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Ñîãëàñíî ñâîäíûì äàííûì, ïîðîêè ðàçâèòèÿ 
áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû äèàãíîñöèðóþòñÿ ó 1,4 
– 14,0% áîëüíûõ ñòðàäàþùèõ õðîíè÷åñêèìè íå-
ñïåöèôè÷åñêèìè çàáîëåâàíèÿìè ëåãêèõ (ÕÍÇË) 
[1]. Îäíàêî, êàê ñ÷èòàþò ìíîãèå àâòîðû, ýòè ïî-
êàçàòåëè çàíèæåíû. Â óñëîâèÿõ ïåäèàòðè÷åñêîé 
êëèíèêè ÷àùå äèàãíîñòèðóþòñÿ ëèøü áîëüøèå ïî-
ðîêè áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû (ïðîñòàÿ è êèñòîçíàÿ 
ãèïîïëàçèÿ, àãåíåçèÿ èëè àïëàçèÿ ëåãêèõ èëè åãî 
äîëåé, àíîìàëèè áðîíõèàëüíûõ âåòâëåíèé). Â òî 
æå âðåìÿ òàê íàçûâàåìûå ìàëûå àíîìàëèè: òêàíå-
âûå äèñïëàçèè, äåôåêòû ðàçâèòèÿ áðîíõèàëüíûõ 
õðÿùåé, ýëàñòè÷åñêèõ è ìûøå÷íûõ âîëîêîí çà÷àñ-
òóþ îñòàþòñÿ íåðàñïîçíàííûìè. Ýòèì, âåðîÿòíî, 
îáúÿñíÿþòñÿ çíà÷èòåëüíûå ðàñõîæäåíèÿ äàííûõ î 
÷àñòîòå ïîðîêîâ ëåãêèõ êëèíèöèñòîâ è ìîðôîëîãîâ. 
Òàê ïî ìàòåðèàëàì ïàòîìîðôîëîãîâ ÷àñòîòà ÂÏÐË 
ïîâûøàåòñÿ äî 48-65% îò ÷èñëà îïåðèðîâàííûõ ïî 
ïîâîäó õðîíè÷åñêèõ íàãíîåíèé ëåãêèõ [ 2 ]. 

Èíòåðåñ ê óãëóáëåííîìó èçó÷åíèþ ýòîé ïðî-
áëåìû âîçîáíîâèëñÿ â ïîñëåäíèå ãîäû  â  ñ â ÿ ç è 
âíåäðåíèåì ñîâðåìåííûõ ìåòîäîâ äèàãíîñòèêè è 
íîâûõ âîçìîæíîñòåé òåðàïèè. Ïðè ýòîì ñïåöèàëü-
íîå âíèìàíèå ñòàëî óäåëÿòüñÿ òêàíåâûì äèñïëàçè-
ÿì, êàêîâûìè ìîãóò áûòü âðîæäåííûå óëüòðàñòðóê-
òóðíûå èçìåíåíèÿ ðåñíèò÷àòîãî ýïèòåëèÿ ñëèçèñòîé 
îáîëî÷êè áðîíõîâ, íåäîðàçâèòèå èëè îòñóòñòâèå 
áðîíõèàëüíûõ õðÿùåé, ýëàñòè÷åñêèõ èëè ìûøå÷íûõ 
âîëîêîí [3]. 

Êëèíè÷åñêè ÂÏÐË îáû÷íî ïðîÿâëÿþòñÿ ëèøü 
ïîñëå íàñëîåíèÿ èíôåêöèè, êîãäà ôîðìèðóåòñÿ õðî-
íè÷åñêèé âîñïàëèòåëüíûé ïðîöåññ. Ýòî ìîæåò áûòü 
â ëþáîì âîçðàñòå, íî ÷àùå âñåãî èíôèöèðîâàíèå 
ïîðî÷íî ñôîðìèðîâàííîãî ëåãêîãî ïðîèñõîäèò â 
ïåðâûå ãîäû æèçíè. Ñîâðåìåííàÿ ñèòóàöèÿ õàðàêòå-

