
ЯКУТСКИЙ МЕДИЦИНСКИЙ ЖУРНАЛ
78

интегративные функции. Причем у де-
тей с ограниченными возможностями 
здоровья эта незрелость сохраняется 
на протяжении первых трех лет обуче-
ния в школе.

Поэтому определение уровня здоро-
вья детей дошкольного возраста имеет 
наиболее важное значение не только 
для раннего выявления возможных от-
клонений от возрастных нормативов, 
но и для разработки физиолого-педа-
гогических рекомендаций к объему, до-
зировке, интенсивности разносторон-
них физических и умственных нагрузок 
в процессе подготовки к обучению в 
школе.
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Введение
Синдром Гийена-Барре (СГБ) – ос-

трая воспалительная полирадикуло-
невропатия аутоиммунной природы 
– составляет серьезную неврологичес-
кую проблему в неотложной педиат-
рии. Заболеваемость у лиц до 18 лет 
составляет 0,8 на 100 000 населения 
[1]. В 7-29 % случаев СГБ возникает 
необходимость в проведении интен-
сивной терапии с дыхательной реа-
нимацией [1, 5]. Летальность при этом 
заболевании в последнее десятилетие 
составляет 2-5 % [1]. 

О роли гуморальных и клеточных 
иммунных механизмов в патогенезе за-
болевания свидетельствуют активация 
комплемента, отложение мембраноли-
тических комплексов на миелиновой 
оболочке, наличие циркулирующих ан-

тиганглиозидных или гликолипидных 
антител, увеличение концентрации 
продуктов активации Т-лимфоцитов и 
цитокинов, инфильтрация миелиновой 
оболочки сенсибилизированными мак-
рофагами [4]. 

В соответствии с представлением 
об иммунологической природе заболе-
вания необходимо проводить иммуно-
модулирующую терапию. В настоящее 
время существует два основных мето-
да лечения СГБ – плазмаферез и внут-
ривенная терапия иммуноглобулина-
ми класса G. Терапевтический эффект 
этих двух методов лечения примерно 
одинаков и составляет, по данным 
ряда авторов, от 52  до 90 % [1, 4–6]

Плазмаферез может выводить 
вместе с частью плазмы антитела, 
комплемент, его активные компонен-
ты, провоспалительные цитокины [1]. 
Более того, имеются данные о норма-
лизующем влиянии плазмафереза на 
соотношение субпопуляций Т-лимфо-
цитов (в частности, Т-супрессоров и Т-
хелперов), в то время как современная 
концепция аутоагрессии объясняет ее 
генез недостатком Т-супрессорной 
функции [2]. 

Доказано, что у взрослых с СГБ 
плазмаферез ускоряет восстановле-
ние и снижает вероятность дыхатель-

ной недостаточности [1, 4, 6].  При 
исследовании эффективности плазма-
фереза у детей с СГБ получены сход-
ные результаты, хотя такие исследова-
ния немногочисленны [5]. 

Целью данной работы являлось изу-
чение эффективности плазмафереза у 
детей с СГБ. 

Материалы и методы
В период с 2002 по 2008 г. в пси-

хоневрологическом отделении (ПНО) 
№1 Педиатрического центра РБ№1-
НЦМ наблюдали 11 детей с синдромом 
Гийена-Барре: 5 девочек, 6 мальчиков 
в возрасте от 1 года 2 месяцев до 12 
лет, сельских – 5 детей, городских – 6. 
Всем пациентам проводили стандар-
тное клиническое, неврологическое 
и электронейромиографическое об-
следование (ЭНМГ). При проведении 
ЭНМГ определяли скорость проведе-
ния по срединным, лучевым, больше-
берцовым и малоберцовым нервам. 
Всем больным проводилась нейроме-
таболическая терапия,  физиотерапия, 
массаж, лечебная гимнастика. 

Учитывая тяжесть состояния и ос-
троту процесса, курс плазмафереза 
был проведен 8 детям (возраст детей 
от 1 года 2 месяцев до 12 лет). Из них 
6 детей были госпитализированы на 
2,5±1,52 день от начала заболевания, 
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причем двое детей – в первые сутки, 
эти пациенты составили Ia группу. 2 
ребенка (Iб группа) поступили в ПНО 
поздно, на 10-й и 19-й день (14,5±6,36) 
от  начала заболевания.

 3 ребенка получали стандартную 
терапию без плазмафереза, они соста-
вили группу контроля (ГК). Эти дети с 
начала заболевания лечились в цент-
ральных улусных больницах, в ПНО№1 
были переведены на 17,67±1,15 день 
от начала заболевания, могли само-
стоятельно передвигаться. 

