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их бедренных костей, плечевых
костей и костей предплечья; от
08.08.08 г. — проявления пе-
риоста усилились. Для под-
тверждения гемофагоцитарно-
го синдрома достаточно нали-
чия пяти из восьми возможных
диагностических критериев:
клинические — лихорадка и
спленомегалия; лабораторные
— цитопения (гемоглобин ме-
нее 90 г/л, тромбоцитопения
менее 100 · 109 г/л, нейтропе-
ния менее 1 %); гипертригли-
церидемия более 3 ммоль/л
или гипофибриногенемия ме-
нее 1,5 мкмоль/л; повышение
уровня ферритина, снижение
или отсутствие уровня нату-
ральных киллеров (CD16), по-
вышение уровня CD25; гисто-
патологические — наличие ге-
мофагоцитов в лимфоузлах.

Учитывая наличие у ребен-
ка двух клинических, трех ла-
бораторных критериев гемо-
фагоцитарного синдрома и
данных биопсии лимфоузла в
референтных лабораториях
Харькова и Киева, 01.08.08 г.
был установлен диагноз: гемо-
фагоцитарный лимфогистио-
цитоз. Начато лечение по про-
токолу HLH–2004, включавшее

этопозид, преднизолон, сан-
диммун по схеме и сопроводи-
тельную терапию. Несмотря на
проводимую терапию, состоя-
ние больного прогрессивно
ухудшалось. Сохранялись упор-
ная лихорадка с высокими по-
казателями, геморрагический
синдром, астенический синд-
ром. На фоне тяжелого состоя-
ния 06.09.08 г. появились при-
знаки развития инфекционно-
токсического шока, который при
наличии тромбоцитопении, им-
мунодефицита осложнился
развитием ДВС-синдрома, сер-
дечно-сосудистой недостаточ-
ностью, приведшими к смерти
ребенка.

Патолого-анатомический диа-
гноз: гемофагоцитарный лим-
фогистиоцитоз с генерализо-
ванным поражением лимфати-
ческих узлов и костного мозга.
Гепатоспленомегалия (масса
печени — 110 г, размеры селе-
зенки — 15×9×3,5 см). Множе-
ственные крупноочаговые суб-
капсулярные некрозы селезен-
ки. Распространенные крупно-
очаговые кровоизлияния в кожу,
плевру, внутриальвеолярные —
в легкие, в паранефральную
клетчатку, слизистые оболочки

трахеи, пищевода, кишечника.
Малокровие внутренних орга-
нов. Отек легких, головного
мозга. Асцит (400 мл), гидрото-
ракс (100 мл), гидроперикард.
Атрофия вилочковой железы.

Итак, гемофагоцитарный
синдром у детей не является
исключительной редкостью в
практике педиатра. Его прижиз-
ненная диагностика, как показы-
вают приведенные клинические
примеры, вполне возможна,
крайне необходимо решение
проблемы разработки эффек-
тивных протоколов лечения.
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Бронхиальная астма (БА) —
одной из наиболее распростра-
ненных хронических заболева-
ний органов дыхания. Особен-
ностью современного этапа яв-
ляется рост заболеваемости
бронхиальной астмой в дет-
ской популяции, более ранняя

манифестация симптомов бо-
лезни и значительная инвали-
дизация. Причин для такого ост-
рого состояния проблемы брон-
хиальной астмы у детей доста-
точно много, среди них важное
значение имеют поздняя диа-
гностика и несвоевременное на-

значение адекватного лечения
[2]. С 1995 г. достигнут между-
народный консенсус по диагно-
стике и лечению астмы (GIMA),
который к настоящему време-
ни претерпел ряд модифика-
ций, однако, несмотря на этот
позитивный шаг, диагностика,
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лечение и профилактика БА
остаются тяжелым и кропотли-
вым трудом для врачей всех
специальностей [4].