ðèçóåòñÿ íèçêîé âûÿâëÿåìîñòüþ ÂÏÐË èìåííî â ýòîò 
âîçðàñòíîé ïåðèîä. Ïðàêòè÷åñêè íå äèàãíîñòèðóþò-
ñÿ ÂÏÐË ïåäèàòðàìè ïîëèêëèíèê. Ýòîìó â íåìàëîé 
ñòåïåíè ñïîñîáñòâóåò òî îáñòîÿòåëüñòâî, ÷òî ïîðîêè 
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ìíîãîîáðàçíû è èõ ðàííèå ñèìïòî-
ìû, íå èìåÿ ñïåöèôè÷åñêîé êëèíè÷åñêîé êàðòèíû, 
ïðàêòè÷åñêè íå îòëè÷àþòñÿ îò îñíîâíûõ êëèíè÷åñêèõ 
ïðîÿâëåíèé äðóãèõ ëåãî÷íûõ çàáîëåâàíèé. Ê òîìó 
æå çà ïîñëåäíèå 30 ëåò îòìå÷àåòñÿ òåíäåíöèÿ ê 
ëàòåíòíîìó òå÷åíèþ áîëåçíè, êîòîðûå ïðîòåêàþò 
áåç ÿâëåíèé ãíîéíîé èíòîêñèêàöèè è äûõàòåëüíîé 
íåäîñòàòî÷íîñòè. Ðàñïîçíàòü àíîìàëèè è ïîðîêè 
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ íà ýòàïàõ ïåðâè÷íîãî ìåäèöèíñ-
êîãî çâåíà (íå â ñïåöèàëèçèðîâàííûõ ñòàöèîíàðàõ) 
òðóäíî, òðåáóåòñÿ ïðèìåíåíèå ñïåöèàëüíûõ äèà-
ãíîñòè÷åñêèõ ìåòîäîâ îáñëåäîâàíèÿ: ñî÷åòàííîå 
áðîíõîëîãè÷åñêîå, êîìïüþòåðíîå èññëåäîâàíèå 
ëåãêèõ, àíãèîãðàôèÿ. 

