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Резюме
В статье представлена современная информация о врожденном заболевании поджелудочной железы – синдроме Швах-

мана–Даймонда. Приведено собственное наблюдение и результаты обследования ребенка с указанным синдромом. 
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Abstract
The article presents modern information about the congenital disease of the pancreas - Shwachman-Diamond syndrome. Own 

observation and results of the examination of the child with the specifi ed syndrome are given.
Keywords: children, exocrine defi ciency, pancreas, ultrasonic examination, Shwachman–Diamond syndrome, fecal elastasis, pancreatic 

failure, steatorrhea, fatty stool

Синдром Швахмана–Дай монда впервые 
описан в 1964 году как врожденная экзокрин-
ная недостаточность поджелудочной  железы и 
дисфункция костного мозга. Относится к ред-
ким заболеваниям с аутосомно-рецессивным 
типом наследования. Популяционная часто-
та по данным различных авторов составляет 
1 : 50 000 – 1 : 70–100 000 населения, соот-
ношение числа мальчиков и девочек 1,8 : 1. 
В 2003 году был выделен ген SBDS, который 
кодирует белок SBDS. Белок в небольшом коли-
честве находится практически во всех органах 
и тканях человеческого организма (печень, лег-
кие, почки, головной мозг, ткани глаза и т.д.), 
в большом количестве в поджелудочной  же-

лезе, костном мозге и костной  ткани. Данный 
синдром у 80 % пациентов вызван мутацией 
в гене SBDS: с.183_184 delinaCT; с.258+2T>C. 
Примерно в 11–18 % случаев синдрома пато-
логические мутации не обнаруживаются, что 
не исключает наличия данного заболевания. 
Риск развития заболевания у ребенка разви-
вается в случае, если у матери и отца есть де-
фект в гене SBDS [1, 2, 3]. 

Синдром Швахмана–Даймонда не имеет 
собственного кода по МКБ-10. Используется 
код К86,8 – другие уточненные заболевания 
поджелудочной железы, либо код Q45,3 – дру-
гие врожденные аномалии поджелудочной же-
лезы и протока поджелудочной железы.
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Экзокринная функция поджелудочной 
железы состоит в выработке ферментов и би-
карбонатов. Значительная недостаточность 
экзокринной функции поджелудочной желе-
зы с выпадением преимущественно липазной 
активности проявляется непереваренным ча-
стым обильным стулом с характерным жир-
ным блеском и своеобразным запахом. Про-
стейший тест на экзокринную панкреатиче-
скую недостаточность – это выявление увели-
чения количества нейтрального жира в копро-
грамме. Широко используется липидограмма 
кала; это исследование позволяет получить ко-
личественную оценку стеатореи. Пациентам 
рекомендуется провести анализ кала на ко-
личественное определение протеолитическо-
го фермента – панкреатическая эластаза 1. 
При синдроме Швахмана–Даймонда этот по-
казатель будет значительно ниже нормы; на 
уровень показателя не влияют диета, прием 
препаратов заместительной терапии [3, 4, 5].

Ярким проявлением заболевания являют-
ся изменения в гемограмме. У 98 % пациен-
тов в клиническом анализе крови выявляется 
ней тропения, реже анемия и тромбоцитопе-
ния. У 2/3 пациентов нейтропения носит ци-
клический, у 1/3 она носит постоянный ха-
рактер. Снижение ней трофилов в крови по-
вышает риск инфекций , дети чаще подвер-
жены респираторным заболеваниям, афтоз-
ным стоматитам [1, 2].   

Первые клинические проявления болез-
ни в виде частого кашицеобразного и жир-
ного стула с резким неприятным запахом на-
блюдаются после введения прикорма или по-
сле прекращения грудного вскармливания. 
Мальдигестия протеинов приводит к разви-
тию белково-энергетической недостаточно-
сти, проявляющейся прогрессирующим поху-
дением, дегидратацией, дефицитом витами-
нов и микроэлементов, анемией. Пациентам 
часто ошибочно ставят диагноз муковисци-
доза, в то же время секреция жидкости и би-
карбонатов, показатели натрия и хлора в по-
товой жидкости находятся в пределах нормы. 
Островки Лангерганса, вырабатывающие ин-
сулин, остаются без патологии [2, 3, 5].

