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ствует выходных и праздников. И какая бы про-
блема со здоровьем не возникла, сельчане в первую 
очередь идут в ФАП, к доктору, который всегда на 
связи.

Несмотря на все трудности, я не жалею, что 
когда-то выбрала именно эту профессию. Наверное, 
именно такой жизненный путь и был предна-
значен мне судьбой.

PARAMEDIC EXPERIENCE 
L.F. Tsyganovkina
Feldsher-Midwife Station, Tosno District, Leningrad 

Region 

7, Zavodskaya St., Novo-Lisino Village, Tosno District, 
Leningrad Region 187024, Russian Federation

The rural medical infrastructure has recently begun to 
revive, in particular within the framework of the Federal 
Program “Sustainable Development of Rural Areas” (in 
force since 2014); new feldsher-midwife stations (FMS) are 
being set up; the existing one are being overhauled, re-
equipped; and programs for attracting young specialists 
are being worked out. The paper highlights the experience 
of the midwife of FMS in the Novo-Lisino Village.
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Мукополисахаридоз 2 (MПС2), или синдром 
Хантера – редкое рецессивное Х-сцепленное генетиче-
ское заболевание из группы лизосомных болезней на-
копления. МПС2 встречается с частотой 1:140 000–
1:156 000 живых новорожденных. В основном пора-
жает мальчиков в раннем возрасте (3–4 года), но к 
настоящему времени описаны 7 случаев заболевания 
девочек. Синдром влияет на способность организма 
разрушать и перерабатывать определенные мукопо-
лисахариды, известные также как гликозаминогли-
каны (ГАГ).

При синдроме Хантера ГАГ накапливаются в 
клетках организма из-за дефицита фермента 
индуронат-2-сульфатазы. Накопление ГАГ отрица-
тельно сказывается на состоянии многих органов и 
тканей.

Синдром Хантера – серьезное заболевание. Общие 
ранние симптомы синдрома Хантера могут включать 
в себя пупочные или паховые грыжи, ушные ин-
фекции, насморк, проявления, сходные с проявле-
ниями простуды.

Поскольку эти симптомы довольно часто встреча-
ются у всех новорожденных, маловероятно, что врач 
на ранних стадиях заболевания поставит диагноз или 
изначально предположит наличие синдрома Хантера.

По мере накопления ГАГ в клетках организма 
признаки синдрома Хантера становятся более очевид-
ными. Некоторые возможные более поздние при-
знаки и симптомы:

• выпуклый лоб, плоский нос, увеличенный 
язык; 

• задержка роста;
• большая голова; 
• увеличенный живот; 
• общие инфекции уха; 
• респираторные заболевания; 
• поражения печени и других внутренних 

органов;

• болезни сердца / клапанов сердца; 
• проблемы с дыханием во сне, включая остановку 

дыхания и шумное дыхание в течение дня; 
• ограниченная емкость легких; 
• тугоподвижность суставов и ограниченный 

диапазон движения, что может привести к ско-
ванности при движении, ходьбе; 

• кистевой туннельный синдром; 
• низкорослость; 
• шероховатовая, «шагреневая» цвета слоновой 

кости кожа верхней части рук, ног и спины; 
• заторможенное интеллектуальное развитие; 
• нарушение сна;
• отсутствие аппетита, диарея.
При подозрении на синдром Хантера рекоменду-

ется провести генетический анализ. Диагноз генети-
ческого заболевания может быть поставлен на основе 
клинической картины; если внимательно изучить се-
мейный анамнез, можно определить риск развития 
такой патологии.

