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КЛИНИЧЕСКАЯ 
ЗАДАЧА

Большая гемангиома у 2�месячного ребенка 
Родители 7�недельной девочки обратились на

прием к детскому дерматологу с жалобами на

наличие у ребенка лицевой гемангиомы

больших размеров. Со слов матери, на 2�3�й день

после родов у ребенка появилось покраснение на

верхней части лба, преимущественно слева,

которое со временем увеличивалось в размерах.

В анамнезе – олигогидрамнион (II�III

триместры беременности), мать ребенка во

время беременности курила. Ребенок родился

путем кесарева сечения на 39�й неделе

беременности.

Семейный анамнез: ни у кого из членов семьи

ребенка не выявлено в анамнезе артериальной

гипертензии, инсульта, гемангиомы или

сосудистых пороков развития. 

Результаты обследования: в левой лобно�

височной области обнаружена сосудистая опухоль ромбовидной формы размером 5×9

см (рис.). Левый глаз ребенка закрыт. Экстраокулярные мышцы справа не повреждены.

Частота сердечных сокращений в норме, при аускультации – систолический шум по

левой границе грудины. Печень и почки не увеличены, осмотр ЛОР�органов патологии

не выявил. Рвотный рефлекс не нарушен.

Результаты инструментального обследования: МРТ головного мозга, области шеи,

сердца и грудной клетки показало наличие гипоплазии левой общей сонной артерии,

значительно уменьшенной левой позвоночной артерии и аномалии развития правой

подключичной артерии. Трансторакальная эхокардиография выявила незначительно

выраженную коарктацию аорты, дилатацию полостей желудочка сердца с гипоплазией

левого желудочка, сглаженность межжелудочковой перегородки, открытое овальное

отверстие и аневризму артериального протока.

Выберите правильный диагноз. 
A. Синдром PHACE. 
B. Синдром Стерджа�Вебера (Sturge�Weber). 
C. Ангиобластома.
D. Гемангиоэндотелиома. 

Ответы и обсуждение на стр. 74.

Рис. Гемангиома на коже лица 
7�недельной девочки

функции в организме. Витамин В1 (тиа�

мин) является коферментом декарбо�

ксилаз и принимает участие в окисли�

тельном декарбоксилировании пирови�

ноградной и α�кетоглутаровой кислот,

а также коферментом транскетолазы

в пентозофосфатном пути. Тиамин ока�

зывает выраженное нейротропное воз�

действие:

• устраняет ацидоз, вызванный на�

коплением пировиноградной и молоч�

ной кислот;

• является ингибитором фермента

ацетилхолинэстеразы, расщепляющей

медиатор ЦНС ацетилхолин;

• участвует в контроле транспорта

ионов Na+ через мембрану нейрона;

• предотвращает образование конеч�

ных продуктов ускоренного гликозили�

рования белков (AGE�продуктов) и сни�

жает токсичность глюкозы при СД и

диабетической ПНП;

• улучшает эндотелийзависимую вазо�

дилатацию при гипергликемии, что спо�

собствует улучшению трофики нервов;

• посредством усиления энергообеспе�

чения в форме ATФ поддерживает аксо�

плазматический транспорт в нейронах и

таким образом оказывает положитель�

ное влияние на регенерацию нервов;

• уменьшает ПОЛ, выраженность

окислительного стресса.

Дефицит витамина В1 проявляется на�

рушением метаболизма нейронов,

транссинаптической передачи возбужде�

ния в ЦНС, снижением синтеза ДНК,

поражением периферической нервной

системы (параличи, атрофия мышц ниж�

них конечностей, снижение чувстви�

тельности пальцев ног к холоду и теплу,

болезненность икроножных мышц, из�

менение походки. Таким образом, разви�

вается дистальная сенсорно�моторная

ПНП, по симптоматике напоминающая

алкогольную и диабетическую. 

Витамин В6 (пиридоксин) является

коферментом ферментов аминокислот�

ного обмена, участвующих в процессах

декарбоксилирования, трансаминиро�

вания, рацемизации, а также отвечает за

синтез нейромедиаторов (серотонина,

дофамина, норадреналина, ГАМК),

восстанавливает нарушенный синтез

нейромедиаторов (прежде всего серото�

нина, норадреналина и ГАМК). Пири�

доксин принимает участие в активации

спинальных нисходящих тормозящих

серотонинергических путей (антиноци�

цептивной системы) и таким образом

способствует снижению болевой чув�

ствительности; осуществляет положи�

тельное влияние на регенерацию нервов

(поддерживает синтез транспортных

белков в осевых цилиндрах нервных

волокон); оказывает выраженное анти�

оксидантное действие.

