает невро-
зы и психозы следствием дефи-
цита омега-3 ЭЖК, а M.S. Wallin и 
A.M. Rissanen (1994) указывают 
на взаимосвязь между питанием, 
метаболизмом серотонина и на-
строением индивидов. 
Интереснейшие данные о влиянии 
диеты на поведение представили 
A. Eves и C.B. Gesch (2003), наблю-
давшие несовершеннолетних пре-
ступников в одном из исправитель-
ных заведений Великобритании. 
О наличии такой связи ранее 
сообщал S.J. Schoenthaler (1983). 
По мнению C.B. Gesch и соавт. 
(2002), антисоциальное поведение 
(включая насилие) у несовершен-
нолетних правонарушителей, по-
лучавших диеты с дефицитом эс-
сенциальных нутриентов, успешно 
корригируется назначением ви-
таминов, минеральных веществ и 
ЭЖК, что доказано результатами 
рандомизированного плацебокон-
тролируемого исследования. Япон-
ские исследователи T. Hаmazaki 
и соавт. (1996) также сообщали о 

положительном влиянии питания 
с содержанием докозагексаеновой 
кислоты на уровень агрессии у мо-
лодых взрослых. B.J. Kaplan и соавт. 
(2002) указывают, что витаминные 
и минеральные добавки являются 
(по их мнению) основой коррекции 
лабильности настроения и «вспы-
шек ярости» у детей, а M.J. Taylor 
и соавт. (2003) рекомендуют фо-
лиевую кислоту для коррекции де-
прессивных нарушений.
Е.И. Ткаченко и Ю.П. Успенский 
(2005) подчеркивают наличие 
у пищи когнитивных свойств 
(информационно-семантических). 
По их мнению, в настоящее время 
пища рассматривается «не только 
как вещественный субстрат, об-
ладающий нутритивными, регуля-
торными и сенсорными свойства-
ми, но и как носитель когнитивных 
свойств».
В свете приведенных выше данных 
не вызывает сомнений, что пита-
ние оказывает влияние на функции 
головного мозга, а следовательно, 
может оказывать разнонаправлен-
ный эффект на интеллект, умствен-
ную деятельность, КФ, настроение 
и поведение. В этой связи возмож-
ность реализации положительного 
влияния диеты на познавательные 
функции и поведение детей должна 
рассматриваться как одно из акту-
альных направлений когнитивной 
неврологии.

Разновидности диетотерапии
Диетотерапия – это больше чем 
назначение пациенту определен-
ной диеты, предположительно 
обладающей положительным вли-
янием на организм. Возможно-
сти диетотерапии включают сле-
дующие основные направления: 
1) обеспечение нормального состо-
яния питания пациента (режим, 
количественные и качественные 
параметры диеты – в пределах 
физиологических потребностей 
здорового индивида); 2) приме-
нение специальных (лечебных) 
диет для коррекции нарушений 
деятельности ЦНС/метаболиз-
ма; 3) использование других диет, 
применяемых при соматических 
заболеваниях и патологических 
состояниях; 4) витаминотерапия; 
5) применение минеральных ве-
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ществ; 6) использование пищевых 
добавок и биологически актив-
ных веществ; 7) применение съе-
добных трав и растений, а также 
лекарственных препаратов на их 
основе; 8) клиническое питание; 
9) различные сочетания приве-
денных выше стратегий. Все пере-
численные разновидности дието-
терапии в большей или меньшей 
степени используются в нейродие-
тологии. 
Применение съедобных растений, 
трав и препаратов на их основе – 
неотъемлемая часть нейродието-
логии. Исторически сложилось, 
что именно использование в 
пищу лечебных растений получи-
ло популярность на протяжении 
многих столетий. В современной 
неврологии с большей или мень-
шей регулярностью применяются 
такие лекарственные растения, как 
валериана (Valeriana o  ̈ cinalis L.), 
люцерна (Medicago sativa L., M. 
falcate L., M. lupulina L. и др.), 
иссоп (Hyssopus o  ̈ cinalis L.), шал-
фей (Salvia o  ̈ cinalis L.), лобелия 
(Lobelia), тысячелистник обыкно-
венный (Achillea millefolium L.), 
эхинацея (Echinacea purpurea) и 
многие другие. 
Заслуживает внимания то обстоя-
тельство, что, по сути, часть лекар-
ственных препаратов, регулярно 
используемых детскими невро-
логами, являются производ ными 
лекарственных растений или их 
основное действующее вещество 
оказывается нутриентом. К таким 
лекарственным средствам, в част-
ности, относится широко употре-
бимый винпоцетин (Кавинтон) – 
полусинтетическое производное 
девинкана (алкалоида, содер-
жащегося в растении барвинке, 
Vinca minor LL. и Vinca erecta Rgl. и 
Schmalth, семейство Apocynaceae). 
В качестве другого примера можно 
рассмотреть фитопрепарат Пер-
сен, основой которого являются 
экстракты съедобных растений 
мелиссы лекарственной/мяты ли-
монной (Melissa o  ̈ cinalis), мяты 
перечной (Mentha piperita L.) и ва-
лерианы лекарственной (Valeriana 
o  ̈ cinalis L.).
В свою очередь, использование 
Когитума, активным веществом 
которого является двукалиевая 

соль N-ацетиламиносукцината – 
ацетиламиноянтарной кислоты, то 
есть синтетический аналог аспара-
гиновой кислоты, как и примене-
ние глицина, являются примера-
ми использования неврологами 
пищевых стимулирующих амино-
кислот (заменимых). 
При некоторых болезнях ЦНС 
диете принадлежит решающая 
роль (ФКУ и т.д.); при других она 
рассматривается сугубо в качестве 
дополнительного лечения. 

