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�������	
�� ����	
����� �
������ (��) �
 ��
	
��
� �	���� (��) ������� ��� ��������� � �
������� ���� �	�������, � �� ��
��� �� 
����������	� ��	����!���� ������"� � �
#�� ����������� 	��	
�
. �� �
 �� � �����$ " ���	
� �
�
�, �� �
"���
	� �� ���%���� 
�����	������ �
�����, ���#������	� ���	
�������� ��	�
��
, 	�
����� "���!���	� �����	� ��� ����	��� ���	
����� � ���������� ���-
�	�"������� 	� ��	���
���� 	����� (&'*+), � 	���! �#�����$� ��������� �
 ���’������� 	��
� ����
� ��� ����	�� %	����� ���	
����� 
������ (/&0) � ��"� ���# ���������� �� �����	���� �
�����.
���� — �������"���	
 �������� �
�	��
 �� �
 �� � ��	��; �
"���
	
 ��!�
���	� �� ���
�����	�"��� 	�����.
��������
 �� 	����
. 1�������� ������!���� ����� ��	�� ����� ��� 3 ������� �� 15 �����. 1�����	�� ������!���� ���
 ����	���-
"����� �� &'*+ � "�’�"�� " ��"���	����� � �
� ��. 4��	������� �������-�������	
��
�, "��������������
�, �������-�����������
�, 
�������-���	�����	����
� 	� �������-��#���	���
� ��	��
 �#�	�!����.
���������
. 1�������� �
6��������� �������	
�� ���"��� �
�
�
 ��"�
	�� �� �
 �� � ����
� ��������� ����� �������
� �
-
�����. �
����� �’�"���� ���#���	� #�� ������$ ���������� �
�	����������� � ��	�� " ��	����!��
� ������"�� �	������ " ���
 
�������-�’�"��
� "�����$����. �� � �����	�� �" 7-"������$ ���	�#������$ ����	��$ 	� ��������$ �’�"���$ �	��6��$ (��')
* 	
� " ���	��
� ��"�
	��� �������� 	� ���
�� ��
��� �� ��"���	���� ��. ���#������� ��	
#��	�������� 	����� � �������� " 
�
�	���	
��
�
 ��	����
 ��������� �
��
�
�� �6��	
��
�
 � ������� " ���	�#������$ ����	��$: �������	� ���������� !
		��� 
��!�
�
� 6������ �����	�. 8	��	���� (���#������� ��	
#��	��������) 	����� �������� 	� ���
�� � �������� " �	�����	
���$ 
(�����#����
6���$��$ 	�����$) 	� �
������$ ��	�
���$ � �����	�
 "� ��' ���
 "���� �	�#���"���	
 ��	����� 6������ 	� ���’����	
 
�
	
�� ��� ����	� /&0.
!
����
. 9�����
�
 �������
�
 �"�����
 �� �
 �� � �����	� " ���	�#������$ ����	��$, �� � � ������ "� ��' * 	
�, #��
 ���-
	���� �’�"��, �����6������ ����!
����
� � �����	����
� ��6������, �’�"��� ���#���	�, �� ����
�
�� " ������ ���������!����	�. 
7����#����
6���$�� 	����� � �������� " ���#�������$ ��	
#��	��������$ 	�����$ 	� �
������$ ��	�
���$ � �����	�
 "� ��' 
���"��
 �6��	
����	� ��������� �
 ��, � �� ���� "���� ������	
 �
	
�� �� �����	���� �
�����.
������!���� �
������ ��������� �� �
��
�� <����������� ����������. =� ��������� ������!��� �	�
���� ��6�������� "���� #�	�-
���, ��	��.
'�	��
 "�����$	� �� �����	���	� ���6���	� ��	������.
"�#���� �����: ����	
��
� �
����� �
 ��
	
��
� �	����, �����#����
6���$�� 	�����, 7-"������ ���	�#������ ����	��, 
�������� �’�"��� �	��6��.

Differential diagnostics critical illness myopathy and their medical management
in children
V.O. Svystilnyk¹, S.Yu. Shkolnyi²
¹Shupyk National Healthcare University of Ukraine, Kyiv
²Kyiv City Pediatric Clinical Hospital, Ukraine

Critical illness myopathy (CIM) is a challenging problem for identifying which impacts on verified diagnosis in time. CIM occurs often as one
of respiratory failure cause for intensive care admission and invasive ventilation is needed and subsequent inability to wean from the ventilator. 
It also influences on the length period of patient’s staying in the intensive care unit (ICU).
Purpose — to provide the analysis of clinical signs of CIM in children and their medical management.
Materials and methods. We examined the group of children aged from 3 month up to 15 years old. Patients were needed critical care in ICU. 
We utilized clinical, instrumental and laboratory methods of investigation.  
Results. We have carried out differential diagnostics and the causes of CIM in presented clinical cases which have been shown. Neuromuscu-
lar causes of weakness in the children have been identified. X-linked myotubular myopathy was the cause for CIM in the first patient. Muscular 
weakness in patient with spinal muscular atrophy (SMA) combined with pneumonia and sepsis was the reason for critical care in the next pa-
tient. Prescribed antibacterial therapy combined with symptomatic one in the patient with X-linked miotubular myopathy as well as the antibacte-
rial therapy connected with the disease-modified medicine and respiratory support in the patient with SMA showed positive result of treatment.
Conclusions. Diffuse muscular hypotonia, hyporeflexia, muscular weakness were main clinical signs of CIM in the patient with X-linked
miotubular myopathy as well as in the patient with SMA, type I. Presented symptoms appeared from the child’s newborn period. The prescribed 
disease-modified therapy combined with antibacterial one and respiratory support proved effectiveness and allowed us to wean the patient 
from the ventilator.
The research was carried out in accordance with the principles of the Helsinki declaration. The informed consent of the patient was obtained 
for conducting the studies.
No conflict of interests was declared by the authors.
Key words: critical illness myopathy, X-linked miotubular myopathy, spinal muscular atrophy, disease-modified therapy.