Ìàòåðèàëû è ìåòîäû. Â ïóëüìîíîëîãè÷åñêîì 
îòäåëåíèè Íàó÷íîãî Öåíòðà ïåäèàòðèè è äåòñêîé 
õèðóðãèè (ÍÖÏ è ÄÕ) çà ïåðèîä ñ 2000 ïî 2007 ãîäû 
ìû íàáëþäàëè 88 äåòåé ñ âðîæäåííûìè ïîðîêàìè 
ðàçâèòèÿ ëåãêèõ . Ïî íàøèì äàííûì, ïîðîêè ðàçâè-
òèÿ áðîíõîëåãî÷íîé ñèñòåìû âûÿâëÿþòñÿ åæåãîäíî 
â 7 – 8 % ñëó÷àåâ ñðåäè âñåõ ãîñïèòàëèçèðóåìûõ 
äåòåé ñ ÕÍÇË. Âîçðàñò äåòåé êîëåáàëñÿ îò 6 ìåñÿöåâ 
äî 16 ëåò. Áîëüøàÿ ÷àñòü áîëüíûõ (49) íàõîäèëàñü â 
âîçðàñòíîì äèàïàçîíå îò 7 äî 16 ëåò è òîëüêî 13 – äî 
ãîäà. Ðåòðîñïåêòèâíîå èçó÷åíèå àìáóëàòîðíûõ êàðò 
ãîñïèòàëèçèðîâàííûõ äåòåé óêàçûâàþò íà òî, ÷òî 
ïåðâûå äîñòàòî÷íî òèïè÷íûå ïðîÿâëåíèÿ çàáîëå-
âàíèÿ ó 66 (75%) ïàöèåíòîâ âîçíèêàëè â ïåðâûé ãîä 
æèçíè è ó 20 (22,7%) äåòåé â âîçðàñòíîì äèàïàçîíå 
ñ ãîäà äî òðåõ ëåò. Ó âñåõ áîëüíûõ èìåëèñü àíàì-
íåñòè÷åñêèå óêàçàíèÿ íà ðàííèå è íåîäíîêðàòíûå 
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ðåñïèðàòîðíûå çàáîëåâàíèÿ íèæíèõ äûõàòåëüíûõ 
ïóòåé è/èëè ïåðåíåñåííóþ ïíåâìîíèþ èìåííî â 
ýòîò âîçðàñòíîé ïåðèîä. Òàê ó 20 äåòåé ïåðâîãî 
ãîäà æèçíè (22,7% ñëó÷àåâ) è ó 5äåòåé (6%) îäíîãî 
- òðåõ ëåò èìåëè ìåñòî ïíåâìîíèè, ïðè÷åì ñëèâíîãî, 
ñåãìåíòàðíîãî è ïîëèñåãìåíòàðíîãî õàðàêòåðà. Ó 23 
(26,1%) äåòåé ñ ãîäà - ðåöèäèâèðóþùèå îáñòðóêòèâ-
íûå áðîíõèòû. Ó 20 (22,7%) - ÷àñòûå ÎÐÂÈ ñ ïåðâîãî 
ãîäà æèçíè è, êàê ïðàâèëî, ñîïðîâîæäàâøèåñÿ äëè-
òåëüíûì êàøëåì. Ýòî ïîäòâåðæäàåò õàðàêòåðíîå 
äëÿ ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ðàííåå êëèíè÷åñêîå 
ïðîÿâëåíèå çàáîëåâàíèÿ. Ïðè ýòîì âûÿâëÿåìîñòü 
ÂÏÐË â ðàííåì äåòñêîì âîçðàñòå îñòàåòñÿ íèçêîé. 
Ëèøü â 16% ñëó÷àåâ âðîæäåííûé ïîðîê ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ áûë âûÿâëåí íà ïåðâîì ãîäó æèçíè. Â ïîäàâ-
ëÿþùåì áîëüøèíñòâå ñëó÷àåâ (38,6%) ïðàâèëüíûé 
äèàãíîç óñòàíàâëèâàåòñÿ â âîçðàñòå 8 – 15 ëåò. Ê 
ýòîìó âðåìåíè óæå ñôîðìèðîâàëñÿ õðîíè÷åñêèé 
áðîíõîëåãî÷íîé ïðîöåññ, ïî ïîâîäó êîòîðîãî äåòè 
íåîäíîêðàòíî è äëèòåëüíî ëå÷èëèñü â ñòàöèîíàðàõ 
ïî ìåñòó æèòåëüñòâà, âêëþ÷àÿ è ïðîòèâîòóáåðêó-
ëåçíûå ó÷ðåæäåíèÿ (2 äåòåé). Â ñðåäíåì äèàãíîç 
çàïàçäûâàë íà 6,2 ± 4,4 ëåò. Íàèáîëåå êîðîòêèé 
àíàìíåç áûë ó áîëüíûõ ñ àãåíåçèåé ëåãêèõ, âðîæ-
äåííîé ëîáàðíîé ýìôèçåìîé, ïîëèêèñòîçîì ëåãêèõ, 
÷åìó â íåìàëîé ñòåïåíè ñïîñîáñòâîâàëî äîìèíè-
ðîâàíèå â êëèíè÷åñêîì ïðîÿâëåíèè äûõàòåëüíîé 
íåäîñòàòî÷íîñòè.

Ïðàêòè÷åñêè íå âûÿâëÿëèñü ÂÏÐË íà ýòàïàõ 
ïåðâè÷íîãî ìåäèöèíñêîãî çâåíà. Ëèøü â 8% ñëó-
÷àåâ ïîðîêè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ áûëè óñòàíîâëåíû ïî 
ìåñòó æèòåëüñòâà. Ó 62 äåòåé (70,5%) ÂÏÐË áûëè 
óñòàíîâëåíû â ëèøü ñòàöèîíàðàõ îáëàñòíîãî, à ÷àùå 
ðåñïóáëèêàíñêîãî óðîâíåé. 

Âåðîÿòíîñòü ïîâûøåííîãî ðèñêà ÂÏÐË íå 
ñâÿçàíà ñ ïîëîì. Â íàøèõ íàáëþäåíèÿõ ñðåäè îá-
ñëåäîâàííûõ áîëüíûõ äåòåé ìàëü÷èêîâ áûëî 45, 
äåâî÷åê – 43. 