Специальные диеты для больных 
с патологией ЦНС
К сожалению, за исключением 
некоторых сравнительно хорошо 
изученных метаболических забо-
леваний («врожденных ошибок 
метаболизма»), современный уро-
вень знаний не позволяет пред-
ложить «болезнь-специфические 
диеты» (англ. disease-speci¡ c diets) 
для лечения многих видов патоло-
гии ЦНС.
При некоторых болезнях отмеча-
ется гиперчувствительность ЦНС 
к избыточному содержанию в пи-
тании отдельных нутриентов, в 
особенности аминокислот, как это 
происходит, например, при ФКУ. 
Элиминация или уменьшение 
содержания этих нутриентов (с 
максимально адекватной заменой 
другими пищевыми веществами) 
приводит к коррекции или лик-
видации имеющегося неврологи-
ческого и/или интеллектуального 
дефицита. Другие лечебные дие-
тические режимы нацелены на то, 
чтобы воздействовать на изучен-
ные звенья патогенеза при пато-
логии нервной системы. Частично 
лечебные «нейродиеты» являются 
чисто эмпирическими.
Если перечислить лишь те диеты, 
которые известны неврологам уже 
сравнительно давно, то в их числе 
окажутся следующие: кетогенные 
диеты (несколько их разновидно-
стей) при фармакорезистентных 
формах эпилепсии; диета Робер-
та Аткинса (высокобелковая) – в 
различных клинических ситуаци-
ях (при эпилепсии и других видах 
психоневрологической патологии); 
низко-/малобелковая диета (с огра-
ничением фенилаланина + тирози-
на) – для детей, страдающих тиро-

зинемией; низкофенилаланиновая 
диета – для пациентов с ФКУ; оли-
гоантигенная диета (при мигрени и 
т.д.); диета Файнголда (при СДВГ); 
диета Красногорского – для детей с 
ночным энурезом и др.
В течение последнего десятиле-
тия в некоторых странах широкое 
распространение получила прак-
тика использования при невро-
логической патологии ПНЖК в 
качестве компонентов диет и пи-
щевых добавок. Эта терапевтиче-
ская стратегия связана с широкой 
распространенностью нарушений 
фосфолипидного спектра в невро-
логии и психиатрии, которую под-
черкивают M. Peet и соавт. (2003). 
Так, R.G. Voigt и соавт. (2001) при-
меняли добавки докозагексаеновой 
кислоты при СДВГ, K.S. Vaddadi и 
соавт. (1989, 2002) использовали эс-
сенциальные жирные кислоты в ле-
чении болезни Хантингтона (хорея 
Гентингтона) и при тардивной дис-
кинезии. K.E. Taylor и соавт. (2000), 
A.J. Richardson и F. Montgomery 
(2005), J. Stordy и соавт. (1995, 2000) 
и другие исследователи успешно 
проводили диетическую коррек-
цию при дислексии. 
Внимания заслуживает одно из на-
правлений нейродиетологии, наце-
ленное на коррекцию нарушений 
кишечной микрофлоры при аутиз-
ме. Его сторонники – N. Campbell 
McBride (2004) и A.J. Richardson 
(2006) и др. – связывают сложную 
цепь метаболических изменений, 
приводящих к психоневрологиче-
скому дефициту, с дисбиотически-
ми нарушениями в ЖКТ пациентов 
с расстройствами аутистического 
спектра.

Лечебные диеты 
для соматических состояний
Нередко в практике детских невро-
логов возникает необходимость в 
использовании лечебных диет, раз-
работанных и применяемых в те-
рапии других (не неврологических) 
болезней. Они могут использовать-
ся как для лечения состояний, со-
путствующих основному диагнозу 
или вызванных лекарственной те-
рапией, так и в отношении основно-
го неврологического заболевания.
Как и упомянутые выше специаль-
ные диеты, лечебные рационы для 
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лечения соматических (не невро-
логических) заболеваний бывают 
рестриктивными, элиминацион-
ными, щадящими и т.д.
В настоящее время известны и ру-
тинно применяются не менее 19 
вариантов лечебных диет, которые, 
при наличии соответствующих по-
казаний, могут быть назначены па-
циентам с психоневрологической 
патологией.
Среди лечебных диет, используе-
мых в педиатрической практике в 
условиях стационаров, фигуриру-
ют следующие их варианты: диета 
1а (показания: язвенная болезнь 
желудка и 12-перстной кишки в пе-
риод обострения, острый гастрит, 
хронический гастрит и гастродуо-
денит в период обострения; хими-
ческие ожоги пищевода); диета 1б 
(показания: язвенная болезнь же-
лудка и 12-перстной кишки, хрони-
ческий гастрит и гастродуоденит в 
период стихания воспалительного 
процесса, рефлюкс-эзофагит; для 
питания хирургических больных 
после перенесения полостных опе-
раций, тонзиллэктомии); диета 1 
(показания: язвенная болезнь же-
лудка и 12-перстной кишки, хро-
нический гастрит, гастродуоденит 
с нормальной и повышенной секре-
цией в период реконвалесценции 
и ремиссии); диета 2 (показания: 
хронический гастрит с секреторной 
недостаточностью в период рекон-
валесценции и ремиссии); диета 3 
(показания: функциональные запо-
ры, хронические колиты с преобла-
данием запоров в период ремиссии); 
диета 4 (показания: острый энтерит, 
колит, хронический энтерит, колит 
в период обострения); диета 4б (по-
казания: острый и хронический эн-
терит, колит в период стихания вос-
палительного процесса); диета 4в 
(показания: острый и хронический 
энтерит, колит в период реконвалес-
ценции и ремиссии); диета 5 (показа-
ния: хронические гепатиты, хрони-
ческий холецистит, желчекаменная 
болезнь, хронический панкреатит 
в период ремиссии, дискинезия 
желчных путей, цирроз печени, 
пиелонефрит – острый и хрониче-
ский); диета 5а (показания: острые 
гепатиты, хронические гепатиты, 
хронический холецистит, желчека-
менная болезнь в период обостре-

ния); диета 5п (показания: острый 
панкреатит, хронический панкреа-
тит в период обострения); диета 7 
(показания: острый гломерулонеф-
рит, хронический гломерулонефрит 
в период обострения, хроническая 
почечная недостаточность – 
в начальной стадии, гиперурату-
рия); диета 8 (показания: ожирение); 
диета 9 (показания: сахарный диа-
бет); диета 10 (показания: заболева-
ния сердечно-сосудистой системы 
с недостаточностью кровообраще-
ния; гипертоническая болезнь II–III 
стадии; ревматизм, неспецифиче-
ский полиартрит); диета 11 (пока-
зания: туберкулез легких и костей, 
истощение и/или астенизация после 
инфекционных болезней, опера-
ций; анемия); диета 13 (показания: 
острые инфекционные заболева-
ния); диета 15 (показания: заболе-
вания, не требующие специальных 
лечебных диет; период выздоров-
ления при таких заболеваниях, 
как пневмония, ангина и др.) – 
для детей старше 1 года; а также 
диета гипоаллергенная (показания: 
бронхиальная астма, астматиче-
ский бронхит, пищевая аллергия, 
аллергический ринит, атопический 
дерматит, обусловленный пищевой 
сенсибилизацией).
Как видно из представленных выше 
столов, некоторые из них имеют 
по нескольку вариантов (напри-
мер, диета 1а и 1б). Изначально 
М.И. Певзнер разработал 15 сто-
лов для пациентов с различными 
видами патологии. Среди диет, ко-
торые не были упомянуты выше в 
качестве рутинно используемых в 
педиатрической практике, выде-
ляются еще несколько вариантов 
лечебных столов: диета 2а (показа-
ния: период выздоровления после 
перенесенных острых колитов, эн-
теритов, энтероколитов, гастритов, 
а также при хронических гастритах 
с секреторной недостаточностью 
или сохраненной секрецией); диета 
4а (показания: при любых заболева-
ниях кишечника с преобладанием 
бродильных процессов); диета 5щ 
(показания: постхолецистэктомиче-
ский синдром в стадии обострения); 
диета 5л/ж (показания: хронические 
заболевания печени, сопровождаю-
щиеся застоем желчи); диета 5р (по-
казания: так называемый «демпинг-