Важнейшее место в диагнос-
тике БА занимает оценка функ-
ции внешнего дыхания. Послед-
ние 15–20 лет активно развива-
ются инструментальные функ-
циональные методы диагнос-
тики нарушений легочной вен-
тиляции. Функциональные ис-
следования позволяют выявить
и дифференцировать ряд па-
тогенетических механизмов раз-
вития и течения БА, что способ-
ствует совершенствованию ме-
тодов терапии и реабилитации
больных детей.

Целью работы стало изуче-
ние и оценка легочной вентиля-
ции — функции внешнего ды-
хания у детей с бронхиальной
астмой в периоде ремиссии.
Почему в периоде ремиссии БА?
Как хроническое заболевание
БА имеет циклическое течение.
Яркая симптоматика периода
обострения сменяется латент-
ным течением в ремиссии. Но
для периода ремиссии БА также
характерен ряд особенностей.
В ремиссии БА нарушение ле-
гочной вентиляции часто со-
храняется значительно доль-
ше, чем клинические симптомы
заболевания. Обструктивные
вентиляционные нарушения
могут не распознаваться субъ-
ективными методами обследо-
вания (скрытая обструкция).
Часто отмечаются нарушения
механики дыхания и высокая
неспецифическая гиперреак-
тивность дыхательных путей,
особенно при длительном и тя-
желом течении заболевания.
Скрытые вентиляционные нару-
шения периода ремиссии при-
водят к неполному контролю
течения БА, новым обострени-
ям, постепенной перестройке,
ремоделированию легочных
барьеров и формированию тя-
желого течения БА.

Материалы и методы
исследования

Под наблюдением находи-
лись 38 детей в возрасте 5–

12 лет (средний возраст —
(7,8±2,3) года) с бронхиальной
астмой персистирующего тече-
ния легкой и средней степени
тяжести.

Исследование легочной вен-
тиляции проводилось в перио-
де обострения и ремиссии БА.
В периоде ремиссии обследо-
вание проводилось на фоне
базисной терапии ингаляцион-
ными стероидами по Gina 2005.
У 5 детей с легкой формой БА
использовались кромоны с кон-
тролем течения заболевания.
Длительность базисной тера-
пии составила 3–6 нед. Оцен-
ка легочной вентиляции прово-
дилась методом пневмотахо-
графии — графической регист-
рации объема (объемной ско-
рости движения воздуха) при
спокойном дыхании и выпол-
нении определенных маневров
[1].

Изучались показатели ста-
тической (объемы легких) и
динамической вентиляции —
скоростные и временные по-
казатели кривой поток-объем
(объем форсированного выдо-
ха за 1-ю секунду — ОФВ). Объ-
емные скорости MEF50 и MEF25.
По данным И. С. Ширяевой,
эти показатели являются наи-
более чувствительными, и важ-
но, что они не зависимы от уси-
лий пациента. Помимо оценки
легочных объемов и скоростей
выдоха мы определяли вяз-
костное дыхательное сопротив-
ление (ВДС (RFO)) — методом
форсированных осцилляций
(МФО). Его сущность заключа-
ется в анализе частотного по-
ведения аппарата вентиляции
в ответ на внешние колебания
воздуха, существенно превы-
шающие обычную частоту ды-
хания. Важным отличием МФО
от других методов исследова-
ния механики дыхания являет-
ся то, что с его помощью опре-
деляется общее сопротивление
потоку воздуха, который оказы-
вает весь аппарат вентиляции.
При помощи МФО можно пря-
мо измерять ВДС (RFO), кото-
рое состоит из аэродинамиче-
ского и тканевого сопротивле-

ния легких. Измерение ВДС
(RFO) значительно расширяет
диагностические возможности
спирометрии при спокойном
дыхании и с наименьшим уси-
лием пациента. Зависит ВДС
(RFO) от диаметра бронхов.
Бронхиальное дерево, не яв-
ляясь жесткой конструкцией,
имеет тенденцию к спаданию,
но поддерживается в открытом
состоянии окружающей элас-
тичной легочной тканью. При
нормальном дыхании между
этими противоположными сис-
темами устанавливается дина-
мическое равновесие [8]. Лю-
бые изменения диаметра брон-
хов дают изменения ВДС (RFO).

