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Введение. Хроническая реакция «трансплантат против хозяина» (хрРТПХ) остается серьезным осложнением аллогенной 

трансплантации гемопоэтических стволовых клеток у детей. При стероид-рефрактерном течении прогноз по-прежнему 

неблагоприятный, а данные по применению селективного ингибитора ROCK2 белумосудила в педиатрической популяции, 

особенно младше 12 лет, ограничены.

Материалы и методы. Проведен ретроспективный многоцентровый анализ 43 пациентов в возрасте  18 лет со стероид-

рефрактерной или стероид-зависимой хрРТПХ (критерии NIH 2014 г.), получавших белумосудил в девяти трансплантационных 

центрах Российской Федерации в период с 2023 по 2025 г. Дозу препарата определяли по массе тела пациента – от 50 до 

200 мг/сут. Оценивали частоту и скорость достижения общего ответа (полный и частичный ответы), орган-специфическую 

эффективность, профиль безопасности, а также частоту редукции дозы, временных перерывов и отмены терапии.

Результаты. Медиана возраста пациентов на момент начала терапии составила 12 лет (диапазон – 2–18 лет). Медиана 

предшествующих линий терапии – 3. Общий ответ достигнут у 65 % пациентов (28/43): полный – у 5 % (2/43), частичный –

у 60 % (26/43). Наибольшая частота орган-специфических ответов зарегистрирована при поражении легких (79,5 %), 

желудочно-кишечного тракта (64 %), слизистой оболочки полости рта и глаз (65,5 % и 68,5 % соответственно). Медиана 

времени до ответа составила 35 дней. Нежелательные явления любой степени зафиксированы у 70 % пациентов, серьезные – 

у 37 %. Наиболее частыми были инфекционные осложнения (56 %), гематологическая (37 %) и печеночная (21 %) токсичность. 

Редукция дозы потребовалась у 35 % пациентов, временный перерыв – у 21 %, отмена терапии – у 19 %.

Заключение. Белумосудил продемонстрировал клинически значимую эффективность и корректируемый профиль безопасности 

у педиатрических пациентов с тяжелой стероид-рефрактерной хрРТПХ, включая детей младше 12 лет. Полученные данные 

дополняют ограниченные мировые публикации по применению белумосудила в педиатрии и обосновывают целесообразность 

проведения проспективных исследований.
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Belumosudil in the treatment of steroid-refractory chronic graft-versus-host disease in children:
the combined experience of nine centers of the Russian Federation

T.A. Bykova1, K.I. Kirgizov2, I.O. Kostareva2, E.A. Burtsev3, N.S. Klimov3, Yu.V. Skvortsova4, O.O. Molostova4, 
M.M. Antoshin5, L.G. Fechina6, L.V. Vakhonina6, Yu.G. Fedyukova7, Yu.V. Dinikina8, K.M. Golubeva8, T.G. Kadricheva9, 
L.S. Zubarovskaya1, A.D. Kulagin1

1Raisa Gorbacheva Memorial Research Institute of Children Oncology, Hematology and Transplantation, First Pavlov State Medical 

University of St. Petersburg, Ministry of Health of Russia; 6–8 Lev Tolstoy St., Saint Petersburg, 197022, Russia; 2N.N. Blokhin National 

Medical Research Centre of Oncology, Ministry of Health of Russia; 23 Kashirskoe Shosse, Moscow, 115522, Russia; 3Morozov Children's 

City Clinical Hospital of the Department of Health of Moscow; 1/9 4th Dobryninskiy Per., Moscow, 119049, Russia; 4Dmitry Rogachev 

National Medical Research Center of Pediatric Hematology, Oncology and Immunology, Ministry of Health of Russia; 1 Samory Mashela 

St., Moscow, 117997, Russia; 5Russian Children’s Clinical Hospital – Branch of the N.I. Pirogov Russian National Research Medical 

University, Ministry of Health of Russia; 117 Leninskiy Prosp., Moscow, 117997, Russia; 6Sverdlovsk Regional Children’s Clinical 

Hospital No. 1; 32 Serafimy Deryabinoy St., Yekaterinburg, 620149, Russia; 7N.N. Petrov National Medical Research Center of Oncology, 

Ministry of Health of Russia; 68 Leningradskaya St., Pesochny, Saint Petersburg, 197758, Russia; 8Almazov National Medical Research 
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Introduction. Chronic graft-versus-host disease (cGVHD) remains a serious complication of allogeneic hematopoietic stem cell transplantation 

in children. In steroid-refractory cases, the prognosis is still unfavorable, and data on the use of the selective ROCK2 inhibitor belumosudil in 

the pediatric population, particularly in children under 12 years of age, are limited.

