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Представлено аналіз клініко�лабораторних проявів, особливостей кровотворення у 26 дітей із синдромом Дауна (СД). Встановлено, що дітям

із СД притаманні різноманітні вроджені вади розвитку. Зокрема дуже часто трапляються вроджені вади серця — у 69,2%, з переважанням повної

атріовентрикулярної комунікації та дефекту міжшлуночкової перетинки. З'ясовано, що серед гематологічних розладів при трисомії 21�ї хромосоми

30,8% припадає на залізодефіцитну анемію; транзиторний анормальний мієлопоез (ТАМ) зустрічається у 19,2% хворих, імунна тромбоцитопенічна

пурпура — у 15,4% осіб. У трьох із п'яти дітей із ТАМ зареєстровано клональні захворювання: мієлодиспластичний синдром, ідіопатичний мієлофіброз

та гангліонейробластому. Це дає підстави вважати, що ТАМ є окремою нозологічною одиницею, перехідним мієлопроліферативним розладом, який

регресує самостійно у двох із п'яти хворих безслідно, хоча може бути передвісником інших серйозних захворювань. Дітям з СД притаманні злоякісні

захворювання крові: гостру мієлоїдну лейкемію (ГМЛ) верифіковано у 15,4% пацієнтів, гостру лімфобластну лейкемію — у 7,7% дітей. Пухлини

негематологічного походження та негоджкінські лімфоми у дітей із трисомією 21�ї хромосоми зустрічаються не часто (3,8%). Встановлено,

що для дітей із СД, хворих на ГМЛ, протокольна хіміотерапія є високоефективним методом лікування. У хворих на гемобластози В�лінійного

походження при проведенні хіміотерапії із застосуванням метотрексату незалежно від дози (0,5 г/м2 чи 2 г/м2) зустрічаються важкі токсичні ураження

шкіри, слизових оболонок, вісцеральних органів. Показник загального кумулятивного виживання (ризик смерті) у дітей із СД становить 0,68.
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The researchers analysed clinical symptoms, laboratory data and special features of haematopoiesis in 26 children with Down syndrome (DS). High incidence

of congenital malformations are common for DS, thus 69.2% of them had congenital heart diseases, with predominance of common atrioventricular canal and

ventricular septal defect. In the group of children with 21�Trisomy several haematological disorders were found, such as: iron deficiency anaemia (30.8%),

transient abnormal myelopoiesis (19.2%), and immune thrombocytopenic purpura (15.4%). In 3 out of 5 children with transient abnormal myelopoiesis, the

clonal diseases were revealed: myelodisplastic syndrome, idiopatic myelofibrosis and ganglioneuroblastoma. It can be suggested that transient abnormal

myelopoiesis is a stand�alone nosologic unit, transient myeloproliferative disorder, which regresses spontaneously in 2 out of 5 patients, but can proceed to

the severe clonal diseases. Children with DS are predisposing to the malignant haematopoietic diseases: an acute myeloid leukaemia is recognized in 15.4%

and an acute lymphoblastic leukaemia   in 7.7% of cases. Non�Hodgkin Lymphoma and solid tumours are rare among children with 21�Trisomy (3.8%). It was

found that for children with DS complicated with acute myeloid leukaemia, the program chemotherapy is highly effective. In the case of B�cell lymphoprolifer�

ative diseases the treatment with methotrexate, even in low or moderate doses (0,5g/m2 or 2g/m2), causes severe toxic damage of skin, mucosa or visceral

organs. The general survival of children with DS is 0.68.

Key words: children, Down syndrome, transient abnormal myelopoiesis, anaemia, acute lymphoblastic leukaemia, acute myeloid leukaemia, congenital defect.

Синдром Дауна в практике гематолога
О.И. Дорош1, О.О. Трояновская1,2, О.И. Очеретная1, Н.И. Кицера6, А.Л. Иваненко4, Л.П. Середич1, А.М. Мых1,
И.П. Цымбалюк$Волошин1,2, Г.М. Бескоровайная6, Л.В. Мельничук4, Л.М. Тысячна3, М.И. Микула6, В.М. Бидюк5,
А.И. Степанюк1, О.И. Козлова1, Л.Я. Дубей2, Р.С. Полищук1, Л.Л. Скоропад1, О.И. Воробель1, И.Я. Савчак1

1КЗ ЛОР «Западноукраинский специализированный детский медицинский центр», г. Львов, Украина
2Львовский национальный медицинский университет имени Данила Галицкого, Украина
3Николаевская областная детская больница, Украина
4Областная детская клиническая больница, г. Ивано�Франковск, Украина
5Львовская областная клиническая больница, Украина
6 ГУ «Институт наследственной патологии НАМН Украины», г. Львов 

Представлен анализ клинико�лабораторных проявлений, особенностей кроветворения у 26 детей с синдромом Дауна (СД). Установлено, что детям

с СД присущи различные врожденные пороки развития с высокой частотой врожденных пороков сердца — 69,2%, с преобладанием полной

атриовентрикулярной коммуникации (ПАВК) и дефекта межжелудочковой перегородки. Выяснено, что среди гематологических расстройств при

SOVREMENNAYA PEDIATRIYA.2017.6(86):130'146; doi 10.15574/SP.2017.86.130

О.І. Дорош1, О.О. Трояновська1,2, О.І. Очеретна1, Н.І. Кіцера6,

А.Л. Іваненко4, Л.П. Середич1, А.М. Мих1, І.П. Цимбалюк%Волошин1,2,

Г.М. Безкоровайна6, Л.В. Мельничук4, Л.М. Тисячна3, М.І. Мікула6,

В.М. Бідюк5, А.І. Степанюк1, О.І. Козлова1, Л.Я.  Дубей2, Р.С. Поліщук1,

Л.Л. Скоропад1, О.І. Воробель1, І.Я. Савчак1



ГЕМАТОЛОГИЯ

131ISSN 1992�5913   Современная педиатрия  6(86)/2017

Читайте нас на сайте: http://med
expert.com.ua

Вступ

Синдром Дауна (СД) — патологічний
стан, який виникає в результаті абе�

рації 21�ї пари хромосом, каріотип 47, ХХ,
+21. Це найбільш поширена хромосомна
аномалія, що зустрічається із середньою
частотою приблизно від 1:600 до 1:1000 серед
живих новонароджених дітей, незалежно від
соціально�економічної, культурної та етнічної
приналежності [1,3,25,29]. На розвиток даної
патології безпосередньо впливає вік жінки,
яка виношує дитину. Багатьма дослідниками
доведено, що чим старша мати, тим більша
ймовірність народження хворої дитини
[10,15,25,64]. Частота виникнення патології не
залежить від статі, зустрічається у співвідно�
шенні 1:1 [1,25,29]. Пацієнти з СД мають
численні клінічні ознаки, які включають
розумову відсталість, м'язову гіпотонію,
характерний фенотип, вроджені вади — серце�
во�судинної системи, шлунково�кишкового
тракту, сечовивідних шляхів, кістково�сугло�
бової системи тощо [4,13,29,37, 40, 44, 49,
50,68].У хворих з СД виявляються різноманіт�
ні розлади опорно�рухового апарату (ОРА) —
аномалії колінних, кульшових та інших сугло�
бів, які призводять до інвалідизації [44, 49,
50,55,68]. Серед цих пацієнтів досить пошире�
на целіакія [14,24,26,41,57,65]. У дітей з СД
у 10 разів частіше, ніж в осіб без хромосомних
порушень, зустрічається хвороба Гіршпрунга
[29]. Їм притаманні не лише психоемоційні,
інтелектуальні розлади, але й епілепсія [29],
ендокринологічні [36,67] та імунологічні роз�
лади [5,63]. Також можуть бути такі порушен�
ня, як втрата слуху [30] і зору, зокрема вро�
джена катаракта [51].

У близько 6,2% осіб з СД діагностуються
різноманітні гематологічні порушення [29, 17,
16,17]. За даними ряду досліджень, у близько
66,0% новонароджених з цією генетичною
аномалією у гемограмі спостерігається

тромбоцитопенія та у третини дітей відзнача�
ється поліцитемія [70]. Науковці стверджу�
ють, що тромбоцитоз, анемія чи нейтропенія
є виключно вторинними щодо супутніх проце�
сів, незалежних від СД [19,36,43]. 

