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1.АСФИКСИЯ НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ.
Асфиксия новорожденного - синдром, характеризующийся отсутствием эффективного газообмена в легких сразу после рождения, неспособностью самостоятельно дышать у ребенка с наличием сердцебиений (или) других признаков живорожденности.  Асфиксия – комплекс биохимических, гемодинамических и клинических изменений развивающихся в организме под влиянием остро или подостро протекающей кислородной недостаточности и последующего метаболического ацидоза.
Кардиореспираторная депрессия  - это синдром, характеризующийся наличием при рождении и в первые минуты жизни угнетения основных жизненных функций. При этом отмечаются брадикардия, неэффективное дыхание (гиповентиляция), пониженный мышечный тонус, угнетение центральной нервной системы, но отсутствуют в крови гиперкапния. При оценке по Апгар через 1 минуту такие дети имеют 4—6 баллов, но через 5 минут — 7 баллов и выше. Частота рождения детей с кардиореспираторной депрессией разной выраженности составляет 10—15%, тогда как частота асфиксии новорожденных — 1—1,5%. 

Необходимо различать острую асфиксию, являющуюся проявлением интранатальной гипоксии, и асфиксию новорожденных, развившуюся на фоне хронической внутриутробной антенатальной гипоксии. 

Таблица 1. 
Ситуации, ассоциированные с риском рождения ребенка в состоянии, требующем медицинской поддержки сразу после рождения (МКРН, 2000)
	Антенатальные факторы 
	Интранатальные факторы 

	Сахарный диабет у матери 
	Экстренное кесарево сечение 

	Гипертония беременных 
	Щипцы и вакуум-экстрактор в родах 

	Гипертоническая болезнь матери 
	Ягодичное и другие аномальные предлежания 

	Хронические заболевания матери 
	Преждевременные роды 

	Анемия или изоиммунизация 
	Стремительные роды 

	Мертворождение или неонатальная смерть детей от предыдущих беременностей
	Хориоамнионит 

	Кровотечения во II—III триместрах 
	Безводный промежуток более 18 часов 

	Инфекции матери 
	Затяжные роды (более 24 часов) 

	Многоводие 
	Второй период родов более 2-х часов 

	Маловодие 
	Брадикардия плода 

	Недонашивание 
	Ригидный сердечный ритм плода 

	Перенашивание 
	Общая анестезия в родах 

	Многоплодная беременность 
	Тетания матки 

	Несоответствие размеров плода сроку беременности 
	Наркотики, полученные матерью в течение 4-х часов до родов 

	Лекарственная терапия: препараты лития препараты магния адренергические блокаторы 
	Околоплодные воды, окрашенные меконием 

	Наркомания матери 
	Выпадение пуповины 

	Пороки развития плода при УЗИ 
	Отслойка плаценты 

	Сниженная двигательная активность плода 
	Предлежание плаценты 

	Возраст матери менее 16 и более 35 лет 
	 


Можно выделить 5 ведущих механизмов, приводящих к асфиксии новорожденных:
1. Недостаточная гемоперфузия материнской части плаценты (любой этиологии артериальная гипотензия или гипертензия у матери, в том числе и лекарственная, чрезмерно активные схватки и др.).
2. Гипоксемия и гипоксия матери (тяжелая анемия любой этиологии, шок, сердечно-сосудистая и (или) дыхательная недостаточность).
3. Патология плаценты и отсюда нарушение газообмена через плаценту (инфаркты, кальцификаты, отек и воспалительные изменения, кровоизлияния в плаценту, преждевременная полная или неполная отслойка плаценты, предлежание плаценты).
4. Прерывание кровотока через пуповину (истинные узлы пуповины, сдавление ее, например головой при ягодичном предлежании после рождения ног и таза, тугое обвитие пуповиной вокруг шеи или других частей тела ребенка, выпадение петель пуповины). По современной парадигме любое неблагополучие во время беременности трансформируется, прежде всего, в гипоксию плода.
5.  Недостаточность дыхательных усилий новорожденного.
Клиническая оценка тяжести асфиксии.
Оценку тяжести состояния ребёнка при рождении проводят с использованием критериев, предложенных в 1952 г. В. Апгар (табл. 2). Согласно этой схеме, оценка 7 баллов и более через 1 мин после рождения свидетельствует об отсутствии асфиксии, 4–6 баллов — признак умеренной асфиксии, 1–3 балла — тяжёлой асфиксии. Оценка через 5 мин после рождения в настоящее время имеет не столько диагностическое, сколько прогностическое значение, так как отражает эффективность (или неэффективность) проводимых реанимационных мероприятий. В отечественной практике также используют классификацию, предусматривающую выделение лёгкой, среднетяжёлой и тяжёлой асфиксии в зависимости от оценки по шкале Апгар на 1-й минуте. 

Средней тяжести асфиксия характеризуется тем, что ребенок рожда​ется с апноэ или единичными гаспами, с проявлениями цианоза и частотой сердцебиений 90-160 в минуту, со сниженными мышечным тонусом. Раньше называли это «синей асфиксией». Оценка по Апгар через 1 мин 3-6 баллов, через 5 мин - не достигает 7 баллов или даже ниже, чем через 1 мин после рождения. Общее состояние при рождении оценивают как тяжелое или средней тяжести. В первые минуты жизни ребенок вялый, склонен к быстрому охлаждению. Реакции на осмотр и раздражений, спонтанная дви​гательная активность слабые. Физиологические рефлексы новорожденного угнетены. 

Тяжелая асфиксия отличается наличием при рождений признаков II (чаще) III стадии шока: дыхание, как правило, отсутствует или имеются неэффективные гаспы; пульс менее 100 уд/мин, замедляющийся (иногда менее 60 уд/мин) или установившийся; кожа бледная; мышцы атоничны; симптом «белого пятна» — 3 с и больше; артериальная гипотония, Оценка па шкале Апгар через 1 и 5 мин – 0-3 балла; «белая асфиксия». Общее состояние ребенка при рождении расценивают как тяжелое, крайне тяжелое. При крайне тяжелом состоянии при рождении кожные покровы очень бледные или с землистым оттенком.

Таблица 2. 
Критерии оценки новорождённого по шкале Апгар
	Признак 
	0 баллов 
	1 балл 
	2 балла 

	ЧСС 
	Отсутствуют 
	Меньше 100/мин 
	Больше 100/мин 

	Дыхание 
	Отсутствует 
	Слабый крик (гиповентиляция) 
	Сильный крик (адекватное дыхание) 

	Мышечный тонус 
	Низкий (ребёнок вялый) 
	Умеренно снижен (слабые движения) 
	Высокий (активные движения) 

	Рефлексы 
	Не определяются 
	Гримаса 
	Крик или активные движения 

	Цвет кожи 
	Синий или белый 
	Выраженный акроцианоз 
	Полностью розовый 


Диагностика, интранатальной гипоксии.
Оценка сердечного ритма плода в родах возможна как с помощью стетоскопа, так и при КТГ. При ведении родов у пациенток группы высокого риска или при патологическом течении родов показано осуществление постоянного мониторинга ЧСС. Наличие мекония в амниотической жидкости имеет разное клиническое значение в зависимости от его характера и времени появления. Обнаружение густой примеси мекония (меконий в виде «горохового супа») до или в самом начале первого периода родов является симптомом, жестко связанным с развитием асфиксии плода в родах и высоким риском анте/интранатальной гибели плода. Определение рН, рО2 и концентрации лактата в крови из предлежащей части является объективным методом оценки гипоксии плода. РО2 ниже 200 мм ртст., рН менее 7,15 - критерий пролонгированной гипоксии.
Особенности асфиксии на фоне хронической антенатальной гипоксии

1. Развивается на фоне антенатальной  пневмопатии, энцефалопатии, ангиопатии, незрелости ферментных систем печени, низких резервов надпочечников  и щитовидной железы.

2. Сочетание гипоксемии, гиперкапнии и метаболического ацидоза уже с момента рождения.

3. Интенсивность мозгового кровотока всецело определяется системным артериальным давлением, что на фоне артериальной гипотензии снижает перфузию мозга.

4. Патологический ацидоз рано вызывает повреждение мембран c нарушением энергетики клетки, гемодинамики, гемореологии и транскапиллярного обмена, вызывая тканевую гипоксию.
5. Чаще возникают аспирационный синдром и ателектазы.

6. Симпатико-адреналовая недостаточность способствует снижению коронарного кровотока и развитию ишемических некрозов миокарда.

7. Высок риск возникновения ДВС-синдрома.

8. Гипоксически-ишемическая энцефалопатия способствует появлению ВЧК и судорожного синдрома.
9. Антенатальная длительная гипоксия всегда сопровождается иммунологической недостаточностью и высоким риском развития инфекций.

Первичная и реанимационная помощь в родильном зале.

Когда прогнозируют рождение ребёнка в состоянии асфиксии, в родильном зале должна присутствовать реанимационная бригада, состоящая из двух человек, обученных всем приёмам реанимации новорождённых. Для решения вопроса о целесообразности начала лечебных мероприятий проверяют наличие признаков живорождённости, к которым относят самостоятельное дыхание, сердцебиение, пульсацию пуповины и произвольные движения. При отсутствии всех четырёх признаков живорождения ребёнка считают мертворождённым и не реанимируют. Если у ребёнка отмечают хотя бы один из признаков живорождения, начинают первичную реанимацию.
90–95% доношенных новорождённых не нуждается в проведении первичной реанимации и медицинская помощь в родильном зале ограничивается первичным туалетом новорождённого ребёнка. 5–6% новорождённых в связи с развитием первичного апноэ или недостаточно эффективным первым вдохом нуждаются в санации верхних дыхательных путей и дополнительном кислороде через лицевую маску. 0,5–2% новорождённых нуждаются в интубации трахеи, закрытом массаже сердца и проведении лекарственной терапии в родильном зале. Потребность в первичных реанимационных мероприятиях недоношенных детей тем выше, чем меньше гестационный возраст и масса тела при рождении.

Последовательность реанимационных мероприятий в родильном зале.

Начальные мероприятия первичной медицинской помощи новорождённому высокого риска в родильном зале заключаются в следующем:

-  при рождении головы через слой мекониальных вод (до рождения плечиков) аспирируют содержимое ротовой полости и носовых ходов;

-  при угрозе жизни плода и состояниях, выявленных пренатально, в первые секунды после рождения накладывают зажимы на пуповину и пересекают её, не дожидаясь прекращения пульсации;

-  помещают ребёнка под источник лучистого тепла;

-  придают ребёнку положение на спине с валиком под плечами со слегка запрокинутой головой и опущенным на 15 градусов головным концом;

-  аспирируют содержимое ротовой полости и носовых ходов;

-  насухо вытирают ребёнка тёплой пелёнкой и убирают влажную пелёнку со столика, ребёнка прикрывают сухой пелёнкой.

Продолжительность проведения начальных мероприятий не должна превышать 1 мин.

В случаях отсутствия или затруднённого самостоятельного дыхания в первую минуту жизни у детей, родившихся через слой мекониальных околоплодных вод, помимо вышеперечисленных мероприятий проводят прямую ларингоскопию и при подтверждении аспирации мекония выполняют санацию трахеи при помощи эндотрахеальной трубки (см. соответствующие разделы).

Дальнейшие действия реанимационной бригады зависят от выраженности трёх основных признаков, характеризующих состояние жизненно важных функций новорождённого ребёнка: цвета кожных покровов, ЧСС и наличия самостоятельного дыхания. 

- Если на фоне первичных мероприятий ребёнок имеет бледный цвет кожных покровов или разлитой цианоз, у него выявляют брадикардию или он не делает первого вдоха, сердечно-лёгочная реанимация должна быть начата до окончания первой минуты жизни, т.е. до проведения первой оценки по Апгар.

- При отсутствии вдоха или нерегулярном поверхностном дыхании проводят ИВЛ при помощи мешка Амбу и лицевой маски, через которую подают воздушно-кислородную смесь (концентрация кислорода 60–100%). 

- Об эффективности принудительной вентиляции лёгких свидетельствует ЧСС выше 100/мин, появление адекватного самостоятельного дыхания и быстрое порозовение кожных покровов. 

- Если в течение 30–60 С вспомогательная вентиляция лёгких через лицевую маску неэффективна и ЧСС продолжает снижаться, показана интубация трахеи и выполнение ИВЛ через эндотрахеальную трубку. 

- Снижение ЧСС менее 60/мин требует начала закрытого массажа сердца на фоне ИВЛ. Последующие действия реанимационной бригады зависят от реакции ребёнка на проводимые реанимационные мероприятия. 

- При ЧСС выше 80/мин прекращают непрямой массаж сердца, ИВЛ продолжают до восстановления адекватного самостоятельного дыхания. 

- При сохранении ЧСС ниже 80/мин продолжают непрямой массаж сердца на фоне ИВЛ и начинают лекарственную терапию.

Лечение

Первый этап лекарственной терапии — введение водного раствора адреналина. 

Показание к введению адреналина — снижение ЧСС ниже 80/мин после 30 с непрямого массажа сердца на фоне ИВЛ. 

- Адреналин вводят внутривенно или эндотрахеально в дозе 0,1–0,3 мл/кг (при концентрации раствора 1:10 000). Ожидают, что через 30 с от момента введения ЧСС должна достигнуть 100/мин. 

- Если через указанный срок ЧСС восстанавливается (превышает 80/мин), другие медикаменты не вводят, непрямой массаж сердца прекращают, а ИВЛ продолжают до восстановления адекватного самостоятельного дыхания. 

- Если через 30 с ЧСС остаётся ниже 80/мин, продолжают непрямой массаж сердца и ИВЛ, на фоне которых выполняют одно из нижеперечисленных мероприятий: повторяют введение адреналина (при необходимости это можно делать каждые 5 мин); при выявлении признаков острой кровопотери или гиповолемии вводят в вену пуповины, физиологический раствор для восполнения ОЦК в дозе 10 мл/кг в течение 5–10 мин; при сохранении декомпенсированного метаболического ацидоза на фоне ИВЛ вводят натрия гидрокарбонат в дозе 2 мэкв/кг (4 мл/кг 4% раствора) в течение 2 мин.

Основание для прекращения реанимационных мероприятий в родильном зале — появление в течение первых 20 мин жизни адекватного самостоятельного дыхания, нормализация ЧСС и розовый цвет кожных покровов. В случаях, когда после нормализации ЧСС самостоятельное дыхание не восстанавливается, ребёнка переводят на аппаратную ИВЛ. Если в течение 20 мин после рождения на фоне проведения адекватных реанимационных мероприятий у ребёнка не восстанавливается сердечная деятельность, реанимационные мероприятия прекращают.

Тактика ведения новорожденных после завершения первичных реанимационных мероприятий

Сразу по окончании комплекса реанимационных мероприятий детей, родившихся в состоянии асфиксии, переводят из родильного зала  на пост индивидуального наблюдения. Во время транспортировки очень важно обеспечить адекватный температурный режим и продолжить респираторную терапию. К моменту перевода ребёнка из родильного зала на посту интенсивного наблюдения  должны быть подготовлены к работе кувез или источник лучистого тепла, оборудование для респираторной терапии, пульсоксиметр или полифункциональный монитор. Сразу после поступления  налаживают непрерывное наблюдение за состоянием жизненно важных функций организма ребёнка и продолжают лечение.

Если ребёнок не имел показаний к катетеризации пупочной вены в родильном зале, в течение 20–30 мин от момента поступления (после согревания, стабилизации АД и ЧСС) проводят катетеризацию одной из периферических вен, через которую осуществляют инфузионную терапию. Для детей, родившихся в асфиксии, очень важна профилактика постнатальной гипоксии, поддержание нормального температурного режима, стабильного АД и нормогликемии. 

В случае нестабильных показателей центральной гемодинамики (низкое среднее АД, выраженная тахикардия или брадикардия, положительный симптом бледного пятна) проводят экстренную катетеризацию пупочной вены и осуществляют противошоковую терапию.

Прогноз

Прогноз жизни и здоровья детей, родившихся в состоянии асфиксии, зависит от тяжести состояния при рождении, гестационного возраста и качества медицинской помощи, оказанной ребёнку на этапе родильного дома. Большое прогностическое значение имеет динамика состояния ребёнка в первые минуты жизни. В случаях быстрого восстановления жизненно важных функций организма ребёнка на фоне проводимых первичных реанимационных мероприятий прогноз благоприятный. Низкая оценка по шкале Апгар (менее 4 баллов) через 5 мин после рождения свидетельствует о неблагоприятном ближайшем и отдалённом прогнозе. Смертность в раннем неонатальном периоде, а также риск развития в будущем ДЦП и умственной недостаточности у детей, имевших через 5 мин после рождения низкую оценку, в 10 раз выше, чем у остальных новорождённых. Наиболее неблагоприятен прогноз для жизни и здоровья детей, родившихся в асфиксии, в случае развития шока.
2.РОДОВАЯ ТРАВМА.
Родовая   травма  нервной системы — механическое повреждение в процессе родов костей черепа, оболочек, сосудов, паренхимы головного или спинного мозга и периферических нервов.

В основе механизма повреждения нервной системы плода лежат  травматические  воздействия вследствие неадекватной тактики акушерской помощи при аномальном предлежании и/или патологическом течении интранатального периода.

К внутричерепной родовой травме относятся внутричерепные кровоизлияния: эпидуральные, субдуральные, первичные субарахноидальные, внутрижелудочковые, паренхиматозные (внутримозговые, внутримозжечковые).

Система оценки неврологического статуса новорождённого с перинатальной патологией нервной системы включает следующее.

- Анализ пре- и интранатальных факторов риска перинатальной патологии нервной системы:

- анамнестические сведения (семейный, соматический, акушерско-гинекологический анамнез матери);

- особенности течения настоящей беременности с учётом факторов риска нарушения состояния плода (многоплодная беременность, эндокринная патология, ЗВУР, тяжёлые формы гестозов, инфекции, угроза прерывания и преждевременного рождения, фетоплацентарная недостаточность, многоводие, маловодие и др.);

- изменения в состоянии плода при ультразвуковом мониторинге, ДГ, кардиотокографии, МРТ, при кордо- и амниоцентезе и др.;

- характер родоразрешения: роды самопроизвольные (в срок или преждевременные), индуцированные, оперативные, с использованием акушерских пособий;

наличие осложнений в течение родов: стремительные, быстрые, затяжные, слабость или дискоординация родовой деятельности, преждевременная отслойка плаценты, аномальное положение плода, узлы или обвитие пуповины и др.;

- состояние новорождённого при рождении: динамика оценки по шкале Апгар на первой и пятой минуте жизни, необходимость проведения первичной реанимации, наличие внешних признаков родовых травматических повреждений и аномалий развития. 

 Клинические признаки патологии нервной системы у новорождённых:

- нарушение церебральной активности: гипервозбудимость или угнетение, быстрота пробуждения в ответ на осмотр, наличие гиперестезии (при исключении фармакологических воздействий);

- внешние повреждения или аномалии черепа, черепных швов, родничков;

- нарушения черепно-мозговой иннервации: патологическая реакция зрачков на свет, отсутствие или наличие околоцефалических реакций, анизокория, асимметрия лица в покое или на крике, нарушения сосания, отсутствие глотания и характер крика;

- аномалии позы, наличие/отсутствие спонтанной и индуцированной двигательной активности;

- изменения мышечного тонуса в конечностях и туловище (симметричное/ассиметричное);

- нарушения рефлекторной активности (врождённых автоматизмов и сухожильных рефлексов), характерной для данного гестационного возраста;

- наличие судорожных приступов или пароксизмов, имитирующих неонатальные судороги (тремор, индуцированные вздрагивания и рефлекс Моро и др.);

- нарушения дыхания, сердечного ритма, сосудистых реакций, терморегуляции и др.

Внутричерепные кровоизлияния.

Субдуральные, эпидуральные, субарахноидальные, пери- и интравентрикулярные, паренхиматозные и мозжечковые.

Этиология:

1) родовый травматизм;

2) перинатальная гипоксия;

3) особенности гемостаза; 

4) малый гестационный возраст;

1) внутриутробная инфекция (микоплазма, вирусы)

2) ятрогенные вмешательства.

Патогенез:

Асфиксия новорожденных и родовая травма головного мозга «идут друг с другом рука об руку», особенно если асфиксия развивается на фоне антенатальной гипоксии плода. Основным метаболическим компонентом такой гипоксии является сочетание гипоксемии, гиперкапнии и патологического ацидоза уже с момента рождения ребенка. Перинатальная гипоксия и родовый стресс в этом случае наступают в условиях уменьшения или даже исчерпания резервов адаптации. Интенсивность мозгового кровотока определяется системным кровотоком, а так как нарушены ауторегуляторные механизмы, то резко снижается перфузия мозга. Гипоксически-ишемическая энцефалопатия способствует возникновению внутричерепных кровоизлияний. 

Эпидуральное кровоизлияние

Эпидуральные кровоизлияния (гематомы) — кровоизлияние, возникающее из венозных сосудов расположенных между надкостницей и внутренней поверхностью покровных костей черепа (чаще теменных). Встречается преимущественно у доношенных и переношенных новорождённых, почти всегда сочетается с линейными переломами костей черепа. Встречается с частотой около 2% среди всех внутричерепных кровоизлияний. Предрасполагающими факторами являются: несоответствие родовых путей размерам головы плода; патологические виды предлежания; первые роды; акушерские пособия; инструментальное родоразрешение.

Основная клиническая картина развиваются после бессимптомного периода (светлого промежутка) длительностью от нескольких часов до нескольких суток жизни (в зависимости от интенсивности кровотечения) и проявляется гипервозбудимостью; признаками внутричерепной гипертензии; могут быть генерализованные судороги с очаговым компонентом, реже изолированные парциальные неонатальные судороги; расширение зрачка, птоз и отклонение глазного яблока латерально на стороне гематомы (расходящееся косоглазие). Иногда сочетается с кефалогематомой, на стороне эпидурального кровоизлияния.

Диагностика

Лабораторные исследования

Нарушения метаболизма при изолированной эпидуральной гематоме не типичны.

Инструментальные исследования

СМЖ — неинформативна, проведение люмбальной пункции опасно из-за риска вклинения ствола мозга.

НСГ — малоинформативна, зависит от локализации и объёма гематомы.

КТ — лентовидной формы высокоплотное образование между твёрдой мозговой оболочкой и покровными костями черепа. В ряде случаев область гематомы имеет форму «двояковыпуклой линзы», прилегающей к покровным костям черепа.

Лечение – нейрохирургическое.
Субдуральное кровоизлияние - кровоизлияние, возникающее между твёрдой и мягкой мозговыми оболочками (мягкой и паутинной). Истинная распространённость не известна, чаще у доношенных свыше 4000 г и переношенных новорождённых. Двухстороннее субдуральное кровоизлияние возникает в 40% случаев. Субдуральное кровоизлияние вследствие разрывов дупликатур твёрдой мозговой оболочки и крупных вен, являются самыми частыми видами внутричерепной родовой травмы. В зависимости от источника кровотечения субдуральное кровоизлияние обнаруживают над поверхностью больших полушарий, в верхней продольной щели, на основании полушарий, а также в задней черепной ямке. В зависимости от локализации кровоизлияния выделяют: супратенториальные (расположенные над намётом мозжечка) или гематомы полушарной локализации и субтенториальные/инфратенториальные (расположенные под намётом мозжечка) в задней черепной ямке.

Предрасполагающими факторами являются:  крупные размеры плода; первые быстрые или стремительные роды; трудные роды с использованием полостных акушерских щипцов; ножное или ягодичное предлежание.
Патогенез

В процессе родов на плод действуют разнонаправленные силы: с одной стороны — давление дна и стенок (тела) матки, продвигающие плод по родовому каналу, с другой — мягкие и костные части родового канала, препятствующие продвижению плода. Определённое значение имеют активные движения самого плода или их имитация при акушерской помощи. При головном предлежании, продвигаясь в полости малого таза, голова совершает поворот («ввинчивается в таз») и подвергается конфигурации. При этом происходит смещение костей черепа относительно друг друга, и голова принимает форму, облегчающую прохождение её по родовому каналу. Решающее значение при этом имеют скорость деформации черепа и её выраженность. Если конфигурация совершается в определённых пределах и не слишком быстро, повреждение не возникает. В противном случае образуются разрывы швов, переломы костей черепа, разрывы вен. В патогенезе наиболее частой внутричерепной родовой травмы — разрыва намёта мозжечка – главную роль играет «ввинчивание» головы в полость таза. При этом происходит чрезмерное смещение правой и левой половин головы и, в частности, пирамид височных костей, что сопровождается перерастяжением натянутого между ними намёта мозжечка и его надрыв или разрыв. Особый риск представляют асинклитические вставления головы. Определённую роль в возникновении повреждения играет быстрое или значительное изменение краниокаудального и лобнозатылочного размеров головы. Происходящее при этом натяжение серпа большого мозга приводит к стягиванию намёта мозжечка вверх, разрыву серпа и двустороннему повреждению намёта мозжечка. При тазовых предлежаниях, когда необходимо быстро извлечь плод, вероятность родовой травмы головы в три раза выше, чем при головных предлежаниях.

Клиническая картина

Субдуральные кровоизлияния, расположенные над большими полушариями и возникающие интранатально, клинически сразу не проявляются, в таких случаях говорят о наличии «светлого промежутка», длительность которого варьирует от 24 ч до нескольких суток и даже недель после рождения. В большинстве случаев первые симптомы субдурального кровоизлияния появляются уже спустя несколько часов после рождения.

К ранним проявлениям субдурального кровоизлияния относят: признаки внутричерепной гипертензии; выраженная конъюгационная гипербилирубинемия; ранняя постгеморрагическая анемия. На начальных стадиях в клинической картине субдурального кровоизлияния превалируют: возбуждение; тахипноэ; тахикардия; тремор конечностей; срыгивания или рвота; выбухание большого родничка; расхождение черепных швов; постепенно или резко возникающее нарушение уровня бодрствования (сознания).

Очаговые неврологические нарушения, развивающиеся в первые 72 ч жизни: гемипарез (на стороне, противоположной гематоме); отклонение глаз в сторону, противоположную гемипарезу («глаза смотрят» на гематому); расширение зрачка на стороне повреждения; фокальные (очаговые) судороги. 

При супратенториальной субдуральной гематоме в течение 2-4 дней может быть период мнимого благополучия, затем нарастают гипертензионно-гидроцефальный и дислокационный синдромы: беспокойство, напряжение и выбухание родничков, запрокидывание головы, ригидность мышц затылка, расхождение черепных швов, синдром Грефе, расширение зрачка на стороне гематомы, поворот глаз в сторону кровоизлияния, судороги, асфиксия, брадикардия, нарушение терморегуляции, ступор, кома. При субтенториальной гематоме (разрыв намета мозжечка и кровоизлияния в заднюю черепную ямку) состояние ребенка тяжелое, синдромы сдавления ствола мозга: ригидность мышц затылка, нарушение сосания и глотания, анизокория, отведение глаз в сторону, грубый нистагм, плавающие глазные яблоки, судороги, нарастает вялость, бледность, расстройства дыхания, брадикардия, мышечная гипотония. Прогноз может быть благоприятным, но с последующим развитием гидроцефалии в результате обструкции ликворных путей.

Диагностика

Лабораторное исследование

Нарушения метаболизма при изолированной субдуральной гематоме полушарной (конвекситальной) локализации не типичны.

Инструментальное исследование

НСГ — при малых и плоских субдуральных гематомах конвекситальной локализации, малоинформативна. При значительных по размерам кровоизлияниях отмечаются признаки сдавления гомолатерального полушария и смещение срединных структур в сторону противоположную очагу.