Materials and methods. A retrospective multicenter analysis was conducted on 43 patients aged  18 years with steroid-refractory or steroid-

dependent cGVHD (2014 NIH criteria) who received belumosudil in 9 transplant centers across the Russian Federation between 2023 and 

2025. The dose of the drug was determined by the patient's body weight, ranging from 50 to 200 mg/day. The evaluation included the rate and 

speed of achieving an overall response (complete and partial responses), organ-specific efficacy, safety profile, as well as the frequency of dose 

reduction, temporary interruptions, and treatment discontinuation.

Results. The median age of patients at the start of therapy was 12 years (range: 2–18 years). The median number of prior lines of therapy was 3.

An overall response was achieved in 65 % of patients (28/43): a complete response in 5 % (2/43) and a partial response in 60 % (26/43). 

The highest rates of organ-specific responses were observed in lung involvement (79.5 %), gastrointestinal tract (64 %), oral mucosa, and 

eyes (65.5 % and 68.5 %, respectively). The median time to response was 35 days. Adverse events of any grade were reported in 70 % of patients, 

with serious events occurring in 37 %. The most frequent were infectious complications (56 %), hematological toxicity (37 %), and hepatotoxicity 

(21 %). Dose reduction was required in 35 % of patients, a temporary interruption in 21 %, and treatment discontinuation in 19 %.
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Conclusion. Belumosudil demonstrated clinically significant efficacy and a manageable safety profile in pediatric patients with severe 

steroid-refractory cGVHD, including children under 12 years of age. The data obtained add to the limited global publications on the use 

of belumosudil in pediatrics and support the feasibility of conducting prospective studies.

Key words: belumosudil, chronic graft-versus-host disease, allogeneic hematopoietic stem cell transplantation, children, ROCK2 inhibitor
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Введение
Аллогенная трансплантация гемопоэтических 

стволовых клеток (алло-ТГСК), будучи стандартом 

терапии ряда жизнеугрожающих гематологических 

заболеваний, характеризуется высокими рисками 

тяжелых осложнений.

Одним из осложнений позднего посттранспланта-

ционного периода, которое представляет собой веду-

щую причину отдаленной заболеваемости и смертно-

сти у реципиентов алло-ТГСК, является хроническая 

реакция «трансплантат против хозяина» (хрРТПХ) [1, 2]. 

В основе патогенеза хрРТПХ лежит комбинация 

ауто- и аллоиммунного дисбаланса, в результате кото-

рого происходит чрезмерная активация эффекторных 

механизмов, вызывающих воспаление и, как резуль-

тат, – манифестацию клинических проявлений и низ-

кую активность регуляторных механизмов, направ-

ленных на поддержание иммунной толерантности [3]. 

Классическое разделение реакции «трансплантат 

против хозяина» (РТПХ) в зависимости от дня дебюта 

клинических проявлений на острую (оРТПХ) (менее 

100 дней после алло-ТГСК) и хрРТПХ (развиваю-

щуюся в более поздние сроки) в настоящий момент 

утратило свою актуальность. Консенсусные критерии 

Национального института здоровья (NIH) 2005 г. [4], 

а далее их пересмотр 2014 г. [5] положили в основу клас-
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сификации РТПХ клинико-морфорогические при-

знаки, а не календарный срок их появления. Сегодня 

выделяют следующие формы: классическую оРТПХ – 

с типичными признаками со стороны кожи, печени, 

желудочно-кишечного тракта (ЖКТ), возникающими 

в первые 100 дней после алло-ТГСК; устойчивую, 

рецидивирующую или позднюю оРТПХ – с типичны-

ми клиническими признаками, появившимися после 

100-го дня, например после отмены базовой иммуносу-

прессивной терапии (ИСТ); классическую хрРТПХ –

при условии выявления диагностических признаков 

после 100-го дня; а также синдром перекреста (overlap 

syndrome), при котором присутствуют признаки как 

хрРТПХ, так и оРТПХ одновременно. Консенсусный 

проект NIH 2020 г. [6] выделил отдельный термин 

«атипичные формы» хрРТПХ, которые охватывают 

как аллореактивные, так и аутоиммунные механиз-

мы вследствие нарушения иммунной толерантности. 

