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Аннотация 

Несмотря на несомненный прогресс медицинской науки во всем мире, за по-

следнее время отмечается тенденция увеличения частоты встречаемости врож-

денных пороков развития и наследственных заболеваний у детей. Поэтому зна-

ние симптоматики различных наследственных синдромов у детей определяют 

диагностику и тактику дальнейшей терапии, что имеет большое значение не 

только для прогноза течения заболевания, но и качества дальнейшей жизни па-

циента. В статье представлен клинический случай синдрома Протея (СП) у ре-

бенка раннего возраста на фоне врожденного порока развития мозга (гемиме-

галэнцефалии слева). По результатам УЗИ-скрининга во второй половине бе-

ременности у матери ребенка были выявлены множественные врожденные по-

роки развития ЦНС у плода. После рождения пациент наблюдался в отделении 

патологии новорожденных, где впервые был выставлен диагноз: синдром Про-

тея на фоне врожденной аномалии головного мозга. С 2-месячного возраста у 

ребенка наблюдались приступы в виде инфантильных спазмов. А в возрасте 6 

месяцев на ЭЭГ определены изменения эпилептиформного характера. Посто-

янно получает противосудорожную терапию. В возрасте 8 месяцев в НИИ 

нейрохирургии им. акад. Н.Н. Бурденко ему была проведена операция – анато-

мическая гемисферэктомия слева. После оперативного лечения больной был 

выписан в удовлетворительном состоянии с основным клиническим диагнозом: 

врожденный порок развития мозга (гемимегалэнцефалия слева), симптомати-

ческая фокальная левополушарная фармакорезистентная эпилепсия. На фоне 

противосудорожной терапии судороги не возникали. В 1год 2 месяца был об-

следован и консультирован врачом-генетиком в Медико-генетическом научном 

центре г. Москва, где было дано заключение: учитывая результаты геномного 

секвенирования, вероятнее всего, у ребенка имеет место Proteus-like синдром. 

Врожденный средний меланоцитарный невус. Пациент является инвалидом с 

грубой задержкой нервно-психического развития. Планируется удаление обра-

зования левой щеки с обязательным гистологическим исследованием. 
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Abstract 

Despite the undoubted progress of medical science around the world, recently, there 

has been a tendency of an increase in the frequency of congenital malformations and 

hereditary diseases in children. Therefore, the knowledge of the symptoms of various 

hereditary syndromes in children determine the diagnosis and tactics of further thera-

py, which is of great importance not only for the prognosis of the disease, but also 

the quality of the patient's future life. The article presents a clinical case of Proteus 

syndrome (PS) in a young child against the background of congenital malformation 

of the brain (left hemimegalencephaly). According to the results of ultrasound 

screening in the second half of pregnancy, there were revealed multiple congenital 

malformations of the сentral nervous system in the fetus of the mother of the child. 

After birth, the patient was observed in the Department of pathology of newborns, 

where he was first diagnosed with Proteus syndrome against the background of con-

genital abnormalities of the brain. From 2 months of age, the child had attacks in the 

form of infantile spasms. And at the age of 6 months, some changes of epileptiform 

character were identified on EEG. The child was constantly receiving anticonvulsant 

therapy. At the age of 8 months, in the Acad. N. N. Burdenko Research Institute of 

Neurosurgery he underwent surgery – anatomic left hemispherectomy. After surgical 

treatment, the patient was discharged in a satisfactory condition with the main clini-

cal diagnosis: congenital malformation of the brain (left hemimegalencephaly), 

symptomatic focal left hemisphere pharmacoresistant epilepsy. Convulsions did not 

occur during anticonvulsant therapy. In 1 year and 2 months the patient was exam-

ined and consulted by a geneticist at the Medical and Genetic Research Center in 

Moscow, where it was concluded: given the results of genomic sequencing, most 

likely, the child has Proteus-like syndrome. Medium congenital melanocytic nevus. 