КТ, МРТ — наиболее информативные методы диагностики субдурального кровоизлияния над полушарной локализации. Кровоизлияние визуализируется в виде «серпообразной» зоны повышенной плотности, прилежащей к своду черепа.

ДГ — снижение скорости кровотока в средней мозговой артерии на стороне гематомы.

СМЖ — изменения малоспецифичны, люмбальную пункцию следует проводить с большой осторожностью вследствие высокого риска вклинения миндалин мозжечка в большое затылочное отверстие, либо височной доли в вырезку намёта мозжечка.

Лечение – нейрохирургическое. Через 7-10 дней происходит инкапсуляция гематомы.
Разрыв мозжечкового намёта. Встречается редко, чаще у доношенных с массой свыше 4000 г и переношенных новорождённых. Предрасполагающими факторами являются: несоответствие родовых путей размерам головы плода; ригидные родовые пути и др.; патологические варианты предлежания плода (тазовое); оперативное родоразрешение через естественные родовые пути.

Клиническая картина

Катастрофическое течение — с первых минут и часов жизни развиваются признаки сдавления ствола головного мозга:
- прогрессирующая потеря церебральной активности — кома, поза опистотонуса, расходящееся косоглазие, нарушение зрачковых реакций, плавающие движения глазных яблок, фиксированный взор;

- прогрессирование дыхательных и сердечно-сосудистых нарушений.

Отсроченное или подостро-прогрессирующее течение возникает после периода относительного благополучия (продолжительностью от нескольких часов, реже дней), нарастают признаки:

- внутричерепной гипертензии (напряжение родничков, расхождение затылочного шва, возбуждение, тонические судороги);

- компрессии ствола мозга (дыхательные и сердечно-сосудистые нарушения, глазодвигательные, бульбарные расстройства).

Наиболее частый исход — летальный.

Диагностика

Физикальное исследование

Прогрессирующие снижение АД, нарушение дыхания по «центральному типу», тахикардия, затем брадиаритмия, постгеморрагическая анемия, вторично возникающие нарушения КОС.

Инструментальные исследования

НСГ — деформация IV желудочка, в отдельных случаях определяются зоны повышенной эхогенности в области структур задней черепной ямки. Определяются тромбы в большой цистерне мозга.

КТ — позволяет выявлять обширные гематомы задней черепной ямки, визуализирующиеся как зоны повышенной плотности.

МРТ — наиболее информативна для обнаружения незначительных по объёму гематом при подостром течении.

СМЖ — люмбальная пункция не показана ввиду высокого риска вклинения миндалин мозжечка и ствола головного мозга в большое затылочное отверстие.

Кровоизлияние в желудочек мозга

Встречается редко, преимущественно у доношенных новорождённых. Предрасполагающими факторами являются: затяжные или быстрые роды, особенно в сочетании с перинатальной гипоксией; выраженная деформация головы в процессе родов; форсированное извлечение плода с использованием инструментальных пособий; коагулопатии.

Патогенез

Повреждение ткани головного мозга обусловлено механическим сдавлением черепа в родах. При патоморфологическом исследовании обнаруживаются участки «микроразрывов» в белом веществе и коре, распространяющиеся на стенки боковых желудочков и возникающие при быстрой и значительной деформации мозга в момент травмы. К предрасполагающим факторам возникновения вышеописанных изменений относится относительный недостаток миелина в белом веществе, находящегося в процессе дифференцировки и развития.

Клиническая картина

Контузия мозга проявляется:

- тяжёлыми общемозговыми расстройствами;

- локальной неврологической симптоматикой, в виде различных форм двигательных дефицитов, гемипарезов, монопарезов, насильственной девиации глаз в сторону очага повреждения; гипервозбудимостью, сменяющейся угнетением, судорогами (фокальные или мультифокальные), нарушением ритма дыхания (вторичные апноэ);
- прогрессирующей внутричерепной гипертензией (рвота, выбухание родничка, расхождение черепных швов).

Диагностика

Лабораторные исследования

У детей в коме в связи с дыхательными и сердечно-сосудистыми нарушениями возможно развитие вторичных нарушений КОС и водно-электролитного баланса.

Инструментальное исследование

НСГ — вентрикуломегалия, неравномерное повышение эхогенности сосудистых сплетений, деформация их контуров и увеличение размеров. Определение эхопозитивных тромбов в просветах желудочков.

КТ, МРТ — не имеют очевидных диагностических преимуществ.

СМЖ — давление повышено, примесь крови определяется в случаях проникновения крови в желудочки и субарахноидальные пространства, повышен уровень белка, смешанный плеоцитоз.

Кровоизлияние в мозг

Встречается редко, чаще у доношенных с массой свыше 4000 г и переношенных новорождённых.

Клиническая картина

Зависит от локализации и объёма кровоизлияния.

Кровоизлияния в полушария мозга проявляются:

- асимптомным течением (при очень малых размерах гематомы);

- нарастающим угнетением с постепенной потерей церебральной активности, переходом в кому, нередко с очаговой симптоматикой (гемипарез, фокальные клонические судороги) при значительных по объёму очагах повреждения;

- внутричерепной гипертензией (за счёт перифокального отёка мозга).

Кровоизлияния внутримозжечковые проявляются:

- бессимптомным течением (при кровоизлиянии в краевые отделы полушарий мозжечка);

- нарастающей внутричерепной гипертензией (напряжение родничков, расхождение затылочного шва, возбуждение, частые тонические судороги);

- компрессией ствола мозга (при массивных кровоизлияниях в полушария мозжечка), проявляющейся дыхательными и сердечно-сосудистыми нарушениями, глазодвигательными и бульбарными расстройствами.

Диагностика

Лабораторные исследования

Метаболические нарушения не имеют специфики и носят вторичный характер.

Инструментальные исследования

НСГ — различные по величине и локализации асимметричные гиперэхогенные участки в полушариях мозга. При массивной гематоме — признаки компрессии гомолатерального желудочка и смещение межполушарной щели. В полушариях мозжечка визуализируются гиперэхогенные очаги (при значительных внутримозжечковых кровоизлияниях).

КТ, МРТ — более информативны для выявления различных по локализации и размерам паренхиматозных гематом (особенно субкортикальных и небольших по размерам).

ДГ — малоинформативна в остром периоде, в дальнейшем выявляются признаки церебральной гипоперфузии.

Субарахноидальное кровоизлияние

Встречается редко, преимущественно у доношенных. При патоморфологическом исследовании участки «микроразрывов» и последующего геморрагического пропитывания мозговой ткани не ограничиваются паренхимой мозга, а распространяются на кору и мягкие мозговые оболочки, образуя крупноочаговые оболочечные асимметричные кровоизлияния.

Клиническая картина

При незначительных по объёму гематомах преобладают признаки раздражения мозговых оболочек и судороги.

При крупноочаговых субарахноидальных кровоизлияниях, сочетающихся с контузией мозга или субдуральным кровоизлиянием, ухудшение состояния носит катастрофический характер:

- быстро прогрессируют симптомы внутричерепной гипертензии;

- появляются признаки раздражения мозговых оболочек на фоне глубокого угнетения ЦНС;

- гиперестезия;

- гипервозбудимость;

- быстро нарастающая наружная гидроцефалия (расхождение черепных швов, выбухание родничков);

- генерализованные судороги (возникающие в первые часы жизни) преимущественно клонического характера.

Диагностика

Физикальное исследование

Наблюдается снижение АД (сосудистый шок) в первые часы, в последующем системная артериальная гипертензия.

Лабораторные исследования

Метаболические нарушения не специфичны. Выявляется постгеморрагическая анемия.

Инструментальные исследования

НСГ — возможно повышение эхогенности субкортикального белого вещества на стороне кровоизлияния, расширение межполушарной щели или сильвиевой борозды базальных субарахноидальных пространств. В дальнейшем отмечается прогрессирующее расширение конвекситальных субарахноидальных пространств.

КТ — повышение плотности субарахноидальных пространств с последующим их расширением.

МРТ — малоинформативна в остром периоде.

ДГ — малоинформативна в остром периоде, в дальнейшем признаки церебральной гипоперфузии.

СМЖ — давление высокое, жидкость геморрагическая, часто реактивный плеоцитоз, уровень белка повышен, к 3–6-м суткам выражена реакция макрофагов.

Повреждения позвоночника и спинного мозга

Возникает при аномалиях предлежания плода (тазовое) и неправильном выполнении акушерских пособий (например, чрезмерные боковые тракции или ротация туловища при фиксированной голове плода и наоборот).

Предрасполагающими факторами являются: гипоксия; коагулопатии; сосудистые мальформации спинного мозга. Важным фактором риска является относительно более высокая эластичность позвоночного столба, его связочного и мышечного аппарата, твёрдой мозговой оболочки.

Патогенез

За счёт естественной аутогибернации у плода в процессе родов мышечный тонус низкий (поэтому использование анестезии в родах вызывает ещё более выраженную гипотонию), наличие почти полностью хрящевого позвоночного столба и эластичного связочного аппарата практически полностью исключают возможность костно-мышечной защиты шейного отдела спинного мозга после рождения головы или тела ребёнка.

Жёсткая фиксация спинного мозга в позвоночном канале (вверху – продолговатым мозгом и корешками, формирующими плечевое сплетение, внизу– корешками «конского хвоста») приводит к повреждению спинного мозга в участках, находящихся на границе областей его специфической подвижности и фиксации, т.е. в нижнешейном отделе и в верхнегрудной области.

Повреждение верхнего и среднего участков шейного отдела более характерно для родов в головном предлежании,  травма  в нижнем шейном или верхнем грудном отделах чаще связана с родами в ягодичном предлежании. Доминирующими при острой травме являются эпидуральное и интраспинальное кровоизлияния.

Интраспинальное кровоизлияние располагается в дорсальном или центральном веществе спинного мозга и может сочетаться с различными степенями его растяжения и разрыва (вплоть до полного разрыва). При этом в процесс достаточно часто вовлекается твёрдая мозговая оболочка, однако в некоторых случаях даже при полном разрыве спинного мозга она может оставаться интактной.

Клиническая картина

Существует три варианта клинического течения.

- Катастрофический — мертворождение или летальный исход в первые часы после рождения на фоне прогрессирующих дыхательных и сердечно-сосудистых расстройств. Наблюдается при краниоспинальном уровне повреждения (верхнешейный отдел).

- Тяжёлый — сопровождается картиной спинального шока, продолжающегося от нескольких дней до нескольких недель (адинамия, арефлексия, атония), живот вздут, парез кишечника, «парадоксальное» диафрагмальное дыхание, атония анального сфинктера и мускулатуры мочевого пузыря, отсутствие болевой чувствительности ниже уровня поражения. Иногда наблюдается синдром Клода Бернара-Горнера (триада Клода Бернара-Горнера). Рефлекторные реакции и чувствительность в области лица и головы сохранены. Прогрессирование дыхательной недостаточности часто приводит к летальному исходу в периоде новорождённости, наблюдается при поражении средне-, нижнешейных и верхнегрудных отделов спинного мозга.

- Среднетяжёлый — клиника спинального шока более кратковременна, двигательные и рефлекторные нарушения менее выраженные.

Диагностика

Физикальное исследование

Снижение системного АД, брадикардия, гипотермия.

Лабораторные исследования

Метаболические нарушения, характерные для тяжёлой дыхательной недостаточности.

Инструментальные исследования

НСГ — малоинформативна.

МРТ — позволяет визуализировать область и характер повреждения.

Электронейромиография — признаки денервации скелетных мышц на уровне поражения.

СМЖ — при кровоизлиянии, надрывах, разрывах — жидкость геморрагическая, при ишемии — может быть повышение уровня белка.

Дифференциальная диагностика.

Дифференциальную диагностику проводят для исключения скрытых пороков развития (Spina bifida occulta), или других экстрамедуллярных повреждений.

Паралич Эрба-Дюшенна

Частота встречаемости варьирует между 0,5–2,6 на 1000 живорождённых. Встречается у доношенных новорождённых. В основе этой патологии лежит повреждение нервных корешков, наиболее часто на участках, где они сливаются в нервные стволы, составляющие сплетения. Дополнительные неблагоприятные факторы: большие размеры плода; фетальная депрессия.

Патогенез
Ведущим в патогенезе является растяжение плечевого сплетения и образующих его корешков, фиксированных к шейному отделу спинного мозга вследствие чрезмерных боковых тракций. Тракции и поворот через плечо в процессе прорезывания головки при ягодичном предлежании и через голову, в процессе рождения плеча при головном предлежании. Верхние корешки сплетения наиболее ранимы, и в результате избыточных тракций именно они повреждаются чаще. В наиболее серьёзных случаях повреждения наблюдается отрыв корешков от спинного мозга, что может сопровождаться повреждением самого спинного мозга. При менее серьёзных вариантах травмы отмечаются кровоизлияние и отёк, сочетающиеся с разрывом оболочек корешков.

Клиническая картина

Вялый парез проксимального отдела руки:

- рука приведена к туловищу, разогнута во всех суставах;

- предплечье пронировано;

- кисть в положении ладонного сгибания;

- голова наклонена к больному плечу;

- движения в плечевом и локтевом суставах ограничены;

- отсутствует рефлекс с двуглавой мышцы плеча;

- болевая и тактильная чувствительность снижены.

В 5% случаев сочетается с парезом диафрагмального нерва.

Диагностика

Лабораторные исследования

Характерных метаболических нарушений нет.

Паралич Дежерина-Клюмпке

Вялый парез дистального отдела руки:

- рука разогнута во всех суставах, лежит вдоль туловища, пронирована;

- кисть пассивно свисает;

- спонтанные движения в локтевом и лучезапястном суставах отсутствуют;

- движения в пальцах ограничены.

Хватательный и ладонно-ротовой рефлексы на стороне поражения не вызываются. Часто трофические нарушения (отёк, цианоз, и др.). Иногда данному повреждению сопутствует синдром Клода Бернара-Горнера на стороне поражения.
Тотальный тип пареза плечевого сплетения

Предотвращение травмы плечевого сплетения должно быть основано на устранении возможности тракционного повреждения. Правильное акушерское ведение родов с патологическим предлежанием, осторожное использование наркотических анальгетиков у матери.

Клиническая картина

Спонтанные движения во всех отделах руки полностью отсутствуют, диффузная гипотония мышц, арефлексия, нарушение всех видов чувствительности, трофические расстройства. Часто сочетается с синдромом Клода Бернара-Горнера на стороне поражения.

Лечение- предотвращение развития контрактур.

Немедикаментозное лечение

После постановки диагноза конечность иммобилизируют (мягким способом) поперёк верхнего отдела передней брюшной стенки. К 7–10-м суткам начинают осуществлять нежные пассивные движения в плечевом, локтевом, лучезапястном суставах. Важно использовать поддерживающие шины запястья, чтобы предотвратить сгибательные контрактуры и стабилизировать пальцы. Не рекомендуется применять иные положения для иммобилизации поражённой конечности, так как они сопряжены с высоким риском образования контрактур. Электромиостимуляция мышц поражённой конечности, так же как и иглорефлексотерапия, на современном этапе являются весьма спорными методами лечения в плане их эффективности для восстановления утраченных функций. Трофические изменения кожи, мышц и костей, обычно возникают у новорождённых с тотальным поражением сплетения, и они почти не поддаются лечению.

Паралич диафрагмального нерва

Эпидемиология

В 80–90% случаев сочетается с  травматическими  повреждениями плечевого сплетения (тотальный и проксимальный тип), изолированные парезы крайне редки.

Паралич диафрагмального нерва является вторичным по отношению к  травматическому  повреждению шейных корешков, иннервирующих диафрагмальный нерв. Встречается как изолированно, так и в 5% случаев в совокупности с травмой плечевого сплетения. Возникает при неправильном выполнение акушерских пособий, оказываемых при затрудненном выведении плечиков и головки, запрокидывании рук плода. Патогенез травмы в большинстве случаев подобен описанному выше, что подтверждается высокой частотой встречаемости поражения диафрагмального нерва при акушерских параличах руки, возникающих вследствие чрезмерных боковых тракций во время родов. Поражаемые шейные корешки CIII–CV, особенно CIV.

Клиническая картина

С первых часов жизни доминирует дыхательная недостаточность, часто с выраженным тахипноэ. При осмотре — парадоксальное движение передней брюшной стенки в эпигастральной области на стороне поражения. В течение следующих нескольких дней состояние может улучшаться или стабилизироваться на фоне применения кислородотерапии и различных методов вспомогательной вентиляции. Паралич диафрагмы может быть пропущен в течение этого периода, несмотря на рентгенографическое исследование грудной клетки, потому что приподнятый правый или левый купол диафрагмы редко привлекает внимание рентгенологов. В более серьёзных случаях, несмотря на проводимую респираторную поддержку, происходит постепенное нарастание дыхательной недостаточности в течение последующих дней или недель. На фоне сохраняющейся гиповентиляции часто развиваются вторичные ателектазы лёгких, осложняющиеся присоединением пневмонии или трахеобронхита. Односторонние парезы клинически протёкают бессимптомно или с минимальными проявлениями дыхательной недостаточности. Двусторонний парез диафрагмы приводит к выраженным дыхательным нарушениям с первых часов жизни, что требует в отдельных случаях проведения длительной респираторной поддержки. Приблизительно в 80% случаев паралича диафрагмального нерва поражается правая сторона, и меньше чем в 10% случаев поражение носит двусторонний характер.

Диагностика

Лабораторные исследования

Нарушения метаболизма, характерные для дыхательной недостаточности.

Инструментальные исследования

Рентгеноскопия грудной клетки — высокое стояние и малая подвижность (релаксация) купола диафрагмы на поражённой стороне/сторонах. Однако следует помнить, что рентгенологические признаки могут отсутствовать в случае, если новорождённый находится на ИВЛ с РЕЕР.

Лечение 

Постоянное наблюдение за состоянием дыхания и соответствующее медикаментозное вмешательство при ухудшении клинического состояния. Новорождённый ребёнок переносит паралич диафрагмы более тяжело, чем дети старшего возраста или взрослые, что обусловлено его анатомо-физиологическими особенностями. Используют «выжидательные» методы лечения, целью которых является стабилизация состояния новорождённого и обеспечение адекватной лёгочной вентиляции до естественного улучшения функции повреждённого нерва. Эти методики включают CPAP, ИВЛ под переменным положительным и отрицательным давлением.

Последующее течение заболевания зависит частично от серьезности повреждения, но особенно от качества заместительной терапии. Смертность при односторонних повреждениях диафрагмального нерва составляет приблизительно 10–15%. Большинство новорождённых восстанавливаются обычно в первые 6–12 мес жизни. У новорождённых с двусторонним диафрагмальным параличом смертность приближается к 50%, а терапия сопряжена с длительным лечением ИВЛ.
Поражение лицевого нерва

Возникает при аномальном предлежание плода, оперативном родоразрешении, при неправильном наложении полостных (реже выходных) акушерских щипцов. Повреждение в подавляющем большинстве случаев обусловлено компрессией лицевого нерва в месте его выхода из шилососцевидного отверстия.  Травма  развивается в результате сдавления нерва ложками неправильно наложенных акушерских щипцов или вследствие аномального предлежания плода при длительном давлении на нерв сакрального мыса. Патоморфологические изменения — отёк периневрия с незначительными ишемическими повреждениями нервных волокон.

Клиническая картина

На стороне поражения:

- лагофтальм;

- сглаженность носогубной складки;

- при крике рот перетягивается в здоровую сторону;

- поисковый рефлекс ослаблен.

Нарушено сосание (молоко выливается на стороне пареза).
Лечение

Терапия ограничивается использованием искусственных слёз для предотвращения поражения роговицы глаза.Со 2-й недели проводится лечебно-профилактический массаж для предотвращения развития контрактур. Полное восстановление функций нерва происходит в течение 3–4 нед.

Родовые травмы других отделов периферической нервной системы встречаются редко. В этиологии ведущее значение имеют аномалии предлежания плода (тазовое), нарушение техники выполнения акушерских пособий, в постнатальном периоде — травмы ятрогенного генеза или вторичного характера (воспалительные и  травматические  изменения в костях и суставах конечностей).

Клиническая картина

Повреждение нервов конечностей проявляется нарушением движений и мышечного тонуса в соответствующих зонах иннервации: локтевого, лучевого, седалищного, запирательного и берцовых нервов.

Диагностика

При выявлении симптоматики, характерной для повреждения того или иного периферического нерва, необходимо провести комплексное обследование для исключения  травматических  и гнойно-воспалительных процессов в костях, суставах и мягких тканях.

Лечение

Необходимо обеспечить оптимальные условия выхаживания (температурный режим, влажность, максимальная защита от всех видов внешних раздражителей), минимальную агрессивность лечения; проведение адекватной легочной вентиляции; поддержание стабильного уровня системной и церебральной гемодинамики; постоянный мониторинг за биохимическими отклонениями; профилактика и лечение судорог. Организация питания детей должна быть нацелена на сохранение и поддержку естественного вскармливания. При тяжелых родовых травмах головного мозга показано парентеральное питание или по возможности сцеженное грудное молоко по требованию. При искусственном и смешанном вскармливании не допускается свободный режим, и питание проводится с интервалом в 3 часа. Базовым питанием при искусственном вскармливании должны быть пресные высокоадаптированные смеси. 
Постоянный мониторинг газового состава крови проводится каждые 2–4 ч, что необходимо для успешной профилактики и терапии церебральных осложнений в постасфиксическом периоде. Уровень кислорода в капиллярной крови (рО2) необходимо поддерживать на уровне 60–80 мм рт.ст., углекислого газа (рСО2) в интервале от 35–40 мм рт.ст. При нарастании рСО2 >60 мм рт.ст. необходимо начать проведение ИВЛ. Гиперкарбия (рСО2 >50 мм рт.ст.), вызывая срыв ауторегуляции церебрального кровотока, делает его полностью зависимым от системного АД. Снижение величины среднего АД ниже 17 мм рт.ст. на фоне гиперкарбии вызывает снижение мозгового кровотока, усиливая выраженность проявлений неравномерной церебральной перфузии, что сопровождается развитием комбинированных — ишемических и геморрагических повреждений головного мозга.

Введение небольших объёмов жидкостей в первые сутки постнатального периода даёт лучший результат. Перегрузка жидкостью, напротив, чревата развитием или нарастанием отёка мозговой паренхимы и усилением относительной гипонатремии, что в свою очередь приводит к повышению возбудимости мозга и возникновению судорог. Инфузионная терапия в первые 24 ч проводится из расчёта 30–60 мл/кг из-за наличия олигурии, связанной с повышением секреции АДГ и ишемией почек. Исключение составляют такие ситуации, когда выражены признаки гиповолемии.

Оценка водного баланса осуществляется при помощи мониторинга, включающего:

- измерение системного АД и сопоставление величины АД с ЧСС;

- определение величины гемоглобина и гематокрита в центральных сосудах и на периферии;

- определение концентрации общего белка, мочевины, креатинина в сыворотке крови и натрия, хлора, магния;

- определение концентрации натрия, хлора, калия, мочевины в моче;

- определение суммарного объёма суточного диуреза и удельного веса мочи (желательно исследовать осмоляльность мочи);

- взвешивание ежедневное.

Необходимо помнить, что длительно сохраняющееся нарушение периферического кровообращения, наличие метаболического ацидоза при нормальном напряжении кислорода в крови (рО2) — свидетельствуют о гиповолемическом состоянии. Дополнительным диагностическим тестом гиповолемии является сопоставление значений температуры тела, полученных при измерении в подмышечной впадине и в полости рта, разница значений фиксируемых показателей более 2°С свидетельствует о признаках нарушения периферической перфузии.

Начинают терапию гиповолемического состояния с восполнения ОЦК введением кристаллоидных растворов в дозе 10–20 мл/кг при сохраняющихся низких значениях АД, после коррекции метаболического ацидоза начинается инфузия допамина, пока среднее АД не достигнет величин нормативных (для данного срока гестации) показателей. Оптимальным для недоношенных детей считается медленное восполнение объёма в течение 30–60 мин (безопаснее в течение 1–2 ч). У доношенных новорождённых возможно проведение быстрого восполнения ОЦК — за 10–15 мин. Внутривенного введения вазопрессорных препаратов до компенсации ОЦК следует избегать. При сохраняющейся артериальной гипотензии прибегают к повторному внутривенному введению кристаллоидных растворов, затем вазопрессорных препаратов (допамин, эпинефрин и др.) или их комбинации с добутамином. В случаях, если системная гипотензия рефрактерна к α-адреномиметикам, используют полусинтетические стероиды (дексаметазон, бетаметазон и др.). Наиболее часто в качестве коллоидных агентов используется 5–10% альбумин человеческий, 6–10% раствор гидроксиэтилкрахмала, очищенные белковые фракции, реже нативная или свежезамороженная плазма. Уровень глюкозы в капиллярной крови необходимо контролировать каждые 2–4 ч, её концентрация в плазме крови должна поддерживаться на уровне 4–6 ммоль/л путём в/в введения 5–10% раствора глюкозы.

Следует избегать развития гипогликемии, поскольку снижается энергетическое обеспечение нейронов, усиливается церебральный кровоток и, следовательно, повышается риск дальнейшего повреждения нейронов. В свою очередь, гипергликемия может стать причиной избыточного накопления лактата, нарастающего метаболического внутри- и внеклеточного ацидоза. Другим возможным осложнением гипергликемии является осмотический диурез и ассоциированные с ним водно-электролитные нарушения.

Гипонатриемия (уровень натрия менее 130 ммоль/л) при отсутствии избыточных потерь натрия с мочой наиболее вероятной причиной данного состояния является повышенная секреция АДГ. Данное состояние носит название синдрома неадекватной секреции АДГ. Диагностика синдрома неадекватной секреции АДГ основана на следующих лабораторных показателях:

- осмоляльность мочи выше, чем осмоляльность сыворотки;

- сниженный диурез;

- высокий уровень натрия в моче и высокая относительная плотность мочи;

- низкий уровень натрия в плазме крови и низкая осмоляльность крови.

Ведение детей с данным видом нарушений предполагает ограничение объёма инфузионной терапии. При гипонатриемических состояниях, обусловленных другими причинами, необходимо проводить коррекцию уровня натрия в плазме крови, используя раствор натрия хлорида различной концентрации (от 0,9–10% раствора).

Гиперкалиемия (уровень калия более 5,5 ммоль/л) возникает на фоне ацидоза (калий покидает клетки, в основном эритроциты, обмениваясь на ионы водорода). В связи с этим, при ацидозе нельзя добавлять в инфузионные растворы препараты калия до нормализации диуреза.

Гипокалиемия (уровень калия менее 3,5 ммоль/л) может развиваться позднее при избыточных потерях ионов натрия с мочой вследствие вторичного гиперальдостеронизма или при неконтролируемом использовании мочегонных препаратов.

Гипокальциемия (уровень общего кальция в сыворотке крови менее 1,7 ммоль/л) или уровень ионизированного кальция в плазме крови, менее чем 0,7 ммоль/л. Ранняя гипокальциемия у новорождённых развивается в связи с низким уровнем паратгормона и повышенным уровнем кальцийтонина. В норме уровень кальция в плазме падает в течение первых 48 ч после рождения, затем его уровень стабилизируется. Любой стресс, а особенно тяжёлая асфиксия или продолжающаяся гипоксия усугубляют этот процесс, вызывая перемещение ионов кальция в интрацеллюлярные пространства клеток различных тканей в особенности скелетной мускулатуры. Коррекцию гипокальциемии проводят внутривенным введением 10% раствора кальция глюконата из расчёта 100 мг/кг массы под контролем лабораторных показателей. Неосложненная гипокальциемия новорождённых обычно хорошо купируется и имеет благоприятный прогноз. В случае осложнённой гипокальциемии и гормональных нарушений эффективны витамин D по 800–1000 МЕ в сутки или гормональная коррекция кальцитриолом. Как правило, гипокальциемическим состояниям сопутствует гипомагнезиемия (уровень магния в сыворотке менее 0,7 ммоль/л), при коррекции гипокальциемии необходимо параллельно вводить препараты магния. Для этого используется 25% раствор магния сульфата из расчёта 50–100 мг/кг внутривенно медленно в растворе глюкозы.
Профилактика и лечение отёка мозга, и контроль над уровнем внутричерепного давления. Мозг новорождённого в определённой степени толерантен к незначительному повышению ВЧД благодаря открытым родничкам и незаращённым швам. Однако скорость нарастания отёка может превалировать над растяжимостью черепа и становится причиной повышения ВЧД (верхняя граница нормы для ВЧД у новорождённых составляет приблизительно 6 мм рт.ст.).