�����	 
���������� �������� �� ��-
�	�	 ���	 �
��� ����	�������	 ��-
�� ������� (��������) �	����
	, ��	 

��	� ���	
 �� �������	� �	
���
�� � ������� 

’����. ��������� ������-
’������ �	��
	 � 
��!��"	���"�# ��� ���� �������	� ������ 

������� �	��
	 [7,8]. $	����
 
’������ ����-
����� � ������# ���������� �	
���
���
����� 
��	 ������-
’����	� ������#������ (%&') 
[7,14]. &������� ����#�* ����# ���	! ������-
�	! �	����
, ��	 ���
� �������#�*�� ���	��� 
������� 
’����, ���� �� ��	 �!�������� ���-
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���� 
’���� ����	��#�*�� ����	���. +���-

�, :� �������� ����	�� ���	� ���
 %&' �� 
����	� ����� ���*��� ������ 
�� ���� ����� 
�������� �	
���
	 [7,8,14]. +���	�	
 � �, :� 

������� �� �!������� ������#�* �� �������� 
���
����� ! ������ ���
	.

&�����	��	! �	����
 (&$) ��	 ��	�	�-
�	� ������ (�$) � �����# � ����	� ��	�	�, :� 
��	������* �� ����"��� ��
����!���� �	-
�����, ����������� ���	��;�!��� �����	
�	, 
��	����� ��������� ��;����� ��� ��������� ��-
�	��;�� � ��������� ������������ �� �����	�-
��� ������ (+<=>) � ��
���#� �������:� ��	 
���’������� ���	� ����	� ��� �������� "������ 
���	��;�� ���* (?+@) � ���� ����� ���-
���� �� ��
����!���� �	����� [3,17].

��	�	��� ����	 ��	 �������� ��������� 

���� � �	����� �������	�	
	 �����
	, ����	-
��� ��	� ��
����	! ���	��	
 ��� ����	�-
�	
 �������
 
�����	� ��������, :� ����-
���#�* � �������##�* �����;�# �	��
�	� 
�� ��
����*�	� 
�����
�� �	������������, 
����
� �	����� � ����������, :� ������� �-
����������� ������������ ������� �� 
����� 
�����	���� ������ ��� �������# / �����	
�	 
����"�	� �	��
�	� ����;�! � ��
������ �� 
������� ��� ���������� ���������� ���*�� ;�-
����*��� �����;�� [19].

��	 �$, ��
����	� ���	��	
 �������
 

����, ����"���*�� ;�����*�� �����;�� �	�-
���� ����	�	� ����;�! — �	��
��� �
��	-
��
��	, ������
���, 
��������	� ��������, :� 
��	���	�* �� ����	���� ����	���� �������� �� 
�"
�� 
������� ����	�	, � ����� �� ��������� 
������ ���	����� ;�����*���� �������. 
��	 ����	���
� ������� 
���� ���������*�� 
���	� ����	��	� (������"�*�����	� � ����-
����	�) �������� �"������� 
���� (�	�-
���
� ������"�*������� ���������, �	���-
��;�!���� �	����
�, ��	�����*���� �������, 
��	������� ������"�*������� ����;��, �	-
��
���	, ����"��� 
�������
� ��:�), ��� 
��	������* �� ���
������ �$ [19]. +���	�	
 
� �, :� ������	 ����	����� ������� ����	-
�##�* ������* ���	����� ;�����*���� ���-
���� � ��������*� ����* �����* �� � ���-

������ �$, ��� � ����	��� ���	��#�* �� !��� 
����� �� �������.

%� �*������ � ��������� �����	! ��� 
�������	� �	����
�� ��	 ��	�	��	� ������ ���-
��� ��������, ��������# �	
���
��	��# ��	 
��	�	��	� ������ � ���
������ ��������� ���-
�	� ���� �����	� 
’���� [3,16]. C.F. Bolton 
� ���������	 ���" ��	���	 ��� �������	� 

�	������ � ����	�, ��������������	� �� +<=> 
�� �����# ���������#, � ���������	 ����� � ��-
���	���# ������# (=>) ������������ ?+@ [3]. 
'����
 � ���	� ��;������ ���
������ 
���	! 
�������� �� ����	���
 ������ 
������� �� ��-
������ �����!�������, :� ��	����	�� �� �
��-
�	����� ���	� ����	� ��
����!�� �	���	 [3,16].