синдром» после резекции желудка 
по поводу язвенной болезни); диета 
6 (показания: подагра, мочекислый 
диатез, оксалурия – разгрузка пу-
ринового обмена и нормализация 
функций кишечника); диета 7а (по-
казания: максимальное щажение 
почек, повышение мочеотделения, 
разгрузка белкового обмена – рез-
кое ограничение белков, жидкости 
и поваренной соли); диета 7б (по-
казания: максимальное щажение 
почечной паренхимы, увеличение 
мочеотделения и т.д.); диета 7в (по-
казания: нефротический синдром); 
диета 7г (показания: терминальные 
состояния хронической почечной 
недостаточности); диета 7р (по-
казания: гиперурикемия); диета 
8а (показания: повышенный вес 
больного – на непродолжитель-
ное время); диета 8б (показания: 
ожирение без сопутствующих за-
болеваний органов ЖКТ и ССС); 
диета 10а (показания: заболевания 
ССС в состоянии декомпенсации); 
диета 10б (показания: ревматизм – 
с малой степенью активности/без 
нарушения кровообращения и в 
фазе затухания); диета 10с (пока-
зания: атеросклероз коронарных 
и мозговых сосудов, ИБС, артери-
альная гипертония II–III стадии); 
диета 10р (показания: ревматоид-
ный артрит); диета 10г (показа-
ния: эссенциальная артериальная 
гипертензия); диета 12 (показания: 
различные заболевания ЦНС, со-
провождающиеся повышенной воз-
будимостью); диета 14 (показания: 
фосфатурия – для модуляции КЩС 
в сторону кислотности).
Тщательно изучены, детально раз-
работаны и представлены в до-
ступной литературе принципы по-
строения лечебных диет для детей 
с железодефицитной анемией, ги-
потрофией и различными видами 
пищевой непереносимости (лак-
тазная недостаточность, целиакия, 
галактоземия, тирозинемия, гомо-
цистинурия и др.). 

Питание, иммунитет 
и нервная система
Современная нейроиммунология 
предусматривает наличие стойкой 
взаимосвязи между иммунной си-
стемой и ЦНС. В этой связи влияние 
нутриентов и пищевых рационов на 
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иммунные показатели представля-
ет чрезвычайно большой интерес. 
Как видно из представленных выше 
данных, иммуногенным потенциа-
лом обладают не только белки и 
липиды, но и целый ряд витаминов, 
а также многие минеральные веще-
ства (макро- и микроэлементы).
В большей степени иммуноген-
ный эффект cчитается присущим 
жирам и витаминам. Среди по-
следних подтвержденным имму-
номодулирующим действием об-
ладают жирорастворимые (A, D) 
и водорастворимые (С, B1, B12) ви-
тамины, а потенциальная способ-
ность влиять на иммунитет пред-
полагается для витаминов E и K 
(жирораствoримые), а также B2 и 
B5 (водорастворимые).
Нутриенто-калорийная деприва-
ция детей нередко приводит к вы-
раженным изменениям со стороны 
физического развития (задержка), 
иммунологических показателей в 
сочетании с нарушениями со сто-
роны нервной системы. Само про-
грессирующее течение болезней 
ЦНС в ряде случаев приводит ко 
всем трем проявлениям описанных 
групп симптомов. Подобный фено-
мен, в частности, можно наблюдать 
при синдроме Сильвера – Рассела 
(Silver – Russell).
Грудное вскармливание занимает 
отдельное место в обеспечении 
взаимодействия иммунной и нерв-
ной систем. Это единственная из-
вестная разновидность естествен-
ного иммунного питания. При 
этом определенная роль принад-
лежит как иммунным (ненутри-
тивным) компонентам молозива 
и грудного молока (Т-лимфоциты, 
секреторный IgA, лизоцим, лак-
тоферрин, интерферон и др.), 
так и эффекту, оказываемому на 
иммунную систему реципиента 
(новорожденного/грудного ре-
бенка) основными нутриентами 
продукта. Качественный состав 
белка, ДЦПНЖК, витамины и 
другие нутриенты обеспечивают 
уникальный состав продукта и 
реализацию многофакторных им-
мунологических свойств. Именно 
поэтому на протяжении первых 12 
месяцев жизни важно обеспечить 
ребенка материнским грудным 
молоком хотя бы частично.

Кетогенные диеты (КД), основанные 
на преимущественной утилизации 
жирового субстрата (являющегося 
иммуногенным по определению), 
гипотетически также сопровожда-
ются позитивным влиянием на со-
стояние иммунного статуса (кле-
точного иммунитета), что частично 
было продемонстрировано в работе 
Н.Г. Звонковой (2006). 
Рекомендуемые ограничения по 
потреблению насыщенных жиров 
с более интенсивным потреблени-
ем ПНЖК при рассеянном скле-
розе отражают воздействие на 
аутоиммунный компонент заболе-
вания, приводя к уменьшению ча-
стоты и интенсивности обостре-
ний болезни.
Вообще диеты для лечения многих 
видов неврологической патологии, 
основанные на дотации эссенци-
альных жирных кислот, приобре-
тают все большую популярность, 
что, по-видимому, также отражает 
иммунологические аспекты обе-
спечения пациентов питанием. 
P.C. Сalder (2003) cреди основных 
нутриентов, используемых в со-
временном иммунном питании, 
перечисляет следующие: аргинин 
(предшественник полиаминов 
и нуклеиновых кислот и амино-
кислот, вовлеченных в процессы 
синтеза соединительной ткани; 
предшественник NО; амплифи-
катор численности и функций 
Т-лимфоцитов); глутамин (пред-
шественник пуринов, пиримиди-
нов, нуклеотидов, аминосахаров и 
глутатиона; метаболический суб-
страт для энтероцитов, колоноци-
тов и иммунных клеток; протектор 
структурной и функциональной 
целостности слизистых кишечни-
ка; амплификатор клеточных им-
мунных функций); аминокислоты 
с разветвленной цепью (предше-
ственники глутамина); омега-3 
ЖК (антагонисты выработки про-
воспалительных эйкозаноидов из 
омега-6 арахидоновой кислоты; 
предшественники альтернативно-
го семейства эйкозаноидов – часто 
обладающих лишь слабыми биоло-
гическими эффектами; антивоспа-
лительные субстанции; корректо-
ры иммуносупрессии в некоторых 
клинических ситуациях); нуклео-
тиды (предшественники РНК и 