Генетический анализ может помочь обнаружить 
изменения в гене или хромосоме. Чаще всего на 
анализ берут кровь или образец ткани. Причины, по 
которым может быть рекомендован генетический 
анализ:

• у одного из родителей есть ребенок с наруше-
ниями или задержкой умственного развития 
или проблемами со здоровьем, предположи-
тельно связанными с генетическими причи-
нами;

• диагностика у одного из родителей генетиче-
ского заболевания;

• наличие генетического расстройства у одного 
из членов семьи;

• при проведении тестов на беременность (УЗИ, 
анализ мочи, анализ крови) выявлено, что 
существует повышенный риск рождения 
ребенка с генетическими изменениями;
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• выкидыш или преждевременные роды;
• наличие близких родственников с определен-

ными видами рака.
Решение о проведении генетического анализа бы-

вает трудным, его реализация полностью зависит от 
пациента. Результаты генетического анализа могут 
предоставить полезную информацию при планиро-
вании рождения ребенка. Если есть опасность, что у 
одного из родителей повышен риск рождения ре-
бенка с генетическим заболеванием, возможно, есть 
необходимость обследовать плод во время беремен-
ности. 

Поскольку генетические заболевания возникают 
в разных ветвях семьи, информация о генетическом 
статусе пациента может быть полезной для всех ее 
членов. Нередко результаты анализа могут раскрыть 
семейные секреты, включая отцовство, материнство 
или усыновление. 

Тяжесть заболевания зависит от остаточной ак-
тивности фермента. При тяжелых формах болезни с 
серьезными поражениями ожидаемая продолжитель-
ность жизни ограничена 10 или 12 годами. Пациенты 
с более легкими проявлениями генетического нару-
шения могут дожить до зрелого возраста. При своев-
ременно назначенном специфическом лечении про-
должительность жизни может достигать 40–50 лет. 

До введения ферментной заместительной терапии 
(ФЗТ) лечение МПС2 было паллиативным.

До последнего времени на территории РФ было 
зарегистрировано 2 препарата, использующихся в 
ФЗТ: Идурсульфаза-β и Идурсульфаза. Применяется 
также симптоматическая и поддерживающая те-
рапия. Такие проявления болезни, как грыжи и кон-
трактуры суставов, лечат хирургическим путем. При 
гидроцефалии проводится хирургическая имплан-
тация желудочкового шунта. Для улучшения слуха 
предписываются и индивидуально подбираются слу-
ховые аппараты. Кроме того, постоянно проводятся 
физиотерапия, медицинские и генетические консуль-
тации. В России в настоящее время зарегистрировано 
более 100 пациентов с диагнозом синдрома Хантера и 
многие из них не получают необходимого лечения в 
силу его очень высокой стоимости. 

В 2018 г. прошел регистрацию новый препарат 
для лечения МПС2 – Хантераза. Он представляет 
собой очищенную форму лизосомального фермента 
идуронат-2-сульфатазы – рекомбинантной человече-
ской идуронат-2-сульфатазы.

Идурсульфаза-β (Хантераза®, Green Cross Corp, 
Йонгъин, Южная Корея) – рекомбинантный белок, 
производимый с использованием методов генной ин-
женерии из клеток яичников китайского хомячка. 
Идурсульфаза-β вырабатывается методом культивиро-
вания суспензии клеток. Чистота очищенного белка 
>99,9% (по данным анализа с применением ряда хро-
матографических и электрофоретических методов).

Высокая эффективность и безопасность Хантеразы 
была подтверждена в ходе 2 клинических исследо-
ваний, продолжающихся 24–52 нед. В исследование 
были включены пациенты мужского пола с синдромом 
Хантера в возрасте от 38 мес до 35 лет. 

Уже первое контролируемое клиническое иссле-
дование у пациентов-корейцев с МПС2 с использова-
нием активного препарата сравнения продемонстри-
ровало, что доза Идурсульфазы-β 0,5 мг/кг/нед оказала 
достоверное положительное воздействие на пер-
вичную конечную точку – выведение ГАГ с мочой – 
при сравнении с активным препаратом сравнения. 