Примерно у 50–80 % пациентов отмечают 
патологию печени, у части пациентов уже в 
периоде новорожденности может проявлять-
ся гепатомегалия. Практически у всех боль-
ных в биохимическом анализе крови повыше-
на активность ферментов АЛТ, АСТ, щелочной  
фосфатазы, снижен уровень холестерина, 
панкреатической  амилазы [3, 5]. 

У 30–35 % больных в клинической карти-
не отмечаются явления пищевой аллергии. У 
части детей отмечается задержка психомо-

торного и интеллектуального развития. Среди 
костных аномалий  наиболее часто регистри-
руется задержка костного возраста, малень-
кий рост, аномалии развития грудной  клетки, 
клинодактилия, гипоплазия фаланг, метафи-
зарная дисхондроплазия, вальгусная или ва-
русная деформация стоп, часто отмечается 
остеопороз. При рентгенологическом обсле-
довании обнаруживается задержка костно-
го возраста, асимметричное костное созре-
вание [1, 3].

При ультразвуковом исследовании паци-
ентов раннего возраста обнаруживается не-
значительное увеличение размеров поджелу-
дочной железы. Признаки жировой дистро-
фии нарастают с возрастом, как следствие 
размеры поджелудочной железы уменьшают-
ся. Прогрессирующее жировое перерождение 
ведет к липоматозному замещению ацинозно-
го комплекса железы без фиброзной дегенера-
ции, структура протоков и клеток островков 
Лангерганса сохраняется [1, 2, 3].  

Диагноз устанавливается на основании 
совокупности клинических симптомов, ла-
бораторных тестов и инструментального ис-
следования. Золотой стандарт диагностики и 
оценки экзокринной функции поджелудочной 
железы – определение панкреатической эла-
стазы кала. Золотым стандартом диагности-
ки синдрома Швахмана–Дай монда является 
проведение ДНК-диагностики с определением 
мутаций  в гене SBDS, расположенном в 7-й 
хромосоме 7q11.22 (рисунок) [1, 2].

Рисунок. 7-я хромосома. 
Патологическая мутация в длинном плече 

7-й хромосомы 7q11.22, приводящая к развитию синдрома 
Швахмана–Даймонда, указана стрелкой



39

Патогенетическое лечение синдрома Швах-
мана–Даймонда отсутствует, в терапии ис-
пользуется комплексный  подход. Количество 
калорий  в рационе должно составлять 120–150 %
от диеты, рекомендованной здоровым де-
тям того же возраста. Дополнительное пита-
ние показано детям с дефицитом массы тела 
> 10 % и взрослым с ИМТ < 18,5 кг/м2. В ка-
честве дополнительных лечебных продуктов 
рекомендуется введение специализированно-
го питания. При аллергии на белок коровье-
го молока назначают лечебную смесь с глубо-
ким гидролизом белка. Заместительная тера-
пия ферментативными препаратами в высо-
ких дозах проводится пожизненно. Предпо-
чтительнее использовать микросферические 
формы ферментных препаратов с разной сте-
пенью активности липазы. Под контролем об-
щего анализа крови проводится коррекция ге-
матологических нарушений  (гранулоцитарный  
колониестимулирующий  фактор «granulocyte 
colony – stimulating factor (GCSF)». Длитель-
ными курсами назначают витаминотерапию 
(А, D, Е, К), препараты железа, кальция, гепа-
топротекторы, пробиотики [1, 2].  

Недостаточность выработки панкреати-
ческих ферментов является состоянием, спо-
собным привести к выраженному истощению 
и смерти пациента при отсутствии адекват-
ного лечения. Дети погибают в первые годы 
жизни при присоединении тяжелых рециди-
вирующих вирусно-бактериальных инфекций 
кожи, слизистых, пневмонии. Исследования 
свидетельствуют об уменьшении с возрастом 
у больных степени выраженности экзокрин-
ной недостаточности поджелудочной железы 
и восприимчивости к инфекциям. Гематоло-
гические нарушения, изменения костной си-
стемы, отставание психомоторного развития 
прогрессируют со временем; произошедшие 
изменения не восстанавливаются [1, 3].

Представляем случай диагностики син-
дрома Швахмана–Даймонда годовалому ре-
бенку, рассмотрены особенности клини-
ческой картины заболевания, представле-
ны результаты проведенного обследования. 
Основные жалобы: с рождения низкие ежеме-
сячные прибавки массы тела и роста, шелу-
шение и гиперемия кожи, жирный стул.