«Транзиторна лейкемія новонароджених»
(ТЛН), або «транзиторний анормальний
мієлопоез» (ТАМ), є однією з форм лейкемії,
яка рідко зустрічається у здорових людей, але
реєструєються у близько 10,0–20,0% всіх
новонароджених із СД. Такі перехідні мієло�
проліферативні розлади, як правило, є доброя�
кісними і зникають самостійно впродовж
декількох місяців, хоча можуть призвести до
інших серйозних захворювань [16,19,21,35].
Сучасні молекулярно�генетичні дослідження
засвідчили, що новонароджені з TAM мають
мутації фактора транскрипції, який дає
можливість верифікувати справжню частоту
TAM при СД [16,27,35]. Такий стан може
спостерігатися під час внутрішньоутробного
перебування та проявляється переважно
водянкою плода й анемією, хоча фіксується
переважно після народження. У провідних
клініках реєструється 10,0% смертей плодів
із СД у лоні матері, припускається, що причи�
ною смерті у них може бути також ТАМ. Тому
автори вважають, що справжня причина
захворюваності на ТАМ невідома [19]. У біль�
шості дітей ТАМ діагностується після
народження лише за наявністю циркулюючих
бластів (Бл) у крові. У гемограмі таких осіб
рівень гемоглобіну (Гб) та кількість нейтрофі�
лів зазвичай нормальні, але число тромбоци�
тів (Тр) коливається від тромбоцитопенії
до тромбоцитозу, виявляються ядровмісні
еритроцити, Тр і гігантські фрагменти мегака�
ріоцитів, особливо характерною є наявність
базофільних незрілих бластних клітини. Вони
зазвичай відрізняються від молодих клітин,
які часто спостерігаються у недоношених
немовлят. Вагомою диференціальною озна�

трисомии 21�й хромосомы 30,8% составляет железодефицитная анемия; транзиторный анормальный миелопоэз (ТАМ) встречается у 19,2%

больных, иммунная тромбоцитопеническая пурпура — в 15,4% случаев. У трех из пяти детей с ТАМ зарегистрированы клональные заболевания:

миелодиспластический синдром, идиопатический миелофиброз и ганглионейробластома. Это дает основания считать, что ТАМ является отдельной

нозологической единицей, переходным миелопролиферативным расстройством, которое регрессирует самостоятельно у двух из пяти больных

бесследно, хотя и может быть предвестником других серьезных заболеваний. Детям с СД присущи злокачественные заболевания крови: острая

миелоидная лейкемия (ОМЛ) верифицирована у 15,4% пациентов, острый лимфобластный лейкоз — у 7,7% детей. Опухоли негематологического

происхождения и неходжкинская лимфома у детей с трисомией 21�й хромосомы встречаются с небольшой частотой (3,8%). Установлено, что для

детей с СД, больных ОМЛ, протокольная химиотерапия является високоэффективным методом лечения. У больных гемобластозами В�линейного

происхождения при проведении химиотерапии с применением метотрексата независимо от дозы (0,5 г/м2 или 2 г/м2) встречаются тяжелые

токсические поражения кожи, слизистых оболочек, висцеральных органов. Показатель общего кумулятивного выживания (риск смерти) у детей с

СД составил 0,68.

Ключевые слова: дети, синдром Дауна, транзиторный анормальный миелопоэз, анемия, острый лимфобластный лейкоз, острый миелоидный

лейкоз, врожденные пороки развития
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кою бластних клітини при TAM є особливості
імунофенотипу, з навністю мієлоїдних, мега�
каріоцитарних та еритроїдних антигенів,
також можуть виявлятись антигени Т�клітин.
Проте у більшості новонароджених із СД
вищезгадані зміни регресують самостійно
впродовж перших трьох місяців життя, з три�
валою ремісією у близько 70,0% дітей
[19,21,35,43]. У решти пацієнтів може бути
присутня комбінація декількох лабораторних
та наступних клінічних ознак, таких як водян�
ка, серозити (плеврит, перікардит, асцит),
геморагічні висипання, респіраторний дис�
трес�синдром, гепатомегалія з дисфункцією
печінки з жовтяницею із можливим розвитком
фатальної печінкової недостатності, вторин�
ного фіброзу печінки. Повідомляється, що
до 20,0% дітей із ТАМ є в групі ризику смерт�
ності [21]. Однак у третини хворих впродовж
перших чотирьох років можлива трансформа�
ція з розвитком гострої мієлобластної лейке�
мії (ГМЛ), підваріант М7 [16,17,27]. У части�
ни пацієнтів діагностується мієлодиспластич�
ний синдром (МДС). Існує думка, що він
є проміжною передлейкемічною фазою між
ТАМ та гострою лейкемією (ГЛ) [9].

Із багатьох публікацій відомо, що у дітей
із СД у 10–30 разів є вищим ризик виникнен�
ня ГЛ [9,61,74]. Деякі вчені стверджують,
що у 2,0% осіб, хворих на ГЛ, діагностується
СД [19]. Частота розвитку гострої лімфобла�
стної лейкемії (ГЛЛ) та ГМЛ у них однакова.
Доведено, що у популяції людей із СД
у 15 разів вищий ризик розвитку ГЛЛ впро�
довж перших 10 років [8]. Останні досліджен�
ня встановили, що М7 тип ГМЛ у дітей
у 500 разів частіше реєструється за наявності
СД, ніж без нього [17,34,54]. 

Доведено, що солідні злоякісні пухлини
менш властиві при СД, на відміну від онкоге�
матологічних захворювань. Автори припу�
скають, що це пов'язано зі збільшеним числом
генів�супресорів пухлин, які містяться в
додатковому генетичному матеріалі. У пацієн�
тів із СД зрідка реєструються рак молочної
залози, нефробластома, нейробластома і ме�
дулобластома, частіше спостерігаються рети�
нобластома, лімфоми, пухлини із зародкових
клітин у дітей молодшого віку та загальні
епітеліальні пухлини у дорослих [7,6, 34, 46,
47,61, 73,76]. 

Найчастішою причиною анемії у всіх
вікових групах дітей є дефіцит заліза. Пацієн�
ти з СД не є винятком. Повідомляється,

що залізодефіцитна анемія (ЗДА) у них діаг�
ностується так само часто, як і у загальній
популяції [11,58]. 

Вищенаведені дані щодо великої кількості
супутніх захворювань і аномалій розвитку
у дітей із трисомією 21�ї хромосоми, а також
велика схильність дітей із СД до гематологіч�
них розладів зумовлюють актуальність дослі�
джуваної теми.

Мета: вивчити клініко�гематологічні
особливості у дітей із СД та ризик розвитку
онкологічних захворювань.

Матеріал і методи дослідження

Дослідженням охоплено 26 пацієнтів
із СД  віком від 1�го дня до 14 років 9 місяців
(Ме віку 1 р. 9 міс.), які перебували на ста�
ціонарному лікуванні з приводу ряду супутніх
захворювань та консультувалися гематологом
з приводу різноманітних гематологічних
розладів. З�поміж представлених дітей
24 лікувалися у клініках м. Львова у період
з вересня 1991 р. до листопада 2016 р.;
по одній дитині у Івано�Франківській ОДКЛ
(у 2013 р.) та Миколаївській ОДЛ (2016 р.).
Одночасно з клініко�гематологічними даними
проаналізовано вік батьків на час зачаття
дитини, вивчено анамнез життя та захво�
рювання, з акцентом на перебіг вагітності,
характер вигодовування, час виникнення пер�
ших клініко�гематологічних розладів, частоту
аномалій розвитку та онкологічних захворю�
вань у цій групі осіб. Загальноклінічні дослі�
дження, які проводилися усім пацієнтам,
включали загальний аналіз крові, біохімічні
аналізи крові з визначенням печінкових фер�
ментів, білірубіну, лактатдегідрогенази (ЛДГ),
рівень заліза сироватки крові, проведення
пункційної та трепанаційної біопсії кісткового
мозку (КМ), біопсію пухлинних утворів,
імунофенотипування, гістохімічне та гісто�
логічне дослідження біопсійного матеріалу
за показаннями. Проводилося дослідження
каріотипу. Усім без винятку хворим проводи�
лися ультразвукове дослідження (УЗД) вну�
трішніх органів, ехокардіографія (Ехо�КГ),
електрокардіографія (ЕКГ), за клінічними
показаннями призначалися рентгенографія
(РТГ) органів грудної клітки, кінцівок,
картування головного мозку, рентгенографія
кісток, комп'ютерна (КТ) і магнітно�резонан�
сна томографія (МРТ), фіброгастродуодено�
скопія (ФГДС). Незалежно проводилися
дослідження препаратів периферичної крові
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та кісткового мозку у Референтній лабораторії
(РЛ) НДСКЛ «ОХМАТДИТ» (м. Київ).
Дослідження виконані відповідно до принци�
пів Гельсінської Декларації. Протокол дос�
лідження ухвалений Локальним етичним
комітетом (ЛЕК) усіх зазначених у роботі
установ. На проведення досліджень було
отримано поінформовану згоду батьків дітей
(або їхніх опікунів). Статистична обробка
результатів виконувалася за допомогою паке�
ту програм Statistica for Windows 8.0
(Statsoft, USA). Функція виживання ES�e�
vent�survival та безподійного виживання EFS�
event�free survival розрахована методом
Каплан—Майера. При аналізі безподійного
виживання (EFS) подією вважається відсут�
ність ремісії повної та часткової після терапії,
смерть хворого, розвиток вторинного
клонального захворювання. Порівнювалися
виживання між групами за допомою критерію
Кокса (Сox's�F�test). За умови непараметрич�
ного розподілу показники характеризувалися
медіаною (Ме), мінімальними (min) і мак�
симальними (max) значеннями. Для вста�
новлення зв'язку між показниками роз�
раховували коефіцієнт Спірмана, а їх порів�
няння здійснювали за допомогою критерію
Манна—Вітні. Отримані результати вважали�
ся достовірними при значенні похибки стати�
стичного висновку p<0,05.

Результати дослідження

Лікарями�гематологами консультовано
та проліковано з приводу різноманітних гема�
тологічних розладів 26 пацієнтів із СД.
Усі зазначені діти потребували стаціонарної
медичної допомоги не лише з приводу гемато�
логічних захворювань, але й через інші сома�
тичні патології. Медична допомога надавалася
у КЗ ЛОР ЗУСДМЦ, Обласній дитячій клі�
нічній лікарні «ОХМАТДИТ» (м. Львів),
Львівській ОКЛ, Івано�Франківській ОДКЛ
та Миколаївській ОДЛ. Спостереження
за пацієнтами завершено у січні 2017 року. 