$	����
 
������� ��	 ��	�	��	� ������ 
(&�$) �������	����*�� ������� ����-
�	
��*��# 
’�����# ��������# � ���;�����, 
������# ����	����# � ����	���
 
’����	� 
������!. %� ���
��� ��� 
�������, �	����
 ����-
�!������� ��	 ��	�	��	� ������ (�%�$) ��-
�����	����*�� ������� �	����*��# ����-
����# ! �������
	 ����	�����. $���# ����#, 
�	����
 �����!��
������� ��	 �$ (�%&�$) 
���������*�� ������� �����	
��*��# 
’�-
����# ��������#, ������# ����	����� � �	�-
���*�	� �������� �� �������	
  ����	���
 
����������� ���;�� ��������*�� [3,16,17]. 
A����	����# �������	� �	����
�� � ��
 �, 
:� ���	 
�#�* ����� �	
���
��	�� �� ������-
��
 �� ������������� ���;�� ! 
������	� 
�����	� 
’����, :� �������#� �	���;�!�� 
��������	��.

� �������! ��������� �������*�� ������	�� 
����	 ���� ��� 
���	����� ��������� �%�$ � 
����*�����! ���
�, ���� �� &�$ � �%&�$ ���-
������#�*�� ��	 �$ �� �������# ��� 25% �� 83% 
[3,16]. +���	��, :� ������� �	�	����� &�$ 
� �%&�$ ����	�* ��� ��������� ! ������ ��-
����#�����, �� ���	�	�	�� ����	��� �$.

� ��������� �������*�� ����� �� �������:� 
���������� ��������	�	 &�$, &%�$, �%&�$, 
:� 
�� ��
���#���	�� � ���*�	 ��������
 
���;��, �� ! �������
 
����, �;���������# 
�� ��"�# ���������#, ���, ����# ����#, 
�� 
���	�	�	�	 ���
������ � ��;������ ������ � 
���������.

+���
	! "	���	! ����� ��	�	�, :� 
��	������* �� �����* 
’������ �	��
	 ��	 
�$. E���������*�� ���* �� ��������� ����-
��-
’������ ���������, �� ��� ���� ����������*�� 
�$, ��� � ��"	� ��	�	�	, ��� ��	� ��������� 
��;��-���	����, �	���*���, �����	���� �	-
��
	 �� ������	 ;�����*��� ������� �	��
	. 
� ��������� ����� �������#��*��, :� ������-
��	�� ���	���� ���������, ��� ���	���� �� ���-
�������� �$ � �������, ������	�*�� �� ���� => 
� �����#� ���� �������:� ! ��
����, �� � 
�������� ������*, ��� � � ��������������� 
������� � �$ [3,16].

��������	�� 
������! �� �!������! ��	 �$ 
������	�*�� �� �������� �������-���
���	�-
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����, �������-������������� �� �������-������-

����*�	� 
����� ��������. A���� ������-
��	��	! ��"�� �������� ��	�	�	, ����
�, ���� 
������������ ��	�	;�, ����� ���� ��
��	� ���-
�������� �$, �������� �	���;�!�� ������-
��	�� � "	���	
 ����
 ������#���*, ���	� �� 
������	 � �������
 
����!����� (�����	! 
�
���������	! ������, �����
�����, �	����
 
G����—H��� ��:�), ������	 ������-
’������� 
�’������� (
������� �� 
��������� �	����
	), 
�������� �� ������ ������� 
’����, ��� �	� 
�������#�� 
’����� �	�������: ���	��� �� ���-
�	��� ���
	 — �
��������, ����
�, ������*�� 

’����� ������� ($&<) �� �������� ���������� 
(
�����������) 
������� ��:� [1–3]. ' ��"��� 
����, � ���� �	���;�!��� ��������	�	 
�#�* 
���	 �	��#��� �!������� ��	 �����	� 
��	�-
�	� ������	��;��� ����	
	 
����
	, �����-
���������	
	 �������
	, ��������, ��������	.

+���
�, :� 
’����� ��������� � ���	
 � �����-
�	� �	
���
�� ����"��� ����
���� ;�����*�	� 
�����	� �!����� �� 
����������	
	 �
�-
��
	 ������� ��	�	;� [7,8,14]. ������� ��	-
���!���� �������� �!���� �������#�*�� ��-
��	���
 
������ ����� � �������� �� ��	���# 

’�����# �	��#, ��	��	
	 �����	����	
	 
�� ��������*�	
	 ������
	, ���
������
 
������! �	����*�	� ���� 
’����, ����	��;�! — 
��	 ������	��	� ���;��� � �����	� ����� 
�����-
�����	� ����� � � ������*�	� 
���-
�!����� [9,10]. '� ���	
	 ��������	, �	���-
�� 
’����� ��������� � ���! ����*��� ���� 
�� 
�������� �	�����	�� ��	 �����
� ������ ��-

��	��	� � ����������	� ������ — ���
����, 
���	��, �����������
� �	����-�	����
�, 
������"�*�������	� ����;���, 
��������	� 
����"����, ����
��, �����	� ����"���� 
��-
������ ����������, ������-
’����	� ������#-
������ �� ��"	� [7,8,14].

