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Введение

Ïðè íåêîòîðûõ ãåíåòè÷åñêèõ çàáîëåâàíèÿõ
ìóòàíòíûé ãåí íåïîñðåäñòâåííî ïðèâîäèò ê íàðó-
øåíèþ ðîñòà êîñòíîé òêàíè, íàïðèìåð, ãåí êàðëè-
êîâîñòè. Â áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ ïðè ãåíåòè÷åñêèõ
çàáîëåâàíèÿõ íàðóøàåòñÿ ñèíòåç ôåðìåíòà, ÷òî
ïðèâîäèò ê áëîêó áèîõèìè÷åñêèõ ðåàêöèé [Ôîãåëü,
Ìîòóëüñêè, 1990; Ëåðóà, 2010]. Åñëè íàðóøàåòñÿ
îáìåí ïî êàòàáîëè÷åñêîìó ïóòè, òî â îðãàíèçìå ðàç-
âèâàåòñÿ ýíäîãåííûé òîêñèêîç. Ê ïîñëåäíèì çàáî-
ëåâàíèÿì îòíîñèòñÿ è ñèíäðîì Æèëüáåðà (ÑÆ).

Ñèíäðîì Æèëüáåðà [MIM number: 143500]
[ÌÊÁ-10 Å80.4] – ðàñïðîñòðàíåííîå àóòîñîìíî-
ðåöåññèâíîå çàáîëåâàíèå, ïðè êîòîðîì ñíèæåíà
àêòèâíîñòü ôåðìåíòà óðèäèíäèôîñôàò-ãëþêóðî-
íèëòðàíñôåðàçû (ÓÃÒ) 1À1 â ïå÷åíè. Ñíèæåíèå
ãëþêóðîíèëòðàíñôåðàçíîé àêòèâíîñòè â ïå÷åíè
ïðè ÑÆ ïðèâîäèò ê íàðóøåíèþ ìåòàáîëèçìà íå-
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Ñèíäðîì Æèëüáåðà – ðàñïðîñòðàíåííîå ãåíåòè÷åñêîå çàáîëåâàíèå, ïðè êîòîðîì ñíèæåíà àê-
òèâíîñòü ôåðìåíòà óðèäèíäèôîñôàò-ãëþêóðîíèëòðàíñôåðàçû 1À1 â ïå÷åíè, ÷òî ïðèâîäèò ê íà-
ðóøåíèþ ìåòàáîëèçìà áèëèðóáèíà è äðóãèõ âåùåñòâ. Öåëü èññëåäîâàíèÿ: èçó÷èòü îñîáåííîñòè
ïðåíàòàëüíîãî è ïîñòàíàëüíîãî ðîñòà äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà. Íà áàçå Äåòñêîé ãîðîäñêîé
êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû ¹ 9 èì. Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî (ã. Ìîñêâà) îáñëåäîâàíî 175 äåòåé â âîçðàñòå îò
3 äî 17 ëåò ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà. Îíè áûëè ðàçäåëåíû â çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ íåïðÿìîãî áèëè-
ðóáèíà â ïëàçìå êðîâè íà 2 ãðóïïû: ïåðâàÿ – ñ óðîâíåì íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà áîëüøå 25 ìêìîëü/ë,
âòîðàÿ – ìåíüøå 25 ìêìîëü/ë. Äëèíó è ìàññó òåëà èçìåðÿëè ñðàçó ïîñëå ðîæäåíèÿ è â ñòàðøåì
âîçðàñòå. Ãðóïïó ñðàâíåíèÿ ñîñòàâèëè çäîðîâûå íîâîðîæäåííûå èç íåñïåöèàëèçèðîâàííûõ ðîäèëü-
íûõ äîìîâ è äåòè îò 3 äî 17 ëåò èç òåõ æå îòäåëåíèé áîëüíèöû, íî áåç ñèíäðîìà Æèëüáåðà è
äðóãèõ íàðóøåíèé áèëèðóáèíîâîãî îáìåíà.

Ïîêàçàòåëè êàê äëèíû òåëà (â áîëüøåé ñòåïåíè), òàê è ìàññû ïðè ðîæäåíèè ó äåòåé ñ ñèíäðî-
ìîì Æèëüáåðà áûëè çíà÷èìî âûøå âíå çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà â ñòàðøåì
âîçðàñòå. Ðîñò äåòåé ñòàðøå 3-õ ëåò ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà è «âûñîêèì» áèëèðóáèíîì áûë âûøå,
÷åì ó äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà è áîëåå íèçêèì óðîâíåì áèëèðóáèíà è ó äåòåé èç ãðóïïû ñðàâíå-
íèÿ. Ãàðìîíè÷íîñòü ðàçâèòèÿ òàêæå èìåëà ñëåäóþùèå îñîáåííîñòè â çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ áèëè-
ðóáèíà: äåòè ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà è «íèçêèì» óðîâíåì íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà íå îòëè÷àëèñü îò
äåòåé èç ãðóïïû ñðàâíåíèÿ, òîãäà êàê ó áîëüíûõ ñ «âûñîêèì» íåïðÿìûì áèëèðóáèíîì áûëî ìåíüøå
äåòåé ñ èçáûòêîì ìàññû òåëà ïî ñðàâíåíèþ ñ äâóìÿ äðóãèìè ãðóïïàìè.