Дефицит витамина В6 проявляется

снижением концентрации серотонина и

норадреналина в центральной и перифе�

рической нервной системе, возникнове�

нием эпилептиформных припадков

вследствие снижения концентрации

тормозного медиатора ГАМК, который

синтезируется с участием глутамат�

декарбоксилазы (кофермент – пирид�

оксальфосфат). У пациентов со значи�

тельным дефицитом пиридоксина

зачастую развивается дистальная сим�

метричная, преимущественно сенсор�

ная, ПНП, проявляющаяся ощущением

онемения и парестезиями в виде «пока�

лывания иголками». 

Витамин В12 (цианокобаламин) прини�

мает участие в образовании тетрагидро�

фолевой кислоты (ТГФК) из ме�

тилТГФК, что необходимо для нормаль�

ного синтеза пуринов и пиримидинов

(ДНК), а также в образовании метионина

и S�аденозилметионина из гомоцистеи�

на; катализирует реакцию изомеризации

L�метилмалонил�КоА в сукцинил�КоА.

Цианокобаламин обеспечивает доставку

жирных кислот для клеточных мембран и

миелиновой оболочки и таким образом

оказывает положительное влияние на ре�

генерацию нервов, обладает выражен�

ным липотропным действием, повышает

потребление кислорода клетками, умень�

шает высвобождение возбуждающего

нейротрансмиттера глутамата в нервных

терминалях ЦНС.

Дефицит витамина В12 лежит в основе

многих неврологических нарушений,

при этом возникает каскад патологичес�

ких процессов: накопление пропионата,

катализируемого метилмалонил�КоА�

мутазой (кофермент – аденозилкобала�

мин); недостаточность метионинсинта�

зы, что приводит к подавлению синтеза

метионина и S�аденозилметионина; затем

возникает нарушение реакций метилиро�

вания, участвующих в синтезе фосфо�

липидов и миелина; развивается под�

острая дегенерация спинного мозга

с поражением задних канатиков; дис�

тальная сенсорная периферическая

ПНП, характеризующаяся онемением и

выпадением сухожильных рефлексов. 

Для коррекции состояний, связанных

с дефицитом витаминов группы В, реко�

мендуют заместительный прием этих ве�

ществ. Наибольшую эффективность про�

демонстрировали комбинированные пре�

параты, поскольку попеременный прием

витаминов сопряжен с возможностью

развития многих нежелательных реакций,

таких как анафилактический шок и ал�

лергия. Г.В. Дзяк в своей статье отметил:

«Время монотерапии закончилось, по

крайней мере, для пациентов группы вы�

сокого риска. В ХХI столетии комбина�

ции соревнуются между собой». Комби�

нированные препараты, содержащие

витамины группы В (преимущественно

В1, В6 и В12), оказывают выраженные

взаимодополняющие нейрометаболи�

ческий и нейротрофический эффекты,

что доказано клинически и отражено

в современных рекомендациях.

Одним из перспективных комплекс�

ных средств нейротропных витаминов

группы В является оригинальный пре�

парат Нейробион®. Препарат применя�

ется в 70 странах мира уже около 50 лет.

Инъекционная форма Нейробиона  яв�

ляется единственной в своей группе,

официально разрешенной к примене�

нию у пациентов с 3 лет, что подчеркива�

ет ее безопасность. Нейробион® выпус�

кается в двух лекарственных формах: пер�

оральной и парентеральной. Наличие

двух форм позволяет индивидуализиро�

вать лечение, эффективно комбиниро�

вать относительно кратковременные

парентеральные курсы лечения и дли�

тельный пероральный поддерживаю�

щий прием препарата (ступенчатая тера�

пия), а также существенно повышает

комплайенс больных.

В проведенном нами эксперименталь�

ном исследовании, моделирующем раз�

витие алкогольной, диабетической, ти�

реоидной ПНП, Нейробион® способ�

ствовал нормализации процессов ткане�

вого нейрометаболизма, оптимизации

нейромедиаторной передачи и функцио�

нирования нейромышечного комплекса.

Стратегия комплексной нейротроп�

ной фармакотерапии постепенно завое�

вывает новые позиции в медицине,

прежде всего в неврологии. Дальней�

шее накопление опыта применения

Нейробиона при различных нейропати�

ческих и невралгических синдромах

позволит оптимизировать терапевтичес�

кие схемы и улучшить прогноз при мно�

гих нозологических формах в невроло�

гической практике. 

Подготовила Татьяна Спринсян З
У

З
У
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Вопросы на стр. 27.