Истинная распространенность атипичных форм пока 

неизвестна, предполагается, что данные варианты 

будут встречаться относительно редко, однако отсут-

ствие достоверных клинических критериев затруд-

няет определение частоты данного осложнения. 

К вариантам атипичных форм хрРТПХ относятся 

иммунные цитопении, поражение мышц, фасций 

и суставов в виде отеков, судорог, артралгий, артритов 

и миозитов, поражение центральной и перифериче-

ской нервной системы в виде когнитивных дефектов, 

менингоэнцефалитов, демиелинизирующих заболе-

ваний, васкулитов, нейропатий и миостении Гравис, 

поражение легких в форме плевропаренхиматозного 

фиброэластоза, почек, проявляющихся протеинури-

ей, нефротическим синдромом, тубулярными, гломе-

рулярными или интерстициальными заболеваниями, 

а также перикардиальными, плевральными выпота-

ми и асцитом, не имеющих других альтернативных 

объяснений атипичного проявления [7].

В целях стратификации риска, оценки ответа на 

лечение и планирования терапии обязательным эта-

пом является оценка тяжести, которая проводится 

глобально и делит хрРТПХ на легкую, умеренную 

и тяжелую формы на основе поорганного стадирова-

ния выраженности и распространенности изменений 

со стороны органов-мишеней: кожа, ротовая полость, 

глаза, ЖКТ, печень, легкие, суставы, фасции и гени-

талии [4, 5].

Данные трех аспектов – клинический фенотип, 

число и тип вовлеченных органов, а также глобальная 

тяжесть хрРТПХ – являются ключевыми факторами 

прогноза. Глобальная стадия по NIH на момент диа-

гноза является самым мощным предиктором неблаго-

приятных исходов [8]. Cиндром перекреста ассоции-

рован со значительно худшими показателями общей 

выживаемости в сравнении с классической формой 

хрРТПХ [9], что связано с более агрессивным течени-

ем и более частым вовлечением в процесс типичных 

для оРТПХ органов – ЖКТ и печени, что само по себе 

является негативным прогностическим фактором 

[10, 11]. Поражение определенных органов-мишеней 

является независимым прогностическим фактором. 

Так, пациенты с бронхооблитерирующим синдромом 

как типичным проявлением хрРТПХ легких имеют 

значительное снижение качества жизни, а также 

демонстрируют низкую эффективность терапии 

[12, 13]. 

Основой системной терапии по-прежнему остают-

ся глюкокортикостероидные гормоны (ГКС) в соче-

тании с оптимизацией базовой ИСТ и интенсивной 

сопроводительной терапии [14], однако до 50 % педиа-

трических пациентов оказываются рефрактерными 

или зависимыми от ГКС, что диктует необходимость 

поиска эффективных препаратов второй и последую-

щих линий терапии. 

В последние годы арсенал средств для лечения сте-

роид-рефрактерной хрРТПХ пополнился таргетными 

препаратами [15]. 

Наиболее убедительная доказательная база 

получена для селективного ингибитора янус-киназ 

1-го и 2-го типов руксолитиниба, который в ран-

домизированном исследовании III фазы REACH3 

(NCT03112603) продемонстрировал преимущество 

по частоте ответов и показателям выживаемости без 

неудач лечения в сравнении с другой доступной тера-

пией для пациентов старше 12 лет с умеренной и тяже-

лой стероид-рефрактерной или зависимой хрРТПХ 

[16]. Однако накопление клинического опыта в млад-

шей возрастной группе, где течение хрРТПХ может 

иметь особенности, включая долгосрочные исходы, 

продолжается. 

Первым таргетным препаратом, одобренным 

специально для педиатрической популяции, стал 

ингибитор тирозинкиназы Брутона ибрутиниб, про-

демонстрировавший клинически значимую эффек-

тивность и приемлемую безопасность у пациентов 

в возрасте от 1 года до 22 лет в рамках международного 

многоцентрового исследования фазы I/II iMAGINE 

(NCT03790332) [17], на основании чего Управле-

ние по санитарному надзору за качеством пищевых 

продуктов и медикаментов США (Food and Drug 

Administration) в августе 2022 г. одобрило ибрутиниб 

для лечения хрРТПХ у детей в возрасте от 1 года. 