Òàêèì îáðàçîì, ó äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà â ðåçóëüòàòå ñíèæåíèÿ ãëþêóðîíèëòðàíñôå-
ðàçíîé àêòèâíîñòè â ïå÷åíè èìåþò ìåñòî ìåòàáîëè÷åñêèå íàðóøåíèÿ, íà÷èíàÿ ñ âíóòðèóòðîáíî-
ãî ïåðèîäà, êîòîðûå ïðèâîäÿò ê ñòèìóëÿöèè ðîñòà ðåáåíêà.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: ñèíäðîì Æèëüáåðà, äåòè, ìàññà òåëà, äëèíà òåëà

ïðÿìîãî áèëèðóáèíà â ïðÿìîé è ê ïîâûøåíèþ
êîíöåíòðàöèè íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà â ïëàçìå
êðîâè. Óðîâåíü îáùåãî è íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà
ñâèäåòåëüñòâóåò î ñòåïåíè ñíèæåíèè àêòèâíîñòè
ôåðìåíòà [Òàáîëèí, 1967]. Ýòîò ñèíäðîì ïðîÿâëÿ-
åòñÿ æåëòóøíîñòüþ êîæè è ñëèçèñòûõ, ïîäúåìîì
áèëèðóáèíà ïðåèìóùåñòâåííî çà ñ÷åò íåïðÿìîé
ôðàêöèè, íàðóøåíèåì ñàìî÷óâñòâèÿ, áîëÿìè â
æèâîòå, äèñïåïñèåé, àñòåíîâåãåòàòèâíûì ñèíäðî-
ìîì. [Ïîäûìîâà, 2005; Èëü÷åíêî ñ ñîàâò., 2006;
Gilbert, Lereboullet, 1906; Fretzayas et al., 2012]. ÑÆ
÷àñòî ñî÷åòàåòñÿ ñ çàáîëåâàíèÿìè âåðõíèõ îòäå-
ëîâ æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà [Èëü÷åíêî ñ ñî-
àâò., 2006; Äóáðîâèíà ñ ñîàâò., 2014; Áîòâèíüåâ
ñ ñîàâò., 2015à, 2015á]. ÑÆ ïðîòåêàåò ïî òèïó êðè-
çîâ, êîòîðûå ïðîâîöèðóþòñÿ ãîëîäàíèåì, èí-
òåðêóððåíòíûìè çàáîëåâàíèÿìè, ôèçè÷åñêîé íà-
ãðóçêîé, ñòðåññîì, íàðóøåíèåì äèåòû, ïðèåìîì
íåêîòîðûõ ëåêàðñòâåííûõ ïðåïàðàòîâ, àëêîãîëÿ,
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õðîíè÷åñêèìè âîñïàëèòåëüíûìè çàáîëåâàíèÿìè
êèøå÷íèêà, äåòè ñ õðîíè÷åñêîé ïî÷å÷íîé íåäîñòà-
òî÷íîñòüþ, à òàêæå áîëüíûå, ïîëó÷àþùèå ïðåïà-
ðàòû, âëèÿþùèå íà ìàññî-ðîñòîâûå ïîêàçàòåëè
(ãëþêîðòèêîñòåðîèäû, ñîìàòîòðîïíûé ãîðìîí).

Âñåì äåòÿì ïðè ïîñòóïëåíèè áûëè îïðåäå-
ëåíû óðîâíè îáùåãî, íåïðÿìîãî, ïðÿìîãî áèëè-
ðóáèíà ñûâîðîòêè êðîâè ïî ìåòîäó Èåíäðàññèêà-
Ãðîôôà. Çíà÷åíèÿ îáùåãî áèëèðóáèíà ïëàçìû
êðîâè ó äåòåé èç îñíîâíîé ãðóïïû áûëè ïîâûøå-
íû è âàðüèðîâàëè îò 23,0 äî 124,3 ìêìîëü/ë, íå-
ïðÿìîãî áèëèðóáèíà – îò 17,0 äî 119,2 ìêìîëü/ë.
Ñðåäíèé óðîâåíü íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà ñîñòàâèë
25,3 ìêìîëü/ë. Â çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ íåïðÿ-
ìîãî áèëèðóáèíà âñå äåòè ñ ÑÆ áûëè ðàçäåëåíû íà
2 ãðóïïû: 1-ÿ ãðóïïà äåòåé ñ ÑÆ è «âûñîêèì» áèëè-
ðóáèíîì (áîëåå 25 ìêìîëü/ë, n=87); 2-ÿ ãðóïïà ñ ÑÆ
è «íèçêèì» áèëèðóáèíîì (ìåíåå 25 ìêìîëü/ë,
n=88).

