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ТАЪСИРИ ГЕНХ,ОИ COL1A1 ВА COL3A1 
БА ПРОЛАПСИ УЗВХ,ОИ КОС ДАР ЗАНХ,О

Максади тадкикот. Ба амал овардани тахдили 
таъсири полиморфизмхои rs 1800012 ва rs1107946 
гени COL1A1, rs1800255 гени COL3A1 ба инки­
шофи пролапси узвхои кос.

Мавод ва усулхои тахкикот. Зимни тахки- 
коти мазкур алокамандии полиморфизми генхои 
коллагени COL1A1 ва COL3A1 ва сукути узвхои 
кос дар мавриди занхо шарх дода шудааст. Соли 
2018 аз дониби мо 268 зан мавриди тахлил карор

УДК: 616.24-002.2:616.12-007-053.1-053.3

гирифт, ки эшон сокини шахри Белгород ва ви- 
лояти Белгород буданд ва аз байни онхо ба ду 
гурух чудо карда шуд. Тахкикот бо рохи генотип- 
кунонии намунахои хун ба амал оварда шуд. Ге- 
нотипкунонии вариантхои полиморфии rs 1800012 
(1245G>T) ва rs1107946 (C>A)^ гени COL1A1 ва 
SNPrs1800255 гени COL3A1 ба воситаи РЗП дар 
редаи замони вокей гузаронида шуд.

Натидаи тахкикот ва мухокимаи он. Басома- 
ди аллелхои минории генхои COL1A1 ва COL3A1 
дар популятсияи вилояти Белгород бо чунинхо 
дар байни популятсияи аврупой киёсшаванда 
буд. Ассостсиятсияи аз дихати омори мухим 
SNPrs1800255 гени COL3A1 бо хатаи кохишёфтаи 
инкишофи сукути узвхои кос зохир карда шуд. 
Аллели минории ASNPrs1800255-ро киёсан ба 
занхои мубталои сукути узвхои кос, бештар дар 
байни занхои солим дучор омадан мумкин аст.

Хулоса. Зимни тахкикоти мо алокамандии 
зиёди полиморфизми rs1800255 гени COL3A1 
ва сукути узвхои кос дар мавриди занхои соки­
ни вилояти Белгород тасдики худро ёфт. Зим- 
нан алокамандии полиморфизмхои rs 1800012 ва 
rs1107946 гени COL1A1 бо сукути узвхои таносулй 
зохир нагардид.

Калимахои калидй: сукути узвхои таносулй, 
сукути узвхои кос, занхо, коллаген, генхо, тамоюли 
ирсй, COL1A1, COL3A1.
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Цель исследования. Изучить особенности течения пневмонии у  детей раннего возраста с врождёнными 
пороками сердца.

Материалы и методы исследования. Обследованы 47 детей с различными врожденными пороками сердца, 
находившихся на лечении в детском кардиоревматологическом отделении Национального медицинского центра 
Республики Таджикистан в 2019 гг. в возрасте до 3 лет.

Результаты исследования и их обсуждение. Гиперволемия малого круга кровообращения у  детей с врож­
денными пороками сердца приводит к длительному течению пневмонии и частому развитию осложнений. 
Регресс клинических симптомов отмечался в среднем в конце второй и начале третьей недели пребывания 
больных в стационаре.
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Заключение. Особенностью клиники пневмонии при врожденных пороках сердца является тяжелое течение 
и быстрое развитие различных осложнений. При появлении клинических симптомов поражения респиратор­
ного тракта дети с врожденными пороками сердца должны госпитализироваться в стационар во избежание 
осложнений.

Ключевые слова: дети раннего возраста, врожденный порок сердца, пневмония.
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Aim. To study features o f  the course o f  pneumonia in children o f early age with congenital heart defects.
Material and methods. 47 children under the age o f 3 with congenital heart defects, which were under the treatment 

in the pediatric cardio-rheumatologic department o f the National Medical Center o f Tajikistan participated in the study.
Results and discussion. Hypervolemia in the pulmonary circulation in children with congenital heart defects brings 

to a prolonged course o f  pneumonia with frequent complications. Regress o f  clinical symptoms was noted in average 
by the end o f  the second and beginning o f  the third week o f  hospitalization.

Conclusion. Features o f  the clinical picture o f  pneumonia in children with congenital heart defects are severe 
course and acute onset o f  various complications. To avoid complications, children with congenital heart defects should 
be hospitalized with the manifestation o f  clinical symptoms o f respiratory tract disorder.

Keywords: early age children, congenital heart defect, pneumonia.

