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Проведенное базисное кардиологическое обсле-
дование (ЭКГ, рентгенография грудной клетки, цвет-
ная допплер-ЭХОКГ) позволило выявить у ребенка 
функционирующее овальное окно с лево-правым шун-
тированием, а также гипертрофию миокарда левого 
желудочка без обструкции выводного отдела левого 
желудочка. Толщина миокарда левого желудочка (ТМ 
ЗСЛЖ) составила 9 мм (норма 3—4 мм). 

Показатели нейросонографии (НСГ) демонстриро-
вали наличие выраженной дилатации передних рогов 
боковых желудочков мозга (D=12 мм, S=10 мм) и за-
тылочных рогов (D=S=25 мм) с быстрым нарастанием 
размеров окружности головы и отрицательной динами-
кой показателей НСГ.

В общем анализе крови выраженных отклонений не 
отмечено. В биохимическом анализе крови при отсутст-
вии признаков остротекущего воспаления выявлено по-
вышение уровня трансаминаз (АЛТ – 101,8 ед/л, АСТ – 
197,2 ед/л), ЛДГ – 1297 ед/л, КФК – 554 ед/л. Уровень 
глюкозы составил 5,3 ммоль/л. 

Таким образом, у ребенка были заподозрены не-
рвно-мышечные заболевания (врожденные митохон-
дриальные миопатии или врожденные мышечные 
дистрофии). Для проведения дифференциального ди-
агноза анализ сухих пятен крови был направлен в Гам-
бург. Полученный результат: alpha-glucosidase at pH 
3,8 – 0,95–1,5–10 nmol/spot*21h, alpha-glucosidase at pH 
7,0 – 12,19–1,8–17,1 nmol/spot*21h, alpha-glucosidase 
with inhibition 0,20–0,9–7,2 nmol/spot*21h – подтвердил 
диагноз БП.

Второй ребенок поступил в ДККБ в возрасте 3 меся-
цев также по направлению из ЦГХ, где был выставлен 
диагноз – острый кардит. Клиническая картина совпа-
дала с первым случаем. Дважды проведенное обсле-
дование сухих пятен крови в Гамбурге позволило по-
ставить диагноз БП. 

nK“3›де…,е
Таким образом, в статье впервые представлены кли-

нические случаи прижизненной диагностики болезни По-
мпе у детей первого года жизни в Краснодарском крае. 

Клиническая картина заболевания характеризо-
валась тяжелым течением, с выраженной невроло-

гической симптоматикой: снижением двигательной 
активности, диффузной мышечной гипотонией, спон-
танным клонусом стоп, тремором рук, оперкулярными 
пароксизмами, гипорефлексией. У больных отмечена 
диффузная мышечная гипотония. Поражение сердеч-
но-сосудистой системы характеризовалось кардиоме-
галией, приглушением тонов сердца, брадиаритмией. 
Со стороны дыхательной системы – одышка, в легких 
при аускультации выслушивались рассеянные крепи-
тирующие хрипы.

Возможность современного малоинвазивного ме-
тода биохимического анализа – повышения в сухих 
пятнах крови α-глюкозидазы – позволила провести 
дифференциальную диагностику с врожденной не-
рвно-мышечной патологией и подтвердить диагноз БП 
у больных.

В обоих случаях дети погибли от прогрессирующей 
сердечно-легочной недостаточности, не успев начать 
лечения. Однако появление современного ФЗЛ с по-
мощью рекомбинантной формы человеческой кислой 
альфа-гликозидазы дает возможность повлиять на 
степень прогрессирования заболевания, функцию ос-
новных пораженных органов, а также прогноз заболе-
вания. 
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В данной работе представлены результаты исследования 8 новорожденных детей с тромбозами артериальных и веноз-
ных сосудов. Диагноз был поставлен по клиническим и ультразвуковым данным. В статье описываются опыт применения 
ультразвукового метода исследования для диагностики острых тромбозов артерий и вен у новорожденных детей, оценка 
локализации, распространенности и гемодинамической значимости тромбозов, а также эффективность лечения.
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В последние годы отмечается рост показате-

ля выживаемости тяжелобольных новорожденных, 
в том числе с низкой массой тела при рождении, в 
результате реанимационных мероприятий, одним из 
которых являются пункция и катетеризация сосудов 
у новорожденных детей [3]. Несмотря на общеприня-
тое мнение, что тромботическая болезнь у новоро-
жденных – нередкое явление, подлинная частота ее 
не установлена. 

