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Воспалительные заболевания кишечника (ВЗК), включающие язвенный колит (ЯК), болезнь 
Крона (БК) и недифференцированный колит, представляют серьезную проблему педиатриче-
ской гастроэнтерологии ввиду роста заболеваемости, в первую очередь в группе детей до 6  лет. 
Для данной возрастной группы характерны преимущественное поражение толстой кишки, низ-
кая прогностическая ценность ANCA, ASCA, затруднена дифференциальная диагностика ЯК и 
БК. Большинство детей с ранним началом заболевания имеют нетяжелое течение ВЗК, однако 
процент пациентов, нуждающихся в иммуносупрессивной терапии, выше. При дебюте до 6 
лет наиболее высока частота моногенных ВЗК-подобных заболеваний, к которым относятся 
первичные иммунодефициты и врожденные дефекты эпителия, протекающие с ВЗК-подобной 
клинической картиной.
Ключевые слова: дети, воспалительные заболевания кишечника, язвенный колит, болезнь 
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Inflammatory bowel diseases (IBD), including ulcerative colitis, Crohn's disease and undifferentiated 
colitis, present a serious problem for pediatric gastroenterology due to the increase in the incidence, 
especially in children under 6 years of age. This age group is characterized by predominant bowel 
disease, low predictive value of ANCA, ASCA; differential diagnosis of ulcerative colitis and Crohn's 
disease is difficult. Most children with an early onset of the disease have mild IBD course, but the 
percentage of patients who need immunosuppressive therapy is higher. At the debut of up to 6 
years of age, the frequency of monogenic IBD-like diseases is the highest, which include the primary 
immunodeficiencies and birth epithelium defects that occur with an IBD-like clinical picture.
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Роль воспалительных заболеваний кишеч-

ника (ВЗК), включающих язвенный колит (ЯК), 
болезнь Крона (БК) и недифференцированный 
колит, в педиатрической гастроэнтерологии воз-
растает с каждым годом. Повышенное внима-
ние к этой области обусловлено повсеместным 
ростом детской заболеваемости [1], преимуще-
ственно среди детей до 6 лет [2]. В детском воз-
расте диагностируется 25–30% от всех ВЗК [3], 
при этом до 6 лет манифестируют до 15% всех 
педиатрических случаев [4].

ЯК и БК у детей раннего возраста имеют 
характерные черты, включающие, как прави-
ло, тотальное вовлечение толстой кишки, отсут-
ствие антител (АТ) ANCA и ASCA и частое назна-
чение иммуносупрессивной терапии [5–7]. Часть 
исследователей отмечает более агрессивное тече-
ние заболевания в данной возрастной группе [8, 
9], в то время как другие авторы говорят о боль-
шей частоте легких форм [6, 7].

Ввиду выявленной зависимости клиниче-
ских и лабораторно-инструментальных данных 
от возраста манифестации в Парижской класси-
фикации ВЗК (2010) отдельно выделена группа с 
началом ВЗК до 10 лет. Дополнительно принято 
выделять ВЗК с очень ранним началом (манифе-
стация заболевания до 5–6 лет), ВЗК с инфан-
тильным началом (до 2 лет) и младенческие 
формы ВЗК (дебют на 1-м месяце жизни) [10].

Пересмотр классификации ВЗК относитель-
но возраста дебюта обусловлен не только осо-
бенностями течения заболевания у детей раз-
ных возрастов, но и обратно пропорциональной 
зависимостью возраста от роли генетических 
факторов в патогенезе [11] (см. рисунок). В лите-
ратуре описано более 60 генов [12], мутации в 
которых приводят к клинике, подобной ВЗК, 
большую часть этих заболеваний составляют 
первичные иммунодефициты (ПИД). В группе 
детей с дебютом ВЗК до 2 лет моногенные формы 
могут составлять до 30% [8]. Данная статья 
представляет собой обзор литературы, опублико-
ванной в базах данных PubMed и Google Scholar 
за период с 2005 по 2018 гг., по теме «воспали-
тельные заболевания кишечника с очень ранним 
началом». 

