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Высокая распространенность железодефицитных состояний у детей первого года жизни требует уточнения фак-
торов риска развития. Проведено обследование 83 детей одного года жизни. 43 ребенка находились на грудном 
вскармливании, 40 – на искусственном с содержанием железа в смесях 0,53–0,83 мг в 100 мл. Отмечено досто-
верное уменьшение гемоглобина, сывороточного ферритина, повышение концентрации растворимых рецепторов 
трансферрина у детей, находившихся с раннего неонатального возраста на искусственном вскармливании. 

Ключевые слова: искусственное вскармливание, железодефицитное состояние

The high prevalence of iron deficiency in children in the first year of life requires clarifying the risk factors for its 
development. 83 children of one year of life were examined. 43 children were breastfed, 40 were on artificial feeding with 
iron content in mixtures of 0.53–0.83 mg per 100 ml. A significant decrease in hemoglobin, serum ferritin, an increase in the 
concentration of soluble transferrin receptors was noted in children who were on artificial feeding from early neonatal period.
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Дефицит железа в первый год жизни ока-
зывает негативное влияние на все органы, 
в том числе на процессы постнатального 

формирования центральной нервной системы 
[1]. 

Железодефицитная анемия (ЖДА) и латентный 
дефицит железа (ЛДЖ) являются самыми частыми 
патологическими состояниями у человека. Их частота 
существенно зависит от социально-экономических 
факторов и различается в странах с развитой и раз-
вивающейся экономикой, а также в различных соци-
альных группах населения. По данным Российской 
федеральной службы государственной статистики, 
частота анемии среди детей первого года жизни 
составляет 8,38  % [2]. Латентный дефицит железа 
(ЛДЖ) встречается чаще, составляя в развитых стра-
нах Европы около 36 % [3], а в развивающихся стра-
нах – 65 % и выше [4]. 

Одним из ведущих факторов риска развития де-
фицита железа у детей является недостаточное пи-
тание.

Если ребенок в течение первого полугодия жизни 
получает исключительно грудное молоко, несмотря на 
низкое содержания в нем железа (3,5 мг/л) [5], резерв-
ного железа, накопленного антенатально, и поступаю-
щего количества с грудным молоком, как правило, ока-
зывается вполне достаточно до 4–6 месяцев жизни [6].

При отсутствии грудного молока единственной 
альтернативой становятся адаптированные молоч-
ные смеси. 

Целью нашего исследования стало изучение вли-
яния искусственного вскармливания на обеспечен-
ность железом и профилактику развития железоде-
фицитных состояний у детей первого года жизни.

Материал и методы. Было проведено рандо-
мизированное, контролируемое исследование 83 
здоровых детей первого года жизни. Выделены две 
группы: первая – 43 ребенка, находившихся на груд-
ном вскармливании, и вторая – 40 детей, получавших 
искусственные смеси с раннего неонатального пе-
риода. Содержание железа в адаптированных сме-

сях 1-го порядка, которые широко распространены 
на территории республики и которыми вскармлива-
лись дети в изучаемой группе, составляло 0,53–0,83 
мг/100мл, в среднем – 0,77 мг в 100 мл готовой сме-
си. Дети в сравниваемых группах не отличались по 
срокам гестации, способу родоразрешения, мас-
со-ростовым показателям при рождении, оценке по 
шкале Aпгар, продолжительности грудного вскарм-
ливания, по срокам введения и характеру прикорма, 
физическому и психомоторному развитию. Все дети 
относились к I диспансерной группе наблюдения, до-
тация железа в обеих группах, в том числе в группе на 
искусственном вскармливании, не осуществлялась.

Статистическое исследование и анализ ре-
зультатов выполнены с использованием стан-
дартного пакета программ «MicrosoftExcel 2010», 
StatisticaforWindows 11.9. 

Результаты. Исследование показало, что уро-
вень гемоглобина и сывороточного ферритина был 
достоверно ниже у детей, находившихся на ран-
нем искусственном вскармливании, чем у детей 
с преобладанием грудного вскармливания (118,0 
vs123,5  г/л, р=0,004; 10,1 vs 17,8 нг/мл, р=0,01). 
Концентрация растворимых рецепторов трансфер-
рина у детей, находившихся на раннем искусствен-
ном вскармливании, была достоверно выше (4,8 vs 
3,0 мкг/мл, р=0,01), чем в группах с грудным вскарм-
ливанием.