Нами определялись показа-
тели общего ВДС (RFO), сопро-
тивление на вдохе Rin и сопро-
тивление на выдохе Rex.

Результаты исследования
и их обсуждение

Оценивая показатели легоч-
ной вентиляции у детей в пе-
риоде обострения, можно от-
метить снижение средних пока-
зателей статической вентиля-
ции жизненной емкости легких
(ЖЕЛ) до уровня 77,3±9,3 с
большей выраженностью у де-
тей с БА средней тяжести — до
уровня 71,2±6,3. Такая же тен-
денция отмечалась при оцен-
ке основных показателей пет-
ли поток-объем (таблица).

В периоде ремиссии на фо-
не ликвидации клинических
симптомов заболевания отме-
чалось восстановление показа-
телей статической вентиляции
ЖЕЛ в процентах к должным
у детей в обеих группах. Пока-
затели скорости выдоха петли
поток-объем (ОФВ, MEF50 и
MEF25) у детей с легким пер-
систирующим течением БА
вернулись к границам нормы,
хотя показатель MEF25, харак-
теризующий проходимость дис-
тальных отделов бронхиаль-
ного дерева, регистрировался
на нижней границе нормы —
81,0±14,4. У детей с БА сред-
ней тяжести при нормализации
скоростного показателя ОФВ1
показатели проходимости дис-
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тальных отделов бронхиально-
го дерева оставались снижен-
ными в пределах MEF25 —
70,0±6,8 и МЕF50 — 76,6±8,2,
что указывало на скрытую дис-
тальную обструкцию (рис. 1).

Показатели ВДС (RFO) в
периоде обострения были по-
вышены у детей в обеих груп-
пах, причем более значитель-
но у детей с БА средней тя-
жести. При норме, в среднем,
до 0,55 кПа/(л·с) показатель об-
щего RFO увеличивался до
0,96±0,08 и RFO на выдохе
(Rex — до 1,09±0,12), что ука-
зывает на выраженное экспи-
раторное закрытие дыхатель-
ных путей с элементами эм-
физематозного вздутия легких
(рис. 2).

В периоде ремиссии показа-
тели ВДС (RFO) на фоне отсут-
ствия симптомов БА и прове-
дения базисной терапии сохра-
нялись повышенными, причем
больше в группе у детей с БА
средней тяжести. Это свиде-
тельствует о том, что, несмот-
ря на период ремиссии, норма-
лизацию основных спиромет-
рических показателей, у детей
в обеих группах сохраняются
нарушения механики дыхания
в виде повышения дыхатель-
ного сопротивления и особен-
но его экспираторного компо-
нента (Rex). Эти данные дик-
туют дальнейшее проведение
базисной терапии и динами-
ческого наблюдения за боль-
ными.

Выводы

1. Проведенное исследова-
ние показало, что у детей с БА
в периоде ремиссии наблюда-
ются изменения вентиляцион-
ной функции легких.

2. Степень этих изменений
связана с тяжестью течения
БА.

3. Методы пневмотахогра-
фии и осцилляторной спиро-
метрии являются эффективны-
ми методами контроля течения
БА.

4. Вентиляционные обструк-
тивные нарушения в периоде
ремиссии преобладают в дис-

тальных отделах дыхательных
путей и клинически носят скры-
тый характер.

5. Определение ВДС (RFO)
— более чувствительный ме-

тод контроля вентиляционной
функции легких, особенно в пе-
риоде ремиссии БА.