Хворі були віком від 1�го дня до 14 років
9 місяців (Ме віку 1 р. 9 міс.). У досліджуваній
групі співвідношення хлопчики (Х) та дівчата
(Д) становило 1:1. Абсолютна більшість дітей
24 (92,3%) народилися доношеними, із серед�
нім терміном гестації 38,19 тижня (коливання
32–40 тижнів), лише двоє (7,7%) були
народжені від недоношеної вагітності термі�
ном 32 та 35 тижнів. Маса тіла при народжен�
ні коливалася від 2250,0 до 4800,0 г (Ме 3325,0 г).

Дітей від І вагітності було 8 (30,8%),
від ІІ вагітності — 10 (38,5%), від ІІІ вагітності —
5 (19,3%), від IV вагітності — 2 (7,7%).
Одна пацієнтка народилася від VII вагітності
та третіх пологів. Токсикоз першої половини
вагітності спостерігали у 5 (19,2%) матерів,
у 2 (7,7%) вагітність супроводжувалася загро�
зою викидня на 29 та 32 тижнях, 3 (11,5%)
жінок під час вагітності перенесли герпетичну
інфекцію, одна з них — із ураженням гені�
талій, одна мати — вірусний гепатит А. У двох
жінок зауважено слабку пологову діяльність.
Народження відбулося шляхом фізіологічних
пологів у 23 (88,5%) осіб, шляхом кесаревого
розтину — у 3 (11,5%). Одна дитина була
з двійні, сибс здоровий. З ознаками асфіксії
народилося 5 (19,2%) хворих, 2 (7,7%) — внас�
лідок обвиття пуповиною. 

Вік батьків коливався: матері — від 18
до 42 років (Ме 31 рік), батька — від 21 до
45 років (Ме 35,5 року). Майже половина
батьків були віком >33 років: матерів у такому
віці було 46,1% (12 осіб), а батьків — 53,8%
(14 осіб). Старше 42 років було 2 (7,7%) мате�
рів та 6 (23,0%) батьків. Лише одній (3,85%)
жінці на час зачаття дитини було 18 років. 

Адаптованими сумішами вигодовувалися
14 (53,8%) дітей, грудьми понад 2 міс. —
8 (30,8%), решта (15,4%) були на змішаному
вигодовуванні. Деякі матері мали труднощі
при годуванні грудьми через великий язик
дітей із порушеним смоктальним рефлексом,
тому переходили на зціджене грудне молоко,
а згодом — на збалансоване штучне вигодову�
вання. 

Проведене анамнестичне дослідження вста�
новило, що у 2 (7,7%) пацієнтів у родині
був цукровий діабет ІІ типу, у однієї дитини з
нейросенсорною глухотою обоє батьків глухо�
німі, ще в однієї дівчинки в родині батька
близькі родичі були глухонімими. У двох
сім'ях сибси померли від декомпенсації
вроджнних вад серця (ВВС).

Усі зазначені пацієнти мали численні
клінічні та фенотипові ознаки СД: затримка
інтелектуального розвитку, м'язова гіпотонія,
монголоїдний розріз очей, епікант, вузьке
піднебіння, великий язик, дрібні вушні
раковини, пласка потилиця, коротка та широ�
ка шия, короткі широкі долоні, короткі пальці,
поперечна борозна на долонях. Тому усі діти
були консультовані генетиком. Лише одному
хворому не проведено дослідження каріотипу
за життєвими показаннями. Згодом він помер.
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Як відомо, хворі зі СД часто мають різнома�
нітні вроджені вади розвитку (ВВР).
У абсолютної більшості наших пацієнтів
(n=18, 69,2%) діагностовано комбіновані ВВС.
Найчастіше визначалися: повна атріовентри�
кулярна комунікація (ПАВК) — 8 (30,7%)
випадків, дефект міжшлуночкової перетинки
(ДМШП) — 7 (26,9%). Наступними за часто�
тою були: відкрита артеріальна протока —
у 4 (15,4%) осіб, аномалії магістральних судин —
2 (7,7%) хворих, дефект міжпередсердної
перетинки (ДМПП) — у 3,8%, тетрада Фалло —
1 (3,8%) дитина, аномалії клапанів та інші
вади — 4 (15,4%) пацієнтів. Причому
у 5 (19,2%) дітей із ВВС діагностувалися озна�

ЗДА n=8

ТАМ n=5

ГЛЛ n=5

n=4

n=1

ІТП n=4

лейкопенія n=2

Рис. 1. Розподіл гематологічних розладів у дітей із синдромом

Дауна

Таблиця 1
Клініко�лабораторні особливості дітей зі синдромом Дауна

Показник на час

діагностики

Медіана/мінімум�

максимум

ЗДА

(n=8)

ТАМ

(n=5)

ГЛЛ

(n=2)

ГМЛ

(n=4)

Лімфома

(n=1)

МДС

(n=1)

ІТП

(n=3)

Вік, міс.

медіана 16,50 0,8 27,50 27,00 0,03

6,00—25,00 0,06—27,00 26,00—29,00 18,00—33,00 177,0 38,00
0,03

169,00

Загальна
тривалість
життя, міс.

медіана 14,00 63,75 26,00 13,00

1,20
85,00

1,50
126,0

3,00
41,00

1,5 вибула
3,00

30,00

Загальна
тривалість
ремісії, міс.

медіана 6,00 62,5 26,00

0,00
85,00

0,00
125,0

2,00
40,00

— вибула

Лейкоцити, Г/л

медіана 9,40 15,10 14,95 11,30 14,2

6,90
12,80

3,60
19,90

13,40
16,50

2,40
30,50

4,8 5,8
7,10

21,30

Еритроцити, Т/л

медіана 3,38 3,35 2,76 2,28 5,71

2,45
4,60

2,38
4,48

1,80
3,73

1,48
3,90

4,25 1,99
4,6

6,82

Гемоглобін, г/л

медіана 86,5 90,00 81,00 74,00 194,0

54,00
107,00

80,00
145,00

51,00
111,0

46,00
116,00

106,0 58,00
150,0
238,0

Тромбоцити, Г/л

медіана 276,00 49,00 44,00 12,00 56,67

150,00
501,00

26,00
128,00

33,00
55,00

9,00
64,00

358,0 58,00
40,00'
115,00

MCV, fl

медіана 77,50 95,85 87,1 101,5 103,1

70,40
89,30

70,00
102,50

86,30
87,9

92,5
103,00

77,2 89,4
100,0
106,2

Залізо сироватки
крові, мкмоль/л

медіана 5,30 5,30 22,75 6,53

3,10—6,40 4,80—5,60 — 3,50—42,00 11,6 19,0
6,10
6,95

ЛДГ, МО/л

медіана — — — 489,00 — —

—
643,0

2700,0
8000,0

421,00
557,0

171,00 —

Бласти
периферичної

крові, %

медіана — 25,00 20,0 37,50 — —

— 1,00—47,00
14,0
26,0

9,00
66,00

Бласти кісткового
мозку, %

медіана — 16,8 95,5 72,2 0

— 3,50—63,00
95,0
96,0

52,6
90,00

1,0 15,6

Стать
хлопчики 5 4 0 1 1 1 1

дівчата 3 1 2 3 0 0 2
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ки легеневої гіпертензії І–ІІ ступеня. У одного
(3,8%) пацієнта ВВС поєднувалася із синдро�
мом Картагенера з повною транспозицією
внутрішніх органів, килою білої лінії живота,
однобічним паховим крипторхізмом та гіпо�
плазією яєчка. Ще у однієї дівчинки (3,8%)
ВВС поєднувалась із нестабільністю надко�
лінка, підвивихом з обмеженням рухливості
в суглобі. Двоє (7,7%) пацієнтів мали нейро�
сенсорну глухоту IV ст. та один (3,8%) —
діафрагмальну килу. У трьох (11,5%) осіб
діагностовано гіпотиреоз, двом (7,7%) дітям
встановлено симптоматичну епілепсію,
причому у однієї дитини епівогнище виявлено
на першому місяці життя. Причиною госпіта�
лізації у загальнопедіатричні відділення були
важкі бронхолегеневі захворювання у полови�
ни хворих, отити — у 4 (15,4%) пацієнтів, реак�
тивний двобічний коксит та синусит —
по 3,8% випадків. Плосковальгусна деформа�
ція стоп виявлялася у 69,2% хворих (18 осіб).
В одного хворого у періоді новонародженості
спостерігалися прояви дерматиту на обличчі
та некроз м'яких тканин кисті. Вроджену міо�
пію обох очей діагностовано у 2 (7,7%) дітей.
У 5 (19,2%) осіб, які перебували у неонатоло�
гічних відділеннях інтенсивної терапії, на час
народження встановлено генералізовану вну�
трішньоутробну інфекцію, причому в одного
пацієнта мали місце ознаки анасарки. 

У 8 (30,8%) осіб було діагностовано залізо�
дефіцитну анемію (ЗДА) комбінованого ґене�
зу (рис. 1). Анемія була викликана, окрім алі�
ментарного фактора, частими інфекційними
захворюваннями (рецидивні захворювання
бронхолегеневої системи, отити, ентероколіти,
інфекція сечовивідних шляхів). Одна (3,8%)
пацієнтка зі ЗДА консультувалася з приводу
наявності некротизованої рани кінчика язика,
яка не гоїлася впродовж 6 місяців. Виключав�
ся неопластичний процес. Виконувалися МРТ
голови, біопсія м'яких тканин язика. У резуль�
таті зазначених обстежень не виявлено онко�
логічної патології. Трьом (11,5%) дітям зі ЗДА
на підставі дослідження антитіл IgA до гліади�
ну та біопсії тонкого кишечника діагностовано
целіакію. У хворих на ЗДА значення Ме гемо�
глобіну (Гб) становило 83,0 г/л (коливання
54,0–107,0), число еритроцитів — 3,38 Тера
на літр (Т/л), коливання 2,45–4,60, MCV
(mean corpuscular volume) — 75,45, коливання
70,4–84,9. Значення сироваткового заліза на
час діагностики коливалося в межах
3,1–6,4 мкмоль/л (Ме 5,3) (табл.1). У загаль�

ній групі хворих Ме значення MCV становило
85,95 fl (коливання 70,0–106,2 fl).