Из числа находившихся на искусственном вскарм-
ливании с раннего неонатального периода ЛДЖ вы-
явлен у 45 % детей, ЖДА – у 22,5 %. У детей, находив-
шихся преимущественно на грудном вскармливании, 
ЛДЖ отмечен в 27,9 % случаев, а ЖДА – в 11,6 % слу-
чаев. 

Заключение. Полученные данные свидетель-
ствуют о большой частоте железодефицитных состо-
яний и позволяют предположить, что раннее искус-
ственное вскармливание указанными стандартными 
формулами без дополнительной дотации железом 
является фактором риска развития дефицита железа 
у детей первого года жизни. 
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CLINICAL CASE OF MANIFESTATION  
OF WILSON – KONOVALOV’S DISEASE DURING PREGNANCY
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Представлен клинический случай поздней диагностики болезни Вильсона – Коновалова на стадии цирроза пече-
ни у беременной женщины 21 года. Болезнь манифестировала симптомами печеночно-клеточной недостаточности 
в III триместре беременности. Несмотря на преждевременные осложненные роды, беременность имела благопри-
ятный исход. На фоне терапии пеницилламином у пациентки отмечена положительная клинико-биохимическая ди-
намика.

Ключевые слова: болезнь Вильсона – Коновалова, беременность

A clinical case of late diagnosis of Wilson – Konovalov disease at the stage of liver cirrhosis in a 21-year-old pregnant 
woman is presented. The disease manifested with symptoms of hepatocellular insufficiency in the III trimester of pregnancy.  
Despite premature complicated delivery, the pregnancy had a favorable outcome. On the background of penicillamine  
therapy positive clinical and biochemical dynamics was noted in patient.

Keywords: Wilson – Konovalov disease, pregnancy
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Болезнь Вильсона – Коновалова (гепатоцел-
люлярная дистрофия, болезнь Вильсона, ге-
патолентикулярная дегенерация)  – редкое 

(орфанное) генетически обусловленное заболе-
вание, наследуемое по аутосомно-рецессивному 
типу, проявляющееся преимущественно в моло-
дом возрасте и характеризующееся избыточным 
накоплением меди в организме.

Число заболеваний данной патологией составля-
ет от 10 до 30 случаев на 1 миллион населения. Чаще 
болеют мужчины, чем женщины (4:1). Болезнь мани-
фестирует в возрасте 8–16 лет, однако неврологиче-
ские симптомы появляются только к 19–20 годам.

Причиной заболевания является мутация гена 
AT-P7B, отвечающего за синтез белка церулоплаз-
мина, осуществляющего транспорт меди в аппарат 
Гольджи и его высвобождение лизосомами в жёлчь. 
Описано более 500 мутаций гена, для 380 из них под-
тверждена роль в патогенезе болезни Вильсона – Ко-
новалова (БВК) [1]. 

Тему БВК и беременности можно рассматривать 
с нескольких позиций. Во-первых, при БВК имеются 
нарушения репродуктивной функции у женщин, про-
являющиеся бесплодием, повторными выкидышами 
на ранних сроках беременности. Изменение гормо-
нального фона при БВК связано с печеночно-клеточ-
ной недостаточностью и токсичностью меди, избыток 
которой нарушает функцию яичников посредством 
снижения ароматазной активности. С другой сторо-
ны, при адекватной и своевременной терапии БВК 
беременность может наступить и иметь благопри-
ятный исход [2, 3]. В. Furman и соавт. опубликовали 
случай пяти последовательных успешных беременно-
стей у одной пациентки с БВК [4].

Во-вторых, учитывая факт манифестации заболе-
вания в репродуктивном возрасте, возникает вопрос 
о наличии противопоказаний к беременности при 
БВК, таких как печеночно-клеточная недостаточность 
и выраженная портальная гипертензия.