Ведение новорождённых с повышенным ВЧД.

Мероприятия, позволяющие контролировать повышенное ВЧД, но мало влияющие на улучшение дальнейшего прогноза заболевания:

- ребёнок должен находиться в кроватке с приподнятым на 10–15 см изголовьем;

- фуросемид в дозе 1–2 мг/кг, в/в (в олигурическую фазу);

- фенобарбитал в дозе 20 мг/(кгxсут), в/в (снижает возбудимость мозга и вероятность развития судорожных приступов);

- гипервентиляция на ИВЛ с достижением пониженного уровня оксида углерода в крови рСО2 (35–40 мм рт.ст.) оказывает помощь в контроле за уровнем ВЧД. Снижение рСО2 до более низких цифр, сопровождается падением величины объёмного мозгового кровотока и эффективности церебральной перфузии;

- маннитол в дозе 1000 мг/(кгxсут) (10 мл, 10% раствора на кг/сут), в/в медленно, со скоростью не более 10 мл/ч в течение суток (для недоношенных суточную дозу необходимо разделить на два введения) для снижения ВЧД в первые 2–3 сут после рождения;

Терапия неонатальных судорог при гипоксически-ишемических  поражениях  мозга.

Терапия судорог сводится к коррекции метаболических, системных расстройств и контролю судорожной активности мозга противоэпилептическими препаратами. При метаболическом генезе судорог проводится заместительная терапия гипогликемии, гипокальциемии, гипомагнезиемии, гипо- или гипернатриемии. Если коррекция метаболических расстройств не приводит к прекращению судорог, используются антиконвульсантные препараты для подавления продолжающейся судорожной активности. При фрагментарных и кратковременных судорогах показано внутривенное введение фенобарбитала в дозе 20 мл/кг в/в с последующей поддерживающей терапией 3–5 мг/(кгxсут). Возможно использование производных гидантоина (фенитоин) в дозе 20 мл/кг в/в с последующей поддерживающей терапией 1–1,5 мг/кг. В отечественной неонатальной практике широко используется 20% раствор натрия оксибутирата в дозе 100–200 мг/кг. При проведении противосудорожной терапии необходимо контролировать функции внешнего дыхания, сердечной деятельности и системное АД, в связи с тем, что все противосудорожные препараты оказывают угнетающее действие, необходимо периодически контролировать сывороточные уровни противосудорожных препаратов. Резистентные к базовой терапии неонатальные судороги купируют внутривенным введением антиконвульсантов кратковременного действия — производных бензодиазепинов: диазепам 1–2 мг/кг, лоразепам 0,05–0,1 мг/кг и др.

После прекращения судорог проводится поддерживающая терапия фенобарбиталом 3–5 мг/(кгxсут), разделённая на 2 приёма длительностью не более 2–3 нед. В случаях продолжающихся свыше 7 дней неонатальных судорог на фоне проводимого лечения и наличия патологической активности по данным ЭЭГ судороги считаются эпилептическими, и для их купирования рекомендуется индивидуальный подбор антиконвульсантных препаратов (производных вальпроевой кислоты, ламотриджина, карбамазепина и др.). При метаболических судорогах поддерживающая терапия не проводится. 

Для предотвращения развития пери- и интравентрикулярных кровоизлияний у недоношенных детей следует избегать значительных колебаний системного АД и резких изменений в интенсивности церебрального кровотока, что требует ранней интубации детей с РДС, минимизирования манипуляций с детьми, избегания быстрого введения значительных объёмов жидкостей. Снижению частоты пери- и интравентрикулярных кровоизлияний способствует использование нейромышечных блокаторов у интубированных детей и наркотических анальгетиков. У недоношенных новорождённых с функционирующими фетальными коммуникациями (например, с функционирующим артериальным протоком) такие препараты, как ибупрофен, индометацин, в возрастных дозах снижают частоту и тяжесть ВЖК. Для коррекции гемостаза используются производные витамина К (менадиона натрия бисульфит и др.). Этамзилат ингибирует эффект простациклина и увеличивает полимеризацию гиалуроновой кислоты в межклеточном веществе, тем самым увеличивает адгезию тромбоцитов и уплотняет базальную мембрану капилляров. Рекомендуемые дозы от 15–150 мг/(кгxсут) в/в струйно 2–4 раза в сутки.
3. ГЕМОЛИТИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ НОВОРОЖДЕННЫХ.

Желтуха — визуальное проявление гипербилирубинемии. Билирубин —один из конечных продуктов катаболизма протопорфиринового кольца гема, —накапливаясь в организме в большом количестве, вызывает желтую окраску кожи, слизистых оболочек. При распаде 1 г гемоглобина образуется 34 мг билирубина. У взрослых появляется при уровне билирубина более 25 мкмоль/л, у доношенных новорожденных — 85 мкмоль/л, а у недоношенных — более 120 мкмоль/л.

Транзиторное повышение концентрации билирубина в крови в первые 3-4 дня после рождения отмечается практически у всех новорожденных детей. Примерно у половины доношенных и большинства недоношенных это сопровождается развитием желтушного синдрома. Важной задачей медицинского работника в период наблюдения за состоянием здоровья новорожденного ребенка является разграничение физиологических особенностей и патологических нарушений билирубинового обмена.

Физиологическая желтуха

Клинические критерии:
· появляется спустя 24-36 часов после рождения;

· нарастает в течение первых 3-4 дней жизни;

· начинает угасать с конца первой недели жизни;

· исчезает на второй-третьей неделе жизни;

· общее состояние ребенка - удовлетворительное;

· не увеличены размеры печени и селезенки;

· обычная окраска кала и мочи.


Лабораторные критерии:
· концентрация билирубина в пуповинной крови (момент рождения) - < 51 мкмоль;

· концентрация гемоглобина в крови соответствует норме;

· максимальная концентрация общего билирубина на 3-4 сутки в периферической или венозной крови: ≤240 мкмоль/л у доношенных и  ≤ 150 мкмоль/л у недоношенных;

· общий билирубин крови повышается за счет непрямой фракции;

· относительная доля прямой фракции составляет менее 10%.

Патологическая гипербилирубинемия

• имеются при рождении или появляются в первые сутки либо на второй

неделе жизни;

• сочетаются с признаками гемолиза (анемия, высокий ретикулоцитоз, в мазке крови — ядерные эритроидные формы, избыток сфероцитов), бледностью, гепатоспленомегалией;

• длятся более 1 нед. у доношенных и 2 нед. — у недоношенных детей;

• протекают волнообразно (желтизна кожных покровов и слизистых оболочек нарастает по интенсивности после периода ее уменьшения или исчезновения);

• темп прироста (нарастания) неконъюгированного билирубина (НБ, непрямой билирубин) составляет >9 мкмоль/л/ч или 137 мкмоль/л/сут. 

• уровень НБ в сыворотке пуповинной крови — >60 мкмоль/л или 85 мкмоль/л— в первые 12 ч жизни, 171 мкмоль/л— на 2-е сутки жизни, максимальные величины НБ в любые сутки жизни превышают 221 мкмоль/л 

• максимальный уровень билирубиндиглюкуронида (БДГ, прямой билиру-

бин) — >25 мкмоль/л 

 • ухудшение общего состояния ребенка на фоне прогрессирующего нарастания желтухи,

•  темный цвет мочи или обесцвеченный стул

Физиологическая желтуха — диагноз исключения патологических желтух.

Выделяют четыре основных механизма развития патологической гипербилирубинемии:
1.Гиперпродукция билирубина за счет гемолиза;

2.Нарушение конъюгации билирубина в гепатоцитах;

3.Нарушение экскреции билирубина в кишечник;

4.Сочетанное нарушение конъюгации и экскреции.

В связи с этим с практической точки зрения целесообразно выделять четыре типа желтух:

1) гемолитические; 

2) коньюгационные; 

3) механические;

 4) печеночные.

Гемолитическая болезнь новорожденных (ГБН) — изоиммунная гемолитическая анемия, возникающая в случаях несовместимости крови матери и плода по эритроцитарным антигенам, при этом антигены локализуются матери и плода, в антитела на них вырабатываются в организме матери.  ГБН в России диагностируется приблизительно у 0,6% всех новорожденных.

Классификация ГБН предусматривает установление:

• вида конфликта (резус-, АВ0-, другие антигенные системы);

• клинической формы (внутриутробная смерть плода с мацерацией, отечная, желтушная, анемическая);

• степеней тяжести при желтушной и анемической формах (легкая, средней тяжести и тяжелая);

• осложнений (билирубиновая энцефалопатия - ядерная желтуха, другие неврологические расстройства; геморрагический или отечный синдром, поражения печени, сердца, почек, надпочечников, синдром «сгущения желчи», обменные нарушения — гипогликемия и др.);

• сопутствующих заболеваний и фоновых состояний (недоношенность, внутриутробные инфекции, асфиксия и др.)
Этиология. Возникновение конфликта возможно, если мати антиген-отрицательна, а плод антиген-положителен. Известно 14 основных эритроцитарных групповых систем, объединяющих более 100 антигенов, а также многочисленные частные и общие с другими тканями эритроцитарные антигены. ГБН обычно вызывает несовместимость плода и матери по резус- или АВО-антигенам. Установлено, что антигенная система резус состоит из 6 основных антигенов (синтез которых определяют 2 пары генов, расположенных на первой хромосоме), обозначаемых либо С, с; D, d; Ε, е (терминология Фишера), либо Rh', hr', Rho, hr0, Rh", hr" (терминология Виннера). Резус-положительные эритроциты содержат D-фактор (Rho-фактор, по терминологии Виннера), а так называемые резус-отрицательные эритроциты его не имеют. Несовместимость по АВО-антигенам, приводящая к ГБН, обычно бывает при группе крови матери 0(1) и группе крови ребенка А (II). Если ГБН развивается при двойной несовместимости ребенка и матери, т.е. мать О (I) Rh(-), а ребенок А (II) Rh(+) или В (III) Rh (+), то, как правило, она обусловлена А- или В-антигенами. К резус-ГБН приводит обычно предшествующая беременности сенсибилизация резус-отрицательной матери к резус-О-антигену. Сенсибилизирующими факторами являются прежде всего предыдущие беременности (в том числе эк топические и закончившиеся абортами), а потому резус-ГБН, как правило, развивается у детей, родившихся не от первой беременности. При АВО-конфликте этой закономерности не отмечено, и АВО-ГБН может возникнуть уже при первой беременности, но при нарушении барьерных функций плаценты в связи с наличием у матери соматической патологии, гестоза, приведших к внутриутробной гипоксии плода.

Патогенез. 

К попаданию антиген-положительных эритроцитов плода в кровоток антиген-отризательной матери предрасполагают предшествующие аборты, выкидыши, внематочная беременность, роды и т.п. При этом орагнизм матери вырабатывает антирезусные  или групповые антитела. Неполные антизритроцитарные антитела,относящиеся к иммуноглобулинам класса G, повреждают мембрану эритроцита, приводя к повышению ее проницаемости и нарушению обмена веществ в эритроците. Эти измененные под действием антител эритроциты активно захватываются макрофагами печени, селезенки, костного мозга и преждевременно гибнут, при тяжелых формах болезни гемолиз может быть и внутрисосудистым. Образующееся большое количество НБ, поступающее в кровь, не может быть выведено печенью, и развивается гипербилирубинемия. Если гемолиз не слишком интенсивен при небольшом количестве поступающих материнских антител, печень достаточно активно выводит НБ, то у ребенка в клинической картине ГБН доминирует анемия при отсутствии или минимальной выраженности желтухи. Считается, что если антиэритроцитарные аллоиммунные антитела проникали к плоду длительно и активно в течение беременности до начала родовой деятельности, то развиваются внутриутробная мацерация плода или отечная форма ГБН. В большинстве же случаев плацента предотвращает проникновение аллоиммунных антител к плоду. В момент родов барьерные свойства плаценты резко нарушаются, и материнские изоантитела поступают плоду, что и обусловливает, как правило, отсутствие желтухи при рождении и появление ее в первые часы и дни жизни. Антиэритроцитарные антитела могут поступать ребенку с молоком матери, что увеличивает тяжесть ГБН. 

Особенности патогенеза при отечной форме ГБН. Гемолиз начинается с 18-22 нед. беременности, имеет интенсивный характер и приводит к выраженной анемии плода. В результате развивается тяжелая гипоксия плода, которая вызывает глубокие метаболические нарушения и повреждения сосудистой стенки, происходит снижение синтеза альбумина, альбумин и вода перемещаются из крови плода в интерстиций тканей, что формирует общий отечный синдром.

Особенности патогенеза при желтушной форме ГБН. Гемолиз начинается незадолго до родов, быстро и значительно повышается уровень билирубина, что приводит к накоплению его в липидных субстанциях тканей, в частности в ядрах головного мозга, увеличению нагрузки на глюкуронилтрансферазу печени и повышению экскреции конъюгированного (прямого) билирубина, что приводит к нарушению экскреции желчи.

Особенности патогенеза анемической формы ГБН. Анемическая форма ГБН развивается в случаях поступления небольших количеств материнских антител в кровоток плода незадолго до родов. При этом гемолиз не носит интенсивного характера, а печень новорожденного достаточно активно выводит билирубин. 

Хотя гипербилирубинемия с НБ приводит к поражению самых разных органов и систем (головной мозг, печень, почки, легкие, сердце и др.), ведущее клиническое значение имеет повреждение ядер основания мозга. Максимально выржено прокрашивание базальных ганглиев, бледного шара, каудальных ядер, скорлупы чечевичного ядра, реже могут быть изменены извилина гиппокампа, миндалины мозжечка, некоторые ядра зрительного бугра, оливы, зубчатое ядро и др.; это состояние, по предложению Г.Шморля (1904), получило название «ядерная желтуха».

Клиническая картина. 
Отечная форма — наиболее тяжелое проявление резус-ГБН, Типичным является отягощенный анамнез матери — рождение предыдущих детей в семье с ГБН, выкидыши, мертворождения, недонашиваемость, переливания резус-несовместимой крови, повторные аборты. При ультразвуковом исследовании плода характерна поза Будды — голова вверху, нижние конечности из-за бочкообразного увеличения живота согнуты в коленных суставах, необычно далеко расположены от туловища; «ореол» вокруг свода черепа. Из-за отека значительно увеличена масса плаценты. В норме масса плаценты составляет 1/6—1/7 массы тела плода, но при отечной форме это соотношение доходит до 1:3 и даже 1:1. Ворсинки плаценты увеличены, но капилляры их морфологически незрелые, аномальные. Характерен полигидроамнион. Как правило, матери страдают тяжелым гестозом в виде преэклампсии, эклампсии. Уже при рождении у ребенка имеются: резкая бледность (редко с иктеричным оттенком) и общий отек, особенно выраженный на наружных половых органах, ногах, голове, лице; резко увеличенный в объеме бочкообразный живот; значительные гепато- и спленомегалия (следствие эритроиднойметаплазии в органах и выраженного фиброза в печени); расширение границ относительной сердечной тупости, приглушение тонов сердца. Асцит, как правило, значительный даже при отсутствии общего отека плода. Отсутствие желтухи при рождении связано с выделением НБ плода через плаценту. Очень часто сразу после рождения развиваются расстройства дыхания из-за гипопластических легких или болезни гиалиновых мембран. Причину гипоплазии легких видят в приподнятой диафрагме при гепатоспленомегалии, асците. Нередок у детей с отечной формой ГБН геморрагический синдром (кровоизлияния в мозг, легкие, желудочно-кишечный тракт). У меньшей части этих детей выявляют декомпенсированный ДВС-синдром, но у всех — очень низкий уровень в плазме крови прокоагулянтов, синтез которых осуществляется в печени. Характерны: гипопротеинемия (уровень белка сыворотки крови падает ниже 40—45 г/л), повышение уровня в пуповинной крови БДГ (а не только НБ), тяжелая анемия (концентрация гемоглобина менее 100 г/л), разной степени выраженности нормобластоз и эритробластоз, тромбоцитопения. Анемия у таких детей бывает настолько тяжелой, что в сочетании с гипопротеинемией, повреждением сосудистой стенки может привести к сердечной недостаточности. У выживших после активного лечения детей с врожденной отечной формой ГБН (около половины таких детей умирают в первые дни жизни) нередко развиваются тяжелые неонатальные инфекции, цирроз печени, энцефалопатии.

Желтушная форма — наиболее часто встречающаяся форма ГБН. При рождении могут быть желтушно прокрашены околоплодные воды, оболочки пуповины, первордная смазка. Характерно раннее развитие желтухи, которую замечают либо при рождении, либо в течение 24-36 часов жизни новороденного. Чем раньше появилась желтуха, тем обычно тяжелее течение ГБН. Желтуха имеет преимущественно тепло-желтый цвет. Интенсивность и оттенок желтушной окраски постепенно меняются: вначале апельсиновый оттенок, потом бронзовый, затем лимонный и, наконец, цвет незрелого лимона. Характерны также увеличение печени и селезенки, желтушное прокрашивание склер,слизистых оболочек, нередко наблюдается пастозность живота. По мере повышения уровня НБ в крови дети становятся вялыми, адинамичными, плохо сосут, у них снижаются физиологичные для новорожденныхрефлексы, появляются другие признаки билирубиновой интоксикации.При анализе крови выявляют разной степени выраженности анемию, псевдолейкоцитоз за счет увеличения количества нормобластов и эритробластов, нередко тромбоцитопению, реже лейкемоидную реакцию. Значительно повышено и количество ретикулоцитов (более 5%). 

При несвоевременно начатом или неадекватном лечении желтушная форма ГБН может осожнится билирубиновой энцефалопатией и синдромом сгущения желчи. Синдром сгущения желчи диагностируется в том случае, когда желтуха приобретает зеленоватый оттенок, печень увеличивается в размерах по сравнению  с предыдущими осмотрами, увеличивается интенсивность окраски мочи.

Билирубиновая энцефалопатия (БЭ) клинически редко выявляется в первые 36 ч жизни, и обычно ее первые проявления диагностируют на 3—6-й день жизни. Первыми признаками БЭ являются проявления билирубиновой интоксикации — вялость, снижение мышечного тонуса и аппетита вплоть до отказа от пищи, монотонный, неэмоциональный крик, быстрое истощение физиологических рефлексов, срыгивания, рвота. Затем появляются классические признаки ядерной желтухи — спастичность, ригидность затылочных мышц, вынужденное положение тела с опистотонусом, негнущимися конечностями и сжатыми в кулак кистями; периодическое возбуждение и резкий «мозговой» высокочастотный крик, выбухание большого родничка, подергивание мышц лица или полная амимия, крупноразмашистый тремор рук, судороги; симптом «заходящего солнца»; исчезновение рефлекса Моро и видимой реакции на сильный звук, сосательного рефлекса; нистагм, симптом Грефе; остановки дыхания, брадикардия, летаргия. Исходом БЭ будут атетоз, хореоатетоз, параличи, парезы; глухота; детский церебральный паралич; задержка психического развития; дизартрия и др. 

Факторами риска билирубиновой энцефалопатии являются гипоксия, тяжелая асфиксия (особенно осложненная выраженной гиперкапнией), недоношенность, гипо-  или гипергликемия, ацидоз, кровоизлияния в мозг и его оболочки, судороги, нейроинфекции, гипотермия, голодание, гипоальбуминемия, некоторые лекарства (сульфаниламиды, алкоголь, фуросемид, дифенин, диазепам, индометацин и салицилаты, метициллин, оксациллин, цефалотин, цефоперазон).

Анемическая форма диагностируется у 10—20% больных. Дети бледные, несколько вялые, плохо сосут и прибавляют массу тела. У них обнаруживают увеличение размеров печени и селезенки, в периферической крови — разной степени выраженности анемию в сочетании с нормобластозом, ретикулоцитозом, сфероцитозом (при АВО-конфликте). Иногда наблюдается гипогенераторная анемия, т.е. нет ретикулоцитоза и нормобластоза, что объясняется торможением функции костного мозга и задержкой выхода из него незрелых и зрелых форм эритроцитов. Уровень НБ обычно нормальный или умеренно повышенный. Признаки анемии появляются в конце первой или даже на второй неделе жизни. 
Диагностика.

Исследования, необходимые для диагностики ГБН, представлены в таблице 3.

Таблица 3.

Исследования беременной и плода при подозрении на
гемолитическую болезнь плода.
	Обследование
	Показатель
	Характерные изменения при гемолитической болезни плода

	Иммунологическое обследование беременной
	Определение титра анти-резус антител
	Наличие титра антител, а также их динамика (повышение или снижение титра)

	УЗИ
	Измерение объема плаценты
	Увеличение толщины плаценты

	
	Измерение количества околоплодных вод
	Многоводие

	
	Измерение размеров плода
	Увеличение размеров печени и селезенки, увеличение размеров живота по сравнению с размерами головки и грудной клетки, асцит

	Доплерометрия плодово-плацентарного маточного кровотока
	Артерия пуповины
	Повышение систоло-диастоличесого отношения индекса резистентности

	
	Средняя мозговая артерия плода
	Повышение скорости кровотока

	Электрофизиологические методы
	Кардиотокография с определением показателя состояния плода
	Монотонный ритм при среднетяжелой и тяжелой формах гемолитической болезни и « синусоидальный» ритм при отечной форме гемолитической болезни плода

	Исследование околоплодных вод (при проведении амниоцентеза)
	Величина оптической плотности билирубина
	Повышение оптической плотности билирубина

	Кордоцентез и исследование крови плода
	Гематокрит
	Снижен

	
	Гемоглобин
	Снижен

	
	Билирубин
	Повышен

	
	Непрямая проба Кумбса
	Положительная

	
	Группа крови плода
	Любая

	
	Резус-фактор плода
	Положительный


У всех женщин с резус-отрицательной кровью не менее трех раз исследуют титр антирезусных антител. Первое исследование проводят при постановке на учет в женскую консультацию. Оптимально далее провести повторное исследование  18—20 нед., а в III триместре беременности производить его каждые 4 недели. итр резус-антител у матери не позволяет точно предсказать будущую тяжесть ГБН у ребенка, и большую ценность имеет определение уровня билирубина  околоплодных водах. Если титр резус-антител 1:16—1:32 и больший, то в 6—28 нед. проводят амниоцентез и определяют концентрацию билирубиноподобных веществ в околоплодных водах. Если оптическая плотность при фильтре 450 мм более 0,18, обычно необходимо внутриутробное заменное переливание крови. Его не проводят плодам старше 32 нед. гестации. Другим методом диагностики врожденной отечной формы ГБН является ультразвуковое исследование, выявляющее отек плода. Он развивается при дефиците уровня гемоглобина у него 70—100 г/л.
Поскольку прогноз при ГБН зависит от собержания гемоглобина и концентрации билирубина в сыворотке крови, в первую очередь необходимо определить эти показатели для выработки дальнейшей врачебной тактики, а затем провести обследование для выявления причин анемии и гипербилирубинемии. 

План обследования при подозрении на ГБН:

1. Определение группы крови и резус-принадлежности матери и ребенка.

2. Анализ периферической крови ребенка с оценкой мазка крови.

3. Анализ крови с подсчетом количества ретикулоцитов.

4. Динамическое определение концентрации билирубина в сыворотке кро-

ви ребенка.

5. Иммунологические исследования. 

Иммунологические исследования. У всех детей резус-отрицательных матерей в пуповинной крови определяют группу крови и резус-принадлежность, уровень билирубина сыворотки. При резус-несовместимости определяют титр резус-антител в крови и молоке матери, а также ставят прямую реакцию Кумбса (желательно агрегат-агглютинационную пробу по Л.И.Идельсону) с эритроцитами ребенка и непрямую реакцию Кумбса с сывороткой крови матери, анализируют динамику резус-антител в крови матери во время беременности и исход предыдущих беременностей. При АВО-несовместимости определяют титр аллогемагглютининов (к антигену эритроцитов, имеющемуся у ребенка и отсутствующему у матери) в крови и молоке матери, в белковой (коллоидной) и солевой средах, для того чтобы отличить естественные агглютинины (имеют большую молекулярную массу и относятся к иммуноглобулинам класса М, через плаценту не проникают) от иммунных (имеют малую молекулярную массу, относятся к иммуноглобулинам класса G, легко проникающим через плаценту, а после рождения — с молоком, т.е. ответственны за развитие ГБН). При наличии иммунных антител титр аллогемагглютининов в белковой среде на две ступени и более (т.е. в 4 раза и более) выше, чем в солевой. Прямая проба Кумбса при АВО-конфликте у ребенка, как правило, слабоположительная, т.е. небольшая агглютинация появляется через 4—8 мин, тогда как при резус-конфликте выраженная агглютинация заметна уже через 1 мин. При конфликте ребенка и матери по другим редким эритроцитарным антигенным факторам (по данным разных авторов, частота такого конфликта составляет от 2 до 20% всех случаев ГБН) обычно положительна прямая проба Кумбса у ребенка и непрямая — у матери, а также отмечается несовместимость эритроцитов ребенка и сыворотки матери в пробе на индивидуальную совместимость.

Изменения в периферической крови ребенка: анемия, гиперретикулоцитоз, при просмотре мазка крови — избыточное количество сфероцитов (+++, +++++), псевдолейкоцитоз за счет повышенного количества в крови ядерных форм эритроидного ряда.

План дальнейшего лабораторного обследования ребенка включает регулярные определения уровня гликемии (не менее 4 раз в сутки в первые 3-4 дня жизни), НБ (не реже 2-3 раз в сутки до момента начала снижения уровня НБ в крови), плазменного гемоглобина (в первые сутки и далее по показаниям), количества тромбоцитов, активности трансаминаз (хотя бы однократно) и другие исследования в зависимости от особенностей клинической картины.
Таблица 4.

Обследования при подозрении на ГБН.
	Обследование
	Показатель
	Характерные изменения при ГБН

	Биохимический анализ крови
	Билирубин (общий, непрямой, прямой)
	Гипербилирубинемия за счет повышения преимущественно непрямой фракции, увелиение прямой фракции при осложненном течении-развитии холестаза

	
	Белок (общий и альбумин)
	Гипопротеинемия и гипоальбуминемия уменьшают транспорт билирубина к печени и захват гепатоцитами, поддерживая билирубинемию

	
	АЛТ, АСТ
	Активность умеренно повышена при осложненном течении-развитии холестаза

	
	Холестерин
	Повышен при осложненном течении-развитии холестаза

	
	Гаммаглутамилтрансфераза, ЩФ
	Активность повышена при осложненном течении-развитии холестаза

	Общий анализ крови
	Гемоглобин
	Снижен
	Анемия гиперрегенераторная, нормохромная или гиперхромная

	
	Эритроциты
	Количество уменьшено
	

	
	Цветовой показатель
	Нормальный или слегка повышен
	

	
	Ретикулоциты
	Повышены
	

	
	Нормобласты
	Повышены
	

	
	Лейкоциты
	Количество может быть повышено в ответ на длительную внутриутробную гипоксию при рано начавшемся гемолизе

	
	Тромбоциты
	Количество может быть понижено

	Резус принадлежность при возможной Rh-сенсибилизации
	Резус принадлежность матери
	Отрицательная

	
	Резус принадлежность ребенка
	Положительная

	Группа крови при возможной АВО-сенсибилизации
	Группа крови матери
	Преимущественно О(I)

	
	Группа крови ребенка
	Преимущественно А (II) или В(III)

	Определение титра антител
	Анти-резус
	Есть

	
	Групповые ( или (
	Иммунные в любом титре или естественные в титре 1024 и выше

	Прямая реакция Кумбса
	Резус-конфликт
	Положительная

	
	АВО-конфликт
	Отрицательная


Диагностические критерии ГБН:

Клинические критерии:

*Динамика желтухи

- появляется в первые 24 часа после рождения (обычно - первые 12 часов);

- нарастает в течение первых 3-5 дней жизни;

- начинает угасать с конца первой-начала второй недели жизни;

 -исчезает к концу третьей недели жизни.