Алексей Ш. родился в марте 2022 года. 
Родители считают себя здоровыми. Беремен-
ность первая, протекала с угрозой прерыва-
ния в 1-й, 2-й половине. Во 2-й половине бере-
менности будущая мама перенесла COVID-19. 
Аллергологический семейный анамнез отяго-
щен – у мамы аллергия на домашнюю пыль, 
пыльцу полыни. Роды срочные. Масса тела при 
рождении 2990 граммов, длина 50 см, соот-

ветствуют гестационному сроку, с незначи-
тельной тенденцией к задержке массы тела 
(массо-ростовой показатель 59,8, при норме 
больше или равно 60), что связано с перене-
сенной внутриутробно гипоксией (околоплод-
ные воды были окрашены меконием). Родил-
ся без асфиксии, оценка по шкале Апгар 8–9 
баллов. Максимальная убыль массы тела со-
ставила 8 % на 4-й день (норма до 6 %). Вак-
цинация против гепатита В, туберкулеза, нео-
натальный, аудиологический скрининг были 
проведены в декретированные приказами сро-
ки. Ребенок выписан на амбулаторный этап 
на 5-й день жизни в удовлетворительном со-
стоянии. С рождения ребенок был на груд-
ном вскармливании. В возрасте первого ме-
сяца жизни на фоне вскармливания грудным 
молоком появились распространенные эле-
менты гиперемии и сухости кожи, расценен-
ные как проявление атопического дермати-
та. Прибавка массы тела за месяц 500,0 грам-
ма (при норме 600,0–800,0 грамма). В воз-
расте 3 недель мать обратила внимание вра-
чей на повышенное газообразование, изме-
нение кратности и качества стула: зеленый, 
3–4 раза в сутки, с примесью слизи. Сухость, 
шелушение кожи сохраняются и усиливают-
ся на фоне соблюдения гипоаллергенной ди-
еты, рекомендованной матери. В месяц, в со-
ответствии с приказом по наблюдению детей 
первого года жизни, мальчик был осмотрен 
специалистами, выявлены гипоспадия, ато-
пический дерматит. По поводу высыпаний в 
возрасте 2 месяцев ребенок был консульти-
рован врачом-дерматологом. Установлен ди-
агноз: ксероз кожи, рекомендована обработ-
ка кожи эмолентами. 

Повышенное газообразование, сохра-
няющийся стул с примесью зелени, низкая 
прибавка массы тела стали поводом для на-
правления ребенка на консультацию к врачу-
инфекционисту, который исключил острую 
патологию. В возрасте 3 месяцев с учетом со-
храняющихся жалоб, клинических проявлений 
ребенок был госпитализирован в детскую го-
родскую клиническую больницу для выясне-
ния причины нарушений, подбора терапии. 
В гемограмме была выявлена анемия микро-
цитарная нормохромная, уровень Hb в дина-
мике 74–80–103 г/л, формула крови в норме. 
Копрограмма – нейтральный жир +++. В био-
химическом исследовании диагностированы 
высокие уровни цитолитических ферментов: 
АСТ – 101 ЕД/л, АЛТ – 54,5 ЕД/л, на фоне 
проводимой терапии незначительное сниже-
ние АСТ (94 ЕД/л) и АЛТ (51,3 ЕД/л), общий 
белок снижен до 49,8 г/л. Установлен клини-
ческий диагноз: атопический дерматит, мла-
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денческая форма, распространенный вари-
ант. Анемия микроцитарная средней степе-
ни тяжести. Белково-энергетическая недо-
статочность 2-й степени (дефицит массы тела 
29 %). Переведен на вскармливание смесью с 
высокой степенью гидролиза белка Нутрилон 
Пепти Гастро, назначены ферментные микро-
сферические препараты. Рекомендовано ам-
булаторно исследование копрограммы в ди-
намике. Неоднократно в кале сохраняются 
жирные кислоты, нейтральный жир сплошь 
в поле зрения. Изменение нарушения перева-
ривания липидов на фоне приема фермент-
ных препаратов сохраняется. 