The patient is disabled with a gross delay in neuro-psychical development. It is 

planned to remove the formation of the left cheek with the obligatory histological ex-

amination.  
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Введение. За последнее время во 

многих странах мира отмечается рост врож-

денных пороков развития у детей. Эта про-

блема является довольно серьѐзной, так как 

нередко множественные пороки развития у 

детей вызваны хромосомными мутациями, 

причем в большинстве случаев это мутации 

de novo [1]. Мутация de novo – это измене-

ние в гене, которое возникло впервые у од-

ного из членов семь и как результат мутации 

в зародышевой клетке у одного из родите-

лей или в уже оплодотворенной яйцеклетке. 

Такие мутации могут привести к различным 

серьезным врожденным расстройствам моз-

га: аутизм, эпилепсия, шизофрения и пр. 

mailto:haraba.tanya@mail.ru
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Синдром Протея (СП) относится к 

редким генетическим заболеваниям с до-

вольно трудной генетической идентифика-

цией [2-6]. Частота встречаемости данного 

заболевания – менее 1 случая на 1 млн. 

населения. В настоящее время в мире заре-

гистрировано около 100 случаев синдрома 

Протея у детей различного возраста [7]. Он 

впервые был описан M.M. Cohen и P.W. 

Hayden в 1979г. [8]. Многие ученые счита-

ют, что причина возникновения СП вызвана 

летальной доминантной соматической му-

тацией, происходящей в постзиготной ста-

дии развития эмбриона.  

Клинические проявления СП сходны с 

некоторыми наследственными заболевания-

ми у детей [6, 9, 10]. СП характеризуется 

прогрессирующим разрастанием различных 

тканей организма с преимущественно асим-

метричной макродактилией, соединительно-

тканными и эпидермальными невусами, 

врожденными пороками развития кровенос-

ных и лимфатических сосудов, гиперосто-

зом костей черепа [6, 11-13]. СП характери-

зуется чрезмерным асимметричным ростом 

тканей, который начинается чаще после 6-18 

мес. жизни и быстро прогрессирует. Так 

называемый «симптом мокасин» проявляет-

ся в виде липом или атрофии жировой тка-

ни, капиллярных, артериальных, венозных 

мальформаций, асимметричного роста от-

дельных частей тела за счет костной ткани, 

разрастания невусов, кист легкого [1, 2, 6].  

В качестве примера представлен кли-

нический случай течения СП у ребенка в 

возрасте 1 года и 8 месяцев жизни на фоне 

врожденного порока развития мозга (геми-

мегалэнцефалии слева). Отмечены основ-

ныеэтапы диагностикиСПу пациента, пред-

ставленыклинические особенности течения-

заболевания и наблюдения за больным па-

циентом в динамике. 

Клинический случай. Ребенок Е. в 

возрасте 1 года 8 месяцев жизни поступил в 

отделение приемного покоя ОГБУЗ «Дет-

ской областной клинической больницы» 

(ДОКБ) г. Белгорода 27.02.2017 г. с жалоба-

ми на повышение Т
0
тела до 38

о
С, малопро-

дуктивный кашель, слизистые выделения из 

носа. Ребенок заболел за неделю до поступ-

ления в ДОКБ после контакта с больным 

членом семьи острой респираторной инфек-

цией (ОРИ), когда впервые у ребенка появи-

лось повышение Т
0
тела до 38,5

о
С, сухой 

кашель, заложенность носа. Участковым пе-

диатром было назначено амбулаторное 

этиотропное и симптоматическое лечение 

лекарственными препаратами внутрь в воз-

растных дозах (ибуклин, виферон, сумамед, 

флуифорт) без видимого эффекта.  

До поступления в ДОКБ в условиях 

детской поликлиники по месту жительства 

было проведено рентгенологическое иссле-

дование органов грудной клетки 

26.02.2017 г. Заключение: признаки бронхи-

та. Была проведена консультация ЛОР-врача 

26.02.2017 г. Заключение: острый левосто-

ронний неперфоративный средний отит.  