У двох дітей причиною консультації гема�
толога була лейкопенія (3,0 та 3,4 Г/л).
Ці зміни у гемограмі мали транзиторний
характер після перенесених респіраторних
процесів (пневмонія, обструктивний бронхіт). 

Чотирьом (15,4%) пацієнтам діагностовано
імунну тромбоцитопенічну пурпуру (ІТП),
з Ме числа Тр 56,67 Г/л (коливання 40,0–115,0
Г/л). Причому у однієї (3,8%) дитини у віці 11
міс. вперше діагностовано за даними клініки,
лабораторних досліджень, включно з дослі�
дженням мієлограми, вторинну ІТП, асоційо�
вану з герпетичною інфекцією. Дитина отри�
мувала імуносупресивну терапію довенним
людським імуноглобуліном. Число Тр було
низьким —у межах 20,0–35,0 Г/л, періодично —
прояви геморагічного синдрому без ознак лім�
фопроліферації. У віці 1 р. 5 міс. діагностовано
ТАМ. Через місяць встановлено діагноз ГМЛ.
Усі зазначені клініко�гематологічні зміни на
різних етапах діагностики відбувалися з пара�
лельним незалежним дослідженням перифе�
ричної крові та кісткового мозку у РЛ НДСКЛ
«ОХМАТДИТ». Хвора отримує протокольну
поліхіміотерапію.

Ще у 5 (19,2%) дітей віком від 2 днів до 1 р.
3 міс. (Ме віку 0,8 міс.) первинно діагностова�
но ТАМ (діагноз підтверджено у РЛ). Співвід�
ношення за статтю було Х:Д=4:1. У двох із
п'яти дітей із цим гематологічним розладом
спостерігалися ВВС. У 4 (%) хворих ТАМ
діагностувався на першому місяці життя та
в одного (3,85%) пацієнта — у віці 1 р. 5 міс.
Діагностика відбувалася не лише за наявністю
циркулюючих бластів у крові, а й пунктаті
КМ. Пунктати КМ були нормоцелюлярними у
трьох пацієнтів, у решти 2/5 — гіпоклітинни�
ми. Бластоз кісткового мозку коливався від
3,5 до 63,0% (Ме 16,8%). З диференціально�
діагностичною метою виконувалося імунофе�
нотипування бластів кісткового мозку, яке
виявляло позитивні мієлоїдні маркери
(CD34, CD13, CD33), мегакаріоцитарні
(CD41, CD61) — еритроїдні (глікофорину А)
антигени, а також маркери Т�лімфопоезу
(CD7, CD4). У аналізі крові таких осіб рівень
Гб коливався від 80,0 до 145,0 г/л
(Ме 90,0 г/л), кількість еритроцитів була
в межах 2,38–4,48 Т/л (Ме 3,35 Т/л), число Тр
коливалося від 26,0 до 128,0 Г/л (Ме 49,0 Г/л),
тромбоцитозу не було в жодного пацієнта,
ядровмісні еритроцити відзначено у 3 (11,5%)
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хворих, бластних клітини у гемограмі виявля�
лося від 1,0 до 47,0% (Ме 25,0%). Показник
ЛДГ був у межах 643,0–2700,0 МО/л
(Ме 1114,9 МО/л). Розміри печінки були
збільшені у чотирьох із п'яти дітей із ТАМ
(максимальний розмір — +4 см з�під реберної
дуги), спленомегалію діагностовано в однієї
особи (+3 см з�під краю реберної дуги). Гемо�
рагічний синдром виявлявся у вигляді полі�
морфного геморагічного висипання у двох
із п'яти дітей. 

У двох новонароджених зі СД із цієї когор�
ти такі зміни регресували самостійно впро�
довж перших 1,5 та 2�х місяців життя, з трива�
лою ремісією впродовж 84 та 85 місяців. 

У двох інших дітей відзначено клональну
трансформацію ТАМ. У однієї з них розвинув�
ся МДС через 1 рік 2 міс., ще в одного хворого,
за даними гістологічного дослідження КМ,
діагностовано ідіопатичний мієлофіброз
(ІМФ) через два місяці від перших проявів
хвороби. Останній хворий помер через сім
місяців з часу первинного звернення. В обох
пацієнтів автопсія підтвердила діагноз.
Ще у одного пацієнта від недоношеної вагіт�
ності терміном гестації 32 тижні було виявле�
но симптомокомплекс клінічних ознак: ВВС,
ПАВК, генералізовану внутрішньоутробну
інфекцію, вроджену неімунну водянку плода
(анасарку), гепатоспленомегалію, двобічну
пневмонію з мікроабсцедуванням, пригні�
чення ЦНС та лабораторні зміни (у мієло�
грамі ознаки дизеритропоезу, дисмієлопоезу
з гіперсегментацією нейтрофільних клітин,
дистромбопоезу з наявністю гіпоглобулярних

мікроформ; у гемограмі: лейкоцитоз (19,3 Г/л),
бластемія 39,0%, атипові форми Тр, поодинокі
голі ядра мегакаріоцитів). Бластемії на день
смерті (на 35 день життя) вже не було. На
автопсії діагностовано гангліонейробластому
заочеревинного простору зліва розмі�
ром 0,4 см, з метастатичним ураженням приле�
глих лімфовузлів. Тривалість ремісії у хворих
на ТАМ становила від 1,2 до 85 міс. (Ме 14,0 міс.),
а показник безподійного виживання (EFS) —
0,4 (рис. 2).

У 4 (15,4%) пацієнтів діагностовано ГМЛ;
Ме віку хворих на ГМЛ становила 2 р. 3 міс.
(коливання 1 р. 6 міс. — 2 р. 9 міс.). Спів�
відношення Х:Д=1:3. У всіх дітей була анемія,
Гб коливався в межах 46,0–116,0 г/л
(Ме 74,0 г/л), трмбоцитопенія з Ме 12,0 Г/л
(коливання 9,0–64,0 Г/л). Лейкопенія та лей�
коцитоз зустрічалися з однаковою частотою.
Виконувалося імунофенотипування бластів
кісткового мозку. Усі фенотипові маркери від�
повідали ГМЛ, без коекспесій маркерів інших
ліній гемопоезу. Тривалість ремісії коливалася
2,0–40,0 міс. (Ме 26,0 міс.). За період спосте�
реження усі хворі на ГМЛ зі СД живуть та
перебувають у ремісії (рис. 2).

У одного хворого попередньо діагносту�
валася ІТП, асоційована з герпетичною
інфекцією. З метою виключення гемобластозу
виконувалася пункція КМ. Даних щодо ГЛ,
МДСчи іншого ураження КМ неопроцесом
не виявлено. Дитина отримувала курс
імуносупресивної терапії довенним людським
імуноглобуліном. У гемограмі утримувалася
тромбоцитопенія. Через півроку виявлялись
переконливі ознаки ТАМ, через місяць
у пацієнтки діагностовано ГМЛ. 

У двох дівчаток віком понад два роки було
діагностовано ГЛЛ (у 1991 р. та у 2006 р.).
Слід зазначити, що в обох дітей не було
ВВС. Загальна тривалість життя у хворих
на ГЛЛ коливалася в межах 1,5–126,0 міс.
(Ме 63,75 міс.). Перша хвора отримувала ком�
біновану хіміотерапію (ХТ) ACVAMP+L�asp.
Дитина померла від прогресування хвороби
через 1,5 міс. Друга дівчинка з про�В варіан�
том ГЛЛ отримувала курс поліхіміотерапії
ALLIC�BFM 2002. Під час усього курсу прото�
кольного лікування фіксувалися важкі токси�
ко�септичні ускладнення, а під час проведення
протоколу mM (доза метотрексату стано�
вила 0,5 г/м2) спостерігалися прояви вираз�
ково�некротичного ураження слизових обо�
лонок. 
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Рис. 2. Безподійне виживання хворих із синдромом Дауна

залежно від типу гематологічних розладів.

Криві Каплан—Мейера, р=0,093, критерій Кокса
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Досить тривалим був у нашій практиці діаг�
ностичний пошук у одного 14�річного хлопця
з ВВС, ПАВК. Впродовж чотирьох місяців
спостерігалися втрата маси тіла (до 30 кг),
втомлюваність, гіпертермія. Неодноразово
зверталися до різних спеціалістів, двічі вико�
нували фіброгастродуоденоскопію з біопсією
для дослідження пухлини. Первинно зміни
у стравоході при патогістологічному дослі�
дженні описувалися як плоскоклітинна папі�
лома стравоходу. При повторній біопсії та
подальших імуногістохімічних дослідженнях
у нього верифіковано негоджкінську дифузну
В�клітинну лімфому, некласифіковану, з озна�
ками лімфоми Годжкіна, з ураженням карді�
ального відділу стравоходу та регіональних
лімфатичних вузлів (стадіювання за допомо�
гою КТ, пункційної і трепанаційної біопсії
КМ). Дитина отримувала ХТ згідно з програ�
мою НХЛ�ДГЛЛУ 2000, префазу, блок СС,
АА. Після останнього курсу ХТ, який включав
метотрексат у дозі 2 г/м2, розвинулися
постцитостатична панцитопенія, ентеропатія,
дифузний токсико�алергічний дерматит
та мукозит: епідермальний некроліз, вираз�
ковий хейліт, глосит, гострий кон'юнктивіт,
виразково�некротичний езофагіт, ерозивний
гастроентероколіт, катарально�ерозивний
ларинготрахеобронхіт. Зазначені токсико�
септичні ускладнення стали причиною смерті
пацієнта через 1,5 міс. з часупервинної діагно�
стики. 