Цель работы – повышение настороженности 
врачей относительно ВЗК у детей дошкольного 
возраста, углубление знаний о характерных осо-
бенностях ВЗК с возрастом дебюта до 6 лет.

Эпидемиология

Распространенность ВЗК среди детей за 
последние 10 лет выросла как в большинстве 
стран Восточной [13] и Западной Европы [14, 
15], так и в странах с традиционно низкой часто-
той встречаемости этой патологии (страны Азии 
и Африки) [16]. В исследовании Benchimol et al. 
получены тревожные данные о приросте заболе-
ваемости ВЗК в группе детей до 6 лет, составляю-
щем до 7% ежегодно [2]. Средняя заболеваемость 
ВЗК среди детей до 6 лет составляет 4,37 случаев на 
100 000 детей, а частота встречаемости – 14 на 
100 000 детей [17], на нее приходится 6–11% 
случаев от всех педиатрических ВЗК [18]. 
Интересно, что в первую очередь отмечается 
рост заболеваемости БК, в то время как показа-
тели заболеваемости ЯК остаются относительно 
стабильными [19].

Классификация ВЗК у детей

Классификация по возрасту согласно 
Парижскому пересмотру Монреальской клас-
сификации ВЗК представлена в таблице [20]. 
Основываясь на особенностях течения заболе-
вания, ответа на терапию и роли генетических 
факторов у разных возрастных групп, на сегод-
няшний день принято дополнительно выделять 
следующие группы: очень раннее начало (с 
манифестацией до 6 лет), инфантильное начало 
(до 2 лет) и неонатальное начало (до 1-го месяца 
жизни) [10]. Как правило, в группе до 6 лет пре-
обладает ЯК [7], однако в группе ВЗК с инфан-
тильным началом соотношения равны или пре-
обладает БК [16, 21]. 

Клинические особенности 

Фенотип ВЗК с очень ранним началом доста-
точно гетерогенен и может включать как неос-
ложненные случаи, так и тяжелое течение с 
развитием осложнений [5]. Ассоциация раннего 
начала заболевания с тяжестью течения и высо-
кой смертностью в первую очередь наблюдается 
в группе с инфантильным началом и обусловлена 
большой частотой моногенных форм [22]. В то 
же время тяжесть течения у большинства детей 
с манифестацией ВЗК до 6 лет не отличается от 
таковой у подростков [6]. Кроме того, в данной 
возрастной группе достаточно редко встречаются 
пенетрирующая и стриктурирующая формы БК 
[23].

Таблица

Классификация педиатрических ВЗК в зависимости от возраста 

Парижская классификация ВЗК Возрастная классификация по H. Uhlig [11]

A1: до 17 лет С ранним началом: 0–<10 лет
С очень ранним началом: 0–<6 лет

A1a: 0–<10 лет Младенческое: 0–<2 года
A1b: 10–<17 лет Неонатальное: 0–<28 дней жизни
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Особенностью ВЗК с очень ранним началом 
является преимущественное тотальное пораже-
ние толстой кишки, как при ЯК, так и при 
БК [5, 7]. Такая локализация процесса объяс-
няет наиболее частые симптомы в данной воз-
растной группе: кровь в стуле (72–81%), диа-
рея (60–76%), боль в животе (до 50%), слизь в 
стуле (40%) [7, 18]. Перианальное поражение, 
включающее анальные трещины, кондиломы 
и свищи, при БК с ранней манифестацией опи-
сывается некоторыми авторами [18, 23], однако 
чаще всего ассоциировано с моногенной приро-
дой заболевания. 

Отставание в физическом развитии наблю-
дается у 44% пациентов, преимущественно при 
БК, чаще у мальчиков [24, 25]. Задержка линей-
ного роста является следствием недостаточно-
го контроля над воспалительным процессом в 
кишечнике [3].

Частота экстраинтестинальных проявле-
ний, включающих артралгии или артропатии, 
а также поражение кожи и глаз, в группе ВЗК с 
очень ранним началом не отличается от старших 
возрастных групп и составляет 28% [18].