Особую терапевтическую проблему представляют 

формы с вовлечением в процесс хрРТПХ органов, 

ключевым патогенетическим механизмом которых 

является прогрессирующий фиброз, такие как брон-

хооблитерирующий синдром или склеродермоподоб-

ные изменения кожи. Ответ этих клинических про-

явлений на терапию как первой, так и второй линий 

часто остается неудовлетворительным и неустой-

чивым. Препаратом, который может быть потен-

циально эффективным в этом контексте, является 

белумосудил – пероральный селективный ингибитор 

ROCK2 (Rho-ассоциированной спиральной киназы 2)

[18]. Механизм его действия включает подавление 

провоспалительных сигналов по пути STAT3, сме-

щение баланса в сторону иммунной толерантно-

сти за счет увеличения количества регуляторных 

T-клеток посредством ингибирования ROCK2-пути, 

а также прямое антифибротическое действие через 

модуляцию коллагенового синтеза и активности 
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фибробластов [19–21]. Первые клинические данные, 

подтверждающие эффективность белумосудила, были 

получены в исследовании ROCKstar (NCT03640481) 

[22] у пациентов старше 18 лет, общая частота ответов 

составила 74–77 %, при этом наблюдались довольно 

высокие показатели орган-специфического ответа 

среди пациентов с вовлечением суставов и фасций, 

ЖКТ и глаз. В педиатрической практике накоплен-

ный опыт пока ограничен. В стадии активного набора 

пациентов находится проспективное клиническое 

исследование schoolROCK (NCT07116031), критери-

ем включения в которое является возраст пациентов 

от 1 года до 18 лет. Также можно найти ряд серий 

клинических случаев использования белумосудила 

у детей c довольно широким разбросом показателей 

эффективности – общий ответ на терапию отмечен 

от 44 [23] до 100 % [24]. 

Целью настоящего исследования явилась оценка 

эффективности и безопасности белумосудила у детей 

и подростков со стероид-рефрактерной или зависи-

мой хрРТПХ в реальной клинической практике на 

основе объединенного опыта девяти трансплантаци-

онных центров Российской Федерации.

Материалы и методы
В ретроспективный многоцентровой анализ 

включены 43 пациента в возрасте  18 лет со стеро-

ид-рефрактерной или зависимой хрРТПХ, полу-

чавших белумосудил в период с 2023 по 2025 г. Учи-

тывая ретроспективный характер исследования, 

одобрение локальным этическим комитетом не 

требовалось. Критериями включения были диагноз 

хрРТПХ согласно критериям NIH 2014 г., рефрактер-

ность или зависимость от ГКС, наличие как мини-

мум одной предыдущей линии системной терапии. 

Стероид-рефрактерность определялась как про-

грессирование хрРТПХ на фоне приема ГКС 

в дозе  1 мг/кг/сут в течение  1 нед или сохране-

ние активности заболевания на фоне приема ГКС 

в дозе  0,5 мг/кг/сут (или 1 мг/кг через день) в тече-

ние  4 нед.

Белумосудил назначался в стартовой дозе, зави-

сящей от массы тела:  15 кг – 50 мг/сут, 15–40 кг – 

100 мг/сут, > 40 кг – 200 мг/сут. Далее доза могла быть 

скорректирована в связи с развитием токсических 

осложнений. Ответ на терапию оценивался в соот-

ветствии с критериями NIH 2014 г., рассчитывалась 

частота общего ответа, включающего полный (ПО) 

и частичный (ЧО) ответы. Оценка безопасности про-

водилась в соответствии с критериями NCI CTCAE 

v.5.0. Анализировалась общая частота нежелательных 

явлений (НЯ), серьезных НЯ, инфекционных ослож-

нений, а также случаи редукции дозы, временного 

перерыва или постоянной отмены белумосудила.

При статистической обработке полученных данных 

использовали описательные характеристики (меди-

ана и диапазон (минимум–максимум), абсолютные 

числа и проценты для категориальных переменных). 

Статистическую значимость различий между ана-

лизируемыми группами оценивали с помощью теста 

Фишера и критерия Манна–Уитни для категориаль-

ных и количественных характеристик соответственно. 

Статистический анализ проводили с использованием 

программных пакетов IBM SPSS Statistics 24.

Результаты
Общая характеристика пациентов
В исследование включены 43 пациента, медиана 

возраста на момент начала терапии белумосудилом 

составила 12 (2–18) лет, 24 (56 %) пациента были 

младше 12 лет. 

В выборке преобладали пациенты мужского 

пола, соотношение мальчиков и девочек составило 

30 (70 %) против 13 (30 %). 