Ïîðîêè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ ìíîãîîáðàçíû. Ó 53 
(60%) äåòåé èìåëè ìåñòî ïîðîêè, îáóñëîâëåííûå 
êîìáèíèðîâàííûì íàðóøåíèåì ðàçâèòèÿ âñåõ 
ñòðóêòóð, îáðàçóþùèõ ëåãêîå (áðîíõè, ñîñóäû, ëå-
ãî÷íàÿ ïàðåíõèìà), ó 32 (36%) – âûÿâëåíû ïîðîêè 
ðàçâèòèÿ îòäåëüíûõ ýëåìåíòîâ òðàõåè, áðîíõîâ, 
ëåãî÷íîé òêàíè, â 2-õ ñëó÷àÿõ – ïîðîêè ðàçâèòèÿ, 
îáóñëîâëåííûå íàðóøåíèåì ðàçâèòèÿ êðîâåíîñ-
íûõ ñîñóäîâ ìàëîãî êðóãà êðîâîîáðàùåíèÿ. Ñðåäè 
âñåõ ÂÏÐË îñîáîå ìåñòî çàíèìàþò âðîæäåííîå 
íåäîðàçâèòèå ëåãêîãî èëè åãî äîëè – àãåíåçèÿ, 
àïëàçèÿ. Àãåíåçèåé ëåãêîãî â êëèíè÷åñêîé ïðàêòè-
êå íàçûâàþò ïîëíîå îòñóòñòâèå îäíîãî èç ãëàâíûõ 
áðîíõîâ è ñîîòâåòñòâóþùåãî åãî ëåãêîãî. Ïðè 
àïëàçèè ëåãêîãî èìååòñÿ ðóäèìåíòàðíûé ãëàâíûé 
áðîíõ, à ñîîòâåòñòâóþùåå åìó ëåãêîå îòñóòñòâóåò. 
Ñ÷èòàåòñÿ, ÷òî ýòî ðåäêî âñòðå÷àþùèéñÿ ïîðîê. Â 
ðîññèéñêîé è çàðóáåæíîé ëèòåðàòóðå ê êîíöó 90 
ãîäîâ ïðîøëîãî ñòîëåòèÿ áûëî 275 îïèñàíèé àãå-
íåçèé è àïëàçèé ëåãêèõ [4.5.6.].Â ñâîåé ïðàêòèêå 
ìû íàáëþäàëè 5 äåòåé ñ àãåíåçèåé è 4 ðåáåíêà ñ 
àïëàçèåé ëåãêîãî. Â ñòðóêòóðå ïîðîêîâ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ äàííàÿ ïàòîëîãèÿ îòìå÷åíà â 10,2% ñëó-
÷àåâ. Ó ýòèõ äåòåé íàèáîëåå êîðîòêèé àíàìíåç: 
â 7 èç 9 ñëó÷àåâ äàííîé àíîìàëèè ïîðîê ëåãêèõ 

ïîäòâåðæäåí íà ïåðâîì ãîäó æèçíè, Ó äâóõ äåòåé â 
âîçðàñòå 6 è 12 ëåò. Ïî äàííûì ëèòåðàòóðû àãåíå-
çèÿ è àïëàçèÿ ëåãêèõ ÷àùå âñòðå÷àåòñÿ ó æåíùèí 
è â îñíîâíîì ñëåâà [7.8.]. Â íàøèõ íàáëþäåíèÿõ 
äåâî÷åê òîæå áûëî áîëüøå – 6, ìàëü÷èêîâ 3. Íàì 
íå âñòðå÷àëîñü 2-ñòîðîííåãî ïîðàæåíèÿ ëåãêèõ 
ïðè ýòîì ïîðîêå. Ïðè îäíîñòîðîííåé àíîìàëèè 
èçìåíåíèÿ ÷àùå âûÿâëÿëèñü ñïðàâà - ó 7 äåòåé, è 
â 2-õ ñëó÷àÿõ ñëåâà. 

