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ВВЕДЕНИЕ

Клиническая неонатология является наиболее моло
дой среди других медицинских дисциплин. Поэтому 
критерии диагностики и дифференциальной диагно
стики многих заболеваний еще недостаточно изучены.

Наряду с этим постановка диагноза у новорожден
ных, как ни в каком другом возрасте, встречает боль
шие затруднения в связи с преобладанием в клиниче
ской картине общих реакций организма, придающих 
течению заболеваний большое сходство. /

Общей патофизиологической особенностью заболе
ваний новорожденных является постепенное начало 
(нередко во внутриутробном периоде), раннее возник
новение или усиление уже имевшихся метаболиче
ских, гипоксических и иммунологических нарушений, 
сочетание симптомов заболевания с признаками нару
шения процессов адаптации в раннем неонатальном 
периоде, формирование крайних вариантов в клини
ческом течении болезней от стертых, едва заметных, 
до катастрофически острых и тяжелых форм; харак
терны также недостаточная полнота и быстрая исто- 
щаемость компенсаторно-приспособительных реакций 
организма, большая изменчивость клинического со
стояния и незрелость воспалительной реакции по
врежденных тканей.

Все это затрудняет постановку диагноза и в то же 
время повышает необходимость его уточнения, так как 
своевременная и правильная диагностика определяет 
врачебную тактику, эффективность лечения и избав
ляет от ошибок в суждении о больном ребенке.

Правильной постановке диагноза помогает анализ 
данных общего и акушерского анамнеза матерей, пре- 
морбидного статуса плода и новорожденного, а также 
условий окружающей среды (санитарно-гигиенических 
и эпидемиологических). Клиническое обследование 
включает детальное обследование (инспекцию, паль
пацию, перкуссию и аускультацию) в спокойном со
стоянии и при перемене положения с учетом воз
раста, степени зрелости и анамнеза болезни.

Самый яркий клинический симптом у новорожден
ного не всегда является ведущим. Имеет значение вы
явление (поиск) других логически связанных приз
наков заболевания, подтверждающих или отвергаю
щих предположительный диагноз.
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Современная диагностика заболеваний новорож
денных основана на комплексной оценке клинических, 
лабораторных п функциональных исследований.

Предлагаемая читателю монография посвящена 
актуальным проблемам дифференциальной диагно
стики заболеваний новорожденных. Авторы стреми
лись показать современные подходы к разграничению 
фенотипически сходных состояний с использованием 
уже проверенных практикой клинических и лабора
торных методов исследования.

Авторы надеются, что данная книга, обобщающая 
опыт собственных исследований, а также работ оте
чественных и зарубежных авторов, будет способство
вать внедрению научных достижений в практику и 
тем самым совершенствованию специализированной 
медицинской помощи новорожденным.
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ГЛАВА 1

НАРУШЕНИЯ РОСТА И РАЗВИТИЯ
У НОВОРОЖДЕННЫХ

Этиология и патогенез нарушений роста и развития. 
Нарушения роста и развития у новорожденных обусловливаются 
во внутриутробном периоде многими неблагоприятными факто
рами. Среди них выделяются: 1) генетические аномалии (хро
мосомные и генные мутации); 2) заболевания матерей, не свя
занные с беременностью, как неинфекционные (пороки сердца, 
гипертоническая болезнь, сахарный диабет, тиреотоксикоз, забо
левания гипофиза, надпочечников и др.), так и инфекционные 
(грипп, краснуха, токсоплазмоз, листериоз и др.); 3) токсикозы 
беременных, особенно поздние (тяжелая нефропатия, преэклам
псия); 4) патология плаценты и пуповины (одиночная пупочная 
артерия, оболочечное прикрепление пуповины, аномалии пла
центы), пороки развития матки у женщины; 5) неполноценное 
питание матери во время беременности: голодание, переедание, 
изолированный недостаток необходимых белков, витаминов, ми
неральных солей; 6) влияние лекарственных веществ, принимае
мых матерью во время беременности, курения, неблагоприятных 
факторов окружающей среды (перегревание, ионизирующая ра
диация, химические вещества и др.) [Гармашева Н. Л., 1959; 
Бодяжина В. И., 1966; Кирющенков А. П., 1978, и др.].

Воздействие этих неблагоприятных факторов особенно чув
ствительно для плода в так называемые «критические» периоды 
его развития, т. е. периоды, характеризующиеся усиленным об
меном веществ и большой скоростью процессов дифференци
ровки тканей и клеток.

Даже при небольшой интенсивности воздействия неблагопри
ятных факторов в указанные периоды легко нарушаются харак
тер и направленность процессов обмена преимущественно в тех 
органах и системах зародыша, которые находятся в это время 
в стадии усиленных дифференцировки и метаболизма.

К критическим периодам относятся: стадия имплантации, 7— 
8-й день после оплодотворения яйцеклетки; органогенез, осо
бенно в первые 3—6 нед, когда появляются зачатки органов; 
период плацентации, т. е. структурного и функционального фор
мирования плаценты (до 3—4 мес). Этот период привлекает 
внимание, особенно в связи с тем, что в основе хронических на
рушений питания плода нередко лежит первичная плацентарная 
недостаточность.

Есть основания полагать, что и в период фетогенеза на 18— 
22-й неделях у плода совершаются важнейшие процессы, опре
деляющие его переход в новое качественное состояние, которое 
можно рассматривать как своеобразный «критический» период 
развития {Бодяжина В. И., 1963].
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Роль неблагоприятных факторов в возникновении нарушений 
роста и развития плода не ограничивается периодом эмбриоге
неза и влиянием только на организм женщины. Воздействие их 
на половые клетки в период ово- и сперматогенеза может при
вести как к поломкам в наследственном аппарате (хромосомные 
и генные мутации), так и к изменению обмена веществ половых 
клеток обоих родителей и тем самым к отклонениям в развитии 
плода.

Крайне отрицательное влияние на организм мужчины и раз
витие его потомства оказывают лучистая энергия, химические 
раздражители (алкоголь), различные заболевания, в том числе 
щитовидной железы, и сахарный диабет.

Ведущее значение в патогенезе нарушений роста и развития 
принадлежит хронической гипоксии, изменению функциональ
ного состояния маточно-плацентарного барьера (нарушению кро
вообращения, проницаемости, дыхательной, обменной и эндо
кринной функций плаценты, извращению нервно-рефлекторных 
реакций в системе мать — плацента — плод), недостаточному 
снабжению плода пластическим и энергетическим материалом, 
интоксикации.

В результате этого происходит изменение нервно-эндокрин
ной регуляции обменных функций у плода, нарушаются все виды 
обмена, происходят отклонения в росте и развитии органов и 
систем, снижается иммунологическая реактивность.

Диагностика нарушений роста и развития у новорожденных 
предусматривает прежде всего оценку: основных параметров фи
зического развития (массы тела, роста, окружности головы и 
груди); пропорциональности телосложения; состояния питания 
(развитие и распределение подкожного жирового слоя, мы
шечной массы); зрелости по внешним клиническим и неврологи
ческим признакам, а также выявление аномалий развития и дис- 
эмбриогенетических стигм.

Масса тела определяется путем взвешивания новорожден
ного с точностью до 10 г, рост (длина тела) измеряется в санти
метрах с помощью ростомера от верхушки головы (vertex) до 
пяток в положении ребенка на спине с выпрямленными ногами 
и согнутыми под прямым углом стопами. При определении 
окружности головы сантиметровая лента проходит через над
бровные дуги и выступающую часть затылка, а окружности 
груди — под углом лопаток и нижней трети ареолы молочных 
желез.

Для оценки полученных данных используются средние пока
затели основных параметров физического развития (М±о) в за
висимости от гестационного возраста (от 28 до 40 нед беремен
ности), а также таблицы перцентильных кривых (табл. 1, 
рис. 1—4).

Гестационный возраст новорожденного определяется по: 
1) времени последних менструаций у матери (подсчитывается
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Таблица 1. Основные параметры физического развития детей 
при рождении в зависимости от гестационного возраста 

Дементьева Г. М., Короткая Е. В., 1980]

Гестацион
ный возраст 

(недели)

Показатели

Масса тела 
М±а

рост, см 
М±а

Окружность, 
см 

М±а

Окружность, 
см 

М±а

Масса тела: 
рост 
М±а

28 1124± 183 35,9+1,8 26,6+1,9 23,9+1,9 31,2+3,2
29 1381 + 172 37,9+2,0 28,0+1,5 25,7+1,7 36,3+3,3
30 1531+177 38,9+1,7 28,9+1,2 26,4+1,4 39,4+3,7
31 1695+212 40,4+1,6 29,5+1,5 26,7±1,6 41,9+4,3
32 1827+267 41,3+1,9 30,2+1,6 27,9+1,9 44,1+5,3
33 2018+241 42,7+1,8 30,6+1,2 28,1 + 1,7 46,4+4,6
34 2235+263 43,6+1,7 31,3+1,3 28,9+1,7 49,9+4,9
35 2324+206 44,4+1,5 31,9+1,3 29,6+1,6 51,7+4,6
36 2572+235 45,3+1,7 32,3+1,4 30,1 + 1,9 53,6+4,9
37 2771+418 47,6+2,3 33,7+1,5 31,7+1,7 57,9+6,6
38 3145+441 49,6+2,0 34,7+1,2 33,1 + 1,6 63,3+6,9
39 3403+415 50,8+1,6 35,5+0,9 34,3+1,2 66,9+6,6
40 3546+457 51,5+2,1 35,7+1,3 35,0+1,7 68.8+7,5

число недель от 1-го дня последней менструации до рождения 
ребенка); 2) дате шевеления плода (число недель от даты пер
вого шевеления до родов прибавляется к 18—20 у первоберемен
ных и 16—18 у повторнобеременных); 3) данным наблюдения 
и объективного обследования беременной женщины в женской 
консультации.

Признаки с отклонением от средней (М) в пределах ±1о 
или располагающиеся в таблице между Р25 — Р50— Р75 учитыва
ются как средние; от + 1о до +2о и от —1<г до —2 ст, между 
Р25 — Рю и Р75 — Р90, считаются ниже или выше средних; более 
+ 2о и менее —2о, ниже Рю и выше Рд0— низкими или высокими 
[Каминский Л. С., 1964, Сепетлиев Д., 1968].

Пропорциональность телосложения характеризуется соотно
шением отдельных частей тела.

Особенностями внешних пропорций у человека в периоде но
ворожденное™ в сопоставлении с последующими периодами раз
вития являются относительно большая голова с преобладанием 
мозгового отдела над лицевым, короткая шея, укороченная груд
ная клетка, суженная в верхней и расширенная в нижней поло
вине, длинный выступающий живот, относительно короткие ниж
ние конечности.

Средняя точка тела у новорожденного находится на уровне 
пупка, тогда как у взрослого — symphysis pubis.

Чем меньше гестационный возраст ребенка, тем очевиднее 
эти особенности пропорций телосложения.

У доношенного новорожденного голова составляет */4 часть 
длины тела. Большой размер ее связан с превалирующим разви
тием мозга, начиная с ранних стадий эмбриогенеза. К моменту
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Рис. 1. Сглаженные перцентильные кривые массы тела при рождении в зави
симости от гестационного возраста.

Рис. 2. Сглаженные перцентильные кривые роста в зависимости от гестацион
ного возраста.

рождения масса мозга ребенка составляет 25 % от массы мозга 
взрослого, тогда как масса тела только 5 % от массы тела 
взрослого.

Длина шеи варьирует от 7 до 8,5 см, а окружность ее от 21 
до 21,5 см.

Грудная клетка более круглая, разница между переднезад
ним и поперечным диаметром составляет 0,5 см, а длина се 
9,5—10 см.
8
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Рис. 3. Сглаженные перцентильные кривые окружности головы в зависимости 
от гестационного возраста.

Рис. 4. Сглаженные перцентильные кривые окружности груди в зависимости 
от гестационного возраста.

Довольно обширным отделом по сравнению с остальными ча
стями тела является живот, его длина колеблется от 8,5 до 
15 см, а окружность от 21 см (при сроке гестации 28 нед) до 
29—34,5 см (у доношенных).

Разница в длине верхних и нижних конечностей составляет, 
начиная с 28 нед гестации, 0,5—1,5 см.

Так, по нашим данным, длина рук у детей родившихся 
на сроке 28 нед беременности, колеблется от 15,5 до 19 см, 
а ног от 14 до 17,5 см, а на сроке 40 нед — 21—26 см и 20— 
25 см соответственно.

Отношение длины рук к длине туловища составляет у ново
рожденного 1 : I, в то время как у взрослых 1,33: 1 [Альхимо- 
вич Е. А., 1977].

Состояние питания новорожденного определяется по степени 
развития и распределению подкожного жирового слоя, тургору 
тканей, эластичности, цвету, блеску кожи и слизистых, развитию 
мышечной массы.

9

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



Таблица 2. Толщина двойной 
кожной складки живота* 

и окружность бедра** 
в зависимости от гестационного 

возраста 
[Usher R., McLean F., 1969]

Гестацион
ный возраст

Показатели

Окружность 
бедра, см 

М±о

Толщина 
двойной кож
ной складки, 

мм 
М±<т

27—28 9,6+0,62 2,72+0,38
29—30 10,0+0,6 2,67+0,36
31—32 11,6+1,12 3,35+0,85

33 12,6+0,81 3,75+0,8
34 12,7+0,75 3,89+0,68
15 13,9+1,26 4,51+1,20
16 13,3+1,34 3,86+0,72
37 15,0+1,39 4,58+0,87
38 15,6+1,35 4,85+0,81
39 16,2+1,2 5,19+0,98
40 16,5+1,4 5,41 + 1,12
41 16,4+1,45 5,24+1,14
42 15,9+1,13 4,7 ±0,94
43 16,3+1,43 4,84+0,85
44 16,0+1,45 4,73+1,20

*—1 см книзу и латеральнее от 
пупка.
**—середина бедра.

Таблица 3. Толщина двойной 
кожной складки 

и окружность бедра (М±а) в 
зависимости от массы тела при 

рождении 
[Usher R., McLean, 1969]

Масса тела, 
Г

Окружность 
бедра, см

Толщина 
ДВОЙНОЙ КОЖ' 
ной складки, 

мм

501—1000 
1001—1500 
1501-2000 
2001—2500 
2501—3000 
3001—3500 
3501—4000 
4001—4500

8,6+0,95
9,9+0,71 

12,1+0,51 
13,4+0,87 
14,7+0,8 
15,9+0,82 
17,1+0,74 
17,9+1,07

2,4±0,44
2,8+0,45
3,6±0,71
3,8+0,63
4,4±0,96
4,9+0,48
5,7+0,80
5,8+1,06

Кожа доношенного ново
рожденного бледно-розового 
цвета, бархатистая, эластич
ная, подкожный жировой слой 
развит хорошо, распределен 
равномерно.

О степени его развития мож
но судить по характеру упру
гости тканей (тургору) и 
толщине двойной кожной 
складки, определяемой колипе- 
ром, по сравнению со средни
ми показателями в зависимо
сти от срока гестации и массы 
тела при рождении (табл. 2,3).

Косвенным • показателем 
упитанности является соотно
шение массы тела и роста, 
т. е. весо-ростовой коэффици
ент, который у доношенных 
новорожденных равен 60—80 
[Тур А. Ф., Кравец Э. М., 
1961], у недоношенных соот
ветственно ниже (см. табл. 1).

Для более точной оценки 
отклонений массы тела от ро
ста у доношенных детей раз
работаны специальные табли
цы, построенные по методике 
А. Б. Ставицкой и Д. И. Арон 
[Ставицкая А. Б., Арон Д. И., 
1959]. Одна из них — табл. 4.

Отклонения в массе тела 
более чем на 1 ст при данном 
росте свидетельствуют о нали
чии трофических расстройств.

Окружности плеча и бедра 
также являются косвенными 
показателями состояния упи
танности (см. табл. 2, 3). Ок
ружность плеча (на уровне 
середины) у недоношенных 
варьирует от 5,5 до 10 см, по 
нашим данным, а у доношен
ных от 9,5 до 12 см, а бедра 
(на уровне нижней трети) от 
7,5 до 14,5 см и от 13 до 
16 см соответственно.
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Таблица 4. Оценочная таблица физического развития новорожденных
[Василевский М. Г., 1966]

Рост, 
см

Масса тела, г Окружность головы, см

—laR М 4-laR —10R М +1OR

45 2286,4 2592,2 2898,0 29,41 30,56 31,71
46 2416,7 2722,5 3028,3 29,79 30,94 32,09
47 2547,0 2852,8 3158,6 30,17 31,32 32,47
48 2677,3 2983,1 3288,9 30,55 31,7 32,85
49 2807,6 3113,4 3419,2 30,93 32,08 33,23
50 2937,9 3243,7 3549,5 31,31 32,46 33,61
51 3068,2 3374,0 3679,8 31,69 32,84 33,99
52 3198,5 3504,3 3810,1 32,07 33,22 34,37
53 3328,8 3634,6 3940,7 32,45 33,60 34,75
54 3459,1 3764,9 4070,7 32,83 33,98 35,13
55 3589,4 3895,2 4201,0 33,21 34,36 35,51
56 3719,7 4025,5 4331,6 33,59 34,74 35,89
57 3850,0 4155,8 4461,6 33,97 35,12 36,27
58 3980,3 4286,1 4591,9 34,35 35,50 36,65

Оценка зрелости новорожденного по наиболее информатив
ным внешним клиническим и неврологическим признакам произ
водится с использованием схем балльной оценки (табл. 5). Каж
дый признак оценивается в баллах от 1 до 4, а сумма баллов 
является определенным индексом зрелости.

В случаях, когда возможно определение срока гестации, со
поставление полученного индекса зрелости с долженствующим 
способствует выявлению задержки созревания.

Когда срок гестации определить невозможно, имеет значе
ние выявление диссоциаций между отдельными признаками 
зрелости, а также между последними и показателями физи
ческого развития.

Основные группы детей с нарушением роста и развития. 
Внутриутробная (врожденная) гипотрофия — нарушение трофи
ческой функции плода и новорожденного, сопровождающееся за
медлением физического развития, нарушением функционального 
состояния ЦНС, метаболическими расстройствами и сниженной 
иммунологической реактивностью.

Внутриутробная гипотрофия может быть как самостоятель
ной патологией, так и сопровождающей различные заболевания 
плода и новорожденного (хромосомные аберрации, врожденные 
аномалии, внутриутробные инфекции и др.).

Дети с внутриутробной (врожденной) гипотрофией могут 
быть недоношенными, доношенными и переношенными. Частота 
этого состояния у недоношенных, по нашим данным, составляет 
24 %, у доношенных от 10,3 до 18—22 % [Егорова Н. С., 1970; 
Переладова О. Л. и др., 1979].
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Таблица 5. Оценочная таблица зрелости (в скобках указаны баллы)

Внутриутробный возраст в неделях
Признаки 
зрелости Меньше

32 32—33 34—35 36—37 38—39 40 нед и 
больше

Диаметр 
грудных 

желез, мм 
Прозрачность 

кожи

пены 5 (I)

Много вен, коллатера
лей, даже капилляров, 
особенно на животе (1)

Лануго

Волосяной 
покров на 

голове

Кожные 
борозды 

на подошве

Поза на спине

Вентральная
поза

Равновесие 
головы в 
сидячем 

положении

Сумма 
баллов

5-10 (2) Ю (3)

Густой, 
распростра 

ненный

Хорошо видны 
величины и колла
терали, капилляры 

не видны (2)

Распространенный, но скудный 
(на спине и конечностях) (2)

наспине и ко
нечностях (1)

Волосы тонкие, 
шерстистые, пушистые, 
нет отдельных прядей 

(1)
Нет (1)

Руки и ноги, 
как правило, 
вытянуты (1)

Несколь
ко боль-

Сосуды не 
видны или

ших сосу
дов на

животе (3) _____ , ,
Скудный, только на 

спине и предплечьях (3)

видны очень 
слабо на 

животе (4)

Волосы грубые, шелковистые, 
можно отделить пряди (2)

I—2 прямые складки 
на верхней трети 

подошвы (2)

Руки и 
ноги 

немного
согнуты,
но вялые

Голова вяло
(2)

свешивается вниз, 
ноги и руки 

вытянуты, вялые (1)
Отсутствует

(1)

8-11

Много складок на
2/3 подошвы (3)

Руки и ноги 
полусогнуты, лежат 

на подстилке (3)

Голова вяло

Непостоянное и 
слабое (2)

свешивается вниз, 
намечено сгибание 

рук и слабее—ног (2)

12--15 16—18 J 19 -21

I

Более 2/3 
подошвы со 
складками
вдоль и 
поперек

(4) 
Согнутое положение рук 

и ног, конечности
прилегают к туловищу 

(4)

Голова удерживается до 
3 с, руки согнуты, ноги 

полусогнуты (3)

Голова удерживается 
до 3 с (3)

22-23

Диагностическими признаками являются: состояния риска 
у матери (гипертоническая болезнь, пороки сердца, анемия, хро
нические инфекционные процессы, продолжительный и тяжелый 
токсикоз во время беременности, неполноценное питание жен
щины); дефицит массы тела при рождении по сравнению с соот
ветствующей сроку гестации и по отношению к длине тела 
новорожденного (более, чем 1<т); истончение подкожного жиро
вого слоя (понижение тургора, толщины двойной кожной 
складки, появление и увеличение числа кожных складок на ко
нечностях, шее, ягодицах, туловище, четкие контуры ребер, ло
паток, суставов (рис. 5); трофические нарушения кожи и слизи
стых— бледность, сухость, появление участков шелушения; 
функциональные и метаболические расстройства, повышение 
нервно-рефлекторной возбудимости, мышечная гипо- и дисто-
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Рис. 5. Недоношенный ребенок с признаками внутриутробной гипотрофии 
II III степени. Гестационный возраст 30 лед, масса тела 1250 г, рост 40 см. 

ния, нарушение терморегуляции, тенденция к гипогликемии 
и др.; снижение иммунологической реактивности.

В зависимости от выраженности клинических симптомов раз
личают три степени врожденной гипотрофии: легкая (I степень), 
средней тяжести (II) и тяжелая (III степень) (табл. 6).

Низкая масса тела при рождении. К детям этой группы от
носятся новорожденные с массой тела при рождении ниже 2500 г 
(ВОЗ, 1961). Они составляют, по данным разных стран, от 6% 
до 14 % в общей популяции новорожденных; для них харак
терны высокая пери- и неонатальная смертность и заболевае
мость [Игнатьева Р. К., 1973].

В этой группе выделяются недоношенные новорожденные 
с массой тела, соответствующей сроку гестации (67,23 % среди 
всех новорожденных с низкой массой тела при рождении).