ДНК, протекторы структурной 
и функциональной целостности 
слизистой кишечника, усилители 
клеточных иммунных функций).
«Иммунологический» вклад мно-
гих других диет и пищевых доба-
вок в коррекцию патологических 
изменений со стороны ЦНС еще 
только предстоит изучить.

Нейродиетология 
и доказательная медицина
Можно сказать, что их взаимоот-
ношения до последнего времени 
складывались не слишком хоро-
шо. Дело в том, что требования до-
казательной медицины являются 
столь жесткими, что лишь данные 
весьма ограниченного числа про-
веденных исследований соответ-
ствуют их критериям. В результате 
диетотерапия лишь при некото-
рых болезнях психоневрологиче-
ской сферы рассматривается в ка-
честве доказательной и адекватно 
обоснованной стратегии (ФКУ 
и др.). Даже кетогенные диеты, 
известные уже свыше 90 лет, при-
нято относить к так называемому 
«экспериментальному лечению». 
Соответствие лечебных стратегий 
уровню доказательной медицины 
безусловно желательно, но никак 
не является самоцелью. Извест-
но, что многие из представленных 
в РФ отечественных и зарубежных 
разновидностей нутрицевтиков 
претендуют на категорию лечеб-
ных пищевых добавок и/или функ-
циональных продуктов питания, 
причем без должных оснований.
M. Slade и S. Priebe (2001) высказали 
точку зрения многих врачей, под-
черкнув относительно односторон-
нее и не вполне обоснованное отно-
шение сторонников доказательной 
медицины к исследованиям, не яв-
ляющимся рандомизированными 
и контролируемыми, в том числе 
применительно к диетологическим 
методам коррекции при различных 
видах патологии психоневрологи-
ческого спектра. Хотелось бы вы-
разить надежду и даже определен-
ную уверенность, что в ближайшем 
будущем доказательная медицина 
будет уделять диетологическим под-
ходам к лечению патологии ЦНС не 
меньшее внимание, чем методам 
фармакотерапии.  

Литература 
→ С. 63–64



Энурез: новые достижения 
в исследовании проблемы

В рамках симпозиума были представлены материалы, основанные на рекомендациях Международного 
общества по проблемам недержания мочи у детей (ICCS) и собственном опыте выступающих как из 
России, так и из-за рубежа. Энурез – не обыденная ситуация, а патология, нуждающаяся 
в надлежащем внимании. Международный курс лекций, посвященный этой проблеме, и обмен опытом 
помогут начать применять доказательно обоснованные знания при лечении детей, страдающих 
этим расстройством. В основе базовой фармакотерапии моносимптомного ночного энуреза лежит 
Минирин (десмопрессин). В 2011 г. в России стала применяться новая форма препарата – 
Минирин таблетки подъязычные. Данная лекарственная форма позволяет добиться хорошего 
лечебного эффекта при меньшей дозе активного вещества и обладает рядом дополнительных 
преимуществ, о которых рассказали в своих выступлениях проф. Сергей Николаевич Зоркин, 
проф. Владимир Митрофанович Студеникин, Йенс Петер Норгаард и другие лекторы.

Стандарты диагностики и лечения моносимптомного 
ночного энуреза в Российской Федерациии

С.Н. Зоркин, д.м.н., 
проф., заведующий 

урологическим 
отделением НЦЗД 

РАМН

В рамках симпозиума 
выступил Триггве Невеус 
(Швеция) с докладом 
«Диагностический подход к 
лечению детей с недержанием 
мочи: первый шаг»

Марио де Дженнаро 
(Италия) продолжил 
тему выступлением 
«Диагностический подход к 
лечению детей с недержанием 
мочи: второй шаг»

«Патогенез 
моносимптомного энуреза» – 
тема доклада Ссорена 
Риттига (Дания)

Шарлотта Сиггаард (Дания) 
выступила с сообщением 
о сочетанной патологии 
мочевого пузыря и кишечника

Доктор медицинских наук, 
профессор С.Н. ЗОРКИН 
(Научный центр здоровья 

детей РАМН, Москва) начал свое 
выступление с разъяснения во-
проса о стандартах оказания ме-
дицинской помощи, внедрение ко-
торых началось в России в 2004 г. 
Стандарты представляют со-
бой формализованное описание 

в табличной форме того мини-
мально необходимого объема 
медицинской помощи, которая 
должна быть оказана пациенту с 
конкретной нозологической фор-
мой (заболеванием), синдромом 
или в конкретной клинической 
ситуации. К 2008 г. было издано 
600 таких стандартов, однако все 
они носили рекомендательный ха-
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рактер. На основе этих федераль-
ных стандартов регионы издавали 
свои собственные, которые могли 
различаться между собой. В насто-
ящее время ведется работа по при-
ведению этих стандартов к едино-
му знаменателю, так как качество 
оказания медицинской помощи 
должно быть одинаковым во всех 
регионах страны.
Утвержденные на настоящем 
этапе стандарты распростра-
няются на оказание помощи в 
амбулаторно-поликлинических и 
стационарных условиях. Стандарт 
может включать как одну, так и не-
сколько моделей пациента.
Отдельного стандарта оказания 
медицинской помощи детям при 
моносимптомном ночном энурезе 
нет. Данная нозологическая форма 
входит в состав стандарта оказа-
ния медицинской помощи детям 
с непроизвольным мочеиспуска-
нием. Этот стандарт охватывает 
многие формы недержания мочи. 
В будущем, как полагает про-
фессор Зоркин, «будет создан и 
утвержден отдельный стандарт 
для такой модели пациента, как 
моносимптомный ночной энурез».
В настоящее время родители 
большинства детей с ночным не-
держанием мочи обращаются 
за медицинской помощью в по-
ликлиники и консультативно-
диагностические центры к врачам 
различного профиля (урологам, 
нефрологам, педиатрам, гинеколо-
гам и др.). Названные специалисты 
имеют различные, а порой диаме-
трально противоположные точки 
зрения по поводу такого рас-
стройства мочеиспускания. Это 
касается терминологии, объема 
обследования, последовательно-
сти применения диагностических 
методов, трактовки полученных 
данных, формулировки заключе-
ния и, главное, выбора специаль-
ных методов лечения. До недав-
него времени ни о каком едином 
стандарте лечения больных детей 
с этой патологией говорить не 
приходилось. Важно отметить, что 
ночное недержание мочи у детей в 
ряде случаев сочетается с той или 