Çíà÷åíèÿ ìàññû è äëèíû òåëà äåòåé ïðè ðîæ-
äåíèè áûëè ïîëó÷åíû èç ìåäèöèíñêîé äîêóìåíòà-
öèè. Èçìåðåíèÿ äåòåé ïðîâîäèëîñü ñðàçó ïîñëå
ðîæäåíèÿ. Ïîêàçàòåëè àíàëèçèðîâàëèñü ñ ó÷åòîì
óðîâíÿ íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà â ñòàðøåì âîçðàñòå.

Äëÿ áîëåå äåòàëüíîé õàðàêòåðèñòèêè ìàññî-
ðîñòîâûõ ïîêàçàòåëåé ïðè ðîæäåíèè äåòè áûëè ðàç-
äåëåíû íà êëàññû â çàâèñèìîñòè îò äâóõ ïðèçíàêîâ
îäíîâðåìåííî. Áûëà ñîñòàâëåíà êîððåëÿöèîííàÿ
òàáëèöà, â êîòîðîé ïåðâûå òðè ãðàôû ñîîòâåòñòâóþò
òðåì îñíîâíûì êëàññàì ñ âûñîêîé êîððåëÿöèåé:
Ì0 – çíà÷åíèÿ, ñîîòâåòñòâóþùèå «àäàïòèâíîé íîð-
ìå», êóäà âõîäÿò äåòè ñî ñðåäíèìè ïîêàçàòåëÿìè
ïî äâóì ïðèçíàêàì (Ì±1/2σ – äëèíà òåëà 50–52 ñì
äëÿ îáîèõ ïîëîâ, ìàññà äëÿ ìàëü÷èêîâ 3250–3700 ã,
äëÿ äåâî÷åê 3200–3650 ã), çàòåì êëàññ, êîòîðûé
âêëþ÷àåò äåòåé ñ áËëüøèìè ìàññî-ðîñòîâûìè ïî-
êàçàòåëÿìè (Ì+), è êëàññ, âêëþ÷àþùèé äåòåé ñ íèç-
êèìè ìàññî-ðîñòîâûìè ïîêàçàòåëÿìè (Ì-). Òàêæå
áûëè ñôîðìèðîâàíû äèñêîððåëÿòèâíûå êëàññû:
Ì0Ì-, Ì0Ì+, Ì-Ì0, Ì+Ì0, Ì+Ì-, Ì-Ì+ (ïåðâàÿ «Ì»
îòíîñèòñÿ ê äëèíå òåëà, âòîðàÿ – ê ìàññå òåëà) ñ
íàðóøåíèåì êîððåëÿöèè ìåæäó äëèíîé òåëà è
ìàññîé ïðè ðîæäåíèè. Ïîêàçàòåëè äèñêîððåëÿòèâ-
íûõ êëàññîâ îáúåäèíåíû ñëåäóþùèì îáðàçîì (çà
îñíîâó áûëè âçÿòû ïîêàçàòåëè ðîñòà): 1) Ì-Ì0 è
Ì-Ì+ – ðîñò íèæå íîðìû, à ìàññà íîðìàëüíàÿ èëè
èçáûòî÷íàÿ; 2) Ì0Ì- è Ì0Ì+ – ðîñò íîðìàëüíûé, à
ìàññà ñíèæåíà èëè èçáûòî÷íàÿ; 3) Ì+Ì0 è Ì+Ì- –
ðîñò âûøå ñðåäíåãî, à ìàññà â íîðìå èëè ñíèæå-
íà. Ïîäðîáíåå ìåòîä îïèñàí ðàíåå [Àëòóõîâ, Áîò-
âèíüåâ, Êóðáàòîâà, 1979].

Ïðè ïîñòóïëåíèè â ñòàöèîíàð âñåì äåòÿì îò
3 äî 17 ëåò îïðåäåëåíû ðîñò è ìàññà òåëà. Èçìå-
ðåíèå äëèíû òåëà ïðîâîäèëîñü ñ èñïîëüçîâàíèåì
ñòàíäàðòíîãî ðîñòîìåðà; èçìåðåíèå ìàññû òåëà
ñ èñïîëüçîâàíèåì ñòàíäàðòèçèðîâàííûõ âåñîâ.

êîíòàêòîì ñ òîêñè÷åñêèìè âåùåñòâàìè [Ïîäûìîâà,
2005; Áîòâèíüåâ ñ ñîàâò., 2014].