Показаниями к проведению к плаз-
маферезу при СГБ являются умерен-
ная или тяжелая форма заболевания с 
потерей способности к самостоятель-
ному передвижению,  раннее выявле-
ние аксонального поражения перифе-
рических нервов. 

Абсолютными противопоказаниями 
к проведению плазмафереза являют-
ся нарушения проводимости и сокра-
тимости миокарда, относительными 
противопоказаниями – тяжелые элек-
тролитные нарушения, нарушения 
свертывания крови, печеночная недо-
статочность, анемия тяжелой степени, 
гипопротеинемия, гипоальбуминемия. 
В наших наблюдениях вышеуказанные 
нарушения у детей не выявлялись. 

Плазмаферез проводился в отделе-
нии гравитационной хирургии крови. 
Курс плазмафереза включал  в себя 
от 3 до 7 сеансов через 48 ч, в зави-
симости от степени поражения. Дети 
Iа группы получили курс плазмафере-
за в первые две недели заболевания, 
среднее число сеансов составило 
4,83±1,33. Больные Iб группы в связи 
с поздней госпитализацией  прошли 
курс плазмафереза на 2 – 4-й неделе 
болезни, среднее число сеансов со-
ставило 6±1,41 (таблица). В течение 
одного сеанса извлекали 7 - 13 мл/кг 
плазмы, возмещая ее 10%-ным рас-
твором альбумина, физиологическим 
раствором хлорида натрия. Осложне-

ний при проведении плазмафереза не 
зафиксировано.

Оценка состояния больных в про-
цессе лечения проводилась по следую-
щим показателям: наличие способнос-
ти к самостоятельному передвижению,  
динамика сухожильных рефлексов,  
данные  ЭНМГ, продолжительность 
пребывания в стационаре, наличие ос-
таточных парезов.

Результаты и обсуждение 
При поступлении в ПНО самосто-

ятельно не могли передвигаться все 
дети Iа группы и 1 ребенок Iб груп-
пы.  Результаты наблюдения после 
проведенного лечения показали, что 
на фоне плазмафереза возможность 
самостоятельной ходьбы  у детей Iа 
группы появилась на 10±2,28 день, у 
ребенка Iб группы – на 26-й день от 
начала заболевания (таблица). У па-
циентов группы контроля и 1 ребенка 
Iб группы определялась паретическая 
походка (ребенок идет на широко рас-
ставленных ногах, с трудом передви-
гая и волоча ноги). 

Анализ неврологического статуса 
при поступлении в стационар выявил 
отсутствие коленных рефлексов у де-
тей Iб группы, у 2 пациентов Iа группы, 
у  1 ребенка ГК. Коленные рефлексы 
появились у детей Iб группы на 33±9,9 
день, у детей Iа группы – на 9,5±3,53 
день. У пациента ГК к концу срока гос-
питализации коленные рефлексы про-
должали отсутствовать.

Ахилловы рефлексы отсутствовали 
у детей Iб группы, у 5 детей Iа группы, 
у 2 детей ГК. На фоне проводимого 
плазмафереза ахилловы рефлексы 
стали вызываться у  детей Iа группы на 
11,4±3,78 день. К концу срока наблюде-
ния ахилловы рефлексы продолжали 
отсутствовать у детей Iб группы и ГК.

По данным ЭНМГ снижение скоро-
сти проведения по периферическим 
нервам по аксональному типу выра-
женной степени наблюдалось у 2 де-
тей Iа группы и у 2 детей ГК, умерен-

ной степени – у 4 детей Iа группы и у 1 
ребенка ГК. У детей Iб группы наруше-
ние проведения по периферическим 
нервам носило демиелинизирующий 
характер сильно выраженной степени. 
В динамике ЭНМГ была проведена у 
4 детей Iа группы, отмечалось улуч-
шение скорости проведения по пери-
ферическим нервам; примечательно, 
что в одном случае  аксонального ва-
рианта в течение первого месяца на-
блюдалось восстановление скорости 
проведения по нервам до нормальных 
значений. У  детей Iб группы с деми-
елинизирующим типом нарушения 
проведения и у 2 детей ГК, по данным 
ЭНМГ, в течение первых месяцев от-
мечалось незначительное улучшение 
скорости проведения по периферичес-
ким нервам. 

Рассчитанная для Iа группы сред-
няя продолжительность пребывания 
в стационаре составила 24,75±8,58 
дней, в то время как средняя продол-
жительность пребывания в стациона-
ре была достоверно больше  у детей Iб 
группы и группы контроля – 35,5±4,95 
и 33±9,89 дня соответственно (p<0,05) 
(таблица).