Дифференциально-диагностическими признаками, свойст
венными этим детям, можно считать состояние риска у матери: 
хронические заболевания, отягощенный акушерский анамнез 
(предшествующие выкидыши, медицинские аборты, гормональ
ные дисфункции), угрожающий выкидыш во время настоящей 
беременности, патологическое течение родов (быстрые роды, 
преждевременная отслойка плаценты и др.); рождение на 28— 
37-й неделях гестации с массой тела от 900 до 2500 г, ростом 
37—47 см, окружностью головы 26—34 см, груди 24—33 см; 
пропорции тела, характерные для плодного периода жизни; 
функциональную и морфологическую незрелость ведущих си
стем организма: ЦНС, легочной, сердечно-сосудистой (гипото
ния, гипорефлексия, гипотермия, эмбриональные типы дыхания, 
первичное недостаточное расправление легких и др.); снижение 
соотношения лецитин:сфингомиелин в околоплодных водах, 
бронхиальном и желудочном аспиратах; незрелость, определяе
мую внешними клиническими признаками (тонкая кожа с про
свечивающими венами, коллатералями и капиллярами, недораз-
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Таблица 6, Клинико-диагностические признаки внутриутробной 
гипотрофии у новорожденных

Признаки

Степень тяжести

I
(легкая форма)

II
(среднетяжелая)

П1
(тяжелая)

Отставание более 1 — до от 1,5 до 2а 2а и более
масса тела по 1,50 (10—20%) (20-30 %) (более 30 %)
отношению к

гестационному
возрасту

Дефицит массы на 1—1,5о 1,5—2а 2а и более
тела по отноше-

нию к росту
Трофические Умеренно Бледная, сухая, Морщинистая,

нарушения кожи бледная со шелушащаяся бледная с
сниженной пластинчатым

эластичностью шелушением
Истончение Умеренное Отчетливое, Значительное.
подкожного умеренно конту- Отчетливо контури-

жирового слоя рируются ребра, руются ребра,
суставы суставы

Снижение тургора Умеренное Значительное, Резкое. Складки
тканей дряблые складки кожи на ягодицах,

кожи на 
конечностях, шее 
Гипорефлексия,

лице, туловище

Изменение Умеренное Выраженная
функционального мышечная гипорефлексия,
состояния ЦИС гипотония мышечная дистония

Повышение нервно-рефлекторной
возбудимости

Нарушение Повышение уровня гематокрита (Ht), гемоглобина
гомеостаза (НЬ), количества эритроцитов, гипогликемия,

гипокальциемия
Изменение Дисиммуноглобулинемия, снижение уровня IgG и

иммунологической функциональной активности лимфоцитов
реактивности и нейтрофилов

витие формы и хряща ушных раковин, распространенный пушко
вый покров на теле, слабая исчерченность стоп и др.); функцио
нальную недостаточность процессов саморегуляции и гомеостаза; 
высокие показатели альфа-фетопротеина; поздний «старт» созре
вания защитных морфофункциональных структур (HbA, IgG, 
кортикостероидов); высокую частоту отечного синдрома в пер
вые дни жизни (40%), пневмопатий и СДР (60—70 %); выра
женную и длительную конъюгационную гипербилирубинемию 
[Новикова Е. Ч., Антонов А. Г., 1971; Таболин В. А. и др., 1978; 
Сотникова К. А. и др., 1979].

Новорожденные с «задержкой внутриутробного развития», 
т. е. «маленькие к сроку дети» (32,77 %). Они могут рождаться 
раньше срока, в срок и позже срока. Масса тела их при рожде-
14
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Рис. 6. Новорожденные из двойни (гестационный возраст 40 нед). 
а — ребенок с нормальным физическим развитием; б—новорожденный с задержкой 

внутриутробного развития.

нии составляет от 900 до 2500 г, рост 36—46 см, окружность 
головы 26—34 см, груди 24—29 см.

Дифференциально-диагностическими признаками являются 
состояние риска у матери: хронические заболевания, протекаю
щие с обострениями во время беременности (у 50%), нефропа
тия (у 60%), многоплодная беременность (30,3%), токсикоз 
в течение всей беременности (30 %), малая масса тела при рож
дении у родителей и сибсов; снижение последней при рождении 
на 2 и более сигмы по отношению к сроку гестации (ниже 
10-й перцентили); диссоциации: а) в пропорциях тела; б) внеш
них клинических и неврологических признаках зрелости, в ре
зультате чего эти дети занимают как бы промежуточное поло
жение по степени зрелости между истинным сроком гестации 
и предполагаемым по массе тела при рождении (рис. 6); 
в) в состоянии функциональных систем, обеспечивающих пост
натальную адаптацию: гипоталамогипофизарно-надпочечниковой 
и симпатико-адреналовой: замедленый темп смены HbF и НЬА 
(особенно у доношенных детей); нарушение состояния гомео
стаза (увеличение содержания гематокрита, гемоглобина, ко
личества эритроцитов, гипогликемия у 20—40 %, гипокальцие-
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мия); дисиммуноглобулинемия с повышением уровня IgM и 
снижением IgG; небольшая первоначальная потеря массы тела 
(в среднем 6,33 %), умеренная «физиологическая» желтуха (от
сутствует у 15—20% детей), редкий отечный синдром (17%), 
СДР и пневмопатии; высокая частота внутриутробной гипо
трофии (60%), асфиксии при рождении и аспирационного 
синдрома, хромосомных аберраций (у доношенных 3,57%) 
и врожденных аномалий [Дементьева Г. М. и др., 1976].

Задержка внутриутробного развития наблюдается у 50 % де
тей с церебральным (гипоталамическим) нанизмом [Вени
кова Е. А., Курбанов Т. Г., 1976].

Пери- и неонатальная смертность и заболеваемость у доно
шенных новорожденных этой группы в 3—8 раз превышает та
ковые у детей, родившихся в срок с нормальной массой тела 
[Jerushalmy J., 1970].

У 35 % детей в последующие годы наблюдается задержка 
физического развития, а у 25 % различные отклонения в нервно- 
психическом статусе [Fitzhardinge Р., Steven Е., 1972].

Дифференциальная диагностика этого состояния (низкая 
масса при рождении) должна проводиться в плане выявления 
недоношенных детей, развитие которых соответствует гестацион
ному возрасту, и детей (как недоношенных, так и доношенных) 
с задержкой внутриутробного развития в связи с различием ри
ска и необходимостью своевременного дифференцированного на
блюдения и терапии.

«Крупная» масса тела при рождении. К детям с крупной мас
сой тела при рождении относятся новорожденные с массой тела 
выше средней, соответствующей данному сроку, на 2 и более 
сигмы (или выше 90% перцентильной кривой). Доношенные 
дети, относящиеся к этой группе, рождаются с массой тела 4 кг 
и более и составляют 10—11 % от общего числа родившихся 
живыми [Соколова И. И., 1971; Верескова Н. Е., 1977, и др.].

Дифференциально-диагностические признаки: факторы риска 
в анамнезе (эндокринные заболевания родителей — диабет 
и др.), нерациональное питание и нарушения жирового и угле
водного обмена у беременной женщины, крупная масса тела ро
дителей при рождении их и в зрелом возрасте; масса тела ре
бенка при рождении более 2<т по сравнению с долженствующей 
по сроку гестации (или выше 90 % перцентильной кривой) с од
новременным, но менее значительным увеличением роста и ок
ружности головы и груди; увеличение подкожного жирового 
слоя, склонность к отечности тканей (42,4%); увеличение со
держания гематокрита, метаболические сдвиги в крови, гипер
натриемия, конъюгационная гипербилирубинемия у детей от 
матерей с диабетом; высокая частота симптоматической гипо
гликемии (у 38 % недоношенных с крупной массой при рожде
нии, у 50% новорожденных от матерей с сахарным диабетом); 
высокая частота внутричерепной родовой травмы (20%); у де-
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тей от матерей с диабетом —СДР (в 45%), высокая перина
тальная смертность в два раза выше, чем у детей со средней 
массой тела [Фролова О. Г., 1973; Верескова Н. Е., 1977; Flet
cher А., 1975, и др.].

ГЛАВА 2

ВРОЖДЕННЫЕ АНОМАЛИИ РАЗВИТИЯ

Под этим термином понимают выраженное отклоне
ние в формировании органа или организма в целом, что прояв
ляется морфологическими изменениями, а в последующем и 
функциональными расстройствами. Тем не менее пороки разви
тия включают в себя не только анатомические нарушения по
следнего, но и врожденные метаболические дефекты. Причины 
возникновения таких пороков разнообразны: наследственные по
роки развития обусловлены мутациями (генные или хромосом
ные пороки развития); экзогенные пороки — повреждением эм
бриона или плода разнообразными по своей природе факторами. 
При этом нередко происходит копирование генетически детерми
нированных нарушений, т. е. фенокопирование; формирование 
мультифакториальных пороков развития возможно при комп
лексном воздействии на эмбрион и плод наследственных и экзо
генных факторов.

Согласно существующей классификации, врожденные пороки 
подразделяются на изолированные (локализованные в одном 
органе), системные (например, пороки развития соединительной 
ткани) и множественные.

В зависимости от периодов развития эмбриона, на которые 
приходится воздействие вредных факторов, врожденные пороки 
подразделяются на: «гаметопатии, при которых речь идет о по
вреждении наследственных структур половых клеток у родите
лей больных детей; бластопатии, возникающие при повреждении 
бластоцисты (приблизительно на 2-й неделе внутриутробного 
развития), что проявляется такими пороками, как циклопия, си
рингомиелия; эмбриопатии — врожденные пороки, возникающие 
при воздействии на эмбрион (первые 10 нед) разнообразных 
вредных факторов. При этом формируется большая часть поро
ков развития нервной системы, сердца, почек, глаз, скелета и 
других органов и систем; фетопатии — повреждения плода 
(с 11-й недели внутриутробной жизни) в результате тератоген
ного воздействия. При этом аномалии развития становятся оче
видными только в случае применения специальных пагоморфо- 
логических исследований (сохранение эмбриональных тканей и 
структур, незаращение артериального протока, эмбриональных 
щелей и пр.).

Истинная частота пороков развития неизвестна. Тем не менее 
не вызывает сомнения то, что они в значительной мере являются
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причиной внутриутробной гибели плодов и ранней детской смерт
ности. Среди новорожденных детей частота врожденных пороков 
может достигать 7—10%. [Клосовский Б. Н., 1960; Давиден- 
кова Е. Ф., 1965; Лазюк Г. И., 1979; Pelz L., Mieler W., 1972; 
Попеску О., 1977; Persad А., 1979, и др.].

МНОЖЕСТВЕННЫЕ ПОРОКИ РАЗВИТИЯ 
ПРИ ХРОМОСОМНЫХ ЗАБОЛЕВАНИЯХ

Хромосомные заболевания, как правило, сопровожда
ются множественными врожденными аномалиями развития. 
Большинство врожденных пороков обнаруживаются у новорож
денных уже при первйчном осмотре. Особого внимания заслу
живают фенотипические признаки: особенности телосложения, 
форма черепа, черты лица, форма носа, ушных раковин, разрез 
глаз, особенности кожи, скелета и др. Помимо явных пороков 
и уродств развития, могут наблюдаться так называемые стигмы 
дисэмбриогенеза, являющиеся спутниками многих врожденных 
аномалий. К ним относят измененную форму черепа (долихоце
фалия, брахицефалия, тригоноцефалия, микроцефалия, анэнце
фалия, гидро-анэнцефалия и др.).

Особенности строения лица: гипертелоризм (увеличенное 
расстояние между внутренними краями глазниц); гипотелоризм 
(уменьшенное расстояние между внутренними краями глаз
ниц); epicanthus (полулунная вертикальная складка у внутрен
него угла глаза — «третье веко»); блефарофимоз (сужениеглаз
ной щели); прогнатизм (чрезмерное выступание верхней челю
сти); микрогнатия (недоразвитие верхней челюсти); прогения 
(чрезмерное развитие нижней челюсти — выступающий подбо
родок); агнатия (аплазия нижней челюсти); микрогения («птичье 
лицо» с недоразвитием нижней челюсти); макростомия (чрез
мерно большой рот); микростомия (маленький рот); макроглос- 
сия (чрезмерно большой язык).

Измененная форма ушных раковин: опущенная, свернутая, 
согнутая, гофрированная, плоская, вросшая, с приросшей моч
кой, остроконечная (ухо сатира), углообразная (ухо макаки), 
большой дарвинский бугорок, большая мочка и др.; низко рас
положенные уши; особенности строения щей: короткая, крыло
видная и др; измененная форма пальцев рук и ног: арахнодак- 
тилия, брахидактилия, синдактилия, клинодактилия и др.

При проведении специальных исследований могут быть вы
явлены также и пороки многих внутренних органов: нервной си
стемы, сердца и сосудов, почек, желудочно-кишечного тракта 
и др. Множественные пороки развития приводят к низкой жизне
способности, и дети погибают в первые часы или дни жизни от 
присоединения интеркуррентных заболеваний. В тех же случаях, 
когда врожденные дефекты оказываются совместимыми 
с жизнью, последующее физическое и нервно-психическое разви-
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тие детей протекает с грубыми отклонениями от нормы (умст
венная и физическая отсталось разной степени тяжести), и, по 
существу, дети нуждаются в медицинской и социальной помощи 
(специализированные стационары и детские сады для хроников, 
учреждения социального обеспечения).

При обнаружении у новорожденных врожденных пороков 
развития дифференциальный диагноз прежде всего должен по
зволить осуществить разграничение двух принципиально различ
ных групп: болезней наследственной и ненаследственной при
роды. В связи с этим большое значение придается:

1. Сбору и анализу генеалогических данных (наличие в семье 
больных с наследственной патологией, кровно-родственные 
браки и др.).

2. Выяснению состояния здоровья родителей пробанда.
3. Детальному ознакомлению с профессиональной деятель

ностью (вредное производство и возможность химических и фи
зических факторов).

4. Тщательному сбору и анализу данных акушерского анам
неза матери (особенности течения предыдущих беременностей, 
внутриутробная гибель плода, спонтанные выкидыши, мертво
рождения, рождение детей с большой массой или с уродствами 
и наследственными заболеваниями).

Необходимо отметить, что при хромосомных синдромах в па
тологический процесс обычно вовлекаются многие органы и си
стемы. Отсутствие специфической клинической картины обуслов
ливает значительные дифференциально-диагностические трудно
сти. Кроме того, большая часть хромосомных заболеваний 
относится к редкой патологии (частота не всегда известна), и их 
клиническая характеристика, основанная на единичных наблю
дениях, бывает представлена крайне скупо [Smith D., 1976]. 
В процессе дифференциальной диагностики основное значение 
придается результатам цитогенетических исследований, исклю
чению инфекционных эмбриопатий.

К хромосомным синдромам относятся следующие:
1. Синдром трисомии 8 описан впервые в 1974 г., предполо

жительная частота в популяции 1 : 50 000 новорожденных. Фено
типические проявления полиморфны и могут включать: изменен
ную форму черепа с выступающим лбом, диспластичные ушные 
раковины, высокое небо, расщепление твердого неба, длинное 
узкое туловище, узкий таз, отсутствие надколенника, spina bifida, 
гидроцефалию. При проведении специальных исследований воз
можно обнаружение пороков сердца и почек; на вскрытии — аге
незия мозолистого тела.

2. Синдром трисомии 9 впервые описан в 1974 г., характе
ризуется наличием множественных дефектов развития: прена
тальной гипоплазией, измененной формой черепа, низко распо
ложенных ушей, крупного носа, энофтальма, черепно-лицевого 
дисморфизма, вывихов тазобедренных и коленных суставов,
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гипоплазии полового члена и мошонки, крипторхизма, гидроце
фалии. При проведении специальных исследований обнаружива
ются пороки сердца (дефект межжелудочковой перегородки, не- 
заращение артериального протока). На вскрытии выявляются: 
дефекты развития мозжечка, кисты в его намете, расширение 
IV желудочка мозга, пороки развития почек.

3. Синдром Патау (синдром трисомии 13) впервые описан 
в 1960 г., встречается среди новорожденных с частотой 1 : 5000— 
7000 и характеризуется комплексом врожденных дефектов раз
вития: микроцефалией или же гидроцефалией, микрофтальмией, 
колобомой радужки, расщеплением мягкого и твердого неба, 
полидактилией, деформацией костей и стоп. Наряду с этим 
у части новорожденных обнаруживают дефект межжелудочко
вой перегородки, декстропозицию сердца и сосудов, открытый 
артериальный проток. Отмечают крипторхизм и аномалии мо
шонки у мальчиков, двурогую матку у девочек. У части детей 
имеется низкая масса тела при рождении.

4. Синдром Эдвардса (синдром трисомии 18). Впервые опи
сан в 1960 г., встречается в популяции с частотой 1 :7000. Ха
рактерен комплекс врожденных пороков развития: микроцефа
лия, микрогнатия, микрофтальмия, колобома радужки, косола
пость, дефекты межжелудочковой перегородки, комбинирован
ные пороки сердца, атрезия пищевода, сращение или удвоение 
почек и др. У новорожденных уменьшена масса тела, мал рост, 
слаб крик. Летальный исход наступает в раннем возрасте от 
врожденных дефектов и присоединения интеркуррентных забо
леваний.

5. Синдром Дауна (синдром трисомии 21). Впервые описан 
в 1866 г., относится к наиболее часто обнаруживаемым хромо
сомным заболеваниям (1:1000) и характеризуется специфиче
ским симптомокомплексом: микробрахицефалией, косым разре
зом глаз, кожной складкой у их внутренних углов (epicanthus), 
гипертелоризмом, макроглоссией, измененной формой ушных ра
ковин, широкими кистями и стопами, брахидактилией, санда
левидной щелыо, измененным рисунком на ладонях (поперечная 
борозда) и др. (рис. 7). Нередко обнаруживают также: врож
денные пороки сердца, гипоспадию, атрезию заднего прохода. 
Имеется склонность к воспалению слизистых оболочек (конъ
юнктивит, блефарит, стоматит, гингивит, энтерит и др.). Изме
нения неврологического состояния сводятся к задержке психо
моторного развития, выраженной мышечной гипотонии, разбол
танности суставов и отсутствию поствращательного нистагма.

6. Синдром трисомии 22 имеет ряд фенотипических особен
ностей, к которым относятся микроцефалия, «клювовидный» нос, 
низко расположенные ушные раковины, расщепление мягкого 
и твердого неба, гипоплазия больших пальцев рук, гипоспадия 
у мальчиков, пороки развития глаз (колобома радужки, перси
стирующая зрачковая мембрана и др.), крипторхизм. При специ
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Рис. 7. Синдром Дауна.

альном обследовании обнаруживаются пороки сердца и почек. 
Возможна атрезия заднего прохода.

7. Синдром триплоидии впервые описан в 1967 г. и характе
ризуется наличием множественных дефектов развития: прена
тальной гипоплазии, низко расположенных ушей, расщепления 
твердого неба и верхней губы, колобомы радужки, гипертело
ризма, синдактилии, косолапости, гидроцефалии. При специаль
ном обследовании или на вскрытии выявляют пороки сердца, 
спинномозговые грыжи, гидроцефалию в сочетании с порэнцефа- 
лией, гипоплазию мозжечка, агенезию мозолистого тела, пороки 
мочеполовой системы.

8. Синдром частичной трисомии 4р впервые описан в 1974 г., 
характеризуется широким фенотипическим полиморфизмом. Осо
бенно часто наблюдаются: пренатальная гипотрофия, изменен
ная форма черепа, микроцефалия, пороки развития лица (ано
фтальм, широкие густые брови, гипертелоризм, приплюснутый 
нос), короткая шея, низкий рост волос, контрактуры коленных 
составов. При специальном исследовании или на вскрытии мо
гут обнаруживаться пороки сердца, желудочно-кишечного 
тракта, головного мозга и почек.

9. Синдром частичной трисомии 4q описан впервые в 1977 г. 
и характеризуется рядом признаков: измененной формой го
ловы, микроцефалией, гипертелоризмом, микрофтальмией, упло
щенной спинкой носа, короткой шеей, вывихом тазобедренных 
суставов, косолапостью, пупочной грыжей, крипторхизмом. При 
специальных исследованиях и па вскрытии могут обнаружи
ваться пороки сердца и почек.

10. Синдром частичной трисомии 7q описан впервые в 1976 г., 
относится к редким порокам развития. Фенотипические проявле-
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ния установлены неточно. Наблюдается следующий комплекс 
признаков: измененная форма черепа, узкие глазные щели, ги
пертелоризм, расщепление твердого неба, низко расположенные 
уши.

11. Синдром частичной трисомии 9 р описан впервые в 1970 г., 
характеризуется: измененной формой черепа, энофтальмом, ги
пертелоризмом, дисморфизмом ушных раковин, дисплазией ног
тей, пигментными пятнами на коже, микрогнатией, короткой 
шеей. При специальных исследованиях и на вскрытии могут быть 
обнаружены пороки сердца и почек.

12. Синдром частичной трисомии 10 р описан впервые в 1968 г., 
характеризуется наличием множественных дефектов развития: 
измененной формой черепа, дисплазией ушных раковин, гипер
телоризмом, косым разрезом глаз, расщеплением верхней губы 
или твердого неба, микрогенией, косолапостью, гипоплазией по
лового члена.

При специальных исследованиях и при вскрытии выявля
ются пороки сердца и мочеполовых органов, желудочно-кишеч
ного тракта, диафрагмальные грыжи.

13. Синдром частичной трисомии 10 q впервые описан в 1973 г., 
для него характерен комплекс фенотипических проявлений: из
мененная форма черепа, микроцефалия, гипертелоризм, птоз, 
микрофтальмия, блефарофимоз, расщепление твердого неба, 
микрогнатия, низко расположенные уши, короткая шея, повы
шенная гибкость суставов. При специальных исследованиях мо
гут быль обнаружены: атрофия зрительных нервов, катаракта. 
На вскрытии выявляются: пороки сердца, почек и аномалии же
лудочно-кишечного тракта.

14. Синдром частичной трисомии И q известен с 1975 г., ко
личество наблюдений невелико. Фенотипические проявления сво
дятся к пренатальной гипоплазии, гипертелоризму, наличию уве
личенных в размерах ушных раковин, расщеплению твердого 
неба, косолапости, спинномозговым грыжам и гипоплазии поло
вого члена. На секции могут быть обнаружены пороки сердца, 
почек и других внутренних органов.

15. Синдром частичной трисомии 12 р описан впервые в 1977 г., 
количество наблюдений невелико. Фенотипические проявления: 
измененная форма черепа, низко расположенные уши, колобома 
радужки, полидактилия, синдактилия, пупочная грыжа. На сек
ции могут обнаруживаться пороки сердца и почек.

16. Синдром «кошачьего глаза» впервые описан в 1965 г., от
носится к редким порокам развития. В клинической картине 
отмечаются пренатальная гипотрофия, щелевидная колобома ра
дужной оболочки, микрофтальмия, клинодактилия, полидакти
лия, дисплазия тазобедренных суставов, атрезия заднего про
хода. При специальных исследованиях и на секции могут быть 
обнаружены пороки сердца и почек, в головном мозге — агене
зия мозолистого тела.