*Особенности клинической картины

- кожные покровы при АВ0-конфликте, как правило, ярко желтые, при Rh-конфликте могут иметь лимонный оттенок (желтуха на бледном фоне),

- общее состояние ребенка зависит от выраженности гемолиза и степени гипербилирубинемии (от удовлетворительного до тяжелого) 

- в первые часы и дни жизни, как правило, отмечается увеличения размеров печени и   селезенки;

обычно - нормальная окраска кала и мочи, на фоне фототерапии может быть зеленая окраска стула и кратковременное потемнение мочи.

Лабораторные критерии:

- концентрация билирубина в пуповинной крови (момент рождения) – при легких формах иммунологического конфликта по Rh и во всех случаях AB0-несовместимости - <=51 мкмоль/л; при тяжелых формах иммунологического конфликта по Rh и редким факторам – существенно выше 51 мкмоль/л;

-концентрация гемоглобина в пуповинной крови в легких случаях – на нижней границе нормы, в тяжелых – существенно снижена;

- почасовой прирост билирубина в первые сутки жизни  больше 5,1 мкмоль/л/час, в тяжелых случаях – более 8,5 мкмоль/л/час; 

- максимальная концентрация общего билирубина на 3-4 сутки в периферической или венозной крови:  >> 256 мкмоль/л у доношенных, >>171 мкмоль/л у недоношенных;

- общий билирубин крови повышается преимущественно за счет непрямой фракции,

- относительная доля прямой фракции составляет менее 20%;

· снижение уровня гемоглобина, количества эритроцитов и повышение количества ретикулоцитов в клинических анализах крови в течение 1-й недели жизни.
На основании клинических и лабораторных данных выделяют три степени тяжести:

а) Легкая форма гемолитической болезни (1-я степень тяжести) характеризуется некоторой бледностью кожи, незначительном снижением концентрации гемоглобина в пуповинной крови (до 150 г/л), умеренным повышением билирубина в пуповинной крови (до 85,5 мкмоль/л), почасовым приростом билирубина до 4-5 мкмоль/л, умеренное увеличение печени и селезенки менее 2,5 и 1 см соответственно, незначительной пастозностью подкожно-жировой клетчатки.

б) Среднетяжелая форма (2-я степень тяжести) характеризуется бледностью кожных покровов, снижением гемоглобина пуповинной крови в пределах 150-110 г/л, повышением билирубина в пределах 85,6-136,8 мкмоль/л, почасовым приростом билирубина до 6-10 мкмоль/л, пастозностью подкожно-жировой клетчатки, увеличением печени на 2,5 - 3,0 см и селезенки на 1,0 – 1,5 см.

в) Тяжелая форма (3-я степень тяжести) характеризуется резкой бледностью кожных покровов, значительным снижением гемоглобина (менее 110 г/л), значительным повышением билирубина в пуповинной крови (136,9 мкмоль/л и более), генерализованными отеками, наличие симптомов билирубинового поражения мозга любой выраженности и во все сроки заболевания, нарушения дыхания и сердечной деятельности при отсутствии данных, свидетельствующих о сопутствующей пневмо- или кардиопатии. 
Дифференциальную диагносику ГБН проводят с наследственными гемолитическими анемиями (сфероцитоз, эллиптоцитоз, стоматоцитоз, дефициты некоторых ферментов эритроцитов, аномалии синтеза гемоглобина), для которых характерно отсроченное (после 24 часов жизни) появление вышеперечисленных клинических и лабораторных признаков, а также изменение формы и размеров эритроцитов при морфологическом исследовании мазка крови, нарушение их осмотической стойкости в динамке, изменение активности ферментов эритроцитов и типа гемоглобина. 

Примеры формулировки диагноза.

Гемолитическая болезнь на почве резус-конфликта, отечно-желтушная форма, тяжелая, осложненная синдромом сгущения желчи.

Гемолитическая болезнь на почве конфликта по системе АВО, желтушная форма, средней тяжести, неосложненная.

Современные принципы профилактики и лечения.

Лечение гемолитической болезни плода проводят при резус –изоиммунизации в период внутриутробного развития плода с целью коррекции анемии у плода, предупреждение массивного гемолиза, сохранение беременности до срока достижения плодом жизнеспособности. Применяют плазмаферез и кордоцентез с внутриутробной трансфузией эритроцитарной массы (используют «отмытые» эритроциты 0(II) группы крови, резус-отрицательные).

Тактика ведения при ГБН.

Важным условием для профилактики и лечения гипербилирубинемии у новорожденных является создание оптимальных условий для ранней неонатальной адаптации ребенка. Во всех случаях заболевания новорожденного необходимо заботиться о поддержании оптимальной температуры тела, обеспечении его организма достаточным количеством жидкости и питательных веществ, профилактике таких метаболических нарушений, как гипогликемия, гипоальбуминемия, гипоксемия и ацидоз.

В случаях наличия клинических признаков тяжелой формы гемолитической болезни в момент рождения ребенка у женщины с Rh-отрицательной кровью (выраженная бледность кожи, желтушное прокрашивание кожи живота и пуповины, отечность мягких тканей, увеличение размеров печени и селезенки) показано экстренное проведение операции ЗПК не дожидаясь лабораторных данных. (В этом случае используется техника частичного ЗПК, при которой производится замена 45-90 мл/кг крови ребенка на аналогичный объем донорской эритроцитарной массы 0(1) группы, резус-отрицательной)

В остальных случаях тактика ведения таких детей зависит от результатов первичного лабораторного обследования и динамического наблюдения 

С целью предупреждения ЗПК новорожденным с изоиммунной ГБН по любому из факторов крови (проба Кумбса – положительная), у которых отмечается почасовой прирост билирубина более 6,8 мкмоль/л/час, несмотря на проводимую фототерапию, целесообразно назначать стандартные иммуноглобулины для внутривенного введения. Препараты иммуноглобулина человеческого новорожденным с ГБН вводятся внутривенно медленно (в течение 2-х часов) в дозе 0,5-1,0 г/кг (в среднем, 800 мг/кг) в первые часы после рождения. При необходимости повторное введение осуществляется через 12 часов от предыдущего.

Тактика ведения детей с ГБН в возрасте более 24 часов жизни зависит от абсолютных значений билирубина или динамики этих показателей. Необходимо оценить интенсивность желтухи с описанием количества прокрашенных билирубином зон кожи.

При этом следует помнить о наличии относительного соответствия между визуальной оценкой желтухи и концентрацией билирубина: чем большая поверхность кожи имеет желтую окраску, тем выше уровень общего билирубина в крови:  Прокрашивание 3-й зоны у недоношенных и 4-й зоны у доношенных новорожденных требуют срочного определения концентрации общего билирубина крови для дальнейшей тактики ведения детей. 
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Шкала показаний к заменному переливанию крови (Н.П.Шабалов, И.А.Лешкевич).
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С целью предупреждения избыточного количества инвазивных процедур по забору крови для оценки концентрации билирубина, предварительная оценка степени выраженности гипербилирубинемии после 24 часов жизни у детей, не получающих фототерапию, может осуществлять путем транскутанного определения в области грудины. При выявлении коэффициентов прокрашивания кожи, соответствующих гипербилирубинемии 256 мкмоль/л и более показано определение концентрации билирубина в периферической или венозной крови стандартным методом. На основании лабораторных результатов решается вопрос о необходимости проведения ребенку фототерапии и операции ЗПК. 

Таблица 5

Показания к фототерапии и заменному переливанию крови у новорожденных детей 24-168 часов жизни в зависимости от массы тела при рождении

	Масса тела при

рождении

(в граммах)
	Фототерапия
	ЗПК

	<1500
	*85-140 мкмоль/л
	*220-275мкмоль/л

	1500-1999
	*140-200 мкмоль/л
	*275-300 мкмоль/л

	2000-2500
	*190-240 мкмоль/л
	*300-340 мкмоль/л

	> 2500
	*255-295 мкмоль/л
	*340-375  мкмоль/л



*Минимальные значения билирубина являются показанием к началу соответствующего лечения в случаях, когда на организм ребенка действуют патологические факторы, повышающие риск билирубиновой энцефалопатии. 

Факторы, повышающие риск билирубиновой энцефалопатии:

• Гемолитическая анемия

• Оценка по Апгар на 5 минуте  < 4 баллов

• PaO2 < 40 мм рт.ст. (PkO2<35 мм рт.ст ) длительностью более 1 часа

• pH арт.кр. < 7.15 (pH кап.кр. < 7.1) длительностью более 1 часа 

• ректальная температура <= 35 °C
• концентрация сывороточного альбумина <= 25 г/л

• ухудшение неврологического статуса на фоне гипербилирубинемии

• генерализованное инфекционное заболевание или менингит

Фототерапия. В основе фототерапии лежит способность молекул билирубина под воздействием световой энергии изменять химическую структуру и  связанные с  ней  физико-химические свойства. Фототерапия приводит к постепенному уменьшению концентрации неконъюгированного билирубина в сыворотке крови и снижению риска билирубиновой энцефалопатии.

Наиболее  часто  в стандартных установках для фототерапии используются люминисцентные лампы синего света,  создающие световой поток в диапазоне 400-500 нм. В последние годы, наряду с люминесцентными источниками света, используются и галогеновые лампы. Также для фототерапии могут быть использованы «фотоодеяла». В последнем случае свет к коже ребенка передается от мощных галогеновых ламп при помощи световодов. Чем большая поверхность тела подвергается воздействию света, тем эффективнее фототерапия. При использовании стандартных установок, необходимо  регулярно менять положение ребенка по  отношению к источнику света,  переворачивая его поочередно  вверх  животом или спиной. Продолжительность и кратность сеансов фототерапии может определяться следующими соображениями: 

а) максимальный перерыв между сеансами фототерапии, не наносящий ущерба конечной эффективности фототерапии,  составляет не более 2-4 часов;

б) до тех пор, пока существуют показания,  сеансы фототерапии должны повторяться регулярно;

в) при быстром нарастании уровня  билирубина и при критической гипербилирубинемии фототерапию необходимо проводить в непрерывном режиме.

Практические рекомендации по проведению фототерапии: ребенок помещается в кувез (открытую реанимационную систему или кроватку с подогревом) обнаженным; глаза ребенка и половые органы (у мальчиков) должны быть защищены светонепроницаемым  материалом. При отсутствии противопоказаний необходимо сохранить  энтеральное    питание в полном объеме (лучше женским молоком); суточный объем вводимой ребенку жидкости необходимо увеличить на 10-20%  (у детей с экстремально низкой  массой тела - на 40 %) по сравнению с физиологической потребностью ребенка; в  процессе проведения фототерапии нельзя ориентироваться на цвет кожных покровов  как  показатель  интенсивности  гипербилирубинемии; всем детям, получающим фототерапию, необходимо ежедневно проводить  биохимический анализ крови на билирубин  (при угрозе билирубиновой      энцефалопатии -  каждые 6-12 часов); только биохимический анализ крови может служить критерием эффективности фототерапии; фототерапия может быть прекращена, если отсутствуют признаки патологического прироста билирубина, а концентрация общего билирубина в сыворотке крови стала ниже значений,  послуживших основанием для начала фототерапии; спустя  12 часов после окончания фототерапии необходимо контрольное исследование билирубина крови.
Побочные эффекты фототерапии: большие, чем в норме, неощутимые потери воды, диарея со стулом зеленого цвета; транзиторная сыпь на коже, синдром «бронзового ребенка»  (встречается исключительно у детей с высокими величинами БДГ и поражениями печени), тенденция к тромбоцитопении, замедление роста в момент фототерапии, у детей с очень малой массой тела при рождении на фоне фототерапии отмечается увеличение частоты синдрома персистирующего боталлова протока.

Эффективность фототерапии повышается при сочетании ее с инфузионной, так как стимуляция диуреза ускоряет выведение водорастворимых фотодериватов и фотоизомеров билирубина. В первый день жизни обычно вливают 50—60 мл/кг 5% раствора глюкозы, далее добавляя по 20 мл/кг ежедневно и доводя к 5-му дню объем до 150 мл/кг. Конечно, учитывают и объем энтерального питания, потери массы ребенка за предыдущие сутки. 

Фототерапия — единственный метод консервативного лечения гипербилирубинемий, эффективность которого общепризнанна. 
Заменное переливание крови. Абсолютным показанием для ЗПК в России у доношенных детей является гипербилирубинемия выше 342 мкмоль/л, темп нарастания билирубина выше 9,0 мкмоль/л/ч и уровень его в пуповинной крови выше 60,0 мкмоль/л.
Операция ЗПК проводится с заменой 2-х объемов циркулирующей крови ребенка (160-180 мл/кг). При этом:

а) Для заменного переливания крови при резус-конфликтах используется комбинация одногрупной резус-отрицательной эритромассы с одногрупной плазмой в соотношении 2:1;

б) При несовместимости по групповым факторам используется комбинация эритроцитарной массы 0(I) группы соответственно резус-принадлежности ребенка и плазмы IV группы в соотношении 2:1;

в) При несовместимости и по резус-фактору и по группе крови используется комбинация эритромассы 0(1) группы резус-отрицательную и плазмы IV группы в соотношении 2:1;

г) При несовместимости крови матери и крови плода по редким факторам, ребенку необходимо переливать кровь от индивидуально подобранного донора.

Необходимо помнить, что детям с ГБН используется только свежеприготовленная эритроцитарная масса (срок хранения не более 72 часов).

О безусловной эффективности проведенной ЗПК свидетельствует более чем 2-х кратное снижение концентрации билирубина к концу операции. В постоперационном периоде осуществляют мониторинг жизненно важных функций организма ребенка и продолжают проведение поддерживающей, посиндромной и фототерапии.

Неэффективные и потенциально опасные методы лечения, которые следует исключить из клинической практики.

В настоящее время большинство авторов считают, что лечение гипербилирубинемии путем назначения фенобарбитала новорожденному неэффективно, так как значимая индукция ферментов происходит  достаточно поздно, к концу второй недели жизни, когда и так снижается риск билирубиновой энцефалопатии. Кроме того, при лечении желтухи фенобарбиталом появляются нежелательные эффекты в виде вялости и снижения активности сосания. Нет ни доказательств, ни патогенетического обоснования для лечения непрямой гипербилирубинемии такими препаратами, как эссенциале, ЛИВ-52 и другими «гепатопротекторами». 
4. ВНУТРИУТРОБНЫЕ ИНФЕКЦИИ
.

Внутриутробные инфекции ( ВУИ , врождённые инфекции, TORCH-синдром) — группа инфекционно-воспалительных заболеваний плода и новорождённого, вызванных различными возбудителями, но характеризующихся общими эпидемиологическими закономерностями и нередко имеющими сходные клинические проявления. Для обозначения внутриутробных инфекций, манифестирующих с первого дня жизни, используют также термин «TORCH-синдром». Данный термин образован первыми буквами латинских названий наиболее часто верифицируемых врождённых инфекций: T — токсоплазмоз (Тoxoplasmоsis), R — краснуха (Rubella), С — цитомегалия (Cytomegalia), Н — герпес (Herpes) и О — другие инфекции (Оther). К последним относят сифилис, листериоз, вирусные гепатиты, хламидиоз, ВИЧ-инфекция, микоплазмоз и др. Врождённые инфекции возникают в результате внутриутробного (антенатального или интранатального) инфицирования плода. При этом в большинстве случаев источником инфекции для плода является мать. В последние годы использование инвазивных методов пренатальной диагностики и лечения (амниоцентез, пунктирование сосудов пуповины и др.) и внутриматочное введение препаратов крови через сосуды пуповины (переливание эритроцитарной массы плоду при гемолитической болезни), а также пролонгирование беременности при преждевременном разрыве околоплодных оболочек предрасполагают к ятрогенному внутриутробному инфицированию плода.
Эпидемиология
Истинная частота врождённых инфекций до настоящего времени не установлена, однако по данным ряда авторов распространённость внутриутробного инфицирования в человеческой популяции может достигать 10–15%.  ВУИ  относят к тяжёлым заболеваниям, которые во многом определяют уровень младенческой смертности. При этом актуальность проблемы  ВУИ  обусловлена не только существенными перинатальными и постнатальными потерями, но и нередким возникновением неблагоприятных отдалённых последствий для здоровья, приводящих к инвалидности у детей, перенёсших тяжёлые формы врождённой инфекции. 
Этиология и патогенез.

Основным источником инфекции при  ВУИ  является мать ребёнка, от которой возбудитель в антенатальном или интранатальном периоде проникает в организм плода. При этом вертикальная передача инфекции может быть осуществлена трансовариальным, трансплацентарным и восходящим путями в антенатальный период, а также контактным путём во время родов. Антенатальное инфицирование в большей степени характерно для вирусов (ЦМВ, вирус краснухи, Коксаки и др.), токсоплазмы и микоплазмы. Интранатальная контаминация более характерна для бактерий и грибов. При этом спектр возбудителей интранатальной инфекции значительно разнообразней и зависит от особенностей микробного пейзажа слизистых оболочек родовых путей матери. Наиболее часто в этот период происходит инфицирование плода такими микроорганизмами, как стрептококки группы В, энтеробактерии, эшерихии коли, а также вирусы простого герпеса, ВИЧ, микоплазмы, уреаплазмы, хламидии и др. В настоящее время известно более 100 микроорганизмов, способных вызывать  ВУИ . Помимо «классических» возбудителей TORCH-инфекции, показано патогенное влияние на человеческий плод энтеровирусов, ВИЧ, хламидий, микоплазмы (Ureaplasma urealyticum, Mycoplasma hominis), вирусов гриппа, парагриппа, аденовирусов, парвовирусов B16, герпес-вирусов 4 и 6 типов и др.

При высокой распространённости внутриутробного инфицирования потенциальная угроза внутриутробной трансмиссии инфекционных агентов от матери к ребёнку существенно возрастает в тех случаях, когда женщина имеет отягощённый соматический, акушерско-гинекологический и инфекционный анамнез. При этом риск инфицирования повышают воспалительные заболевания урогенитального тракта, неблагоприятное течение беременности (тяжёлые гестозы, угроза прерывания, патологическое состояние маточно-плацентарного барьера, инфекционные заболевания). Развитие манифестных форм инфекционного заболевания во многом зависит и от состояния новорождённого. Так, риск реализации врождённой инфекции значительно возрастает при недоношенности; задержке пренатального развития; перинатальном поражении ЦНС; патологическом течении интранатального или раннего неонатального периода.

Помимо этого, прогноз внутриутробной инфекции зависит от срока гестации, в котором произошло инфицирование, особенностей возбудителя (патогенных и иммуногенных его свойств), длительности течения инфекции у матери (первичная или вторичная), функционального состояния иммунной системы матери, целостности маточно-плацентарного барьера и др.

Инфекция называется первичной в том случае, если организм матери инфицируется данным возбудителем впервые во время беременности. О первичном характере инфекции можно говорить, если специфические АТ (IgМ, IgG) обнаруживают у ранее серонегативного пациента. Если же инфекционный процесс развивается в результате активизации возбудителя, находившегося до этого в организме в латентном состоянии (реактивация), или из-за повторного инфицирования (реинфекция), то такую инфекцию классифицируют как вторичную. Наиболее часто инфицирование плода и развитие тяжёлых форм  ВУИ  отмечают в тех случаях, когда во время беременности женщина переносит первичную инфекцию.

В тех случаях, когда инфицирование происходит в период эмбриогенеза, чаще отмечаются самопроизвольные выкидыши или возникают тяжёлые, несовместимые с жизнью пороки развития. Проникновение возбудителя в организм плода в ранний фетальный период приводит к развитию инфекционно-воспалительного процесса, который характеризует преобладание альтернативного компонента и формирование в повреждённых органах фиброзно-склеротических деформаций. При этом нередко возникает первичная плацентарная недостаточность, сопровождающаяся хронической внутриутробной гипоксией плода и развитием симметричной ЗВУР. Инфицирование плода в поздний фетальный период сопровождает как воспалительное повреждение отдельных органов и систем (гепатит, кардит, менингит или менингоэнцефалит, хориоретинит, поражение кроветворных органов с развитием тромбоцитопении, анемии и др.), так и генерализованное поражение. При антенатальном инфицировании плода беременность, как правило, заканчивается преждевременными родами, а клинические симптомы инфекционного заболевания проявляются уже при рождении. В то же время при интранатальном заражении плода сроки реализации инфекционно-воспалительного процесса часто сдвинуты от момента родов, в результате чего манифестация внутриутробной инфекции может произойти не только в первые недели жизни, но даже и в постнеонатальный период. Тем не менее, в подавляющем большинстве случаев внутриутробной инфекции клинические проявления заболевания дебютируют в неонатальный период.
Классификация.
Учитывая тот факт, что эффективное лечение инфекций, в том числе и внутриутробных, возможно только при адекватной этиотропной терапии, в практической неонатологии наиболее приемлемой следует считать классификацию, построенную по этиологическому принципу. В соответствии с МКБ-10, врождённые инфекции представлены в классе XVI «Отдельные состояния, возникающие в перинатальном периоде» в блоках Р35–Р39 «Инфекционные болезни, специфичные для перинатального периода».

Инфекционные болезни, специфичные для перинатального периода (Р35–Р39):

- P35 Врождённые вирусные болезни.

- P35.0 Синдром врождённой краснухи.

- P35.1 Врождённая цитомегаловирусная инфекция.

- P35.2 Врождённая инфекция, вызванная вирусом простого герпеса (Herpes simplex).

- P35.8 Другие врождённые вирусные инфекции.

- P35.9 Врождённая вирусная болезнь неуточнённая.

- P37 Другие врождённые инфекционные и паразитарные болезни.

- P37.0 Врождённый туберкулёз.

- P37.1 Врождённый токсоплазмоз.

- P37.2 Неонатальный (диссеминированный) листериоз.

- P37.3 Врождённая малярия, вызванная Plasmodium falciparum.

- P37.4 Другая врождённая малярия.

- P37.8 Другие уточнённые врождённые инфекционные и паразитарные болезни.

- P37.9 Врождённая инфекционная или паразитарная болезнь неуточнённая.

- P39 Другие инфекционные болезни, специфичные для перинатального периода.

- P39.2 Внутриамниотическая инфекция плода, не классифицированная в других рубриках.

- P39.8 Другая уточнённая инфекция, специфичная для перинатального периода.

- P39.9 Инфекция, специфичная для перинатального периода, неуточнённая.
Клинические проявления

С практической точки зрения целесообразно выделять инфекции, клинические проявления которых возникли до рождения ребёнка (истинно врождённые инфекции), и перинатальные инфекции, клинические проявления которых манифестируют в течение раннего неонатального периода. При этом крайне важно проводить дифференциальную диагностику между внутриутробной инфекцией, которая развилась в результате интранатального инфицирования, и нозокомиальной инфекцией.

Следует отметить, что врождённую ВИЧ-инфекцию характеризует многолетнее латентное течение, а появление клинических симптомов обусловлено прогрессирующим снижением иммунитета, которое приводит к развитию тяжёлых форм оппортунистических заболеваний.

Установлено, что в подавляющем большинстве случаев врождённые инфекции различной этиологии у новорождённых имеют сходные клинические проявления. Наиболее типичные симптомы таких инфекций:  ЗВУР; гепатоспленомегалия; желтуха; экзантемы; дыхательные расстройства; сердечно-сосудистая недостаточность; тяжёлые неврологические нарушения; тромбоцитопения, анемия и гипербилирубинемия с первых дней жизни.

Попытки установить этиологию врождённой инфекции только на основании клинических симптомов редко бывают удачными. Сопоставление клинических признаков врождённого сифилиса, токсоплазмоза, цитомегалии и краснухи приведено в табл. 6.
Таблица 6.
Клинические признаки TORCH-инфекции плода и новорождённого
	Признаки 
	Врождённый сифилис 
	Токсоплазмоз (генерализованный) 
	ЦМВИ 
	Синдром краснухи 

	Желтуха 
	+++
	+++
	+++
	+

	Анемия 
	++++
	+++
	++
	++

	Тромбоцитопения 
	++
	+
	+++
	+++

	Гепатомегалия 
	++++
	+++
	++++
	++

	Спленомегалия 
	++++
	++++
	++++
	++

	Пурпура 
	++
	+
	+++
	+++

	Сыпь 
	+
	+
	0
	+

	Хориоретинит 
	+
	+++
	+
	+

	Внутричерепные кальцификаты 
	0
	+
	+++
	?

	Генерализованные отёки 
	++
	+
	+
	?

	Другие признаки 
	Кожно-слизистые поражения, периостит, сопение, положительные серологические реакции 
	Судороги, микроцефалия, гидроцефалия, лимфаденопатия 
	Пневмония; клетки с цитомегаловирусными включениями в моче 
	Катаракта, глаукома, поражения сердца, глухота, микроцефалия, гидроцефалия, поражения костей 


0 — признак не упоминается; + — признак присутствует в 1–25% случаев; ++ — признак присутствует в 26–50% случаев; +++ — признак присутствует в 51–75% случаев.
Лабораторная диагностика

Однотипность клинических проявлений врождённых инфекций обосновывает необходимость своевременного использования лабораторных методов установления этиологии  ВУИ . При этом обследование новорождённых и детей первых месяцев жизни должно включать методы, направленные как на выявление возбудителя заболевания, его генома или Аг («прямые» методы диагностики), так и на обнаружение маркёров специфического иммунного ответа («непрямые» методы диагностики,). К «прямым» методам диагностики относят вирусологический, бактериологический и молекулярно-биологический методы (ПЦР, ДНК-гибридизация) и иммунофлюоресценцию. Из «непрямых» методов диагностики (на практике их, как правило, называют серологическими) наиболее широко используют ИФА, при помощи которого в сыворотке крови ребёнка определяют специфические АТ к Аг возбудителя. Для того чтобы получить достоверные результаты серологического обследования и адекватно трактовать эти данные, необходимо соблюдать определённые правила:

- серологическое обследование следует проводить до введения препаратов крови (плазмы, иммуноглобулинов и др.);

- серологическое обследование новорождённых и детей первых месяцев жизни следует проводить с одновременным серологическим обследованием матерей (для уточнения происхождения АТ: «материнские» или «собственные»);

- серологическое обследование следует проводить методом «парных сывороток» с интервалом в 2–3 нед. При этом исследование необходимо выполнять с использованием одной и той же методики в одной и той же лаборатории. Следует особо отметить, что в тех случаях, когда после первоначального серологического обследования ребёнку вводили препараты крови (иммуноглобулин, плазма и др.), исследование «парных сывороток» не проводят;

- оценку результатов серологических исследований проводят с учётом возможных особенностей характера и фазы иммунного ответа.

Особо следует подчеркнуть, что сероконверсия (появление специфических АТ у ранее серонегативного пациента или нарастание титров АТ в динамике), как правило, возникает позже дебюта клинических проявлений инфекции.

