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ния без фиксации апофиза; один апофизеолиз 
передней верхней ости таза (миграция металло-
конструкции) при чрезмерной физической на-
грузке. 

Для морфологического исследования ин-
траоперационно были взяты фрагменты апофиза 
и его ложа в количестве 14 экземпляров, разме-
ром 3х3 мм. В настоящее время биоптаты нахо-
дятся в работе. 

Выводы. Анализ медицинской документа-
ции показал увеличение встречаемости отрыв-
ных переломов у детей и подростков. Это может 
быть связано с неадекватными, постоянными, 
несоразмерно большими тренировочными 
нагрузками, что снижает прочность костной 
ткани, а также дегенеративными изменениями в 
костной ткани вследствие нарушения 
минерального состава, что требует дальнейшего 
исследования. 

Апофизеолизы целесообразно лечить хирур-
гическим методом с прочной фиксацией апофи-
за к материнскому ложу.  

Отрывные переломы без смещения требуют 
превентивной фиксации апофиза с целью пре-
дотвращения вторичного смещения. 

При консервативном лечении сроки иммо-
билизации и начало интенсивных физических 
нагрузок определяются строго индивидуально. 

После стационарного лечения обязательно 
должно проводиться восстановительное лечение 
с целью быстрейшего восстановления трудоспо-
собности и возврата к спортивным тренировкам. 
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В статье рассматривается генетика муковисцидоза – наследственного заболевания, связанного с наруше-

нием обмена веществ и результаты патологоанатомического исследования у детей. 
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CLINICAL-MORPHOLOGICAL DESCRIPTION OF CHILDREN’ MUC OVISCIDOSIS 
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The aim of this article is to study the genesis of mucoviscidosis – the hereditary disease, which is connected with 
dysfunction of metabolism and to publish the results of pathological anatomical examination of children. 
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В настоящее время известно примерно 5 тыс. 
наследственных заболеваний. Выраженное нега-
тивное влияние на состояние здоровья детей 
оказывают наследственные нарушения обмена 
веществ. Благодаря массовому скринингу ново-
рожденных в России на доклиническом уровне 
успешно осуществляется диагностика отдель-
ных нозологических форм патологии обмена 
веществ – фенилкетонурии, гипотиреоза, галак-
тоземии, адреногенитального синдрома, муко-
висцидоза. На сегодня всесторонне изучена ге-
нетика муковисцидоза [1]. В основе заболевания 
лежит генная мутация и ген, ответственный за 
развитие заболевания, был картирован в 1989 г. 
Локализован он в середине длинного плеча 7-й 
хромосомы. Муковисцидоз наследуется по ауто-
сомно-рецессивному типу и регистрируется в 
большинстве стран Европы с частотой 1:2000 – 
1:2500 новорожденных. Если оба родителя яв-
ляются гетерозиготными носителями данного 
гена, то риск рождения больного муковисцидо-
зом ребенка составляет 25%. По данным иссле-
дований, частота гетерозиготного носительства 
патологического гена равна 2-5%. В настоящее 
время идентифицировано около 1000 мутаций 
гена муковисцидоза. Следствием мутации гена 
является нарушение структуры белка, получив-
шего название трансмембранный регулятор му-
ковисцидоза, в результате чего у больных отме-
чается сгущение секретов желез внешней секре-
ции, затруднение эвакуации секрета и изменение 
его физико-химических свойств, что и обуслов-
ливает клиническую картину заболевания [3]. 
Изменения в поджелудочной железе, органах 
дыхания, желудочно-кишечном тракте регист-
рируются уже во внутриутробном периоде и с 
возрастом пациента неуклонно нарастают. Вы-
деление вязкого секрета приводит к затрудне-
нию оттока и застою с последующим расшире-
нием выводных протоков желез, атрофией желе-
зистой ткани и развитием прогрессирующего 
фиброза. Наряду с формированием склероза в 
органах имеет место нарушение функций фиб-
робластов, продуцирующих у больных цилиар-

ный фактор, нарушающий работу ресничек эпи-
телия. Молекулярно-генетическое обследование 
больных проводится начиная с 1990 г. 

Различают следующие клинические формы 
муковисцидоза: 

1. Преимущественно легочная форма (рес-
пираторная, бронхолегочная). 

2.  Преимущественно кишечная форма. 
3.  Смешанная форма с одновременным по-

ражением желудочно-кишечного тракта и орга-
нов дыхания. 

4. Мекониевая непроходимость кишечника. 
5. Атипичные и стертые формы (отечно-

анемическая, цирротическая и др.) [2]. 
Смешанная форма является наиболее тяже-

лой и включает клинические симптомы легоч-
ной и кишечной форм. Обычно с первых недель 
жизни больного отмечаются тяжелые повторные 
бронхиты и пневмонии с затяжным течением, 
постоянный кашель, резкие расстройства пита-
ния. Клиническая картина муковисцидоза отли-
чается значительным полиморфизмом, что и оп-
ределяет варианты течения заболевания. Учиты-
вая данный фактор, тяжесть течения принято 
оценивать в большинстве случаев характером и 
степенью поражения бронхолегочной системы. 

Нами описаны результаты патологоанатоми-
ческих исследований муковисцидоза у двух 
умерших детей (девочки 9 лет и мальчика 8 лет). 
У обоих детей отмечалась смешанная форма му-
ковисцидоза с поражением поджелудочной же-
лезы с мелкими кистами различных размеров 
вследствие расширения междольковых и внут-
ридольковых протоков и ацинусов, с неравно-
мерной атрофией ацинарной паренхимы; печени 
с выраженной жировой дистрофией гепатоцитов 
и фиброзом в портальных полях с трансформа-
цией в цирроз; желчного пузыря с уплотненной 
белесоватой стенкой и студневидным гомоген-
ным содержимым; кишечника – местами с уп-
лощенной и атрофированной слизистой оболоч-
кой, расширенные железы и крипты, перепол-
ненные слизью; подъязычных слюнных желез с 
разрастанием фиброзной ткани вокруг них. Со 
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стороны бронхолегочной системы отмечается 
скопление слизи в просветах альвеол, бронхиол, 
бронхов, с участками ателектазов дыхательной 
паренхимы. 

Полисиндромность смешанной формы муко-
висцидоза проявляется в классической триаде 
его клинических симптомов: сочетание бронхо-
обструкции с кишечными нарушениями и дефи-
цитом массы тела. Так, у больных детей отмеча-
лось хроническое расстройство питания по типу 
гипотрофии массы тела (масса тела на 24,8% 
меньше возрастной нормы). Основное заболева-
ние клинически протекало с нарастающей дыха-
тельной, церебральной, сердечно-сосудистой 
недостаточностью, слабо поддающейся ком-
плексной терапии и потребовавшей проведения 
в том числе и интенсивных реанимационных 
мероприятий. 

Как отмечалось выше, несмотря на манифе-
стный характер заболевания, муковисцидоз от-

личается многообразием клинической картины, 
что представляет значительные трудности в ди-
агностике и требует дифференциации со многи-
ми заболеваниями. 
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КРОВОТЕЧЕНИЕМ И HELICOBACTER PYLORI  
 

В статье рассматривается диагностика, частота осложнений язвенной болезни, эффективность и так-
тика лечения язвенного кровотечения. 
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STOMACH ULCER OF THE STOMACH AND DUODENAL GUT,  
COMPLICATED BY BLEEDING AND HELICOBACTER PYLORI 

 
The given article deals with diagnostics, frequency of complications of a stomach ulcer, efficiency and tactics of 

treatment of an ulcer bleeding. 