ÑÆ âñòðå÷àåòñÿ ó 3–9% åâðîïåéöåâ [Bosma
et al., 1995; Biondi et al., 1999; Shorbagi et al., 2008].
Ðàñïðîñòðàíåííîñòü ìóòàíòíîãî ãåíà â ñòðàíàõ
Åâðîïû äîñòèãàåò 35–40%. Â íåêîòîðûõ ýòíè÷å-
ñêèõ ãðóïïàõ Àôðèêè åãî ÷àñòîòà ïðåâûøàåò 50%,
ðåæå ýòîò ãåí âñòðå÷àåòñÿ ñðåäè ìîíãîëîèäíîé
ðàñû – 16–33% [Ando, 1998; Balram et al., 2002;
Horsfall et al., 2011].

Ôåðìåíòû ñåìåéñòâà ÓÃÒ 1À ïîìèìî ïå÷åíè
íàõîäÿò åùå è â äðóãèõ îðãàíàõ: ïèùåâîäå, æå-
ëóäêå, êèøå÷íèêå, ïî÷êàõ, ëåãêèõ [Fujiwara et al.,
2015]. Ôåðìåíòû èç ýòîãî ñåìåéñòâà, êðîìå êîíúþ-
ãàöèè áèëèðóáèíà, ó÷àñòâóþò â äåòîêñèêàöèè êàê
ýíäîãåííûõ ìåòàáîëèòîâ (ãîðìîíîâ, íåéðîòðàíñ-
ìèòòåðîâ è äð.), òàê è ýêçîãåííûõ âåùåñòâ (ðàç-
ëè÷íûõ êñåíîáèîòèêîâ, êàíöåðîãåíîâ, ëåêàðñòâåí-
íûõ ïðåïàðàòîâ) [Strassburg et al., 2008; Ehmer et
al., 2012]. Òàêèì îáðàçîì, ïðè ÑÆ âåëèêà âåðîÿò-
íîñòü ðàçâèòèÿ ðàçëè÷íûõ ìåòàáîëè÷åñêèõ íàðó-
øåíèé. Áîëüøîé èíòåðåñ ïðåäñòàâëÿåò èçó÷åíèå
ñâÿçåé ìåòàáîëè÷åñêèõ íàðóøåíèé ó äåòåé ñ ÑÆ
ñ îñîáåííîñòÿìè èõ ïðå- è ïîñòíàòàëüíîãî ðîñòà.

Материалы и методы

Â îòäåëåíèÿõ òåðàïåâòè÷åñêîãî ïðîôèëÿ Äåò-
ñêîé ãîðîäñêîé êëèíè÷åñêîé áîëüíèöû ¹ 9 èìåíè
Ã.Í. Ñïåðàíñêîãî (ã. Ìîñêâà) îáñëåäîâàíî 175 äå-
òåé â âîçðàñòå îò 3 äî 17 ëåò ñ ÑÆ (105 ìàëü÷è-
êîâ è 70 äåâî÷åê). Ïðè ýòîì 69,7% ñîñòàâëÿëè äåòè
â âîçðàñòå îò 12 äî 17 ëåò, 22,9% – â âîçðàñòå îò
7 äî 11 ëåò è 7,4% – â âîçðàñòå îò 3 äî 6 ëåò. Ïî-
ìèìî ñèíäðîìà Æèëüáåðà äåòè èìåëè ðàçëè÷íóþ
ïàòîëîãèþ æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà: õðîíè-
÷åñêèé ãàñòðîäóîäåíèò, ÿçâåííóþ áîëåçíü äâåíàä-
öàòèïåðñòíîé êèøêè, ôóíêöèîíàëüíóþ äèñïåïñèþ.
Ðåæå âñòðå÷àëàñü ïàòîëîãèÿ ïî÷åê: èíôåêöèÿ
ìî÷åâîé ñèñòåìû, îñòðûé è õðîíè÷åñêèé íåôðèò,
íåéðîãåííàÿ äèñôóíêöèÿ ìî÷åâîãî ïóçûðÿ; à òàê-
æå íåðåäêî èìåëè ìåñòî âåãåòàòèâíûå íàðóøå-
íèÿ. Äåòè èç ãðóïïû ñðàâíåíèÿ ñòàðøå òðåõ ëåò
(131 ðåáåíîê) áûëè èç òåõ æå îòäåëåíèé, íî áåç
íàðóøåíèé áèëèðóáèíîâîãî îáìåíà, ñ àíàëîãè÷íû-
ìè ñîïóòñòâóþùèìè äèàãíîçàìè. Âòîðóþ ãðóïïó
äëÿ ñðàâíåíèÿ ñîñòàâèëè çäîðîâûå äîíîøåííûå
íîâîðîæäåííûå èç íåñïåöèàëèçèðîâàííûõ ðî-
äèëüíûõ äîìîâ (n=396).