22

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



17. Синдром Вольфа — Хиршхорна (4 р—) известен с 1961 г., 
относится к редким порокам развития (частота 1 : 100 000). Ха
рактерен симптомокомплекс: микроцефалия, экзофтальм, коло
бома радужки, гипертелоризм, epicanthus, клювовидный нос, 
микрогения, расщепление верхней губы и твердого неба, низко 
расположенные и деформированные уши, гемангиомы кожи, ко
солапость, клинодактилия, крипторхизм. При вскрытии могут 
обнаруживаться пороки сердца, почек, желудочно-кишечного 
тракта и головного мозга.

18. Синдром 5 р— (синдром «кошачьего крика») описан впер
вые в 1963 г. и обусловлен частичной делецией короткого плеча 
5-й хромосомы. Среди новорожденных обнаруживается с часто
той 1 :40 000. Характерны: малая масса тела при рождении, мик
роцефалия, микрогнатия, низко расположенные уши, короткая 
шея, гипертелоризм, узкое «птичье» лицо. Структурные анома
лии гортани обусловливают изменение голоса новорожден
ного — «кошачий крик». В последующем у детей отмечаются 
задержка психомоторного развития, мышечная гипотония и ги
порефлексия. Дети часто погибают в раннем возрасте от при
соединения интеркуррентных заболеваний.

19. Синдром 9 р— описан впервые в 1975 г. и характеризу
ется измененной формой черепа, косым разрезом глаз, epicant
hus, плоской переносицей, низко расположенными ушами, низ
ким ростом волос. На вскрытии могут быть обнаружены пороки 
развития почек и головного мозга.

20. Синдром 11 q описан впервые в 1975 г., клинических на
блюдений мало. Фенотипические проявления: пренатальная ги
потрофия, микроцефалия, epicanthus, гипертелоризм, косой раз
рез глаз, низко расположенные уши, паховая грыжа. На вскры
тии могут быть обнаружены пороки сердца и почек.

21. Синдром 13 q (синдром Орбели) впервые описан в 1962 г., 
характеризуется полиморфной клинической картиной: прена
тальной гипотрофией, микроцефалией, микрогнатией, низко рас
положенными ушами, гипертелоризмом, epicanthus, высоким не
бом, уплощенной переносицей, микрофтальмией, колобомой 
радужки, катарактой, косолапостью, вывихом тазобедренных су
ставов, гипоплазией полового члена. На секции могут быть об
наружены пороки сердца и головного мозга (аринэнцефалия, ги
поплазия мозжечка и др.).

22. Частичная моносомия по хромосоме 18 р — описан впер
вые в 1965 г., характеризуется комплексом аномалий развития: 
микроцефалией, гипертелоризмом, птозом, epicanthus, короткой 
шеей, крупными деформированными ушами, расщеплением твер
дого неба, клинодактилией, алопецией.

23. Частичная моносомия по хромосоме 18 q — описана впер
вые в 1969 г. Этому синдрому свойственны: микроцефалия, ги
пертелоризм, энофтальм, высокое небо, атрезия слуховых про
ходов, «уши сатира», колобома радужки, спонтанный нистагм
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Таблица 7. Фенотипические проявления врожденных 
пороков развития

Клиническая симптоматика Хромосомные заболевания

Пренатальная гипоплазия 2, 14, 16, 20, 21
Измененная форма черепа 1, 2, 4, 5, 8, 10, 11, 12, 15, 19
Микроцефалия 3, 4, 6, 7, 8, 9, 11, 13, 17, 18, 20, 21, 22,

23
Гидроцефалия 2, 7
Энофтальм 2, 8, 11, 23
Колобома радужки 3, 7, 15, 17, 21, 23
Микрофтальмия 3, 4, 7, 9, 17
Гипертелоризм 7, 8, 9, 10, 11, 12, 13, 14, 17, 18, 20, 21,

22, 23
Эпикант 5, 9, 17, 18, 19, 20, 21, 22, 24
Косой разрез глаз 5, 12, 19, 20
Птоз 13, 22, 24
Уплощенная спинка носа 5, 9, 18, 19, 21, 23
Высокое небо 1, 4
Расщелина твердого неба 1, 3, 6, 7, 10, 12, 13, 14, 17, 22
Низко расположенные дефор- 1, 2, 3,4, 6, 7, 8, 10, 12, 13, 15, 17, 19, 20,

мированные ушные раковины 21, 24
Короткая шея 8, 9, 11, 13, 22, 24
Полидактилия 3, 15, 16
Синдактилия 7, 15
Брахидактилия 5
Косолапость 12, 14, 17, 18, 21, 7
Вывих в тазобедренных су- 2, 9, 21

ставах
Крипторхизм 2, 4, 6, 9, 17, 18, 21, 23
Гипоплазия полового члена 2, 12, 17, 18, 21, 23
Атрезия заднего прохода 16, 21
Пороки сердца 2, 4, 5, 6, 7, 9, 11, 12, 13, 15, 16, 18,21,23, 24

Примечание. Цифры соответствуют приведенным на с. 19—24 по
рядковым номерам отдельных видов врожденных аномалий развития.

«карпий рот», расщепление мягкого неба, гипоспадия, криптор
хизм.

На секции могут обнаруживаться пороки внутренних орга
нов (сердца, нервной системы и желудочно-кишечного тракта).

24. Синдром Шерешевского— Тернера (45.Х). Описан впер
вые в 1925 г. Заболевание встречается с частотой 1 :3000 ново
рожденных девочек. У детей наблюдается короткая шея с избы
точной кожей и низким ростом волос на ней, антнмонголоидный 
разрез глаз, лимфоотек кистей и стоп. Частыми спутниками за
болевания являются врожденный порок сердца, коарктация 
аорты.

В последующем отмечается задержка физического п пси
хического развития.
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Для облегчения дифференциальной диагностики врожденных 
пороков, обусловленных хромосомными аномалиями, может быть 
использована табл. 7. В ней представлена фенотипическая ха
рактеристика 24 нозологических форм.

ВРОЖДЕННЫЕ СИНДРОМЫ

К этой группе относятся заболевания, клиническая 
картина которых складывается из сочетания различных анома
лий развития (черепа, глаз, скелета, сердца, нервной системы 
и др.). Большая часть из них принадлежит к редко встречаю
щейся наследственной патологии. При этом не обнаруживаются 
дефекты хромосом [Сгогп L., Stern J., 1972; Smith D., 1976, и др.].

По типу наследования выделяются три группы: врожденные 
синдромы с аутосомно-рецессивным, аутосомно-доминантным и 
с Х-сцеплепным наследованием.

Синдромы с аутосомно-рецессивным типом наследования. 
Синдром Меккеля — микроцефалия, затылочная черепно-мозго
вая грыжа, расщепление твердого неба, полидактилия, поликис- 
тоз почек (рис. 8); глазные аномалии (микрофтальмия, гипо
плазия зрительного нерва), пороки сердца и крупных сосудов, 
гипоплазия полового члена и крипторхизм, атрезия влагалища.

Синдром Нол — Лаксовой — Повышиловой — микроцефалия, 
гипертелоризм, низко расположенные уши, короткая шея, дефор
мация верхних конечностей, отек подкожной жировой клетчатки, 
гипоплазия наружных половых органов, ихтиоз.

Синдром Робертса — расщелина губы и неба, тетрафокоме- 
лия, олигодактилия, гипертелоризм, отсутствие наружного уха, 
гиперплазия клитора или полового члена, крипторхизм.

Синдром Смита — Лемме — Опитца — микроцефалия, микро
гнатия, расщелина неба, epicanthus, синдактилия, гипоспадия. 
Возможны врожденные пороки сердца, желудочно-кишечного 
тракта и нервной системы.

Синдром Цельвегера— своеобразное лицо (одутловатое, вы
сокий выступающий лоб, широкая переносица, гипертелоризм и 
epicanthus), затрудненное глотание, мышечная гипотония, спон
танный нистагм, пороки сердца, гипоспадия.

Кампомелический синдром — пренатальная гипоплазия, ске
летные аномалии (изогнутость костей голени или бедер), гипер
телоризм, расщелина неба, микрогения. Возможны пороки раз
вития головного мозга, спинномозговые грыжи. У новорожден
ных нередко возникает острая дыхательная недостаточность, 
обусловленная аномалиями развития грудной клетки, гипопла
зией хрящевых колец трахеи и бронхов.

Анемия Фанкони — микроцефалия, гипогенитализм, коричне
вые пятна на коже, аномалии скелета, почек.

Болезнь Конради — черепно-мозговые аномалии, короткая 
шея, деформация ушных раковин, катаракты, кожные изменения.
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Рис. 8. Ребенок с мозговой грыжей и 
«волчьей пастью». Наследование, связан

ное с Х-хромосомой.

Дихонд роплазия — че
реп ладьевидной формы, 
микросомия, микроглос- 
сия, полисиндактилия, ли
цевые аномалии.

Карликовость с «пти
чьей головой» — микроце
фалия, укороченное туло
вище, узкое лицо с ма
леньким подбородком, 
клювовидный нос, выпук
лые глаза, аномалии ске
лета и мочеполовой си
стемы.

Криптофтальмоз — ко
жей закрытый глаз, ано
малии мочеполовой си
стемы, аномалии скелета.

Пигментная ксеродер- 
ма — микроцефалия, ги
погонадизм, изменения 
кожи.

Синдром Блоха — 
Сульцбергера — пигмент
ные пятна на коже, ало
пеция + nevus, изменения 
зрения, неврологические 
расстройства, судороги.

Синдром Де-Ланге — микроцефалия, выступающие брови, 
синдактилия, микромелия, гирсутизм, аномалии скелета.

Синдром Лоу — высокое небо, катаракты, крипторхизм, ано
малии почек.

Синдром окуло-цереброфациальный — микроцефалия, косой 
разрез глаз, microcornea, атрофия зрительного нерва, микро
гнатия.

Синдром Секеля — карликовость, микроцефалия, пороки раз
вития глаз, скелетные аномалии, гипогенитализм.

Синдром Сильвера — карликовость, скелетная асимметрия, 
клинодактилия мизинцев, «кофейные пятна» на коже.

Синдром Смита — Лемме — Опитца — микроцефалия, дву
сторонний птоз, аномалии наружных половых органов, син
дактилия.

Синдром Эллиса — Ван-Кревельда — хондродистрофия, поли
дактилия, дисплазия волос и ногтей.

Врожденные синдромы с аутосомно-доминантным типом на
следования. Синдром Ацера — краниостеноз, башенная форма 
черепа, дисплазия лицевого черепа, гипертелоризм, экзофтальм, 
антимонголоидный разрез глаз, кожная и костная синдактилия.
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Возможны пороки внутренних органов: сердца, почек, головного 
мозга.

Синдром Фримена — Шелдона — «свистящее лицо» (малень
кий рот и вытянутые вперед губы), глубокопосаженные глаза, 
высокое небо, гипертелоризм, множественные контрактуры су
ставов.

Синдром Халлерманна — Штрейфера — пренатальная гипо
плазия, карликовость, катаракта, микрофтальмия, гипотрихоз, 
атрофические изменения кожи головы, дисцефалия ( к ней от
носятся клювовидная форма носа, маленький рот, микрогения, 
микрогнатия).

Синдром Холта — Орама — пороки развития верхних конеч
ностей (аномалии костей запястья и больших пальцев), пороки 
сердца (дефект межжелудочковой перегородки).

Синдром ЕЕС-эктродактилия (клешнеобразная кисть за счет 
отсутствия II, III, IV пальцев), эктодермальная дисплазия, ред
кие волосы, сухая кожа, расщелина губы и неба.

Болезнь Крузона — высокий лоб, широкий череп, экзофтальм, 
клювовидный нос, макрогнатия.

Дизостоз ключично-лицевой — частичная или полная аплазия 
ключиц, брахицефалия, гипоплазия срединной части лица.

Дисморфогенез суставов, мозга и неба — множественные кон
трактуры суставов, расщепление твердого неба, аномалии голов
ного мозга.

Синдром Голденхара — конъюнктивальный липодермоид, рас
щепление верхнего века, деформация ушных раковин, гипопла
зия скуловой кости, микрогнатия, большой рост.

Синдром Тригер — Коллинса — черепно-лицевые деформации, 
антимонголоидный разрез глаз, гипоплазия скул, микрогнатия, 
колобома, дефекты ушной раковины. В последующем — глухота 
и умственная отсталость.

Синдром Халлермана — Штрайфа — карликовость, частичная 
алопеция, низко расположенные уши, микрогнатия, микрофталь
мия, катаракта.

Врожденные синдромы с Х-сцепленным наследованием. Син
дром Арского — гипертелоризм, антимонголоидный разрез глаз, 
птоз, гипоплазия верхней челюсти, брахидактилия, паховые 
грыжи, крипторхизм.

Синдром Гольца — очаговая атрофия кожи, очаги гипопиг
ментации, синдактилия, аплазия ребер, колобома радужки, мик
рофтальмия, микроцефалия.

Эмбриопатии и фетопатии ненаследственной природы. К эм
бриопатиям относят большинство врожденных пороков разви
тия, возникновение которых обусловлено извращениями нор
мального хода эмбриогенеза под воздействием различных эндо
генных и экзогенных факторов.

При рассматриваемой эмбриопатии наследственный аппарат 
клетки остается интактным.

27

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



Среди известных факторов, дающих тератогенный эффект, 
выделяют: перинатальные инфекции, метаболические расстрой
ства, фармакологические и радиоактивные воздействия.

Инфекционные эмбрио- и фетопатии. Перинатальные инфек
ции часто приводят к гибели эмбриона или плода, возникнове
нию врожденных аномалий органов и систем. Среди этих инфек
ций выделяют токсоплазмоз, краснуху, цитомегалию, листериоз, 
сифилис, herpes simplex.

Токсоплазмозная эмбрио-фетопатия. При забо
левании беременной токсоплазмозом заражение эмбриона или 
плода происходит трансплацентарно. В случаях инфицирования 
эмбриона в первом триместре беременности острый период забо
левания протекает внутриутробно и у новорожденного отмеча
ются признаки менингоэнцефалита или энцефаломиелита, основ
ными симптомами которых являются: рвота, беспокойство, вя
лость, сонливость, судороги, ригидность мышц затылка, гипер
рефлексия. К моменту рождения возможно также формирование 
гидроцефалии и хориоретинита.

При инфицировании плода в III триместре внутриутробной 
жизни у новорожденного могут обнаруживаться симптомы ост
рого периода заболевания: гипертермия, стонущее дыхание, гепа- 
тоспленомегалия, желтуха, сыпь, цианоз кожи и отеки. Основ
ными критериями диагностики служат: данные эпидемиологии 
и акушерского анамнеза (самопроизвольные выкидыши, мертво
рождения), результаты обследования офтальмолога (помутне
ние стекловидного тела, иридоциклит, хориоретинит), серологи
ческих реакций (с красителем по Сейбину—Фельдману), кли
нические признаки, лабораторные и патологоанатомические 
данные. Информативность серологических реакций значительно 
выше у матерей, чем у их заболевших детей. Показано проведе
ние теста на непрямое флюоресцирование антител — IgM.

Токсоплазмозную эмбрио-фетопатию дифференцируют с ге
молитической болезнью, сепсисом, цитомегалией и родовой трав
мой ЦНС. С лечебной целью используют хлоридин в комбина
ции с сульфаниламидными препаратами.

Краснушная эмбрио- или фетопатия («Rubella 
syndrom») — впервые описана N. Gregg в 1941 г. Инфицирова
ние эмбриона и плода может происходить при заболевании жен
щины краснухой в I или II триместре беременности. Болезнь 
обычно протекает легко: субфебрильная температура, сыпь, фа
рингит, шейный лимфаденит. Вирус краснухи распространяется 
гематогенным путем и через плаценту проникает к плоду. При 
этом инцифирование последнего возможно в 50 % случаев; вирус 
локализуется в одном или нескольких органах, а иногда проис
ходит общая диссеминация в организме будущего ребенка. Наи
более тяжелы последствия для него при инфицировании в пер
вом триместре беременности (внутриутробная гибель, 22—25 % 
врожденных уродств). При инфицировании во II триместре бе-
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рсмевности также отмечается относительно высокое число детей 
с врожденными дефектами развития (около 10%).

У новорожденных обнаруживается довольно специфичный 
симптомокомплекс: низкий рост и масса тела, микроцефалия, 
катаракта, глухота, врожденный порок сердца, гепатоспленоме- 
галия, микрофтальмия, тромбоцитопеническая анемия. Если ре
бенок выживает, то в последующем в клинической картине до
минируют нарушения физического и психомоторного развития.

Для диагностики краснушного инфицирования используется 
лабораторный тест: реакция торможения гемагглютинации, по
зволяющая определить появление антител и нарастание их титра 
в 4 раза и более. Кроме того, у большинства инфицированных 
вирусом краснухи новорожденных обнаруживается подъем 
уровня IgM и антител, специфичных к ним. При исследовании 
крови у новорожденных нередко отмечают лейкопению, лимфо
цитоз, увеличение числа плазматических клеток. Вирус краснухи 
может быть выделен из слизи носоглотки, крови и испражнений 
больного ребенка [Sever J. et al., 1976].

Особенно часто заболевание беременных женщин краснухой 
наблюдается во время эпидемических вспышек, в связи с чем 
в ранней диагностике большое значение придается эпидемиоло
гическим данным. С целью профилактики в ряде стран приме
няют живую ослабленную вакцину и гамма-глобулин направлен
ного действия.

Герпетическая эмбриопатия — относительно ред
кое заболевание, при котором инфицирование эмбриона или 
плода происходит трансплацентарным путем от больной матери. 
При внутриутробном инфицировании может формироваться 
синдром, напоминающий цитомегалию. У новорожденных обна
руживаются микроцефалия, очаги церебральной кальцификации, 
хориоретиниг и задержка развития. Наряду с этим могут быть 
везикулы на коже, желтуха, гипертермия, гепатосплеиомегалия 
и при наличии генерализованной инфекции — явления энцефа
лита. Тяжелое течение заболевания может привести к смер
тельному исходу в первые дни жизни.

При инфицировании ребенка в процессе рождения (около
плодные воды, родовые пути матери) начальные симптомы за
болевания могут обнаружиться в течение первых трех дней 
жизни. Болезнь проявляется в трех формах: везикулярные вы
сыпания на коже и в глотке, явления конъюнктивита; пораже
ние ЦНС, причем обнаруживаются плеоцитоз и увеличение кон
центрации белка в спинномозговой жидкости, а также повыша
ется внутричерепное давление; поражение печени с явлениями 
желтухи, пневмонии, гемолитической анемии, гепатомегалии и 
тромбоцитопении, наличием кожных петехий [Sever J. et al., 
1976].

В диагностике данной эмбриопатии используются опреде
ление вируса в содержимом кожных везикул, обнаружение
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высокой концентрации IgM и появление антител, специфичных 
для вируса Herpes simplex.

При выявлении таких новорожденных проводятся санитарно- 
гигиенические (изоляция, специализированный уход) и противо
эпидемические мероприятия.

Цитомегалия врожденная (Congenital cytomegalovi
rus) считается довольно распространенным среди новорожден
ных заболеванием. Это можно объяснить высокой инфицирован- 
ностью вирусом взрослого населения. Так, при серологических 
исследованиях в США у г/3—2/3 женщин обнаруживаются анти
тела к этому вирусу. Кроме того, цитомегалический вирус на
ходят в шейке матки или в моче у 3—5 % беременных женщин 
[Hildebrant et al., 1967]. Однако у инфицированных вирусом ци
томегалии беременных женщин, как правило, отсутствуют кли
нические симптомы. Инфицирование плода осуществляется гема
тогенным путем от больной матери и имеет диссеминирующий 
характер.

Клинические проявления болезни у новорожденных наблю
даются сразу же после рождения: тяжелое общее состояние, 
угнетение ЦНС, желтуха, гепатоспленомегалия, геморрагиче
ский синдром, пневмония. В случаях особо тяжелого течения 
(частота 1:5000— 1:20 000 живорожденных детей) на первом 
плане оказываются симптомы поражения нервной системы (мик
роцефалия, задержка развития, судороги). Высок процент ле
тальных исходов.

Вирус может быть выделен из пораженных органов (ткань 
головного мозга, почек и печени). Цитомегалические клетки не
редко определяются в моче, слюне и спинномозговой жидкости 
больного ребенка. Наряду с этим отмечается повышенный уро
вень специфического иммуноглобулина М. и антител к нему 
[Sever J., 1962; Fuccilo D., 1971]. В ткани головного мозга со
держатся кальцификаты.

Листериоз (Listeriosis) относится к зоонозам, возбуди
тель — Listeria monocytogenes. Серологические исследования по
казали, что процент беременных женщин, инфицированных ли
стериозом, довольно высок. Возбудитель попадает в желудочно- 
кишечный тракт с пищей, далее с потоком крови переносится 
в ретикулоэндотелиальную ткань (печень, селезенка, лимфати
ческие узлы) и нервную систему. У беременных заболевание 
протекает с гипертермией, поносом, болями в животе или спине, 
кожным зудом. Заражение плода происходит трансплацентар
ным путем от больной матери. При этом амниотическая жид
кость инфицируется, приобретает грязно-коричневый цвет. Бе
ременность нередко прерывается выкидышем в связи с разви
тием у плода гранулематозной формы сепсиса и некротического 
процесса. У живорожденных детей сразу же после рождения 
отмечается крайне тяжелое состояние: малая масса тела, угне
тение ЦНС, рвота, гипертермия, желтуха, пневмония, гепато-
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спленомегалия, кардио-респираторная недостаточность. В зави
симости от обнаруживаемых симптомов выделяют две формы 
заболевания: септицемическую и менингеальную [Kelly С., Gib
son J., 1972].

Диагностика основана на выделении культуры листерелл из 
слизи носоглотки, желудочного содержимого, мекония, около
плодных вод и спинномозговой жидкости. Наряду с этим исполь
зуются серологические исследования парных сывороток, реакция 
адсорбции антител по Кастеллани и др.

Врожденный сифилис (Congenital lues) —- относи
тельно редкое бактериальное заболевание.

Инфицирование эмбриона и плода осуществляется транс
плацентарным путем. Исход беременности зависит от времени 
инфицирования женщин: до беременности, в I или во II— 
III триместре беременности.

Беременность у женщины, больной сифилисом, часто закан
чивается самопроизвольным прерыванием, мертворождением или 
рождением тяжело пораженных детей. Генерализованная форма 
врожденного сифилиса характеризуется сниженной массой тела 
при рождении, гепатолиенальным синдромом, пневмонией, ос
теохондритом, анемией, желтухой и геморрагическими явле
ниями.