иной урологической патологией. 
И на определенном этапе только 
ночное недержание мочи являет-
ся единственным признаком воз-
можного неблагополучия в моче-
вой системе. Именно поэтому при 
создании стандарта диагностики и 
лечения моносимптомного энуре-
за у детей в России, а эта необходи-
мость назрела и была реализована 
в 2000 г., были учтены не только 
все возможности унифицировать 
действия врачей первичного звена, 
но и предусмотрены возможности 
выявить сопутствующие недержа-
нию мочи заболевания.
Первичное обследование, кото-
рое должен уметь провести врач в 
условиях обычной поликлиники, 
включает: сбор анамнеза, оценку 
клинических признаков и мини-
мальные лабораторные исследова-
ния, проведение дополнительных 
исследований.

Важность правильного диагноза
Сбор анамнеза – основное условие 
правильной постановки диагно-
за. Таким путем удается избежать 
большого количества дорогостоя-
щих исследований. Вопросы врача 
должны быть направлены на то, 
чтобы получить исчерпывающую 
информацию о проявлениях бо-
лезни. Преследует ли недержание 
мочи ребенка постоянно, каждую 
ночь, или встречается спорадиче-
ски? Был ли у ребенка длительный 
(более 6 месяцев) период сухих 
ночей (при его наличии можно 
говорить о вторичном энурезе)? 
Имеется ли у ребенка ноктурия, 
т.е. просыпается ли ребенок часто 
для мочеиспускания? Положи-
тельный ответ на этот вопрос сви-
детельствует о нормальном поро-
ге пробуждения и позволяет дать 
благоприятный прогноз об из-
лечении от энуреза. Необходимо 
также выяснить, страдали ли эну-
резом ближайшие родственники.
Врач, собирающий анамнез, также 
обязан оценить состояние моче-
испускания, причем как резер-
вуарной, так и эвакуаторной его 
фазы. Дифференциальная диа-
гностика моносимптомного и не-

моносимптомного ночного эну-
реза происходит практически уже 
на этой стадии. На стадии сбора 
анамнеза удается также выявлять 
детей с вторичным энурезом на 
фоне основного заболевания или с 
сопутствующими заболеваниями 
(синдром дефицита внимания и 
гиперактивности, запоры или не-
держание кала). В дальнейшем это 
позволяет правильно продолжить 
обследование и назначить адек-
ватное лечение.
Очень важно уточнить наличие 
или отсутствие в прошлом или 
настоящем дневного недержания 
мочи. При его наличии следует 
выяснить, как часто оно встреча-
ется и в каких ситуациях, сопро-
вождается ли симптомами ур-
гентности, наличием движений и 
поз, которые принимает ребенок, 
пытаясь удерживать мочу (скре-
щивание ног, поджимание пяткой 
промежности и т.п.). Необходимо 
узнать, и как часто ребенок мочит-
ся в течение дня, хотя сообщения 
родителей дают не совсем точные 
сведения. Более точную информа-
цию врач в дальнейшем получит 
при анализе данных дневника ре-
гистрации мочеиспусканий. При 
оценке эвакуаторной фазы работы 
мочевого пузыря важно выявить 
наличие прерывистого мочеиспу-
скания или слабой струи мочи, на-
туживания при мочеиспускании. 
Эти симптомы означают наличие 
у ребенка не моносимптомного 

Отдельного стандарта оказания 
медицинской помощи детям при 
моносимптомном ночном энурезе 
нет. Данная нозологическая форма 
входит в состав стандарта оказания 
медицинской помощи детям с 
непроизвольным мочеиспусканием. 
Этот стандарт охватывает многие 
формы недержания мочи.
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Немедикаментозная терапия 
подразумевает различные методы 
обучения. В их число входит 
нормализация питьевого режима 
с тренировкой мочевого пузыря, 
рассчитанной на постепенное 
удержание большего количества 
мочи в течение дня. Применяются 
также метод биологической 
обратной связи и метод алармов 
(звуковых сигналов).

ночного энуреза, а иной патологии. 
В таких случаях больного необхо-
димо сразу же направить в специа-
лизированный центр к урологу для 
более углубленного исследования.
Функции мочевого пузыря и тол-
стой кишки тесно связаны, поэтому 
при сборе анамнеза важно оценить 
и работу кишечника. Родителей 
обычно не очень волнует часто-
та акта дефекации (чаще всего их 
беспокоит каломазание, если оно 
есть). Но на вопрос о частоте стула 
способен ответить уже и сам ребе-

нок начиная с 6–7 лет. Если стул у 
ребенка бывает 1 раз в 2 дня и реже, 
консистенция каловых масс плот-
ная, а сам кал напоминает овечий, 
то налицо все признаки хрониче-
ского запора. Их надо обязательно 
принять во внимание.
Дальнейший сбор анамнеза направ-
лен на получение информации об 
общем состоянии здоровья и раз-
вития ребенка. Врач должен узнать, 
нет ли у ребенка повышенной уста-
лости, отмечается ли у него потеря 
веса, не страдает ли он полидипси-
ей, были ли у него признаки инфек-
ции мочевых путей. Как указал док-
тор Зоркин, «ответы на эти вопросы 
могут помочь выявить детей с забо-
леваниями почек или диабетом».
Для выявления психоневрологи-
ческих расстройств родителям ре-
бенка может быть предложен спе-
циальный опросник, помогающий 
определить возможные отклоне-
ния в поведении. Все дети с СДВГ 
обязательно должны быть направ-
лены на консультацию к психонев-
рологу.
Для оценки мотивации ребенка и 
родителей необходимо выяснить, 
считают ли они мокрую кроват-
ку неудобством. Если нет, дети не 
будут в дальнейшем подчиняться 
правилам лечения, а потому рас-
считывать на хороший эффект те-
рапии трудно.
Если установлено вторичное про-
исхождение энуреза, то надо узнать 
у родителей, с каким значимым со-
бытием в семье или детском кол-
лективе совпало его появление (это 
могла быть разлука, испуг и т.д.).
Многие специалисты усматрива-
ют связь патологии верхних дыха-
тельных путей с моносимптомным 
ночным энурезом. Проявления 
ночного храпа, наличие ночного 
апноэ, аденоиды – вопросы, кото-
рые также требуют уточнения при 
сборе анамнеза.
В большинстве случаев при пер-
вичной консультации диагноз мо-
носимптомного ночного энуреза 
не вызывает сомнений. Это сильно 
экономит время для проведения 
последующих обследований и по-
зволяет быстрее приступать к ле-