Из анамнеза жизни известно, что ребе-

нок от 1 беременности и родов. Беремен-

ность протекала на фоне токсикоза легкой 

степени, анемии на всем протяжении бере-

менности, угрозы прерывания беременности 

на сроках 22 и 32 неделях гестации, хрони-

ческой фетоплацентарной недостаточности 

(ХФПН). По результатам 1 и 2 УЗИ – скри-

нинга патология не была обнаружена. Ре-

зультаты 3 УЗИ – скрининга выявили врож-

денные пороки развития (макроцефалия, су-

пратенториальная опухоль головного мозга 

слева, односторонняя окклюзионная гидро-

цефалия, ассимметрия лицевых структур, 

гидроцеле с обеих сторон). На 34 неделе бе-

ременности мать ребенка была консульти-

рована в Центре медицины плода 

(г. Москва). Были даны рекомендации. Роды 

срочные, оперативные, путем экстренного 

кесарева сечения на сроке 38-39 недель. В 

родах у ребенка было тройное обвитие шеи 

пуповиной, у матери – зеленые воды. Вес 

при рождении – 3840 г, рост – 54 см. Оценка 

по шкале Апгар 7-8 баллов. Состояние при 

рождении тяжелое, физиологические ре-

флексы вялые, выраженная асимметрия ли-

ца за счет увеличения мягких тканей левой 

щеки, мышечный тонус снижен в нижних 

конечностях.  На 6 день после родов ребенок 

был переведен в отделение патологии ново-

рожденных и недоношенных детей ДОКБ, 

где он находился на лечении и обследовании 
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в течение 2 недель с диагнозом: неонаталь-

ная гипербилирубинемия. Синдром дезапта-

циисердечно-сосудистой системы. Пре- и 

перинатальное поражение ЦНС смешанного 

генеза, подострый период. Синдром тонус-

ных нарушений. Врожденная аномалия го-

ловного мозга: шизэнцефалия в левой геми-

сфере. Внутренняя левосторонняя окклюзи-

онная гидроцефалия. Синдром Протея. Ма-

лые аномалии развития сердца (МАРС): от-

крытое овальное окно (ООО) – 4,1 мм, ане-

вризма межпредсердной перегородки. До-

полнительные трабекулы левого желудоч-

ка. Внутриутробные инфекции (ВУИ): 

гнойный конъюнктивит стафилококковой 

этиологии, реконвалесцент.  

С 2-месячного возраста у ребенка 

наблюдались ежедневные приступы в виде 

инфантильных спазмов, по поводу чего он 

впервые был госпитализирован в психо-

неврологическое отделение для детей ран-

него возраста ДОКБ г.Белгорода с жало-

бами на беспокойство, частые эпизоды 

поджимания ног к туловищу, сопровож-

дающиеся пронзительным громким кри-

ком. В ходе проведения ЭЭГ с видео 

26.11.2015 г. были зарегистрированы из-

менения биоэлектрической активности го-

ловного мозга эпилептиформного характе-

ра. Была назначена противосудорожная 

терапия (препарат вальпроевой кислоты из 

расчета 30 мг/кг/сут). По данным МРТ го-

ловного мозга от 03.06.2015 г. выявлена 

левосторонняя гемимегалэнцефалия, сме-

шанная гидроцефалия, агенезия мозоли-

стого тела. Шизэнцефалия в левой геми-

сфере.  

Голову держит с 6 мес. жизни, не си-

дит, не ползает, не ходит, не говорит. При 

ухудшении состояния ребенок периодиче-

ски находился на стационарном лечении в 

психоневрологическом отделении для де-

тей раннего возраста ДОКБ, где проводи-

лась метаболическая и противосудорожная 

терапия. 

В возрасте 8 мес. был госпитализи-

рован во 2 отделение НИИ нейрохирургии 

им. акад. Н.Н. Бурденко (г. Москва) для 

дообследования и оперативного лечения 

на структурах головного мозга.  21.03.2016 

г. была проведена операция – анатомиче-

ская гемисферэктомия слева. В послеопе-

рационном периоде у ребенка наблюда-

лись водно-электролитные нарушения с 

тенденцией к гипонатриемии, на фоне ко-

торой  были зафиксированы генерализо-

ванные судорожные приступы, которые 

были купированы в отделении ИТАР. На 

момент выписки из отделения водно-

электролитные нарушения регрессировали. 