Усього померло 6 (23,1%) хворих: три особи
з первинно діагностованим ТАМ, у яких
згодом виявилися МДС, ІМФ та гангліоней�
робластома, по одному хворому з ГЛЛ
та негоджкінською лімфомою. Ще один

пацієнт із ІТП помер у дорослому віці від
декомпенсації неоперованої комбінованої
ВВС, із легеневою гіпертензією ІІ ст.,
із розвитком профузної легеневої кровотечі
як прояву синдрому Ейзенменгера. Цей
пацієнт вперше звернувся у віці 14 р. 1 міс.
У нього виявлялися синюшність шкірних
покривів, губ, носогубного трикутника
та пальці у вигляді «барабанних паличок».
Причинами неодноразових госпіталізацій
були виразний шкірний геморагічний син�
дром та профузні носові кровотечі. У гемогра�
мі, окрім тромбоцитопенії менше 30,0 Г/л,
постійно виявлялася поліцитемія з підвищен�
ням значення Гб 238,0±20,0 г/л, еритроцитів
6,82±1,2 Т/л. Із числа пацієнтів із ГМЛ,
охоплених нашим дослідженням, жоден хво�
рий не помер. Усі ці діти отримували або
продовжують отримувати протокольну ХТ
AML�BFM — Down Syndrom та перебувають у
клініко�гематологічній ремісії 2,0–29,0 міс.
(Ме 12,0 міс.). Показник загального кумуля�
тивного виживання (ризик смерті) у дітей
зі СД становив 0,68 (рис. 3).

Наше дослідження статистично не виявило
впливу віку батьків дітей із СД на ризик
розвитку онкологічної патології чи ТАМ
(р=0,69). 

Отже, наш аналіз засвідчив, що діти з СД
мають полісистемні зміни в організмі, вклю�
чно з гематологічними розладами, та потребу�
ють постійного мультикомплексного диспан�
серного спостереження. 

Обговорення

Синдром Дауна — це хромосомна аномалія,
якій притаманна додаткова хромосома 21 —
цілковита (трисомія 21) або часткова (внаслі�
док транслокації). Такі діти мають 47 хромо�
сом у каріотипі замість звичних 46. Їм прита�
манна характерна зовнішність, підвищений
ризик появи певного спектра захворювань
(наприклад вроджені вади серцево�судинної
системи), певна розумова відсталість, через
яку має місце повільніший розумовий розви�
ток на тлі здорових осіб та гірша соціальна
адаптація. Популяційна частота СД не зал�
ежить від статі, що підтвердило наше дос�
лідження. Дана патологія реєструється, за різ�
ними літературними джерелами, у від 1:400
до 1:1000 живонароджених [1,3,4,29]. За стати�
стикою, 92,0% жінок, отримавши результати
аналізів на наявність патології, переривають
вагітність. У 2001–2015 рр. на базі ДУ «Інсти�
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Рис. 3. Кумулятивне виживання хворих зі синдромом Дауна,

ES 0,68. Крива Каплан—Мейера
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тут спадкової патології НАМН України»
у Львівському міжобласному медико�генетич�
ному центрі було проведено каріотипування
458 дітей із клінічно встановленим СД, пере�
важно віком від 3–7 днів до 6 місяців від наро�
дження. Регулярну трисомію хромосоми
21 (47, ХУ,+21 або 47, ХХ,+21) встановлено
у 430 (93,9%) пацієнтів, мозаїчний варіант СД
діагностовано в 11 (2,4%) дітей, транслокацій�
ний варіант — у 17 (3,7%) осіб. Щороку лікаря�
ми Львівщини скеровуються на каріотипуван�
ня 30–35 дітей із клінічно встановленим СД. У
Львівській області найменшу кількість пацієн�
тів із СД діагностовано у 2001 р. і 2002 р. — 25 і
20 пацієнтів, а найбільшу кількість осіб
із СД обстежено у 2009 р. і 2012 р. — 39
та 47 пацієнтів відповідно. За даними Голов�
ного управління статистики, у Львівській
області у 2001 р. народилося 23 569 немовлят,
з яких у 25 цитогенетично підтверджено СД
(частота становить 1:942), у 2002 р. серед
24 005 новонароджених цей синдром за допо�
могою каріотипування встановлено лише
у 20 осіб (частота 1:1200). У 2009 р. частота
СД по Львівській області становила 1:772,
серед 30 100 новонароджених каріотипічно
підтверджено діагноз у 39 дітей. У 2012 р.
частота СД становила 1:647, серед 30 415 ново�
народжених каріотипічно підтверджено діаг�
ноз у 47 дітей [1,2]. Водночас у пологових
будинках м. Чернівців запідозрено лише
66,7% випадків СД, хоча за даними літератури
цей показник має бути на рівні 95,0%. На дру�
гому місці знаходяться інші лікувально�про�
філактичні заклади м. Чернівців [3]. Така сама
ситуація, за даними відділення епідеміології
природженої і спадкової патології ДУ «Інсти�
тут спадкової патології НАМН України»,
спостерігається у Львівській області [1]. Пові�
домляється, що частота живих новонародже�
них зі СД в Європі зменшується, що має без�
посередній зв'язок із правовою можливістю
переривання вагітності у випадку пренаталь�
ної діагностики трисомії 21 у плода [35,64].
Причиною є неможливість на сучасному етапі
розвитку медицини вносити корективи в гене�
тичні порушення, які залишаються з людиною
на все життя. Дану хромосомну аномалію
сучасна медицина дозволяє виявляти вже на
ранніх стадіях вагітності, що пояснює меншу
частоту народження немовлят зі СД [64].

Численні дослідження вказують на залеж�
ність частоти СД від віку матері на час вагіт�
ності. Середній вік жінок, які народжують

таких дітей, становить від 33 років та більше
[15,25,29,64]. Для двадцятирічних жінок
імовірність народження дитини зі СД стано�
вить 1:1450 пологів, а для 45�річних вагітних
ризик зростає до 1:25–1:30. У віковій групі
понад 45 років частота народжень є сталою
величиною. Існують також повідомлення
про високий ризик народження дітей зі СД
від батьків, молодших за 19 років [10].
У нашому дослідженні лише одній жінці на
час зачаття виповнилося 18 років, приблизно
половина батьків були старші 33 років, що
підтверджує роль віку матері щодо ризику
реєстрації СД. Деякі вчені вважають, що на
імовірність народження дитини зі СД впливає
не вік матері, а вік її яйцеклітин. Стверджуєть�
ся, що носієм даного синдрому може бути і
батько [15]. Хоча вік батька, як фактор ризику,
має менше значення, ніж вік матері. Науковці
вважають, що саме погіршення якості сперми
з віком, орієнтовно після 42 років, підвищує
ризики генетичних дефектів. Нами встановле�
но, що на час зачаття дитини виповнилося
42 роки майже чверті батьків і лише понад
7,0% матерям. У майже половини випадків
батькам виповнилося 33 роки і більше. Багать�
ма дослідженнями підтверджено, що на наро�
дження дитини із СД може впливати шлюб
між близькими родичами. Батьки наших
пацієнтів не підтвердили родинної спорідне�
ності. У людей зі схожою генетичною інфор�
мацією ймовірність прояву генетичних відхи�
лень дуже велика. Ризик передачі захворюван�
ня у спадок від близьких родичів вкрай малий,
але можливий при деяких різновидах син�
дрому. Жоден із батьків не зізнався щодо
шкідливих звичок. Хоча стверджується,
що куріння, алкоголь, наркотики, якими злов�
живають майбутні батьки, можуть істотно
вплинути на їхній генетичний матеріал і здо�
ров'я майбутнього малюка, стати причиною
народження дітей із СД. 

За даними численних досліджень, понад
90,0% випадків СД представлені класичною
трисомією 21 хромосоми. Ця форма захворю�
вання не передається у спадок. Однак зазначе�
но, що в сім'ях, де народжувався малюк
із СД, ймовірність виникнення хромосомної
аномалії у наступної дитини є вищою, ніж у
загальній популяції. При транслокаційній
формі синдрому дитина може отримати хворо�
бу у спадок від здорових батьків. У даному
випадку один із батьків — носій генетичного
матеріалу, в якому дві маленькі хромосоми
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з'єднуються в одну. Подібні обміни назива�
ються збалансованою хромосомною перебу�
довою. У процесі перебудови кількість гене�
тичного матеріалу не змінюється, тому дані
хромосомні зміни найчастіше не позначають�
ся на здоров'ї самого носія перебудови. Однак
при передачі подібних генетичних змін
наступному поколінню перебудова може
прийняти статус незбалансованої. Синдром
Дауна розвивається, якщо гени з 21 хромосо�
ми будуть не збалансовані в бік збільшення
їхньої кількості. Мозаїчна форма захворюван�
ня не має тенденції до успадкування. Вона
з'являється внаслідок випадкових змін у про�
цесі мейозу на ранніх стадіях розвитку плоду.
Результатом цих змін стає стан, у якому части�
на клітин тіла містить покладені дві копії
21 хромосоми, а в інших клітинах буде спосте�
рігатися по три копії. За даними літератури
виявлено майже 80 різних клінічних
фенотипів людей зі СД, у тому числі з різними
когнітивними порушеннями, аномаліями
шлунково�кишкового тракту, ВВС, ендокрин�
ними порушеннями, невропатологічними змі�
нами, інтелектуальними особливостями й іму�
нологічними дефектами [25, 30, 37,63,68].

