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 С огласно мнению разных 
авторов, сердечно-сосу-
дистые нарушения встре-
чаются приблизитель-
но у четверти пациентов                     

с митохондриальными болезня-
ми (у больных раннего возраста –                                                                               
в 40% случаев). Они имеют 
прогрессирующий характер, про-
являются поражением миокарда                                                                            
или проводящей системы сердца, 
могут встречаться в виде изоли-
рованных нарушений (например, 
изолированная кардиомиопатия), 
но чаще сочетаются с другой сим-
птоматикой, свойственной ми-
тохондриальным заболеваниям 
(кардиомиопатия + тугоухость, кар-
диомиопатия + сахарный диабет                                                          
и др.).

Диагностика митохондриальных 
заболеваний основывается на ком-
плексной оценке прежде всего кли-
нических и генеалогических дан-
ных. Следует обратить внимание 
на состояние здоровья ближайших 
родственников, возможное нали-
чие у них отдельных проявлений 
болезни, что характерно для точ-
ковых мутаций митохондриальной 
ДНК. При анализе клинического 

(рваные, или шероховатые красные 
мышечные волокна). При этом сле-
дует учитывать, что феномен RRF 
встречается не при всех формах                                            
и в то же время его можно обна-
ружить при заболеваниях с вто-
ричной митохондриальной дис-
функцией, например, при болезнях 
соединительной ткани.

Безусловно, важным критери-
ем диагностики и условием успеш-
ной дородовой диагностики (при 
мутациях ядерной ДНК) служит 
идентификация генного дефекта. 

На основании клинической кар-
тины и лабораторных изменений                                   
у конкретного пациента необходи-
мо определить ген (гены), подлежа-
щей первоочередному исследова-
нию в молекулярно-генетической 
лаборатории.

Лечение, как правило, назнача-
ется в соответствии с патогенезом 
патологии, который связан с гене-
тическим дефицитом ферментных 
комплексов дыхательной цепи, окис-

фенотипа в пользу митохондриаль-
ной природы болезни свидетель-
ствует полиорганное поражение 
с преимущественным вовлечени-
ем нервной, мышечной, эндокрин-
ной, сердечно-сосудистой систем. 
Важным диагностическим марке-
ром служат биохимические пока-
затели: ацидоз, повышение уров-
ня молочной и пировиноградной 
кислот, гипераммониемия, гипогли-
кемия, умеренное повышение КФК                                                        
и трансаминаз, повышенная мо-
чевая экскреция ряда органиче-

ских кислот: 3-метилглутаконовой, 
3-метилглутаровой, метилмало-
новой, метаболитов цикла Кребса                                                                   
(фумаровой, кетоглутаровой, ян-
тарной), а также дикарбоновых 
кислот. Однако необходимо иметь 
в виду, что изменение этих показа-
телей может быть транзиторным. 

Морфологическое исследование 
биоптата мышечной ткани позво-
ляет выявить такой диагностиче-
ский критерий патологии, как RRF 

лительного фосфорилирования, де-
фектом структурных митохондриаль-
ных белков и другими нарушениями. 
В результате происходит расстройство 
функционирования всей системы тка-
невого дыхания, нарушается окисли-
тельно-восстановительное состояние 
клеток, в митохондриях и цитоплазме 
накапливаются редуцирующие эквива-
ленты, что в конечном итоге ведет к лак-
тат-ацидозу. 

Опыт многих клиницистов свидетель-
ствует, что к настоящему моменту эф-
фективное лечение митохондриальных 
болезней не разработано. В то же время 
для облегчения состояния пациентов, 
улучшения качества жизни назнача-
ется комплексная терапия. Основным 
компонентом лечения служит группа 
препаратов, стимулирующих перенос 
электронов в дыхательной цепи. Допол-
нительно больным назначают витамины 
группы В (никотинамид, рибофлавин), 
витамины Е и С, карнитин и др. Сочетан-
ное назначение энерготропных препа-
ратов получило ироничное наимено-
вание – «митохондриальный коктейль».                                                                                   
В то же время во многих работах под-
черкивается крайне низкая эффектив-
ность монотерапии. 