Таким образом, при наличии клинико-анамнестических данных, указывающих на вероятность  ВУИ  у новорождённого, верификацию заболевания необходимо проводить с использованием комплекса прямых и непрямых методов исследования. В практической неонатологии идентификация возбудителя может быть проведена любым из доступных методов. Однако следует помнить, что ни один лабораторный метод установления этиологии  ВУИ  не имеет абсолютной чувствительности и специфичности. Кроме того, на клиническую информативность лабораторных исследований существенно влияют условия забора, хранения и транспортировки биологического материала, что может быть причиной как ложноположительных, так и ложноотрицательных результатов, поэтому следует строго соблюдать все регламентирующие положения по проведению диагностических исследований. В целом «золотым стандартом» лабораторной верификации  ВУИ  следует считать комплекс, включающий обязательное использование «прямых» и «непрямых» методов диагностики.

В последнее время для выявления возбудителя в биологическом материале всё чаще используют ПЦР. Материалом может служить любая биологическая среда организма (пуповинная кровь, слюна, моча, смывы трахеи, ротоглотки, мазки с конъюнктивы, из уретры и т.д.). Если этиология заболевания связана с вирусными агентами, критерием активного периода  ВУИ  считают обнаружение возбудителя в крови или СМЖ (при поражении ЦНС). Если геном вируса обнаруживают в клетках других биологических сред, однозначно определить период заболевания очень трудно. В связи с высокой чувствительностью ПЦР к присутствию генома микроорганизмов, при нарушении правил забора биологического материала высока вероятность ложноположительного результата вследствие контаминации пробы микроорганизмами окружающей среды. Для исключения неправильной клинической интерпретации лабораторных данных, полученных методом ПЦР, в последние годы для целей клинической диагностики рекомендовано использование полуколичественных и количественных вариантов этого метода.

Выявление специфических IgM в пуповинной крови и в крови ребёнка первых недель жизни — один из важных критериев  ВУИ . Подтверждением активного периода врождённой инфекции служит также выявление низкоавидных специфических АТ IgG с нарастанием их титров в динамике. При этом обязательно сопоставление полученных данных с результатами параллельного серологического обследования матери. Следует помнить, что выявление специфических IgM или повышение титра низкоавидных АТ в пуповинной крови свидетельствует о внутриутробном контакте плода с соответствующим микроорганизмом, но не доказывает того, что данный микроорганизм — причина инфекционного заболевания. Иными словами, на основании результата исследования можно утверждать лишь о внутриутробном инфицировании плода, но не обязательно о внутриутробной инфекционной болезни.

Для уточнения фазы и остроты инфекционного процесса показано проведение серологического исследования методом ИФА с количественным определением специфических АТ классов IgМ, IgG и оценкой уровня их авидности. Авидность — понятие, характеризующее скорость и прочность связывания Аг с АТ, косвенный признак функциональной активности АТ. В острый период развития инфекции сначала происходит образование специфических Ат к IgМ, затем — специфических низкоавидных АТ к IgG. Таким образом, их можно считать маркёром активного периода заболевания. По мере стихания остроты процесса авидность АТ к IgG нарастает, возникают высокоавидные иммуноглобулины, которые практически полностью заменяют синтез IgM. Таким образом, роль серологических маркёров острой фазы инфекционного процесса играют IgM и низкоавидные IgG. Некоторые авторы указывают также на способность возбудителей TORCH-группы подавлять иммунный ответ плода и новорождённого, что уменьшает диагностическую ценность серологических методов исследования. Изолированное выявление АТ класса IgG в сыворотке крови новорождённого без уточнения индекса авидности и без сопоставления с материнскими титрами не позволяет однозначно трактовать полученные данные, так как АТ могут иметь материнское происхождение (поступление в организм плода за счёт трансплацентарного их переноса). Только при динамическом (с интервалом в 14–21 день) сравнении уровней специфических АТ к IgG новорождённого и матери можно судить об их природе. Если титры специфических АТ к IgG у ребёнка при рождении равны материнским, а при повторном обследовании отмечают их снижение, то высока вероятность, что они имеют материнское происхождение.
Цитомегаловирусная инфекция
Примерно в 50% случаев инфицирование плода происходит от матери с первичной ЦМВИ, причём в 10% случаев речь идёт о рецидиве или обострении инфекции у матери во время беременности. Тяжёлые неврологические осложнения у детей возможны только при первичной ЦМВИ у матери. ЦМВИ, приобретённая во время родов, грудного вскармливания, после переливания препаратов крови и её компонентов, не приводит к тяжёлым неврологическим нарушениям у ребёнка. Вероятность того, что первичное инфицирование женщины, предрасположенной к ЦМВИ, произойдёт в течение данной беременности, составляет менее 1:100. Если беременная женщина всё же заболевает первичной ЦМВИ, то в каждом втором случае происходит инфицирование плода. Если у новорождённого выявлена врождённая ЦМВИ, вероятность неврологических осложнений составляет 1:14. Риск сероконверсии к ЦМВ во время беременности в среднем составляет 2–2,5%. Первичное инфицирование беременной приводит к трансмиссии (передаче) вируса плоду приблизительно в 40–50% случаев. Вероятность врождённой инфекции у детей от серопозитивных матерей составляет не более 0,2–1,5%. Предполагаемая частота клинически выраженной врождённой ЦМВИ в раннем неонатальном периоде составляет 2:1000.
Клинические проявления

В большинстве случаев инфекция протекает бессимптомно. Поздние проявления ЦМВИ (сенсорная глухота, трудности в обучении, минимальные мозговые дисфункции) развиваются в 10–15% случаев клинически невыраженной инфекции.

Синдром врождённой ЦМВИ (цитомегалия, инклюзионная болезнь) встречается редко. Для данного синдрома типична низкая масса тела при рождении, геморрагическая сыпь, тромбоцитопения, анемия, желтуха, гепатоспленомегалия, микроцефалия и хориоретинит. Более широко распространённым симптомокомплексом, выявляемым у новорождённых с ЦМВИ, считают сочетание низкой массы тела при рождении с гепатоспленомегалией и персистирующей желтухой.

Интранатальное или постнатальное заражение обычно приводит к латентной инфекции, которая клинически манифестирует на фоне снижения иммунитета. Инкубационный период составляет 3 нед и более. По истечении данного срока у новорождённого возможно возникновение гепатоспленомегалии, лимфаденопатии и пневмонии. При клиническом анализе крови выявляют атипичные лимфоциты. Тяжёлая интерстициальная пневмония или ЦМВИ в результате гемотрансфузии могут привести к летальному исходу у недоношенных новорождённых.
Диагностика

У детей, инфицированных антенатально, происходит выделение ЦМВ в высоких титрах с мочой и слюной, что позволяет легко и быстро обнаружить заболевание с помощью вирусологического исследования. Для выявления вируса необходимо собрать слюну в ёмкость с культуральной средой. Мочу и другие биологические жидкости посылают в лабораторию на льду (при температуре 0–4 °С). Замораживание собранного материала приводит к инактивации вируса. Диагностическое значение имеет также определение специфических IgM к ЦМВ в сыворотке пуповинной и периферической крови новорождённого с помощью ИФА. Частицы вируса могут быть обнаружены при электронной микроскопии слюны, осадка мочи или биоптата печени. При цитологическом исследовании осадка мочи или тканей печени в ряде случаев можно определить типичные гигантские клетки с включениями («совиный глаз»). Для обнаружения ДНК вируса используют ПЦР. Наличие стабильных высоких титров специфических анти-цитомегаловирусных АТ класса IgG в возрасте 6–12 нед ретроспективно подтверждает диагноз врождённой ЦМВИ. Для установления степени тяжести ЦМВИ необходимо провести дополнительные диагностические исследования, включающие НСГ, рентгенографию черепа или КТ (для выявления внутричерепных кальцификатов), рентгенографию трубчатых костей и грудной клетки, биохимическое исследование функций печени.
Лечение и профилактика

В последние годы для лечения тяжёлых форм врождённой ЦМВИ в ряде стран с определённым успехом используют ганцикловир. Однако, в связи с отсутствием регистрационного разрешения Фармкомитета РФ на использование этого препарата у детей раннего возраста, специфическую противовирусную химиотерапию врождённой ЦМВИ в нашей стране не применяют. Для уменьшения виремии можно использовать препараты иммуноглобулина для внутривенного введения (специфический антицитомегаловирусный или поливалентные иммуноглобулины). При этом режим дозирования специфического антицитомегаловирусного иммуноглобулина для внутривенного введения (НеоЦитотект) составляет 1 мл/кг (100 МЕ/кг) с интервалом 48 ч. В течение первых 10 мин введения скорость инфузии не должна превышать 0,08 мл/(кгxч). При отсутствии клинических проявлений анафилаксии скорость введения постепенно увеличивают до 0,8 мл/(кгxч). Кратность введения при этом зависит от динамики регресса клинических проявлений инфекции и составляет обычно не менее 3–5 инфузий. В настоящее время проводят исследования по оценке клинической эффективности лечения врождённой ЦМВИ препаратами альфа-интерферонов. В связи отсутствием данных о сравнительных многоцентровых исследованиях, рекомендации по использованию для лечения заболевания отечественного препарата интерферона альфа-2 следует рассматривать как предварительные, а само лечение — как вспомогательное.

Поскольку при врождённой неонатальной ЦМВИ возможно развитие глухоты, показано исследование состояния органа слуха у больных детей методом слуховых вызванных потенциалов. Дети с врождённой ЦМВИ могут являться источником заражения для окружающих. Не рекомендуется допускать к уходу за больными детьми беременных женщин. В настоящее время идёт разработка живой противовирусной вакцины.
Герпетическая инфекция
В развитии неонатального герпеса играют роль два серотипа вируса простого герпеса. У новорождённых тяжёлое генерализованное заболевание с высоким уровнем летальности чаще вызывает вирус простого герпеса 2-го типа. Вместе с тем, изолированные герпетические энцефалиты чаще обусловлены вирусом простого герпеса 1-го типа. Риск герпетической инфекции у ребёнка при родах через естественные родовые пути матери с первичной генитальной инфекцией составляет 33–50%. Риск для ребёнка, рождённого матерью, выделяющей вирус простого герпеса в результате реактивированной инфекции, значительно ниже — до 5%. Трансплацентарное заражение, приводящее к самопроизвольному прерыванию беременности или врождённым порокам развития, встречается редко. Чаще заражение происходит в процессе родов при контакте с выделениями из половых путей матери. В связи с этим основное значение имеет возникновение или обострение генитального герпеса у матери на последнем месяце беременности. В этом случае возможно инфицирование восходящим путём при преждевременном излитии околоплодных вод. Трансмиссивная передача происходит также при нарушении целостности кожного покрова плода. Операция кесарева сечения, проведённая не позже чем через 4 ч после разрыва околоплодных оболочек, уменьшает риск заболевания новорождённого в 10 раз. Частота возникновения  ВУИ , вызванной вирусом простого герпеса 1-го и 2-го типов, неизвестна. Предполагаемая заболеваемость в России — 1 случай на 2000–3000 живорождённых.
Клинические проявления

Бессимптомное течение инфекции встречается редко. Герпетическое поражение бывает локализованным или генерализованным. Среди локализованных форм выделяют герпетическое поражение кожи или глаз. Генерализованная инфекция манифестирует признаками, характерными для сепсиса. Изолированное поражение ЦНС (герпетический менингоэнцефалит) протекает с лихорадкой, вялостью, плохим аппетитом, гипогликемией, ДВС-синдромом или синдромом повышенной нервно-рефлекторной возбудимости, за которым следуют купируемые с трудом судороги. Важный симптом заболевания — типичные везикулёзные элементы, выявляемые при осмотре кожи и слизистых ротовой полости.
Методы диагностики

Для выявления герпетической инфекции используют следующие методы:

- соскоб стенки везикул, повреждённых участков кожи и слизистых оболочек исследуют с помощью микроскопии (в мазке по Тцанку выявляются гигантские многоядерные клетки) или прямым иммунофлюоресцентным методом для обнаружения Аг вируса простого герпеса;

-  исследование крови, СМЖ, содержимого везикул, а также мазков из зева и глаз;

-  обследование матери на наличие вагинальных, цервикальных или других герпетических повреждений (посевы следует проводить даже при отсутствии клинической картины);

-  при возникновении у новорождённого генерализованной инфекции неясной этиологии, когда нет эффекта от целенаправленной антибактериальной терапии, необходима дифференциальная диагностика между сепсисом и генерализованной герпетической инфекцией.

Определение содержания противогерпетических АТ у матери не имеет диагностического и прогностического значения при определении риска развития инфекции у новорождённого.
Лечение и профилактика

Наиболее эффективным методом профилактики герпетической инфекции у новорождённых, у матерей которых в III триместре беременности выявлен генитальный герпес, считают родоразрешение путём операции кесарева сечения до момента разрыва околоплодных оболочек. В случае преждевременного разрыва околоплодных оболочек данная операция эффективна, если выполнена не позднее чем через 4 ч после излития околоплодных вод. Ребёнка с любой формой герпетической инфекции или с подозрением на герпес необходимо изолировать от других новорождённых.

Учитывая тяжёлые последствия герпетической инфекции, во всех случаях подозрения на неонатальный герпес, а также при высоком риске его развития у новорождённого (рождение через естественные родовые пути женщины с генитальным герпесом, выявленным во время родов или за несколько недель до них) есть основания для начала противовирусной терапии ацикловиром. При всех клинических формах герпетической инфекции у новорождённого, включая изолированные поражения кожи, противовирусная терапия ацикловиром показана в обязательном порядке. Доза препарата и длительность лечения зависит от клинической формы заболевания, а также (в сомнительных случаях) от результатов лабораторного и инструментального обследования ребёнка.

Согласно рекомендациям Российской ассоциации специалистов перинатальной медицины (2002), при изолированном поражении кожи ацикловир применяют в дозе 45 мг/(кгxсут), разделённой на 3 введения (по 15 мг/кг каждые 8 ч) в виде медленной инфузии в течение 10–14 дней. Многоцентровые исследования, проведённые в последние годы, доказывают целесообразность использования при локализованном герпесе такой же дозы, как и при генерализованной форме. При генерализованной форме, герпетическом поражении ЦНС или офтальмогерпесе дозу ацикловира увеличивают до 60 мг/(кгxсут) (по 20 мг/кг каждые 8 ч). Длительность лечения составляет 14–21 день. При офтальмогерпесе одновременно с парентеральным введением целесообразно использовать глазную мазь, содержащую ацикловир.
Токсоплазмоз
Toxoplasma gondii — облигатный внутриклеточный паразит, поражающий птиц и млекопитающих. Промежуточный хозяин — представители семейства кошачьих. Только первичная (обычно бессимптомная) инфекция матери приводит к врождённой инфекции. Риск трансплацентарной передачи инфекции возрастает от 15% в I триместре до 65% в конце беременности.
Клинические проявления

Классическая триада в виде гидроцефалии, хориоретинита и внутричерепных кальцификатов возможна у новорождённых, инфицированных в I триместре беременности. У некоторых новорождённых возникает клиническая картина сепсиса. Новорождённые, инфицированные в конце беременности, при рождении обычно не имеют клинических признаков заболевания.
Диагностика

Для постановки диагноза применяют следующие серологические методы обследования:

- тест с окраской по Сейбину — чувствительный и высокоспецифический, но выполним только с живыми паразитами;

- ИФА — легкодоступный и наиболее часто используемый тест;

Методом ИФА выявляют специфические IgM, ранние АТ в острой фазе инфекции. Методика редко применяется ввиду её технической сложности, кроме того, у некоторых внутриутробно инфицированных новорождённых наблюдают недостаток выработки АТ к IgM.
Лечение

Наиболее эффективны препараты пириметамина в комбинации с сульфаниламидами, которые блокируют функцию ферментов (редуктазы и синтетазы), участвующих в синтезе фолиевой кислоты паразита. Суточная доза пириметамина составляет 1 мг/кг (в 2 приёма), сульфаниламидов короткого действия — 0,1мг/кг (в 3–4 приёма).

Оправдала себя схема применения препаратов циклами: пириметамин — 5 дней, сульфаниламид — 7 дней. Проводят 3 цикла с интервалами 7–14 дней. Такой курс терапии по показаниям (хроническая форма при иммунодефицитном состоянии, обострение хориоретинита и пр.) повторяют через 1–2 мес, при непереносимости сульфаниламидов возможна терапия пириметамином в комбинации с клиндамицином по 10–40 мг/(кгxсут) в 3 введения.

Противопаразитарный эффект препаратов ко-тримоксазола также обусловлен действием на метаболизм фолиевой кислоты возбудителя. Побочные действия всех антифолатов устраняют назначением производного фолиевой кислоты. Препарат восполняет дефицит фолиевой кислоты больного и способствует восстановлению биосинтеза нуклеиновых кислот. Официнальный препарат кальция фолинат назначают по 1–5 мг 1 раз в 3 дня в течение всего курса терапии. На втором месте по эффективности стоят макролиды, тормозящие синтез белка на рибосомах возбудителя, учитывают также их меньшую токсичность и действие на внутриклеточные формы паразита. Спирамицин назначают по 150 000–300 000 Ед/кг — суточная доза в 2 приёма в течение 10 дней, рокситромицин — по 5–8 мг/кг в сутки, азитромицин — по 5 мг/кг в сутки в течение 7–10 дней.
Хламидийная инфекция

Хламидии представляют большую группу облигатных внутриклеточных паразитов, близких к грамотрицательным бакте​риям. Хламидии лишены собственной дыхательной системы, используют дыхательную систему клеток хозяина и целиком зависят от него. Существуют несколько видов хламидий. Chlamydia trachomatis играет существенную роль в патологии неонатального периода. Chlamydia psittaci (по современной номенклатуре СМа-mydophila psittaci) является возбудителем орнитоза. Chlamydia pneumoniae (или TWAR-штамм) (по современной номенклатуре Chlamydophila pneumoniae) вызывает некоторые виды воспаления легких, бронхиты и синуситы у человека и животных. К другим видам относятся Chlamydia muridarum, abortus, caviae, felis, pecorum (по современной номенклатуре Chlamydophila).

Клинические проявления.
При остром течении внутриутробного хламидиоза возможно развитие конъюнктивита, пневмонии, бронхита, назофарингита, отита, сепсиса, менингоэнцефалита, уретрита, цервицита, вульвовагинита, энтероколита, реактивного артрита, кардита. Наибольшее значение в патологии новорожденных, инфицированных хламидиями, имеют офтальмохламидиоз и хламидийная пневмония.

При латентной дремлющей инфекции нет постоянного размножения возбудителя, но оно начинается в условиях сниженной иммунной защи​ты, что может вести к проявлению симптомов заболевания через несколько дней и недель жизни. Латентное течение хламидийной инфекции у ребенка не исключает возможность репродукции хламидий в клет​ках и тканях центральной нервной системы и экстраневрально, следстви​ем чего может явиться развитие астеновегетативного синдрома, судо​рожных и ликвородинамических нарушений. Поздняя диагностика и отсутствие ранней специфической терапии ведет к развитию хронических форм заболевания. Формирование латентной или персистирующей инфекции способ​ствует развитию вторичного иммунодефицита и аутоиммунных заболе​ваний. Особенностью хламидиоза является отсутствие патогномоничных признаков и неспецифичность клинической симптоматики в периоде новорожденности. Хламидийная инфекция осложняет адаптацию новорожденных и проявляется неврологическими нарушениями, дыхательными расстройствами, отёчным и геморрагическим синдромами, офтальмопатией, длительной и выраженной желтухой, замедленной потерей и восстановлением массы тела после рождения. Иногда хламидиоз проходит под диагнозами "внутриутробная гипоксия" и родовая травма. Наиболее характерными являются церебральные расстройства. Уже в первые часы жизни появляются неврологические нарушения в виде син​дромов нервно-рефлекторной возбудимости или угнетения функции ЦНС. Нарушения неврологического статуса в большинстве случаев имеют стойкий характер. Отмечены повышенное беспокойство, расстройство сна, повышенная реактивность, изменение мышечного тонуса, угнетение физиологических рефлексов, тремор конечностей. Дети склонны к быстро​му охлаждению или перегреванию, у них длительно сохраняются локаль​ный цианоз, мраморность кожи. 
Лечение

Изучение микробиологических особенностей хламидий (с внутриклеточным циклом развития) объясняют неэффективность бета-лактамных антибиотиков и обусловливают применение антибактериальных препаратов, способных проникнуть и накапливаться в пораженных клетках и межклеточных пространствах.  Данными свойствами обладают макролиды, тетрациклины фторхинолоны, которые и являются средствами эрадикационной терапии при хламидийной инфекции.

Макролиды  имеют основное клиническое значение в отношении грамположительных кокков и внутриклеточных возбудителей, оказывая бактериостатическое действие. Они являются  на сегодняшний день единственной группой антибиотиков, истинная резистентность к которой у патогенных для человека хламидий практически не встречается. Наиболее широко используют три группы макролидов:

 I группа – 14 –членные (эритромицин, кларитромицин, рокситромицин);

 II группа – 15 –членные (азитромицин);

 III группа – 16 –членные (джозамицин, спирамицин, мидекамицин).

Одним из иммуномодулирующих препаратов является Генферон- Лайт -комбинированный препарат, действие которого обусловлено компонентами, входящими в его состав. Оказывает местное и системное действие.

В состав препарата Генферон- Лайт входит рекомбинантный человеческий интерферон альфа-2b, вырабатываемый штаммом бактерии Escherichia coli, в которую методами генной инженерии введён ген интерферона альфа-2b человека.
Интерферон альфа-2b оказывает противовирусное, иммуномодулирующее, антипролиферативное и антибактериальное действие.  Противовирусный эффект опосредован активацией ряда внутриклеточных ферментов, ингибирующих репликацию вирусов. Иммуномодулирующее действие проявляется, в первую очередь, усилением клеточно-опосредованных реакций иммунной системы, что повышает эффективность иммунного ответа в отношении вирусов, внутриклеточных паразитов и клеток, претерпевших опухолевую трансформацию. Это достигается за счёт активации CD8+ T- киллеров, NK – клеток (естественных киллеров), усилении дифференцировки B – лимфацитов и продукции ими антител, активации моноцитарно-макрофагальной системы и фагоцитоза, а также повышении экспрессии молекул главного комплекса гистосовместимости I типа, что повышает вероятность распознавания инфицированных клеток клетками иммунной системы. Активизация под воздействием интерферона лейкоцитов, содержащихся во всех слоях слизистой оболочки, обеспечивает их активное участие в ликвидации патологических очагов; кроме того, за счёт влияния интерферона достигается восстановление продукции секреторного иммуноглобулина А. Антибактериальный эффект опосредован реакциями иммунной системы, усиливаемыми под влиянием интерферона.

Таурин способствует нормализации метаболических процессов и регенерации тканей, обладает мемраностабилизирующим и иммуномодулирующим действием. Являясь сильным антиоксидантом, таурин непосредственно взаимодействует с активными формами кислорода, избыточное накопление которых способствует развитию патологических процессов. Таурин способствует сохранению биологической активности интерферона, усиливая терапевтический эффект применения препарата.

При ректальном введении препарата отмечается высокая биодоступность (более 80%) интерферона, в связи с чем достигается как местное, так и выраженное системное иммуномодулирующее действие; при интравагинальном применении за счёт высокой концентрации в очаге инфекции и фиксации на клетках слизистой оболочки достигается выраженный местный противовирусный, антипролиферативный и антибактериальный эффект, при этом системное действие за счёт низкой всасывающей способности часов после введения препарата. Основным путём введения ά- интерферона является почечный катаболизм. Период полувыведения составляет 12 часов, что обусловливает необходимость применения препарата 2 раза в сутки.

Назначается Генферон- Лайт  по 1 суппозиторию 2 раза в сутки через 12 часов. Курс лечения составляет 5 дней, при необходимости добавляется этиотропная терапия (антибиотик и/или симптоматические средства).
5. НЕДОНОШЕННЫЕ НОВОРОЖДЕННЫЕ ДЕТИ: АНАТОМО-ФИЗИОЛОГИЧЕСКИЕ ОСОБЕННОСТИ, ВЫХАЖИВАНИЕ, ВСКАРМЛИВАНИЕ 
Преждевременные роды (рождение недоношенного ребенка) — это роды, происшедшие до окончания полных 37 недель беременности. Срок беременности (срок гестации) условно отсчитывают с первого дня последнего менструального цикла. Может использоваться термин «постконцептуальный возраст» — предполагаемый общий (т.е. гестационный плюс постнатальный) возраст недоношенного ребенка в неделях с начала последнего менструального цикла матери. Учреждения здравоохранения должны осуществлять регистрацию всех детей, родившихся живыми и мертвыми, которые имеют массу тела при рождении 500 г и более, длину — 25 см и более, при сроке беременности 22 нед. и более. Однако по-прежнему государственная статистика из рожденных живыми учитывает только детей с 28 нед. гестации и более (масса тела 1000 г и более, длина 35 см и более). Из родившихся живыми с массой тела 500—999 г подлежат регистрации в органах ЗАГСа только те новорожденные, которые прожили 168 часов (7 суток).

Согласно приказу Минздрава России №318 от 04.12.92 рекомендована следующая терминология: все дети с массой тела <2500 г — это новорожденные с малой массой. 

Среди них выделяют группы:

• 2500— 1500 г — дети с низкой массой тела при рождении (НМТ);

• 1500— 1000 г—с очень низкой массой тела (ОНМТ);

• 1000 г — с экстремально-низкой массой тела (ЭНМТ).

В международной классификации болезней Х пересмотра, принятой на    43-й Всемирной ассамблее здравоохранения (1993) включены рубрики, отражающие расстройства, связанные с длительностью беременности и ростом плода:
Р05 Замедленный рост и недостаточность питания плода;
Р07 Расстройства, связанные с укороченным сроком  беременности и с низким весом при рождении. 
Масса тела не может быть основным критерием недоношенности, т.к. среди детей с массой тела менее 2500 г  около 30 % составляют доношенные дети  (со ЗВУР). 
На основании  данных массы  и длины тела, а также  окружности головы выделяют следующие категории новорожденных детей:
1)  маленькие к гестационному возрасту («small for date») – дети с задержкой внутриутробного роста и развития (ЗВУР);
2)  соответствующие гестационному возрасту;
3)  большие к гестационному возрасту.
Таблица 6.
Классификация детей по степени недоношенности в зависимости от срока гестации
	Степень недоношенности
	Срок гестации 
(недели)
	Масса тела 
(граммы)

	I
	35-36
	2001-2500

	II
	32-34
	1501-2000

	III
	28-31
	1001-1500

	IV
	< 28
	< 1000


В настоящее время при установлении диагноза «недоношенный новорожденный» указывается срок беременности в неделях, на котором произошли данные роды (гестационный возраст новорожденного). Это конкретизирует базовую ситуацию, позволяет дать правильную оценку недоношенного ребенка и выбрать тактику его ведения (пример диагноза: недоношенный новорожденный — 28 недель). 

Причины недонашивания беременности. 
1. Социально-экономические факторы:

- профессиональные вредности (работа на вредном производстве, с компьютерами, с солями тяжелых металлов, химреактивами и т.д.);

- уровень образования родителей (чем ниже уровень образования как матери, так и отца, тем выше вероятность рождения недоношенного ребенка);

- отношение женщины к беременности: в случаях нежеланной беременности, особенно у женщин, не состоящих в браке, преждевременное рождение ребенка наблюдается в 2 раза чаще; |

- курение как матери, так и отца является фактором риска рождения ребенка с низкой массой тела. Типичными осложнениями беременности у курящих женщин считают предлежание плаценты, преждевременную отслойку плаценты и разрыв плодного пузыря, которые, как известно, способствуют невынашиванию. Интенсивное курение отца снижает вероятность зачатия и является фактором риска рождения ребенка с низкой массой тела;

- употребление алкоголя и/или наркотиков приводит к высокой частоте рождения недоношенного ребенка.