Ответ: синдром PHACE.

Обсуждение
Синдром PHACE диагностируют у пациентов с младенческими ангиомами, а также

сочетанными структурными пороками развития головного мозга, сосудов мозга, глаз, аорты и

других органов. 

Акроним PHACE означает: 

P – posterior fossae anomalies (аномалии задней черепной ямки);

H – hemangioma(s) of the cervical facial region (гемангиома(�ы) в области шеи или лица);

А – arterial cerebrovascular anomalies (аномалии сосудов головного мозга);

C – cardiac defects, aortic coarctation and other aortic abnormalities (пороки развития сердца,

коарктация и другие пороки развития аорты);

E – eye anomalies (пороки развития органа зрения). 

Иногда к этой аббревиатуре добавляют букву S (PHACES), что говорит о наличии дефектов

грудины и/или надпупочного отдела белой линии живота.

Данный синдром был открыт доктором Илоной Фриден (Ilona Frieden) и ее коллегами в 1996 г.

для описания нейродермальных расстройств, которые возникают у детей с младенческими

гемангиомами. До 1996 г. случаи этого синдрома описывались с использованием других

названий, в том числе как синдром CHVC (комплекс «кожная гемангиома и сосудистые

нарушения»), окуло�церебрально�акральный синдром, синдром 3 «C» (гипоплазия мозжечка,

кавернозная гемангиома и коарктация аорты) и др.

Младенческие гемангиомы при синдроме PHACE, как правило, больших размеров и

сегментарные. В большинстве случаях гемангиома расположена на лице или волосистой части

головы. В период новорожденности сегментарная гемангиома может иметь своеобразный

телеангиэктатический вид, то есть «расти» по ходу кожных сосудов в виде веточек, а также может

сопровождаться появлением эритематозных пятен. Для ранней диагностики данного синдрома

важно провести дифференциальный диагноз с капиллярными мальформациями. 

Наиболее частыми внекожными проявлениями синдрома PHACE являются сосудистые

аномалии. В развитии васкулопатии сосудов головного мозга принимают участие два

взаимосвязанных механизма: структурное нарушение артерий и прогрессирующий

окклюзионный процесс. В первом случае аномалии артериальной системы возникают еще в

антенатальном периоде, поэтому патология выявляется при рождении ребенка. У меньшей части

пациентов возникает прогрессирующая васкулопатия, приводящая к стенозам и окклюзиям

артерий, что, в свою очередь, является причиной развития ишемического инсульта. Как при

васкулопатии, формирующейся в период внутриутробного развития, так и при прогрессирующем

поражении артерий поражаются  преимущественно сосуды большого и среднего диаметра.

Синдром PHACE чаще возникает у лиц женского пола (9 : 1). В литературе описано более 300

случаев заболевания. Примерно у трети пациентов выявляют офтальмологические проявления и

пороки развития сердца, в том числе коарктацию аорты. В многоцентровом проспективном

исследовании, проведенном исследовательской группой по изучению гемангиомы (Hemangioma

Investigator Group), было показано, что синдром PHACE сопровождается высокими показателями

заболеваемости: в частности, среди 108 детей с гемангиомами в области головы и шеи площадью

>22 см2 у 31% наблюдались сосудистые аномалии и/или пороки развития головного мозга. 

С момента описания диагноз синдрома PHACE стали устанавливать большому количеству

детей с гемангиомами на лице больших размеров при наличии как минимум одного внекожного

проявления. Это привело к ошибочному пониманию признаков этого заболевания. Учитывая

это, группа специалистов, имеющих практический опыт лечения пациентов с данным

синдромом, в том числе детские дерматологи, неврологи, генетики, нейрорадиологи, кардиологи

и офтальмологи, осенью 2008 г. пришли к консенсусному соглашению и одобрили перечень

диагностических критериев синдрома PHACE. Эта группа больших и малых критериев позволяет

установить диагноз данного синдрома либо предположить его наличие с большой степенью

вероятности (табл. 1, 2).