Â èññëåäîâàíèå íå âêëþ÷àëèñü äåòè ñ îñòðîé
êèøå÷íîé èíôåêöèåé, ñ õðîíè÷åñêèìè âèðóñíûìè
ãåïàòèòàìè, ãåìîëèòè÷åñêîé àíåìèåé, âðîæäåííû-
ìè ïîðîêàìè ðàçâèòèÿ æåëóäî÷íî-êèøå÷íîãî òðàêòà,
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Îöåíêà àíòðîïîìåòðè÷åñêèõ äàííûõ äåòåé
ñòàðøå 3-õ ëåò (ðîñò è ãàðìîíè÷íîñòü ðàçâèòèÿ)
âûïîëíåíà ïî öåíòèëüíûì òàáëèöàì [Þðüåâ ñ ñî-
àâò., 2003]. Àíàëèç ïîêàçàòåëåé äëèíû òåëà ïðî-
âåäåí â ñîîòâåòñòâèè ñ âîçðàñòîì ðåáåíêà. Ïðè
îöåíêå ðîñòà áûëè âçÿòû çà ñðåäíåå ïîêàçàòåëè
4-ãî «êîðèäîðà»; 1, 2, 3 «êîðèäîðû» áûëè îáúå-
äèíåíû â ãðóïïó «ðîñò íèæå ñðåäíåãî», 5, 6, 7 «êî-
ðèäîðû» – «ðîñò âûøå ñðåäíåãî». Òàêæå èçó÷àëè
ãàðìîíè÷íîñòü ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ äåòåé: ñî-
îòíåñåíèå ôàêòè÷åñêîãî ðîñòà ðåáåíêà ê ìàññå ïî
öåíòèëüíûì òàáëèöàì. Ãàðìîíè÷íîìó ðàçâèòèþ
ñîîòâåòñòâóþò 3, 4, 5 êîðèäîðû, 1, 2 êîðèäîðû –
äèñãàðìîíè÷íîìó ñ «äåôèöèòîì ìàññû òåëà»; 6,
7 – äèñãàðìîíè÷íîìó ñ «èçáûòêîì ìàññû».

Äàííîå èññëåäîâàíèå îäîáðåíî Ìåæâóçîâ-
ñêèì êîìèòåòîì ïî ýòèêå, âñå ó÷àñòíèêè ñòàðøå
13 ëåò ïîäïèñàëè ñîãëàñèå íà ó÷àñòèå â èññëåäî-
âàíèè; äëÿ äåòåé, íå äîñòèãøèõ 13 ëåò, ñîãëàñèå
ïîëó÷àëè îò ðîäèòåëåé.

Äàííûå áûëè îáðàáîòàíû ñ èñïîëüçîâàíè-
åì ñòàòèñòè÷åñêîé ïðîãðàììû Statistica 6.0. Áûëè
èçó÷åíû ñðåäíèå âåëè÷èíû (Ì±m), êîýôôèöèåíò
êîððåëÿöèè, åãî íîðìèðîâàííîå îòêëîíåíèå. Ïðî-
âîäèëè ñðàâíåíèå äîëåé. Äîñòîâåðíîñòü âû÷èñ-
ëÿëàñü ìåòîäîì Ñòüþäåíòà è ïðè ïîìîùè χ2; ðàç-
ëè÷èÿ çíà÷èìû ïðè ð< 0,05.

Результаты

Âñå îáñëåäîâàííûå íàìè äåòè ñ ñèíäðîìîì
Æèëüáåðà áûëè äîíîøåííûå, íåñìîòðÿ íà ãåíå-
òè÷åñêèé ñèíäðîì. Ïðîâåäåííûé àíàëèç íå âûÿ-
âèë ðàçëè÷èé ìàññî-ðîñòîâûõ ïîêàçàòåëåé ïðè
ðîæäåíèè ó äåòåé, èìåþùèõ ÑÆ ñ ðàçíûì óðîâ-
íåì ïîâûøåíèÿ áèëèðóáèíà. Â ýòîé ñâÿçè äàííûå
ïî äëèíå òåëà è ìàññå ïðè ðîæäåíèè áûëè îáúå-
äèíåíû â îäíó ãðóïïó.

Êàê ìàññà, òàê è äëèíà òåëà ïðè ðîæäåíèè ó
äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà áûëè âûøå, ÷åì ó
çäîðîâûõ íîâîðîæäåííûõ. Ñðåäíåå çíà÷åíèå ìàññû
äåòåé ñ ÑÆ ñîñòàâèëî: 3541±32,1 ã; äëèíà òåëà –
52,1±0,1 ñì, ÷òî áûëî çíà÷èìî áîëüøå òåõ æå
ïîêàçàòåëåé äëÿ äåòåé èç ãðóïïû ñðàâíåíèÿ: ìàñ-
ñà – 3458±21 ã (p<0,05); äëèíà òåëà – 51,16±0,09 ñì
(p<0,01).