2. Социально-биологические факторы:

- возраст матери (первородящие моложе 17 лет и старше 30 лет) и отца (моложе 17 лет);

-  субклиническая инфекция и бактериальное носительство 
- предшествующие аборты; 

- «дефицитное» питание беременной женщины.
3. Клинические факторы:

- экстрагенитальные заболевания матери (особенно при обострении или декомпенсации их во время беременности);

- антифосфолипидный синдром у матери 

- хронические заболевания мочеполовой системы у матери;

- оперативные вмешательства во время беременности;

- психологические и физические травмы и другие патологические состояния;

- гестоз продолжительностью более 4 недель.

4. Экстракорпоральное оплодотворение 
5. Многоплодная беременность
Внешний вид недоношенных новорожденных детей
1. Непропорциональное телосложение у недоношенного ребенка выражается в относительно больших голове и туловище, коротких шее и ногах, а также низком расположении пупка. Это связано с тем, что темп роста нижних конечностей повышается во 2-й половине беременности.
2. Выраженная гиперемия кожных покровов (особенно у детей с очень низкой массой тела при рождении).
3. Распространенное лануго на плечах, спине, лбе, щеках, бедрах и ягодицах.
4. Зияние половой щели (недоразвитие у девочек больших половых губ).
5. Пустая мошонка (у детей до 28 недель гестации яички еще находятся в паховых каналах или в брюшной полости).
6. Недоразвитие ногтей на руках (ногти покрывают ногтевое ложе, но часто не доходят до кончиков пальцев, так как последнего они достигают на 28-35 неделе гестации, а при сроке > 35 недель ногти выступают за края пальцев). Оценка проводится в первые 5 суток жизни. Ногти очень тонкие.
7. Мягкие ушные раковины из-за недоразвития хрящей  (могут подворачиваться внутрь и слипаться).
8. Преобладание мозгового черепа над лицевым.
9. Малый родничок всегда открыт.
10. Недоразвитие грудных желез (отсутствует физиологическое нагруба-ние грудных желез у детей со сроком гестации до 35-36 недель). У доношенных детей с внутриутробной гипотрофией с массой тела < 1800 г возможно нагрубание грудных желез.
На основании внешнего осмотра ребёнка можно сделать заключение о степени недоношенности (гестационном возрасте) по совокупности морфологических критериев, для чего разработаны оценочные таблицы этих признаков в баллах.

Для глубоконедоношенных новорожденных детей характерны общая слабость, адинамия, склонность к приступам асфиксии. Они постоянно спят и даже во время осмотра часто лежат с закрытыми глазами. Чувство голода отсутствует. Крик тихий, слабый, в основном при раздражении (инъекции и др.). Сосательный рефлекс выражен слабо или вообще отсутствует.
Таблица 7
Оценка зрелости ребенка по совокупности морфологических критериев (Н.П.Шабалов)

	Признаки 

зрелости
	Баллы

	
	1
	2
	3
	4

	1
	2
	3
	4
	5

	1. Форма верхней части ушной раковины (при осмотре) 
	Плоская и бесформенная
	Неполное завивание части ребра
	Неполное завивание всего ребра
	Выраженное завивание внутрь всего ребра

	2. Твердость верхней части ушной раковины (при пальпации)
	Хрящ мягкий, сгибается легко, самостоятельно не возвращается в исходное положение
	Хрящ мягкий по ребру, ушная раковина сгибается легко и медленно возвращается в исходное положение   
	Ребро хряща тонкое, ушную раковину можно согнуть, но она сразу возвращается в исходное положение
	Хрящ плотный и эластичный

	3. Грудные соски и ареолы (при осмотре)
	Едва заметен сосок без ареолы
	Сосок виден ясно, ареола намечена
	Сосок виден ясно, край ареолы поднимается над кожей
	

	4. Диаметр грудной железы (при пальпации)
	Менее 5 мм
	5-10 мм
	Более 10 мм
	

	5. Прозрачность кожи (при осмотре живота)
	Видно много вен с ответвлениями, а также самые тонкие вены
	Видны вены с ответвлениями, но не самые тонкие
	Видны некоторые наиболее крупные кровеносные сосуды
	Едва заметны или не видны кровеносные сосуды

	6. Ногти на пальцах рук (при осмотре и царапании)
	Ногти не достигают края пальцев
	Ногти достигают края пальцев
	Ногти переросли кончики пальцев
	

	7. Складки на подошве (при осмотре максимально выпрямленной стопы)
	Отсутствуют глубокие складки, можно заметить отдельные розовые линии
	Заметны 1-2 глубокие складки поперек первой трети ступни
	Заметно больше поперечных складок на передней 2/3 ступни
	Поперечные и продольные складки покрывают всю ступню

	8. Волосяной покров (при осмотре спины при сильном освещении)
	Распространен длинными и густо расположенными прядями по спине и конечностям
	Распространен, но редко (особенно на нижней части спины)
	Редок, только на плечах и в подмышечных впадинах
	

	9. Поза на спине
	Руки и ноги, как правила, вытянуты
	Руки и ноги немного согнуты, но вялые
	Руки и ноги полусогнуты
	Согнутое положение рук и ног, конечности прижаты к животу


	10. Мужские наружные половые органы
	Мошонка пуста, складчатость не выражена
	Яички опускаются, мало складок 
	Яички опущены, складчатость выражена
	Яички опущены, глубокие складки

	11. Женские наружные половые органы
	Клитор выступает, малые половые губы больше больших 
	Одинаковые размеры больших и малых половых губ
	Большие половые губы больше малых
	Клитор и малые половые губы прикрыты большими


Шкала оценки гестационного возраста (к табл. 7)

	Сумма баллов
	Срок гестации, нед
	Сумма баллов
	Срок гестации, нед

	8

9-10

11-12

13-14

15-16

17-18
	27 и менее

28-30

31

32

33-34

35
	19-20

21-22

23-24

25

26

27-28
	36

37

38

39

40

41 и более


Таблица 8
Оценка гестационного возраста по морфологической и нейромышечной зрелости (Д.Боллард, К.Новак, 1979)
	Показатель

(признак)
	Баллы

	
	0
	1
	2
	3
	4
	5

	Морфологические критерии

	1. Кожа
	Желатиноз-ная, красная, просвечивающая
	Гладкая, розовая, видны вены
	Поверхностное шелушение и/или видно немного вен
	Потрескавшиеся бледные участки, единичные сосуды
	Пергаментоподобная, глубокие борозды, сосуды не видны
	Зрелая, грубая, морщинистая, бороздчатая

	2. Лануго
	Отсутствует
	Обильное
	Тонкое, нежное
	Безволосистые области
	В основном отсутствует
	-

	3.Подошвенные борозды
	Отсутствуют
	Нечеткие красные 

линии
	Только поперечная борозда вверху
	Изборождены верхние 2/3 подошв
	Покрывают всю подошву
	-

	4. Грудные железы
	Едва ощутимы
	Плоские 

ареолы, нет узелков
	Ткань выра-жена, узелки 1-2 мм
	Приподнятый сосок, ареола и узелки 3-4 мм
	Хорошо раз-виты арео-лы, узелки 5-10 мм
	-

	5. Ушные раковины


	Плоские, ос-таются сло-женными после сгибания
	Слегка   изогнуты, 

мягкие, 

медленно разгибаются
	Хорошо изог-нуты, мягкие, но быстро разгибаются
	Сформирова-ны, плотный хрящ, мгно-венно разгиба-ются
	Толстый хрящ, плотные
	-



	6. Гениталии (мальчики)
	Мошонка пустая, нет складок
	-
	Яички опус-каются, несколько складок на мошонке
	Яички в ниж-ней части, мо-шонка склад-чатая
	Яички опу-щены, глу-бокие склад-ки
	-

	7. Гениталии (девочки)
	Клитор и малые поло-вые губы выступают
	
	Большие и ма-лые половые губы пример-но равны
	Большие половые губы покрывают малые
	Клитор и малые поло-вые губы полностью прикрыты большими
	-

	Неврологические критерии

	8. Поза мла-денца
	Руки разог-нуты в лок-тях, а ноги – в коленях
	Небольшое сгибание ног 

в тазобед-

ренных и коленных суставах, 

руки разог-

нуты в локтях
	Более сильное сгибание ног, руки разогну-ты в локтях
	Руки слегка согнуты в локтях, ноги согнуты в коленях и разведены
	Полное сгибание рук и ног
	-

	9. «Квадрат-ное окно» (запястье)
	90˚
	60˚
	45˚
	30˚
	0˚
	-

	10. Отдача рук
	Руки оста-ются разог-нутыми (180˚)
	-
	Отдача рук медленная и частичная (100-160˚)
	Отдача рук быстрая, но неполная 

(90-100˚)
	Руки сразу же возвращаются в согнутое положение 

(< 90˚)
	-

	11. Подко-ленный угол
	180˚
	160˚
	130˚
	110˚
	90˚
	< 90˚



	12. Симптом косого дви-жения, или «шарфа»
	Локоть вы-ходит за пределы туловища
	Локоть дос-тигает про-тивополож-ной подмы-шечной впадины
	Локоть нахо-дится на уров-не противо-положной  срединно-ключичной линии
	Локоть дости-гает средин-ной линии
	Локоть не достигает срединной линии
	-

	13. Притяги-вание пятки к уху
	Ступня приведена к уху, нога разогнута в коленном суставе
	Ступня не приведена к уху, нога разогнута в коленном суставе
	Ступня не приведена к уху, нога разогнута в коленном суставе на 160˚
	Ступня не приведена к уху, нога согнута в коленном суставе на 130˚
	Ступня не приведена к уху, нога согнута в коленном суставе на 90˚
	-




Шкала оценки гестационного возраста (к табл. 7)

	Сумма баллов
	5
	10
	15
	20
	25
	30
	35
	40
	45
	50

	Неделя гестации
	26
	28
	30
	32
	34
	36
	38
	40
	42
	44


Выраженность и длительность этого состояния зависят от степени недоношенности, особенностей внутриутробного периода (болезнь матери, патологическое развитие плода), осложнений в родах (асфиксия, натальные травмы и др.) и инфицирования ребенка. У глубоконедоношенного ребенка с неотягощенным анамнезом это состояние обычно улучшается к 10-12 дню жизни. У детей с массой тела более 2000 г общая слабость отмечается только в первые дни после рождения, в дальнейшем они почти не отличаются от доношенных детей: громко кричат, самостоятельно сосут из бутылочки через соску, их можно прикладывать к груди матери. У больных недоношенных детей быстро развивается вялость (мышечная гипотония), исчезает сосательный и глотательный рефлексы и угасают другие безусловные рефлексы.

От зрелости центральной нервной системы (ЦНС) зависят адаптация ребенка к внешней среде и нормальное функционирование систем организма. У недоношенных детей дифференцировка коры головного мозга и корковых центров (белого и серого вещества) еще не закончена, отмечается сглаженность борозд. ЦНС отличается значительной незрелостью, так как миелинизация нервных волокон и проводящих путей полностью не завершена.У недоношенных детей имеются анастомозы на уровне водораздела бассейнов передней, средней и задней мозговых артерий с менингеальными артериями. Чаще всего у недоношенных детей, в связи с анатомическими особенностями, при длительной гипоксемии повреждается перивентрикулярное белое вещество в области между субэпендимальными сосудами и пенетрирующими ветвями передней, средней и задней мозговыми артериями. У недоношенных детей преобладает подкорковая деятельность. Отмечается быстрая иррадиация возбуждения и слабость активного торможения.  Это проявляется в своеобразных движениях ребенка: в состоянии покоя отмечаются хаотичные, не координированные движения конечностей, при вздрагивании – обобщенность реакций, тремор верхних конечностей и клонус стоп. Способность сосания из бутылочки через соску отражает гестационную зрелость ребенка: дети с массой тела 2000 г и больше (34 недели и больше) с первых дней жизни начинают активно сосать, с массой тела 1700-2000 г (32-33 недели гестации) – с середины 1-й или конца 2-й недели жизни, с массой 1200-1600 г (30-32 недели) – со 2-3-й недели, с массой 900-1100 г (28-29 недели) – к 1 мес жизни. Сосание зависит также от перенесенных гипоксии, внутриутробной инфекции и поражения ЦНС. Физиологический гипертонус у  недоношенных  детей  появляется  к 1-2 мес жизни. Незрелость вегетативной нервной системы  проявляется у недоношенных детей (особенно с низкой массой тела) мраморностью кожных покровов, акроцианозом, симптомом Арлекина (Финкельштейна) и тремолабильностью. Повышена проницаемость гематоэнцефалического барьера, что приводит к высокому риску развития билирубинового поражения ЦНС на фоне гипербилирубинемии. Также высок риск инфекционных поражений ЦНС.

Вследствие незрелости терморегуляционных механизмов недоношенные дети легко как охлаждаются, так и перегреваются. Это обусловлено рядом причин: прежде всего незрелостью центральных механизмов регуляции теплообмена (а именно гипоталамуса), а также анатомо-физиологическими особенностями этих детей. У всех недоношенных новорождённых отмечают потери тепла в окружающую среду из-за относительно большой поверхности тела и слишком тонкого подкожного жирового слоя, а теплопродукция снижена в связи с малыми запасами бурого жира. У них нет адекватного повышения температуры тела на инфекционный процесс, и они легко перегреваются в инкубаторах. Перегреванию также способствует недоразвитие потовых желёз.

Дыхательная система у недоношенного ребёнка так же, как и нервная, характеризуется незрелостью. Верхние дыхательные пути у недоношенных узкие, диафрагма расположена относительно высоко, грудная клетка податлива, рёбра расположены перпендикулярно к грудине; у глубоко недоношенных детей грудина западает. Дыхание поверхностное, ослабленное; ЧДД 28–76/мин, объём дыхания по сравнению с доношенными детьми снижен. Ритм дыхания периодический, с частыми апноэ. Паузы в дыхании составляют 19–25% времени вдоха. Периодическое дыхание у недоношенных детей может сохраняться до 3-месячного возраста. Кроме того, наблюдают недостаточное развитие альвеол, капиллярной сети лёгких, относительно толстые альвеолокапиллярные пространства, сниженное содержание сурфактанта, низкую растяжимость легких, что ведёт к недостаточному их расправлению, сохранению фетального ателектаза, развитию гемодинамических расстройств и вышеперечисленных особенностей дыхания.

Сердечно-сосудистая система у недоношенного по сравнению с другими функциональными системами относительно зрелая, так как закладывается на ранних стадиях онтогенеза. Несмотря на это, пульс очень лабилен, слабого наполнения, частота 120–160/мин, но может достигать 180. Причинами тахикардии могут быть гиповолемия, низкий гематокрит, метаболический ацидоз, СН, инфекция. Для наиболее незрелых детей характерен ритмический рисунок пульса типа эмбриокардии. Аускультативно тоны сердца могут быть относительно приглушены; при персистенции эмбриональных шунтов (боталлов проток, овальное окно) возможно наличие шумов. Частота встречаемости артериального протока зависит от гестационного возраста. Клинически значимый боталлов проток у детей с гестационным возрастом 34–36 нед составляет 20%, а при гестационном возрасте менее 34 нед — 40–60%. АД у недоношенных по сравнению с доношенными более низкое: систолическое — 50–80 мм рт.ст., диастолическое — 20–30 мм рт.ст. Среднее давление — 55–65 мм рт.ст. Перестройка гемодинамики, нарастающие в родах ацидоз и гиперкапния, высокий уровень адреналина и неэстерифицированных жирных кислот, активирование процессов перекисного окисления липидов приводят к транзиторному нарушению метаболизма миокарда, выражающемуся в перегрузке предсердий и правого желудочка, снижении вольтажа зубцов, нарушении процессов реполяризации и блокаде правой ножки пучка Гиса. У доношенных новорождённых это состояние исчезает в течение 1-х суток жизни, в то время как у недоношенных подобные изменения наблюдают в течение 2-3 нед. В связи с повышенной нагрузкой на правые отделы сердца для электрокардиограммы недоношенных детей характерны признаки правограммы и высокий зубец P в сочетании с относительно низким вольтажем и сглаженностью интервала S–T.

Таблица 9. 

Основные особенности пищеварительной системы недоношенного ребёнка

	Отдел ЖКТ 
	Особенности 

	Ротовая полость 
	Большой язык

Отсутствие жировых комочков Биша
Низкое содержание лизоцима в слюне

Высокая активность амилазы слюны 

	Пищевод 
	Короткий, широкий, без физиологических сужений

Сниженный тонус нижних отделов пищевода

Тупой угол Гиса 

	Желудок 
	Преобладание тонуса пилорического сфинктера над кардиальным

Маленький объём желудка (2 мл/кг)

Отсутствие соляной кислоты в составе желудочного сока до 32-й недели гестации

Наличие фетального пепсина

Низкая способность продукции пепсиногена 

	Кишечник 
	Снижение перистальтики, монотонный характер моторики

Снижение активности лактазы (30% к 32-й неделе гестации)

Снижение секреции иммуноглобулинов

Низкий уровень пролиферации и миграции в стенке кишечника

Высокий уровень пептидаз 

	Поджелудочная железа 
	Низкая активность липазы

Низкая активность амилазы 

	Желчевыводящие пути 
	Склонность к дискинезии желчевыводящих путей по гипотоническому типу

Снижение продукции желчных кислот 


Транзиторная потеря массы тела может достигать 10–14% и восстанавливаться к концу 3-й недели жизни. Стерильная фаза в кишечнике у недоношенных, как правило, продолжается 1-е сутки жизни, а фаза заселения удлиняется до 2 нед. Нормализация кишечной флоры в течение 1-го месяца жизни недоношенного ребёнка может не наступить (75–80% случаев).

Особенности функционирования эндокринной системы недоношенного зависят от степени его зрелости и наличия эндокринных нарушений у матери, обусловивших преждевременные роды. Функциональная и морфологическая незрелость надпочечников способствует быстрому их истощению и возможности развития надпочечниковой недостаточности. У недоношенных детей относительно снижены резервные возможности щитовидной железы, в связи с чем у них возможно развитие транзиторного гипотиреоза. Половые железы у недоношенных менее активны, чем у доношенных, поэтому у таких детей значительно реже проявляется «половой криз» в первые дни жизни. 

Анаэробный гликолиз служит основным процессом энергетического обеспечения у недоношенных детей. Недоношенные дети (даже условно здоровые) имеют небольшие запасы гликогена и бурого жира, поэтому концентрация глюкозы в крови быстро снижается до низких величин (до 1,1 моль/л) и длительно держится на невысоком уровне. Гипербилирубинемия у недоношенных также имеет свои особенности. Незрелость системы глюкоронилтрансферазы, её угнетение в условиях гипоксии, отсутствие катехоламинового всплеска, транзиторный гипотиреоз приводят к более раннему и выраженному подъёму билирубина, однако иктеричность кожного покрова можно наблюдать при содержании билирубина 80 мкмоль/л, что иногда приводит к неправильной оценке состояния новорождённого ребёнка. 

Моча — слабой концентрации, частота мочеиспускания обычно превышает таковую у доношенных (относительно большая интенсивность метаболизма и водно-пищевая нагрузка), однако у детей с гестационным возрастом менее 28 нед отмечают снижение диуреза на фоне высокой активности антидиуретического гормона (АДГ). Экскреция натрия с мочой повышена. Значительное повышение уровня креатинина связано с тем, что почки недоношенных не могут справиться с элиминацией креатинина; также нельзя исключить вероятность реабсорбции креатинина в дистальных канальцах. Почки недоношенного ребёнка не способны выводить водородные ионы, что сохраняет склонность к метаболическому ацидозу. В связи с низкой катаболической направленностью обмена у недоношенных детей редко выявляют признаки мочекислого диатеза.

В связи с незрелостью ростков костного мозга, а также низкой чувствительностью красного костного мозга к эритропоэтину у недоношенных детей наблюдают более низкий уровень эритроцитов и гемоглобина, что приводит к развитию ранней анемии недоношенных, развивающейся в течение 2 первых месяцев жизни. Быстрая истощаемость белого ростка приводит к развитию нейтропении, особенно в условиях внутри- и внеутробного инфицирования ребёнка. 

У недоношенных при рождении отмечают более низкие величины концентрации витамина К, витамин К-зависимых факторов свертывания крови, факторов контакта (ХII), прекалликреина, кининогенов с высокой молекулярной массой; наблюдают снижение способности тромбоцитов к агрегации, но ещё более активный транзиторный фибринолиз — в 1-й час жизни, с последующим глубоким его угнетением при очень низком уровне плазминогена и антикоагулянтов, большой проницаемостью и хрупкостью сосудистой стенки. В этой ситуации кровоточивость уже с первых минут жизни может сочетаться с тромбозами из-за низкой активности фибринолиза и антикоагулянтов, что может привести к развитию ДВС-синдрома (синдром диссеминированного внутрисосудистого свёртывания крови).

Иммунная система ребёнка находится в состоянии супрессии. Биологический смысл супрессорной направленности иммунных реакций в этот период состоит в предупреждении риска тяжёлых иммунопатологических реакций, неизбежных при контакте с огромным количеством антигенами окружающей среды. Кроме того, снижается риск развития иммунологического конфликта в системе «мать-плод» в период внутриутробного развития. Гуморальные защитные реакции обеспечиваются в основном материнскими антителами, однако наибольшее поступление иммуноглобулинов G через плаценту происходит после 34-й нед гестации, поэтому у недоношенных детей наблюдают дефицит гуморального иммунитета. Иммуноглобулины класса A и М у недоношенных практически отсутствуют. Кроме того, отмечают недостаточность активации системы комплемента, низкие плазменные концентрации компонентов как классического пути активации (С1, С2, С3, С4), так и альтернативного. Во многом это объясняет низкую опсоническую активность крови новорождённых и слабость фагоцитарной защиты. Система фагоцитоза неразвита, и фагоцитоз у недоношенных детей часто не сопровождается адекватным «дыхательным взрывом», т.е. образованием микробицидных токсических радикалов кислорода. В связи с незрелостью ростков костного мозга у недоношенных детей отмечают склонность к нейтропении. Особенности межклеточного взаимодействия в иммунном ответе обусловлены низкой чувствительностью Т-клеточных рецепторов к ИЛ-1 и ИЛ-2. Сниженная продукции γ-интерферона Т-лимфоцитами CD4+ определяет слабую противовирусную защиту новорождённого. В силу слабой экспрессии молекул взаимодействия CD40-L на T-лимфоцитах их кооперация с В-лифоцитами снижена. Вследствие этого снижена способность В-лимфоцитов к образованию АТ в ответ на антигенные воздействия. Также наблюдается большое количество «наивных» (менее зрелых) Т-хелперов, которые обладают склонностью к дифференцировке Т-хелперов второго фенотипа, продуцирующих ИЛ-4 и ИЛ-13. Низкая продукция ИЛ-12 и ИЛ-15 приводит к малой продукции ИЛ-2 и γ-интерферона, вызывая недостаточную продукцию перфорина и, следовательно, низкую цитотоксичность. В силу всего вышеперечисленного недоношенный новорождённый проявляет слабую резистентность к условно-патогенной, грамотрицательной флоре; склонность к генерализации процесса, септическим состояниям. Высока чувствительность к вирусным инфекциям. Они протекают по малосимптомному варианту в 60–80% случаев.

В связи с вышеперечисленным при выхаживании недоношенных новорождённых и детей с низкой массой тела необходимо проводить профилактику нарушений адаптации в ранний неонатальный период. 

Основные условия для успешного выхаживания недоношенных детей: 
1) уменьшение негативного воздействия внешних факторов («холодовой стресс», шум аппаратов ИВЛ, громкие разговоры медперсонала, яркий свет, болевые раздражения при инъекциях, пролонгированные осмотр ребенка врачом в кувезе или смена пеленок и др.);

2) охранительный режим (спокойная обстановка в палате);

3) снижение освещенности в кувезе (можно прикрыть кувез пеленками);

4) оптимальный тепловой режим в палате и в кувезе (исключить потери тепла излучением от ребенка на прохладную наружную поверхность стенок кувеза, расположенного на сквозняке или у окна; применение тепловых «экранов» из фольги, дополнительного пластикового покрытия, хлопчатобумажных шапочек или инкубаторов с двойными стенками; обогрев кувеза снаружи лучистыми тепловыми источниками; использование транспортного кувеза для снижения конвекции – потери тепла в окружающий воздух);

5) достаточная оксигенация и влажность в кувезе (обогрев газовой смеси);

6) регулярная дезинфекция кувезов и смена воды каждые сутки в увлажнителе;

7) рациональное питание (энтеральное вскармливание или парентеральное питание);

8) минимальное назначение лекарственных средств (особенно парентерально);

9) мониторинг за жизненно важными функциями органов и систем.

После рождения недоношенный новорожденный ребенок принимается в стерильные и теплые пеленки, т.к. «холодовая травма» негативно сказывается на прогнозе (при однократном охлаждении до 32(С летальность составляет около 100 % даже при условии создания «оптимального комфорта»). Установлено, что до 25 % общего уровня тепла расходуется при неощутимых потерях воды с поверхности кожи новорожденного ребенка, которые необходимо учитывать при расчете инфузионной терапии. Избыточные потери тепла путем излучения, конвекции, теплопровод-ности или испарением для недоношенного ребенка являются важной угрозой для жизнеобеспечения, так как способствуют усилению гипоксемии, метаболическому ацидозу, гипогликемии, непрямой гипербилирубинемии, липолизу.

Важным условием выхаживания в родильном доме является дополнительный обогрев недоношенного ребенка, который осуществляется в кувезах закрытого типа (см. табл. 12) в специальных палатах. Различные методы обогрева кроме определенных преимуществ имеют и недостатки (табл. 4). 

Таблица 10
Особенности методик обогрева недоношенных новорожденных детей

(Н.П.Шабалов, 1995)

	Методика обогрева
	Преимущества
	Недостатки

	1. Обогрев лучистым теплом
	Ребенок легко доступен.

Эффективный, мощный.

Возможна быстрая смена интенсивности обогрева.
	Большие неощутимые потери жидкости.

Сквозняк, потоки воздуха в палате могут охладить ребенка.

Удаление, отпадение термодатчика могут привести к потере тепла или перегреву.

	2. Экранирование
	Ребенка легко наблюдать.

Сохраняется доступ и видимость.
	Уменьшается доступ к ребенку. 

Менее эффективен, чем другие методы.

	Конвекция

	3. Инкубатор (кувез) с воздушным контролем
	Сохраняется постоянство окружающей температуры.

Легкий, безопасный.

Обеспечивается увлажнение.

Сохраняется термо-нейтральное состояние при более низкой окружающей температуре.
	Увлажнители способствуют росту бактерий.

Не регулируются потребности ребенка.

Температура воздуха колеблется при уходе за ребенком.

	4. Инкубатор с накожным контролем (кожным датчиком)
	Сохранение заданной температуры кожи.

Обеспечение увлажнения.

Легкий, доступный.
	Смещение (отпадение) датчика может вызвать колебания температуры.

При уходе – колебания температуры воздуха.

Увлажнители способствуют росту бактерий.

	5. Обогрев палаты
	Легко сохраняется.
	Может быть неудобно для персонала и родителей, так как они в одежде.

	Теплопроводность

	6. Обогреваемый матрасик
	Быстрый обогрев.

Использование при транспортировке.
	Может быть ожог кожи.

Может быть использован только в комбинации с другими методами.

	7. Предварительно обогретое белье.
	Легкодоступный.
	Оборудование для обогрева может быть громоздким.