+	������ ������	� �	
���
�� �	����
� 

’������ ��������� ($&G), ����
�, ��������� 

’����, �������� ������	�� ���	��	
 ����
, 
��������� ��������� ����� � ��������, ����	
�� 
�������� ����	��� �	�	�	 ! ����	�*��� �;���	 
��"	� �	
���
��, :� ������#�*�� �� $&G, ��-
�	� �� ����"��� �	�����, ������� ������-

�����	� ������� �� ��"	� ����	�	� �	
���
��, 
� �����
��	��	
 � �	���;�!��! ��������	;� ! 
��������	���
� ��"��� �������� ��	�	�	 �$ 
[7,8,14,17].

K� ��	 �������� ��������� �� ��	����� 
��-
��, ��� � ��	 ������#������ �� ��������
 �� 
������������� ���;�� ��	���!�	� �����	� 
�!����� �� 
’����, ������ �������	� ���	� � 

����	�	
 ��� �������� ��������� ����� ���-
���� ��	 $&G.

A���� � �	����
� ��;�, �� ���������	
	 ��-
�	
	, 
�����
	 ���
������ &$ ��	 �$ �	�-
��� ��������*� ! ������#�* ����������.

���� ���������� — �������������	 ������-
�� �	
���
	 &$ ��	 �$ � ���!; ���������	�	 

���	����� �� 
�	��
������� ������.

��������	 �� 
����	 ����������
������� ���������� ��� ���! ����
 ��� 

3 
���;�� �� 15 �����. ��;������ ���������� ���-
�	 ��������������� �� +<=> � ��’���� � ����	�-
��
 � �	� �$.

'���������� �������-���
���	��	!, �����*-
���������	!, �������-����������	!, �������-��-
����
����*�	! �� �������-����������	! 
��-
�	 ��������.

$	����
�������	! ������� 
������� �������-
��� ��� ��� ��������	����� ��"��� ��������� 
��	�	�	 �$. '����#�	 �� �������:� � ������-
��	;� ���	���� ���������, :� ��	���� �� ���-
�	��� �$, �	������� ��	��:���, :� ��	-
�	��# ���
������ 
������! �� �!������! � 
���! 
����* ���	 ������#����� ;�����*���, 
��	���!��� ������� �	��
	 �� ������	 ��-
"	� ������� � �	��
, ����� ��	� �������	�-
�� ����	���
 �$. ��	����
	 �	������ ���	: 
����������� �� �����
���������� ������	, ����-

��	��� ������� ;�����*���, ��	���!��� 
������� �	��
	, ������"��� �������, ������-
��, �	����� ������	 ��������� ����	�	.

A������� ��;����� � �$ ������� �� 
�����*����	!����# 
���	��# ���������� 
������������� ������� [14,17], :� �������-
�� �;���� ����� �����
���� (����"���, �����, 
��
�); �;���� ����;�� �����-
�����	� �����, 
���������� ��������	� ����� ��! �� ����-

���# �����;��������� ������, ���������� 
������� ���	������ ! �;���	 ���	��	� �����, 

’������� ������, ��������� ����������	� ��-
�����, ����	�����, ����;�! �����	���� �-
������ �	��
	, ������	 � �������� �	�����, 
������	 � �������� ��;�	� �������*, ��-
�����*���� �	���, 
������*���� �	����
�.

+���
� �	��� ��
����, :� � �����	� ���;�-
���;��� ������* �� ������ 
’������ ���������
	 
� ��	 �������� 
������	� �������#�* ���* 
��-
��� 
’������� ��"������� [7,8,14,17]. +	���-
���� ����� �O� — ��!���*" ����	�	! ! ��;	-
����	! ���, ��	! ���������� ���;�	 ������ 
� �����	� 
’���� � ������
��;	���. ���;�	 
������;�� 
’���� ������ ����������#�*�� ! 
����	:��# ���	�����# ���������
��������-
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����	 (<$>), �������
������������	 (<@>), 
����������������	 (@�G) ! ��*�����	. A��, 
�������	
 ����
 ��������	����� ���;�� ���-
�� �������-���������� ����������: �����
��-
���� ������� ����� � �	�������
 ����� ��#��-
�	, �
����	, �O�, @�G, <$>, <@>, ����������, 
����	����, ����	�	.

P������!��
�������� � �������-������
�-
���*�	
 
����
 ���������� �������	��	� 
����;����� 
’���� ! �������	��� ����! ����-
;�����*�	! ���� �� ���� ��	���!�	� 
���-
�!�����, :� ��� �
��� �	��	�	 ��������;�# 
������������� ���;��, ����
�, �����
����-
�	!, �!�����*�	!, ��
�����	!, �����*-
�	!, �	����	��	!, 
’����	! ����* ������� 
[7,8,14,17]. G������ ������!��
�������� ��� 
�
��� ��������	�����	 ����	��� ���	�����* 

’����	� �������, ��������;�# � ����;�����*-
�� ����
���# �����	� ��	�	;*. '���
�, �
��	 
����*�� �
������	 ! ��	������� ����;����� 
�����	� ��	�	;* �� 50% � �	:, ��������� �� 
�������� �� 25% � ����� ���������� ���	������ 
� �	����� ����;����� ���;	����;�! � �����-
���	
	 ��� �!�����*���� ������� ��	 
$&<. >��� �� ��� ���	��	� 
’����	� �	����-
��! � �	���	
 ��	���� ����*�� ��	������� 
! �
������	 ����;����� �����	� ��	�	;* � 
��������� �������� ����;����� ����� 20% �� 
���
������
 ���������� ���	������ � �	����� 
����;����� ����	��;�! � ���	�	��	� �����	� 
��	�* [7,8,14,17].