Среди лекарственных средств – пере-
носчиков электронов особое значе-
ние имеют коэнзим Q10 и Цитохром С.                       
Коэнзим Q10 (убихинон) играет важную 
роль в клеточном дыхании, обеспечи-
вая транспорт электронов от дыхатель-
ных комплексов I и II к комплексу III.                               
Его дополнительное введение в орга-
низм повышает активность дыхатель-
ной цепи митохондрий. Основанием 
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Рис1. Динамика уровня лактата в крови 
у детей с синдромом Кернса-Сейра (n=7) 
после курса Цитохрома С (4 мл в/м № 6)

Рис 2. Динамика органической ацидурии 
(ммоль/моль креатинина) у ребенка                                     
с синдромом Барта
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Длительные курсы энерготропной 
терапии позволили добиться улучшения 

самочувствия, уменьшения частоты 
и тяжести мигренозных приступов, 

предупреждения инсультоподобных состояний 
на протяжении 3-летнего наблюдения. 
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для назначения коэнзима Q10 являют-
ся также данные, свидетельствующие                                                                                        
о низком содержании убихинона в сы-
воротке крови и митохондриях скелет-
ных мышц у больных с митохондриаль-
ными болезнями в связи с нарушением 
его эндогенного синтеза и реактивации 
дефектными митохондриями.

Цитохром С – один из ключевых 
компонентов дыхательной цепи ми-
тохондрий, принимающий участие                               
в переносе электронов от комплекса III                                                   
к комплексу IV – цитохром С-оксидазе. 
Цитохром С представляет собой проте-
ин, который синтезируется в цитоплаз-
ме, транспортируется в митохондрии 
и расположен на внутренней мито-
хондриальной мембране в комплексе                                                
с фосфолипидами. 

Цитохромы в качестве простетиче-
ской группы содержат гем, в состав ко-
торого входит атом железа. Переход 
атома железа из двухвалентного в трех-
валентное состояние (восстановленное 
или окисленное) и обратно обеспечи-
вает акцепцию и передачу электронов. 
Окисление цитохрома С сопровождает-
ся созданием мембранного протонно-
го потенциала, который используется 
клеткой для синтеза АТФ (окислитель-
ное фосфорилирование). 

Препарат Цитохром С вырабатыва-
ется из ткани сердца крупного рогато-
го скота. В эксперименте на моделях 
сердечной недостаточности, ишемии 
миокарда, метаболического ацидоза, 
острого отравления окисью углерода                          
и др. доказаны выраженное антигипок-
сическое действие препарата, актива-
ция окислительно-восстановительных 
процессов в тканях. Показано, что пре-
парат быстро всасывается и проникает 
в клетку. 

Под нашим наблюдением находи-
лась большая группа пациентов с раз-
ными формами митохондриальной па-
тологии. Среди них следует выделить 
больных с синдромами Кернса-Сейра, 
MELAS и Барта. Синдром Кернса-Сей-
ра был диагностирован у 19 детей, 12 
пациентам была проведена молекуляр-
но-генетическая диагностика (Медико-
генетический центр РАМН), у 10 иденти-
фицирована типичная крупная делеция 
митохондриальной ДНК, у 2 пациентов                                                                                           
в лейкоцитах периферической крови 
делеция отсутствовала, что не исклю-
чает данный диагноз. У всех детей бы-
ли выявлены прогрессирующие нару-
шения проводящей системы сердца. 
Больные получали комплексное энер-
готропное лечение, в качестве одного 
из стимуляторов переноса электронов 
назначался цитохром С в дозе 4 мл в/м 
№ 10 с повторением курса через 3–4 
месяца. 

Выше подчеркивалось, что тяжесть 
митохондриальной патологии вынуж-
дает использовать комплекс энерго-
тропных средств для коррекции нару-
шенных процессов тканевого дыхания, 
в связи с чем определить степень эф-
фективности отдельных препаратов 
сложно. В то же время нам удалось оце-
нить влияние цитохрома С в коротком 
6-дневном курсе монотерапии (по 4 мл 
в/м №6) у 7 детей с синдромом Керн-
са-Сейра и гиперлактатацидемией.                                   

Тяжесть состояния больных определя-
лась перенесенными инсультоподоб-
ными эпизодами, повторными присту-
пами лактат-ацидоза, мигренеподобной 
головной боли. Длительные курсы 
энерготропной терапии (коэнзим Q10, 
цитохром С, аргинин и др.) позволили 
добиться улучшения самочувствия, сни-
жения частоты и тяжести мигренозных 
приступов, предупреждения инсуль-
топодобных состояний на протяжении 
3-летнего наблюдения.

