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Новака Андрея Александровича «КJш11ико-гс11стичсскис варианты 

11срвич11ой цилиарной дискинсзии у детей», нрсJ~ставJ1с1111ой на 

соискание ученой стс11с11и ка1щината мс;~ицинских паук 110 

снсциалыюсти 3.1.21.- Псдиатри~1. 

Лктуюrьrтость иссле1~ования пс вызывает сомнения и обусловлена тем, 

qто 11срвичпая цилиарная дискинезия (ПI V О является ре;(ким генетическим 

забонеuа1Iисм, что затрудняет е1'0 диагностику и лсчепис. Дети с IIЦ){ 

Jtсмопстрируют широкий снсктр юшпичсских нроявлспий, что усложняет 

;~иапюстику и требует ра:зработки бш1сс точных лиаптостичсских критериев и 

методов. В настоящее время пс существует "з0Jrот01 ·0 стющарта" циагпостики 

1 ПUС что J(Иктуст нсобхонимость разработки новых J(иа~·1юстичес1<их 

алгоритмов и мсто;tов, вюrючая мопекулярно-гснстичсскис иселе;(овшrия. 

1 IП)~ может значительно ухудшать качество жизни нациептов, особенно 

)(стсй, из-за хронических забоиеваний дыхателып"1х путей и ){руr·их орга:поu. 

Раппсс выявление и 11ерсопализироваппый 1юлход может унучшить нропrоз и 

качество жизни )(етей. ИссJ1с;~оnапие 1 ·спетичсских вариантов, связанных с 

111 {)(, 1юмоп:1ет лучше IIOIIЯTЬ ЮIИПИКО-ГСПСТИЧССКИС взаимосвязи заболевания 

и разработатr, новые НО)(ХОJ(Ы к ведению детей. 

В работе Новака А.А. проводится анализ особенностей течен ия 

заболевания в различных клинико-генетиqеских группах больных. В 

11ссле1~овании представлены данные о возрасте начала различных симптомов, 

таких как ежедневный продуктивный кашель, первый эпизод респиратор11оrо 

заболевания, стойкое затруднение носового дыхания, острый средний отит и 

острый рипосинусит. 

Также Новак А.А. описывает модификацию предиктивной шкалы 

P1CADAR, разработанную на основе анализа заболевания у 280 детей с 

хронической бронхолегочной патологией, включая 180 детей с ПЦД. 

Приведены вопросы данной шкалы и соответствующие баллы, а таюке 



указаны пороговые значения для вероятности наличия ПЦД. Кроме того, в 

исследовании обсуждаются генетические характеристики детей с ПЦД в 

Российской популяции, выделенные гены, анализ которых может быть 

использован для создания молекулярно-генетических панелей, что позвол ит 

улучшить диагностику заболевания. 

По итогам исследования выявлены анамнестические и клинико­

инструментальные различия в течении ПЦД у детей различных клинико­

генетических групп, что позволяет рассматривать ПЦД как 1~етероrен11ую 

nатолоrию, требующую дифференцированного подхода к ведению. 

Получеюrые результаты соотносятся с данными зарубежных авторов 11 

расширяют понимание фенотипических и генотипических взаимосвязей при 

перJЗИLJНОЙ цилиарной дискинези и . 

) {остоuерность рсзушпатов лисссртат~иоппой работы 1rо;(твсржJщстся 

)~ОСТЮ'ОЧПЫМ объемом КJ!ИПИЧССКОl'О материала и ИС)ЮJ!ЬЗОВаJlИСМ 

современных ме'rолов статистической обработки данных. 1 Io результатам 

работы сформуJiировапо 8 вьшо,цов, которые четко обоснованы и 

соответствуют за;щчам исслсJ(ОБапия. Автореферат дисссрта~'(ии тз объеме 24 

страпиI\ панисап в традющошюй форме сопшспо современным требованиям 

1 ·оста и ВАК РФ и отражает основные положения лиссертациошю1·0 

иссJrс;ювапия. l Io теме диссертапии онубJrикованы 3 статьи в рецензируемых 

паучных журшшах, рскомсн)(усмых ВЛК ;щя онубниковапия осповп1,1х 

научных рсзуJJьтатов J(иссертаций. Результаты иссJ1едования ;юножспы lla 

российских и мировых копфсрспциях, съездах, уснсшпо впс;tрспы в 

11рактическую ;~сятслыюстъ. 

ЗйKJIIO'ICIIИC 

Таким образом, суня но автореферату, J(исссртациоппая работа IIовака 

Л1щрея Ллексшщровича <<Клинико-генетические варианты нсрвичпой 

Г(ИJШарпой ;~искинсзии у )~СТСЙ», ВЫПОШТСI!Тlая IIOД руко1Ю)lСТВОМ l {OKTOpa 

мс;щцинских паук, нрофсссора 1O.JI. Мизсрнищ<о1·0, решает важаую за;(ачу 

уJiучшспия J(иапюстики нсрвичпой I\ИJIИарпой ;rискипсзии у J(стей па ос1ювс 



вы;(слсния разничпых юшнико-1 ·с11стичсских вариантов :шболснания, чем 

IЮJшостью соответствует требованиям 11. 91 fоножспия о 1 1рисуЖ)(спии ученых 

стенспсй, утвсржJ(СШ!ОГО !JOCTaIIOВJJCIШCM 1 fpaBИTCJII,CTlla Российской 

Фс;(сраrtии №№842 от 24.09.13 ( с изменениями в рслакции 1rостаrюш1спий 

Российской Фсцера~tии №No335 от 21.04.2016, №748 от 02.08.20 1 б . №No650 от 

29.05.2017, №1024 от28.08.20 1 7, №1 1 68 от 01.10.2018, №й539 от 11.09.2021 ), 

а се автор засJiуживаст нрисужл:сния ученой стснспи каrщилата мс;(иrщнских 

наук 1ro с1rе1ща11ыюсти 3 .1.21 - l Iедиатрия. 
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