Актуальность. Под терминологией, врож­
денные пороки развития (ВПР), понимают мор­
фологические дефекты, возникающие в связи с 
нарушением процесса развития (первоначально 
неправильная структура). Они делятся на недо­
статки отдельных органов и систем, среди которых 
выделяют деформации, разрывы и дисплазии. В 
зависимости от последовательности возникновения 
ВПР разделяют на первичные и вторичные. Пер­
вичные ВПР образуются при непосредственном 
воздействии мутагенного или тератогенного факто­
ра, вторичные - вызваны нарушениями вследствие 
существования первичного недостатка (дисплазия 
тазобедренных суставов приводит к врожденному 
вывиху бедра).

ВПР является тяжелейшим видом патологии, 
требует изучения механизмов его возникновения 
с целью уменьшения его распространенности [8]. 
Несмотря на глобальные изменения в состоянии 
окружающей среды, произошедшие за последние 
десятилетия, в т.ч. его загрязнения мутагенными 
и тератогенными факторами [2], а также в связи 
с имеющимися изменениями генетико-демографи­
ческих особенностей значительных по размерам 
группировок населения (рождаемости, половоз­
растной структуры, соотношение национально­

стей, миграции и др. [11]), частота врожденной 
патологии среди населения может повышаться.

По частотам отдельных нозологических еди­
ниц, ВПР системы кровообращения большинством 
представлены врожденными пороками сердца 
(ВПС) [6]. Наряду с ВПР нервной системы и де­
формациями опорно-двигательного аппарата, они, 
вероятно, являются одной из наиболее распро­
страненных форм врожденной патологии, кото­
рые встречаются у детей. По данным различных 
авторов, ВПР системы кровообращения имеют от 
0,7% до 1,7% новорожденных [6]. Считают, что в 
последние десятилетия величина показателя ВПР 
системы кровообращения возрастает. В России, 
например, ежегодно рождается 20-22 тысячи мла­
денцев с такими недостатками [10].

Рождаемость детей с ВПС во всем мире, со­
ставляет от 2.4 до 14,2 на 1000 новорожденных, 
а также составляет около 30% от всех ВПР, и в 
последние десятилетия наблюдается склонность к 
увеличению. В первые месяцы жизни ребенка, осо­
бенно в период новорожденности, не все пороки 
диагностируются своевременно, что, к сожалению, 
часто приводит к летальному исходу [4].

В свою очередь течение ВПС во многих слу­
чаях зависит от анатомии порока, что и являет­
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ся определяющим гемодинамику [3]. У детей с 
ВПС частые респираторные инфекции во многих 
случаях приводят к развитию пневмонии на фоне 
переполнения кровью легких (полнокровие легких 
при пороках с увеличенным легочным кровотоком) 
или же к хронической гипоксии (при пороках с 
уменьшенным легочным кровотоком).

Дети раннего возраста болеют пневмонией 
круглогодично. У детей в возрасте от 1 месяца 
до 15 лет заболеваемость пневмонией являет­
ся достаточно высокой и составляет от 5 до 17 
случаев на 1000 детей [1, 7]. Осенью и весной 
в сезон вспышек эпидемических респираторных 
вирусных инфекций многократно возрастает риск 
заболеваемости, в связи с чем необходимо про­
вести пр илактические мероприятия именно в 
данные сезоны года [1, 7].

По данным ВОЗ, во всем мире важнейшей 
отдельно взятой причиной смертности детей яв­
ляется пневмония. Ежегодно причиной смерти 
1,1, миллиона детей раннего возраста является 
пневмония, что составляет 17,5% всех летальных 
случаев детей до 5 лет в мире [1, 7, 11].

Пневмонии на фоне переполненных кровью 
легких наблюдаются у детей первого года жизни, 
и характеризируются затяжным течением и трудно 
поддающейся терапией. В связи с вышеизложен­
ным, следует всесторонне и своевременно оценить 
состояние детей с ВПС и соответственно прове­
сти высококвалифицированное лечение с учетом 
морфофункциональных форм и гемодинамических

нарушений пневмонии у детей.
Цель исследования. Изучить особенности 

течения пневмонии у детей раннего возраста с 
врожденным пороками сердца.

Материалы и методы исследования. Обсле­
довано 47 детей раннего возраста с различными 
ВПС, находившихся на лечении в детском карди­
оревматологическом отделении Национального 
медицинского центра «Шифобахш» МЗ и СЗН РТ 
в 2019 гг. Среди обследованных детей 26 (55,3%) 
составляли мальчики, а 21 (44,7%) девочки. Для 
обследования детей применялись рутинные ме­
тоды (гемограмма, урограмма и копрограмма), 
ЭКГ (ЭК12Т Альтон, Россия) по общепринятой 
методике при скорости записи 25мм/сек., рентге­
нография грудной клетка, УЗИ внутренних органов 
по показаниям. На основании результатов Эхо-КГ 
верифицировался диагноз ВПС.