Подготовила Ольга Татаренко

Taблица 2. Большие и малые критерии диагностики синдрома PHACE

Система органов Большие критерии Малые критерии

Цереброваскулярная 

Пороки больших сосудов
головного мозга
Персистирующая
тригеминальная артерия

Персистирующие эмбриональные
артерии за исключением
тригеминальной
Внутричерепная гемангиома

Структура головного
мозга

Пороки задней черепной ямки
Гипопитуитаризм
Нарушение нейрональной миграции

Сердечно�сосудистая

Пороки дуги аорты
Аберрантное происхождение
подключичной артерии с/без
сосудистого кольца

Пороки развития перегородки сердца
Правостороннее положение дуги аорты

Орган зрения
Пороки структурных элементов
заднего сегмента глаза

Пороки структурных элементов
переднего сегмента глаза 

Брюшная стенка и
срединная линия
живота

Дефект грудины

Пороки развития срединной линии
живота 
Эктопическое положение щитовидной
железы 

Taблица 1. Диагностика синдрома PHACE

Синдром PHACE Вероятный синдром PHACE

Лицевая гемангиома >5 см в диаметре + 1
большой или 2 малых критерия

Лицевая гемангиома > 5 см в диаметре ИЛИ
гемангиома на шее или на верхней части туловища
+ 1 большой или 2 малых критерия ИЛИ отсутствие
гемангиомы + 2 больших критерия

Большая гемангиома у 2�месячного ребенка 

КЛИНИЧЕСКАЯ ЗАДАЧА

Объявлены лауреаты Общенациональной премии
«ЧЕЛОВЕК ГОДА – 2009»

Э
тому празднику есть название – торжественная церемония награждения победителей Общенациональной программы «Человек года – 2009».

Состоялся он традиционно в Национальном дворце искусств «Украина» 20 марта. Неизменной остается и его притягательность, у которой

множество составляющих: прежде всего, чувство причастности к справедливому признанию истинных лидеров и патриотов, приверженности

нетленным человеческим ценностям, наконец, возможность окунуться в атмосферу духовного и душевного подъема. 

Победителями XIV Общенациональной программы «Человек года – 2009» стали:
– «Региональный лидер года»: Наталия Романова (председатель Черниговского

облсовета); 

– «Мэр года»: Михаил Добкин (мэр г. Харькова); 

– «Промышленник года»: Виктор Субботин (генеральный директор ОАО «Турбоатом»);

– «Предприниматель года»: Виталий Антонов (председатель Наблюдательного совета
«Концерн Галнафтогаз»);

– «Менеджер года»: Виталий Скоцик (генеральный директор ООО «Амако»);

– «Финансист года»: Вадим Пушкарев (председатель правления ОАО «ВТБ Банк»);

– «Лидер страхового рынка года»: Олег Спилка (председатель Наблюдательного совета
НАСК «Оранта»);

– «Национальная торговая марка года»: ТМ «Конти»; 

– «Инвестиция года»: Алексей Вадатурский (генеральный директор СП «Нибулон»);

– «Аграрий года»: Олег Бахматюк (почетный председатель ЗАО «Агрохолдинг «Авангард»);

– «Журналист года в области электронных СМИ»: Наталия Мосейчук (ведущая
телеканала «1+1»); 

– «Журнал года»: журнал «Главред»; 

– «Деятель искусств года»: Евгения Басалаева, народная артистка Украины; 

– «Дизайнер одежды года»: Катерина Шаховская (дизайнер одежды); 

– «Спортсмен года»: Василий Ломаченко (чемпион мира 2009 года по боксу);

– «Меценат года»: Эдуард Прутник (председатель правления Международного фонда
«Единый мир»);

– «Новая генерация года»: Ирина Бережная (народный депутат Украины);

– обладатель международной премии в области дипломатии: Ли Чжоу (Чрезвычайный
и Полномочный Посол Китайской Народной Республики в Украине); 

– обладатель международной премии за выдающийся вклад в развитие партнерских,
дружеских и экономических отношений с Украиной: Валентин Величко
(Чрезвычайный и Полномочный Посол Республики Беларусь в Украине); 

– обладатель международной премии за выдающийся вклад в развитие культуры
и искусства Украины: Александр Морозов (народный артист России и Украины); 

– обладатель специальной премии за выдающиеся заслуги: Михаил Жванецкий
(народный артист Украины, заслуженный деятель искусств России); 

– обладатель специальной премии за выдающиеся заслуги: Александр Масляков
(президент Международного союза КВН); 

– обладатель специальной премии за выдающийся вклад в развитие социального
предпринимательства: Алексей Федорычев (президент Группы компаний
«Федкоминвест»); 

– обладательница специальной премии «Кумир украинцев»: Джамала (певица). 

Зал щедро одаривал доброй и мощной энергетикой обладателей титула «Человек года – 2009».
А прекрасным обрамлением церемониала каждого награждения стали яркие выступления известных
деятелей культуры и творческих коллективов.

В роли классических герольдов на церемонии выступили ее ведущие – Ольга Сумская и Юрий Горбунов,
Маша Ефросинина и Руслана Пысанка, – с непринужденным профессионализмом и природным
благородством пребывавшие на сцене все церемониальное время.
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