Моногенные ВЗК-подобные заболевания

В последние 10 лет в структуре педиатри-
ческих ВЗК была выделена отдельная группа 
пациентов, развитие заболевания у которых обу-
словлено мутацией в одном конкретном гене. 
Большей частью группа представлена ПИД 
(дефекты фагоцитоза, Т- и В-клеточного звена 
иммунитета, дефекты сигнальных путей, ауто-
воспалительные синдромы и др.), также в эту 
группу входят наследственные дефекты эпите-
лиального барьера и некоторые другие заболева-
ния [11, 12].

Как правило, большинство моногенных забо-
леваний манифестирует в возрасте до 2 лет [4], 
однако встречаются случаи поздней манифеста-
ции. Характерные особенности включают семей-
ный анамнез (близкородственный брак, гибель 
детей в семье), мужской пол [16], раннее появле-
ние перианальных осложнений, тяжелое течение  
и высокий риск оперативного вмешательства, а 
также наличие сопутствующих аутоиммунных 
заболеваний, лимфопролиферацию, частые или 
аномально протекающие инфекции [10]. Дети с 
моногенной природой заболевания резистентны 
к стандартной терапии ВЗК (преднизолон, аза-
тиоприн, препараты 5-аминосалициловой кис-
лоты, препараты анти-ФНО). Некоторые формы 
ПИД (XIAP, дефект сигнального пути IL10 и др.) 
требуют проведения трансплантации гемопоэти-
ческих стволовых клеток. 

Диагностика ВЗК-подобных моногенных 
заболеваний основывается на данных семей-
ного анамнеза, характерной клинической кар-
тине, нетипичных эндоскопических и морфо-
логических данных. В России доступны мето-
ды молекулярно-генетической диагностики 
– панели таргетного секвенирования нового 

поколения (NGS), для некоторых заболеваний 
(Х-сцепленный лимфопролиферативный син-
дром II типа, IPEX-синдром, хроническая грану-
лематозная болезнь и др.) существуют скринин-
говые функциональные тесты (анализ экспрес-
сии XIAP, FOXP3, burst-тест). Своевременная 
диагностика моногенных заболеваний является 
ключевым моментом успешности лечебного про-
цесса и сокращения процента инвалидизации и 
смертности в данной группе пациентов.

Особенности диагностики ВЗК 
с очень ранним началом

Как при БК, так и при ЯК для детей до 6 
лет характерно тотальное поражение толстой 
кишки. По данным Aloi et al., до 50% детей с 
манифестацией БК до 5 лет имеют изолированное 
поражение толстой кишки (L2), при этом у 30% 
детей младшего возраста отмечается вовлечение 
верхних отделов желудочно-кишечного тракта 
(ЖКТ). Для ранней манифестации ЯК характе-
рен панколит, частота ретроградного илеита не 
превышает частоту у взрослых и составляет 10% 
[26]. Таким образом, всем детям с подозрением 
на ВЗК рекомендовано проведение илеоколоно-
скопии и эзофагогастродуоденоскопии с поэтаж-
ной биопсией [27].

Для группы ВЗК с очень ранним началом 
характерна низкая информативность ANCA (АТ 
к цитоплазме нейтрофилов) и ASCA (АТ к саха-
ромицетам), использующихся для дифференци-
альной диагностики ЯК и БК [20]. Уровни мар-
керов воспаления (СРБ, СОЭ) в данной группе не 
отличаются от старших детей [6]. Исследование 
фекального кальпротектина не обладает доста-
точной специфичностью у маленьких детей: до 
18 месяцев он может быть повышен и у здо-
ровых детей [28]. Для повышения специфич-
ности теста рекомендовано ориентироваться на 
уровень фекального кальпротектина выше 200 
мкг/г [29–31]. 