6. Регулярный контроль ос-
новных показателей функции

Таблица
Средние показатели ФВД в процентах

к должным и ВДС (RFO) у детей
при обострении и ремиссии бронхиальной астмы

    
 Показатель

                   БА II                  БА III

обострение ремиссия обострение ремиссия

ОФВ1 73,6±8,1* 86,1±3,1* 69,2±7,1* 82,0±4,2*
МЕF50  53,4±8,8 86,6±10,3 48,2±8,6* 76,6±8,2*
MEF25 37,8±10,2* 81,0±14,4* 32,2±9,2** 70,0±6,8**
ВДС (RFO) норма 0,86±0,13* 0,76±0,11* 0,96±0,08* 0,85±0,06*
до 0,55 кПа/(л·с)
Rex 1,05±0,06 0,9±0,1 1,09±0,12 0,92±0,10
ЖЕЛ 77,3±9,3 94,2±8,2 71,2±6,3 86,4±7,8
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Рис. 1. Средние показатели ФВД у детей при обострении и ре-
миссии бронхиальной астмы
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Рис. 2. Средние показатели RFO у детей при обострении и ре-
миссии бронхиальной астмы
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внешнего дыхания у детей —
необходимый элемент контро-
ля течения и терапии БА.
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Введение

Острые заболевания орга-
нов дыхания остаются серьез-
ной проблемой в мире и особен-
но актуальны для детей раннего
возраста [1]. За последние го-
ды значительно выросло чис-
ло детей с заболеваниями, со-
провождающимися высокой
вероятностью тканевой гипо-
ксии, развивающейся в резуль-
тате недостаточности биологи-
ческого окисления, ключевые
этапы которого происходят в
митохондриях [2]. Именно у этих
детей возникают выраженные
нарушения в постнатальной
адаптации, они чаще болеют
острой бронхолегочной патоло-
гией, которая имеет осложнен-
ное течение и торпидна к стан-
дартной этиопатогенетической
терапии. Это связано с тем, что
альвеолярная ткань, альвео-
лярно-капиллярная мембрана
имеют высокую метаболиче-
скую активность по отношению
к биологически активным ве-

ществам, белково-полисаха-
ридным комплексам, липидам,
углеводам, значительные энер-
гетические потребности и осо-
бую чувствительность к нару-
шениям энергетических про-
цессов [1]. Известно, что при
осложненной пневмонии зна-
чительно возрастают энергети-
ческие затраты организма в
связи с тяжелой дыхательной
недостаточностью, особенно
при развитии синдрома систем-
ного воспалительного ответа
[4; 5].

По данным некоторых авто-
ров, наиболее тяжелое тече-
ние бронхолегочной патологии
у детей первого года жизни от-
мечается на фоне индивиду-
альной недостаточности био-
энергетического статуса. У боль-
шинства пациентов, в частно-
сти, определяются нарушения
метаболизма углеводов и ли-
пидов, дисбаланс микроэле-
ментов, снижение активности
системы антиоксидантов, мито-
хондриальных ферментов [2; 4].

Заслуживает внимания воп-
рос о возможной недостаточ-
ности карнитина, которая осо-
бенно быстро формируется у
детей первого года жизни, так
как в этот период возрастает
значение жиров как источников
энергии, в биосинтезе которых
карнитин принимает большое
участие. Эндогенные запасы у
них ограничены и быстро исто-
щаются при различных стрес-
совых ситуациях (инфекцион-
ные заболевания, нарушения
вскармливания, гипоксически-
ишемические поражения цент-
ральной нервной системы). Био-
синтез карнитина снижен в свя-
зи с незрелостью ферментов,
участвующих в синтезе (γ-бути-
робетаингидроксилазы), неболь-
шой мышечной массой и не-
достатком исходных белковых
компонентов для синтеза, а по-
ступление с обычными пище-
выми продуктами не способно
поддержать достаточный уро-
вень в крови и тканях. Именно
поэтому у детей первого года
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