чению таких больных. Согласно 
стандарту, дальнейшее обследова-
ние заключается в оценке клиниче-
ских признаков, ведении дневника 
мочеиспусканий, проведении лабо-
раторных тестов.
Обычно у детей с таким диагно-
зом физикальное обследование 
не выявляет каких-либо патоло-
гий. Но все же осмотр пояснично-
крестцовой области и наружных 
гениталий обязателен для исклю-
чения немоносимптомного ноч-
ного энуреза или инфекции мо-
чевых путей. Анализы мочи при 
моносимптомном ночном энурезе 
обычно дают нормальные резуль-
таты. Тем не менее проводить их 
надо, поскольку выявление лей-
коцитурии и протеинурии может 
потребовать исключения заболева-
ния почек, а наличие глюкозурии – 
диабета.
Профессор Зоркин назвал спор-
ным вопрос о необходимости и 
возможности ректального исследо-
вания у детей с энурезом. Макси-
мум, что оно может дать – это убе-
дительное подтверждение диагноза 
хронического запора.
Один из самых важных методов в 
стандарте диагностики моносим-
птомного ночного энуреза – веде-
ние дневника спонтанных моче-
испусканий. На основании такого 
дневника получают объективные 
данные, характеризующие акт мо-
чеиспускания. Они позволяют вы-
явить детей с немоносимптомным 
ночным энурезом, с полидипсией 
и требующих дополнительного 
обследования. Дети с подтверж-
денной полидипсией нуждаются 
в обследовании у эндокринолога. 
Эти данные дают также прогности-
ческую информацию и выявляют 
семьи, не желающие следовать ре-
комендациям по проведению про-
граммы исследований.
В дневнике мочеиспусканий реги-
стрируются только спонтанные мо-
чеиспускания, при этом в течение 
3 дней фиксируется время моче-
испускания и объем выделенной 
мочи. А вот отмечать частоту эпи-
зодов ночного энуреза, импера-
тивных позывов, дневного недер-

Стандарт, включающий анализ 
данных анамнеза, физикального 
осмотра, результатов регистрации 
ритма спонтанных мочеиспусканий 
с учетом количества принятой 
жидкости, а также результатов 
простейших лабораторных методов 
диагностики, позволяет достоверно 
поставить диагноз и с большой долей 
вероятности уточнить его генез.
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В России до настоящего времени 
использовалась таблетированная 
форма десмопрессина – Минирин 
таблетки, сейчас стали применять 
более современную форму 
препарата – Минирин таблетки 
подъязычные.

жания мочи и других симптомов, 
связанных с функцией мочевого 
пузыря, а также частоту акта дефе-
кации и каломазания необходимо в 
течение 7 дней. «Важно объяснить 
родителям, что не допускается ве-
дение дневника только в выходные, 
так как режим дня в эти дни обыч-
но отличается, и результаты могут 
быть недостоверными», – подчер-
кнул профессор.
Заполнение дневника мочеиспу-
сканий всегда сопровождается ре-
гистрацией в отдельном разделе 
количества принятой жидкости и 
распределения ее приема по време-
ни суток. Констатация нарушения 
режима приема жидкости (смеще-
ние основного приема на вечерние 
часы) объясняет ночную полиурию 
нарушением стереотипа поведе-
ния, что в дальнейшем помогает в 
выборе метода лечения.
Возможно дополнительное иссле-
дование мочевого пузыря с помо-
щью ультразвука. Нормальная тол-
щина его стенки является хорошим 
прогностическим признаком.
Из функциональных методов при 
моносимптомном ночном энурезе 
применяют урофлоуметрию. Объ-
ективная оценка эвакуаторной 
фазы работы мочевого пузыря с 
обязательным контролем количе-
ства остаточной мочи с помощью 
УЗ-исследования позволяет более 
дифференцированно подойти к 
больным с энурезом.
Таким образом, стандарт, вклю-
чающий анализ данных анамнеза, 
физикального осмотра, резуль-
татов регистрации ритма спон-
танных мочеиспусканий с учетом 
количества принятой жидкости, а 
также результатов простейших ла-
бораторных методов диагностики, 
позволяет достоверно поставить 
диагноз и с большой долей вероят-
ности уточнить его генез.

Фармакологические 
и иные способы лечения
«Лечение моносимптомного ноч-
ного энуреза зависит от его причи-
ны и состоит из медикаментозной 
и немедикаментозной терапии», – 
отметил профессор Зоркин. Неме-

дикаментозная терапия подразуме-
вает различные методы обучения. 
В их число входит нормализация 
питьевого режима с тренировкой 
мочевого пузыря, рассчитанной на 
постепенное удержание большего 
количества мочи в течение дня. 
Применяются также метод биоло-
гической обратной связи и метод 
алармов (звуковых сигналов).
При ночной полиурии и уменьше-
нии емкости мочевого пузыря в 
первую очередь надо стремиться 
восстановить его физиологический 
объем, затем начинают лечение по-
лиурии. При наличии у ребенка 
единственного симптома – поли-
урии ночью и большой емкости 
мочевого пузыря – назначают фар-
макологическое лечение.
Одним из эффективных медика-
ментозных препаратов для лечения 
моносимптомного ночного энуре-
за является Минирин (десмопрес-
син) – аналог вазопрессина, анти-
диуретического гормона гипофиза. 
Вазопрессин действует через V1- и 
V2-рецепторы (первые расположе-
ны в гладких мышцах кровенос-
ных сосудов и матки, вторые – в 
восходящей петле Генле и собира-
тельных канальцах). Десмопрессин 
не действует на V1-рецепторы, но 
по сравнению с вазопрессином 
более мощно воздействует на V2-
рецепторы почек и обладает более 
выраженным антидиуретическим 
эффектом, повышая реабсорбцию 
воды, причем эффект более дли-
тельный, в отличие от природного 
антидиуретического гормона.
Минирин назначают по 1 таблетке 
перед сном. Период его полураспа-
да составляет до 4 часов, длитель-
ность курса лечения – 3 месяца. 
Через месяц после начала лечения 
по таблице определяют ритм спон-
танных мочеиспусканий и отме-
чают сухие и мокрые ночи. Если 
диагноз моносимптомного ночного 
энуреза был поставлен правильно, 
то уже через месяц после начала 
лечения эффективность достигает 
50%, а через 10–12 недель – 75–80%. 
Отмена препарата должна прохо-
дить постепенно с уменьшением 
дозы в течение недели. При успеш-