Повторная госпитализация в возрасте 6 ме-
сяцев в связи с сохраняющимися жалобами на 
наличие кожного синдрома, низкой прибавки 
массы тела, жирного стула. Уровень цитолити-
ческих ферментов значительно превышает нор-
му: АСТ – 345 ЕД/л, АЛТ – 431 ЕД/л. Фекаль-
ный кальпротектин – 117 мкг/г. У здоровых 
детей нормальный уровень кальпротектина в 
стуле < 50 мкг/г, превышение кальпротектина 
выше 50 мкг/г, но ниже 200 мкг/г расценива-
ется как умеренное повышение, свидетельству-
ющее о наличии воспалительного процесса со 
стороны кишечника. Церулоплазмин – 189 мг/л 
(норма 150–300 мг/л). КФК – 72,4 ЕД/л (норма 
20–200 ЕД/л). Положительные IgG к капсидно-
му и ядерному антигену, IgG к вирусу Эпштей-
на–Барр. В копрограмме: нейтральный жир 
всё поле зрения. На фоне терапии интерферо-
нами кратковременное снижение уровней ци-
толитических ферментов, сохраняющееся на 
значительно превышающих норму уровнях. 
С учетом патологических биохимических из-
менений, для исключения наследственной па-
тологии в Медико-генетическом научном цен-
тре имени Н. П. Бочкова (г. Москва) была про-
ведена тандемная масс-спектрометрия – дан-
ных за наследственные аминоацидопатии, ор-
ганические ацидурии, дефекты митохондри-
ального окисления не выявлено. Проведено 
углубленное ДНК-исследование для исключе-
ния муковисцидоза – мутации методом экзом-
ного секвенирования в гене CFTR не найдены. 
Для исключения наследственных болезней об-
мена было проведено секвенирование пане-
ли генов – патологических мутаций не выяв-
лено. Консультация врача-генетика: с учетом 
проведенного обследования данных за наслед-
ственную патологию не выявлено. Состояние 
ребенка оставалось тяжелым: имеются трофи-
ческие нарушения, сохраняется кожный син-
дром, частый жирный стул со слизью. Ребен-
ку установили клинический диагноз – хрони-
ческий криптогенный гепатит умеренной сте-
пени активности. 

В возрасте 1 года 5 месяцев у ребенка со-
храняется задержка физического развития, 
показатели массы тела соответствуют сред-
нетяжелой степени белково-энергетической 
недостаточности (9,8 кг, ниже 3 перценти-
лей), рост 76 см (25–10 перцентилей). Индекс 
массы тела (ИМТ) 16,97. Кожный синдром в 
виде повышенной сухости и шелушения на 
фоне лечебного питания, подкожно-жировой 
слой практически отсутствует. Сохраняется 
цитолиз АЛТ – 118 ЕД/л; АСТ – 132 ЕД/л. В 
копрограмме: нейтральный жир сплошь всё 
поле зрения.

С учетом ухудшения состояния, сохраня-
ющегося жирного стула, повышенного уровня 
внутрипеченочных ферментов была очеред-
ная госпитализация ребенка в 1 год 4 месяца. 
При проведении лабораторного обследования 
уровни цитолитических ферментов повыше-
ны: АЛТ – 217 ЕД/л, АСТ – 218 ЕД/л, щелочная 
фосфатаза – 257 ЕД, ЛДГ – 523 ЕД/л, амила-
за – 30 ЕД/л, глюкоза крови – 3,7 мкмоль/л, 
общий белок – 61 г/л. В гемограмме анемия – 
Hb 90 г/л, уровень тромбоцитов на нижней 
границе нормы – 157*109. Проведена эласто-
графия печени сдвиговой волной – значение 
жесткости составляет 6,3 kPa, что характеризу-
ет начальный фиброз. УЗИ поджелудочной же-
лезы – головка 1,4 см; тело 1,0 см; хвост 1,4 см.
Размеры железы не увеличены, паренхима 
однородная, нормальной эхогенности. Пан-
креатическая эластаза кала – уровень менее 
15 мкг/г (при норме 200–400 мкг/г). Сниже-
ние панкреатической эластазы кала менее 
100 мкг свидетельствует о тяжелой степени 
панкреатической недостаточности.