&�������-��������� ��
������� — 
��� 
������	���� ���������;�� �������� ��������� 

����, ��	�������*�� ����	
 �� ;�����*�	
	 
�����
	 �� ��������
	, ��	 
����;�����, ��	 
����"���� ����;�� �����-
������� ������-
;��, ����	
��� ����	���, ��	 ����� �����	��	� 
������� ��� �������� ��������;�� �� �������� 
���������	� �����* 
���� [7,8,14].

%� �������� �	����	� �������	� ������-
����	� �	����
��, ����*����� �������-����-
��������� �� �������-������
����*���� ��-
������ ������� 
���������-���	��� 
��������	��: ���	��� �������� Multiplex 
ligation-dependent probe ampliQ cation (MLPA) — 
���, �����	! �	�����	 ��;�� ��� �������;�� 
[9]. &��� ���������� ������ ���������, ��� 
Next Generation Sequencing (NGS), ����������� 
��� �	������ ���	� 
���;�! [2]. '������� 

���	 
���������-���	���� ��������	�	 
(������������ MLPA �� NGS-�����) ����	 
��������	
 ����
 ��������	����� ���;��, 
��	! ����	������� ���	��� 
���;�#.

%������	
 ����
 ������� �	���;�!�� 
��������	�� ��� ����	� ��������! ��� �������-
���� ��������� ������#�����, ����� ����� 
���	�	�	� ����	��� �$.

���������� �	������ ���������� �� ��	�-
;	��� G�*����*��� ������;��. %� �������� 
��������* ���	
��� �����
����� ����� ���*-
���, ���!.

���������	 ���������� �� �� �����������
� �’��	 ��;������ �	����� ������	, ��� ��-

����* �� %&'.
���	�
	�� ������ � 1. ������� 	., ����-

�	�, ����
 6 
���;��. ' ������ ����������-
����� � �	�	�	 �	����� ��������# 
’����, ����-
������# � ��	:� �	���*��� ������������. +�� 
��������� � �	�	�	 ������������� ���
���#. 
' ��	�	�	 �	���*��� ������������ ��;���� �� 
��"��� �	��� �	��� ������� �� ?+@ — 
����
���	! ��	
 ���	��;��. � ���������-
��
� ������� �������: �	�	�� � ���	
����� 
������, �	����� �	����� 
’����� ���������, 
��	��� �����	����� �� ��������*�� ����-
�	, ����	
�� �������� �� ���
���������� 
����	���. E���*���	 ������	� ������* �� 
$&<, ������� ��
�, 
������;	���, �	����
 
������—+���� ���	 ����	��	
	. �	�	�� ��	-
������ ��
�������� ���	��������*�� �����#, 
�	
���
��	�� ���������. � ����*���� ���	-

���� ������ ���
���� ���	�	��� �	��
��� � 
������ ���
����: �
�"��� ����	: ���-

������� �����*���;��, ���������;�� ������	��� 
�
��	��
��	. E���* �����������	� �����-
�	��� ����� (������*;	�����, �-�	
�, $-���-
�	��	! ������ — � ���
�). E���* �O� — ���-

�, ����* @�G — 298 (���
� — �� 246 A�/�). 
A���� �������� �����	 ������;�� ! �����-
�� ��;����� �� CPAP ���	 �����	
	. '� ����-
����� � �	�	�	 ����� �� ��
����!���� �	����� 

������ �	����� ���� ��������*��#, �	���-
�� 
’����� ��������� �����	� ���� 
’����. E-
���*���	 �������� P%&G �������	 ��	���� 
����*�� �
������	 ����;����� �����	� ��	-
�	;* �����	� 
’���� (
’����	! �	� �������).
� ���;�� ���������� ��������	����� ��"���
� ������� ����
 6 
���;�� ���������� X-��-
���� 
����������� 
������#, ��
����� ��-
������# 
���;��# � ��� MTM1. ��;������� 
������� ������� ��������
�#, ��������� 
?+@ (����
���	! ��	
 ���	��;��).

+ ��"	� ��*�� ��;������ ����	 ���������� 
���������� ������� $&< = �	��. ���� ����-
�� �������	! �	����� ������ � ���	� ����	�.
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���	�
	�� ������ � 2. 
����� �., ���-
�	���, ����
 3 ���	. ��"� �	
���
	 ������	 
� �	����� 
’������ ��������� �����	�	�� � ��-
"��� 
���;� �	���, ���	 � ��;� 1,5–2 
���;� �	-
�	�� � �
���� ���	
����	 ������, � 4 
���;� —
� �
���� �������	�� �� ���, � 6 
���;�� —
� �
���� ��
����!�� �����	. H��*�	 ���
���-
#�* ������:� ��	 �������� ��� ��� ���������� 
�	�	�	 � ��"	� 
���;�� �	���. ������� $&<
= �	�� ���������� �� �������� 
���������-
���	����� ��������: 0 ����! ��� SMN I � 
����� 7 �� 8. ��;������ ����������� �
�������-
��, ������� ���	��� 
���	 ��������;�� ���-
������� �� ���	������*��� ������
	 ��������;��.
' 6 
���;�� �	�	�� ��	������ ������� �������-