Ïî äëèíå òåëà äåòè ñ ÑÆ îòëè÷àëèñü îò çäî-
ðîâûõ çíà÷èòåëüíî áîëüøå, ÷åì ïî ìàññå. Îá ýòîì
ñâèäåòåëüñòâóåò êîýôôèöèåíò êîððåëÿöèè ìåæ-
äó ìàññîé è äëèíîé òåëà. Ó äåòåé ñ ñèíäðîìîì
Æèëüáåðà îí îêàçàëñÿ çíà÷èìî íèæå è ñîñòàâèë
0,71; òîãäà êàê ó äåòåé èç ãðóïïû ñðàâíåíèÿ îí
áûë ðàâåí 0,81 (p<0,01). Ýòî ïðîèçîøëî çà ñ÷åò

îòíîñèòåëüíî áîëüøåé äëèíû òåëà äåòåé ñ ñèíä-
ðîìîì Æèëüáåðà: íîðìèðîâàííîå îòêëîíåíèå ïî
ðîñòó ñîñòàâèëî 30,0%, à ïî ìàññå òåëà – 19,7%.

Äåòàëüíûé àíàëèç ñ ó÷åòîì äâóõ ïðèçíàêîâ
(ìàññà è äëèíà òåëà) îäíîâðåìåííî ïîêàçàë, ÷òî
ìåæäó äåòüìè ñ ÑÆ è çäîðîâûìè íîâîðîæäåííû-
ìè èìåþòñÿ ñóùåñòâåííûå ðàçëè÷èÿ (òàáë. 1).
Ñðåäè ïàöèåíòîâ ñ ÑÆ áîëüøå äåòåé, ó êîòîðûõ
ðîñò ïðåîáëàäàë íàä ìàññîé (Ì+Ì0 è Ì+Ì-), â òî
æå âðåìÿ, êîëè÷åñòâî äåòåé ñ íèçêèìè çíà÷åíèÿ-
ìè ìàññû è ðîñòà îäíîâðåìåííî (Ì-) îêàçàëîñü
íèçêèì. Òàêæå íåñêîëüêî ñíèæåíî êîëè÷åñòâî äå-
òåé ñî ñðåäíèìè ïîêàçàòåëÿìè.

Ýòè äàííûå óêàçûâàþò íà îñîáåííîñòè âíóòðè-
óòðîáíîãî ðàçâèòèÿ äåòåé ñ ÑÆ; ó íèõ íàðóøåíà
êîððåëÿöèÿ ìåæäó äâóìÿ àíòðîïîìåòðè÷åñêèìè
ïðèçíàêàìè ïðè ðîæäåíèè ñ ïðåîáëàäàíèåì ðîñòà
íàä ìàññîé òåëà.

Ó äåòåé ñòàðøå 3-õ ëåò ñ ÑÆ áûëè òàêæå âûÿâ-
ëåíû îñîáåííîñòè ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ (òàáë. 2).

Òàê, ñðåäè äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà è
áîëåå «âûñîêèì» íåïðÿìûì áèëèðóáèíîì (1 ãðóï-
ïà), ïðåîáëàäàëè äåòè ñ áîëåå âûñîêèì ðîñòîì
ïî ñðàâíåíèþ ñ äåòüìè ñ áîëåå «íèçêèì» áèëèðó-
áèíîì (2 ãðóïïà) è ñ äåòüìè èç ãðóïïû ñðàâíåíèÿ
(ð<0,05). Ñðåäè äåòåé ñ ÑÆ èç ïåðâîé ãðóïïû ïðå-
îáëàäàëè äåòè ñ ðîñòîì «âûøå ñðåäíåãî», òîãäà
êàê âòîðàÿ ãðóïïà äåòåé ñ ÑÆ è áèëèðóáèíîì
ìåíüøå 25 ìêìîëü/ë íå îòëè÷àëàñü îò ãðóïïû
ñðàâíåíèÿ. Äåòåé ñî ñðåäíèì ðîñòîì è ðîñòîì
«âûøå ñðåäíåãî» áûëî ïðàêòè÷åñêè ïîðîâíó:
47,7% è 46,6%. Òàêîå æå ñîîòíîøåíèå áûëî è ó
äåòåé ñ ÑÆ è «íèçêèì áèëèðóáèíîì»: 46,6% è
46,6%. Òîãäà êàê ó äåòåé ñ áîëåå âûñîêèì óðîâ-
íåì áèëèðóáèíà ðîñò «âûøå ñðåäíåãî» âñòðå÷àë-
ñÿ çíà÷èòåëüíî ÷àùå (67,8% äåòåé), à ñðåäíèé
ðîñò – çíà÷èòåëüíî ðåæå (28,7% äåòåé) (ð<0,05).