Выраженная эффективность была 
нами отмечена при лечении ребен-
ка с синдромом Барта. В возрасте 3 лет            
у мальчика были выявлены низкорос-
лость, миопатический синдром (сла-
бость, гипотония, нарушение походки), 
необструктивная симметричная гипер-
трофическая кардиомиопатия (тол-
щина задней стенки левого желудочка 
– 11 мм, межжелудочковой перегород-
ки – 11,8 мм при норме 5,5 мм), транзи-
торная нейтропения (количество ней-
трофилов 880 в 1 мкл при норме 2300), 
очень высокая (более чем в 30 раз вы-
ше нормы) почечная экскреция 3-ме-
тилглутаконовой кислоты. В комплексе 
лечения ребенка основными препара-
тами были цитохром С (4 курса в год) 
и левокарнитин (от 500 до 1000 мг/сут 
длительно). Благоприятный эффект 
проявился ликвидацией миопатическо-
го синдрома к возрасту 7-8 лет, полной 
нормализацией эхокардиографических 

Было продемонстрировано убеди-
тельное снижение показателя лактата 
в крови с 5,4±0,32 до 3,2±0,16 ммоль/л,                       
хотя нормализации уровня достигнуто 
не было (рис. 1). 

Оценка эффективности длительно-
го (в течение 12–14 месяцев) лечения 
с применением цитохрома С показала 
заметное улучшение общего состояния 
и самочувствия больных детей (n=14): 
уменьшение утомляемости, мышечной 
слабости, моторной неловкости, стаби-
лизацию состояния сердечно-сосуди-
стой системы, уменьшение содержания 
лактата в крови c нормализацией уров-
ня более чем в ¼ случаев (у 4 пациен-
тов). Однако при длительном (более 
3 лет) катамнестическом наблюдении              
за 8 больными было выявлено медлен-
ное прогрессирование заболевания                
с нарастанием поражения проводящей 
системы сердца и сократительной функ-
ции миокарда по типу необструктив-
ной симметричной гипертрофической 
кардиомиопатии. К 17-летнему возрасту 
у 5 детей постепенно сформировалась 
атриовентрикулярная блокада, что тре-
бовало своевременной установки пейс-
мейкера для поддержания нормально-
го сердечного ритма. 

При обследовании 8 пациентов                      
с синдромом MELAS изменения серд-
ца в виде гипертрофической кардио-
миопатии были выявлены в 3 случаях. 
Степень гипертрофии была умеренной. 

показателей и параметров длины тела  
к возрасту 9-10 и 12 лет соответственно. 
Заметно снизилась, но осталась повы-
шенной экскреция 3-метилглутаконо-
вой кислоты.

Бессрочное регистрационное удо-
стоверение ЛРС-008117/08 на препарат 
«Цитохром С, лиофилизат для приго-
товления раствора для внутривенного 
и внутримышечного введения 10 мг» 
получено 14.10.2008 г. (рис. 2).

заключение
Поражение сердца вносит суще-

ственный негативный вклад в состоя-
ние пациентов с митохондриальными 
заболеваниями, в значительной сте-
пени определяя уровень летальности                                                           
и продолжительность жизни. Проблема 
лечения этих тяжелых заболеваний да-
лека от разрешения. Патогенетическая 
терапия сердечно-сосудистых наруше-
ний митохондриального происхождения 
направлена прежде всего на коррекцию 
тканевого обмена, повышение уров-
ня окислительного фосфорилирования.                           
В комплексе энерготропных препаратов 
важное место принадлежит препарату 
Цитохром С – антигипоксическому сред-
ству, активатору транспорта электронов 
в дыхательной цепи. Использование это-
го препарата способствует стабилизации 
патологического процесса, а в ряде слу-
чаев – и значительному улучшению со-
стояния больных.

Цитохром С – надежный и эффективный антигипоксант, активатор транспорта электронов в дыхательной 
цепи. Отечественный препарат (раствор для внутривенного введения) для медицинских целей был 
получен в 1970-х гг. на заводе медпрепаратов при Ленмясообъединении им. С.М. Кирова по технологии, 
разработанной в экспериментальной лаборатории завода (ныне ООО «Самсон-Мед») совместно 
с лабораторией кровезаменителей и препаратов крови Ленинградского НИИ гематологии и переливания 
крови и с кафедрой биохимии ЛХФИ. 
В настоящий момент выделение и очистка препарата Цитохром С осуществляются в компании 
ООО «Самсон-Мед» наиболее передовым и эффективным хроматографическим методом с применением 
современного промышленного оборудования и сорбентов нового поколения. Использование данной 
технологии позволяет добиться высокой степени очистки, что подтверждается электрофоретическими 
методами и методом жидкостной хроматографии.
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 П риказом Федерального 
агентства по техниче-
скому регулированию и 
метрологии от 2 декабря 
2009 г. № 528-ст утверж-

ден Национальный стандарт РФ 
ГОСТ Р ИСО 14971-2009, введен-
ный в действие 1 января 2011 г.,                      
где определено: «2.2. Вред: физиче-
ская травма или ущерб здоровью 
людей или имуществу, или окружа-
ющей среде. 2.16. Риск: сочетание 
вероятности причинения вреда                  
и тяжести этого вреда. 2.24. Без-
опасность: отсутствие недопусти-
мого риска».