Третий момент, иллюстрирующий актуальность 
темы, – проблема продолжения медьэлиминирующей 
терапии при наступлении беременности. В обзоре G. 
Brewer и соавт. проанализированы исходы 26 бере-
менностей у 19 женщин с БВК, получавших сульфат 
цинка на протяжении всей беременности [5], в 24 слу-
чаях беременности закончились рождением живых 
детей, при этом у одного ребенка был порок сердца, 
у другого – выявлена микроцефалия. J. Sternlieb обоб-
щил в обзоре данные об исходах 153 беременностей 
[6], в исходе которых у 9 детей наблюдались моноген-
ные заболевания и врожденные пороки, не связанные 
с БВК. Серьезных побочных эффектов применения 
пеницилламина не наблюдалось у больных с БВК в ис-
ходе беременностей, задокументированных в German 
Embryotox Project [7]. Как указывается в рекомендаци-
ях Европейской ассоциации по изучению печени, по-
священных ведению пациентов с БВК, риск прерыва-
ния медьэлиминирующей терапии при беременности 
превышает риск ее продолжения [1].

В-четвертых, течение беременности у пациенток 
с БВК нередко осложняется преэклампсией [3], от-
слойкой плаценты и тромбоцитопенией, которая мо-
жет усугубляться приемом специфической терапии.

И, наконец, вопросы контрацепции пациенток с 
БВК весьма актуальны, особенно при наличии про-
тивопоказаний к беременности, хотя и не до конца 
изучены [1]. Следует отметить, что гормональная 
контрацепция неприемлема, поскольку эстрогены 
влияют на выделение меди с желчью. В частности, 
отмечено, что у здоровых женщин, принимающих 

контрацептивы, увеличивается экскреция меди с мо-
чой и даже отмечается отложение меди в роговице. 
Отмечено увеличение содержания меди в сыворотке 
крови на фоне применения внутриматочных медьсо-
держащих контрацептивов у здоровых женщин [8]. 
Таким образом, при БВК безопасными являются ме-
тоды барьерной контрацепции, спермициды и проге-
стеронсодержащие препараты [1].

Представляем клинический случай манифестации 
БВК во время беременности с благоприятным пери-
натальным исходом.

Больная С. 21 года поступила 18.04.2017 в гастро-
энтерологическое отделение с жалобами на спонтанное 
образование кровоподтёков на теле, схваткообразные 
боли в нижних отделах живота без четкой связи с при-
емом пищи, купирующиеся самостоятельно, тошноту, 
изжогу, отеки нижних конечностей, кожный зуд в обла-
сти спины, слабость.

Анамнез жизни. Наследственность не отягощена. 
В  анамнезе хронический пиелонефрит. Менструальная 
функция не нарушена, беременность одна, роды одни, 
преждевременные – в ноябре 2016 г. Аллергологический 
анамнез без особенностей. Вредные привычки отрицает.

Анамнез заболевания. Около года назад на 37-й не-
деле беременности впервые появился кожный зуд, оте-
ки нижних конечностей, в биохимическом анализе крови 
выявлено повышение билирубина. Родоразрешение на 
37-й неделе через естественные родовые пути, ослож-
нившееся маточным кровотечением, родилась здоровая 
девочка. При контрольном исследовании биохимических 
показателей крови через 2 недели – гипербилирубине-
мия сохраняется. При УЗИ органов брюшной полости 
выявлена гепатоспленомегалия, диффузные изменения 
печени, признаки портальной гипертензии (диаметр v.
portae = 13 мм), гиперплазия лимфатических узлов, ас-
цит (3–4 литра свободной жидкости). Консультирована 
гастроэнтерологом, проведен анализ крови на маркеры 
аутоиммунного гепатита, вирусных гепатитов В и С – ре-
зультаты отрицательные.