��	����#��� ������ ��	 $&< — �	��	���
 — 
� ��
����;�� � ���	��	
	 
����
	 ��������;��. 
%� 
�
�� �����������;�� �� +<=>: �	����� �	-
���*�� �����������* �� ����"���
	 
�����	 
�	�����, �� �����# ����
����� 
���������	 � 
���� �	�����, �������# �� 26 ��	��� �� ��	�	��. 
$�����;�� — 89–91%. G
��	��
��� — ������*-
��. Z������ ��;�	� �������* — 150 �� ��	�	-
��, �������*�	! �	�� (<>) — 100/55 

 ��. ��. 
@	��
���� — �� 38,5 ������� �� \�*���
. � �-
����������
� ������� — �	�	�� � �����
����, �	-
����� ���*����	! �	����
, ����	��;�� 
’���� 
��	��, 
’����� ��������#, ��	��� �����	����� 
�� ��������*�� �����	. ��"�*��	! �� ����-
���	! �����	 ��������. '� ����*����
	 ���-
��������� ������� ������� �����	 ���������� 
�������� ������
������ ���
���#. ��;����-
;� ��	������ ��
�������� ���	��������*�� 
�����#, ������� �	��	���
, �	���� �����	
-
�� ��� high  ̂ow nasal oxygen (HFNO), (����� 
20 �/��, FiO2 60%). � ��’���� � ����������
 
�	���*��� ������������ �	�	�� ������ �� 
�����	��� ?+@. '� ����*����
	 �������-��-
��������	� ������* �	����� �!��;	���, 
��������� ����� ?AP, �!������*��, �	���	! 
����* ���	�������	� �!��������, ��	���� 
����� ���
��;	���, �-�	
� — 5,3 
�/� (�	��-
�	! ����*), $-����	��	! ������ — 16,5 
�/� 
(�	���	!), ������*;	����� — 5,02 (�	���	!). 
%� ����������
� �������� �	���	! ����* ��-
��	�����. %������	����*�	! �@E-��� ��� 
�	������ ���	��� ������ SARS-CoV-2 — �-
���	��	!. %� �������� �����*������������ �� 
�������-������
����*���� (��������������) 
�������� � �	�	�	 ���������� ����	�. 
��	!���� ��"��� ����	�	�	 ��
�������� ��-
�	��������*�� �����# ������"�*����	
 �
�-
�����������
 (����� 
���). ' 
��# ���������-
�� ������;�� �	�	�� ���������� ���������
�.

$����� ������� ��;�����	 � �����	�-
��� ?+@ �� ������	��� ���� ����	���# 
� ��’���� � ����������
 ��	: �	���*��� ���-
��������� � ������� ����� ������;�� �	��
. ��� 
������� ������ �� ������	��� �����	
-
�� ����������� �����	��� 4 ��	
����� ���	�	 
�	�	�	 � ��	�	
 �����	
 �	���
 (�� 30–40). 
��� ���������	�	 ���
������ �������� 
��������� ������ ������������ ��	
����	� 
���	��� �� ����	:�	
 �	���
. P������;�# 
��;�����	 ������� ���������� �� ���
�-
��;�! «The Children’s Hospital of Philadelphia 
(«CHOP») for patients admitted to PICU with 
Acute Respiratory Failure» [4,9]. ��� ����;�� 
�������������*���� ���� (>H�) ��	 ��-
���� �� ������	��� �����	
�� �	���	����� 
��	��� «�����"�#���», ��������� �������� 
�	�	�	 ��� ����������� ������;�� 
�����	�-
��
: �	���	����� ����� �
��� �������� ���� 
�	�	�	. �������
 7 ��� �������� �������� 
������� ��;�����	 �� �	����� ��� 
����. 
����� ���	� 
�������;�! ����� ������ �� 
CPAP, ����
 — �� B�PAP. %� 7-
� ���� ���!��-
�� ������� ������;�# �	�	�	 �� ������� 
�� �� ���	��;�# ��� ����� �	;*��� 
����
� ��	
� B�PAP. ��;������ �
���� �	���	 ��
�-
���!�� (��� 
����). <��	��������*�� �����#, 
�����
����, ����;�# >H� � ������ �	���*�	� 
"����� ��������� �� ���	
���� ���������;�� 
������	��� �
��	��
��	 �� �	��
	 �	�����. 
E���* ������;�� ������	� 97–99%. >
���-
���� — 36,7 ������� �� \�*���
. G
��	��
���: 
���*� — 120–140 ������ �� 1 ��	�	��, <> — 
104/70 — 120/65 

 ��. ��.

A��, �� �������� ������ ��������� ���������-
;�# �����*�	� ����;�! � ������
� ��������
� 
�	�����. %� ;! ��� ����������*�� �	��
��� 
���������� �� ����	
	 ���������� ����	.

'� ���	
	 ���������� �	����� ����� ����-
������� ���
	 � ��������� %&', �� ��� ������ 
��	� � ���! ;��� ����	 ����
������ �$.