Таким образом, в данной возрастной груп-
пе дифференциальный диагноз между БК и 
ЯК затруднен, ввиду отсутствия четкой кли-
нической картины, в 10–18% случаев диагно-
стируется недифференцированный колит [18]. 
В исследовании Hemker et al. из 176 детей у 
18,2% с недифференцированным колитом диа-
гноз впоследствии был изменен на БК, и у 41,3% 
– на ЯК [6].

Подходы к терапии

Основными задачами терапии в данной воз-
растной группе являются индукция ремиссии и 
ее поддержание с целью обеспечить нормальный 
рост и развитие ребенка. Врач должен уметь 
объяснить родителям, что хронический харак-
тер заболевания требует проведения длительной 
поддерживающей терапии. 

Диета. Полное энтеральное питание лечеб-
ной смесью с умеренным содержанием жирового 
компонента успешно используется для индук-
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ции ремиссии при БК у детей, однако в России 
данный метод лечения имеет ограниченное при-
менение. Частичное энтеральное питание может 
использоваться для коррекции нутритивного 
статуса ребенка. Показанием к использованию 
лечебных смесей на основе гидролизата коро-
вьего молока является верифицированное нали-
чие сенсибилизации к белку коровьего молока, 
в остальных случаях оно не показано. В пери-
од обострения рекомендуется использование 
продуктов с низким содержанием лактозы. 
Применение элиминационных диет не рекомен-
дуется ввиду недоказанной эффективности, а 
также риска недостаточного поступления макро- 
и микронутриентов в организм ребенка [32].

Медикаментозная терапия. Выбор лечеб-
ной тактики у детей с ранней манифестацией 
ВЗК ограничен по причине возраста. Препараты 
месалазина используются как для индукции 
ремиссии при легком и среднетяжелом течении 
ЯК и БК с поражением толстой кишки, так и для 
ее поддержания [33]. У детей младшего возраста 
рекомендовано назначение месалазина в форме 
гранул или саше ввиду удобства применения в 
стандартной дозе (60–80 мг/кг в сут) [34].

Препаратами первой линии для индукции 
ремиссии ЯК и БК средней и тяжелой степе-
ни тяжести в данной возрастной группе оста-
ются глюкокортикостероидные гормоны (ГКС). 
Стандартная дозировка преднизолона 1 мг/кг 
в 1–2 приема, максимально 40 мг/сут [35], при 
тяжелом течении возможно парентеральное вве-
дение в той же дозировке [24]. Назначение ГКС 
на срок, превышающий 12 недель, не рекомен-
дуется. 

Иммуномодуляторы тиопуринового ряда 
применяются в качестве поддерживающей тера-
пии, рекомендуемая доза азатиоприна у детей 
младшего возраста 2,5–2,7 мг/кг/сут, несколько 
выше стандартной ввиду более быстрого метабо-
лизма препарата у детей младшего возраста [36], 
доза 6-меркаптопурина 1–1,5 мг/кг/сут [24].
Процент детей, получающих иммуномодулято-
ры, достоверно выше среди детей с манифестаци-
ей ВЗК до 6 лет, что может служить косвенным 
доказательством более частой гормонозависимо-

сти и гормонорезистентности в данной возраст-
ной группе [6].

Использование биологической терапии у 
детей младшего возраста ограничивается препа-
ратами анти-ФНО: инфликсимаб и адалимумаб 
могут применяться у детей до 6 лет офф-лейбл 
при гормонорезистентном и гормонозависимом 
течении ЯК и БК. Частота их использования в 
данной группе пациентов не отличается от стар-
ших детей [6]. Индукционный курс и поддержи-
вающая терапия препаратами анти-ФНО у детей 
до 6 лет проводятся по стандартной схеме. При 
неэффективности или ускользании эффекта от 
терапии инфликсимабом возможно увеличение 
дозы препарата до 10 мг/кг на введение и крат-
ности введения до 1 раз в 4 недели. При неэф-
фективности терапии адалимумабом возможно 
увеличение кратности введений до 1 раза в 7 
дней [24].