При инфицировании плода на поздних стадиях беременности 
первые признаки заболевания у ребенка появляются в конце 
1—3-го месяцев жизни. У грудного ребенка обнаруживается ри
нит с гнойно-кровянистыми выделениями, поражения кожи на 
ладонях, подошвах, вокруг рта, в области гениталий. В после
дующем появляются мокнущие кондиломы заднего прохода, ро- 
зеолезно-папулезная сыпь и другие симптомы. В патологический 
процесс нередко вовлекается и нервная система (угнетение, ме
нингеальные симптомы, судорожные состояния, внутричерепная 
гипертензия). В спинномозговой жидкости увеличивается кон
центрация белка. У детей, оставшихся в живых, в последующем 
формируется характерный симптомокомплекс врожденного си
филиса — множественные гуммы во внутренних органах и ко
стях, триада Гетчинсона (кератит, глухота и изменения зубной 
эмали), параличи и психомоторные расстройства (нейросифи
лис) и др.

В диагностике используются серологические тесты и опреде
ление антител к IgM [Sever J. et al., 1976].

Критерии дифференциальной диагностики инфекционных эмб
рио- и фетопатий обобщены в табл. 8.

Эмбрио- и фетопатии при эндокринных заболеваниях бере
менных женщин. Известно, что многие эндокринные нарушения 
у женщин (тиреотоксикоз, сахарный диабет, акромегалия и др.) 
оказывают вредное влияние на течение беременности и плода. 
Однако среди этих патологических состояний особенно выде
ляют предиабет и сахарный диабет.
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Таблица 8. Критерии дифференциальной диагностики
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инфекционных эмбрио- и фетопатий
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Диабетическая эмбрио-фетопатия — симптомо- 
комплекс врожденных расстройств, обнаруживаемых у детей 
больных диабетом (и предиабетом) матерей. Клинические про
явления— это макросомия (масса тела более 5 кг, рост 55 см), 
симптомы болезни Кушинга (избыточное отложение жира в под
кожной клетчатке, лунообразное лицо, короткая шея, увеличен
ная окружность плеч), висцеромегалия (печень, сердце, селе
зенка), высокий уровень гемоглобина крови, «обманчивая зре
лость». В периоде новорожденности выражены неврологические 
расстройства: гиперрефлексия, тремор конечностей, судороги. 
Возможны пороки развития: микро- или гидроцефалия, менинго
целе, врожденные дефекты сердечно-сосудистой системы, стигмы 
дисэмбриогенеза.

Наряду с этим у новорожденных отмечаются значительные 
метаболические расстройства: гиперинсулинизм, гипогликемия, 
гипокальциемия, гипербилирубинемия и др. [Барашнев Ю. И. 
и др., 1964; Барашнев Ю. И., 1971; Jaffe R., Schuefer J., 1976; 
Bowes W. et al., 1976; Berg D. 1976, и др.].

Влияние на эмбрион и плод химических и физических факто
ров. Лекарственные эмбрио па тии — симптомокомп- 
лекс врожденных аномалий развития у новорожденных. Возни
кают в результате вредного воздействия медикаментозных пре
паратов назначаемых беременным женщинам [Richards L., 
1969;Wilson J., 1976, и др.]. Тератогенный эффект отмечен при 
назначении снотворных, андрогенных гормонов (прогестин), ан
тагонистов фолиевой кислоты, противосудорожных (тримета
дион, дилантин и др.), гипогликемических средств, алкилирую
щих агентов, салицилатов, антибиотиков (тетрациклин, актино
мицин D), антитуберкулезных средств (стрептомицин, ПАСК), 
инсулина, женских половых гормонов (диэтилстильбэстрол), 
сульфаниламидов, транквилизаторов и др. Особенно опасны 
эти средства для развивающегося эмбриона в первые три ме
сяца внутриутробной жизни, так как при их приеме могут 
возникать множественные пороки нервной системы, сердца, по
чек, скелета и пр. Характер аномалии зависит не только от 
сроков воздействия повреждающих агентов, но и от их терато
генных свойств.

Влияние никотина и егодериватов на эмбрион 
и плод. Клинические и экспериментальные исследования пока
зали, что никотин и его активные компоненты (карбон-монок- 
сид и цианид) оказывают вредное влияние на состояние бере
менной и развивающийся плод: отмечаются увеличенный про
цент внутриутробной гибели плода, рождение маловесных (на 
150—300 г ниже нормы) и недоношенных детей, повышенная 
смертность новорожденных [McGarry J., Anderson I., 1972; 
Lubs M., 1973]. Установлена определенная связь между количе
ством выкуриваемых женщиной сигарет и вредными последст
виями для плода и новорожденного. Выясняя причины вредного
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воздействия курения, некоторые авторы [Russel С. et al., 1968] 
обнаружили значительные макроскопические изменения пла
центы и снижение ее массы у курящих женщин. Эксперименталь
ные исследования позволили установить, что у беременных жи
вотных и плодов имеется высокая концентрация никотина и его 
активных компонентов в крови и околоплодной жидкости 
спустя 30 мин — 20 ч [Jansons М., 1972]. Доказано, что карбон- 
моноксид, соединяясь с гемоглобином крови, образует неак
тивный пигмент карбоксигемоглобин, а это приводит к кисло
родной недостаточности в организме матери и плода [Cole Р. 
et al., 1972]. Присутствующий в табаке цианид способствует 
уменьшению содержания витамина В12 в организме [McGarry, I. 
Anderson I., 1972].

Влияние на эмбрион и плод хронического ал
коголизма матери. В настоящее время следует заострить 
внимание и на течении беременности у женщин, страдающих 
алкоголизмом. Рождаемые ими дети относятся к группе повы
шенного риска в отношении нарушений пре- и постнатального 
развития. Установлено, что примерно у 40 % новорожденных 
имеются низкая масса тела [Ulleland С., 1972] и явления гипо
гликемии. Это объясняется значительными погрешностями в пи
тании больных алкоголизмом беременных женщин, а также ток
сическим воздействием алкоголя на функцию печени плода 
[Cornblath Н. et al., 1964]. У новорожденных в первые часы 
и дни жизни нередко наблюдается так называемый синдром 
отмены, проявляющийся повышенной возбудимостью, беспокой
ством, вздрагиваниями и даже судорожными состояниями [Ni
chols М., 1967]. Его появление объясняется более низкой ак
тивностью алкогольдегидрогеназы печени у детей на этой ран
ней стадии развития. Внутривенные вливания жидкости (5 % 
раствор глюкозы, плазмы крови и др.), а также седативные 
препараты дают хороший лечебный эффект.

Влияние на эмбрион и плод загрязнителей ок
ружающей среды. Для современного общества характерен 
научно-технический прогресс. Однако его отрицательной сто
роной является все большее загрязнение окружающей чело
века среды. Биосфера насыщается различными вредными ве
ществами химического производства, используемыми в быту, 
сельском хозяйстве и других сферах деятельности. Особую 
опасность представляют соли тяжелых металлов и пестициды 
[Prasad А., 1978].

Ртуть и ее соединения дают выраженный токсический эф
фект и даже в минимальных концентрациях способствуют воз
никновению хромосомных аномалий, появлению у детей мно
жественных уродств. Она легко проникает через плаценту, на
капливается в эритроцитах пуповинной крови, преодолевает 
гематоэнцефалический барьер и ведет к специфическим пора
жениям нервных клеток мозжечка, центров зрения и слуха,
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а также других областей нервной системы, причем уровень 
ртути в тканях мозга плода бывает в 2 раза выше, чем в тка
нях мозга матери [Suzuki Т. et al., 1974; Clegg D., 1971].

Свинец нередко приводит к интоксикации беременной 
женщины и способствует спонтанному аборту из-за массивных 
кровоизлияний в плаценте. При свинцовом отравлении в по
следнем триместре беременности интоксикация свинцом наблю
дается у 25 °/о плодов. Дети рождаются живыми, но страдают 
анемией и медленно развиваются в последующем [Angle С., 
McIntire, 1964]. В костях и печени умерших детей обнаружи
вают высокую концентрацию свинца.

Пестициды нашли широкое распространение в сельском 
хозяйстве и представляют большую опасность для беременной 
женщины и развивающегося плода. Особенно это относится 
к ДДТ и его метаболитам р, р1 — ДДЕ, легко проникающим 
через плаценту в амниотическую жидкость и в ткани плода 
'[O’Leary, S. et al., 1970]. Такие пестициды, как дилдрин, хлор
дан и др. в больших концентрациях обнаруживаются в тканях 
мертворожденных и живорожденных детей. Известен терато
генный эффект и некоторых инсектицидов (паратион). В экс
перименте на животных доказано повреждающее действие на 
плод фунгицидов, гербицидов и других пестицидов [Khera К-, 
Cleff D., 1969].

Радиационные эмбрио-фетопатии — симптомо- 
комплекс врожденных аномалий развития у новорожденных. 
Возникают в результате вредного воздействия проникающей 
радиации на эмбрион и плод (рентгенологическое обследование 
беременной, лечение ионизирующим излучением во время бе
ременности и др.). Обнаруживаемые аномалии развития не 
имеют специфического характера, отмечается четкая зависи
мость от дозы облучения и сроков внутриутробного развития 
плода. Особенно часто возникают пороки развития нервной сис
темы [Космарская E. Н., Барашнев Ю. И., 1960; Brent R., 1960, 
1976, и др.].

ГЛАВА 3

СЕМИОТИКА
И ДИАГНОСТИКА ЗАБОЛЕВАНИЙ 
НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Согласно современным представлениям, корни мно
гих заболеваний нервной системы у детей уходят в периоды 
прогенеза и эмбриогенеза, нередко такие заболевания возни
кают и в процессе рождения. Таким образом, у новорожден
ных, казалось бы, возможно диагностировать большую часть 
из них. Однако исследование нервной системы в этом возрасте
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сопряжено с рядом трудностей. Они связаны не столько с вы
явлением болезненных симптомов, сколько с попыткой оценить 
результаты неврологических исследований, провести дифферен
циальный диагноз с другими заболеваниями, при которых нерв
ная система новорожденных вовлекается в патологический 
процесс вторично. Оценивая результаты неврологического об
следования новорожденных, следует принимать во внимание 
анатомо-физиологические особенности нервной системы.

Нервная система закладывается на 3-й неделе утробной жизни и в ре
зультате интенсивного роста уже в начале 2-го месяца имеются зачатки всех 
отделов головного и спинного мозга. Во II триместре внутриутробной жизни 
продолжаются бурный рост и морфологическое обособление структур мозга 
(промежуточный и средний мозг, мозжечок и продолговатый мозг и др.). 
III триместр характеризуется, помимо интенсивного роста, усложнением и 
углублением извилин и борозд полушарий, началом клеточной дифференциа
ции в коре и появлением первых признаков миелинизации пирамидных путей. 
И тем не менее к моменту рождения мозг ребенка является незрелым, осо
бенно большие полушария головного мозга. В связи с этим в первые часы, 
недели и даже месяцы жизни осуществляется примитивная условнорефлек
торная деятельность, причем рефлекторная дуга проходит на уровне более 
зрелых участков спинного мозга и мозгового ствола. Учитывая сказанное, но
ворожденных нередко называют «стволовыми» существами [Пейпер А., 1962].

Сосуды, питающие головной и спинной мозг, характеризуются повышен
ной проницаемостью и ломкостью (особенно у недоношенных детей). Боль
шое значение в возникновении церебральных расстройств имеет также несо
вершенство гуморальных факторов: недостаточность кроветворения в печени, 
нарушения свертывания крови, повышенная склонность к кровотечениям за 
счет недостатка проконвертина, протромбина, фактора X и др.

Морфологическая незрелость нервной системы проявляется 
своеобразием ее функций. Прежде всего следует отметить не
дифференцированный ответ нервной системы новорожденного 
на различные по своему происхождению раздражители. Не ме
нее важной особенностью является отсутствие стабильности 
неврологических реакций, их быстрая истощаемость. Совокуп
ность всех этих признаков обусловливает чрезвычайно высокую 
повреждаемость нервной системы новорожденных [Ратнер 
А. Ю., Солдатова Л. П., 1975; Ратнер А. Ю., 1978; Horwitz S. 
et al., 1979; Becker R., 1978, и др.].

Наряду с этим следует отметить, что нервной системе 
в этом раннем периоде жизни ребенка свойственны большие 
компенсаторные возможности. Это объясняется тем, что незре
лый мозг обладает большой потенцией роста в постнатальной 
жизни [Барашнев Ю. И., 1970; Клосовский Б. Н., 1952; Сарки
сов С. А. 1965; Zittlefield J., De Grouchy, 1978, и др.].

Для оценки состояния нервной системы новорожденных де
тей рекомендуется пользоваться следующей схемой [Бараш
нев Ю. И., 1971; Prechtll Н., Beintema D., 1976; Парайц Э„ 
Сенаши И., 1980].

Схема неврологического обследования новорожденного.
1. Общий вид новорожденного (окраска кожных покровов, аномалии раз

вития черепа, лица, конечностей, пальцев рук и ног, суставов, мышц и др.).
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2. Поза и поведение новорож
денного (вынужденная, скованная, 
расслаоленная; общее угнетение, по
вышенная возбудимость, «яростный» 
крик и др.).

3. Черепная иннервация (глазные 
симптомы: экзофтальм, симптом «за
ходящего солнца», косоглазие, ани- 
зокория; мимика, симметричность 
кожных складок на лице; спонтан
ный нистагм (вертикальный, рота
торный, горизонтальный); реакция 
на звук; сосание и глотание, симмет
ричность дужек мягкого неба, языч
ка, фонация; положение головы и 
плеч и др.).

4. Двигательная сфера: а) ха
рактер спонтанной двигательной ак
тивности (снижена, асимметрична, 
застывает в приданных позах) и др.; 
б) состояние мышечного тонуса 
(норма, атония, гипотония, гиперто
ния, асимметрия, тургор тканей, кон
систенция мышц и др.); в) атетоз 
(непостоянный, постоянный, грубый, 
«когтистая лапа»); г) тремор (непо-

Рис. 9. Поисковый рефлекс. стоянный, постоянный, мелкий, круп
ный, маятиикообразный); д) «судо
рожная готовность» (спонтанная, 

при осмотре, перемене положения и др.); е) судороги (общие, локальные, 
частые и редкие, малые и большие).

5. Сухожильные рефлексы (коленные и пяточные — ахилловы, выражен
ность, разница сторон, рефлексогенная зона и др.).

6. Кожные рефлексы (брюшные, кремастерные, подошвенные; выражен
ность и разница сторон).

7. Физиологические рефлексы (рефлексы врожденного автоматизма).
Физиологические рефлексы могут быть вызваны в первые часы после 

рождения и в последующие 2 мес, затем начинают ослабевать и полностью
исчезают к 4—5 мес жизни. При трактовке выпадения или недостаточной вы
раженности рефлексов следует помнить, что результаты их исследования не 
имеют самостоятельного значения и могут быть использованы для диагно
стики только в комплексе с другими клиническими и лабораторными мето
дами.

Все таки надо иметь в виду, что отсутствие физиологических рефлексов 
может указывать на «заинтересованность» нервной системы в патологиче
ском процессе.

Среди многих физиологических рефлексов наибольшее ди
агностическое значение имеют:

Рефлекс сосательный, вызывается прикосновением стериль
ного ватного тампона к губам ребенка.

Рефлекс поисковый, вызывается штриховым раздражением 
губ новорожденного, в ответ возникают поисковые движения 
(поиск груди матери) (рис. 9).

Рефлекс хоботковый, вызывается легким постукиванием 
пальцем или молоточком в области круговой мышцы рта, про
исходит хоботковое выпячивание губ.
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Рис. 10. Хватательный рефлекс.

Рис. 11. Рефлекс Бабкина.

Рефлекс хватательный (рефлекс Робинзона, тонический реф
лекс сгибания). Новорожденный крепко захватывает пальцы 
исследователя. На 2—3-м месяце жизни рефлекс ослабевает 
и к 1 году полностью исчезает. Отсутствие хватательного реф
лекса почти всегда свидетельствует о заболевании: поражении 
периферических нервов, церебральных повреждениях, глубо
кой степени недоношенности и др. (рис. 10).
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Рис. 12. Рефлекс Моро.

Рефлекс ладонно-рото-головной (рефлекс Бабкина). Вызы
вается надавливанием на ладонную поверхность кистей ново
рожденного. В ответ пригибает голову к груди, отмечаются 
общее напряжение и открывание рта. Рефлекс отсутствует при 
кровоизлияниях в мозг, его восстановление происходит очень 
медленно (рис. 11).

Рефлекс Моро вызывается разными способами: при проверке 
хватательного рефлекса, когда ребенка, ухватившегося за

Рис. 13. Рефлекс Галанта.

40

пальцы, несколько подтягивают 
вверх и отпускают. Рефлекс 
Моро может быть вызван сотря
сением основания, на котором 
лежит ребенок. При этом он от
кидывается назад, у него раз
гибаются плечи, разводятся руки 
(первая фаза рефлекса — рис. 
12), затем они прижимаются 
к груди (вторая фаза — рефлекс 
объятия). У здоровых доношен
ных и недоношенных детей этот 
рефлекс обычно удается вызвать 
легко. Но в ряде случаев он мо
жет быть неполным (только пер
вая фаза) или вовсе отсутство
вать (при церебральных повреж
дениях). Асимметричность реф
лекса Моро может отмечаться 
при переломе ключицы или пери
ферическом параличе у новорож
денного.
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Рис. 14. Рефлекс Пе
реса.

Рефлекс Галанта (околопозвоночный рефлекс) — при штри
ховом раздражении кожи около позвоночника происходит ис
кривление туловища (рис. 13).

Рефлекс Переса вызывается легким надавливанием пальца 
на позвоночник от копчика до шеи и проявляется громким 
криком, выгибанием туловища, сгибанием нижних конечностей, 
общей мышечной гипертонией и иногда мочеиспусканием и де
фекацией (рис. 14).

Рефлекс опоры вызывается при наличии опоры для ног 
(рис. 15).

Рефлекс выпрямления является продолжением рефлекса 
опоры, новорожденный разгибает ноги, туловище и даже шею.

Рис. 16. Рефлекс ходьбы.Рис. 15. Рефлекс опоры.
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Рис. 17. Рефлекс ползанья по Бауэру.

Рефлекс автоматической ходьбы — при опоре ребенка на 
пеленальный стол и небольшом наклоне туловища вперед про
исходят движения ходьбы (рис. 16).

Рефлекс ползанья (рефлекс Бауэра) вызывается при укла
дывании новорожденного на живот и создании опоры для ног 
(рукой). Ребенок начинает ползти (рис. 17).

Асимметричный шейно-тонический рефлекс вызывается у но
ворожденного, лежащего на спине, поворотом головы в сто
рону. При этом тонус разгибателей верхних и нижних конеч
ностей повышается на стороне, обращенной к лицу, и снижается 
на другой стороне («поза фехтовальщика»),

В оценке функционального состояния ребенка имеет зна
чение исследование внутричерепного давления и состава спин
но-мозговой жидкости.

Внутричерепное давление в норме у новорожденных детей 
не превышает 784, 552—980, 655 Па (80—100 мм вод. ст.). 
Общее количество спинномозговой жидкости в среднем состав
ляет 60 мл. Косвенными признаками внутричерепной гипертен
зии являются: выбухание и напряжение большого родничка, 
расширение и набухание вен на коже головы, широкие череп
ные швы, экзофтальм, симптом Грефе или симптом «заходя
щего солнца». Внутричерепное давление у новорожденного 
может быть измерено двумя способами: беспункционным осцил
лографическим методом, основанным на записи пульсации боль
шого родничка [Пурин В. Р., 1964; Барашнев Ю. И., Леон
тьев А. Ф., 1965]; измерением внутричерепного давления при 
спинномозговой пункции (используется водяной манометр или 
же стеклянный капилляр).

Исследование спинномозговой жидкости, особенно у ново
рожденных первых дней жизни, может являться важной диаг
ностической процедурой (субарахноидальные, внутрижелудоч
ковые кровоизлияния, гнойный менингит и др.).

В норме у доношенных новорожденных спинномозговая 
жидкость прозрачна, слегка ксантохромна. У глубоко недоно
шенных детей, для которых характерна высокая сосудистая
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денного.

Рис. 18. Снятие эхоэнце- 
фалограммы у новорож

проницаемость, ксантохромия может быть значительной и об 
наруживаться в течение первых 2 нед жизни. Ксантохро
мия, обусловленная физиологической желтухой, сохраняется 
только в течение одной недели. Основными клеточными элемен
тами спинномозговой жидкости являются лимфоциты: 20- 
• 106/л — 33,3 • 106/л (60/3 — 100/3) клеток. Концентрация об
щего белка не превышает 0,8 г/л, превалирует фракция аль
бумина. Уровень сахара не превышает 2,775—2,885 ммоль/л 
(50—70 мг/100 мл), железо обнаруживается в виде следов. 
Активность лактатдегидрогеназы (ЛДГ) не более 65 ммоль/ 
(ч-л).

Для выявления больших скоплений жидкости в полости че
репа используется метод трансиллюминации (диафаноскопия, 
в норме кольцо свечения не превышает 1,5—2,0 см).

Довольно информативными исследованиями являются элек
троэнцефалография, церебральная реография (реоэнцефалогра- 
фия), церебральная ангиография, краниография, эхоэнцефало- 
графия (рис. 18).

Наиболее распространенными причинами неврологических 
расстройств у новорожденных являются: родовой стресс, ги
поксическое и травматическое поражение головного или спин
ного мозга, аномалии развития нервной системы и др.

По времени возникновения заболевания нервной системы 
у новорожденных могут быть подразделены на: пренатальные, 
интранатальные и постнатальные.

I. Пренатальные заболевания нервной системы у новорожденных.
В генезе этой большой группы заболеваний, формирующихся внутриут

робно, ведущая роль принадлежит наследственным факторам и многочислен
ным вредным воздействиям окружающей среды. К этой группе относятся 
врожденные пороки развития, хромосомные болезни, генные болезни, мульти- 
факториальные болезни, эмбрио-фетопатии (радиационные, инфекционные, ле
карственные и др.,— см. гл. 2).
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II. Интранатальные повреждения нервной системы у новорожденных 
детей.

К интранатальным повреждениям нервной системы у новорожденных от
носят все изменения, возникающие в родах. Среди основных причин особо 
выделяет две: механическую травму и гипоксию. Нередко имеется их соче
тание с преобладанием одного или другого фактора.

ДИАГНОСТИКА ОБЩИХ И ЛОКАЛЬНЫХ 
СИМПТОМОВ ПОВРЕЖДЕНИЯ НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ 
У НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ

У новорожденных детей с повреждениями нервной 
системы могут выявляться как общие, так и локальные невро
логические расстройства. Особенно трудны в оценке общие 
симптомы, так как они отражают не только непосредственные 
повреждения головного или спинного мозга, но и вторичное 
вовлечение ЦНС в процесс при инфекциях, интоксикациях и 
других патологических состояниях [Illingworth R., 1971].

Синдром апатии характеризуется резким снижением спон
танной двигательной активности, общей вялостью, гипорефлек
сией, мышечной гипотонией. Крик слабый, дыхание периоди
ческое с апноэ.