Целью клинического исследования фаз I/II было 
оценить эффективность и безопасность рекомби-
нантной человеческой Идуронат-2-сульфатазы 
(Идурсульфаза-β, препарат «Хантераза»®) в лечении 
МПС2. 31 пациент с МПС2 в возрасте 6–35 лет был 
включен в программу рандомизированного, односто-
роннего слепого контролируемого исследования фаз 
I/II с применением активного препарата сравнения; 
исследование продолжалось 24 нед. Пациентов слу-
чайным образом распределили в группы, полу-
чавшие инфузии активного препарата сравнения 
(n=11), инфузии 0,5 мг/кг Идурсульфазы-β (n=10) либо 
1,0 мг/кг Идурсульфазы-β (n=10). Первичный показа-
тель эффективности – выведение ГАГ с мочой, вто-
ричный – изменения расстояния, проходимого за 6 
мин (6-минутный тест с ходьбой – 6МТХ); изучались 
также данные эхокардиографии, функциональные 
тесты легких и подвижность суставов.

Лечение с применением Идурсульфазы-β способ-
ствовало значительному улучшению показателей 
6МТХ у пациентов со слабой степенью тяжести МПС2. 
Идурсульфаза-β продемонстрировала эффективность, 
сходную с таковой у препарата сравнения, в отно-
шении прочих показателей (форсированная жиз-
ненная емкость легких, данные эхокардиографии, ди-
апазон движений в суставах). 

Анализ показателей безопасности Идурсульфазы-β 
(по данным о частоте и степени тяжести нежела-
тельных явлений) выявил, что препарат переносился 
хорошо и все нежелательные явления с легкостью 
контролировались временной остановкой инфузий 
либо антигистаминными/стероидными препаратами.

Оригинальный препарат Идурсульфаза-β для ле-
чения синдрома Хантера будет производиться в России 
биофармацевтической компанией «Нанолек» в рамках 
сотрудничества с южнокорейской компанией Green 
Cross на заводе в Кировской области. На сегодня за-
вершен 1-й этап запуска производства. Окончательно 
наладить выпуск препарата планируется к 2020 г.. 
Производство лекарства обеспечит его бесперебойное 
поступление в аптечную сеть, что облегчит положение 
пациентов, страдающих от редкого заболевания.

Благодаря применению препарата экономия бюд-
жетных средств в сравнении с затратами на альтерна-
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тивную терапию составит в год в расчете на 1 боль-
ного 7,3 млн руб. При полном переходе на препарат 
Хантераза® экономия бюджетных средств для си-
стемы здравоохранения составит 796,8 млн руб. за 5 
лет. Это значит, что появятся средства на новые ис-
следования, что обеспечит своевременной, каче-
ственной терапией пациентов с редкими заболева-

ниями, входящими в программу высокозатратных 
нозологий. 

К настоящему времени уже 5 пациентов на терри-
тории РФ успешно лечатся препаратом компании 
«Нанолек». Вскоре доступ в России к эффективной и 
безопасной терапии МПС2 появится у значительно 
большего числа пациентов, чем это было ранее.

Эксперты дискуссионного клуба «Экспертно о 
главном» делятся рекомендациями, которые помогут 
каждому из нас грамотно подойти к выбору лекар-
ства в аптеке или косметического средства в мага-
зине, снизив вероятность покупки некачественного 
или потенциально опасного для здоровья товара. 
Научат «читать» специальные знаки и голограммы 
на упаковке лекарственного средства.

ПРОВЕРЯЕМ ЛЕКАРСТВО
Изучаем упаковку. Упаковка лекарства должна 

быть целостной, не мятой, содержать номер серии 
препарата, дату его изготовления, срок годности, 
регистрационный номер, штрихкод.  Внешний вид 
упаковки лекарства, как правило, всегда одинаков, 
любые его изменения производитель регистрирует в 
Минздраве. Обязательно прилагается инструкция по 
медицинскому применению. Если у вас есть какие-
либо сомнения, вы имеете право запросить серти-
фикат соответствия у фармацевта на эту партию. 

Сертификат на лекарство. Данные, указанные 
на упаковке лекарства, дублируются в его сертифи-
кате. Этот документ провизор обязан предоставлять 
по требованию покупателя. 