Согласно современным представ-
лениям, в течении синдрома Гийена-
Барре различают фазу прогрессирова-
ния (обычно первые две недели), фазу 
плато (стабилизация процесса 2 - 4 
недели) и восстановительный период, 
который продолжается от нескольких 
недель или месяцев до 1 - 2 лет. Не-
редко полного восстановления функ-
ций не происходит и остается тот или 
иной двигательный дефект. Считается, 
что применение плазмафереза осо-
бенно целесообразно в фазе прогрес-
сирования заболевания [1, 4, 6].

На фоне проведенного плазмафере-
за в фазу прогрессирования у 5 детей 
Iа группы к концу срока госпитализации 
отмечалось полное восстановление 
функций, лишь у 1 ребенка Iа группы 
сохранялся вялый нижний парапарез 
более года. Полное восстановление 
функций к концу срока госпитализации 
наблюдалось также у 1 ребенка ГК. У 
обоих детей Iб группы на фоне прове-
денного курса плазмафереза в фазу 
плато более года сохранялся вялый 
нижний парапарез. Также остаточные 
парезы более года сохранялись у 2 де-
тей ГК. 

Общепринято, что демиелинизи-
рующий характер нарушения прове-
дения по нервам является основным 
вариантом течения СГБ. Лишь в опре-
деленной части случаев доминирует 
поражение аксонов [1,3,5]. Считается, 
что при аксональном варианте вероят-
ность полного восстановления сущес-
твенно ниже, чем при демиелинизиру-

Основные и связанные с плазмаферезом характеристики исследованных групп 
больных с СГБ

Iа группа Iб группа ГК
Число больных 6 2 3
День госпитализации в ПНО1 2,5±1,52 14,5±6,36 17,67±1,15
Отсутствие самостоятельной ходьбы на момент 
госпитализации в ПНО1, число детей 6 1 -
Отсутствие коленных рефлексов, число детей 2 2 1
Отсутствие ахилловых рефлексов, число детей 5 2 2
Среднее число сеансов плазмафереза 4,83±1,33 6±1,41 -
Появление самостоятельной ходьбы, дни 10±2,28 26 -
Появление коленных рефлексов, дни 9,5±3,53 33±9,9 -
Появление ахилловых рефлексов, дни 11,4±3,78 - -
Средняя продолжительность госпитализации, 
койко-дни 24,75±8,58* 35,5±4,95 33±9,89
Число детей с остаточными парезами более года 1 2 2

* p<0,05 – достоверные различия между Iа группой и Iб-II группами.



ЯКУТСКИЙ МЕДИЦИНСКИЙ ЖУРНАЛ
80

ющем варианте заболевания, так как 
регенерируют не все поврежденные 
волокна. Но у некоторых больных с 
аксональной полиневропатией восста-
новление происходит столь же быстро, 
как и при демиелинизирующем пораже-
нии. Полагают, что в подобных случаях 
повреждаются лишь окончания двига-
тельных волокон и, соответственно, не 
происходит дегенерация всего аксона, 
либо GM1-антитела блокируют прове-
дение по волокнам, но не запускают 
дегенеративный процесс [1]. 

В наших наблюдениях, по данным 
ЭНМГ, доминирующим вариантом 
нарушения проведения по перифе-
рическим нервам у детей с СГБ яв-
лялся аксональный вариант.  Следует 
отметить, что полное восстановление 
функций в течение первого месяца за-
болевания наблюдалось у тех детей, у 
которых на ЭНМГ отмечалось наруше-
ние проведения по аксональному типу 
умеренной и выраженной степени. 
Благоприятный исход в большинстве 
случаев заболевания с  аксональным 

характером нарушения проведения по 
нервам  дает основание предположить 
о наличии негрубого поражения не-
рвных волокон. 

В наших наблюдениях ни в одном 
случае СГБ не было поражения череп-
ных нервов с развитием бульбарных 
и дыхательных расстройств. Тем не 
менее, тяжесть заболевания с потерей 
самостоятельной ходьбы и ранним 
выявлением аксонального пораже-
ния периферических нервов у паци-
ентов Iа группы требовали срочного 
применения сеансов плазмафереза. 
Эффективность плазмафереза у этих 
детей проявилась более быстрым вос-
становлением двигательных функций 
и  достоверным снижением продолжи-
тельности пребывания в стационаре. 