Крайняя тяжесть состояния новорожденных объясняется раз
витием отека и набухания мозга, нарушением мозгового крово
обращения и питания нервной ткани (ишемическая аноксия), 
увеличением сосудистой проницаемости.

Синдром апатии может наблюдаться при ряде патологичес
ких состояний: глубокой недоношенности (чем ниже масса 
тела при рождении, тем продолжительнее угнетение нервной 
деятельности), гипоксических, аноксических или травматичес
ких повреждениях нервной системы (особенно в сочетании 
с недоношенностью), инфекционно-воспалительных заболева
ниях (острая респираторная инфекция, пневмония, сепсис и др.).

Повышенная возбудимость — симптом, часто обнаруживае
мый у новорожденных. Проявляется двигательным беспокой
ством, беспричинным «яростным» криком, поверхностным сном, 
измененными актами сосания и глотания (поперхивания, аэро- 
фагия, срыгивания). Общее беспокойство может сочетаться 
с непродолжительными миоклоническими подергиваниями, мы
шечной гипертонией, повышением сухожильных и физиологи
ческих рефлексов (появление клонуса стоп).

Гипервозбудимость является спутником многих патологиче
ских состояний: врожденных дефектов развития нервной сис
темы, гипоксических и родовых повреждений головного мозга 
(субарахноидальные кровоизлияния), внутричерепной гипер
тензии, инфекционно-воспалительных заболеваний (острые рес
пираторные инфекции, пневмония, сепсис и др.), метаболичес
ких расстройств (гипогликемия, фенилкетонурия, лейциноз и 
др.), медикаментозных воздействий (антигистаминные препа-
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раты, эфедрин, тироксин и др.), дискомфорта окружающей 
среды (низкая или высокая температура, плохой уход, наруше
ние режима питания).

Крик относится к симптомам, которые часто наблюдаются 
у новорожденных детей. Однако он не всегда связан с болез
ненным состоянием. Приводим сведения о крике новорожден
ного, связанном и не связанном с заболеванием.
Крик новорожденного, не связанный 

с болезненным состоянием

Голодный крик
Кпик одиночества
При дискомфорте (холод, перегрева

ние, мокрые пеленки и др.)
» мочеиспускании
» тугом пеленании
» утомлении
» принудительном питании

Крик новорожденного, связанный 
с болезненным состоянием

Крик во время инъекций и манипу
ляций

При грыже (пупочной и др.)
» кишечной непроходимости
» заболеваниях ушей
» церебральных повреждениях 

(«яростный крик»)
» целиакии
» опрелостях и раздражениях 

кожи
Судорожные состояния нередко наблюдаются у новорож

денных и особенно недоношенных детей. Чаще всего они ука
зывают на повреждения нервной системы (до 75%). У детей 
1-го месяца жизни судороги проявляются несколько иначе, чем 
у детей старшего возраста. Особенно часто обнаруживаются 
подергивания конечностей, сопровождающиеся сопряженным 
отведением глаз и их «застыванием». Судороги у новорожден
ных могут проявляться и пароксизмами, которым свойственны 
наличие слабого нистагма, внезапное побледнение кожных по
кровов и усиленная саливация.

При проведении дифференциально-диагностических меро
приятий следует иметь в виду, что причины судорожных сос
тояний в периоде новорожденности могут быть разнообразными. 
Среди них особо следует выделить следующие:
Врожденные дефекты ЦНС
Гипоксические или травматические 

повреждения ЦНС
Метаболические нарушения

Инфекционные заболевания

Кардиопульмональные расстройства
Лекарственные препараты

Эмбриопатия, хромосомные болезни 
Асфиксия, внутричерепная родовая 

травма
Гипогликемия новорожденных (са

харный диабет или предиабет мате
ри), наследственные болезни об
мена веществ (фенилкетонурия, 
галактоземия, пиридоксинзависи- 
мые состояния и др.), гипомагне- 
зиемия, гипокальциемия, ядерная 
желтуха (интоксикация билируби
ном, дегидратация и др.)

Столбняк, бактериальный менингит, 
энцефалит, токсоплазмоз, цитоме
галия, острая респираторная ин
фекция и др.

Пороки развития сердца и легких 
Барбитураты, наркотические сред

ства и др.
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Изменения мышечного тонуса. У здоровых новорожденных 
детей обычно обнаруживается умеренная физиологическая ги
пертония, что обусловлено преобладанием тонуса мышц-сгиба
телей. К изменениям мышечного тонуса относятся гипотония и 
гипертония.

Мышечная гипотония нередко сопровождает многие патоло
гические состояния в периоде новорожденности, что вызы
вает значительные затруднения при дифференциальной диаг
ностике.

Особо следует выделить мышечную гипотонию, обусловлен
ную незрелостью нервной системы у недоношенных детей, ост
рыми инфекционными заболеваниями, дефектами вскармлива
ния (гипотрофия, дистрофия, рахит), гипоксическими и трав
матическими повреждениями нервной системы в процессе рож
дения, кровоизлияниями в надпочечники.

Новорожденный обычно находится в состоянии шока или 
коллапса, у него обнаруживаются бледность кожных покровов, 
поверхностное дыхание, приступы апноэ, цианоз, выраженная 
мышечная гипотония вплоть до атонии. При тяжелом течении 
заболевания возможны судороги, кровоизлияния в кожу и сли
зистые оболочки. Отмечаются гипогликемия, гипокалиемия и 
увеличенная концентрация мочевины в моче.

Необходима дифференциальная диагностика с врожденными 
миопатиями (путем современных методов биохимического ана
лиза). К таковым относятся:

спинальная прогрессирующая мышечная 
дистрофия (болезнь Вернике—Гофмана). Новорожденные 
малоподвижны, мышечная гипотония — вплоть до атонии, от
сутствие сухожильных рефлексов, брюшной тип дыхания. За
болевание нередко имеет семейный характер. На секции обна
руживаются уменьшенный объем спинного мозга, симметричное 
поражение передних рогов с дегенерацией передних кореш
ков.

Синдром Ферстера (атоническо-астатический детский 
паралич) проявляется малоподвижностью новорожденного и 
мышечной гипотонией, гипорефлексией. В последующем отме
чается задержка психомоторного развития.

Врожденная миотония Томпсона относится к се
мейным заболеваниям. У ребенка первых дней жизни обнару
живаются затрудненный акт сосания и глотания, замедленное 
открывание глаз, «застывание» мимической мускулатуры. В по
следующем наступает псевдогипертрофия мышц («атлетичес
кое телосложение»).

Транзиторная миастения обнаруживается у ново
рожденных от матерей с миастенией. Клинике этого заболева
ния свойственно сочетание слабой двигательной активности, 
маскообразного лица, двустороннего птоза, затрудненного акта 
сосания и глотания. Заболевание связывают с токсическим воз-
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действием на плод холинэстеразоактивных веществ, проника
ющих через плаценту от матери к плоду.

Мышечная гипотония, обнаруживаемая при многих 
наследственных и ненаследственных нарушениях обмена ве
ществ.

Мышечная гипертония наблюдается у детей при многих за
болеваниях: внутричерепные кровоизлияния, гипоксия и родо
вая травма; врожденные аномалии развития; дефекты и по
вреждения спинного мозга.

Внутричерепная гипертензия относится к грозным симпто
мам церебральных повреждений и может наблюдаться при ряде 
патологических состояний у новорожденных детей. В одних си
туациях она является спутником острого периода болезни, 
в других имеет хронический характер и в последующем оцени
вается как гидроцефалия (рис. 19). При этом выделяют две 
формы гидроцефалии: активную и пассивную. Активная харак
теризуется патологическим характером изменений спинномоз
говой жидкости, накоплением избыточного ее количества, рас
ширением желудочков мозга и субарахноидальных пространств 
и повышением внутричерепного давления. Для пассивной гид
роцефалии характерны те же признаки, за исключением внут
ричерепной гипертензии. При проведении дифференциального 
диагноза следует иметь в виду следующие патологические со
стояния, сопровождающиеся внутричерепной гипертензией: 
врожденную гидроцефалию, гидроанэнцефалию, синдром Ар
нольда — Чиари.

Врожденная гидроцефалия — заболевание головного мозга, 
обусловленное патологией ликворной системы, в результате ко
торой в полости черепа накапливается избыточное количество 
жидкости. Это ведет к расширению желудочков мозга. Среди 
детей раннего возраста гидроцефалия встречается с частотой 
1 : 1200. Врожденные гидроцефалии делятся на две формы: со
общающиеся и окклюзионные (окклюзия отверстий Монро, 
Мажанди и Лушка, водопровода большого мозга и др.). У но
ворожденных обнаруживаются диспропорциональное телосло
жение, большая голова и маленькое туловище), увеличенный 
размер головы, широко открытые черепные швы и роднички, 
расширенная сеть венозных сосудов на коже головы, экзоф
тальм, мышечная гипертония, внутричерепная гипертензия, по
вышенная возбудимость. При трансиллюминации обнаружи
вают расширение субарахноидальных пространств и боковых 
желудочков мозга [Пурин В. Р., Жукова Т. П., 1976].

Гидроанэнцефалия — врожденная массивная атрофия полу
шарий головного мозга в сочетании с гидроцефалией. Головной 
мозг представляет собой тонкостенный пузырь, заполненный 
жидкостью. Относительно сохранена стволовая часть мозга. 
У новорожденных детей окружность головы обычных или не
сколько увеличенных размеров. В конце 1-го месяца жизни
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Рис. 19. Новорожденный с гидроце
фалией.

выявляются парезы и парали
чи конечностей, судороги, 
спонтанный нистагм, косогла
зие и другая неврологическая 
симптоматика. На первый 
план выступает внутричереп
ная гипертензия. При транс
иллюминации отмечается яр
кое свечение всего черепа и 
голова ребенка напоминает 
огненный шар, свидетельству
ющий о грубой атрофии боль
ших полушарий головного 
мозга [Smith J., 1974].

Синдром Арнольда— Чи- 
ари — уродство, обусловлен
ное неправильным формирова
нием отделов мозга, располо
женных в задней черепной 
ямке (недоразвитие мозжечка, 
изменение продолговатого моз
га и др.). Основными клини
ческими симптомами являют

ся: спинномозговая грыжа поясничного отдела и прогрессирую
щая гидроцефалия [Попеску О., 1977].

Чаще внутричерепная гипертензия наблюдается у детей при 
внутричерепных кровоизлияниях, о которых говорится в даль
нейшем.

Поражения черепных нервов и аномалии глаз нередко об
наруживаются в периоде новорожденности. Чаще всего они 
входят в симптомокомплекс, свойственный для определенных 
нозологических групп. Иногда они имеют нестойкий характер 
(например, обусловлены незрелостью) и доброкачественное 
течение.

При проведении дифференциального диагноза необходимо 
принимать во внимание следующие патологические состо
яния:

Нарушения функции зрения. Дефекты зрения у новорожден
ных обнаруживаются особенно часто: они связаны с врожден
ными пороками развития глаза и отдельных его структур, по
вреждениями нервов (зрительного, глазодвигательного, блоко
вого и отводящего) и мышц. Многие врожденные аномалии 
обнаруживаются при первичном осмотре новорожденного, дру
гие становятся очевидными спустя несколько часов или дней 
после рождения при проведении специальных офтальмологи
ческих исследований. Выявление глазных симптомов у ново
рожденного всегда является очень важным фактором в поста
новке диагноза.
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Среди дефектов зрения, обнаруживаемых при обычном вра
чебном осмотре, особенно часто выявляются анофтальмия, птоз, 
катаракта, колобома, микрофтальмия, косоглазие, кровоизлия
ния в склеру глаз, экзофтальмия, симптомы Грефе и «заходя
щего солнца», буфтальмоз и др.

Анофтальмия — врожденный порок развития, при котором 
крайне малы глазная орбита, глазная щель и веки. Истинная 
анофтальмия нередко сочетается с аномалиями скелета. Осо
бенно часто встречается при трисомии 13—15 (синдром Патау).

Птоз (опущение верхнего века)—врожденный дефект, обу
словленный недоразвитием или же полным отсутствием мышцы, 
поднимающей верхнее веко. Нередко сочетается с другими 
врожденными аномалиями развития. Особенно часто наблюда
ется при врожденных и наследственных заболеваниях: синд
роме Мебиуса, параличе глазодвигательного нерва, Miastenia 
gravis, синдроме Горнера, дистрофической офтальмоплегии, 
опухоли и др.

Синдром Мебиуса (врожденный паралич глазодвигатель
ного и лицевого нервов) имеет характерные особенности: кожа 
лица новорожденного натянута, ее поверхность гладкая, без 
морщин. Лицо амимично и не меняет своего выражения при 
крике, углы рта опущены вниз. Нередко заболевание имеет 
семейный характер. Иногда врожденный паралич лицевого 
нерва (одно- или двусторонний) сочетается с врожденной гла
укомой или наружными уродствами глаз. Патологоанатомиче
ские находки непостоянны (отсутствие в височной кости канала 
для лицевого нерва, ядерная аплазия).

Микрофтальмия — недоразвитие глазного яблока; в патоло
гический процесс вовлечены многие отделы глаза (неправиль
ная форма роговицы, отложение солей кальция в хрусталике, 
отслойка сетчатой оболочки). Нередко сочетается с другими 
пороками развития.

Катаракта — помутнение хрусталика, обнаруживается при 
краснушной эмбоиопатии и галактоземии.

Колобома радужки — порок развития, обусловленный не
полным смыканием фетальной щели оптического пузырька. Де
фект локализуется как в центре, так и по краям зрачкового 
диска, на зрительном нерве и сетчатой оболочке глаза. Коло
бомы могут быть единственным пороком развития или же соче
таются с другими аномалиями, нередко обнаруживаются при 
хромосомных аберрациях группы А, а также трисомиях групп 
В и Е.

Экзофтальм — выпячивание глазных яблок. Это частый 
спутник церебральных повреждений, сопровождающихся внут
ричерепной гипертензией. Наблюдается также при ряде врож
денных синдромов (краниостеноз, краниофациальные дизос
тозы), нейробластомах и других опухолях глаза или орбиты, ти
реотоксикозе и аневризмах.
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Симптом Грефе — спутник внутричерепной гипертензии, раз
вившейся в результате церебральных повреждений в родах, или 
же симптом врожденной гидроцефалии. Обычно сопровожда
ется выбуханием большого родничка, расширенной сосудистой 
сетью на коже головы, мышечной гипертонией и гиперрефлек
сией, повышенной возбудимостью и др.

Симптом «заходящего солнца» — аналог симптома Грефе, 
может вызываться быстрой сменой горизонтального положения 
тела новорожденного на вертикальное. Глазные яблоки схо
дятся к носу и опускаются вниз, глазная щель широко откры
вается и обнажает склеры, радужная оболочка глаза частично 
перекрывается нижним веком. Этот симптом особенно часто 
обнаруживается у недоношенных детей и часто входит в симп- 
томокомплекс церебральных расстройств при внутричерепных 
кровоизлияниях или же гемолитической болезни новорожденных 
(внутричерепная гипертензия). При обнаружении этого симп
тома в течение 4 нед прогноз неблагоприятен, так как в основе 
его появления может быть тяжелое повреждение промежуточ
ного мозга (таламуса).

Буфтальмоз — увеличение размера глазного яблока, сопро
вождающееся глаукомой и атрофией зрительного нерва. Не
редко обнаруживается при множественных аномалиях разви
тия, сочетается с врожденной гидроцефалией, родимыми пят
нами, гемиатрофией лица и нейрофиброматозом Реклингаузена. 
При специальном офтальмологическом исследовании у ново
рожденных могут быть найдены симптомы, характерные для 
врожденных заболеваний и внутричерепных кровоизлияний (ро
довая травма, гипоксия или же асфиксия).

Ретролентарная фиброплазия большей частью встречается 
у недоношенных детей с особенно низкой массой тела при рож
дении (<1200 г). Заболевание обнаруживается на 3—4-й неде
лях жизни в виде расширения сосудов сетчатой оболочки глаза, 
отека и последующей ее отслойки. Отслоившаяся сетчатая обо
лочка внедряется в стекловидное тело и способствует образо
ванию фиброза сзади хрусталика. В последующем наступает 
частичная или полная слепота. В патогенезе большое значение 
придается отрицательному влиянию избыточной оксигенации 
в условиях кувеза.

Врожденная аплазия зрительного нерва обусловлена дест
рукцией колбочек сетчатой оболочки глаза, сопровождается сни
жением зрения.

Атрофия глазного дна может обнаруживаться при врожден
ной гидроцефалии и в сочетании с другими пороками развития.

Хориоретинит — специфический симптом для врожденного 
токсоплазмоза.

Врожденная диффузная дегенерация сетчатой оболочки глаза 
(врожденный амавроз, тапеторетинальная абиотрофия и др.) — 
относительно редкое заболевание, может сочетаться с другими
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пороками развития глаз (микрофтальм, катаракты, колобомы) 
и других органов. В ряде случаев уже у новорожденных отме
чается слепота (синдром Лоуренса—Муна—Барде—Бидля, бо
лезнь Нимана—Пика и Тея—Сакса).

Пигментный ретинит особенно часто обнаруживается при 
наследственных заболеваниях, сопровождающихся глухотой, 
скелетными аномалиями и пр.

Кровоизлияния на сетчатой оболочке глаза отмечаются у но
ворожденных детей часто, особенно у перворожденных и при 
использовании вакуум-экстрактора. Они являются спутниками 
субдуральных гематом и болезней крови (геморрагический ди
атез).

Кровоизлияния в склеру глазного яблока у новорожденных 
обнаруживаются часто, особенно при асфиксических и гипок
сических состояниях. Иногда они сочетаются с кровоизлияни
ями в сетчатую оболочку глаза и, таким образом, входят в сим- 
птомокомплекс внутричерепной родовой травмы.

Нарушения функции глазодвигательного, блокового и отво
дящего нервов (III, IV, VI пары). У новорожденных детей в па
тологический процесс чаще всего вовлекаются все три нерва, 
изолированное же повреждение одного из них бывает редко. 
Клинически это выражается в анизокории, косоглазии и нис
тагме.

Анизокория (неодинаковая ширина зрачков) встречается 
у новорожденных часто, но имеет негрубый характер. У недо
ношенных она может быть результатом незрелости нервной 
системы, в связи с чем нормализация наступает в течение пер
вых месяцев жизни. Грубая и стойкая анизокория нередко явля
ется симптомом органических повреждений полушарий, ствола 
головного мозга, спинного мозга и периферических отделов ве
гетативной нервной системы.

Косоглазие. У недоношенных детей встречается часто и мо
жет быть следствием недоразвития отводящих мышц глаза. 
Течение благоприятное, нормализация наступает в первые ме
сяцы жизни. Стойкое косоглазие у новорожденных обычно бы
вает симптомом церебральных расстройств (гипоксия, родовая 
травма и пр.). Оно связывается с повреждениями ядер глазо
двигательных нервов и мышц глаза. Врожденное косоглазие 
имеет грубый характер, связывается с врожденным параличом 
отводящих нервов и обнаруживается у новорожденных с первых 
дней жизни.

Нистагм — спонтанные подергивания глазных яблок (гори
зонтальный, вертикальный, ротаторный). Горизонтальный не
постоянный нистагм (не более 7—10 дней) нередко обнаружи
вается у недоношенных детей и расценивается как признак не
зрелости ЦНС. При церебральных повреждениях у новорож
денных выявляется грубый и частый горизонтальный нистагм. 
Спонтанный нистагм может наблюдаться и при врожденных

51 

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



заболеваниях (дефекты зрения со слепотой, альбинизм, цереб
ральная атаксия, атаксия Фридрейха, опухоль мозга или абс
цесс со смещением мозговых структур). Вертикальный и рота
торный нистагм свидетельствует о вовлечении в патологический 
процесс верхней части ствола мозга.

Нарушение функции лицевого нерва у новорожденных ста
новится очевидным при плаче или крике, так как при этом 
отмечается асимметрия лица. Чаще всего речь идет о перифе
рических парезах. Центральные же парезы или параличи обычно' 
сочетаются с гемипарезом или гемиплегией противоположной 
стороны (альтернирующий синдром). При центральных парали
чах нарушена иннервация мышц угла рта и щеки, иногда и 
мышц века (лагофтальм). Парез или паралич лицевого нерва 
у новорожденных может быть следствием внутричерепной ро
довой травмы, опухоли мозга или же врожденного двусторон
него паралича (синдром Мебиуса), а также встречается при 
поражении нескольких волокон лицевого нерва или при недо
статочном его развитии.

Нарушение слуховой функции (VIII пара). Проверить слух 
у новорожденных объективно не представляется возможным. 
Известно лишь то, что на звуковые раздражители они реаги
руют реакцией испуга, вздрагиванием, смыканием век и изме
нением ритма дыхания. Отсутствие перечисленных реакций ста
вит под сомнение сохранность слуха: врожденная глухо-не- 
мота, последствия гемолитической болезни новорожденных, 
синдром Христ — Сименса (кожная гипоплазия, аномалии глаз 
и глухота).

Нарушение функции n. n. glossopharingeus, n. vagus (IX, 
X пары) обнаруживаются при сосании и глотании. Глотатель
ные движения затруднены, пища выливается изо рта, попадает 
в носоглотку. Крик новорожденного изменен, имеет гнусавый, 
хриплый оттенок, возможна афония.

При осмотре полости рта обнаруживается асимметрия мяг
кого неба, а также его обвисание. Двусторонний паралич 
блуждающего нерва чрезвычайно опасен для жизни новорож
денного, может сопровождаться нарушениями сердечно-сосу
дистой деятельности и дыхания, попаданием пищи в дыха
тельные пути и пр.

Нарушение функции n. п. accesorius Villisii, n. hypoglossus 
(XI—XII пары). При повреждении XI пары у новорожденных 
затруднен поворот головы в здоровую сторону, плечо на боль
ной стороне опущено вниз. Такого рода изменения возможны 
при родовой травме и объемных процессах в мозге (опухоль, 
гематома, абсцесс и др.). Парез или паралич подъязычного 
нерва у новорожденных проявляется затрудненным актом со
сания. При осмотре полости рта обращается внимание 
на его положение, симметричность, толщину и подвижность 
мышц языка. При проведении дифференциального диагноза
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Таблица 9. Глазные симптомы при заболеваниях нервной системы

Иннервация Патологические симптомы Заболевания

II пара 
n. opticus

III пара
п. oculomotorius

IV пара
п. trochlearis 

(изолированное 
поражение 

наблюдается 
редко) 

VI пара 
n. abducens

Микрофтальмия
Колобома радужки

Врожденная катаракта
Анофтальмия
Циклопия
Кровоизлияния на глазном 

дне

Застойный сосок или атро
фия зрительного нерва

Отслойка сетчатки, дегене
рация сетчатки, усилен
ная ее васкуляризация, 
разрастание соединитель
ной ткани в стекловид
ном теле

Птоз, отсутствие движений 
глазного яблока, расхо
дящееся косоглазие, ми
дриаз, отсутствие реак
ции на свет и аккомода
цию, экзофтальм, анизо- 
кория, нистагм

Нерезкое сходящееся косо
глазие при взгляде вниз

Резкое сходящееся косогла
зие

Токсоплазмоз
Врожденный порок развития 

(см, гл, 2)
Краснушная эмбриопатия
Врожденный порок развития 
То же
Внутричерепная родовая 

травма, субдуральная ге
матома

Опухоль мозга, гидроцефа
лия, внутричерепная ро
довая травма, синдром Ло
уренса — Муна — Барде — 
Бидля, врожденный амав
роз

Ретролентарная фибропла
зия, внутричерепная родо
вая травма, врожденная 
амблиопия

Кровоизлияние в мозг с во
влечением ствола мозга или 
отдельных ядер. Врожден
ные поражения глазодви
гательного нерва

Внутричерепная родовая 
травма

Внутричерепная родовая 
травма, врожденный пара
лич отводящего нерва

следует иметь в виду наиболее часто встречающиеся патото- 
гические состояния (табл. 9).