Основными показаниями к алло-ТГСК были 

злокачественные (n = 34; 79 %) и незлокачественные 

(n = 4; 9 %) заболевания системы кроветворения, 

нейробластома (n = 2; 5 %), врожденные ошибки 

иммунной системы (n = 2; 5 %) и мукополисахаридоз 

1-го типа (n = 1; 2 %) (таблица).

Были использованы гаплоидентичный – 

29 (67,5 %), неродственный совместимый – 

13 (30,5 %), родственный совместимый – 1 (2 %) доноры. 

У 40 (70 %) пациентов хрРТПХ регистрирова-

лась после первой алло-ТГСК, у 13 (30 %) – после 

повторной. 

У 25 (58 %) пациентов зафиксирована оРТПХ

в анамнезе, у 13 (30 %) – тяжелые формы 

(III–IV степени). Распределение по органам-

мишеням было следующим: кожа – 22 (88 %) случая, 

ЖКТ – 17 (68 %), печень – 9 (36 %).

Медиана времени от алло-ТГСК до дебюта 

хрРТПХ составила 180 (54–1062) дней. У 13 (30 %) 

пациентов диагностирован синдром перекреста. На 

Характеристика пациентов: показания к выполнению алло-ТГСК

Patient’s characteristics: indications for allogeneic hematopoietic stem cell 

transplantation

Äèàãíîç
Diagnosis

×èñëî 
ïàöèåíòîâ, n (%)

Number 
of patients, n (%)

Острый лимфобластный лейкоз

Acute lymphoblastic leukemia
22 (51,5)

Острый миелоидный лейкоз

Acute myeloid leukemia 10 (23,5)

Острый бифенотипический лейкоз

Acute biphenotypic leukemia 1 (2)

Миелодиспастический синдром

Myelodysplastic syndrome 1 (2)

Приобретенная апластическая анемия

Acquired aplastic anemia 1 (2)

Конституциональная апластическая анемия

Constitutional aplastic anemia 2 (5)

Врожденные ошибки иммунной системы

Congenital defects of the immune system 2 (5)

Дефицит пируваткиназы

Pyruvate kinase deficiency 1 (2)

Мукополисахаридоз 1-го типа

Type 1 mucopolysaccharidosis 1 (2)

Нейробластома

Neuroblastoma 2 (5)
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момент дебюта клинических проявлений большин-

ство пациентов имели тяжелую хрРТПХ по крите-

риям NIH (n = 35; 81%), в 8 (19 %) случаях отмечена 

хрРТПХ умеренной степени тяжести. Распределе-

ние по органам-мишеням было следующим: кожа – 

33 (78 %) пациента, из них склеродермоподобные 

изменения – в 14 (32,5 %) случаях, слизистая оболоч-

ка полости рта – 22 (51 %), глаза – 16 (37 %), ЖКТ – 

16 (37 %), легкие – 21 (49 %), суставы – 12 (28 %), 

печень – 15 (35 %), гениталии – 3 (7 %) (рис. 1).

Оценка эффективности терапии
Общий ответ достигнут у 28 (65 %) пациентов: 

из них ПО – у 2 (5 %), ЧО – у 26 (60 %). У 8 (19 %) 

пациентов ответ не был достигнут, в 7 (16 %) случаях 

отмечено прогрессирование заболевания. Наиболь-

шая частота ответов на терапию зарегистрирована при 

поражении легких, глаз, ЖКТ и слизистых оболочек 

полости рта (рис. 2).

Медиана времени до ответа составила 35 (7–183) 

дней. На момент анализа данных 28 (65 %) пациентов 

продолжали терапию белумосудилом при медиане 

продолжительности лечения 148 (14–1005) дней.

НЯ любой степени тяжести зарегистрированы 

у 30 (70 %) пациентов, серьезные НЯ – у 16 (37 %). 

Наиболее частыми вариантами были инфекционные 

осложнения (56 %), гематологическая (37 %), невро-

логическая (21 %), печеночная (21 %) токсичность, 

желудочно-кишечные события (19 %) и почечная 

дисфункция (16 %). 

Редукция дозы белумосудила потребовалась 

15 (35 %) пациентам, временный перерыв – 9 (21 %), 

постоянная отмена в связи с НЯ – 8 (19 %).

Обсуждение
Белумосудил занимает особое место среди таргет-

ных опций терапии хрРТПХ благодаря механизму, 

сочетающему иммуномодулирующее и антифибро-

тическое действия. В доклинических и клинических 

работах было показано, что ингибирование ROCK2 

приводит к снижению Th17 через подавление сиг-

нального пути STAT3 и способствует восстановлению 

регуляторного звена через STAT5-ассоциированные 

эффекты, что патогенетически соответствует ключе-

вым звеньям хрРТПХ. 