Длительный (затраты времени).


Температура воздуха в палате должны быть 25(С, а влажность 55-60 об.%. Первичный туалет недоношенных детей проводится так же, как у доношенных. Родовая смазка снимается стерильной ватой, смоченной в стерильном подсолнечном масле. После первичного туалета недоношенного ребенка помещают в кувез. Можно купать детей с массой тела более 2000 г при температуре воды 38-40(С. 

В кувезы помещают детей с массой тела при рождении менее 2000 г. Здоровые недоношенных дети с массой тела более 1200 г обычно находятся в инкубаторах 2-4 дня, а с меньшей массой  тела – 1 неделю и более. 

Для предупреждения инфицирования ребенка каждые 3 дня кувезы заменяются и тщательно обрабатываются дезинфицирующими средствами, подвергаются кварцеванию и проветриваются. Чем выше влажность воздуха в кувезе, тем быстрее идет обсеменение кувеза микроорганизмами. Поэтому каждые 24 ч должна проводиться замена воды в увлажнителе воздуха  кувеза. Оптимальным считается совместное пребывание матери и ребенка в одной палате.

Купание здоровых недоношенных детей возможно с 2-х недельного возраста (через день).  При наличии опрелостей необходимо купать ежедневно. Детей с массой тела менее 1000 г начинают купать на 2-м месяце жизни. Взвешивают детей ежедневно, окружность головы измеряют 1 раз в неделю. Выкладывание недоношенных детей на живот снижает частоту срыгивания, повышает оксигенацию крови (однако возможно развитие синдрома внезапной смерти из-за брадикардии, поэтому важен контроль за ЧСС). Ребенок не должен длительно находиться в одном положении. Массаж живота проводят ежедневно детям в возрасте 1 месяца при достижении массы тела 1700-1800 г. Поглаживание живота полезно при метеоризме детям с массой тела 900-1000 г и более. Применение памперсов недоношенным детям в периоде новорожденности не рекомендуется. Следует   поменьше назначать инъекций новорожденным детям, особенно недоношенным. Необходимо избегать полипрогмазии.

Недоношенные дети плохо переносят многие медикаменты, т.к. у них развиваются побочные эффекты (табл. 11).

Таблица11
Побочные эффекты лекарственных средств  у недоношенных детей

	Препарат
	Патология

	1. Левомицетин
	Синдром серого ребенка

	2. Гентамицин per os
	Устойчивость кишечной микрофлоры

	3. Витамин «Е» в вену
	Асцит, шок 

	4. Гидрокарбонат натрия в/в 
	Интравентрикулярные кровоизлияния

	5. Фуросемид
	Глухота, желчные камни, нефрокальциноз

	6. Амфотерицин-В
	Анурия

	7. Гепарин
	Кровотечение

	8. Аминогликозиды
	Глухота, нефротоксичность

	9. Викасол
	Желтуха

	10. Фентанил
	Судороги, ригидность грудной клетки

	11. Дексаметазон
	Желудочное кровотечение, гипертензия

	12. Индометацин
	Олигурия, гипонатриурия


Кормление недоношенных детей имеет свои особенности,  форсирование его недопустимо. Оптимальным для питания этих  детей считается свежее грудное молоко. При проведении  кормления недоношенных детей следует принимать во внимание: 

1) массу тела при рождении;

2) выраженность сосательного  и  глотательного рефлексов;

3) наличие перенесенной гипоксии плода и асфиксии  новорожденного;

4) течение постасфиксического периода (особенно поражение нервной системы);

5) возможность развития сердечно-респираторного дистресс-синдрома;

6) развитие метеоризма из-за сниженной перистальтики кишечника;

7) замедление эвакуации молока из желудка;

8) низкая активность фермента лактазы при рождении и медленное ее увеличение в последующие дни жизни;

9) недостаточная продукция желчных кислот приводит к снижению утилизации жиров из кишечника (невысокая эмульгация жиров);

10)  после рождения небольшие запасы витаминов А, С, Д, Е, кальция, фосфора, железа и других микроэлементов, способствующие к раннему развитию их дефицита;

11)  часто развивается дисбактериоз  кишечника  (своеобразие  биоценоза), особенно у больных и лишенных нативного молока детей, в связи с чем им дополнительно нередко назначается бифидумбактерин  (по  2,5 дозы 3 раза в день).

Голодная пауза (период безмолочной энтеральной нагрузки) у недоношенных детей не должна быть слишком длительной  (не  более 6-8 час), за исключением детей с массой тела менее 1500 г, которых рекомендуется начинать кормить через 12-24 часа  после рождения. Однако  если  у недоношенного ребенка при рождении  имеются  симптомы  тяжелой асфиксии,  внутричерепной родовой  травмы,  тяжелого  РДС,  то  энтеральное питание откладывается на более поздние сроки,  независимо от степени недоношенности.  Нельзя  начинать  энтеральное вскармливание, пока не будут достигнуты следующие условия:

1) стабильное дыхание без каких-либо расстройств;

2) отсутствие пареза кишечника и нормального  перкуторного звука над кишечником;

3) поступление молока в желудок не вызывает остановку  дыхания и длительную задержку пищи в желудке (в аспирате из желудка не более 1 мл содержимого, или 10 % от предыдущего кормления). 

Общая схема начала энтерального кормления следующая.

1. Введение постоянного зонда. После введения убедиться в течение 30—40 мин, что нет нарушений жизненно важных функций.

2. Проба на толерантность к вскармливанию — введение дистиллированной воды (недоношенным детям с массой менее 1000 г — 1 мл, остальным — 2—3 мл)・Убедиться, что нет вздутия живота и других нарушений состояния в течение последующих 3 ч.

3. Несколько введений дистиллированной воды (для более тяжелых детей) или 5% раствора глюкозы в нарастающем объеме (плюс 1—3 мл, но в целом не более 5—7 мл) каждые 3 ч без ночного перерыва. Убедиться, что дальнейшее функционирование ЖКТ протекает без осложнений и не утяжеляет респираторную функцию. Количество этих пробных введений очень индивидуально.

4. Начало трофического питания с постепенным наращиванием до полного энтерального вскармливания. Начинать кормление недоношенных с массой тела 2000—1500 г следует с объема 5—7 мл и далее постепенно его увеличивать, добавляя по 5 мл. Для недоношенных с массой тела 1500—1000 г первый объем составляет 2—4 мл, также с последующим его увеличением на 2—3 мл. Как правило, всех детей с массой тела более 1000 г кормят каждые 3 ч (8 раз в сутки). Начинать кормление детей с ЭНМТ (до 1000 г) рекомендуют с введения

1—2 мл грудного молока или специализированной смеси, разведенной дистилированной водой (1:1), каждые 3 ч без ночного перерыва. Последующее увеличение разовой дозы — также на 1—2 мл в сутки. 

Контролем адекватного вскармливания будут достаточные прибавки массы тела. При определении нормы ежедневной прибавки массы тела у недоношенных детей следует, вероятно, ориентироваться на внутриутробную прибавку массы плода в III триместре беременности, которая составляет в среднем около 15 г/кг в сутки (1—2% от массы тела). В последующем месячные прибавки массы тела у здоровых недоношенных детей на первом году жизни также зависят от срока гестации, на котором произошли роды.

Таблица 12
Средняя ежемесячная прибавка массы тела у недоношенных

детей на 1-м году жизни (Ладыгина В.Е)

	Возраст 

в месяцах
	Масса тела при рождении (г)

	
	800-1000
	1001-1500
	1501-2000
	2001-2500

	1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

12
	180

400

600-700

600

550

750

500

500

500

450

500

450
	190

650

600-700

600-700

750

800

950

600

550

500

300

350
	190

700-800

700-800

800-900

800

700

600

700

450

400

500

400
	300

800

700-800

700-800

700

700

700

700

700

400

400

350


Количество пищи. Недоношенным детям обычно в 1 сутки  на  1 кормление дают 5-10 мл, во 2 день - 10-15  мл,  на  3  день  - 15-20 мл, в последующие дни суточное количество молока определяют по формуле Роммеля:

    V (мл в сут) = n + 10 на каждые 100 г массы тела ребенка,

    где n - число дней жизни недоношенного ребенка.  

После  10 дня жизни суточный объем  составляет  1/5  массы  тела. Можно применять и формулу Н.П.Шабалова: 

на 1 кормление молоком через одноразовый зонд (мл) = 3(n(m, 

где n - день жизни, m - масса тела в кг.

Зная калорийность питательной смеси  или  грудного  молока, можно рассчитать должное количество на сутки по формуле:

                       Количество ккал/сут · масса тела (кг) · 100         

V (мл/сут) = 

                               Калорийность питательной смеси на 100 мл                

Если используется грудное материнское, то при расчете питания ребенка учитывают, что в 100 мл женского молока содержится 67-70 ккал.

Кормление через зонд проводят 6-8 раз в сутки через  3-3,5 часа. Если кормят 8 раз, то ночной перерыв не делают. Слабо  сосущих  детей можно кормить 8-10 раз, интервал между  кормлениями  менее 2,5 час нежелателен при использовании грудного молока и 3  часа - при кормлении смесями.

Из адаптированных молочных смесей, по пищевой ценности приближенные к женскому молоку и обогащенные микронутриентами, для  вскармливания   недоношенных  детей используют ,  «Пре-Пилтти» , «Пре-НАН», «Энфалак», «Прегестемил», «Фрисопре», «Пре-Нутрилон», «Хумана-0», «Пре-Нутрилак». Совместно с женским молоком в последние годы рекомендуется использовать смеси-фортификаторы: «Симилак-фортификатор», «Пре-Семп протеин и минерал», «Неонатал-BMF».

Парентеральное питание (ПП) у новорождённых детей в последние годы применяют очень редко и только по определённым показаниям. Оно является составной частью интенсивной нутритивной поддерживающей  инфузионной терапии. Парентеральное питание – это дорогостоящий вид питания. 

Абсолютные показания для парентерального питания:

1) нефункционирующий ЖКТ (кишечная непроходимость, подготовка к операции, невозможность введения зонда для энтерального питания);

2) язвенно-некротизирующий энтероколит (неинфекционной этиологии, при асфиксии) 

Относительные показания:

1) респираторный дистресс синдром ( болезнь гиалиновых мембран));

2) риск развития язвенно-некротического энтероколита ( инфекционного генеза)

3) предупреждение выраженной гипотрофии у детей с экстремально низкой массой тела;

4) выраженная белково-энергетическая недостаточность;

5) почечная или печёночная недостаточность.

Противопоказания для проведения парентерального питания (ПП):

1) шок;

2) острая декомпенсированная кровопотеря;

3) декомпенсированная дегидратация или гипергидратация;

4) анафилаксия на ингредиенты питательных смесей;

5) тяжёлая диабетическая декомпенсация;

6) жировая эмболия (для введения жировых эмульсий).

Парентерально питание используется не более 5 дней, так как  в более поздние сроки возможны различные осложнения.

А. Инфекционные осложнения парентерального питания:

1) применение катетера в центральную вену (подключичную) может способстовать генерализации инфекции (пневмония, бактериемия, катетерный сепсис и др.);

2) флебиты и тромбозы вен.

Б. Метаболические осложнения ПП:

1)) электролитные нарушения: 

- гипофосфатемия; 

- гипокальциемия; 

- гипокалиемия; 

- дефицит цинка, селена, меди;

2) гипер- или гипогликемия;

3) гиперкапния;

4) гипераммониемия.

Г. Другие осложнения ПП:

-дисфункция тромбоцитов.

Профилактикой вышеперечисленных осложнений ПП являются:

- устранение гемодинамических расстройств до начала проведения ПП;

- устранение волемических нарушений;

- ликвидация грубых изменений КОС;

- улучшение реологии и микроциркуляции крови;

- соблюдение правил введения растворов для ПП;

- мониторинг показателей гомеостаза.

При соблюдении современных технологий выхаживания подавляющему большинству недоношенных детей можно сохранить жизнь и здоровье. На сегодня данные проведенных обследований и анализа наблюдений за дальнейшим развитием недоношенных детей как физическим, так и нервно-психическим многообразны, однако отрывочны и порой противоречивы. Создавая портрет физического развития школьника с учетом интегрального показателя, А.А.Баранов и соавт. (2001) отмечают, что у 2/3 преждевременно родившихся детей развитие ниже среднего и только у трети — среднее. По структуре соматической патологии в процессе дальнейшего развития недоношенных детей на первом месте — заболевания органов дыхания, затем нарушения со стороны нервной системы, анемии, инфекционные болезни и расстройства органов пищеварения.

Ситуационные задачи по теме: «Асфиксия новорождённых детей»

№ 1 

Ребенок родился доношенным. Вес при рождении – 3500г, рост – 51 см. При рождении отмечались истинные узлы пуповины. Общее состояние ребенка тяжелое. ЧСС - 90 в минуту, дыхание отсутствует, кожа бледная, мышечный тонус снижен. Оценка по шкале Апгар 0-3 балла. Из анамнеза известно, что мать ребенка во время беременности чувствовала себя хорошо, токсикозов беременности не отмечалось. Настоящая беременность I, наблюдалась в женской консультации по месту жительства. Роды в срок, в затылочном предлежании, без особенностей. Объективно: Общее состояние ребенка тяжелое. Кожные покровы бледные, симптом “белого пятна” 5 секунд.  Дыхание отсутствует, отмечается расстройство плацентарно-плодного (пуповинного) кровообращения – истинные узлы пуповины. Тоны сердца приглушены, ЧСС – 90 в минуту. Тонус мышц снижен, рефлексы новорожденного не вызываются. Реакция на осмотр, болевое раздражение отсутствуют. Оценка по шкале Апгар на 1 минуте 0-3 балла. Живот при пальпации мягкий, меконий не отходил.

Вопросы:

1. Обосновать предварительный диагноз.

2. Назначить план обследования.

3. Лечение.

4. Дифференциальный диагноз.

Эталоны ответов на ситуационную задачу № 1

1. Тяжелая первичная асфиксия новорожденного (расстройство плацентарно-плодного (пуповинного) кровообращения – истинные узлы пуповины).

2. План обследования:

      Клинический мониторинг, аппаратный мониторинг, лабораторный мониторинг: гематокрит, общий анализ крови,  общий анализ мочи, КОС, парциальное давление кислорода и углекислого газа крови, билирубин и его фракции крови, электролиты плазмы: калий, натрий, кальций, магний; общий белок сыворотки крови и его фракции; мочевина крови; активность  трансаминаз; коагулограмма.

3. Лечение:

1) Отсасывание содержимого рта, активная тактильная стимуляция, пережатие пуповины двумя зажимами Кохера и перерезка ее, тактильная стимуляция. Если кожа порозовела, и появилось дыхание, то реанимационные мероприятия прекращаются, организация мониторинга в последующие часы. Парентерально назначается витамин К, как можно раньше начать кормить ребенка.

2) Если I шаг реанимации не эффективен, то переходят ко II шагу: ИВЛ с помощью маски, мешка Амбу, если не эффективно, то проводят эндотрахеальную интубацию, непрямой массаж сердца и введение адреналина.

3) III этап – это коррекция метаболических нарушений: в вену пуповины вводят раствор глюкозы 10% 7,5 мл/кг; 4% раствор гидрокарбоната натрия 2,5 мл/кг; 10% раствор кальция глюконата 1 мл/кг.  

4. Дифференциальный диагноз:

· острые кровопотери,

· травмы  внутренних органов,

· внутричерепные кровоизлияния,

· пороки развития мозга,

· болезни сердца, легких.

№ 2

Ребенок родился на сроке гестации 34 недели. Вес при рождении – 1800 г, рост – 42 см. Общее состояние при рождении тяжелое. Крик короткий, малоэмоциональный, дыхание отсутствует. Кожные покровы цианотичные.

Из анамнеза известно, что беременность III. I, II беременности закончились выкидышами, женщина была прооперирована по поводу истмико-цервикальной недостаточности. Настоящая беременность протекала на фоне токсикоза I половины, анемии средней степени тяжести. Роды на сроке 34 недели, в затылочном предлежании.

Объективно: Общее состояние при рождении тяжелое. Ребенок вялый, реакция на осмотр отсутствует, рефлексы новорожденных угнетены, крик короткий, малоэмоциональный. Кожные покровы цианотичные, тонус мышц снижен. Оценка по шкале Апгар 0-3 балла на 1 минуте, 4-6 баллов на 5 минуте. Большой родничок не напряжен. Тоны сердца приглушены, ЧСС – 110 в минуту. Живот мягкий, мочеиспускание свободное. Меконий не отходил.

Вопросы:

1. Обосновать предварительный диагноз.

2. Наметить план обследования.

3. Назначить лечение.

4. Дифференциальный диагноз.

Эталоны ответов на ситуационную задачу № 2.

1. Тяжелая первичная асфиксия новорожденного на фоне хронической внутриутробной гипоксии. Недоношенность II степени.

2. План обследования:

      Клинический мониторинг, аппаратный мониторинг, лабораторный мониторинг: гематокрит, общий анализ крови,  общий анализ мочи, КОС, парциальное давление кислорода и углекислого газа крови, билирубин и его фракции крови, электролиты плазмы: калий, натрий, кальций, магний; общий белок сыворотки крови и его фракции; мочевина крови; активность  трансаминаз; коагулограмма.

3. Лечение:

1) Отсасывание содержимого рта, активная тактильная стимуляция, пережатие пуповины двумя зажимами Кохера и перерезка ее, тактильная стимуляция. Если кожа порозовела, и появилось дыхание, то реанимационные мероприятия прекращаются, организация мониторинга в последующие часы. Парентерально назначается витамин К. Ребенок помещается в кувез.

2) Если I шаг реанимации не эффективен, то переходят ко II шагу: ИВЛ с помощью маски, мешка Амбу, если не эффективно, то проводят эндотрахеальную интубацию, непрямой массаж сердца и введение адреналина.

3)   III этап – это коррекция метаболических нарушений: в вену пуповины вводят раствор глюкозы 10% 7,5 мл/кг; 4% раствор гидрокарбоната натрия 2,5 мл/кг; 10% раствор кальция глюконата 1 мл/кг.  Нормализация сердечной деятельности: повторное введение кальция глюконата, адреналина. 

4.Дифференциальный диагноз:

· острые кровопотери,

· травмы  внутренних органов,

· внутричерепные кровоизлияния,

· пороки развития мозга,

· болезни сердца, легких.

 № 3

        Осмотрен ребенок в родовом зале. Роды в срок в затылочном предлежании без особенностей. Из анамнеза известно, что ребенок от 2 беременности, первых родов, первая беременность закончилась выкидышем. Настоящая беременность протекала на фоне гестоза.

При осмотре ребенок вялый. Общее состояние средней степени тяжести. Отмечается спонтанная двигательная активность, реакция на осмотр и раздражение слабые. Физиологические рефлексы вызываются плохо. Крик короткий, малоэмоциональный. Кожные покровы цианотичные. Оценка по Апгар 4/7 баллов. При аускультации  дыхание ослаблено, ЧД – 43, тоны сердца звучные, ритм правильный, ЧСС – 180. Стул – меконий. Печень и селезенка не увеличены.

Вопросы:

1. Поставьте диагноз.

2. Выделите основные механизмы асфиксии.

3. Наметьте план обследования ребенка.

4. Основные мероприятия первичной помощи в родильном доме
Эталоны ответов к ситуационной задаче № 3.

1. Кардиореспираторная депрессия новорожденного.

2. 1.Недостаточная гемоперфузия материнской части плаценты (любой этиологии артериальная гипотензия или гипертензия у матери, в том числе и лекарственная, чрезмерно активные схватки и др.).

2.   Гипоксемия и гипоксия матери (тяжелая анемия любой этиологии, шок, сердечнососудистая и (или) дыхательная недостаточность).

3.   Патология плаценты и отсюда нарушение газообмена через плаценту (инфаркты, кальцификаты, отек и воспалительные изменения кровоизлияния в плаценту, преждевременная полная или неполная отслойка плаценты, предлежание плаценты).

4.   Прерывание кровотока через пуповину (истинные узлы пупови​ны, сдавление ее, например головой при ягодичном предлежании после рождения ног и таза, тугое обвитие пуповиной вокруг шеи или других частей тела ребенка, выпадение петель пуповины). 

5.   Недостаточность дыхательных усилий новорожденного при лекарственном угнетении ЦНС, пороках мозга, сердца, недоношенности и др.

3. План обследования: 

4.    Первичная помощь:

- Зафиксировать время рождения;

- Поместить ребенка под источник лучистого тепла;

- Отсосать содержимое из носо-ротоглотки;

Тестовый контроль по теме: «Асфиксия новорождённых детей»

1. К поздним неонатальным осложнениям в постасфиксическом периоде относят:

а) синдром аспирации мекония и ателектазы

б) некротизирующий энтероколит

в) гипоксически-ишемическая энцефалопатия

г) ретинопатия недоношенных

д) отек и набухание мозга

е) все вышеперечисленное

д) 0,5-1%

2. При хронической  внутриутробной гипоксии  поверхность плаценты:


а)
увеличивается


б)
остается неизменной


в)
уменьшается

3. Новорожденный, родившийся в тяжелой гипоксии, имеет оценку по шкале Апгар:


а)
5-7 баллов


б)
4-5 баллов


в)
3 балла и менее

4. Ацидоз при гипоксии вызывает:

а) гиперкалиемию

б) гипергликемию

в) гипомагниемию

г) гипопротеинемию

д) гиперхолистеринемию

5. Маточно-плацентарный кровоток в условиях хронической внутриутробной гипоксии:

а) ускоряется

б) не изменяется

в) замедляется

6. Причинами хронической внутриутробной гипоксии являются:

а)
снижение кислорода в окружающей беременную среде

б)
снижение кислорода в окружающей беременную среде +снижение кислорода в организме женщины

в)
снижение кислорода в окружающей беременную среде +снижение кислорода в организме женщины + фетоплацентарная недостаточность

7. Особенностями патогенеза асфиксии на фоне хронической антенатальной гипоксии являются:

а) сочетание гипоксемии, гиперкапнии и метаболического ацидоза уже с момента рождения

б) реже возникают аспирационный синдром и ателектазы

в) всегда сопровождается иммунологической недостаточностью и высоким риском развития инфекций

г) высокая активность симпатоадреналовой системы

8. Для подтверждения диагноза хронической внутриутробной гипоксии плода проводятся:

а)
ультразвуковое исследование плаценты

б)
анализ крови беременной

в)
доплерометрия сосудов плаценты

г)
кардиотокография

д)
рентгенологическое исследование брюшной полости беременной

е) оценка биофизического профиля плода

9. При хронической внутриутробной гипоксии поверхность плаценты:

а)
увеличивается 

б)
остается неизменной

в)
уменьшается

10. Тяжёлая перинатальная гипоксия может вызвать:

а) лёгочную гипертензию

б) увеличение артериального давления

в) синдром аспирации мекония

г) полиурию

д) олигурию

Эталоны ответов:
1. а, в
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Ситуационные задачи по теме: «Родовая травма».

№ 1.

Ребенок  родился от I беременности в затылочном предлежании. Роды в срок, быстрые, II период продолжался 10 минут. Вес при рождении - 4200 г, рост – 56 см. Оценка по шкале Апгар на 1 минуте 5 баллов. Общее состояние ребенка тяжелое.

Из анамнеза известно, что настоящая беременность протекала на фоне токсикоза II половины, анемии легкой степени, нефропатии  II степени.

Объективно: Общее состояние ребенка тяжелое.  Крик монотонный, наличие “глазных симптомов” (горизонтальный нистагм, анизокория D > S). Отмечается акроцианоз, общая мышечная гипотония, снижение сухожильных и отсутствие рефлексов новорожденного. Большой родничок напряжен. В легких дыхание пуэрильное, ЧД – 30 в минуту. Тоны сердца приглушены, ЧСС – 120 в минуту. Живот мягкий. Печень + 1,0 см из-под края реберной дуги. Мочеиспускание свободное. Стул – меконий.

 Вопросы:

1. Обосновать предварительный диагноз.

2. Наметить план обследования.

3. Назначить лечение.

4. Дифференциальный диагноз.

Эталоны ответов на ситуационную задачу № 1.

1. Внутричерепная родовая травма III степени  тяжести. 

2. План обследования:

      Клинический мониторинг, аппаратный мониторинг, лабораторный мониторинг: гематокрит, общий анализ крови,  общий анализ мочи, КОС, парциальное давление кислорода и углекислого газа крови, билирубин и его фракции крови, электролиты плазмы: калий, натрий, кальций, магний; общий белок сыворотки крови и его фракции; очевина крови; активность  трансаминаз; коагулограмма, нейросонография. Консультация невропатолога, нейрохирурга.

3. Лечение:

1) Борьба с гипоксией – кувез, кислородная палатка концентрация кислорода 20-50 %.

2) Борьба с ацидозом – внутривенно вводится 4% раствор гидрокарбоната натрия 2,5 мл/кг.

3) Используется церебральная гипотермия.

4) Борьба с отеком мозга: маннитол 0,5-1,0 г/кг сухого вещества в 10% растворе глюкозы внутривенно, капельно. 

5) Люмбальная пункция (при выбухании большого родничка).

6) При коллапсе внутривенно вводится преднизолон 2 мг/кг, при сердечной недостаточности – сердечные гликозиды: строфантин 0,05% - 0,15 - 0,2 мл в 10 мл. 10% раствора глюкозы.

7) Витаминотерапия: витамины группы B, аскорбиновая кислота.

8) Нейрохирургическое лечение.

4.Дифференциальный диагноз:

· острые кровопотери,

· травмы  внутренних органов,

· пороки развития мозга,

· болезни сердца, легких.

 № 2.

Ребенок родился от первой беременности в затылочном предлежании. Роды в срок. Вес при рождении – 3500г, рост – 52 см. Оценка по шкале Апгар – 0-3 балла на первой минуте. Общее состояние – тяжелое.

Из анамнеза известно, что беременность протекала на фоне токсикоза первой и второй половины беременности. В родах применялись акушерские щипцы. 

Объективно: общее состояние ребенка тяжелое. Дыхание отсутствует. Отмечается тотальный цианоз, общая мышечная гипотония, отсутствие рефлексов новорожденного, большой родничок выбухает, крик отсутствует.  Тоны сердца приглушены, ЧСС – 90 в минуту, живот мягкий, печень не увеличена. Мочеиспускание свободное. Стул – меконий.

Вопросы:

1. Обосновать предварительный диагноз.

2. Наметить план обследования.

3. Назначить лечение.

4. Дифференциальный диагноз.

Эталоны ответов на ситуационную задачу № 2.

1. Внутричерепная родовая травма III степени тяжести. Пре- и интранатальная, постгипоксическая и посттравматическая энцефалопатия. Тяжелая первичная асфиксия новорожденного.

2. План обследования:

      Клинический мониторинг, аппаратный мониторинг, лабораторный мониторинг: гематокрит, общий анализ крови,  общий анализ мочи, КОС, парциальное давление кислорода и углекислого газа крови, билирубин и его фракции крови, электролиты плазмы: калий, натрий, кальций, магний; общий белок сыворотки крови и его фракции; мочевина крови; активность  трансаминаз; коагулограмма, нейросонография, консультация невропатолога, нейрохирурга.

3. Лечение:

1) Отсасывание содержимого рта, пережатие пуповины двумя зажимами Кохера и перерезка ее. Организация мониторинга в последующие часы. Парентерально назначается витамин К. 

2) Если I шаг реанимации не эффективен, то переходят ко II шагу: ИВЛ с помощью маски, мешка Амбу, если не эффективно, то проводят эндотрахеальную интубацию, введение раствора адреналина и проведение непрямого массажа сердца.