Îöåíêà ãàðìîíè÷íîñòè ôèçè÷åñêîãî ðàçâèòèÿ
âûÿâèëà ñëåäóþùèå îñîáåííîñòè (òàáë. 3). Â ãðóï-
ïå ñðàâíåíèÿ ïðåîáëàäàþò äåòè ñ ãàðìîíè÷íûì
ðàçâèòèåì (71,8%) è ñ èçáûòêîì ìàññû òåëà
(26,0%). Ïîäîáíîå ðàñïðåäåëåíèå èìåëî ìåñòî è
ó äåòåé ñ ÑÆ è «íèçêèì» áèëèðóáèíîì. Òîãäà êàê
ïðè «âûñîêîì» áèëèðóáèíå áûëî çíà÷èòåëüíî
ìåíüøåå êîëè÷åñòâî äåòåé ñ èçáûòêîì ìàññû òåëà
(p<0,05). Äåôèöèò ìàññû òåëà îòìå÷åí ó 5,7% äå-
òåé ñ ÑÆ èç 1 ãðóïïû, ó 8,0% – ñ ÑÆ èç 2 ãðóïïû è
ëèøü ó 2,3% äåòåé – áåç ÑÆ.

Àíàëèç ïîëó÷åííûõ äàííûõ âûÿâèë çàêîíî-
ìåðíîñòü â ðàçâèòèè äåòåé ñ ÑÆ: ðîñò ïðåîáëà-
äàåò íàä ìàññîé êàê ê ìîìåíòó ðîæäåíèÿ, òàê è â
òå÷åíèå äàëüíåéøåãî ðàçâèòèÿ ðåáåíêà.

Ïîâûøåííûé óðîâåíü íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà
óêàçûâàåò íà ñíèæåíèå àêòèâíîñòè ôåðìåíòà ÓÃÒ
1À1, ÷òî âåäåò ê íàðóøåíèþ ìåòàáîëèçìà è ê âêëþ-
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÷åíèþ ðåãóëÿòîðíûõ ìåõàíèçìîâ îðãàíèçìà. Ñî-
ãëàñíî òåîðèè ôóíêöèîíàëüíûõ ñèñòåì àêàäåìèêà
Ï.Ê. Àíîõèíà, ýòî äîëæíî ïðèâîäèòü ê àêòèâàöèè
ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé ñèñòåìû [Àíîõèí, 1973,
1980]. Ïðè àêòèâàöèè ãèïîòàëàìî-ãèïîôèçàðíîé
ñèñòåìû ïðîèñõîäèò óñèëåíèå ñèíòåçà òðîïíûõ
ãîðìîíîâ. Óâåëè÷åíèå äëèíû òåëà áîëüøå ñâÿçû-
âàþò ñ äåéñòâèåì ñîìàòîòðîïíîãî ãîðìîíà [Äå-
äîâ, Ïåòåðêîâà, 2006]. Î÷åâèäíî, ýòî ïðèâîäèò ê
áîëåå âûñîêèì ïîêàçàòåëÿì ðîñòà ó áîëüíûõ ñ ÑÆ
è «âûñîêèì» áèëèðóáèíîì.

Îñîáåííîñòüþ äåòåé ñ ÑÆ ÿâëÿåòñÿ òî, ÷òî ó
íèõ ìàññî-ðîñòîâûå ïîêàçàòåëè ïðè ðîæäåíèè íå
çàâèñåëè îò óðîâíÿ áèëèðóáèíà â äàëüíåéøåì.
Ýòî ìîæíî îáúÿñíèòü ñëåäóþùèì îáðàçîì: ñîçðå-
âàíèå ãëþêóðîíèëòðàíñôåðàçíîé ñèñòåìû ïðîèñ-
õîäèò äî äâóõíåäåëüíîãî âîçðàñòà æèçíè [Kawade,
Onishi, 1981], à ó äåòåé ñ ÑÆ âî âíóòðèóòðîáíîì
ïåðèîäå èìååò ìåñòî áîëåå âûðàæåííîå íàðóøå-

íèå åå àêòèâíîñòè çà ñ÷åò ôèçèîëîãè÷åñêîé íå-
çðåëîñòè è ãåíåòè÷åñêèõ ôàêòîðîâ.