Представленный многоцентровый ретроспектив-

ный анализ является одним из первых исследований 

применения белумосудила в педиатрической попу-

ляции пациентов со стероид-рефрактерной хрРТПХ 

в реальной клинической практике. Полученные 

результаты демонстрируют высокую эффективность 

терапии у детей (частота общих ответов составила 

65 %), что дополняет существующий пул данных, 

отражая сопоставимую эффективность с регистра-

ционным исследованием ROCKstar (NCT03640481). 

В настоящее время сохраняется гетерогенность опу-

бликованных данных. Так, W. Chen et al. [24] описы-

вают 3 пациентов в возрасте 12 лет с тяжелой хрРТПХ, 

у которых был достигнут ЧО на терапии белумосуди-

лом во всех случаях, что сопровождалось снижением 

дозы ГКС и улучшением показателей качества жизни. 

В одноцентровом анализе A. Ibrahimova et al. [23], 

включающем 16 детей и молодых взрослых (медиана 

возраста – 17 лет, диапазон – 9–39 лет), общий ответ 

составил лишь 44 %. Авторы связывают более низкие 

показатели эффективности с крайней степенью тяже-

сти пациентов и высокой частотой вовлечения легких 

в исследуемой когорте. 

Анализ орган-специфической эффективности 

белумосудила в нашем исследовании выявил гете-

рогенность ответов. Наилучшие показатели были 

зарегистрированы при поражении легких, ЖКТ, сли-

зистой оболочки полости рта и глаз. Высокая частота 

ответов при поражении ЖКТ и слизистой оболочки 

полости рта согласуется с результатами метаанализа 

K. Rathje et al. (общая частота ответа при поражении 
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Fig. 1. Frequency of target organ involvement at the onset of chronic graft-
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ЖКТ составила 52 %) и исследования Y. Inamoto et al. 

(ответ при поражении ЖКТ достигал 100 %, а полости 

рта – 72,2 %) [25, 26]. В отношении поражения легких 

наши данные демонстрируют более высокую эффек-

тивность по сравнению с литературными источника-

ми, где частота составила 32 % и существенно снижа-

лась по мере прогрессирования фиброза [27]. В то же 

время высокая частота ответов при поражении глаз 

указывает на возможные возрастные особенности 

течения хрРТПХ или различия в критериях оценки 

офтальмологических проявлений. Таким образом, 

полученные данные подтверждают гетерогенность 

орган-специфической эффективности белумосудила 

и обосновывают необходимость стратифицированно-

го подхода к оценке ответа в педиатрических прото-

колах.

Профиль безопасности белумосудила в нашем 

исследовании соответствовал ожидаемому для дан-

ной категории пациентов. Высокая частота инфек-

ционных осложнений, вероятно, отражает исходную 

глубокую иммуносупрессию, обусловленную как 

основным заболеванием, так и множественными 

предшествующими линиями терапии хрРТПХ, и не 

может быть однозначно интерпретирована как пря-

мая токсичность белумосудила. Частота гематоло-

гической и гепатотоксичности (37 % и 21 % соответ-

ственно) была сопоставима с таковой в исследовании 

ROCKstar.

Ограничения исследования обусловлены ретро-

спективным дизайном: отсутствием контрольной 

группы, потенциальным эффектом отбора (назна-

чение преимущественно тяжелым и предлеченным 

пациентам), вариабельностью сопутствующей тера-

пии, а также ограничениями стандартизации оценки 

орган-специфических ответов. 

Заключение
Таким образом, представленный многоцен-

тровый анализ подтверждает, что белумосудил 

является эффективным и безопасным терапевти-

ческим вариантом для педиатрических пациентов 

со стероид-рефрактерной хрРТПХ, демонстрируя 

результаты, сопоставимые с таковыми у взрослых 

и дополняющие ограниченные мировые данные 

по применению препарата у детей младше 12 лет. 

Благодаря уникальному механизму действия, соче-

тающему иммуномодуляцию и антифибротический 

эффект, белумосудил может рассматриваться как 

предпочтительный агент у пациентов с фиброзиру-

ющими проявлениями хрРТПХ, включая поражение 

легких и склеродермоподобные изменения кожи. 

Полученные данные обосновывают необходимость 

проведения проспективных исследований для 

уточнения долгосрочных исходов и оптимизации 

терапевтических подходов в педиатрической попу-

ляции.
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