Таким образом, в процессе обследования новорожденного 
ребенка педиатр может обнаруживать разнообразные невроло
гические нарушения, В первые часы жизни они чаще имеют 
общий характер, в последующие же дни могут появляться и 
локальные неврологические расстройства. При этом важно не 
только их своевременно обнаружить, но и правильно оценить, 
так как от этого в значительной степени зависит тактика ле
чения.
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В клинической практике особенно часто приходится наблю
дать интранатальные повреждения нервной системы у новорож
денных детей, в том числе связанные с механической травмой 
и гипоксией.

ГИПОКСИЧЕСКИЕ ПОВРЕЖДЕНИЯ 
НЕРВНОЙ СИСТЕМЫ

Гипоксические состояния у новорожденных встреча
ются часто и нередко являются причиной смерти. Кислородная 
недостаточность возникает от разнообразных причин, среди ко
торых можно выделить: экстрагенитальные заболевания матери, 
патологию плаценты, токсикозы беременных, медикаментозные 
воздействия и др.

Наиболее чувствительными к недостатку кислорода явля
ются головной мозг и сердечно-сосудистая система. Степень 
повреждения мозга зависит от продолжительности кислород
ного голодания, а характер патоморфологической картины и от 
времени, прошедшего после перенесенной гипоксии. Если 
смерть наступает в первые дни жизни, то на секции находят 
отек и переполнение сосудов мозга кровью, мелкие диффузно
рассеянные кровоизлияния. Эти изменения объясняются вред
ным влиянием гипоксии на стенку мозговых сосудов (повыше
ние проницаемости, снижение сосудистого тонуса и др.). Если 
новорожденные, перенесшие гипоксию, в острой стадии не 
погибают, то характер патологических изменений в нервной 
системе зависит от тяжести гипоксических воздействий. При 
этом особенно ранимы кора полушарий головного мозга, cornu 
hippocampus (аммонов рог), базальные ганглии и мозжечок.

Клиника гипоксических повреждений головного мозга неод
нозначна и зависит от продолжительности гипоксии. В остром 
периоде болезни (первые 2—3 нед жизни) выделяют три 
формы: легкую, среднетяжелую и тяжелую.

При легкой форме (асфиксия не более 5 мин) общее со
стояние новорожденного по шкале Апгар оценивается в 6—7 
баллов. Обнаруживаемые изменения имеют нестойкий харак
тер и благоприятный прогноз. Они выражаются функциональ
ными нарушениями нервной системы (общее угнетение или воз' 
буждение, снижение или повышение мышечного тонуса, гипо
рефлексия, мелкий и непостоянный тремор) и рядом соматиче
ских расстройств (умеренный цианоз кожных покровов, бради- 
или тахикардия, уреженное и поверхностное дыхание). На ЭЭГ 
изменений не обнаруживается. Согласно патоморфологическим 
данным, эти изменения появляются в результате отека мозговой 
ткани. Спинномозговая жидкость не изменена.

При среднетяжелой форме (асфиксия более 5—10 мин) об
щее состояние ребенка по шкале Апгар оценивается только 
в пределах 5 баллов. Обнаруживаемые изменения имеют стой-
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кий характер, отмечается сочетание неврологических и сомати
ческих расстройств.

В клинической картине на первый план выступают симп
томы угнетения ЦНС, что проявляется снижением спонтанной 
двигательной активности, мышечной гипотонией и гипорефлек
сией. На этом фоне возможны вспышки кратковременного воз
буждения (крик, беспокойство, вздрагивания и даже судороги). 
Локальная неврологическая симптоматика непостоянна (косо
глазие, нистагм, анизокория и др.). Сердечная деятельность 
угнетена (глухие тоны, брадикардия, сменяющаяся тахикар
дией), дыхание нередко аритмичное, большой родничок напря
жен. На ЭЭГ: высокоамплитудные колебания, дизритмия, 
судорожные пароксизмы. При офтальмоскопии нередко отмеча
ется умеренный отек дисков зрительных нервов, возможны мел
кие очаги кровоизлияний. Патоморфологически эти явления 
связывают с нарушением мозгового кровообращения, отеком 
и ишемическими изменениями нервных клеток головного мозга.

При тяжелой форме гипоксического повреждения ЦНС сос
тояние новорожденного расценивается как критическое, оценка 
по шкале Апгар не более 4 баллов. В клинике доминирует рез
кое угнетение ЦНС или же коматозное состояние (адинамия, 
мышечная гипо- или атония, гипо- или арефлексия, слабая

Таблица 10. Цитологический и биохимический состав 
спинномозговой жидкости у новорожденных детей в норме 

и при внутричерепной родовой травме [Барашнев Ю. И., 1971]

Спинномозговая жидкость В норме При внутричерепной травме

Цвет Бесцветная Ксантохромная, бесцветная,
с примесью крови

Прозрачность Прозрачная Прозрачная, мутная
980, 655—1590, 64 (100—160)Давление, Па (мм вод. ст.) 686, 465—882,

588
(70—90)

Цитоз и его состав - 33 106/'л
100/3 мм3

Свыше 33-10в/л (100/3), по-
линуклеарные клетки, макро
фаги, эритроциты — тени

Реакция Панди + + + + ++ +++ -Н-++
Общий белок, г/л 0,7—0,9 1,0—3,5
Глобулины, г/л 0,12—0,39 0,11—0,52
Альбумины, г/л 0,28—0,57 0,29—0,94
Фибриноген, г/л 
Аммиак, г/л

0—0,1 0,1—0,47
До 0,5 0,5—4,5

Натрий, ммоль/л 128,8—146,2 152,3—166,2
Калий, ммоль/л 2,74—3,69 2,05—4,86
Кальций, ммоль/л 0,92—1,99 0,99—2,49
Хлориды, ммоль/л 169,2—225,6 225,6—282,0
Сахар, ммоль/л 2,22—3,89 1,67—2,78
Железо, ммоль/л 0—0,268 0,268—0,716
Билирубин, ммоль/л 1,71—5,13 6,8—15,39
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реакция зрачков на свет, напряженный большой родничок). На
ряду с этим могут наблюдаться спонтанный горизонтальный 
или вертикальный нистагм, судороги с тоническим компонен
том. Дыхание аритмичное, апноэ, цианоз кожных покровов, 
глухие тоны сердца, аритмичный пульс, снижение артериаль
ного давления. При ЭЭГ резкое угнетение биоэлектрической 
активности мозга. Цитологический и биохимический состав 
спинномозговой жидкости может быть изменен (табл. 10).

В основе этих изменений лежат грубые нарушения мозго
вого кровообращения, метаболический ацидоз, отек мозговой 
ткани и частичный некроз нервных клеток. При этом созда
ются благоприятные условия для кровоизлияния в мозг.

ВНУТРИЧЕРЕПНЫЕ КРОВОИЗЛИЯНИЯ

Согласно современным представлениям внутричереп
ные кровоизлияния у новорожденных возникают в результате 
действия комплекса вредных воздействий: гипоксии, механи
ческой травмы и метаболических расстройств. Клинические 
проявления зависят не только от тяжести повреждающих аген
тов, но и от состояния нервной системы к моменту рождения, 
локализации патологического процесса, обширности очага по
ражения и др. [Барашнев Ю. И., 1971; Бадалян Л. О., 1975; 
Ратнер А. Ю., 1978; Smith J., 1974, и др.].

Эпидуральные кровоизлияния особенно часто возникают при 
механическом сдавлении костей черепа в родах. Гематома об
разуется между внутренней поверхностью костей черепа и твер
дой мозговой оболочкой (внутренняя кефалогематома). Она 
может протекать бессимптомно или давать незначительную не
врологическую симптоматику. Спинномозговая жидкость не из
менена. Диагностируется чаще всего случайно во время секции 
и не связывается с основной причиной смерти новорожденного 
[Якунин Ю. А., Ямпольская Э. И., 1979].

Субдуральные кровоизлияния нередко наступают при быст
рых или же затяжных родах. Сдавление черепа и смещение его 
костей приводят к повреждению вен, впадающих в sinus sagita- 
lis superior или sinus transversus. Нередко обнаруживаются 
также односторонний или же двусторонний надрыв или разрыв 
мозжечкового намета. Субдуральные кровоизлияния часто яв
ляются причиной смерти новорожденных из-за смещения и 
сдавления жизненно важных отделов мозга (дыхательный и со
судодвигательный центры в продолговатом мозге, подкорковые 
образования), приводящих к нарушениям мозгового кровообра
щения и рефлекторной остановке сердца. Субдуральная гема
тома и отек прилегающих тканей, смещение желудочков мозга 
и нарушение путей, по которым циркулирует спинномозговая 
жидкость, способствуют возникновению внутричерепной гипер
тензии. Общее состояние новорожденного расценивается как
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тяжелое, развивается кома, наступают приступ апноэ и судо
роги, выбухает большой родничок. Основное лечение — свое
временная пункция и отсасывание гематомы [Парайц Э., Се- 
наши Й., 1980].

Субарахноидальные кровоизлияния особенно часто возни
кают у недоношенных. У доношенных детей их появление обус
ловлено длительными родами, травматическими манипуляци
ями (щипцы, вакуум-экстрактор и др.). Кровоизлияния обычно 
бывают множественными и возникают из-за разрыва мелких 
менингеальных сосудов. Локализуются они в теменно-височных 
областях больших полушарий мозга, а у недоношенных осо
бенно часто в полушариях мозжечка. В клинической картине 
фигурируют: повышенная возбудимость, «яростный» крик, мы
шечная гипертония, судороги, возможна ригидность мышц за
тылка. В спинномозговой жидкости могут быть кровь, ксанто
хромия, увеличенное содержание белка (>1 г/л—100 мг/100 
мл), измененный клеточный состав (вместо лимфоцитов появ
ляются полинуклеарные клетки, макрофаги, измененные эрит
роциты) и др. [Буркова А. С. и др., 1980, и др.].

П еривентрикулярные кровоизлияния особенно часто наблю
даются у недоношенных детей. В результате длительного 
гипоксического воздействия развивается некроз перивентрику- 
лярного белого вещества. Основными симптомами являются: 
малоподвижность, сонливость, мышечная гипотония, слабое со
сание. Спинномозговая жидкость не изменена [Benedikt А., 
Csaki Р., 1969, и др.].

Внутрижелудочковые кровоизлияния обычно свойственны 
недоношенным детям. Чем ниже масса тела при рождении, тем 
чаще они возникают и тем массивнее. Предрасполагающими 
факторами являются: патологическое течение беременности и 
родов у матери. Обычно они появляются при разрыве кровенос
ных сосудов plexus chorioideus и вен, относящихся к системе 
большой вены мозга (вены Галена). Кровь изливается внутрь 
мозговых желудочков. Клиническая симптоматика определя
ется как фактором незрелости нервной системы, так и массив
ностью кровоизлияний. На первый план выступает состояние 
комы, периодических приступов апноэ, судорог, резкой мышеч
ной гипотонии вплоть до атонии, гипо- или арефлексии, нару
шением акта сосания и глотания. В спинномозговой жидкости 
определяется кровь. На ЭЭГ — общемозговые изменения, сви
детельствующие о незрелости мозга, судорожная готовность и 
др. [Horwitz S., Amiel-Tison С., 1979; Larroche J., 1964, и др.].

Внутримозговые кровоизлияния также чаще возникают у не
доношенных детей. Гибель новорожденных наступает в резуль
тате разрыва пазухи твердой мозговой оболочки большой вены 
мозга (вены Галена), терминальных вен или же кровеносных 
сосудов сосудистых сплетений. При разрыве прямого или по
перечного синуса возникает сильное кровотечение и кровь скап-
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ливается в задней черепной ямке, между большими полушари
ями и на основании мозга. Сдавление ствола мозга приводит 
к нарушениям сердечной и дыхательной деятельности. В кли
нической картине доминируют кома, мышечная гипотония и ги
порефлексия. Смерть наступает от асфиксии. Если внутримоз
говые кровоизлияния не сообщаются с ликворными пространст
вами, спинномозговая жидкость может быть не изменена. 
Диагноз подтверждается на аутопсии.

Множественные мелкие церебральные кровоизлияния чаще 
всего возникают из-за гипоксических и аноксических состоя
ний. Иногда они в периоде новорожденности могут протекать 
малосимптомно (снижение спонтанной двигательной актив
ности, мышечного тонуса, рефлекторной деятельности) или же 
бессимптомно. Спинномозговая жидкость не изменена, ЭЭГ не 
имеет специфических изменений. Обнаруживаются на аутопсии.

При диагностике внутричерепных повреждений использу
ется комплекс клинических и лабораторных методов.

Принимаются во внимание данные генеалогии и особенности 
акушерского анамнеза матери; результаты неоднократных не
врологических обследований новорожденного (общие и локаль
ные неврологические симптомы, изменения мышечного тонуса и 
рефлексов и Др.); результаты цитологического и биохимического 
исследования спинномозговой жидкости (гипертензия, увели
ченный цитоз, измененный клеточный состав, повышение кон
центрации белка и белковых фракций, аммиака, электролитов, 
ферментов и др.); электроэнцефалографическое обследование 
(общемозговые изменения, гиперсинхронизированные разряды, 
судорожная готовность и др.); результаты офтальмоскопиче
ских исследований (отек сетчатки, кровоизлияния на глазном 
дне и в сетчатую оболочку глаз и др.); трансиллюминация 
(расширение субарахноидального пространства, субдуральные 
кровоизлияния и др.).

РОДОВЫЕ ПОВРЕЖДЕНИЯ СПИННОГО МОЗГА

Родовые повреждения спинного мозга встречаются 
реже, чем головного, однако обращает на себя внимание тя
жесть последствий. Среди основных причин появления повреж
дений спинного мозга — механические факторы, действующие 
в процессе рождения (сдавление, растяжение, сгибание и раз
рыв). Особенно часто они возникают при патологическом тече
нии родового акта у матери (ягодичное или ножное предлежа
ние плода, грубые акушерские манипуляции). При этом растя
жение позвоночного столба может привести к нарушению 
целостности таких нервов, как nn. vagus, phrenicus, laringeus, 
ганглии вегетативной нервной системы, и к кровоизлияниям 
в спинной мозг различной локализации: эпидуральные, субду
ральные, гематомиелия, в корешки спинного мозга и в стенки
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позвоночных артерий [Гузов А. Ф., 1962; Ратнер А. Ю., 1978; 
Цукер М. Б., 1978, и др.].

Особенно часто повреждается шейно-грудной отдел спин
ного мозга, что объясняется наибольшей его травматизацией 
в течение родового акта и высокой степенью васкуляризации.

К наиболее тяжелым относят родовые повреждения спин
ного мозга, связанные с частичным или полным его разрывом 
(V—VIII шейные позвонки, реже — верхняя часть грудного от
дела). Основным сиптомом при этом является нарушение его 
проводимости. В клинической картине: спинальный шок, ареф- 
лексия, отсутствие движений в нижних конечностях, отсутст
вие болевой чувствительности.

В связи с тем, что при растяжениях позвоночного столба 
может происходить повреждение nn. vagus, phrenicus, laryn
geus или вегетативной нервной системы у новорожденных, нев
рологические расстройства нередко сочетаются с респиратор
ными и сердечно-сосудистыми нарушениями.

На аутопсии особенно часто (до 80 %) у новорожденных 
обнаруживаются эпидуральные кровоизлияния в шейно-груд
ном отделе спинного мозга. Единичные и небольшие кровоиз
лияния обычно протекают бессимптомно. Массивные и множе
ственные кровоизлияния могут вызывать тазовые расстройства, 
судороги нижних конечностей.

При гематомиелиях с локализацией в шейно-грудном отделе 
спинного мозга отмечается шоковое состояние, двигательные и 
чувствительные расстройства, нарушение функции тазовых ор
ганов, дыхательная недостаточность.

Уточнение локализации повреждений спинного мозга у но
ворожденных — сложная задача. Однако при этом можно ори
ентироваться на обнаруживаемый симптомокомплекс:

наличие спастического тетрапареза в сочетании с тяжелым 
общим состоянием (шок), нарушением дыхательной и сердеч
но-сосудистой деятельности может свидетельствовать о кранио
спинальной локализации.

Высокое стояние купола диафрагмы и тетрапарез по спасти
ческому типу более характерно для локализации процесса 
в верхнем шейном отделе (Ct—С4).

Наличие вялого пареза одной или обеих рук, синдрома Гор
нера (птоз, миоз, энофтальм) и спастического пареза ног могут 
отмечаться при локализации кровоизлияний в шейном утолще
нии спинного мозга (С5—Di). Обнаружение спастического па
реза нижних конечностей чаще всего свидетельствует о по
вреждениях грудного отдела спинного мозга (Di—D)2).

Вялый парез нижних конечностей в сочетании с нарушением 
функций тазовых органов указывает на локализацию крово
излияний в пояснично-крестцовом отделе.

При проведении дифференциального диагноза следует 
иметь в виду болезнь Вернике—Гофмана.
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ПОВРЕЖДЕНИЯ ПЕРИФЕРИЧЕСКИХ НЕРВОВ
У НОВОРОЖДЕННЫХ

Повреждение лицевого нерва у новорожденных об
наруживается часто и бывает связано с его сдавлением кос
тями таза матери или же щипцами. Обычно парез или паралич 
лицевого нерва бывает односторонним. Глаз на пораженной 
стороне не закрыт или полуприкрыт, носогубная складка сгла
жена, угол рта опущен. Особенно заметна лицевая ассиметрия 
при плаче или крике ребенка. Общее состояние при этом не 
меняется, акт сосания и глотания не нарушен. Периферический 
парез лицевого нерва обычно является нестойким и может ис
чезнуть даже без лечения в первые недели и месяцы жизни. 
Только в тяжелых случаях паралича, сопровождающегося деге
нерацией нерва, изменения имеют стойкий характер.

Повреждение плечевого сплетения у новорожденных обычно 
связано с травмой во время патологически протекающих родов 
у матери (чрезмерная тяга за головку плода, сдавление шеи, 
неправильное наложение щипцов, акушерские манипуляции и 
др.). Если насилие было недлительным, то повреждения могут 
ограничиться кровоизлияниями и отеком нервного ствола или 
же внутри влагалища нерва. При более грубых воздействиях 
возможен частичный или же полный разрыв нервов и корешков 
спинного мозга. Клиника повреждений плечевого сплетения во 
многом определяется локализацией процесса.

Верхний акушерский паралич плечевого сплетения (паралич 
Эрба—Дюшена) обусловлен сдавлением нервных волокон V— 
VI шейного сегментов. Это приводит к атрофии мышц плеча и 
предплечья и невозможности движения руки вверх, сгибания 
предплечья; пораженная рука новорожденного висит вдоль ту
ловища (она не участвует в рефлексе Моро), возможна частич
ная сохранность хватательного рефлекса. В тех случаях, когда 
в болезненный процесс вовлекаются IV и III шейные корешки, 
у новорожденного имеются симптомы поражения диафраг
мального нерва (n. phrenicus). При этом возникают респира
торные расстройства (учащенное дыхание, цианоз, икота, 
одышка).

Нижний акушерский паралич плечевого сплетения (паралич 
Дежерин-Клюмпке) возникает у новорожденных реже и обус
ловлен травматизацией VII и VIII шейного и I—II грудного 
нервных корешков. При этом наступают поражение локтевого 
нерва, внутренних кожных нервов плеча и предплечья, ареф- 
лексия, синдром Горнера.

Общий акушерский паралич плечевого сплетения наступает 
при сочетанном повреждении всех компонентов плечевого спле
тения, нередко в патологический процесс вовлекается спинной 
мозг. Для этого состояния характерен выраженный клиниче
ский симптомокомплекс: полное отсутствие движений в руке,
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потеря болевой чувствительности в средней и нижней части, 
отсутствие сухожильных и физиологических (Моро, Робинзона) 
рефлексов.

ОСОБЕННОСТИ
ИНТРАНАТАЛЬНЫХ ЦЕРЕБРАЛЬНЫХ РАССТРОЙСТВ
У НЕДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЕННЫХ

Если ребенок рождается преждевременно, то, естест
венно, у него выпадает значительный период внутриутробного 
развития с присущей ему биологически обусловленной специ
фикой. В связи с этим резко изменяются условия дальнейшего 
созревания органов и систем, совершенствование их функций. 
Причины недонашивания, тесно связанные с состоянием здоро
вья матери во время беременности, во многом определяют сте
пень зрелости и массу тела ребенка к моменту рождения [Но
викова Е. Ч., Барашнев Ю. И., 1970].