3) III этап – это коррекция метаболических нарушений: в вену пуповины вводят 4% раствор гидрокарбоната натрия 2,5 мл/кг; 10% раствор кальция глюконата 1 мл/кг.  

- борьба с гипоксией – кувез, кислородная палатка-концентрация кислорода 20-50 %.

- используется церебральная гипотермия.

- борьба с отеком мозга: маннитол 0,5-1,0 г/кг сухого вещества в 10% растворе глюкозы внутривенно, капельно. 

- люмбальная пункция

- при коллапсе внутривенно вводится преднизолон 2 мг/кг, при сердечной недостаточности – сердечные гликозиды: строфантин 0,05% - 0,15 - 0,2 мл в 10 мл 10% раствора глюкозы.

- витаминотерапия: витамины группы B, аскорбиновая кислота.

- нейрохирургическое лечение.

4.Дифференциальный диагноз:

· острые кровопотери,

· травмы  внутренних органов,

· пороки развития мозга,

· болезни сердца, легких. 

     № 3.

        Осмотрен ребенок 5 суток. Из анамнеза известно, что ребенок от I беременности,  протекавшей без особенностей, I родов. Во время беременности женщина в качестве профилактики рахита принимала витамин Д. Роды в срок, вес при рождении 4200г, рост – 55 см.

При осмотре кожные покровы иктеричные, на голове отмечается опухоль упругой консистенции, не переходит на соседнюю кость, не пульсирует, безболезненная. Физиологические рефлексы вызываются. Мышечный тонус не изменен. Status по внутренним органам без особенностей. Стул и диурез не нарушены.

Вопросы: 

1. Предположительный диагноз.

2. Перечислите основные причинные факторы родового травматизма.

3. План обследования

4. Лечение

Эталоны ответов на ситуационную задачу № 3.

1. Предположительный диагноз: Кефалогематома.

1. Асфиксия и гипоксия, и родовая травма идут рука об руку.   
Гипоксия является пусковым фактором повреждений головного мозга.

2. Ягодичное и другие аномальные предлежания;

2. 3. Макросомия;
4. Переношенность; 
5. Затяжные, быстрые (стремительные) роды;
6. Большие размеры головы;
7. Глубокая недоношенность;
8. Аномалии развития плода;
9. Уменьшение размеров и увеличение ригидности родовых путей (пожилая первородящая, избыток витамина Д);
10. Акушерские пособия;
11. Защита промежности;

3.Общеклиническое обследование, R-грамма черепа для исключения трещины кости.

3. Лечение: не требуется. Резорбция наступает к 6-8 недели.

Тестовый контроль по теме: «Родовая травма».

1. При нарушении мозгового кровообращения I степени у новорожденного выявляются: 

а)
судороги, гипорефлексия, тремор рук

б)
тремор рук, гипорефлексия, мышечная дистония;

г)
мышечная дистония, гипотония, вялость.

2. При нарушении мозгового кровообращения II степени у новорожденного отмечается:

а)
усиление рефлексов орального автоматизма;

б)
судороги;

в)
гипертонус мышц

г)
гипорефлексия

д)
вялость, адинамия.

3. Родовый травматизм может быть следствием:

а) положения плода в родах;

б) уменьшения размеров и ригидности половых путей;

в) внутриутробная гипоксия;

г) все вышеперечисленное.

4. При нарушении мозгового кровообращения III степени у новорожденного отмечается:

а)
судороги;

б)
отсутствие рефлексов;

в)
гипертонус мышц;

г)
нарушение ритма дыхания и сердцебиения;

д)
гиперрефлексия

5.
Для акушерского пареза руки типа Дюшенна-Эрба характерно:

а)
гипертонус мышц руки;

б)
гипотония мышц руки;

в)
выраженный болевой синдром;

г)
повышение сухожильных рефлексов;

д)
снижение сухожильных рефлексов руки;

е)
ротация руки внутрь

6. При внутричерепных кровоизлияниях у новорожденных детей уровень белка в спинномозговой жидкости:

а)
увеличивается;

б)
остается неизменным;

в)
уменьшается

7.При кефалогематоме:

а) опухоль не переходит на соседнюю кость;

б) переходит на соседнюю кость;

в) не пульсирует;

г) пульсирует;

д) безболезненна.

8.Внутримозговые кровоизлияния возникают: 

а)
при повреждении концевых ветвей передних и задних мозговых артерий
б)
при нарушении целостности менингеальных сосудов
в)
при разрушении эпендимы наружной стенки боковых желудочков
г) между внутренней поверхности костей черепа и твёрдой мозговой оболочкой

9. Для эпидуральных кровоизлияний характерно:

а) расположение между внутренней поверхностью костей черепа и твёрдой мозговой оболочкой;

б) распространение за пределы черепных швов;

в) нераспространение за пределы черепных швов;

г) частое сочетание с обширными наружными кефалогематомами.

10. Субдуральные кровоизлияния: 
а)   возникают при деформации черепа со смещением его пластин

б) возникают при деформации черепа без смещения его пластин

в) чаще наблюдаются при тазовом предлежании

г) чаще наблюдаются при головном предлежании

Эталоны ответов:

1.   б













2.  а, б, г

3.  г


4. а, б, г
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6.    а



7.   а, в, д








5. а









9.  а, в, г                                                                            

10. а, в
Ситуационные задачи по теме: «ГБН».

№1

Мальчик Г., 1 суток жизни, находится в родильном доме. 

Из анамнеза известно, что матери 25 лет, она имеет А(II) RH-отрицательную группу крови. Первая беременность была 3 года назад, закончилась медицинским абортом при сроке 9 недель, осложнений не было. Настоящая беременность вторая, протекала с токсикозом в первом триместре, в третьем триместре периодически отмечались подъемы АД до 145/90 мм.рт.ст.  В женской консультации наблюдалась нерегулярно. Роды срочные, самостоятельные (1 период –6 часов 30 минут, 2-й – 25 минут, безводный промежуток – 3 часа). Масса тела при рождении – 3300 г, длина тела 51 см. Оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. Сразу при рождении было отмечено желтушное прокрашивание кожных покровов, оболочек пуповины и околоплодных вод.

При первом осмотре педиатра выявлено увеличение размеров печени до +3 см и селезенки до + 1,5 см.

При дополнительном обследовании:

Билирубин пуповинной крови составил 45 мкмоль/л.

В биохимическом анализе крови новорожденного, взятом в возрасте 4 часов жизни, уровень непрямого билирубина составил 175 мкмоль/л.

Hb периферической крови – 149 г/л.

Вопросы:

1. Предположительный диагноз.

2. План обследования.

3. План лечения.

Эталоны ответов к ситуационной задаче № 1

1. Дз: Гемолитическая болезнь новорожденного  на почве резус - конфликта, желтушная форма, средней степени тяжести, неосложненная.

2.   - общеклиническое: общий анализ крови и т.д.

      -определение группы крови и резус принадлежности матери и ребенка

      -  билирубин крови в динамике

 -  нейросонография

 - УЗИ органов брюшной полости

 - консультация невропатолога 

3. Создание оптимальных условий для ранней неонатальной адаптации ребенка, фототерапия, инфузионная терапия, адсорбенты.

№ 2 

Мальчик А., 4 дней поступил в отделение патологии новорожденных из родильного дома по поводу выраженной желтухи.

Из анамнеза известно, что ребенок от женщины 23 лет, имеющей 0(I)  Rh-отрицательную группу крови. Отец ребенка имеет А(II) Rh-отрицательную группу крови.

Первая беременность закончилась медицинским абортом при сроке 10 недель. Настоящая беременность вторая, протекала с гестозом во второй половине. Роды срочные. Масса тела при рождении 3200 г, длина тела 52 см. Закричал сразу, крик громкий. К концу первых суток отмечена иктеричность кожных покровов и склер. На вторые сутки желтуха усилилась.

При поступлении в стационар состояние тяжелое, выраженная иктеричность кожных покровов  и склер, ребенок вялый, отмечается мышечная гипотония, гипорефлексия. Печень выступает из-под края реберной дуги на 2,5 см, селезенка у реберного края. Стул переходный.

Общий анализ крови: Hb –141 г/л, эр – 3,9х1012/л, ЦП – 0,99, лейк – 9,4х109/л, п/я – 7 %, с – 53%, э – 1%, л – 32%, м – 7%, СОЭ –2 мм/час.

Биохимический анализ крови на 2-й день жизни: общий белок – 54,4 г/л, билирубин непрямой – 180 мкмоль/л, прямой – нет.

Вопросы:

1. Предположительный диагноз.

2. План обследования.

3. План лечения.

Эталоны ответов к ситуационной задаче №  2

1. Гемолитическая болезнь на почве конфликта по системе АВО, желтушная форма, средней тяжести, неосложненная.

2.    - общеклиническое: общий анализ крови, сахар крови и т.д.

        -определение группы крови и резус принадлежности матери и ребенка

       -  билирубин крови в динамике

  -  нейросонография

  - УЗИ органов брюшной полости

  - консультация невропатолога 

4. Фототерапия, адсорбенты, инфузионная терапия

№ 3.

         Новорожденная девочка А., 1 суток жизни, находится в родильном доме.   Из анамнеза известно, что настоящая беременность пятая, первые две беременности закончились мед. абортами, две последующие закончились выкидышами. В настоящее время матери  35 лет, она имеет А(II) RH-отрицательную группу крови. Настоящая беременность  протекала с токсикозом в первом триместре, в третьем триместре периодически отмечались подъемы АД до 145/90 мм.рт.ст.  Роды срочные, самостоятельные (1 период – 18 часов 30 минут, 2-й – 45 минут, безводный промежуток – 4 часа. Масса тела при рождении – 3860 г, длина тела 52 см. Оценка по шкале Апгар 4/6 баллов. Сразу при рождении было отмечено отечность лица, анасарка, бледность кожных покровов, адинамия, пастозность тканей, брадикардия, глухость сердечных тонов, а также выявлено увеличение размеров печени до +5 см и селезенки до + 3,5 см.

Вопросы:

1. Предположительный диагноз.

2. План лечения.

3. Какие факторы вызвали данное заболевание новорожденного?

4. Назовите показания для проведения операции ЗПК.

Эталоны ответов к ситуационной задаче №  3.

1. Дз: Гемолитическая болезнь новорожденного  обусловленная несовместимостью по Rh-фактору. Отечная форма.

2.  Немедленное проведение операции ЗПК.    

3.  В данном случае тяжелую форму ГБН вызвали следующие факторы: отягощенный акушерский анамнез: настоящая беременность пятая, первые две беременности закончились мед. абортами, две последующие закончились выкидышами. В настоящее время матери  35 лет, она имеет А(II) RH-отрицательную группу крови. Осложненное течение настоящей беременности -   протекала с токсикозом в первом триместре, в третьем триместре периодически отмечались подъемы АД до 145/90 мм.рт.ст.

4. Показания к заменному переливанию крови

- Немедленно выполнить заменное переливание крови (обычно частичное – 75-80 мл/кг) у новорожденных с отечной формой ГБН.

-  Абсолютным показанием у доношенных детей является темп нарастания билирубина выше 6 мкмоль/л и уровень его в пуповинной крови выше 60 мкмоль/л в первые часы жизни.

-  Раннее заменное переливание крови у новорожденных с ГБН по системе резус или АВО, у которых наблюдаются следующие симптомы:

- Желтуха, возникшая в первые 6 час жизни.

- Уровень гемоглобина – менее 72 г/л при рождении (уровень гематокрита – 40%), уровень билирубина критический.

- Выраженный ретикулоцитоз (более 7%).

Тесты  по теме: «ГБН».
1. Фототерапия применяется для лечения гипербилирубинемии, если она обусловлена повышением уровня:

а) прямого билирубина

б) непрямого билирубина

2. При гипербилирубинемии новорожденных возможно развитие ядерной желтухи, если уровень непрямого билирубина повысился:

а) на 150 мкмоль/л

б) на 250 мкмоль/л

в) на 340 мкмоль/л

3. Гипербилирубинемия, обусловленная повышением уровня непрямого билирубина отмечается при:

а) гемолитической болезни новорожденных

б) конъюгационной желтухе, обусловленной морфофункциональной незрелостью

в) атрезии желчевыводящих ходов

г) фетальном гепатите

д) гипотиреозе

е) синдроме Криглера-Найяра

4. При несовместимости крови матери и плода по резус-фактору гемолитическая болезнь новорожденного чаще развивается:
а) при первой беременности

б) при повторных беременностях

5. Для проведения заменного переливания крови при гемолитической болезни новорожденного по АВО-системе используют:

а) эритроцитарную массу 0(1) и плазму 0(1)
б) эритроцитарную массу 0(1) и плазму группы крови ребенка

в) эритроцитарную массу 0(1) и плазму AB(IV)

г) эритроцитарную массу группы крови ребенка и плазму AB(IV)

6. В биохимическом анализе крови при гемолитической болезни новорожденного, осложненной холестазом, отмечаются:

а) повышение уровня непрямого билирубина

б) повышение уровня прямого билирубина

в) гиперкалиемия

г) повышение уровня холестерина

д) повышение уровня мочевины

е) повышение уровня щелочной фосфатазы

7. Для проведения заменного переливания крови при гемолитической болезни новорожденного по резус-фактору используют эритроцитарную массу:

а) О (I) Rh-положительную
б) О (I) Rh-отрицательную
в) группы крови ребенка Rh-положительную
г) группы крови ребенка Rh-отрицательную
8. Желтуха при гемолитической болезни новорожденного появляется
а) на 1-2 день жизни

б) на 4-6 день жизни

в) после 7 дня жизни

г) после 10 дня жизни

9. К осложнениям, возможным при проведении фототерапии, относятся развитие:

а) бактериальных заболеваний

б) синдрома "загорелой кожи"

в) синдрома "бронзовой кожи"

г) гипертромбоцитоза

д) диспептического синдрома

10. Желтуха, гепатомегалия, повышение уровня прямого билирубина и активности трансаминаз – это признаки:

а) фетального гепатита

б) гемолитической болезни

в) конъюгационной желтухи

Эталоны ответов:
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Ситуационные задачи по теме «Внутриутробные инфекции»

№ 1
Ребенок П., родился на сроке гестации 37 недель. Беременность 1. В период беременности у матери – рецидивирующий gerpes labialis. Обследована серологически. Выявлены Ig G к ВПГ 2 типа в титре 1:800, положительные IgМ. При рождении у ребенка отмечается микроцефалия, микрофтальмия. На коже туловища, слизистой ротовой полости – везикулярные высыпания (локализуются группами). При проведении нейросонографии – порэнцефалические кисты, церебральные кальцификаты. Ваш предварительный диагноз?

Вопросы:

1. Ваш предварительный диагноз.

2. Этиотропная терапия.

Эталоны  ответов на ситуационную задачу № 1:

1. Врожденный неонатальный герпес, генерализованная форма. Врожденные пороки развития нервной системы.

2. Этиотропная терапия – ацикловир пеарэнтерально 60 мг/кг/сут (энтеральное применени ацикловира неэффективно!).

№ 2
Ребенок Ц. От 3 беременности (1 – мед. аборт, 2 – мертворождние). Настоящая беременность протекала на фоне хронической маточно-плацентарной недостаточности. За 3 недели до родов у матери – рецидив генитального герпеса. Роды срочные, без осложнений. Масса тела – 3560г, рост – 51 см. Закричал сразу. Оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. На 2-ой неделе жизни отмечалось повышение температуры тела до фебрильных цифр, на фоне которого состояние прогрессивно ухудшалось, появилась мозговая симптоматика, развился приступ тонических судорог. При проведении нейросонографии диагностированы порэнцефалические кисты, повышение эхоплотности затылочных бугров.

Вопросы:

1. Ваш предварительный диагноз.

2. Какой вероятен путь инфицирования в данном случае (обоснуйте).

3. Этиотропная терапия?

Эталоны ответов  на ситуационную задачу № 2:

1. Неонатальный герпес. Герпетический менингоэнцефалит.

2. Путь ифицирования, в данном случае, интранатальный, т.к. имеет место «светлый промежуток»,  клиническая картина не разворачивается в первые.  3-е суток – время для репликации вируса, постепенного развития симптоматики.

 3. Этиотропная терапия – ацикловир парэнтерально 60 мг/кг/сут по 20 мг/кг в/в капельно (энтеральное применени ацикловира неэффективно!).

№ 3
Ребенок С. родился на сроке гестации 35 недель. Беременность вторая, первая беременность закончилась преждевременными родами на сроке гестации 30 недель, ребенку в настоящее время 15 лет, здоров. На ранних сроках гестации настоящей беременности у мамы контакт с больным краснухой. Масса при рождении 1920 гр. Желтуха при рождении, гепатоспленомегалия. Осмотрен окулистом, диагностирован иридоциклит, участки депигментированной сетчатки. Грубый систолический шум над всей поверхностью тела с максимумом звучания в 3-4 межреберье у левого края грудины.

Вопросы:

1. Ваш предварительный диагноз.

2. Профилактика

Эталоны  ответов  на ситуационную задачу № 3:

1. Врожденная краснуха.

Вероятно инфицирование у ранее серонегативной беременной на ранних сроках гестации, т.к. имеют место множественные врожденные пороки развития.

2. В настоящее время в национальный календарь прививок введена вакцина против краснухи, что является специфической профилактикой врожденного рубеоза среди девушек и женщин детородного возраста.

Тестовый контроль по теме: «Внутриутробные инфекции»

1.При ЦМВИ к внутриутробному инфицированию приводит в 50% случаев:

а) реактивация латентной ЦМВИ

б) реинфекция новым штаммом ЦМВИ

в) первичная ЦМВИ, развившаяся у беременной

2.Исход токсоплазмоза в ранний период фетального развития:

а) выкидыш

б) гидроцефалия

в) хориоретинит

3. Каждый из приведенных возбудителей может вызвать врожденную инфекцию, кроме:

а) токсоплазма

б) вирус краснухи

в) цитомегаловирус

г) вирус простого герпеса

д) ротавирус

4.Наиболее типичные симптомокомплексы клиники врожденной цитомегалии:

а) тромбоцитопеническая пурпура

б) желтуха

в) гепатоспленомегалия

г) микроцефалия

д) гипотрофия

5.Поздняя фетопатия при токсоплазмозе клинически проявляется:

а) лихорадкой, лимфаденитом

б) гепатоспленомегалией

в) желтухой

г) судорогами

д) анемией

6.При врожденном сифилисе пузырчатка на ладонях и стопах встречается:

а) во всех случаях

б) не во всех случаях

в) не встречается

7.Маркеры активной репликации цитомегаловируса:

а) анти-ЦМВИ-АТ-ИГ- G

б) виремия

в) ДНК-емия

г) АГ-емия

8.Показания для обследования на токсоплазмоз:

а) затянувшаяся желтуха

б) гепатоспленомегалия

в) судороги, гидроцефалия

г) микрофтальм, хориоретинит

9.При врожденной герпетической инфекции развитие менингоэнцефалита:

а) характерно

б) не характерно

10.Клинические показания для обследования новорожденных на ЦМВИ:

а) поражение ЦНС (микроцефалия, гидроцефалия, неврологическая симптоматика)

б) прямая гипербилирубинемия, гепатоспленомегалия, увеличение АЛТ и АСТ

в) тромбоцитопения

Эталоны ответов:

1. в                                     
2. а, б 

3. д                                     

4. а, б, в, г, д

5. а, б, в, г, д

6. б
7. б,в,г  
8. а,б,в,г  
9. а

10.  а,б,в        
Вопросы тестового контроля по теме: «Недоношенные дети»

1.Признаками, характерными для недоношенного ребенка, являются:

а) масса 500-3000

б) масса 500-2500 

в) масса 1000-3500

г) пушковые волосы на спине

2.Недоношенный ребенок с третьей степенью недоношенности отстает в психо-моторном развитии от доношенных сверстников в среднем до возраста:

а) 6-8 месяцев

б) 12-18 месяцев

в) 18-24 месяца

3.Осмотр недоношенного ребенка с 2 до 6 месяцев должен проводиться участковым педиатром: 

а) еженедельно

б) 1 раз в 2 недели

в) 1 раз в месяц

4.К группе риска по невынашиванию беременности относятся женщины:

а) в возрасте до 20 лет

б) в возрасте более 36 лет 

в) с клинически узким тазом

г) с многоплодной беременностью

д) с хроническими заболеваниями ЖКТ

е) с проявлениями гиперфункции надпочечников

ж) с истмико-цервикальной недостаточностью

з) с предшествующими абортами

5.Детям, родившимся с массой менее 1500 г проф прививки назначаются:

а) в возрасте 6 месяцев

б) в возрасте 1 год 

в) в родильном доме 

г) после консультации педиатра

д) после консультации невролога

6. Первое кормление недоношенного ребенка со второй степенью недоношенности следует проводить:

а) через 6 часов после рождения

б) через 9 часов после рождения

в) через 12 часов после рождения

7.Максимальная физиологическая убыль массы тела при недоношенности третьей степени составляет:

а) 5%

б) 15% 

в) 10%

8. Первое кормление недоношенного ребенка с четвертой степенью недоношенности следует проводить:

а) через 12-18 часов

б) через 18-24 часа

в) через 24-48 часов после рождения

9.Минимальное значение массы тела при физиологической убыли массы тела у недоношенного отмечается:

а) на 3-4 день

б) на 7-10 день

в) на 5-7 день

10.Для недоношенного характерно:

а) диспропорциальное физическое развитие

б) обильное пушковое оволосение

в) слабое развитие ПЖК

г) эпизоды апноэ

д) все выше перечисленное

Эталоны ответов:
1. б,г
2. в

3. б

4. б,г,е,ж,з

5. б,г,д

6. б

7. б

8. в

9. в

10. д

Ситуационные задачи по теме «Недоношенные дети»:

№ 1


Осмотрен мальчик в возрасте 16 дней от «пожилой первородящей» матери. Роды произошли на 35 неделе беременности, масса тела 2100, длина 44 см. Крик - после  отсасывания слизи из верхних дыхательных путей. Убыль массы тела – 8 %. Вес восстановился на 14 день. Во время осмотра ребенок легко охлаждается, крик слабый, поисковый рефлекс ослаблен, сосет медленно. После кормления из рожка обильно срыгивает. Кожа лица и туловища желтушная, на спине и  плечах пушковые волосы, Пупочная ранка под кровянистой корочкой, без воспалительной реакции. Пупочные сосуды не пальпируются. Внутренние органы без особенностей. Яички не опущены в мошонку. Резко положительный симптом Грефе. Мышечная гипотония, большой родничок 2,5х3,5 см, слегка выбухает, расхождение сагиттального и венечного швов на 3 мм, малый родничок 0,5х0,5 см – на уровне костных краев. Ушные раковины мягкие.

Вопросы:

1. Ваш диагноз?

2. Оценить признаки функциональной и морфологической зрелости новорожденного.

3. Назовите основной критерий недоношенности.

4. Какой режим и питание необходимо назначить?

Эталоны ответов к ситуационной задаче № 1

1.Диагноз: Недоношенный новорожденный, срок гестации – 35 недель. Затяжная желтуха новорожденных. Перинатальная энцефалопатия гипоксического генеза, гипертензионно-гидроцефальный синдром.

2.Ребенок родился недоношенным на сроке беременности 35 недель. Масса и длина тела соответствует сроку гестации. У мальчика  выявлены признаки морфологической незрелости: лануго, мягкость ушных раковин, большие размеры родничков, расхождение швов, крипторхизм. Признаки функциональной незрелости: неспособность поддерживать постоянную температуру тела, ослабление поискового и сосательного рефлексов, обильные срыгивания, бедность движений и эмоциональных реакций, мышечная гипотония.

Основной критерий недоношенности – это гестационный возраст.

Основное в выхаживании – тепловой режим. Учитывая массу тела (2100 г ), можно разрешить купание. Температура тела в помещении должна быть 25-26 (С, влажность – 55-60 %. Рекомендуется ребенка держать в кувезе или кроватке с подогревом, можно начинать кормить через 2-3 часа после рождения, если снижен сосательный рефлекс следует кормить ребенка из рожка сцеженным грудным молоком.

№ 2

    Осмотрен мальчик в возрасте 8 дней от молодых родителей, от первой беременности, протекавшей на фоне токсикоза  II половины, анемии средней степени тяжести. Роды на 35 неделе, длительность 16 часов. Масса тела при рождении 2010 г, длина тела 44 см. Оценка по Апгар 5/8 баллов. При осмотре: кожные покровы желтушные. Двигательная активность снижена. Ребенок плохо удерживает температуру. Отмечается мышечная гипотония и гипорефлексия.  В легких дыхание пуэрильное, ЧД – 40. Тоны сердца приглушены, ритм правильный, ЧСС – 140 . Живот при пальпации мягкий, стул кашицеобразный, непереваренный, желтого цвета. Билирубин крови – 160 мкмоль/л за счет непрямого.

     Вопросы:

Поставить предварительный диагноз.

Наметить план обследования.

Назвать основные морфологические признаки недоношенности. 

Дать рекомендации по вскармливанию. 

Эталоны ответов к ситуационной задаче № 2

Диагноз: Недоношенность I степени. Конъюгационная гипербилирубинемия.

План обследования:

общеклиническое обследование (общий анализ крови, общий анализ мочи, копрограмма, ЭКГ )

ЭХОКГ

консультация невропатолога

нейросонография

Непропорциональное телосложение, пушковые волосы, отсутствие ПЖК, низко расположенное пупочное кольцо, ногти не доходят до кончиков пальцев, зияющая половая щель, не опущены яички в мошонку, преобладание мозгового черепа над лицевым.

Рекомендации по вскармливанию:

Грудное молоко термически не обработанное, сцеженное, давать через рожок, по требованию.

№ 3

В родильном доме осмотрена девочка 3 суток. Вес ребенка 1520 г, длина тела 40см. Из анамнеза известно, что ребенок от  III беременности, I родов. Предыдущие беременности закончились выкидышами. у женщины отмечалась истмико-цервикальная недостаточность. После хирургической коррекции наступила настоящая беременность. Роды на сроке гестации 32 недели. Оценка по шкале Апгар 4/6 баллов. При осмотре: кожные покровы желтые. Большой родничок 2х2 см, малый родничок 0,5х0,5 см. Всю кожу покрывает лануго. Мышечный тонус снижен, рефлексы угнетены. Ребенок плохо удерживает температуру тела. Сосательный рефлекс отсутствует.

Вопросы:

Поставить диагноз.

Наметить план обследования.

Назвать основные функциональные особенности недоношенного ребенка.

Дать рекомендации по выхаживанию.

                         Эталоны ответов к ситуационной задаче № 3

Диагноз: Недоношенность  II степени. Незрелость.

План обследования:

общеклиническое обследование (общий анализ крови, общий анализ мочи, копрограмма, ЭКГ )

ЭХОКГ

консультация невропатолога

нейросонография

билирубин крови

Вялость, сонливость ребенка, несовершенство терморегуляции, аритмичное дыхание с респираторными паузами (апноэ), лабильный пульс, эмбриокардия при аускультации, отсутствие полового криза.

Рекомендации  по выхаживанию:

термонейтральная окружающая среда (кувез);

пеленание в стерильные  подогретые пеленки;

поглаживание ребенка по 5 минут каждый час, которое стимулирует перистальтику кишечника, повышает активность ребенка;

фототерапия.
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По оси ординат — концентрация билирубина в сыворотке крови (в мкмоль/л); по оси абсцисс — возраст ребенка в часах; пунктирная линия — концентрации билирубина, при которых необходимо ЗПК у детей с отсутствием факторов риска билирубиновой энцефалопатии; сплошные линии — концентрации билирубина, при которых необходимо ЗПК  у детей с наличием факторов риска билирубиновой энцефалопатии (при АВО- и резус-конфликте соответственно)
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