Тромботические проявления в периоде новорожден-
ности определяются в основном тремя причинами:

 ДВС-синдром;
 антифосфолипидный синдром;
 врожденные аномалии или дефицит физиологи-

ческих антикоагулянтов (антитромбин III, протеин S, 
протеин C, α2-макроглобулин) [1, 3, 4].

Согласно данным M. Andrew и соавт. (1995), 90% 
венозных тромбозов у новорожденных связано с ис-
пользованием центральных венозных катетеров.

Соответственно, для уточнения генеза и распро-
страненности тромбозов требуется дополнительное 
обследование: скрининг на волчаночный антикоагу-
лянт, определение содержания антитромбина III, про-
теинов C и S [1, 3, 4], RW, эхокардиография, допплеро-
метрия сосудов. 

Внедрение в практику ультразвуковых методов ис-
следования с использованием высокочастотных дат-
чиков и допплеровских технологий позволяет своев-
ременно диагностировать сосудистые осложнения, их 
локализацию, распространенность, гемодинамическую 
значимость и исходы у новорожденных. 

l=2е!,=л/ , ме2%д/ ,““лед%"=…, 
В нашей больнице, в отделении реанимации новоро-

жденных и недоношенных детей, методом ультразвуко-
вой диагностики тромбозы сосудов были установлены 
у 8 новорожденных (5 мальчиков и 3 девочки): двое из 
них с синдромом верхней полой вены, двое – с тромбо-
зами внутренней яремной и подключичных вен, трое – с 
тромбозом лучевой и локтевой артерий, один ребенок – 
с пристеночным тромбозом дуги аорты и окклюзирую-
щим тромбозом обеих внутренних сонных артерий. В 
числе новорожденных 6 недоношенных, четверо из ко-
торых с массой тела при рождении до 1000 г. У 2 детей 
проведено определение полиморфизмов генов системы 
свертываемости крови, где были выявлены гетерозигот-
ные мутации. До проведения катетеризации подключич-
ной вены имели место инфекционные заболевания (у 4 
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детей – сепсис, у 3 детей – внутриутробная инфекция), 
у 3 детей была асфиксия в родах. Из акушерского анам-
неза известно, что из соматических заболеваний у мате-
рей были: наследственная тромбофилия, хронический 
пиелонефрит, системная красная волчанка, варикоз-
ное расширение вен нижних конечностей, бактериаль-
ные вагинозы. Исследование проводилось на аппарате 
«PHILIPS HD 11ХЕ» с использованием микроконвексно-
го и линейного датчиков с частотой 15–17 МГц в В-режи-
ме, цветовом допплеровском режиме и импульсно-вол-
новой допплерографии. 

pеƒ3ль2=2/ ,““лед%"=…, 
Наши наблюдения показали, что тромбозы ве-

нозных и артериальных сосудов возникают у ново-
рожденных чаще всего в результате катетеризации 
подключичной, внутренней яремной, пупочной вен. 
У наблюдавшихся новорожденных с венозными тром-
бозами отмечалась следующая клиническая картина: 
отек, цианоз конечности, локальное повышение кожной 
температуры, переполнение подкожных вен, у детей с 
тромбозом верхней полой вены появлялась отечность 
верхней половины туловища, лица, шеи, подчелюст-
ной области, плечевого пояса, головы, изредка цианоз 
лица. При возникновении тромбозов артериальных 
сосудов клиническая симптоматика проявлялась по-
бледнением конечности, затем она приобретала мра-
морный цвет, становилась холодной, пульсация ниже 
места тромбоза отсутствовала. 

При проведении эхокардиографического исследо-
вания у детей с синдромом верхней полой вены была 
диагностирована полная окклюзия тромботическими 
массами устья верхней полой вены с пролабировани-
ем тромба в полость правого предсердия, стенки вены 
были уплотнены, кровоток при проведении допплеро-
графии не регистрировался. При проведении нейро-
сонографии у этих детей было выявлено повышение 
эхогенности паренхимы головного мозга в перивентри-
кулярных областях.