Â äàëüíåéøåì ïî ìåðå ôèçèîëîãè÷åñêîãî ñî-
çðåâàíèÿ ãëþêóðîíèëòðàíñôåðàçíîé ñèñòåìû íà
ïåðâîå ìåñòî âûõîäÿò ãåíåòè÷åñêèå ôàêòîðû. È
ãðóïïà äåòåé ïî óðîâíþ àêòèâíîñòè ôåðìåíòà ÓÃÒ
1À1 è ïî êîíöåíòðàöèè íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà ñòà-
íîâèòñÿ áîëåå ãåòåðîãåííîé. Ïîëó÷åííûå äàííûå
ïîçâîëÿþò ïðåäïîëîæèòü, ÷òî ó äåòåé ñ ÑÆ è áî-
ëåå âûñîêîé àêòèâíîñòüþ ôåðìåíòà, íàðóøåíèÿ
ìåòàáîëèçìà â îðãàíèçìå íå ñòîëü âûðàæåíû è
íå äîñòèãàþò ïîðîãà àêòèâàöèè ãèïîòàëàìî-ãèïî-
ôèçàðíîé ñèñòåìû äëÿ óâåëè÷åíèÿ âûðàáîòêè
òðîïíûõ ãîðìîíîâ. Òîãäà êàê ó äåòåé ñ áîëåå íèçêîé
àêòèâíîñòüþ ãëþêóðîíèëòðàíñôåðàçíîé ñèñòåìû,
ìåòàáîëè÷åñêèå íàðóøåíèÿ âûðàæåíû â áîëüøåé
ñòåïåíè, ÷òî è ïðèâîäèò ê àêòèâàöèè ãèïîòàëàìî-
ãèïîôèçàðíîé ñèñòåìû, â ÷àñòíîñòè, âûðàáîòêå
ãîðìîíà ðîñòà. Àíàëîãè÷íûå èçìåíåíèÿ â ýòîé

Òàáëèöà 1. Ðàñïðåäåëåíèå äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà è çäîðîâûõ íîâîðîæäåííûõ ïî êëàññàì,
âûäåëåííûì ñ ó÷åòîì àíòðîïîìåòðè÷åñêèõ ïðèçíàêîâ ïðè ðîæäåíèè

Òàáëèöà 2. Îñîáåííîñòè ðîñòà äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà â âîçðàñòå îò 3 äî 17 ëåò
â çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà

Òàáëèöà 3. Ãàðìîíè÷íîñòü ðàçâèòèÿ äåòåé ñ ñèíäðîìîì Æèëüáåðà â âîçðàñòå îò 3 äî 17 ëåò
â çàâèñèìîñòè îò óðîâíÿ íåïðÿìîãî áèëèðóáèíà
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ñèñòåìå áûëè âûÿâëåíû â çàâèñèìîñòè îò òÿæåñòè
ñîñòîÿíèÿ áîëüíûõ [Áîòâèíüåâ, 1975].

Заключение

Èñõîäÿ èç ðåçóëüòàòîâ èññëåäîâàíèÿ, ìîæíî
ãîâîðèòü î òîì, ÷òî ó äåòåé ñ ÑÆ ôîðìèðóåòñÿ
îñîáûé ôåíîòèï, êîòîðûé õàðàêòåðèçóåòñÿ áîëåå
âûñîêèì ðîñòîì ñ íîðìàëüíîé ìàññîé èëè äåôè-
öèòîì ìàññû òåëà. Ïîëó÷åííûå äàííûå óêàçûâà-
þò íà ðîëü ìåòàáîëè÷åñêèõ íàðóøåíèé ïðè ÑÆ â
ôîðìèðîâàíèè òåëîñëîæåíèÿ.
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Особенности пренатального и постнатального роста детей с синдромом Жильбера

PRENATAL AND POSTNATAL GROWTH CHARACTERISTICS
OF CHILDREN WITH GILBERT‘S SYNDROME

O.K. Botvin‘ev, G.M. Dubrovina, A.I. Kolotilina

I.M. Sechenov First Moscow State Medical University, Russia

Gilbert‘s syndrome (GS) is a common genetic disease, related to decrease of uridine diphosphate
glucuronosyltransferase 1A1 activity in the liver, which leads to bilirubin and other  substances’ metabolism
impairment. Aim of this study was: to assess specifics of the prenatal and postnatal growth in children with
GS. 175 children with GS were examined at the Ñhildren’s Ñlinical Ñity Speransky Íospital (Moscow). Ages
ranged from 3 to 17 years. The children were divided into two groups according to unconjugated bilirubin
blood level: the 1st group – more than 25 mcmol/l, and the 2nd group – less than 25 mcmol/l. We have
examined body mass and body length of children with GS both at birth and in later years. The control group
consists of healthy newborns and children aged from 3 to 17 years without GS and other bilirubin metabolism
impairments.

The newborns with GS had greater both body length (in a greater extent) and body mass in comparison
with the healthy ones regardless of the level of unconjugated bilirubin concentration in later years. Children
older than 3 years with GS included in the 1st group had greater body length dimensions than children from
the 2nd group and the control. There were fewer children with overweight in the 1st group in comparison with
the 2nd group and the control. There were no differences in overweight between the 2nd group and the
control. Conclusions: As à result of decreased glucuronosyltransferase activity in the liver, children with GS
develop metabolic disorders starting from the prenatal period of ontogenesis, which lead to child’s growth
stimulation.

Keywords: Gilbert‘s syndrome, children, body mass, body length