Таблица 11. Характер неврологических изменений при незрелости 
и поражении центральной нервной системы [Барашнев Ю. И., 1972]

Состояние нервной системы

Симптомы
При незрелости

При интранатальных 
повреждениях

Спонтанная двига
тельная активность 

Мышечный тонус ко
нечностей

Физиологические ре
флексы

Сухожильные рефле
ксы

Тремор конечностей

Атетоз

Горизонтальный ни
стагм

Вертикальный ни
стагм

Сходящееся косогла
зие

Симптом «заходящего 
солнца»

Симптом Белля
Судороги

Умеренное снижение 
(до 1—2 нед)

Умеренное и равномер
ное снижение (до 
2 нед)

Умеренное снижение (до 
1—2 нед)

Снижение (до 1—2 нед)

Легкий, непостоянный 
(до 1—2 нед)

Легкий, непостоянный 
(до 1—2 нед)

Мелкий, непостоянный 
(до 1 нед)

Нет

Легкое, непостоянное 
(до 1 мес)

Нет

Нет 
Нет

Резкое снижение вплоть до 
адинамии (до 1 мес)

Гипотония вплоть до атонии 
(до 1 мес), асимметрия, ги
пертония и скованность по
зы (до 5—9 и более мес)

Гипорефлексия вплоть до 
арефлексии (3—4 нед)

Гипо- и арефлексия (до 
1 мес), гиперрефлексия (до 
5—7 мес), асимметрия

Грубый, маятникообразный 
(до 1—2 мес)

Грубый (до 1—2 мес)

Грубый, частый (до 1 мес)

Мелкий, грубый, частый (до 
1 мес)

Выраженное, стойкое (до 
6 мес и более)

До 1—3 мес и более

До 1—2 мес
Вздрагивания, судорожная 

готовность, клонико-тониче
ские, частые и редкие (до 
1—2 мес и более)
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Таблица 12. Шкала оценки неврологических симптомов 
у недоношенных детей в остром периоде заболевания 

[Барашнев Ю. И., 1972]

Оценка неврологических симптомов (в баллах)

0 1 2

Поведение Апатия Возбудимость Спокойствие
Поза Рассла

бленная
Скованная Обычная

Двигательная актив- Отсут- Повышена Удовлетвори-
ность ствует тельная

Физиологические ре- Арефлек- Гипер- или гипоре- Удовлетвори-
флексы СИЯ флексия тел ьные

Мышечный тонус ко- Атония Гипер- или гипото- Удовлетвори-
нечностей НИЯ тельные

Тремор конечностей Крупный, Мелкий, непостоян- Отсутствует
частый ный

Атетоз Грубый, 
постоянный

Легкий »

Косоглазие Грубое, Легкое, непостоян- »
постоянное ное

Клонус стоп Грубый Слабый, непостоян- »
ный

Оценка угрожающих неврологических симптомов (в баллах)

5 0 2

Асфиксия новорожден- Белая Синяя Отсутствует
ных

Асфиксия вторичная Повторная Однократная »
Нистагм вертикальный Крупный, Мелкий, »

частый непостоянный
Симптом «заходящего Грубый, Непостоянный »

солнца» постоянный
Внутричерепная гипер- Более 1176, 980, 655—1176, 784 , 552—882,

тензия, Па (мм вод. ст) 798 978 588 (80—90)
(120) (100—120)

Следует иметь в виду, что большая часть вредно действую
щих на плод факторов имеет общее и основное звено — внутри
утробную гипоксию. Большая насыщенность вредных воздей
ствий в анте- и интранатальном периодах жизни в сочетании 
со значительной незрелостью нервной ткани способствует чрез
вычайной ранимости мозга у недоношенных детей. В периоде 
новорожденности у них наблюдается сложная гамма невро
логических изменений и возникают значительные трудности 
в дифференцировании между незрелостью и поражением ЦНС. 
При этом могут быть использованы дифференциально-диагно
стические таблицы (табл. 11) [Барашнев Ю. И., 1972].
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Особенно трудна оценка неврологических расстройств в ост
ром периоде внутричерепной родовой травмы. Для этого может 
быть использована шкала оценки (табл. 12), предложенная 
Ю. И. Барашневым (1972).

Принцип построения шкалы основан на балльной оценке 
как отдельных, так и комплекса неврологических симптомов. 
Наивысшая оценка (равная 2) относится к тем симптомам, ко
торые наблюдаются в норме. При изменении состояния и появ
лении так называемых минимальных неврологических расст
ройств балл снижается. Если же обнаруживаются более выра
женные симптомы или такие угрожающие состояния, как 
первичная или вторичная асфиксия, судороги и другие оценка 
снижается до 0. Особо выделены патологические состояния и 
неврологические симптомы, свидетельствующие о тяжелых по
вреждениях нервной системы: белая асфиксия, неоднократные 
приступы вторичной асфиксии, судороги, вертикальный ни
стагм, симптом «заходящего солнца», явления внутричерепной 
гипертензии. Этим симптомам дана отрицательная оценка 
(—5 баллов).

Таким образом, суммирование результатов неврологического 
обследования недоношенного ребенка в периоде новорожден
ное™ позволяет дать общую оценку состояния у него нервной 
системы: 30—22—удовлетворительное, 21—10—среднетяжелое, 
менее 10 баллов — тяжелое или крайне тяжелое.

Следует, однако, заметить, что предлагаемая шкала оценки 
условна и не может заменить клинический опыт врача, но 
в значительной мере помогает ему ориентироваться в значимо
сти отдельных неврологических симптомов и в определении со
стояния нервной системы у ребенка. Для подтверждения пе- 
ребральных повреждений, определения их характера и локали
зации патологического процесса используются объективные 
лабораторные критерии (цитологический и биохимический сос
тав спинномозговой жидкости, ЭЭГ, ЭХОЭГ, трансиллюмина
ция, синусография и др.).

ГЛ А В А 4

СЕМИОТИКА И ДИАГНОСТИКА ЗАБОЛЕВАНИЯ 
ОРГАНОВ ДЫХАНИЯ У НОВОРОЖДЕННЫХ ДЕТЕЙ
Анатомо-физиологическими особенностями органов дыхания ново

рожденных являются структурно-функциональная незрелость, сравнительно 
низкий уровень и легкая истощаемость приспособительных реакций, наряду 
с предельной функциональной напряженностью системы дыхания (особенно 
у недоношенных детей) в осуществлении сердечно-легочной адаптации орга
низма в первые минуты и часы жизни после рождения.

Формирование функциональной системы дыхания происходит постепенно 
на протяжении почти всего антенатального периода (е 24-го дня гестацион
ного возраста). Легкие плода безвоздушны. Первые эффективные дыхатель
ные движения появляются у плода в 23,5 нед, в возрасте 25 нед самостоя- 
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Рис. 20. Сегментарное строение легких 
(схема).

а — вид спереди обоих легких; б, в — вид с ме
диальной стороны правого (б) и левого (в) лег
кого. Правое легкое, верхняя доля: 1 — верхушеч
ный сегмент; 2 — задний сегмент; 3 — передний 
сегмент. Средняя доля: 4 — наружный сегмент; 
5 — внутренний сегмент. Нижняя доля: 6 — 
верхний сегмент; 7 — внутреннебазальный сердеч
ный сегмент; 8 — переднебазальный сегмент; 9 — 
наружнобазальный сегмент; 10 — заднебазальный 
сегмент. Левое легкое. Верхняя доля: 1 — верху
шечный сегмент; 2 — задний сегмент; 3 — перед
ний сегмент; 4 — верхнеязычковый сегмент; 5 — 
нижнеязычковый сегмент. Нижняя доля: 6 — 
верхний сегмент; 7 — отсутствует; 8 — передне
базальный сегмент; 9 — наружнобазальный сег

мент; 10 — заднебазальный сегмент.

тельное дыхание может про- 
должаться 24 ч, в 27 нед плод 
может дышать и жить вне
утробно.

Реализация первого вдоха, 
степень расправления легких 
и частота дыхательных движе
ний зависят от функциональ
ного состояния центральной и 
вегетативной нервной системы 
(продолговатый мозг, мост, 
кора головного мозга, синока
ротидные зоны, рецепторы 
легких и др.), степени зрелости 
сурфактантной системы легких, 
состояния аппарата внешнего 
дыхания, сердечно-сосудистой 
системы и метаболических про
цессов.

После рождения продол
жаются рост и дифференци
ровка бронхолегочных струк
тур в течение последующих 
7—12 лет. Легкие имеют доле
вое и сегментарное строение. 
Как известно, в правом легком 
выделяют 10, в левом 9 сег
ментов (рис. 20). Грудная 
клетка имеет форму усечен
ного конуса. Дыхательные дви
жения передней грудной стен
ки и живота совершаются 
синхронно. При усиленном ды
хании (крике) возможно появ
ление небольших втяжений 
нижних межреберьев, эпигаст
ральной области, особенно у 
недоношенных детей.

Дыхание новорожденных 
характеризуется большим диа
пазоном колебаний частоты, 
глубины и продолжительности 
дыхательных циклов. У доно
шенных детей частота дыха
тельных движений варьирует 
от 48 до 76 в 1 мин, объем 
(глубина) его в среднем со
ставляет 30 мл, минутный 
объем дыхания 800—900 см3.

У недоношенных детей частота дыхательных движений — 36,7±7,24 в 1 мин, 
объем 19,9±4,39 мл, минутный объем 719± 166 мл/мин, потребление кисло
рода 21 ±3.44 мл/мин, удельная вентиляция 33,7±7,02 мл/мин [Дементь
ева Г. М„ 1973].

Для новорожденных характерно неравномерное дыхание с периодиче
скими вдохами, паузами, сменяющимися учащением. Длительность отдельных 
пауз у доношенных новорожденных составляет 1—6 с, у недоношенных — 
5—12 с.

Частота пауз колеблется от одной в 1—2 мин у доношенных до 2—3 
в 1 мин у недоношенных детей. Вдох несколько короче выдоха. Преобладает 
брюшной тип дыхания.
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Развитие и функциональное состояние системы дыхания но
ворожденных нередко нарушаются под влиянием острых и хро
нических заболеваний матери, патологического течения бере
менности и родов, наследственных факторов, аномалий разви
тия, инфекционно-воспалительных заболеваний и других при
чин.

Одним из патогномоничных признаков заболевания легких 
является дыхательная недостаточность (ДН).

ДН — это патофизиологическое состояние нарушенной ком
пенсации дыхания в связи с изменениями центральной регуля
ции, а также в аппарате внешнего дыхания и газов крови. Ве
дущее значение в формировании ДН играют гипоксемия, ги
перкапния и ацидоз.

Приводим ведущие причины развития ДН у новорожденных 
детей.

I. Неинфекционная патология легких: обтурация; пневмопатии; незре
лость легких; дисплазия легких; аномалии развития легких; пневмоторакс.

II. Инфекционно-воспалительная патология легких: пневмонии; плевро
пульмональные заболевания; медиастинит.

III. Внелегочная патология: нарушения центральной регуляции дыхания; 
родовая травма ЦНС; аномалии развития сердца, сосудов, диафрагмы и груд
ной клетки; метаболические сдвиги; недостаточная концентрация кислорода 
во вдыхаемом воздухе.

Клиническими признаками нарушения функции дыхания яв
ляются: беспокойство или угнетение, тахипноэ — учащение ды
хания от 40—60 до 120 и более дыханий в 1 мин, брадипноэ— 
значительное замедление дыхания от 30 до 10 дыхательных 
движений в 1 мин; появление приступов апноэ или асфиксии 
(задержка дыхания более 10—15 с); участие в дыхании вспо
могательных дыхательных мышц носа, шеи, груди, живота п 
конечностей; появление патологических типов дыхания (тру
бача, судорожного, парадоксального); цианоз вокруг носа, рта, 
акроцианоз, приступообразный цианоз; пена у рта.

Для ДН характерно развитие гипоксемии и гипоксии, гипер
капнии и ацидоза (дыхательного или смешанного).

У детей с низкой массой тела при рождении (недоношен 
ных) уровень компенсаторных реакций снижен. Поэтому в кли
ническом течении заболеваний органов дыхания у них необ
ходимо предусмотреть возможность быстрого усиления сте
пени ДН, появления эмбриональных типов дыхания и диссоци
ации основных его параметров на фоне нарастающего угнете
ния состояния ЦНС (адинамия, гипорефлексия и др.).

Ведущим клиническим признаком ДН является одышка — 
усиленное и измененное по частоте дыхание с затрудненным 
вдохом (инспираторная), выдохом (экспираторная) или сме
шанного характера.

Одышка почти всегда сопровождается изменением цвета 
кожи от бледно-серого до цианотично-черного и ухудшением 
общего состояния ребенка.
3 Заказ № 933 65
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Одышка у новорожденных, особенно у недоношенных де
тей, характеризуется некоторыми особенностями: быстрой сме
ной усиленного и учащенного дыхания дыханием замедленным 
с длительными паузами; значительной дискоординацией груд
ного и брюшного дыхания с втяжением на вдохе грудины; дис
координацией дыхательных, глотательных и сосательных дви
жений в условиях нормо- и гипотермии; тесной связью с нару
шениями микроциркуляции, общей мышечной гипотонией и не
доразвитием грудной клетки.

Для уточнения ведущих причин одышки необходимо полное 
клиническое обследование ребенка с использованием паракли
нических исследований (рентгенография, гемограмма, КОС, са
хар крови, остаточный азот или мочевина, ЭКГ и др.).

Одышка зачастую сопровождается кашлем.
Кашель указывает на заболевание органов дыхания. Он мо

жет быть безболезненным, а также резким, мучительным, при
ступообразным, состоящим из болезненных вдохов и ряда уси
ленных выдохов. Часто он заканчивается выделением слизи
стой, гнойной или сукровичной мокроты, а нередко и рвотой, 
сопровождается общим беспокойством, усилением цианоза и 
нарушением дыхания-—инспираторной или экспираторной 
одышкой. Скопление мокроты в верхних дыхательных путях 
может привести к асфиксии.

Частота и интенсивность кашля снижаются по мере умень
шения гестационного возраста (общей зрелости) новорожден
ного.

У новорожденных кашель в основном наблюдается в остром 
периоде варусной респираторной инфекции (аденовирусная 
PC-вирусная) в связи с развитием ларинго-трахеобронхита и 
у детей с легочно-плевральными осложнениями.

Новорожденные, как правило, заглатывают мокроту, выде
ляемую с кашлем, поэтому диагностическое значение имеет и 
исследование содержимого желудка.

Вздутие легких, или эмфизема, с большим постоянством на
блюдается у детей в остром периоде вирусной респираторной 
инфекции и пневмонии, при других заболеваниях она отмеча
ется значительно реже. Это состояние бывает выражено тем 
ярче, чем значительнее общий токсикоз и катаральный синд
ром. Эмфизематозное вздутие легких чаще и отчетливее выра
жено в передневерхних и нижнелатеральных отделах легких.

Клинические признаки эмфиземы легких: учащение и по
верхностный характер дыхания, вздутие передневерхних отде
лов грудной клетки, повышение ригидности, тимпанический или 
коробочный оттенок перкуторного звука. На рентгенограмме 
(рис. 21) обеднение легочного рисунка и повышенная прозрач
ность легочных полей в нижнелатеральных отделах, protrusio 
верхушек легких (верхушки легких выходят за верхние груд
ные отверстия), расширение межреберных промежутков, не-
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Рис. 21. Ребенок Н., 6 дней.
Эмфизема, легкие повышенной прозрачности, рисунок обеднен.

редко «крабообразное» высокое положение ребер с приподня
тыми передними концами пяти верхних пар их, низкое стояние 
диафрагмы и уплощение ее боковых контуров в виде «палатки», 
уменьшение границ сердечной тени, расширение ретростерналь- 
ного пространства. У детей с высокой степенью интоксикации 
на фоне форсированного дыхания довольно часто развивается 
буллезная эмфизема в виде воздушных округлой формы поло
стей, которые в отличие от кист не ограничены кольцевыми те
нями (оболочками) и имеют преходящий характер.

Эмфизема может помешать выявлению очаговых изменений 
в легких в остром периоде заболеваний при клиническом и 
рентгенологическом обследовании.

ПЕРВИЧНЫЕ ЛЕГОЧНЫЕ ПРИЧИНЫ
СИНДРОМА ДЫХАТЕЛЬНЫХ РАССТРОЙСТВ

Термин синдром дыхательных расстройств (Respira
tory distress syndrome) является условным. Он получил всеоб
щее признание вначале как синоним диагноза «болезнь гиали
новых мембран». В последние 10—15 лет под синдромом дыха
тельных расстройств (СДР) подразумевают особое клиничес
кое состояние новорожденного, которое характеризуется ран
ним (в первые 2 сут жизни) возникновением и зачастую бур
ным нарастанием па фоне значительного угнетения жизненно 
важных функций организма симптомов дыхательной недоста
точности (ДН).

Частота СДР зависит от степени зрелости новорожденного. 
Среди детей, родившихся на 30—32-й неделе беременности, 

СДР наблюдается у 414,8, а при сроке 37 нед и больше — у
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Таблица 13. Рабочая классификация причин синдрома 
дыхательных расстройств (СДР) у новорожденных

Состояние риска развития 
СДР

Ведущая причина 
СДР

Тяжесть 
заболевания Течение

Внутриутробная хрони- Первично-легоч- Легкое Острое
ческая или острая гипо- нал: Средней (3—7 дней)
ксия пневмопатии тяжести Подострое 

(8—20 дней)
Незрелость легких и ор- внутриутробные Т яжелое Без осложнений

ганизма ребенка пневмонии с явными С осложнениями:
Нарушения в развитии аномалии раз- или скры-

сурфактантной системы вития легких тыми при
знаками

неонатальные

Нейроэндокринная, вро- Внелегочная: ДН пневмонии
жденная патология родовая травма 

ЦНС
сепсис

Иммунодефицитные со- аномалии раз- легочная
стояния

Родовая травма центра
льной нервной систе
мы

вития грудной 
клетки, диа

фрагмы сердца 
прочие

дисплазия 
пневмоторакс

149,1 на 1000 родившихся живыми [Stanley F., Alberman E., 
1978]. СДР наблюдается у детей тем чаще, чем тяжелее сос
тояние ребенка при рождении. Количество умерших от СДР за 
год в США колеблется от 9767 до 8273; показатель смертности 
от СДР на 1000 недоношенных, родившихся живыми, варьи
рует от 28,8 до 35,9 [Farrell Р., Wood R., 1976]. Летальность
среди детей с СДР остается высокой и составляет 30—75 % ■

Многолетние исследования в этой области позволили систе
матизировать основные причины СДР у новорожденных. 
В классификации учитывают состояние риска развития СДР, 
ведущие причины его, тяжесть и течение заболевания (табл. 
13).

Среди ведущих причин СДР по частоте первое место зани
мают пневмопатии — гиалиновые мембраны, ателектазы лег
ких, отечно-геморрагический синдром, массивная аспирация и 
массивные кровоизлияния; второе место — внутриутробные 
пневмонии; третье — родовая травма центральной нервной си
стемы; четвертое — аномалии развития легких и сердца; пя
тое— прочие. Некоторые авторы [Brumey D., Blekman L., 1980] 
к СДР относят только идиопатический, обусловленный ателек
тазами легких и гиалиновыми мембранами.

Пневмопатии. Дети, страдающие пневмопатиями, рожда
ются в тяжелом состоянии с оценкой по шкале Апгар 3—5 бал
лов. В последующие часы жизни нарастают клинические приз
наки нарушения адаптации: адинамия, гипорефлексия, легочно
сердечная недостаточность,
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Начальные признаки ДН появляются 
через 1—4 ч после рождения, иногда не
сколько позже. Дыхание учащается до 
60—70 в 1 мин с задержками до 10 с, 
умеренными втяжениями нижних межре
берий и нижней трети грудины. Форма 
грудной клетки соответствует степени 
незрелости, хрипы в легких единичные. 
Пульс 130—140 в 1 мин, гипорефлексия. 
При перемене положения ребенка появ
ляется цианоз кожных покровов. К кон
цу 1-х и в течение 2-х суток состояние 
ухудшается. Дыхание учащенное, до 
100—130 в 1 мин, стонущее со звучным 
выдохом, парадоксальное с интенсивным 
втяжением на вдохе грудины. У некото
рых детей учащенное дыхание периоди
чески прерывается апноэ до 10—15 с или 
приступами асфиксии. Выслушиваются 
непостоянные влажные хрипы. Нараста
ют адинамия, гипорефлексия (ребенок 
не сосет, не глотает, глаза не открывает), 
гипотермия, учащение или замедление 
пульса, глухость сердечных тонов, стой
кий цианоз кожных покровов, пастоз
ность и отечность тканей (рис. 22).

Примерно у */з детей с пиевмопа- 

Рис. 22. Ребенок К., 3 
дней. СДР III степени.

тиями в первые 2—3 дня развивается предтерминальное и тер
минальное состояние: фантомность, снижение частоты дыхания 
(до 30—20 в 1 мин) и сердечных сокращений (до 60—70 
в 1 мин), приступы асфиксии и цианоза, адинамия (поза «ля
гушки»), нарастание количества влажных хрипов, угнетение 
рефлексов, гипотермия, склередема, нарушение микроциркуля
ции (расширенная и застойная сеть венозных коллатералей).

У выживших детей с 3—5-го дня состояние улучшается.
Основные критерии клинической диагностики рассеянных и 

полисегментарных ателектазов легких, гиалиновых мембран, 
отечно-геморрагического синдрома и массивной аспирации
представлены в табл. 14.

Дифференциально-диагностическое значение имеют данные 
рентгенологического обследования легких [Сотникова К. А., Па
нов Н. А., 1975].

У детей с полисегментарными ателектазами, обусловлен
ными неполным расправлением легких после рождения, сег
мент или несколько сегментов легких имеют диффузно-гомоген
ный или мозаичный вид, уменьшены в объеме.

Рассеянные ателектазы в виде мелких участков апневмато- 
зов равномерно распределены в обоих легких и создают впе-
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Рис. 23. Ребенок Ф., 1-е 
сутки жизни. Гиалино

вые мембраны.
Нодозно - ретикулярная 
сетка. Выявляются «воз

душные» бронхи.

чатление мелкой сетчатости, сгущающейся в средних прикор
невых и нижнемедиальных отделах. Мелкие рассеянные ате
лектазы легких почти всегда можно обнаружить на рентгено
граммах детей с гиалиновыми мембранами.

Гиалиновые мембраны, сначала имеют вид «нодозно-рети- 
кулярной сетки» (рис. 23). Затем нарастает общий гипопневма
тоз с распространенными очаговыми ателектазами, уменьша
ется четкость контуров сердца и диафрагмы, формируются так 
называемые «белые легкие». Исчезновение гиалиновых мембран 
сопровождается огрубением рисунка легких.

У детей с отечным синдромом на рентгенограммах отчет
ливо видно обеднение легочного рисунка, нежное однородное 
затемнение прикорневых и нижнемедиальных отделов легких 
без четких границ.

У детей с массивными аспирацией и кровоизлиянием опре
деляются одышка, притупление перкуторного звука, усиление 
ригидности грудной клетки, масса мелких влажных хрипов на 
фоне жесткого или ослабленного дыхания, сливные очаговые 
тени на рентгенограмме, преимущественно правосторонней ло
кализации, напоминающие воспалительную инфильтрацию лег
ких, возможно образование обтурационных ателектазов легких. 
Развитие легочного кровоизлияния обычно сопровождается 
коллапсом, резким цианозом, падением уровня гемоглобина и 
величины гематокрита.

Другие виды пневмопатий наблюдаются сравнительно редко. 
Пневмопатии, обусловленные сдавлением легких (пневмото
ракс, пневмомедиастинум, фетальный гидроторакс) и коллаби- 
ровапием, встречаются значительно реже и сравнительно легко 
диагностируются путем клинического, рентгенологического и 
других специальных исследований (плевральная пункция и 
др-).
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Транзиторное тахипноэ возникает сразу после рождения и 
исчезает на 2—5-й дни жизни.

Одной из причин тахипноэ является задержка рассасывания 
жидкости в легких [Avery М., 1974].