Áîëüøèíñòâî âðîæäåííûõ äåôåêòîâ ðàçâèòèÿ 
ëåãêèõ ñîñòàâèëè êèñòîçíûå ôîðìû ïîðîêîâ: 
ïðîñòàÿ è êèñòîçíàÿ ãèïîïëàçèÿ ëåãêèõ èëè èõ 
äîëåé. Ýòè ïîðîêè ðàçâèòèÿ ëåãêèõ òàêæå ïðî-
ÿâëÿþòñÿ àíàòîìè÷åñêèìè è ãèñòîëîãè÷åñêèìè 
íàðóøåíèÿìè â ðåçóëüòàòå îñòàíîâêè èëè èç-
âðàùåííîãî ôîðìèðîâàíèÿ ëåãêîãî è îáðàçîâà-
íèåì êèñòîçíûõ ïîëîñòåé íà ðàçëè÷íûõ óðîâíÿõ 
áðîíõèàëüíîãî äåðåâà. Òàêèõ äåòåé ïîä íàøèì 
íàáëþäåíèåì áûëî 45 (51,1%). Èç íèõ ó 14 (31,1%) 
ïàöèåíòîâ îòìå÷åí äâóñòîðîííèé, ó 18 (40%) 
– ïðàâîñòîðîííèé è 16 (35,5%) ëåâîñòîðîííèé 
õàðàêòåð ïîðàæåíèÿ. Ïðè ýòîì ïðè äâóñòîðîííåé 
ëîêàëèçàöèè ïðîöåññà òîòàëüíîå ïîðàæåíèå ëåã-
êèõ áûëî âûÿâëåíî ó 9 äåòåé. Ìîðôîëîãè÷åñêèå 
èçìåíåíèÿ ïðè ïðàâîñòîðîííåé ãèïîïëàçèè âñåãî 
ëåãêîãî âûÿâëåíû ó 3, âåðõíåé è ñðåäíåé äîëè ó 
6, íèæíåé - ó 7 äåòåé. Ïðè ëîêàëèçàöèè ïàòîëî-
ãèè ñëåâà ìîðôîëîãè÷åñêèå èçìåíåíèÿ êàñàëèñü 
ëèáî âñåãî ëåãêîãî (9 ñëó÷àåâ), ëèáî åãî íèæíåé 
äîëè (9 ñëó÷àåâ). Â ñâîèõ íàáëþäåíèÿõ ìû íå 
âñòðåòèëè ñëó÷àåâ ãèïîïëàçèè âåðõíåé äîëè ëå-
âîãî ëåãêîãî. Ýòîò âèä ïàòîëîãèè ÷àùå âûÿâëÿëñÿ 
ó ìàëü÷èêîâ, â 27 (60%) ñëó÷àÿõ, ó äåâî÷åê â 19 
(42,2%) ñëó÷àÿõ. 