В неврологическом статусе – правосто-

ронний гемипарез, задержка в психомо-

торном развитии без отрицательной дина-

мики. Была назначена противосудорожная 

терапия, и после снятия послеоперацион-

ных швов ребенок был выписан по месту 

жительства в удовлетворительном состоя-

нии с соответствующими рекомендациями 

под наблюдение участкового педиатра и 

детского невролога с основным клиниче-

ским диагнозом: врожденный порок разви-

тия мозга (гемимегалэнцефалия слева), 

симптоматическая фокальная левополу-

шарная фармакорезистентная эпилепсия, 

задержка психоречевого и моторного раз-

вития. 

Гистологический диагноз по данным 

биопсии: морфологическая картина соот-

ветствует кортикальной мальформации и 

не противоречит клиническому диагнозу. 

Сопутствующий диагноз: нейрофиб-

рома мягких тканей левой щечной обла-

сти. Оценка состояния по шкале Карнов-

ского – 50%. 

После выписки из НИИ нейрохирур-

гии постоянно находился под наблюдени-

ем детского невролога и нейрохирурга по 

месту жительства. В результате оператив-

ного лечения судорожные приступы у ре-

бенка прекратились. В динамике 28.06.16 

г. была проведена повторная МРТ голов-

ного мозга с контрастным усилением. За-

ключение: МРТ-признаки врожденной 

аномалии развития головного мозга (лево-

сторонняя мегалэнцефалия). Состояние 

после оперативного лечения (удаление ле-

вого полушария). Агенезия мозолистого  

тела. Объемное образование левой щечной 

области.  
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10.11.2016 г. был консультирован 

врачом-генетиком в ФГБНУ «Медико-

генетический научный центр» и онкологом 

совместно с генетиком в ФГБУ «Феде-

ральный научно-клинический центр дет-

ской гематологии, онкологии и иммуноло-

гии имени Д.Рогачева». Заключение: учи-

тывая результаты геномного секвенирова-

ния, вероятнее всего, у ребенка имеет ме-

сто Proteus-like синдром. Врожденный 

средний меланоцитарный невус. Было ре-

комендовано плановое удаление образова-

ния щеки с обязательным гистологическим 

исследованием образования. Рекомендова-

но наблюдение врачей-специалистов (ге-

нетика, невролога, сосудистого хирурга, 

дерматолога, офтальмолога и стоматолога) 

по месту жительства.  

Общее состояние ребенка при по-

ступлении в отделение патологии детей 

раннего возраста ДОКБ было средней сте-

пени тяжести за счет респираторного и ин-

токсикационного синдромов. Т
о
тела –

37.5
о
С. Вес тела – 12.6 кг, рост – 89 см.

Окружность головы 53 см, окружность 

груди – 54 см. Ребенок сложен непропор-

ционально: голова значительно больше по 

отношению к другим частям тела. Лицо 

ассимметрично за счет выраженной гипер-

трофии его левой щеки. В области левой 

щеки отмечался невус размером 5.0×2.0 см 

с выраженной пигментаций, выступающий 

над уровнем кожи. На коже левой полови-

ны лица и на разгибательной поверхности 

левого предплечья определялись единич-

ные пигментные пятна размерами от 

1.0×1.5-2.0 см до 1.5×3.0 см. На остальных 

участках туловища и конечностей пигмен-

тированных пятен не было.  При осмотре 

определялись в основном лицевые стигмы 

дизэмбриогенеза (СДЭ): выраженная до-

лихоцефалия, вытянутое лицо, линия глаз-

ной щели имеет косой наклон вниз, 

наружный угол глаза несколько опущен, 

широкая носовая перегородка, высокое 

«готическое» твердое небо, неправильный 

рост зубов (рисунок). 

Рис.  Синдром Протея у ребенка Е. 1 г. 8 мес. 

Fig. Proteus syndrome in a 1 year and 8 months child E. 

Кожные покровы бледные, эластич-

ные. Отмечался умеренный периорбиталь-

ный и периоральный цианоз. Тургор тка-

ней сохранен. Ребенок умеренного пита-

ния. Определялась полилимфоаденопатия. 