С направительным диагнозом: К73.8 Хро-
нический криптогенный гепатит; К86.8 Внеш-
несекреторная панкреатическая недостаточ-
ность тяжелой степени – ребенок был направ-
лен на госпитализацию в Российскую детскую 
клиническую больницу ФГАОУ ВО РНИМУ 
имени Н. И. Пирогова в возрасте 1 года 5 ме-
сяцев для уточнения диагноза, определения 
терапевтической тактики. При поступлении 
жалобы на жирный стул. Обследование вы-
явило изменения в гемограмме: анемия (Hb 
112 г/л); MCV – 72–84 фл (норма 85 фл); MCH – 
23–31 пг (норма 27–30 пг); тромбоциты –
173*109, на нижней границе нормы, уровень 
лейкоцитов в норме, нейтропения – 33 тыс/
мкл. В биохимическом анализе крови синдром 
цитолиза до 7 норм: АЛТ – 324 ЕД/л; АСТ – 
269 ЕД/л. Азотемии нет, белково-синтетическая 
функция печени в норме, электролиты в 
норме. Гипокоагуляция: АЧТВ – 39,9; МНО – 
1,25; ПВ – 73 %, фибриноген – 1,54 г/л; плаз-
миноген – 84,6 % (норма 91–101 %); АФП уве-
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личен до 50,66 МЕ/мл (норма 0–5,5 МЕ/мл). 
Протеин С – 62 % (норма у детей до года до 
60 %). КФК – 100 Ед/л (норма < 24). Липидо-
грамма: уровень холестерина, триглицеридов, 
липопротеидов высокой и низкой плотности, 
индекс атерогенности – показатели в норме. 
Антитела к тканевой трансглютаминазе, гли-
адину – норма.

HBs-антиген – отрицательный. Ig клас-
са М к цитомегаловирусной инфекции, ток-
соплазмозу – отрицательно; IgG к ЦМВ – по-
ложительно (КП 8,97); IgG к вирусу простого 
герпеса 1-го, 2-го типа – отрицательно. Уро-
вень суммарных антител к вирусу гепатита 
С, В – отрицательно. IgЕ к белкам коровьего 
молока – отрицательно. Гормоны щитовидной 
железы: ТТГ – 6,349, Тсв. – 17,34 (норма). Фер-
ритин – 1244,4 мкг/л (норма до 200 мкг/л).   

Копрограмма: нейтральный жир, жирные 
кислоты всё поле зрения. При исследовании 
кала на флору выделен штамм Escherichia 
coli 1*106, Staphylococcus aureus, Klebsiella 
pneumonia.   

Эзофагогастродуоденоскопия (ЭФГДС) – 
пищевод проходим, в его просвете умеренное 
количество слизи. Складки обычных разме-
ров, эластичные, расправляются. Перисталь-
тика активная во всех отделах, слизистая обо-
лочка тела и свода желудка розовая, гладкая, 
блестящая. Привратник свободно проходим, 
округлый, зияет. Стенка желудка плотно охва-
тывает тубус эндоскопа. Двенадцатиперстная 
кишка (ДПК): луковица ДПК обычной фор-
мы, выход из луковицы свободный, слизистая 
оболочка луковицы и постбульбарных отделов 
бледно-розовая.  

Ультразвуковое исследование органов 
брюшной полости: размеры печени не уве-
личены, контуры ровные, четкие, структура 
однородная. Воротная вена и ее ветви повы-
шенной эхогенности. Нижняя полая вена и пе-
ченочные вены без особенностей. Внутри- и 
внепеченочные желчные протоки не расшире-
ны. Очаговые изменения не выявлены. Желч-
ный пузырь 44*20 мм, увеличен в размере, его 
форма обычная, стенки не изменены. В про-
свете пузыря анэхогенное содержимое. Под-
желудочная железа экранирована. Селезен-
ка не увеличена – 57*25 мм. Контуры ровные, 
четкие. Структура однородная. Эхогенность 
средняя. Почки без патологии. Эхо-признаки 
диффузных изменений паренхимы печени, 
незначительное количество свободной жид-
кости. Дисхолия.

Компьютерная томография брюшной поло-
сти и забрюшинного пространства: надпочеч-
ники не увеличены, асимметричны, S > D (фи-
зиологическая разница). Печень 105*895*78 мм.