В случаях возникновения острого тромбоза подклю-
чичной и внутренней яремной вен при ультразвуковом 
исследовании наблюдалось локальное расширение 
просвета тромбированных вен, стенки на участке тром-
боза были утолщены, невозможна компрессия прос-
вета вен датчиком, кровоток при допплеровском ис-
следовании не регистрировался. При проведении 
нейросонографии у одного ребенка было выявлено 
внутрижелудочковое кровоизлияние 3-й степени с там-
понадой правого желудочка, у другого – повышение 
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эхогенности паренхимы головного мозга в перивентри-
кулярных областях.

У детей с артериальными тромбозами верхних ко-
нечностей (после установки артериальных катетеров) 
при ультразвуковом исследовании в двух случаях на-
блюдался острый окклюзирующий тромбоз лучевой и 
локтевой артерий, в одном случае – тромбоз лучевой 
артерии (весь просвет сосудов был выполнен изоэхо-
генными тромботическими массами), кровоток при цвет-
ном допплеровском картировании не регистрировался 
на данном участке, ниже уровня тромбоза при проведе-
нии импульсно-волновой допплерографии регистриро-
вался измененный (коллатеральный) спектр кровотока. 
При проведении нейросонографии у двух детей были 
выявлены внутрижелудочковые кровоизлияния 2-й и 3-й 
степени, в последующем у этих детей были выявлены 
гетерозиготные мутации системы свертывания крови, 
у одного ребенка – повышение эхогенности паренхимы 
головного мозга в перивентрикулярных областях. 

У ребенка с пристеночным тромбозом дуги аорты 
и окклюзирующим тромбозом общих сонных артерий с 
обеих сторон при ультразвуковом исследовании весь 
просвет внутренних сонных артерий был выполнен 
изоэхогенными тромботическими массами, стенки ар-
терий были утолщены, кровоток при цветном исследо-
вании не регистрировался, в дуге аорты был выявлен 
гиперэхогенный пристеночный тромб, который нахо-
дился на участке отхождения плечеголовного ствола 
и общей сонной артерии слева. При проведении ней-
росонографии у ребенка были выявлены диффузные 
изменения паренхимы головного мозга с признаками 
тотальной лейкомаляции и отсутствием кровотока в 
сосудах головного мозга бассейна внутренних сонных 
артерий.

Все дети получали консервативную терапию под 
контролем показателей системы гемостаза и ультра-
звукового метода исследования [2]. 

При эхографическом наблюдении тромбозов поло-
жительная динамика в виде появления начальных при-
знаков реканализации (чаще появление пристеночного 
кровотока) наблюдалась в трех случаях уже на 7–8-й 
день, в двух случаях – на 12–14-й день, в одном слу-
чае – на 17-й день, один ребенок был переведен в АРО 

другой больницы, оценить динамику тромбоза не пред-
ставилось возможным, один ребенок умер. Полная ре-
канализация тромбоза наблюдалась в двух случаях на 
14–15-й день, в двух случаях – на 32–37-й день.

nK“3› де…,е
1. Тромбоз у новорожденных возникает легко и зна-

чительно чаще. Способствуют тромбозам особенно-
сти свертывающей системы: снижение в крови уровня 
естественных антикоагулянтов, особенно антитром-
бина III, плазминогена, а также протеинов С и S. Риск 
возникновения тромбозов возрастает при недоношен-
ности, асфиксии, родовой травме, сахарном диабете и 
нефропатии у матери.

2. Тромбозы магистральных сосудов в подавляю-
щем большинстве случаев связывают с повреждением 
сосудистой стенки при катетеризации сосудов, особен-
но опасны артериальные катетеры, а катетеризация 
внутренней яремной и подключичной вен может приво-
дить к развитию синдрома полой верхней вены. 

3. Тромбозы магистральных сосудов у новорожден-
ных могут быть достоверно визуализированы эхогра-
фически.

4. При ультразвуковом исследовании можно оце-
нить локализацию, распространенность и гемодинами-
ческую значимость тромбоза, а также эффективность 
лечения, наблюдать этапы реканализации тромбов, 
исходы тромбозов.
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