Общий анализ крови: эритроциты 3,7х1012/л, Hb 
116  г/л, ЦП 0,94, тромбоциты 135х109/л, лейкоци-
ты 5,2х109/л, СОЭ 28 мм/час. Биохимический анализ 
крови: общий билирубин 35,7 мкмоль/л, прямой  – 
10,7 мкмоль/л, непрямой – 25,0 мкмоль/л, АСТ 50 Ед/л, 
АЛТ 50 Ед/л, ЩФ 142 Ед/л, ГГТП 80 Ед/л, креатинин 
0,087 мкмоль/л, железо 16,9 мкмоль/л, общий белок 
58 г/л, альбумины 18 г/л, холестерин 2,2  ммоль/л, Cu 
17,6 мкмоль/л. Протромбиновый индекс 0,52. При ФГДС 
варикозно расширенных вен пищевода не выявлено. 

На фоне проводимой терапии (стол № 5, спиронолак-
тон, в/в альбумин; в/в фуросемид, спазмолитики) болей 
в животе не отмечает; отеки уменьшились, в крови сни-
зился уровень билирубина, аминотрансфераз, норма-
лизовался гемоглобин, сохраняется тромбоцитопения. 
Выписана с диагнозом «Цирроз печени, криптогенный, 
класс С по Чайлд – Пью» с рекомендацией проведения 
эластометрии печени, консультации гепатолога. В мае 
2017 г. обследована в МОНИКИ им. М. Ф. Владимирско-
го: церулоплазмин – 10,5 мг/дл (референсные значения 
20–60 мг/дл), медь в суточной моче 365 мкг/сут (рефе-
ренсные значения 3–50 мкг/сут), фибротест на аппарате 
FibroMax™ – F4 (цирроз) (рис.).

Осмотрена окулистом, обнаружено кольцо Кайзера – 
Флейшера.

На основании результатов обследования выставлен 
диагноз: цирроз печени в исходе болезни Вильсона – 
Коновалова, класс С по Чайлду – Пью. Рекомендован 
ДНК-анализ на мутацию AT-P7B, приём пеницилламина в 
дозе 1000 мг/сут. На фоне медьэлиминирующей терапии  
отеки ног уменьшились, асцит исчез, биохимические 
показатели крови нормализовались, снизился уровень 
меди в суточной моче до 164 мкг/сут (03.08.2017).

Разбор данного случая считаем актуальным, 
поскольку описанных случаев манифестации БВК 
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при беременности в литературе немного [9, 10]. 
В случае, описанном В. Г. Вахарловским и соавт., 
беременность явилась провоцирующим фактором 
манифестации экстрапирамидной подкорковой 
недостаточности [9]. А.  Т.  Егорова и соавт. при-
вели наблюдение декомпенсации БВК в виде пе-
ченочной недостаточности и тяжелых бульбарных 
расстройств вследствие самостоятельной отмены 
беременной специфической терапии [11]. В приве-

денном нами клиническом 
случае БВК манифестиро-
вала в третьем триместре 
синдромом печеночно-кле-
точной недостаточности, 
клинические проявления 
которой были расценены 
как симптомы позднего 
гестоза. Динамическое на-
блюдение пациентки в по-
слеродовом периоде по-
зволило диагностировать 
цирроз печени в исходе 
БВК. Пациентка нуждается 
в наблюдении гастроэнте-
ролога, продолжении при-
ема пеницилламина, под-
боре адекватного метода 
контрацепции.

Заключение. Особенностью случая является ма-
нифестация орфанного заболевания болезни Виль-
сона – Коновалова у пациентки 21 года в III триместре 
беременности в виде печеночно-клеточной недоста-
точности. Беременность имела благоприятный пери-
натальный исход, несмотря на отсутствие специфи-
ческой медьэлиминирующей терапии, при наличии 
активного цирроза печени, что является противопо-
казанием к вынашиванию беременности. 

FibroTest
FibroTest диагностирует 

фиброз печени

ActiTest
ActiTest диагностирует

активность
некровоспалительного 

процесса в печени 
(хронический гепатит 

В и С)

SteatoTest
SteatoTest проводится 

при наличии 
избыточного веса 

(стеатоз или жировая 
инфильтрация печени)

NafhTest
NafhTest проводится 

при наличии 
воспалительных 
процессов при 

метаболическом 
синдроме

AshTest
AshTest диагностирует 

алкогольный 
стеатогепатит (АСГ)  

у лиц, 
злоупотребляющих 

алкоголем

Рис. Результаты FibroTest
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