Плотность печени на нативных сканах сниже-
на до 46 HU, зернистая, сосудистый рисунок 
микширован, контуры неровные по внутрен-
ней поверхности правой доли. Сегменты S 1, 
2, 3, 4 увеличены. Внутрипеченочные желч-
ные протоки не расширены, фиброз в обла-
сти круглой связки печени. Портальная вена 
диаметром 6 мм. Дистопия желчного пузы-
ря горизонтально, за счет интерпозиции пе-
ченочного угла толстой кишки в ворота пече-
ни, с неплотным содержимым 13 HU, неутол-
щенной стенкой. Портальной и билиарной ги-
пертензии нет. Поджелудочная железа с при-
знаками тотальной липодистрофии, особенно 
в области тела и хвоста, прекавально мелкий 
фрагмент подлежащей к вертикальной части 
12-перстной кишки. Перипанкреатическая 
клетчатка увеличена в объеме, не уплотне-
на. Селезенка не увеличена, без очагов, пат-
терн контрастирования обычный. Почки не 
увеличены, фетального типа, контуры ров-
ные, ЧЛС не расширена, при нативном ска-
нировании с небольшими уплотнениями. Пе-
ринефральная клетчатка не тяжистая. Ско-
пления лимфатических узлов вдоль инфраре-
нального сегмента. Мочевой пузырь туго на-
полнен, стенки не утолщены, содержимое од-
нородное, перипузырная клетчатка не тяжи-
стая. Тонкая кишка не изменена, положение 
всей тонкой и толстой кишок обычное, в тол-
стой кишке копростаз, долихосигма, вздутая 
толстая кишка, с дополнительными изгибами. 
Костно-деструктивных изменений не выявле-
но. Остеопороз. В легких: пневматизация не-
однородная, без очаговых изменений. По КТ 
органов брюшной полости: имеется порталь-
ный и билиарный фиброз печени, тотальная 
липодистрофия поджелудочной железы.

Рекомендовано: длительный постоянный 
прием препаратов урсодезоксихолевой кис-
лоты, микросферические формы ферментных 
препаратов панкреатина (из расчета 2000 ЕД/кг) 
в каждое кормление длительно. Жирораство-
римые витамины курсами. Контроль гемо-
граммы, биохимическое исследование крови –
1 раз в месяц. Ультразвуковое исследование 
органов брюшной полости каждые 6 месяцев 
с целью контроля.  

С учетом сохраняющейся внешнесекре-
торной недостаточности поджелудочной же-
лезы было проведено полногеномное секве-
нирование в гене SBDS, ответственном за 
развитие синдрома Швахмана–Даймонда 
(МIМ 264400).

В ФГАОУ ВО РНИМУ имени Н. И. Пирого-
ва МЗ РФ методом прямого автоматического 
секвенирования был проведен анализ после-
довательности экзонов 1 и 2 и прилегающих 
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областей гена SBDS. Выделено 2 патогенных 
варианта с.258+2Т>С; с.183_184del TA ins CT 
в компаунд-гетерозиготном состоянии. С це-
лью подтверждения выявленных патологиче-
ских мутаций проведен анализ нуклеотидной 
последовательности ДНК (методом прямого ав-
томатического секвенирования по Сэнгеру),
подтверждено наличие 2 патогенных вариан-
тов с.258+2Т>С; с.183_184del TA ins CT. Реко-
мендовано исследование родителей методом 
автоматического севенирования по Сэнгеру 
с учетом типа наследования.

Заключение
Высокая степень цитолитической актив-

ности, формирование фиброза печени в ран-
нем возрасте, картина диффузной липоди-
строфии поджелудочной железы по данным 
инструментального обследования, лабора-
торные данные: гематологические измене-
ния (нейтропения), жирный стул с призна-

ками стеатореи 1-го типа, стойкий кожный 
синдром, задержка физического развития 
(белково-энергетическая недостаточность), 
снижение эластазы кала, ДНК-диагностика с 
выявлением наиболее частых патогенных му-
таций в гене SBDS позволили установить па-
циенту диагноз орфанного заболевания: син-
дром Швахмана–Даймонда, внешнесекретор-
ная панкреатическая недостаточность тяже-
лой степени, аутосомно-рецессивный тип на-
следования. С учетом развития фиброза, то-
тальных изменений поджелудочной железы 
в раннем возрасте прогноз для жизни не уте-
шительный. 

Актуальность данного случая заключает-
ся в описании клинических симптомов ред-
кого заболевания с дебютом практически с 
рождения, встречающихся достаточно часто 
в практической деятельности педиатров, га-
строэнтерологов, аллергологов-иммунологов.
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