НП «Национальная медицинская 
палата» в отсутствие федерального 
законодательного нормирования 
проблемы безопасности медицин-
ской деятельности и регулирова-
ния ее на уровне федерального 
органа исполнительной власти 
полагает целесообразным издание 
соответствующего нормативного 
акта палаты с целью формулиро-

Риск в здравоохранении является 
обоснованным при выполнении 
следующих условий: 

1. Рискованное медицинское вме-
шательство предусмотрено номен-
клатурой медицинских услуг. 

2. Рискованное медицинское вме-
шательство выполняется медицин-
ским работником, имеющим допуск                                                                                                       
к его выполнению на основании име-
ющихся у него документа об образо-
вании и сертификата специалиста.

3. Рискованное медицинское вме-
шательство выполняется в специаль-
но предусмотренном, нормируемом 
и приспособленном помещении                                                                                       
с обязательным исполнением стан-
дарта его оснащения и оборудова-
ния.

4. Рискованное действие осущест-
вляют для достижения общественно 
полезной цели, т. е. сохранения жиз-
ни и здоровья пациента. 

5. Применение данного метода 
диагностики или лечения показано                                    
и не имеет противопоказаний                             
по другим параметрам состояния 
здоровья пациента. 

вания обычая делового оборота                    
и обычно предъявляемых требова-
ний в здравоохранении по без-
опасности медицинской деятель-
ности в соответствии с нормами 
статьи 309 Гражданского кодекса 
РФ.

Безопасность медицинской 
помощи (услуги, вмешательства) – 
отсутствие необоснованного риска 
при допущении обоснованного ри-
ска медицинского вмешательства, 
соответствующего номенклатуре 
медицинских услуг, выполняемого 
с диагностической или лечебной 
целью по показаниям в соответ-
ствии с имеющимся заболевани-
ем, с учетом противопоказаний 
к вмешательству, в специально 
предусмотренном, нормируемом 
и приспособленном помещении 
специалистом, имеющим допуск 
к выполнению вмешательства на 
основании имеющихся у него до-
кумента об образовании и серти-
фиката специалиста.

6. Цель не может быть достигнута 
без риска. 

7. Риск развития ятрогенного ос-
ложнения меньше, чем риск неблаго-
приятного исхода без применения 
данного метода. 

8. Наступление вредных послед-
ствий лишь возможно, но не неиз-
бежно. 

9. Использованы без положитель-
ного результата все менее опасные 
методы диагностики и лечения. 

10. Врач предвидит возможные 
осложнения применяемого метода                 
и принимает меры для их предотвра-
щения, своевременного выявления                   
и лечения. 

11. Пациент должен быть согласен 
на применение рискованных меди-
цинских действий. 

12. Безопасность медицинской 
деятельности в контексте решения 
Палаты – это прежде всего организа-
ционные усилия и деятельность ру-
ководства медицинской организации                                                                                              
по тотальному исключению из прак-
тики условий и обстоятельств оказа-
ния небезопасных услуг пациентам. 

Требования Национальной 
медицинской палаты по безопасности                        

медицинской деятельности 

Сведения об авторах: А.А. Старченко, д.м.н., профессор, президент НП 
«Национальное агентство по безопасности пациентов и независимой 
медицинской экспертизе», сопредседатель комитета по независимой 
экспертизе качества медицинской помощи и дефектов медицинской помощи 
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Вступление в силу с 1 января 2012 г.                                      
нового закона «Об основах охраны здоровья 

граждан в РФ» ознаменовало введение в России 
государственного контроля безопасности 

медицинской деятельности. Постановлением 
правительства РФ № 1152 от 12.11.2012 г.                                

утверждено положение о госконтроле 
качества и безопасности меддеятельности.                                                                                            

Однако в данных нормативных актах                                 
РФ отсутствует определение «безопасность 

медицинской деятельности». 