ном лечении через 3 месяца делают 
перерыв в течение 1 месяца, затем 
повторяют курс лечения Минири-
ном в течение 1–2 месяцев.
В России до настоящего времени 
использовалась таблетированная 
форма десмопрессина – Мини-
рин таблетки, сейчас стали при-
менять более современную форму 
препарата – Минирин таблетки 
подъ язычные. Разовая доза десмо-
прессина при приеме таблеток со-
ставляет 0,2–0,4 мг, а при исполь-
зовании таблеток подъязычных 
она меньше (120–240 мкг), при 
этом новая лекарственная форма 
обладает целым рядом дополни-
тельных преимуществ. Дозировка 
не зависит ни от веса, ни от воз-
раста ребенка.
«Диагностика и правильная такти-
ка лечения в течение не менее одно-
го года с подбором препаратов, их 
различных сочетаний позволяют 
ликвидировать энурез у ребенка 
уже перед школой», – подытожил 
свой доклад профессор Зоркин.

Одним из эффективных 
медикаментозных препаратов 
для лечения моносимптомного 
ночного энуреза является 
Минирин (десмопрессин) – аналог 
вазопрессина, антидиуретического 
гормона гипофиза. 
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Неврологические аспекты лечения энуреза

54

Медицинский форум

Спецвыпуск «Болезни нервной системы» 

X Российский конгресс «Инновационные 
технологии в педиатрии и детской хирургии»

 ■ вторичный энурез, индуцирован-
ный фармакопрепаратами (валь-
проаты, фенитоин, тиоридазин, 
баклофен, ботулинический ток-
син, сочетание диазепама с хлор-
диазепоксидом и т.д.);

 ■ энурез и/или недержание мочи 
при пищевой непереносимости 
(целиакия, лактазная недостаточ-
ность, непереносимость белков 
коровьего молока и т.д.), рассма-
триваемой как соматоневрологи-
ческое состояние.

После этого докладчик перечислил 
способы лечения энуреза в невро-
логии:
 ■ десмопрессин (Минирин);
 ■ транквилизаторы со снотворным 

эффектом;
 ■ стимуляторы ЦНС и средства ти-

молептического действия;
 ■ транквилизаторы-анксиолитики;
 ■ препараты ноотропного и нейро-

метаболического действия;
 ■ антиэпилептические препараты;
 ■ оксибутинина гидрохлорид;
 ■ психотерапия;
 ■ нейродиетология.

Медикаментозная терапия 
и нейродиетология
«Минирин (десмопрессин) – пре-
парат № 1 для лечения первично-
го ночного энуреза», – отметил 
профессор Студеникин. Впрочем, 
иногда он может применяться и 
для лечения вторичного энуреза. 
Этот высокотехнологичный фар-
макопродукт представляет собой 
синтетический аналог аргинина-
вазопрессина. При этом десмо-
прессин – это улучшенный аналог 
вазопрессина, обладающий рядом 
терапевтических преимуществ.
Докладчик перечислил и дру-
гие препараты, используемые в 
лечение энуреза в неврологии: 
амитриптилин, имипрамин, ги-
дроксизин, медазепам, триокса-
зин, мепротан, мезокарб (редко), 
нитразепам (редко), ноотропные 
препараты (гопантеновая кислота, 
глицин, пирацетам, фенибут и др.).
Нейродиетология – действенное 
средство борьбы с энурезом, под-

Доктор медицинских наук, про-
фессор Владимир Митрофа-
нович СТУДЕНИКИН  (Науч-

ный центр здоровья детей РАМН, 
Москва) отметил, что в мире число 
страдающих энурезом приближа-
ется к 10% населения и превышает 
550 млн человек. Уже поэтому ней-
роурология – актуальное направ-
ление современной неврологии.
Докладчик выделил следующие 
основные нозологические формы и 
патологические состояния: энурез 
(первичный и вторичный), гиперак-
тивный мочевой пузырь (ГАМП), 
органический энурез, невротиче-
ский энурез, недержание мочи дру-
гого происхождения.
Затем профессор Студеникин пере-
числил клинические ситуации, со-
пряженные с энурезом в невроло-
гии:
 ■ органический энурез (в боль-

шинстве случаев врожденный 
вследствие spina bi¡ da или мие-
ломенингоцеле и/или следствие 
травм спинного мозга);

 ■ ночной энурез при рассеянном 
склерозе (чаще наблюдается во 
время обострений или при де-
бюте);

 ■ энурез при эпилепсии (в составе 
приступов или вследствие побоч-
ного эффекта антиэпилептиче-
ских препаратов);

 ■ ночной энурез при синдроме де-
фицита внимания и гиперактив-
ности (СДВГ) (частое коморбид-
ное состояние);

 ■ энурез при умственной отстало-
сти и интеллектуальной недоста-
точности;

черкнул докладчик. Она включает 
различные подходы, в том числе 
общее ограничение потребления 
жидкости во второй половине 
дня, общеизвестную диету Крас-
ногорского. Полезно применение 
пищевых добавок эйкозапентае-
новой/докозагексаеновой кислот – 
500–1000 мг/сут, а также препа-
ратов цинка – 10–15 мг/сут. Не-
которые врачи рекомендуют и 
препараты магния – 100 мг/сут. 
Для лечения энуреза использует-
ся низкокальциевая диета в со-
четании с гиперкальциурией. Ес-
ли энурез сочетается с мигренью 
и/или СДВГ, применяют олигоан-
тигенные диеты.