Поводом для поступления детей в большин­
стве случаев являлись повышенная температура, 
одышка, кашель, сильное беспокойство, синюш- 
ность кожных покровов, отказ от питья и еды. 
Тяжесть состояния поступивших детей обуслов­
лена дыхательной и сердечно-сосудистой недо­
статочностью. Большинство детей имели фоновые 
заболевания: рахит, гипотрофию, перинатальную 
энцефалопатию, экссудативно-катаральный диа­
тез. Всем поступившим больным констатирована 
пневмония различной морфологической формы, в 
том числе очаговая -  у 25 (54%), очагово-сливная 
-  у 22 (46%).

д м ж п  д м п п  ДМПП и д м ж п  а о п

А6с. %

Рис. 1. Структура ВПС у  детей при пневмонии
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Полученные результаты обработаны с помо­
щью программного обеспечения MS Office 2019.

Результаты исследования и их обсуждение. 
Структура ВПС у обследованных детей чаще 
включала в себя простые пороки -  дефект межже­
лудочковой перегородки (ДМЖП) - 42,7% (n=20), 
дефект межпредсердной перегородки (ДМПП) - 
31,9% (n=15) и сочетание ДМПП и ДМЖП 14,8% 
(n=7), открытый артериальный проток (ОАП)- 
10,6% (n=5).

Из клинических проявлений у детей наблю­
дались одышка смешанного характера, цианоз но­
согубного треугольника, кашель, повышение тем­
пературы тела от субфебрильных до фебрильных 
цифр, беспокойство, запрокидывание головы назад, 
дистанционные оральные хрипы, слабость, от­
каз от еды. При объективном осмотре отмечались 
тахипноэ с втяжением межреберий, тахикардия.

Таблица 1.

Клиническая картина пневмонии при ВПС

Симптомы Абс. число %
Нарушение сна 23 48,9%
Беспокойство 32 68,1%
Повышение температуры 47 100%
Потеря веса 32 68,1%
Снижение аппетита 37 78,7%
Кашель 47 100%
Цианоз 37 78,7%
Одышка 37 78,7%

Примечание: % от общего количество больных.

В легких выслушивались жесткое дыхание, 
рассеянные сухие и мелкопузырчатые влажные 
хрипы или крепитация с обеих сторон. Со сторо­
ны сердечно-сосудистой системы выслушивался 
систолический шум различной интенсивности. 
Имела место гепатомегалия. Со стороны нервной 
системы наблюдались нарушения сна 30%, сни­
жение физиологических рефлексов 40%, набуха­
ние большого родничка 30%, тремор подбородка 
10%, гипертонус или гипотония мышц конечностей 
(20%). По другим органам и системам существен­
ных изменений не выявлено.

В общем анализе крови в основном отмечался 
лейкоцитоз 9-12*109\л с нейтрофильным сдвигом 
влево, нейтрофилез -  сегментоядерные составили 
в среднем 50±20%, лимфоциты 30±10%, уровень 
гемоглобина 110±10 г/л, скорость оседания эри­
троцитов 17±5 мм\ч. У больных с ДМЖП на ЭКГ 
отмечались отклонение электрической оси сердца

(ЭОС) вправо у 60% больных (угол альфа +90 
+150), блокада правой ножки Пучка Гиса у 20% 
и тахикардия у всех больных. У детей с ДМПП 
ЭКГ характеризовался отклонением ЭОС вправо у 
70% больных (угол альфа +90 +150), гипертрофией 
правого желудочка 30%, гипертрофией правого 
предсердия 40%, блокадой правой ножки Пучка 
Гиса у 15% детей, тахикардия наблюдалась у всех 
обследуемых детей. При ОАП на ЭКГ выявлено 
отклонение ЭОС вправо и признаки гипертрофии 
левого желудочка. На рентгенографии грудной 
клетке были выявлены очаговая пневмония -  у 25 
детей (54%) (двухсторонняя очаговая пневмония 
n-5, правосторонняя очаговая пневмония у n-11, 
левостороння очаговая пневмония n-9), очагово­
сливная -  у 22 детей (46%).