Повідомляється, що у людей із СД, внаслі�
док генетичних особливостей, артеріальна
гіпертензія реєструється зрідка [37]. Саме
схильність до артеріальної гіпотензії впливає
у дітей із СД на показник середнього об'єму
еритроцитів — MCV (mean corpuscular volu�
me), який перевищує 100 fl (при нормі
80–100 fl). При цьому показники фолієвої
кислоти та рівень вітаміну В12 у них є в нормі.
У дітей із дефіцитом заліза показник може
бути меншим від 80 fl. Наше дослідження
засвідчило, що Ме значення MCV становила
85,95 fl (у діапазоні 70,0–106,2 fl) у загальній
вибірці хворих, а при ЗДА показник коливав�
ся у межах 70,4–84,9 fl (з Ме 75,45 fl). 

A. Awasthi зі співавт. у дослідженнях
гематологічного профілю пацієнтів зі СД
впродовж 10�річного спостереження виявили
гематологічні захворювання у 6,2%. З цих
6,2% у 73,3% хворих діагностовано ГЛ або
ТАМ і лише у 1,7% діагностовано анемію.
Вчені стверджують, що у загальній популяції
дітей з анемією 8,1% становлять особи із СД.
Частота випадків анемії зростає з віком таких
пацієнтів [36]. E. Henry та співавт. повідомля�
ють, що поширеність анемії  у таких дітей не
відрізнялася від загальної популяції новона�
роджених. Автори вважають, що причиною

занепокоєння з приводу анемії є когнітивні
порушення розвитку цієї когорти пацієнтів
та високий ступінь уваги до них [35]. Іншими
вченими описуються значно вищі показники
поширення анемії у дітей із СД — від 10,0
до 47,0% [11]. Наше дослідження виявило
ЗДА у понад 30,0% дітей із СД, а 46,1% стано�
вили діти з ТАМ, ГЛ та МДС. Звичайно,
ця вибірка не є повним відображенням поши�
реності хвороб у пацієнтів дитячого віку зі СД,
оскільки представлені гематологічні розлади
аналізувалися у дітей, які за важкістю стану
перебували на стаціонарному лікуванні з при�
воду різних захворювань, але в багатьох аспек�
тах вона є репрезентативною. Ряд дослідників
повідомляють про асоціацію низької маси тіла
з анемією, що підтверджує гіпотезу про те,
що недостатнє харчування може вплинути
на ЗДА і навіть пояснити деякі з виявлених
відмінностей між різними соціокультурними
та етнічними групами дітей із СД [24,36]. При�
чиною анемії можуть бути й інші хронічні зах�
ворювання. Крім звичайних розладів харчової
поведінки та анатомо�фізіологічних особливо�
стей у цих хворих, у багатьох виявляється
целіакія. За даними вчених, поширеність
целіакії серед осіб зі СД коливається в діапа�
зоні 1,0–18,6% [24]. Нами діагностовано
целіакію у 11,5% дітей зі СД. Такий низький
відсоток даної супутньої патології у нашому
дослідженні можна пояснити недостатнім
обстеженням цієї когорти. Виключно високий
показник поширеності целіакії при СД
(12,0–18,6%) спостерігався у Швеції
та Чехії. Серед італійських дітей, хворих
на СД, целіакія зустрічається з частотою 4,6%,
а у голландських дітей зі СД — 7,0%. В амери�
канських дослідженнях показник коливався
від 3,2% до 6,7% У деяких пацієнтів із пози�
тивними результатами IgA метеоризм був
єдиним симптомом, який був більш пошире�
ний, ніж в IgA�негативних пацієнтів. Не вия�
вляється відмінностей поширеності діареї,
запорів, блювання або абдомінального больо�
вого синдрому у IgA�негативних чи IgA�по�
зитивних хворих [24]. За даними C. Sharr
зі співавт., лише тривалі запори у 43,2% були
найчастішим симптомом целіакії [26].
A.S. Bhat  зі співавт. оцінювали поширеність
целіакії в індійських дітей з трисомією
21�ї хромосоми, беручи до уваги клінічні
і лабораторні показники. Вони стверджують,
що статистично значущими факторами ризи�
ку для діагностики целіакії у дітей зі CД серед
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ряду клінічних ознак була лише блідість
шкіри, а з усіх лабораторних показників —
лише анемія. Це дослідження не виявило сут�
тєвої різниці в поширеності болю у животі,
діареї, гіпоплазії емалі або рецидивного стома�
титу. У групі пацієнтів із негативними резуль�
татами серологічних тестів на целіакію най�
більш поширеними були епілепсія і метеоризм
[57]. Таким чином, немає одного конкретного
клінічного параметра, властивого усім пацієн�
там із СД, який мав би діагностичну цінність
для виявлення целіакії. Польські вчені вважа�
ють, враховуючи поширеність целіакії у дітей
зі СД 5,4%, що у всіх пацієнтів із цією генетич�
ною аномалією необхідно проводити діагнос�
тичну оцінку захворюваності на целіакію
незалежно від клінічної картини, як пре�
вентивну профілактику лімфом шлунково�
кишкового тракту [14]. Інші обґрунтовують
економічну недоцільність скринінгу целіакії
у безсимптомних дітей зі СД [41,65]. У обсте�
жених нами хворих із целіакією дослідження
були обґрунтованими у зв'язку з проявами
метеоризму та ентеропатії, а також частковою
ефективністю препаратів заліза. 

У низці досліджень повідомляють про іму�
нологічні порушення у пацієнтів з СД, їхню
підвищену схильність до інфекцій та високий
ризик розвитку не лише новоутворень, але
й аутоімунних захворювань у старших осіб,
таких як аутоімунна ентеропатія, целіакія,
яка часто асоціюється з іншими аутоімунними
захворюваннями, такими як тиреоїдит, міасте�
нія, системний червоний вовчак, алопеція,
вітіліго, цукровий діабет, або загальним варіа�
бельним імунодефіцитом [5, 38]. 

У дітей зі СД деякі соматичні порушення
можуть бути не виявлені упродовж перших
місяців життя. Зокрема захворювання
щитоподібної залози, а саме вроджений гіпо�
тиреоз, який характеризується зниженим
метаболізмом, розладами нервової системи
людини. За даними ряду досліджень з'ясова�
но, що у осіб зі СД спостерігається повна або
часткова втрата слуху, принаймні на одне
вухо. Вчені стверджують, що це пов'язано
з непропорційним розвитком зовнішнього
вуха і кісточок. Багато проблем, пов'язаних
зі слухом, можна коригувати [30]. Серед
наших пацієнтів вади звукопровідного апара�
ту виявлено у 11,5% осіб. Крім проблем зі
слухом у цих дітей також можуть спостеріга�
тися різні порушення зору. Катаракта виникає
приблизно в 3,0% випадків у дітей зі СД,

але вона може бути вилікувана хірургічним
шляхом [51]. У нашій вибірці у 2 (7,7%) дітей
встановлено вроджений астигматизм, катарак�
ти не виявлено у жодного пацієнта.

У дітей із цією хромосомною аномалією
часто спостерігається м'язова гіпотонія [50].
Гіпотонія впливає не лише на м'язовий тонус,
але й на травну систему, тому у дитини може
виникнути запор. Оскільки у таких дітей зни�
жений м'язовий тонус, витягнутий великий
язик, то, як правило, годування такої дитини
є непростим, тривалішим у часі. Матерям
дітей, хворих на СД, які годують грудьми, слід
ретельно контролювати масу тіла дитини
до і після годування, щоб переконатися,
чи достатньо харчується малюк. У осіб зі СД
збільшується частота розвитку таких захво�
рювань, як хвороба Гіршпрунга, що становить
12,0% з усіх діагностованих випадків, атрезія
анального отвору, атрезія стравоходу, нирок
[29,50]. Нами діагностовано у 1 (3,8%) хворого
синдром Картагенера з повною транспозицією
внутрішніх органів та виявлено аномалії
репродуктивної системи та розвитку м'язо�
возв'язкового апарату (діафрагмальна кила
та кила білої лінії живота). 