� ��"��� ��;����� �	����� �����	 &$ 
� �	����� ��	���� 
’������� ������, ����-
�	����	� � ��������*�	� �������, 
’������ 
���������, :� �����	�	�� � ������ ��������-
�������. \! �	����
���
���� ��������� 
�������� �	���;�!��� ��������	�	 � ���	-

	 %&', ��	 ��	� �������	
 � &$. %�������* 
� ��;����� �������*��� �	��� ����! ��� SMN1 
�	��#���� ������� $&<. +	������ ������-
�*��� ����� ���	������ �	���� �-��#���	���	 
�	��#���� ������� ������	 ��
�. &������;	-
��� � �	����
 ������—+���� ����� �	��#��� � 
���;�� �	���;�!��� ��������	�	. A��	
��	! 
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����* �O� ���������� ���
��*�	
 ��	�	��
, 
:� � �	��#���� 
’������� ������� � �����-
�� ��	 
�����������! 
�������. &’����	! �	� 
������� � ��;����� ���������� �� �������� 
����*����� ������!��
�������� (P%&G). � 
���;�� �����*"��� ��������	����� ��"��� � � 
����*���� �������� 
���������-���	���� 
��������	�	 ���������� ��	�	�� �$ � ��;���-
��, ����
�, X-������ 
����������� 
������#, 
���, ���������� �� ����	����;�� %&', ����	�* 
�� ������	� ���������	� 
������! [1,11,12]. 
X�������	
	 ������
	 &$ ��	 
���������-
��! 
������� � ��
 
’����� ��������*, ��������� 

’����, ��	��� �����	����� �� ��������*�� ��-
���	, �� ��� ��	� �����	���� ���
����. A��, 
&$ ��	 
�����������! 
������� � �������	
 ���-
�	���
 ���
���� ���	�	�	� ����������� �$. 
%� ;! ��� ���� ������ ��� ��������� �����-
����	� 
������!, �� ��	� ����	�* 
����������� 

�������, ������	�*�� � ������ �������	. � ��’��-
�� � ;	
 ���	
�� ��������� ��;����� ���#���� 
���	��������*�� �� �	
���
��	��� �����#. 
��� ����������� ������;�� ! �������� �������� 
������� ��������
�# ! ���������
�#. ����� 
���������;�� �	����� ����	�	� ����;�! (�	���-
��, ��;��� ����*�����) � ���������;�� �����*���� 
����� �	�	�	 ��;����� ������ ��� ������-
���� ������� �
���������� ������	���� �����	.

A��, 
����������� 
������� � �������, �� 
��� ���� ����	������ ���
����, ���	�	�	�� 
�$ � �	�	�	 ����*��� ����. �������	! ������� 
������� ���
	 ����������� 
������� �	���-
�� �������� �� ���������� �� �������� ����*-
����� P%&G �� 
���������-���	����� ����-
����. ��
�������� ���	��������*�� ������ � 
��������� � �	
���
��	��	
	 
����
	 ����-
����� ���	 ���	��	
	: ��������� ��
����-
;�� �	����� ����	�	� ����;�! ��;�����.

��� ��� ��������	����� ��"��� � ��;������ � 
�$ ����	�� ���* �������� �������-���
���	�-
�	! 
���. ���� ���
���, �	��
������ ������-
���� �� �	�	��# �� �
���������
� ���� ���	 
����	�� �����
�;�# � ��������	;� %&', ����
� 
��	 ������*��! �
��������. >��, ��"� �����	 �	�-
���
� 
’������ ��������� � ����������� ��;����� 
�	��	�	�� � ��"	� 
���;�� �	��� � �	����� �	-
������� ��	���� 
’������� ������, ����	
�	 
�������� ����	���, :� ���	 ��������	
	 ��� 
$&< = �	��. �������� �	
���
	 ���*������� �	�-
���
�, ����	��;�� 
’���� ��	�� ������	�	 ������-
�� ����	�� $&< = �	��. ?�	�� ������������ 
����"�* ����;�� �	���*�	� 
’���� �� ����	���
 
����	���� ��������� �	���*��� ������������ � 
�����# � ����	�	� � �	����� ������	� ��� 

�	�	�	 ����� �������� � ������ $&<. ���-

���� � ��;�����	 �� $&< ����	������ ��������� 
��������� �	���*�	� 
’���� � ��	���� ��"�*���-
�� ������, � ����� �	����� !
��������� ������;�� 
����� ������ �	���*�	� "�����.

>��	
 �	��
, �������� ��
���� ����	�-
� ������� �����	� 
’���� ��	 $&<, �� ��� 
����� ����	������ ���
���� � �	
���
�
	 �	-
���*��� ������������ ! ���	��, ����# ����#, 
���	�	�	�� �$ � ;��� ��;�����	. P��������� 
(��
�������� ���	��������*��) ������ ���-