Öåëûé ðÿä ïîðîêîâ ñâÿçàí ñ íåäîðàçâèòèåì 
îòäåëüíûõ ýëåìåíòîâ òðàõåè, áðîíõîâ èëè ëåãî÷íîé 
òêàíè. Äëÿ íèõ õàðàêòåðíà âðîæäåííàÿ ñëàáîñòü 
òðàõåîáðîíõèàëüíîãî äåðåâà íà åãî ðàçëè÷íûõ 
óðîâíÿõ. Â îñíîâå îäíèõ ïîðîêîâ ëåæèò äåôåêò 
ýëàñòè÷åñêèõ è ìûøå÷íûõ âîëîêîí (òðàõåîáðîí-
õîìåãàëèÿ), äðóãèõ - ñëàáîñòü õðÿùåâîãî êàðêàñà 
òðàõåè è/èëè áðîíõîâ (òðàõåîáðîíõîìàëÿöèÿ, 
áðîíõîìåãàëèÿ), ëèáî îòñóòñòâèå èëè ðåçêîå 
íåäîðàçâèòèå õðÿùà â áðîíõàõ 3 – 8-ãî ïîðÿäêà 
(ñèíäðîì Âèëüÿìñà-Êåìïáåëëà), íåäîðàçâèòèå ìû-
øå÷íûõ è ýëàñòè÷åñêèõ âîëîêîí â ìåëêèõ áðîíõàõ è 
áðîíõèîëàõ (áðîíõîýêòàòè÷åñêàÿ áîëåçíü). Äàííàÿ 
ãðóïïà ïîðîêîâ îòìå÷åíà íàìè ó 35 (39,7%) äåòåé. 
Ñðåäè íèõ áîëüíûõ ñ òðàõåîáðîíõîìåãàëèåé è 
ïðîëàïñîì çàäíåé ñòåíêè òðàõåè áûëî 2, òðèàäîé 
Çèâåðòà – Êàðòàãåíåðà - 3, ñèíäðîìîì Âèëüÿìñà-
Êåìïáåëëà - 14, ñòåíîçàìè òðàõåè è áðîíõîâ – 8, 
âðîæäåííûìè áðîíõîýêòàçàìè – 5. Ïðè óêàçàííûõ 
ïîðîêàõ ëåãêèõ âñåãäà èìååò ìåñòî äèñêèíåçèÿ 
òðàõåîáðîíõèàëüíîãî äåðåâà, ñïîñîáñòâóþùàÿ 
çàäåðæêè ýâàêóàöèè áðîíõèàëüíîãî ñåêðåòà, ÷òî 
ïðèâîäèò ê åãî èíôèöèðîâàíèþ è ðàçâèòèþ õðîíè-
÷åñêîãî, ÷àùå îáñòðóêòèâíîãî áðîíõèòà. Ïðè òðàõå-
îáðîíõîìåãàëèè ïîðàæåíèå áðîíõèàëüíîãî äåðåâà 
íîñèò îãðàíè÷åííûé õàðàêòåð è êàñàåòñÿ êðóïíûõ 
åãî îòäåëîâ. Ïðè âñåõ äðóãèõ ïîðîêàõ ýòîé ãðóïïû 
áðîíõèàëüíîå ïîðàæåíèå è äèñêèíåçèÿ áðîíõîâ 
íîñÿò ðàñïðîñòðàíåííûé õàðàêòåð. 
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Òàêèì îáðàçîì, âðîæäåííàÿ ïàòîëîãèÿ ëåãêèõ 
äîñòàòî÷íî ìíîãîîáðàçíà. Ðàçðàáîòêà è âíåäðåíèå 
â ïåäèàòðèþ íîâûõ ïóòåé è ìåòîäîâ äèàãíîñòèêè 
ñïîñîáñòâóåò ðàííåìó âûÿâëåíèþ ýòèõ ñîñòîÿíèé, 

íàçíà÷åíèþ àäåêâàòíîé òåðàïèè, ðåàáèëèòàöèîí-
íîãî ëå÷åíèÿ è, òåì ñàìûì ïðåäîòâðàùåíèþ ðàñ-
ïðîñòðàíåíèÿ è ïðîãðåññèðîâàíèÿ âîñïàëèòåëüíîãî 
ïðîöåññà.
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-

Äåòñêîìó íåâðîëîãó ÷ðåçâû÷àéíî âàæíî 
óëîâèòü ìîìåíò ïåðåõîäà îò îäíîãî âîçðàñòíîãî 
ïåðèîäà ê äðóãîìó - ñâîåîáðàçíûé «ôóíêöèîíàëü-
íûé âèðàæ», ïîñêîëüêó èìåííî âî âðåìÿ «âèðàæà» 
îðãàíèçì ðåáåíêà, åãî íåðâíàÿ ñèñòåìà íàèáîëåå 
óÿçâèìû, íàèáîëåå «÷óòêè» ê ðàçëè÷íûì âîçäåéñ-
òâèÿì è ïîäâåðæåíû ñëó÷àéíûì îòêëîíåíèÿì îò 
ïðîãðàììû ðàçâèòèÿ. Íî, âìåñòå ñ òåì, «âèðàæ» 
õàðàêòåðèçóåòñÿ è íàèáîëüøåé âîñïðèèì÷èâîñòüþ ê 

êîððèãèðóþùåìó ìåäèöèíñêîìó è ïåäàãîãè÷åñêîìó 
âîçäåéñòâèþ.[1,2,3,4]

Öåëüþ èññëåäîâàíèÿ áûëî èçó÷åíèå êëèíè-
÷åñêèõ ïðîÿâëåíèé íàðóøåíèé íåéðîïñèõè÷åñêîãî 
ðàçâèòèÿ ó äåòåé ðàííåãî âîçðàñòà.
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