У дітей зі СД виявляються ряд ортопедич�
них вад, дефекти кінцівок [44,68]. Переважно
це підвищена рухливість суглобів, у тому
числі нестабільність атланто�аксіального
зчленування (шийний відділ) хребта, 90,0% —
деформації переднього відділу стопи, 60,0% —
плоскостопість, 24,0% — ізольована вальгусна
деформація п'яткової кістки, 22,0% — вальгу�
сна деформація колін, 16,0% — косолапість
стопи [49,50]. Нами діагностовано у понад
69,0% дітей зі СД плосковальгусну деформа�
цію стоп. Гіпермобільність у суглобі є здебіль�
шого результатом перерозтягнення еластич�
них елементів у зв'язках суглоба. Іншою про�
блемою є сколіоз — дуже поширена патологія
серед дітей зі СД. Патологія кульшового
суглоба (підвивих) є наслідком м'язової гіпо�
тонії і слабкості зв'язкового апарату. Найча�
стіше ці зміни виявляються у 3–13 років.
Ще зустрічається незрілість і затримка око�
стеніння ядер кульшових суглобів. Однією
із серйозних патологій є хвороба Пертеса —
руйнування голівки стегнової кістки. Вия�
вляється кульгавістю, болючістю при ходьбі,
обмеженням рухливості в кульшовому суглобі
[68]. Досить часто реєструється патологія
колінного суглоба, зазвичай це нестабільність
надколінка — підвивих із безболісним обме�
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женням рухливості в суглобі [44, 68]. Частина
дослідників виявляли у 5,0% дітей, із перева�
жанням осіб жіночої статі, дислокації нако�
лінника, які потребували оперативної корекції
[68]. У таких пацієнтів, враховуючи різні
структурні аномалії опорно�рухового апарату,
зростає гіпермобільність суглобів [49].
У нашому дослідженні одна (3,8%) дівчинка
мала подібну клінічну картину. Існують пові�
домлення про розвиток реактивних артритів у
таких хворих. C.L. Yancey зі співавт. (1984)
зробили висновок, що враховуючи наявність
аномалій розвитку опорно�рухового апарату,
ряд імунологічних порушень, схильність до
автоімунних процесів, у осіб зі СД необхідно
зважати на можливість розвитку ювенільного
ревматоїдного артриту [12]. Нами також
діагностовано реактивний двобічний коксит
у одному випадку. У аналізованих нами дітей
було виявлено таку аномалію розвитку кісток
нижніх кінцівок, як плосковальгусна дефор�
мація стоп, у понад 60,0% хворих. 
У них зустрічалися й інші вади розвитку —
непропорційно короткі перші пальці кисті,
коротка широка шия, тощо. 

Пацієнтам із СД притаманна затримка інте�
лектуального, мовного розвитку. Однак у цих
дітей виробляються певні комунікативні
навички, які їм допомагають у спілкуванні.
Серед різних клінічних станів, асоційованих зі
СД, крім зазначених вище, є підвищений
ризик розвитку деменції (у 70,0%), яка стрім�
ко прогресує, починаючи з 50 років. Епілеп�
тичні напади у дітей із СД менш поширені.
Однак 5,0–13,0% дітей і дорослих зі СД схиль�
ні до епілепсії, ризик захворюваності у них
у 10 разів вищий, ніж у здорового населення.
Існує велика ймовірність конвульсій у дітей
першого року. Але такі напади можна лікувати
за допомогою антиепілептичних препаратів
[29,51]. Серед аналізованих нами хворих усім
було притаманне зниження інтелектуальної
активності, порушення мовного розвитку. Епі�
лепсію зареєстровано у 2 (7,7%) осіб, у однієї
з яких — на першому місяці життя. 

Майже у половини дітей із СД реєструють�
ся ВВС, які, за даними літератури, впливають
на загальне дитяче виживання. За даними
зарубіжних авторів, при СД частіше зустріча�
ються ДМШП — до 35,0% хворих, ДМПП,
тетрада Фалло (ТФ) та інші вади становлять
менше 1,0%. Атріовентрикулярний дефект
є найбільш поширеною формою, яка характер�
на для 40,0% хворих [40]. Ехо�КГ виконано

усім аналізованим дітям. Отримані нами дані
частоти серцевих аномалій у дітей зі СД
не заперечують уже відомі в літературі.
У абсолютної більшості наших пацієнтів
(n=18, 69,2%) діагностовано комбіновані ВВС.
У структурі цих аномалій у дітей зі СД най�
частіше відзначалися: повна ПАВК — 30,7%,
ДМШП — 26,9%, відкрита артеріальна прото�
ка та аномалії клапанів, інші вади — 15,4%.
Значно менше було аномалій магістральних
судин — 7,7% та ДМПП і ТФ — у 3,8% дітей.
Причому майже у п'ятої частини дітей із ВВС
діагностувалися ознаки легеневої гіпертензії
І–ІІ ступеня. 

У структурі ВВС близько 3,0–4,0% стано�
вить комплекс Ейзенменгера. У кардіології
розрізняють комплекс і синдром Ейзенменгера.
Термін «синдром» застосовується для окрес�
лення симптомокомплексу, який виникає при
некоригованих вадах серця з розвитком право�
лівого шунтування крові (ДМШП, ДМП,
ПАВК). Такий стан супроводжується підвище�
ним тиском у легеневій артерії, який може
дорівнювати тиску в аорті або навіть переви�
щувати його, що призводить до спазму прекапі�
лярів і розвитку легеневої гіпертензії. Згодом
стінки легеневих судин значно потовщуються,
викликаючи порушення дифузії кисню з альве�
ол. У пацієнтів з'являється стійкий ціаноз,
задишка, знижується фізична витривалість.
У хворих є скарги на частий біль голови, носо�
ві кровотечі, кровохаркання, синкопальні
стани. Внаслідок хронічної серцево�судинної
та дихальної декомпенсації пальці рук змінені
за типом «барабанних паличок». Характерною
є схильність до респіраторних захворювань:
пацієнти часто хворіють на бронхіти та пневмо�
нії. У гемограмі характерна поліцитемія
[18,28,45,53,71]. Нами спостерігався пацієнт
14�річного віку з неоперованою ПАВК та леге�
невою гіпертензією ІІ ст., з гематологічними
розладами — поліцитемією та тромбоцитопені�
єю. У юнака також відзначалися періоральний
та акроціаноз, періодично виникали прояви
геморагічного синдрому у вигляді профузних
носових кровотеч і геморагічної висипки. При�
чиною його смерті у дорослому віці була
серцево�судинна декомпенсація та профузна
легенева кровотеча. M. de Haan зі співавт. пові�
домляли про схожий клінічний випадок [70].

Власні отримані результати роблять оче�
видною необхідність раннього кардіологічно�
го обстеження всіх новонароджених зі СД для
своєчасної діагностики ВВС, недостатності
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кровообігу (НК), застійної легеневої гіпертен�
зії, яка призводить до розвитку важких брон�
холегеневих захворювань.

У 3,0–10,0% новонароджених із СД в аналі�
зах крові виявляється лейкемоїдна реакція
(за типом транзиторної лейкемії) [16,17,73].
Причини її виникнення невідомі, але одноз�
начно пов'язані з додатковою 21�ю хромосо�
мою. У частини хворих такий стан не вимагає
жодного лікування. Такі зміни поступово
регресують від 4�х до 8�ми тижнів безслідно.
На думку вчених, вони є свідченням підвище�
ного ризику розвитку лейкемії у 20,0% дітей
у старшому віці [17]. У більшої частини ново�
народжених із трисомією 21�ї хромосоми
відразу після народження, внаслідок недос�
коналого контролю гемопоетичних клітин
однієї або декількох ліній, відзначаються інші
транзиторні зміни в регуляції гемопоезу,
що проявляються у вигляді поліцитемії, тром�
боцитопенії, тромбоцитозу тощо [16,19,
21,35,43]. Ми проаналізували показники гемо�
грами у вибірці хворих зі СД, щоб визначити
частоту гематологічних порушень. Було вста�
новлено циркуляцію бластів > 1,0% за резуль�
татами дослідження формули крові у
5 (19,2%) хворих (підрахунок паноптично). Це
були новонароджені з первинним ТАМ.
У них число лейкоцитів коливалося від 3,6
до 19,9 Г/л, у всіх цих осіб була тромбоцитопе�
нія <150,0х109/л. Подібні результати повідо�
мляють G.L. Jackson  зі співавт. (2012) [21].

При трисомії 21�ї хромосоми поширеність
онкологічних захворювань є істотно вищою
порівняно із загальнопопуляційною. Це сто�
сується, переважно, ризику розвитку гострої
лейкемії, в той час як солідні пухлини, такі як
нейробластома або нефробластома, у дітей
зі СД зустрічаються вкрай рідко [6–8,61,77].
Так, у багатоцентрових європейських дослі�
дженнях описано лише один випадок гангліо�
нейробластоми у пацієнта з мозаїцизмом
СД [6]. Наш аналіз підтвердив рідкість даного
захворювання: лише у одного хворого (3,8%)
з попередньою діагностикою ТАМ посмертно
верифіковано гангліонейробластому розміром
0,4 см з метастатичним ураженням лімфовуз�
лів. Існують повідомлення про випадки онко�
логічних захворювань шлунково�кишкового
тракту (ШКТ) в осіб чоловічої статі зі СД
порівняно з жінками у відносно молодому віці
[56]. Первинна лімфома стравоходу зустріча�
ється дуже рідко і становить менше 1% серед
усіх хворих з лімфомами ШКТ [56,58,59].

Серед факторів ризику захворювання згаду�
ються: забрудненння продуктів харчування
нітратами та бактеріями Helicobacter pylori,
низький соціально�економічний статус, целіа�
кія, хронічні захворювання ШКТ, аденоматоз�
ні поліпи [24, 32, 46, 56, 58, 59, 61]. У зв'язку
з обмеженими інтелектуальними можливо�
стями, люди із СД не завжди коректно можуть
пояснити свої скарги, незрозуміло описують
свої симптоми та інформують про біль,
що призводить до відтермінованої діаг�
ностики і потенційно гірших результатів ліку�
вання [56]. У нашій вибірці був лише
1 (3,8%) 14�річний хлопець, у якого первинні
зміни у стравоході при патогістологічному до�
слідженні описувались як плоскоклітинна
папілома стравоходу. При повторній біопсії
та подальшому імуногістохімічному дослі�
дженні у нього верифіковано негоджкінську
дифузну В�клітинну лімфому, некласифіко�
вану, з ознаками лімфоми Годжкіна з уражен�
ням кардіального відділу стравоходу та регіо�
нарних лімфатичних вузлів. Деякі вчені
вважають, що при лімфомі такої локалізації
метастатичні пухлинні маси на стравохід
потрапляють із середостіння [56].