При бактериологическом исследовании крови 
из зева высеяны, в основном, госпитальные штам­
мы Streptococcus pneumoniae (30%), Staphylococcus 
aureus (8,5%), Streptococcus pyogenes (5,5%), ИФА 
ЦМВ G (20%) и герпес (22%) и др. В анамнезе 
жизни все дети переболели пневмонией и ранее 
получали стационарное лечение. Сроки пребыва­
ния в стационаре в среднем составили 14-18 дней. 
При лечении из антибактериальных препаратов ис­
пользовались в основном цефалоспорины II и III­
го поколения по схеме step down (Цефтриаксон 80 
мг\кг день, цефотаксим 50 мг/кг каждые 6 часов) 
в комбинации с аминогликозидами (амикацин). 
Всем больным проводилась ингаляция кислородом, 
бронхолитиками (сальбутамол 1-2 мг 3 раза/сут.) 
а также симптоматическая терапия. У двух боль­
ных отмечались признаки легочной гипертензии, 
в результате чего применялись препараты группы 
ингибиторов ангиотензин превращающего фермен­
та -  каптоприл и селдинофил (с целью уменьше­
ния легочной гипертензии), для разгрузки малого 
круга кровообращения из диуретиков применяли 
спиронолактон и лазикс, при бледных формах из 
кардиотропных препаратов назначали дигоксин, 
для улучшения метаболизма в миокарде кокар- 
боксилаза (25-50 мг/сут), рибоксин (2-4 мг/кг), 
левокарнитин, для снижения беспокойства седа­
тивные а также противосудорожные (паглюферал, 
карбамезапин). Регресс клинических симптомов 
отмечался в среднем в конце второго и начало 
третей недели пребывания больных в стационаре.

Осложнения пневмонии при ВПС: нейроток­
сикоз 10,6%, ДВС синдром 19,1%, дыхательная 
недостаточность 59,6%, сердечная недостаточность 
59,6%.

У 10 детей с двухсторонней очаговой пневмо-
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нией на фоне ДМЖП и ДМПП осложнился ДВС 
синдром, в результате которого приходилось пере­
направить в реанимационное отделение для даль­
нейшей интенсивной терапии, и при улучшении 
состояния больные были переведены в кардиологи­
ческое отделение. У 6 детей с тяжелой пневмонией 
на фоне ВПС ДМПП, ДМЖП гипотрофии 2 ст. 
развился нейротоксикоз 2 фазы, один из которых 
умер от нарастающей сердечно-сосудистой и ды­
хательной недостаточности.

Таблица 2.

Осложнения пневмонии при ВПC

Осложнения Абс. число %
Нейротоксикоз 5 10,6%
ДВС синдром 9 19,1%
Дыхательная
недостаточность 28 59,6%

Сердечная недостаточность 28 59,6%
Примечание: % от общего количество больных.

Заключение. Особенностью клиники пнев­
монии при ВПС являются тяжелое и более дли­
тельное течение и быстрое развитие различных 
осложнений. При появлении клинических сим­
птомов поражения респираторного тракта дети с 
ВПС должны госпитализироваться в стационар 
во избежание осложнений. Оптимизация лечения, 
на наш взгляд, должна основываться на своев­
ременном использовании патогенетической ком­
плексной терапии, включающей кардиопротектор­
ные препараты, этиотропные антибактериальные, 
купирование недостаточности кровообращения, 
седативные препараты. Детям с ВПС необходимо 
проводить реабилитационные и общеукрепляющие 
мероприятия для достижения фазы относительной 
компенсации клинических проявлений.
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Максади тадкикот. Омузиши хусусиятхои 
дараёни пневмония дар кудакони хурдсоли нукси 
модарзоди модарзод.

Маводуо ва усулуо. Дар соли 2019 мо 47 
кудаки гирифтори намудхои гуногуни НМД дар 
шуъбаи кудаконаи дилу тарбоди кудаконаи Марка- 
зи миллии тиббии Чумхурии Тодикистон дар син- 
ни то 3-солагй табобат гирифтанд, муоина кардем.

Натидауо ва баусуо. Пурхунии гардиши хур- 
ди хун дар кудакони дорои НМД чараёни тулонии 
пневмония ва инкишофи тез-тези оризахо овар- 
да мерасонад. Радшавии нишонахои клиникй ба 
хисоби миёна дар охири хафтаи дуюм ва аввали 
хафтаи сеюми беморхона ба кайд гирифта шуд.

Хулоса. Хусусияти клиникии пневмония барои 
нуксони модарзодии дил (НМД) ин чараёни шадид 
ва рушди босуръати оризахои гуногун мебошад. 
Дар холати пайдошавии нишонахои клиникии си­
рояти рохи нафас, кудакони дорои НМД, барои 
пешгири аз оризахо бояд беморхона бистарй карда 
шаванд.

Калмауои калидй: кудакони синну соли 
бармахал, нуксони модарзодии дил, пневмония.
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Цель исследования. Определить частоту, клинико-анатомические особенности и диагностику ректоуре- 
тральных свищей у  мальчиков.

М атериалы  и методы  исследования. Проанализировано 246 мальчиков с различными формами анорек­
тальных мальформаций, у  51 (20,7%) из них установлено ректоуретральные свищи (ректопростатический 
- 29, ректобульбарный - 22), у  1 (0,4%) ребенка ректобульбарный свищ при нормально сформированном анусе.
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