���� �� ���	�� � ��������� � �������	���# 
�������
��	����#��# ������# (�	��	���
) 
� �	���*��# �����	
��# (HFNO �� ?+@) �	-
��	�	�� ���	��	
	 � ��������� ���������;�� 
�����*�	� ����;�! ��;�����	. %� �*������ ����� 
�������! �����
 ��������� $&<: �������
�-
�	����#�� ������, ��� �������� ��	�����-
�� ������;�!�	� ���������, :� ����	 ���# 
���	�����* �� � ����	
����*�	�, ��� � � 
�������	� ����������� [6,13,15]. '���
�, ��-
�� ������, �������* ���� ������� � ��
��� SMN1 
��� � ����	� �� $&<, ������	�*�� � ������ ��-
�	���� �������	 ! �� ����� ���������	� �	���-
�����* ���	� ���������. A���� �� ;! ��� �� � 
�	�������� �������	, ��� �	���* 
��	����;�# 
����!�	��� 
���	���� E%� (
-E%�), :� ���	-
��#�* �� ����*"��� ����� ����;�����*���� 
����� SMN � ��;������ �� $&<. �� ���	� ����-
����� ����	�* ������� — 
��	������� ����!-
�	��� 
-E%� — �	��	���
, ��	! � ��	����	�	 
�����! �� $&<. '������	! �������, ��������-
�� �� !��� ���
����	��
��	, �����	! ����	-
:����	 ����* ����;�����*���� ����� SMN �� 
� ���������� ;�����*��� ������� �	��
	, ��� 
� � ��"	� ������� �� �	��
�� �������
�. K� ��-
��
�, ������ SMN � �������	
 ��� ���;��� 
����;��������� ! �	�	����� 
����!�����, 
�����"����	� � ������ ����� ��	����� 
���� 
�� � �����	� ����� �����-
�����	� �����.

A��, ��
�������� ���	��������*�� � �������-

��	����#�� ������, ��	������ �	�	�� �� $&< = 
�	�� � ��������� � �	���*��# �����	
��#, ���	 
�
��� ������	 ���	�	����� ����*���� ! ��
��-
�����	 ������	�	 �
��	��
��	, :� � ����*���� 
���� 
���	����* ������	 ������;�# ��;�����	 � 
�������	
 �������
 �� ��
����!� �	�����. 
A��	
��� ����*���	 �������	�	 ����" ���-
��������� ���� ���������	� ���� [1,6].

<����� ���	� �������	� �	������ ����	� ��-
�����, :� �����������;�� �� +<=> ��� �	���*�� 
�����������* �����	�* ��� ��	���� ����;�� 
�	���*�	� 
’����. %������ 
���	 ��������� � 
��������! �����	;�, ����
� �������
��	����-
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#�� ������, ��	������ ����
 �� $&<, ������ 
�
��#���	 ���������# ������#�����. A���� �� 
�*������ � ����� ����� 
���	�	 ���������, ��� 

���� � ���	���	 �� �������	! ����� ���-
���	��	� ������ ������� �	��
	. '����#�	 �� 
;, � ���� ������� ������ ������� �� ��
��	�-
���� ��������� ���	������*�	! ���� ��������� 

�� ���#���	, ���
 
�	��
������� ������, ��-
��� � ��	
 �� 
���	 ������������ �����	
�	, 
�	
���
��	�� ���������, � ��
� �	��� �	��
�-
�	�� ��	:��� ������ �	���*�	� "����� ��� 

�����	��� ��� ����������� ������;��.

�	����	
%����� ���� �������	� �	������ ��;������ 

�������� �����	 &$ � �$ ���! ����*��� ����.
A�����	
	 �������	
	 ������
	 &$ ��	 

�$ � ��;����� � 
�����������# 
�������# ���� 
��������� 
’����, ����������� �����	����	� � 
��������*�	� �������, 
’����� ��������*, ��� 
����������� � ������ ���������������.

<����� ���
���	��	� ���	�, �	
���
�� 
������������� ������� ����	� � ���������� � 
����*����
	 �������-������
����*���� �� 
�-
��������-���	����� �������� ���	 �
��� 
�������	�	 ������� X-������� 
������������ 

������� �� $&< = �	�� � ��������	� ��;������.

&�����	��	! �	����
 ��	 X-������! 
��-
���������! 
������� �� $&< = �	�� � ���! ���	-
�	�	�	 ����	��� 
’������ ��������� �� �	���*-
��� ������������, :� ��	��� �� �$.

$������� ��
����	! �	����
 �	������ 

’������ ���������, ��	! � �����# � �������	� ��-
��� $&<, ���	�	�	� ��	������� ���
���� �� 
���	��, :�, ����# ����#, ��	���� �� �$.  

X������
��	����#�� ������ � ��������� � 
��
��������# ���	��������*��# ������# � �	-
���*��# �����	
��# �	�	�	 �� $&< �������	 
���	�����* ��������� ��	 �$, :� ���� �
��� 
�����	 ��;������ �� ��
����!� �	�����.

����� �������� ��� ���������� �������-
�� ��������.

����
��� ��� �������:
$�
�����
� !������% &���������� – �.���.�., ���. �	
. ������ ���������� �	 ������-����	����� ��	�����	��� ���� ���	��� ����� �.�. ��!��	. �������	
�	����	����	
������������	��	https://orcid.org/0000-0001-8547-8182.
'����
� $������� (�����
� – ���	�-	�����"����� �����# ��������� 	�����"������� �	 ����������� ���	!�� $�� «$������	 �����	 ����	 �������	 ���	�� %&1». 
'����	: �. $���, ���. *��	������	, 30.
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