Заключение. Таким образом, учи-
тывая сохраняющийся риск разви-
тия бульбарных и дыхательных рас-
стройств, а также эффективность 
плазмафереза в фазе прогрессиро-
вания заболевания,  в каждом случае 
подозрения на синдром Гийена-Барре 

необходима срочная госпитализация в 
стационар, оснащенный необходимой 
аппаратурой и средствами.  Примене-
ние плазмафереза в комплексе лечеб-
ных мероприятий улучшает течение 
синдрома Гийена-Барре, способствует 
более ранней компенсации нарушен-
ных функций, что дает возможность 
достоверно уменьшить сроки лечения 
больных в стационаре.
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Введение
Гигантизм стоп у детей, являющий-

ся следствием аномалии развития 
кровеносных сосудов, т.н. ложный ги-
гантизм (особые формы парциального 
гигантизма: ангиодиспластические и 
системные), является заболеванием, 
течение и тактика лечения которого 
существенно отличаются от таковых 
при истинном гигантизме, при кото-
ром клетки тканей обладают особой 
способностью  к повышенному проли-
феративному росту (Чаклин В.Д.1957, 
Штурм В.А.1961, Рейнберг С.А.1964, 

Тихонов Ю.А. 1979, Gager M. 1967 и 
др.)

Различают следующие варианты 
заболеваний: 1) парциальный гига-
нтизм кистей и стоп,  2) парциальный 
гигантизм кисти или стопы с содру-
жественным увеличением одной или 
нескольких конечностей, 3) особые 
формы парциального гигантизма: а) 
с ангиопластическим компонентом; б) 
при системных заболеваниях. Gager 
M. (1967).

Классификация гигантизма по лока-
лизации патологии. Авторы различают 
5 основных форм: 1) гигантизм всей 
кисти или стопы, или ее частей (час-
тичная гиперплазия), 2) гигантизм од-
ной конечности (моногиперплазия), 3) 
гигантизм половины тела (гемигипер-
плазия), 4) перекрестный гигантизм 
(гиперплазия cruciata), 5) гигантизм 
обеих рук и ног (парагиперплазия) 
(Лангенштайнер и Штофлер 1965).

Ложный гигантизм является следс-
твием врожденного порока развития 
кровеносных или лимфатических со-
судов, семейного трофического отека 
Мента, органического отека Милроя, 
нейрофиброматоза (болезни Реклинга-
узена), множественная суставная хон-
дродисплазия (болезнь М.В.Волкова), 
для которой характерно разрастание 
хрящевой ткани в полости сустава в 
сочетании с вторичным гигантизмом 
и выраженными проявлениями мезен-
химной недостаточности, дисплазией 
зубов, множественными липомами, 
гиперкератозом кожных покровов, ги-
перостозом черепа, ангиоматозом и 
пигментными пятнами и др.  

Врожденные пороки развития со-
судов могут вызывать многообразные 
изменения в опорно-двигательном ап-
парате, хирургическая коррекция кото-
рых производится редко и в основном 

Д.Д. Купатадзе, В.В. Набоков, А.Г. Веселов
ХИРУРГИЧЕСКОЕ ЛЕЧЕНИЕ ГИГАНТИЗМА  СТОП  
У ДЕТЕЙ С ВРОЖДЕННЫМИ ЗАБОЛЕВАНИЯМИ 
СОСУДОВ НИЖНИХ КОНЕЧНОСТЕЙ

УДК 616.728.2-053.2

За пять лет нами наблюдалось 29 детей с различными формами гигантизма стоп и различной врожденной патологией сосудов. Опе-
ративное лечение проведено 12 пациентам. По данным нашего исследования, хирургическая коррекция стоп  показана пациентам при 
средней и тяжелой степени эмбрионального типа поражения магистральных вен, поскольку они характеризуются наличием выраженного 
гигантизма. Пациентам с крайне тяжелой степенью  и уродующей деформацией стопы показана ампутация.

Ключевые слова: синдром Клиппель-Треноне, ангиодиспластический гигантизм, «ложный» гигантизм, хирургическое лечение «лож-
ного» гигантизма. 

For five years we have observed 29 children with various forms of foot gigantism and a various congenital pathology of vessels. 12 patients have 
been operated. According to our research, surgical correction of feet is recommended to patients at an average and heavy degree of embryonal 
type of lesion of the main veins as they are characterized by presence of the expressed gigantism. Patients with the heaviest degree and spoiling 
deformation of foot are amputated.

Keywords: Klippel-Trenaunay-Weber syndrome, angiodysplastic gigantism, “false” gigantism, surgical treatment of “false” gigantism. 
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