В литературе также описаны случаи при-
менения других иммуносупрессивных препара-
тов при неэффективности стандартной терапии: 
метотрексат, такролимус, сиролимус, талидо-
мид и др. [34, 37]. Резистентность к адекватной 
стандартной терапии требует исключения моно-
генного характера заболевания [10]. 

Имеющиеся данные относительно хирурги-
ческого лечения ВЗК с очень ранней манифеста-
цией ограничены; как правило, частота операций 
соответствует другим возрастным группам. Риск 
оперативного вмешательства достоверно выше 
у детей с моногенным характером заболевания. 
Вопрос об оперативном лечении при ЯК и БК 
ставится при отсутствии эффекта от адекватной 
консервативной терапии. Длительность течения 
ЯК повышает риск тотальной колэктомии, тем 
самым включая детей с ранней манифестацией 
ВЗК в группу риска [38]. Учитывая трудность 
дифференциальной диагностики между БК и 
ЯК, некоторые авторы рекомендуют позднее 
проведение реконструктивного этапа операции 
при тотальной колэктомии, ввиду большего 
числа осложнений у детей, которым впослед-
ствии была диагностирована БК [25]. 

Прогноз

Литературные данные относительно прогно-
за у детей с ранней манифестацией ВЗК огра-
ничены. Тем не менее, дебют ВЗК в возрасте до 
6 лет ассоциирован с более высокой частотой 
назначения иммуномодулирующей терапии, а, 
следовательно, длительной иммуносупресси-
ей. Длительное течение заболевания повыша-
ет риск развития онкологических заболеваний, 
в первую очередь колоректального рака, лим-
фомы и рака кожи. Риск развития онкологи-
ческой патологии обусловлен плохим контро-
лем над воспалительным процессом в кишке 
и особенностями терапии. В исследовании 
2017 г. [39] показана ассоциация развития онко-
логической патологии с длительной комбиниро-
ванной терапией препаратами анти-ФНО и тио-
пуринами, в то время как монотерапия препара-
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манифестации ВЗК.
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тами анти-ФНО не была ассоциирована в повы-
шенным риском рака [40]. Учитывая преиму-
щественное поражение толстой кишки у детей, 
заболевших ВЗК до 6 лет, эта группа пациентов 
имеет высокий риск развития колоректального 
рака впоследствии.

В литературе представлены противоречивые 
данные относительно связи возраста манифеста-
ции ВЗК и смертности, однако смертность среди 
пациентов с ранней манифестацией ВЗК досто-
верно выше, чем среди пожилых пациентов [41].

Заключение

Ежегодный рост заболеваемости ВЗК среди 
детей дошкольного возраста приводит к тому, что 
на сегодняшний день ЯК и БК уже не являются 
редкой патологией в данной возрастной группе. 
Особенности клинической картины и лаборатор-
но-инструментальных данных позволяют рас-
сматривать ВЗК с очень ранней манифестацией 
как отдельную группу в составе педиатрических 
ВЗК. Несмотря на ограниченные данные о долго-
срочном прогнозе для данных пациентов, свое-
временная диагностика и лечение позволяют 
успешно контролировать воспалительный про-
цесс, обеспечить нормальные темпы физическо-
го развития и улучшить качество жизни малень-
ких пациентов. 

Моногенные ВЗК-подобные заболевания сле-
дует рассматривать как самостоятельную нозоло-
гическую единицу ввиду отличного генеза забо-
левания и подходов к лечению. Использование 
критериев диагностики моногенных заболева-
ний позволяет выделять пациентов, нуждаю-
щихся в проведении молекулярно-генетического 
исследования. 

Дальнейшее исследование необходимо для 
лучшего понимания этиологии и патогенеза ВЗК 
с очень ранним началом, а также долгосрочно-
го прогноза при раннем дебюте заболевания. 
Несмотря на безусловную эффективность совре-
менных подходов к терапии, в т.ч. назначения 
препаратов анти-ФНО, накопление данных о без-
опасности применения более новых препаратов 
биологической терапии у детей младше 6 лет 
позволит расширить терапевтический спектр и 
тем самым снизить процент случаев, резистент-
ных к терапии. 
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