Остались сомнения? Как известно, препараты 
нельзя обменять или вернуть в аптеку. Если вы 
купили лекарство и только дома обратили внимание 
на странный запах, наличие примесей, нарушение 
упаковки препарата, вы можете отнести лекарство 
на независимую экспертизу. Если факт подделки 
подтвердится, то данная серия препарата будет 
изъята из всех аптек в стране. 

Маркировка БАД. БАД должны содержать мар-
кировку, согласно Техническому регламенту 
Таможенного союза «О безопасности пищевой про-
дукции». Производитель пищевой добавки обязан 
разместить на упаковке продукта информацию о 
том, что БАД не является лекарством, о наличии био-
логически активных веществ в составе БАД, прило-
жить листок вкладыш, указать дату изготовления, 
условия хранения и срок годности продукта, наиме-
нование изготовителя добавки. Производители 
БАДов получают свидетельство о государственной 
регистрации в Роспотребнадзоре. 

Консультант – Е. Ших, профессор, зав. кафедрой клинической 
фармакологии и пропедевтики внутренних болезней, директор 

Института профессионального образования Сеченовского 
университета. 

ГОМЕОПАТИЯ – ВНЕ ИСКЛЮЧЕНИЙ
Маркировка. Пометка «гомеопатическое 

лекарство» всегда фигурирует на упаковке. По 
закону РФ гомеопатические средства признаны 

лекарственными средствами и проходят проце-
дуру регистрации в Минздраве, в процессе которой 
подтверждается их эффективность и безопасность.

Номер регистрационного удостоверения. 
Регистрационный номер лекарственного средства 
всегда начинается с буквы, в отличие от БАДа, где 
буквы находятся в середине номера, а не сначала. 
Проверить номер регистрационного удостове-
рения можно на сайте Росздравнадзора https://grls.
rosminzdrav.ru/grls.aspx

Сертификация производства, технологиче-
ского процесса или натуральных компонентов, 
входящих в состав лекарства, не может быть упо-
мянута в инструкции или упаковке. Таков закон. 
Однако это не значит, что ее не существует. 
Например, Арника горная, входящая в состав 
целой линейки препаратов БУАРОН (Арнигель, гра-
нулы арники, Арникрем) сертифицируется по 
системе Ecocert.

Консультант – И. Никулина 

ЕСЛИ НУЖНО «НАТУРАЛЬНОЕ»
Опознать легко! Вся сертифицированная нату-

ральная косметика имеет на упаковке специальные 
знаки. Это может быть маркировка следующих сер-
тифицирующих компаний: ACO, OFC, Ecocert, BDIH, 
USDA, SoilAssociation. 

Самые авторитетные сертифицирующие 
организации – COSMOS и ECOCERT. Эти наимено-
вания можно увидеть на упаковках с дополняющими 
пометками: «Natural» или «Organic».

Согласно требованиям этих европейских косме-
тических организаций, 95% всех ингредиентов в 
составе средств должны быть натурального проис-
хождения. Есть строгие нормы по содержанию орга-
нических ингредиентов: в натуральной косметике 
их должно быть не менее 50% от всех растительных 
компонентов.

Органический сертификат гарантирует… соот-
ветствие органическим стандартам, но не гаранти-
рует эффективность продукта. Сертифицированная 
органическая косметика не может содержать GMOs, 
парабенов, феноксиэталона, наночастиц, силиконов, 
ПЭГ, фталатов, синтетических отдушек и краси-
телей, из ингредиентов животного происхожде- 
ния – только молоко и мед.

Особое внимание стоит обратить на то, что ни 
один натуральный продукт не испытывается на 
животных. Об этом потребителя также предупреж-
дает специальный знак на упаковке.

Консультант – М. Крючкова, канд. биол. наук, косметолог, 
эксперт в области органической косметики

                                 

КАК ПРОВЕРИТЬ ПОДЛИННОСТЬ И КАЧЕСТВО ПРЕПАРАТА?    