Лечение ночного энуреза с позиций 
доказательной медицины
Доктор Студеникин привел клас-
сификацию всех основных мето-
дов, применявшихся для лечения 
ночного энуреза, с точки зрения 
доказанности или сомнительно-
сти их лечебного эффекта. Твердо 
установлена эффективность дес-
мопрессина (Минирина), а также 
применения алармов (датчиков с 
сигналом, которые будят ребенка, 
не удержавшего мочу).
Только предполагается эффек-
тивность индометацина и лазер-
ной акупунктуры. Сопоставимы 
преимущества и недостатки при 
использовании трициклических 
антидепрессантов. Не установле-
на эффективность следующих ме-
тодов: лечения карбамазепином, 
тренировки способности к само-
стоятельному пробуждению и опо-
рожнению мочевого пузыря по но-
чам, опорожнения мочевого пузыря 
в определенное время, ультразвуко-
вой терапии.
В заключение своего выступления 
профессор Студеникин остано-
вился на эволюции лекарственных 
форм десмопрессина. Она шла в на-
правлении: назальные капли → на-
зальный спрей → таблетки → таблет-
ки подъязычные. Благодаря более 
высокой биодоступности последняя 
форма позволяет снизить дозу: 1 та-

В.М. Студеникин, 
д.м.н., проф.



Новая форма препарата десмопрессина – таблетки подъязычныеЙенс Петер НОРГААРД 
(Лунд, Швеция) целиком 
посвятил свой доклад 

преимуществам подъязычных 
таблеток. Вначале он напомнил, 
что до 10% детей в возрасте до 
10 лет страдают первичным ноч-
ным энурезом. Вследствие этого 
значительно снижается самооцен-
ка ребенка, развивается социаль-
ная дезадаптация. На родителей 
ложатся серьезные временные и 
финансовые затраты. Повышается 
риск раздражения и нетерпимости 
со стороны родителей.
После этого докладчик остано-
вился на фармакокинетике дес-
мопрессина. При пероральном 
введении в организм десмопрес-
син всасывается из полости пи-
щеварительного тракта, а затем 
распределяется в большом кругу 
кровообращения. В дальнейшем 
45% его выводится из организ-
ма через почки, а 55% – путем 
внепеченочного метаболизма. 
Максимальная концентрация 
лекарства в организме наблю-
дается примерно через 2 ч после 
приема, она фактически сходит 
к нулю спустя сутки после прие-
ма препарата.
Затем гость из Швеции привел 
данные клинического исследо-
вания на 28 здоровых мужчинах, 
доказывающего биологическую 
эквивалентность Минирина та-
блеток подъязычных и Минири-
на в форме таблеток. В исследо-
вании применялись два уровня 
дозировки: (2 × 200) мкг Мини-
рина в форме таблеток и 240 мкг 
Минирина таблеток подъязыч-
ных (поскольку последний обла-
дает более высокой биодоступ-
ностью). При разных дозировках 
концентрация лекарства в орга-
низме людей на протяжении 12 ч 
не различалась (незначительные 
расхождения в пределах ошибки 

Минирин таблетки (2 х 200 мкг)

Минирин таблетки (2 х 200 мкг) (погрешность)

Минирин таблетки подъязычные (240 мкг)

Минирин таблетки подъязычные (240 мкг) (погрешность)

Рис. 1. Исследование биоэквивалентности двух форм Минирина
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* НЛ – контингент с данными, поддающимися оценке.
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блетка Минирина подъязычного в 
дозе 60 мкг эквивалентна 1 таблетке 
Минирина в дозе 100 мкг. Кроме то-
го, таблетки Минирина подъязыч-
ного быстро растворяются, сведено 

к минимуму их взаимодействие с 
пищей, что обеспечивает стабиль-
ность эффекта, нет необходимости 
запивать препарат. Это «снижает 
риск развития эпизодов недержа-

ния и способствует высокой при-
верженности лечению»,  подчеркнул 
профессор. По его оценке, около 
90% пациентов хорошо отвечают на 
лечение десмопрессином.



Процент пациентов с уровнем соблюдения режима < 80%.

Таблетки подъязычные 
(n = 219)

4,6
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до 12 лет в большинстве (60,6%) 
отдают предпочтение подъязыч-
ным таблеткам Минирина.
По этой причине Минирин та-
блетки подъязычные характе-
ризуется существенно лучшим 
соблюдением режима по срав-
нению с таблетками. Привер-
женность соблюдению режима 
у пациентов, принимавших Ми-
нирин таблетки подъязычные, 
достигала 95,4%, а у больных, 
принимавших таблетки Мини-
рина старого образца, – только 
90,5% (рис. 4).
Таким образом, при моносим-
птомном первичном ночном 
энурезе новая удобная форма 
десмопрессина обеспечивает 
наилучшие клинические резуль-
таты при более низких дозах ле-
карства. 
Включение в клиническую прак-
тику препарата Минирин та-
блетки подъязычные позволит 
добиться успехов в лечении мо-
носимптомного ночного энуреза 
благодаря большей эффективно-
сти и биологической доступно-
сти новой формы препарата.

Подготовил И. Смирнов
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Рис. 3. Биодоступность: скорость и степень всасывания десмопрессина

при приеме Минирина табле-
ток подъязычных в системное 
кровообращение попадает на 
60% больше десмопрессина по 
сравнению с его количеством, 
попадавшим от такой же дозы 
«старых» таблеток. Скорость и 
степень всасывания десмопрес-
сина у Минирина таблеток подъ-
язычных и «старых» таблеток 
одинаковы (рис. 3). Именно по-
этому дозы Минирина таблеток 
подъязычных 60, 120 и 240 мкг 
соответствуют дозам 100, 200 и 
(2 × 200) мкг «старых» таблеток 
Минирина.
Исследование доказало также от-
сутствие явной значимости воз-
раста и массы тела для фармако-
кинетики Минирина таблеток 
подъязычных (десмопрессина). 
По сравнению со взрослыми, де-
тям требуется больше времени 
для достижения более высокой 
концентрации в плазме после 
введения одинаковой дозы пре-
парата.
Новый препарат десмопрессина – 
Минирин таблетки подъязыч-
ные обеспечивает высокий уро-
вень эффективности и переноси-
мости. При этом важно, что дети 

опыта). Таким образом, биоэкви-
валентность двух форм лекарства 
твердо установлена (рис. 1, 2).
Другое клиническое исследова-
ние проводилось у 87 детей от 
6 до 12 лет с первичным ночным 
энурезом и включало 6 уровней 
дозировки Минирина таблеток 
подъязычных (30, 60, 120, 240, 
360 и 480 мкг) и плацебо. В хо-
де этого опыта установлено, что 

Рис. 4. Число пациентов, не соблюдавших режим 
при двух формах препарата Минирин
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