Пальпировались периферические задне-, 

переднешейные, подчелюстные, околоуш-

ные, подмышечные, паховые лимфоузлы 

размерами 0,5-0,7 см в диаметре, множе-

ственные, подвижные, безболезненные. 

Отмечалась гиперемия зева, язык был 

влажный, умеренно обложен белым нале-

том у корня. ЧД – 27 в минуту. Носовое 

дыхание затруднено. Отмечался малопро-

дуктивный периодический кашель, чаще в 

утреннее время суток. Над легкими при 
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перкуссии с обеих сторон определялся яс-

ный легочный звук. При аускультации 

легких выслушивалось жесткое дыхание, 

единичные сухие рассеянные хрипы с обе-

их сторон. Область сердца при осмотре не 

изменена. Границы относительной тупости 

сердца соответствовали возрастной норме. 

ЧСС – 120 ударов в минуту. Тоны сердца 

были приглушены, ритмичные. Живот 

обычной формы, активно участвовал в ак-

те дыхания. При пальпации он был мяг-

кий, безболезненный. Печень выступала 

из-под края реберной дуги на 1,0 см. Селе-

зенка не увеличена. Стул – 1 раз в сутки, 

оформлен, без патологических примесей. 

Диурез – в норме. 

В неврологическом статусе: сознание 

ясное. Острота зрения снижена, глазные 

щели симметричны, зрачки равные, дви-

жения глазных яблок в полном объеме. 

Диплопии нет. Конвергенция ослаблена, 

нистагма нет, реакция зрачков на свет вя-

лая. Острота слуха в норме. Лицо и мими-

ка ассимметричны. Точки выхода трой-

ничного нерва безболезненны. Отмечалось 

поперхивание и кривошея. Фонация не 

нарушена. Девиация языка вправо. Менин-

геальных симптомов нет, определялось 

снижение чувствительности в области ле-

вой щеки. Объем и сила активных и пас-

сивных движений были снижены. Мышеч-

ная гипотония. Сухожильно-

периостальные рефлексы оживлены, D>S. 

Отмечалась грубая задержка нервно-

психического развития. Не сидит самосто-

ятельно, не ходит. В психоэмоциональной 

сфере: вялый, моторно расторможен, эмо-

ционально лабилен. 

На основании жалоб при поступле-

нии, анамнеза заболевания и жизни, кли-

нического осмотра был выставлен предва-

рительный диагноз: острый бронхит, ДН 0 

ст. Врожденный порок развития мозга (ге-

мимегалэнцефалия слева), состояние после 

оперативного лечения (удаление левого 

полушария). Симптоматическая фокальная 

левополушарная фармакорезистентная 

эпилепсия, задержка психоречевого и мо-

торного развития. Proteus-like синдром. 

Врожденный средний меланоцитарный 

невус. 

Было назначено необходимое лабо-

раторно-инструментальное обследование. 

Общий анализ крови (ОАК) от 

28.02.2017 г.: Эр – 3,76 × 10
12

/л, НВ –

96 г/л, Л. – 7,1 × 10
9
/л, Тр. –203× 10

9
/л,

б – 0%, п – 1%, э – 0%, с – 11%, м – 10%, 

л – 77%, СОЭ – 50 мм/ч. 

Общий анализ мочи (ОАМ) – в нор-

ме. 

Копрограмма – в норме. 

ЭКГ от 28.02.2017 г.: синусовая та-

хикардия, ЧСС – 167 ударов в 1 минуту, 

ЭОС в норме.  

Консультация невролога от 

27.02.2017 г.: резидуально-органическое 

поражение ЦНС, синдром Протея. Грубая 

задержка психоречевого развития. Внут-

ричерепная компенсированная гипертен-

зия, судороги в анамнезе. Задержка стати-

ко-моторного развития, правосторонний 

гемипарез. Назначен внутрь препарат эль-

кар и глицин в возрастных дозах. 

Консультация ЛОР-врача от 

27.02.2017 г.: острый левосторонний не-

перфоративный средний отит. Ринофарин-

гит.  