За даними літератури, у пацієнтів
зі СД нечасто зустрічаються хронічний мієлоїд�
ний лейкоз (ХМЛ) і хронічний лімфолейкоз
(ХЛЛ).Ці особливості, безумовно, пов'язані
з наявністю додаткового генетичного матеріалу
21�ї хромосоми [77]. У нашій вибірці
не було жодного хворого на ХМЛ чи ХЛЛ.
За даними літератури, при СД частота
виникнення лейкемій у 18 разів вища, ніж
у населення загалом [34]. Маніфестація лейке�
мії, як правило, припадає на перші п'ять років
життя дітей зі СД. У перші три роки при трисо�
мії 21�ї хромосоми найбільш поширеною фор�
мою є ГМЛ з переважанням підтипу мегакаріо�
цитарної лейкемії [54,61,77]. Щодо прогнозу
у дітей зі СД та М7 ГМЛ, то він може бути
навіть кращим порівняно з іншими пацієнтами.
Деякі автори вважають, що ГЛЛ та ГМЛ у хво�
рих на СД мають схожу частоту. Інші вчені пові�
домляють, що у осіб зі СД частіше реєструють�
ся ГМЛ, особливо гострий мегакаріобластний
лейкоз (ГМКЛ), почасти з клінічними ознаками
мієлофіброзу [33,60]. Нами також було діагно�
стовано мієлофіброз у пацієнта з попереднім
ТАМ через два місяці за даними гістологічного
дослідження КМ. Подібні зміни у кровотворен�
ні дітей із СД описуються у попередніх дослі�
дженнях M. Niceta, D.I. Evans [33,51]. Автори
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вважають, що наявність випадків гострого міє�
лофіброзу у дітей із СД може бути ще одним
прикладом нестійкості гемопоетичної системи
при цьому захворюванні. І лише гістологічне
дослідження кісткового мозку дозволяє верифі�
кувати діагноз. Цей варіант ГЛ найчастіше реєс�
трується у перші 4 роки життя, з попередньою,
в терміні кількох місяців, мієлодисплазією. Вва�
жається, що якщо у дитини із СД реєструється
МДС, слід невдовзі очікувати розвитку мегака�
ріоцитарної лейкемії (М7) [9,17,36,54]. Також
існують повідомлення, що у хворих на лейкемію
дітей із СД старших 3�х років приблизно 80,0%
випадків припадає на ГЛЛ і 20,0% — на ГМЛ
[17]. За результатами багатоцентрових дослі�
джень у хворих із СД збільшується відносний
ризик лейкемії у 10–20 разів, із сукупним ризи�
ком 2,0% у віці до 5�ти років і 2,7% — до 30�ти
років [34]. Вони становлять близько 2,0% усіх
ГЛЛ і близько 10,0% ГМЛ у дітей [8,19,27].

З�поміж аналізованих нами дітей ГЛЛ діаг�
ностовано у 2 (7,7%) хворих віком 2 р. 4 міс.
та 2 р. 5 міс., ГМЛ — у 4 (15,4%) осіб з Ме віку
2 р. 3 міс. (коливання 1 р. 6 міс. — 2 р. 9 міс.),
у 1 (3,8%) дитини — МДС. Остання пацієнтка
вибула зі спостереження. 

Специфічного лікування лейкозу для дітей зі
СД не розроблено, застосовується стандартна
терапія, лише для ГМЛ із частковою редукцією
— дози окремих цитостатиків. При цьому вия�
вилося, що діти з трисомією 21�ї хромосоми і
ГМЛ мають кращі результати лікування
і вищі показники виживання, ніж діти без
трисомії з такою самою патологією [9,42].
Результати досліджень засвідчили, що пацієнти
зі СД�ГМЛ є унікальною біологічною підгру�
пою і повинні лікуватися зі застосуванням
менш інтенсивних протоколів ХТ [42,62].
H. Hasle та співавт. повідомляють, що жоден
пацієнт зі СД�ГМЛ не помер через бактерійні
або грибкові ускладнення. Причиною всіх смер�
тельних подій були виключно віруси. Автори
вважають, що слід приділяти велику увагу вери�
фікації вірусів, зважаючи на їх безпосередній
вплив на смертність пацієнтів з ГМЛ і СД [34].
У нашій вибірці показник EFS для хворих на
ГМЛ становить 100,0%, з�поміж ускладнень
зустрічалися постцитостатична панцитопенія,
стоматит, бронхолегеневі проблеми бактерійно�
грибкового ґенезу (рис. 2). Ми не проводили
вірусологічних досліджень так широко. 

Гостра лімфобластна лейлемія при СД
є більш гетерогенним захворюванням. У таких
хворих частіше виникають токсичні зміни

після радіотерапії і лікування метотрексатом
(МТХ), що проявляється важкими запальни�
ми змінами слизових оболонок, шкіри, вираз�
ною мієлосупресією. Такі ускладнення після
МТХ вимагають більших доз лейковорину.
Приблизно 30% пацієнтів із підвищеною чут�
ливістю до МТХ мають соматичні мутації
jak2 [21,52,62,66,72]. Двоє наших хворих при
проведенні протокольної хіміотерапії (один
хворий із ГЛЛ та один — із негоджкінською
лімфомою) отримували введення МТХ у дозі
0,5 г/м2 та 2 г/м2 відповідно. Обоє хворих
мали виразні токсичні ускладнення: ураження
слизових оболонок як прояв ентеропатії,
виразково�некоротичний стоматит, хейліт,
кон'юнктивіт, токсичний дерматит із виразко�
вими ураженнями промежини, періанальної
ділянки, геніталій, обличчя, мієлосупресію,
токсичну гепатопатію, септичні ускладненя —
бронхоплевропневмонію, токсичну кардіопа�
тію. Для останнього хворого ці ускладнення
виявилися фатальними. На думку деяких
дослідників, прогноз перебігу ГЛЛ для пацієн�
тів із СД подібний до дітей без цієї патології [8].
Проте E.G. Salazar повідомляє про гірші
результати лікування ГЛЛ у дітей із СД. Це, на
його думку, безпосередньо пов'язано з підви�
щеним ризиком розвитку серцево�судинних,
респіраторних, неврологічних ускладнень,
дисфункцією печінки і сепсисом [66]. У порів�
нянні зі загальними показниками для населен�
ня, у дітей із СД в 10 разів частіше трапляють�
ся смертельні випадки від інфекційних захво�
рювань, якщо вчасно їх не виявити і не почати
лікування [22,20]. У осіб із СД�ГЛЛ важкі
серйозні інфекції можуть перебігати без типо�
вих ознак, наприклад таких, як гіпертермія
[18,22]. Ці особливості підкреслюють разючий
зв'язок між генами, локалізованими на 21�й
хромосомі, щодо розвитку лейкозу і чутливості
до хіміопрепаратів [17,77]. Із двох осіб, хворих
на ГЛЛ, у нашому дослідженні одна померла від
прогресування лейкемії (в Україні у 1991 р.
застосовувалася ХТ ACVAMP+L�asp), друга — з
про�В�ГЛЛ — перебуває у тривалій клініко�ге�
матологічній ремісії впродовж 126 міс. після
проведення повного курсу поліхіміотерапії за
програмою ALLI�BFM 2002. 

Висновки

1. Синдром Дауна у дітей супроводжується
поліорганним спектром вроджених вад
розвитку з переважанням ВВС (69,2%), з
високою частотою ПАВК та ДМШП. 
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2. При цій генетичній аномалії 30,8% гема�
тологічних розладів припадає на ЗДА зміша�
ного ґенезу. Слід зважати на ризик поширено�
сті автоімунних захворювань у осіб із СД.

3. Транзиторний анормальний мієлопоез
зустрічається у 19,2%, ІТП — у 15,4%, ТАМ —
у 19,2%. У трьох із п'яти дітей із ТАМ зареєс�
тровано трансформацію у клональні захворю�
вання — МДС, ідіопатичний мієлофіброз та
гангліонейробластому. Цей перехідний міє�
лопроліферативний розлад є окремим но�
зологічним станом, який може регресувати
безслідно, але може бути передвісником інших
захворювань. 

4. Дітям із СД притаманна схильність
до  злоякісних захворювань крові: ГМЛ вери�
фіковано у 15,4% дітей, ГЛЛ — у 7,7% хворих. 

5. Пухлини негематологічного походження
та негоджкінські лімфоми у дітей із трисомією
21�ї хромосоми зустрічаються вкрай рідко —
у 3,8%.

6. Встановлено, що для дітей із СД, хворих
на ГМЛ, протокольна хіміотерапія є високое�
ефективним методом лікування. 

7. Показник загального кумулятивного
виживання (ризик смерті) у дітей із СД стано�
вить 0,68.

8. У хворих на гемобластози В�лінійного
походження при проведенні МТХ, незалежно
від дози (0,5 г/м2 чи 2 г/м2), зустрічаються
важкі токсичні ураження шкіри, слизових обо�
лонок, вісцеральних органів. 

9. Підвищений ризик розвитку лейкозу
у дітей із СД вимагає регулярного досліджен�
ня крові, особливо в перші п'ять років життя
дитини. З огляду на зв'язок між транзиторною
лейкемією і розвитком гострої лейкемії у цих
дітей в перші роки життя, обґрунтованим стає
обов'язкове дослідження крові у новонаро�
джених із трисомією 21�ї хромосоми. Вия�
влення дітей із підвищеним ризиком розвитку
лейкемії дозволить своєчасно діагностувати
виникнення захворювання і почати адекватне
лікування, беручи до уваги високі шанси на
досягнення повної ремісії та одужання цих
пацієнтів.
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Статья поступила в редакцию 18.06.2017 г.
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