С первого дня пребывания ребенка в 

отделении проводилась необходимая ком-

плексная терапия: этиотропная противови-

русная терапия (виферон); антибактери-

альная (внутримышечно (в/м) цеперон, 

амикацин); симптоматическая терапия (ан-

типиретики – ибупрофен внутрь, в/м лити-

ческая смесь с 2% раствором хлоропира-

мина, с 50 % раствором анальгина, с 2% 

раствором дротаверина); муколитики (ам-

бробене  виде ингаляций и внутрь); проти-

восудорожная терапия (карбамазепин 

внутрь); противогрибковая (флуконазол 

внутрь); местное лечение отита (0,5% рас-

твор диоксидина в виде капель в нос и в 

уши); физиолечение (лазеротерапия на об-

ласть грудной клетки, ингаляции с 0,5% 

раствором диоксидина, массаж грудной 

клетки). 

На фоне данного лечения отмечалась 

положительная динамика в состоянии и 

самочувствии ребенка: снизилась темпера-
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турная реакция до субфебрильных цифр, 

улучшился аппетит, уменьшился кашель. 

Ребенок стал более активным. В легких на 

фоне жесткого дыхания исчезли сухие 

хрипы. Отмечалась и положительная ди-

намика и со стороны лабораторных дан-

ных. 

ОАК от 03.03.2017 г.: Эр – 4,45 × 

10
12

/л, НВ – 113 г/л, Л. – 7,1 × 10
9
/л, Тр. –

302× 10
9
/л, б – 0%, п – 1%, э – 1%, с – 40%,

м – 8%, л – 50%, СОЭ – 37 мм/ч. 

ОАМ от 03.03.2017 г.: в норме. 

Несмотря на проводимую комплекс-

ную терапию, с 09.03.2017 г.  в течении 

заболевания у ребенка отмечалось резкое 

ухудшение общего состояния и самочув-

ствия на фоне реинфекции ОРИ в резуль-

тате контакта его с больным отцом. У па-

циента появились клинические симптомы 

бронхообструктивного синдрома (БОС), 

экспираторная одышка в покое, усилился 

влажный кашель на фоне повышения Т
о
те-

ла до 38,5 
о
С.

Учитывая ухудшение общего состоя-

ния ребенка на фоне реинфекции смешан-

ной вирусной этиологии (вирус Эпштейн-

Барр, цитомегаловирус, вирус простого 

герпеса 1 и 2 типов) по данным клиниче-

ского и лабораторного обследования, были 

назначены с дезинтоксикационной целью 

инфузионная терапия  из расчета 20 мл/кг 

массы ребенка в сутки (внутривенно (в/в) 

капельной инфузии 10% раствора глюкозы 

с 10% раствором глюконата кальция, 2% 

раствором пентоксифиллина, 2% раство-

ром рибоксина); иммунотерапия (в/в ка-

пельно раствор иммуноглобулина челове-

ческого из расчета 0,1 г/кг массы тела №3); 

глюкокортикостероиды (ингаляции пуль-

микорта и в/м дексаметазона). А также 

продолжена антибактериальная терапия 

(в/в капельно цефтриаксон) на фоне про-

тивосудорожных и противовирусных пре-

паратов. 

ОАК от 10.03.2017 г.: Эр – 4,78 × 

10
12

/л, НВ – 118 г/л, Л. – 10,7 × 10
9
/л, Тр. –

406 × 10
9
/л, б – 0%, п – 2%, э – 1%, с – 40%,

м – 7%, л – 50%, СОЭ – 35 мм/ч. 

Биохимическое исследование крови 

от 10.03.2017 г.: общий белок – 62 г/л, са-

хар – 4,5 ммоль/л, АЛТ – 38 мЕ/л, кальций 

– 2,2 ммоль/л, фосфор – 1,45 ммоль/л,

СРБ<6мг/л, щелочная фосфатаза – 

239 Ед/л, АЛТ– 18 Ед/л, АСТ – 26 Ед/л. 

ИФА крови от 10.03.2017г.: антитела 

к цитомегаловирусу IgM+; антитела к ци-

томегаловирусу IgM(КП) – 2,96; антитела 

к цитомегаловирусу IgG+; антитела к ци-

томегаловирусу IgG (конц.) – 5,23; антите-

ла к вирусу простого герпеса 1 и 2 типов 

IgG+; антитела к вирусу простого герпеса 

1 и 2 типов IgG(КП) – 9,06; антитела к кап-

сидному антигену IgG вируса Эпштейн-

Барр+; антитела к капсидному антигену 

IgМ вируса Эпштейн-Барр (КП) – 3,94; ан-

титела к капсидному антигену IgG вируса 

Эпштейн-Барр (КП) – 19,38.  

Бактериологическое исследование 

отделяемого из носа на флору от 

10.03.2017 г.: выделен Staphylococcus hae-

molyticus (условно-патогенная микрофло-

ра), умеренный рост. Данный микроорга-

низм является нормальной микрофлорой 

носовой полости. 

Бактериологическое исследование 

отделяемого из зева флору и чувствитель-

ность к антибиотикам от 10.03.2017 г.: вы-

делена условно-патогенная микрофлора, 

обильный рост (Klebsiellapneumonia – 

1,0+05 KOE/г). Антибиотикограмма: ам-

пициллин+, амоксициллин/клавулоновая 

кислота-, цефазолин-, цефепим+, цефтри-

аксон+. 

ЭХОКГ от 14.03.2017 г.: ООО – 2 мм. 

Камеры сердца не расширены. Систоличе-

ская функция миокарда левого желудочка 

удовлетворительная. 

На фоне проведенного лечения у ре-

бенка через несколько дней нормализова-

лась температурная реакция тела, исчезли 

симптомы интоксикации, улучшился аппе-

тит, кашель практически исчез, отмечалась 

положительная динамика в легких и со 

стороны лабораторных данных. 

ОАК от 13.03.2017 г.: Эр – 4,79 × 

10
12

/л, НВ – 115 г/л, Л. – 12,1 × 10
9
/л, Тр. –

352× 10
9
/л, б – 0%, п – 2%, э – 4%, с – 31%,

м – 7%, л – 55%, СОЭ – 15 мм/ч. 

ОАМ от 13.03.2017 г.:  в норме. 
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Больной ребенок был выписан 

15.03.2017 г. с улучшением и с соответ-

ствующими рекомендациями под наблю-

дение участкового педиатра, детского 

невролога, врача-генетика по месту жи-

тельства с диагнозом: острый обструктив-

ный бронхит, ДН 0-1 ст. на фоне смешан-

ной вирусной инфекции (вирус Эпштейн-

Барр, цитомегаловирус, вирус простого 

герпеса 1 и 2 типов).  Врожденный порок 

развития мозга (гемимегалэнцефалия сле-

ва), состояние после оперативного лечения 

(удаление левого полушария). Симптома-

тическая фокальная левополушарная фар-

макорезистентная эпилепсия, задержка 

психоречевого и моторного развития. Pro-

teus-like синдром. Врожденный средний 

меланоцитарный невус. 

Заключение. Таким образом, пред-

ставляя описание данного клинического 

наблюдения, хотелось бы обратить внима-

ние врачей-специалистов на одно из редко 

встречающихся заболеваний – Proteus син-

дром, который, вероятнее всего, сформи-

ровался у ребенка в результате доминант-

ной соматической мутации в зародышевой 

клетке, и представить особенности клини-

ческого проявления СП в динамике на 

фоне течения смешанной острой вирусной 

инфекции у больного ребенка раннего воз-

раста. 

СП – это редкая патология детского 

возраста, которая характеризуется доволь-

но непростой генетической идентификаци-

ей, имеет сходную клиническую картину с 

рядом наследственных заболеваний и 

формированием осложнений в виде ново-

образований. Поэтому своевременная диа-

гностика имеет большое значение не толь-

ко для прогноза течения данного заболева-

ния, но и качества дальнейшей жизни па-

циента.  

Автор статьи подтверждает от-

сутствие финансовой поддержки исследо-

вания, о которой необходимо сообщить. 
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