На рентгенограмме отмечаются повышенная воздушность 
легочных полей, усиленный нечеткий рисунок, заходящий на 
периферию последних, кардиомегалия.

Прогноз благоприятный.
В ряде случаев окончательный диагноз можно поставить 

только ретроспективно.
Сроки исчезновения ателектазов, гиалиновых мембран и 

аспирационного синдрома у выживших детей короче, чем оча
говых изменений воспалительного характера.

Внутриутробные пневмонии как причина синдрома дыха
тельных расстройств. Дифференциальная диагностика внутри
утробных пневмоний основана на следующих признаках:

— в анамнезе матерей чаще имеются указания на инфек
ционную патологию, внебольничные вмешательства, длитель
ный безводный промежуток, лихорадочное состояние в родах, 
измененный характер околоплодных вод и т. д.;

— с момента рождения у ребенка имеются признаки ДН, 
которые в последующие дни нарастают;

— отчетливо выражены симптомы интоксикации, к которым 
относятся бледно-сероватый или серовато-цианотичный цвет 
кожи, нарастающая гипорефлексия, срыгивания, учащение ды
хания, нарушение микроциркуляции, повышение ригидности 
грудной клетки, мозаичность перкуторного звука, рассеянные 
влажные хрипы, количество которых нарастает в течение пер
вых 7 дней жизни.

Рентгенологическое обследование позволяет выявить очаго
вые изменения в легких, обусловленные воспалительной инфиль
трацией. Они локализуются преимущественно в нижнемедиаль
ных и верхних отделах правого легкого, всегда полиморфны, 
различной интенсивности, без четких контуров. Эти изменения 
почти всегда сочетаются с мелкими ателектазами и нарушени
ями гемодинамики легких (рис. 24).

К ранним признакам внутриутробной пневмонии можно от
нести также увеличение концентрации в сыворотке крови IgA и 
IgM, снижение в крови уровня кортизола — основного гор
мона — и гипоферментоз — снижение показателей СДГ и кис
лой фосфатазы в лимфоцитах [Козлова А. Е. и др., 1976; Корот
кая Е. В., 1978].

Бактериологическое исследование содержимого из глубо
ких отделов дыхательных путей позволяет выделить патоген
ные микробы: стафилококки, грамотрицательную флору и др. 
Течение пневмонии длительное — 4—6 нед и более.

Наиболее грозным осложнением является деструкция легоч
ной ткани.
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Рис. 24. Ребенок 3., 2 дней. Рассеянные ателектазы легких, двусторонняя мел
коочаговая пневмония (тяжелая), усиление сосудистого рисунка легких.

Причиной СДР могут явиться аномалии развития легких: 
агенезия и гипоплазия, долевая эмфизема, поликистоз и др.

Врожденная долевая эмфизема наблюдается довольно 
редко. Резко вздутая доля легкого у ребенка сдавливает непо
раженные доли, вызывая напряжение и смещение средостения 
в здоровую сторону. Состояние с момента рождения тяжелое: 
дыхательная недостаточность, приступы асфиксии, выбухание 
грудной клетки на стороне поражения, перкуторный звук с ко
робочным оттенком, дыхание ослабленное. На рентгенограмме 
большая воздушная полость или повышенная прозрачность по
раженных долей легких, уменьшение воздухонаполнения здо
рового легкого, смещение тени сердца и средостения в здоро
вую сторону и уплощение диафрагмы на стороне эмфиземы. Ле
чение — хирургическое.

Агенезия и гипоплазия легкого характеризуются отсутствием 
или недоразвитием одного легкого или легочных долей. Гипо
плазия может быть тотальной и парциальной на уровне деле
ния главных долевых, сегментарных, субсегментарных и ниже 
субсегментарных бронхов.

В клинике отмечается стойкая дыхательная недостаточ
ность.

На рентгенограмме отчетливо видны снижение воздухонос- 
ности пораженной части легкого, смещение тени средостения 
в больную сторону.

При бронхологическом обследовании — сужение бронхов и 
бронхоэктазии.

Врожденные кисты легких могут обусловить развитие СДР 
у новорожденных, если они осложняются нагноением или об
разованием клапанного механизма при сообщении с бронхом. 
В клинике отмечаются: острая дыхательная недостаточность, 
рассеянные влажные хрипы, ослабленное дыхание. На рентге-
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Рис. 25. Ребенок М., 9-й день жизни. Врожденная киста. Напряженная по
лость с четкими контурами в правом легком.

Рис. 26. Ребенок Т., 1-е сутки жизни. СДР II степени. Родовая травма ЦНС, 
судорожный синдром.

нограмме — напряженная полость с четкими контурами, воз
душная (или с уровнем жидкости), на остальных участках ле
гочная ткань пониженной пневматизации (рис. 25).

ВНЕЛЕГОЧНЫЕ ПРИЧИНЫ СИНДРОМА
ДЫХАТЕЛЬНЫХ РАССТРОЙСТВ

Среди внелегочных причин СДР большое значение 
имеет родовая травма ЦНС. Развитие дыхательной недостаточ
ности у детей с внутричерепными кровоизлияниями и крово-
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излияниями в шейный отдел спинного мозга обусловлено 
нарушениями центральной регуляции дыхания и сердечной де
ятельности и почти всегда сочетается с гемодинамическими из
менениями в легких (на рентгенограмме обогащение легочного 
рисунка, отечность прикорневых отделов легких). СДР наибо
лее выражен в первые два дня жизни. В клинике, наряду с ДН, 
наблюдаются изменения ЦНС: гипорефлексия — фантомность, 
стонущее дыхание, вскрикивания, спонтанный тремор, судорож
ный синдром, глазные симптомы (рис. 26).

Признаки незрелости легких, по данным исследования око
лоплодных вод, выражены в меньшей степени.

Важное диагностическое значение имеют результаты иссле
дования спинномозговой жидкости: белково-клеточная диссо
циация, плеоцитоз, большое количество измененных эритроци
тов, ксантохромная окраска. У умерших детей для ди
агностики важны результаты гистологического обследования 
материала.

СДР может быть обусловлен односторонним парезом диаф
рагмы, который диагностируется клинически и рентгенологиче
ски по асимметрии в положении куполов диафрагмы и огра
ничению движения грудной клетки на больной стороне.

СДР, обусловленный аномалиями развитие сердца, диаф
рагмы, верхних дыхательных путей. Среди таких аномалий не
обходимо отметить атрезию хоан, пищеводно-трахеальный 
свищ, диафрагмальную грыжу, врожденные пороки сердца и 
сосудов.

Обтурация, обусловленная непроходимостью или образова
нием свищей, легко диагностируется путем зондирования, брон
хоскопии и рентгенологического исследования с контрастным 
веществом. Совместно с хирургами разрабатывается тактика 
консервативного или оперативного лечения.

Диафрагмальная грыжа может явиться причиной постепен
но нарастающей ДН. Решающее значение в постановке диаг
ноза имеет рентгенологическое обследование кишечника с конт
растным веществом. При наличии грыжи множественные конт
растированные кольцевидные тени выявляются в грудной по
лости. Лечение — хирургическое. Аномалии развития сердца и 
сосудов представлены в гл. 5.

Могут быть и другие, более редкие, причины СДР: врожден
ная миастения, ядерная желтуха, опухоль спинного мозга, тя
желый стридор, опухоли в дыхательных путях.

Тяжесть заболевания определяется на основании степени 
выраженности клинических и биохимических признаков дыха
тельной недостаточности.

Зарубежные авторы [Silverman W., Andersen D., 1965] пред
ложили таблицу для оценки тяжести СДР (рис. 27).

Оценка тяжести СДР проводится по 5 клиническим призна
кам: характеру дыхательных движений верхней части грудной
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Рис. 27. Шкала Сильвермана (1965) для оценки тяжести СДР. 

клетки, появлению втяжений в области межреберных проме
жутков нижнелатеральных отделов грудной клетки, втяжений 
области мечевидного отростка, степени раздувания крыльев 
носа и звучности выдоха.

На основании тщательного клинического наблюдения за ре
бенком оценивают каждый критерий по трем ступеням—• 
0,1,2 — с последующим подсчетом полученной суммы выявлен
ных признаков. Сумма 10 признаков свидетельствует о тяже
лой форме СДР.

На современном этапе оценку степени тяжести дыхатель
ной недостаточности у детей с СДР возможно проводить с ис
пользованием данных биохимических исследований. Это необ
ходимо еще и потому, что клинические проявления ДН могут 
быть выражены слабее (в тяжелых случаях), чем они есть 
в действительности.

Критерии оценки тяжести СДР у новорожденных представ
лены в табл. 15.

Большой диапазон в показателях РО2 и длительность апноэ 
объясняется тем, что таблица рассчитана на доношенных и не
доношенных детей. Низкие уровни этих показателей относятся 
в основном к недоношенным детям.

Течение СДР у детей может быть острым — 3—7 дней (при 
ателектазах легких, аспирации и др.)—и подострым — 8—20 
дней и дольше (у детей с гиалиновыми мембранами, отечно-ге
моррагическим синдромом, внутриутробной пневмонией и др.).

С 3 по 10-й день жизни продолжается период восстановле
ния. Исчезают признаки ДН и изменения ЦНС, восстанавли
вается периферическое кровообращение, и уменьшаются отеки.

77

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



Таблица 15. Критерии оценки тяжести СДР у

Тяжесть СДР
Частота 
дыхания 
в 1 мин

Тип дыхания Апноэ, с

Легкая, I степень 48—72 Синхронное — соответствует 
возрасту; усиленное при на
грузке

2—10

Средняя, II степень 36—80 Усиленное с втяжением ниж
них межреберий и эпигаст
ральной области

10—15

Тяжелая, III степень 140—145
одышка

Парадоксальное, патологиче
ское (стонущее, судорожное 
и др.).

15—17 
и более

У части детей в течение длительного времени, до 4 нед и 
дольше, сохраняются признаки скрытой ДН (выявляется при 
пеленании, кормлении, купании) и незрелости ’ органов дыха
ния (тонкие, свисающие книзу ребра, губчатость и обогащение 
легочного рисунка на рентгенограмме и др.).

Нередко пневмопатии осложняются пневмониями в первые 
7 дней жизни (у 10—15%) или в последующие дни первого 
месяца жизни (у 27%). У некоторых из них (4—5%) заболе
вание протекает по типу СДР-*пневмония->сепсис.

Для своевременной и правильной диагностики ведущих при
чин СДР необходимы внимательное непрерывное клиническое 
наблюдение, повторное рентгенологическое обследование (рент
генография— 2—3 раза в течение 10—15 дней), подсчет ча
стоты пульса и дыхания, анализ гематологических данных, по
казателей КОС и электролитов крови, гематокрита, уровня са
хара и иммуноглобулинов. Если есть подозрение на внутриче
репное кровоизлияние или менингит, необходимо диагностиче
ское исследование спинномозговой жидкости. В сложных слу
чаях совместно с хирургами и анестезиологами используются 
бронхологические и другие специальные методы исследования.

Дифференцированный подход к диагностике СДР новорож
денных облегчает решение сложной проблемы патогенетичес
кой терапии.

У больных с СДР, обусловленным незрелостью легких и 
пневмопатиями, ведущее значение в комплексной терапии 
имеют мероприятия, направленные на восстановление и обес
печение дыхательной функции легких с контролируемой окси
генацией на фоне коррекции метаболических нарушений, дози
рованного парентерального и энтерального питания и опти
мальных условий окружающей среды.

У детей с СДР, обусловленным поражением ЦНС, основное 
внимание необходимо уделить борьбе с отеком и гипоксией 
мозга, улучшению нервно-рефлекторной возбудимости и вос
становлению трофической функции ЦНС.
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новорожденных детей

Цианоз, пульс в 1 мин
PO.2/PCO2’ кПа

(мм рт. ст.)
Общее состояние 

ребенка

Цианоз умеренный при на
грузке, пульс 120—134

Соответствуют возрасту Средней тяжести

Цианоз в покое, пульс
100—145

4,0—6,67/6,0—8,0
(30—50/45—60)

Тяжелое

Цианоз распространенный, 
приступы цианоза, пульс 
90—180

Ниже 30/61—80 и выше Очень тяжелое

У детей с СДР, обусловленным инфекционно-воспалитель
ными заболеваниями, показаны антимикробная терапия, борьба 
с токсикозом, повышение иммунологической реактивности ре
бенка.

ИНФЕКЦИОННО-ВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ 
ЗАБОЛЕВАНИЯ ЛЕГКИХ

Пневмония новорожденного может быть ведущей 
причиной болезненного состояния ребенка и сопутствовать дру
гому тяжелому его заболеванию (родовая травма ЦНС, анома
лии развития сердца и крупных сосудов, сепсис, гемолитичес
кая болезнь и др.).

Необходимо иметь в виду и возможность развития реактив
ных изменений в легких, формирующихся в динамике многих 
заболеваний инфекционной и неинфекционной этиологии. К ним 
относятся: состояние легочной гипертензии, отек легких, брон
хиальные и перибронхиальные изменения, ателектазы, сниже
ние дыхательной функции легких, застойное легкое и др.

Поэтому в каждом отдельном случае необходим тщатель
ный дифференциальный диагноз изменений в легких с учетом 
этиологии и патогенеза предполагаемого заболевания.

По этиологии пневмонии подразделяются на вирусные, бак
териальные, паразитарные, грибковые, микоплазменные и сме
шанные.

По периоду развития пневмонии могут быть внутриутроб
ными и постнатальными. Внутриутробные (интранатальные) 
пневмонии чаще бывают бактериальными, неонатальные — ви
русно-бактериальными.

Клиническая форма и течение пневмонии в большой сте
пени определяются индивидуальными особенностями ребенка.

К состояниям повышенного риска заболеваемости пневмо
нией у новорожденных относятся: незрелость легких и орга
низма в целом, пневмопатии (ателектазы легких, гиалиновые
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Таблица 16. Рабочая классификация пневмоний новорожденных

Период 
возникно

вения
Этиология и состояние 

риска
Клиническая 

форма Тяжесть Течение

Внутри- Вирусные Бронхо- Легкая Острое
утробный Бактериальные пневмонии:

Паразитарные мел ко- Средне- Подострое
очаговые тяжелая

Неонаталь- Грибковые крупно- Тяжелая Затяжное
пый Микоплазменные очаговые а) непрерыв-

ное,
Смешанные сливные б) с обостре-
Состояния риска: моно- и ниями и реци-

незрелость, пневмо- полисег- дивами
патин ментарные
родовай травма ЦНС Без ослож-
пороки развития нений

С осложне
ниями (отит,

плеврит и др.)

мембраны, отечно-геморрагический синдром, массивная аспи
рация и др.), родовая травма ЦНС, пороки развития легких и 
сердца и др.

Под влиянием вирусно-бактериальной инфекции, особенно 
у детей, относящихся к группе повышенного риска, развиваю- 
ются глубокие метаболические нарушения: гипоксемия, гипер
капния, ацидоз, структурно-функциональные изменения в лег
ких воспалительного характера с развитием легочно-сердечной 
недостаточности и нарушением нейроэндокринных механизмов 
адаптационного синдрома. К патогенетическим особенностям 
пневмоний у новорожденных относятся: быстрое развитие ток
сикоза в связи с нарушением состояния ЦНС и вегетативных 
функций; склонность к генерализации воспалительного про
цесса; преобладание в патогенезе нарушений нервно-рефлектор
ной регуляции жизненно важных функций, легочной гипертен
зии и других сосудистых расстройств, гиповитаминоза и дис- 
иммуноглобулинемии.

В зависимости от особенностей преморбидного состояния и 
структурно-функциональных нарушений под влиянием инфек
ции в организме ребенка формируются различные клинические 
формы пневмонии (см. классификацию — табл. 16).

Внутриутробные пневмонии клинико-рентгенологическими 
методами исследования можно выявить в первые два дня 
жизни.

Диагностическое значение имеют следующие данные: ука
зание в анамнезе на возможность внутриутробного инфициро
вания (воспалительные заболевания у матери, преждевремен
ное излитие околоплодных вод, внебольничное вмешательство,
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домашние роды, маточные кровотечения, внутриутробная ас
фиксия плода, повышение температуры в родах и др.); рожде
ние в тяжелом состоянии с оценкой по шкале Апгар — 3—5 бал
лов; развитие СДР в первые 2 дня жизни; симптомы интоксика
ции: бледно-серовато-желтый цвет кожных покровов, срыгива
ния, рвота, беспокойство или вялость, угнетенное состояние; об
щий цианоз, приступы цианоза, акроцианоз; изменение перку
торного звука над легкими (мозаичность); нарастающие в те
чение 5—6 дней количество мелких влажных хрипов; иногда 
кашель, нередко пена у рта; на рентгенограмме рассеянные 
очаговые, сливные или сегментарные участки уплотнения ле
гочной ткани с нечеткими контурами (рис. 28). Они могут со
четаться с изменениями, свойственными пневмопатиям; бакте
риологическое обследование позволяет выделить из носоглотки 
или из содержимого глубоких отделов дыхательных путей 
(у умерших из легких) патогенные микробы.

Неонатальные пневмонии могут развиваться с первых дней 
жизни, однако клинически заметными они чаще становятся на 
5—8-й и последующие дни жизни.

Начало развития пневмонии характеризуется нарастанием 
тяжести состояния ребенка, повторным повышением темпера
туры (до 38—39 °C), усилением признаков интоксикации 
(рвота, срыгивания, отказ от груди, вздутие живота) и нара
станием сердечно-сосудистой недостаточности (одышка, циа
ноз, кашель, приступы асфиксии). Вскоре выявляются очаго
вые изменения в легких при клиническом и рентгенологическом 
обследовании. У недоношенных детей начало развития пневмо
нии отметить не всегда удается. Температура обычно остается 
нормальной, нарастает масса тела. Однако можно заметить 
увеличивающуюся гипорефлексию, мышечную гипотонию, ак
роцианоз, приступы цианоза, диспноэ, легкое покашливание, 
усиливающуюся бледность кожных покровов, слабый крик, на
рушение терморегуляции, изменяющиеся перкуторные данные, 
непостоянные крепитирующие хрипы, ослабление тонов сердца, 
систолический шум, иногда кишечный синдром.

Через несколько дней от начала у большинства детей пнев
мония на фоне еще видимых клинических признаков основного 
острого вирусного респираторного заболевания становится кли
нически явной.

Пневмонии протекают, как правило, по типу бронхопневмо
ний, но могут быть полисегментарными и сопровождаться ате
лектазами легких. На тяжесть интоксикации указывают нара
стающая вялость, адинамия, приступы асфиксии, брадикардия, 
геморрагическая сыпь, парез кишечника, геморрагический, су
дорожный синдром и др.

В гемограмме — высокий лейкоцитоз со сдвигом лейкоци
тарной формулы влево или признаки угнетения гемопоэза 
(лейкопения, агранулоцитоз, моноцитоз и др.).
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Рис. 28. Ребенок Д., 4 дней. Внутриутробная пневмония справа

Рис. 29. Ребенок С., 8 дней. Острая двусторонняя (сливная справа) мелко
очаговая пневмония. PC-вирусная инфекция, сегментарный ателектаз справа.

На рентгенограмме — значительное усиление бронхососуди
стого рисунка, отечность и очаговые изменения в легких, ме
стами очаги сливаются, образуя крупные негомогенные тени 
(рис. 29). Длительность пневмонии от 3 до 6 нед, иногда 
дольше.

При своевременном лечении прогноз благоприятный.
Для так называемых стафилококковых деструктивных пнев

моний характерны быстрое нарастание токсикоза, бледно-жел
товатый оттенок кожных покровов, отчетливое развитие дыха
тельной и сердечно-сосудистой недостаточности; притупление 
перкуторного звука на пораженной стороне; отчетливые физи
кальные явления, большая частота развития плевропульмональ
ного синдрома и плевропульмонального шока, клинические при
знаки общей интоксикации (срыгивания, жидкий стул, потеря
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массы тела, развитие отечного синдрома, парез кишечника и 
др.). Температура нормальная или субфебрильная, у доношен
ных новорожденных можно наблюдать гипертермический синд
ром.

Если не провести своевременного рентгенологического об
следования, у недоношенных детей можно просмотреть разви
тие деструкции легочной ткани, так как клинические симптомы 
по сравнению со структурными изменениями в легких нередко 
запаздывают.

Деструктивные пневмонии почти всегда бывают двусторон
ними, распространенными, сопровождаются поражением плев
ры. Длительность течения таких пневмоний — 2,5—3 мес. Ле
тальность высокая.

Дыхательная недостаточность при пневмоцистной пневмонии 
развивается постепенно. Пневмоцистная пневмония чаще раз
вивается у ослабленных детей (инкубационный период состав
ляет 1—8 нед). В течение 2—4 нед симптомы скрытой дыха
тельной недостаточности становятся явными и сопровождаются 
интенсивным цианозом и коклюшеподобным кашлем. Физи
кальные изменения в легких скудные (вздутие легких, жест
кое дыхание). Течение заболевания длительное (3—8 нед), 
с периодами улучшения.

Диагностическое значение имеет обнаружение возбудителя 
в содержимом бронхов. Пневмоцисты — образования фиолето
вого цвета (окраска по Романовскому) с темно-синими тель
цами паразитов. Применяются также реакция связывания ком
племента и кожный тест.

Для других, более редких, клинических форм пневмонии 
также характерна ДН в сочетании с другими признаками ин
фекционного процесса: кашель с тягучей слизистой мокротой, 
стоматит, кишечные явления (у детей с грибковой пневмонией) 
или сухой кашель, вздутие легких, постепенно нарастающая 
одышка, длительное течение, огрубение межуточной стромы и 
периваскулярно-бронхиальной ткани на рентгенограмме у де
тей с пневмонией, вызванной микоплазмой. Диагностическое 
значение имеет реакция связывания комплемента с антигеном 
микоплазмы пневмонии.

Дыхательная недостаточность у детей с плевропульмональ
ным синдромом. Поражение плевры характеризуется внезап
ным ухудшением общего состояния ребенка, накоплением экс
судата в плевральной полости, резким беспокойством, болез
ненным кашлем.

Грудная клетка у детей с гнойным плевритом малопод
вижна на пораженной стороне. Межреберные промежутки сгла
жены, перкуторный звук притуплен, дыхание ослаблено. На 
рентгенограмме выявляются гомогенное затемнение на стороне 
плеврита, смещение органов средостения в «здоровую сторону», 
ограничение подвижности диафрагмы.

83

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



В случае «плащевидного» или осумкованного плеврита по 
краю ребер (в связи с утолщением плевры) определяется ли
нейная тень, идущая по периферии легочного поля.

В отличие от детей более старшего возраста у новорожден
ных при тотальных плевритах на стороне поражения может 
прослушиваться дыхание, проводимое со здоровой стороны. На 
рентгенограмме у детей с эмпиемой затемнение за счет «свет
лых» участков легких, прилежащих к плевре, может быть не 
гомогенным.

В современных условиях лечения пневмонии пневмоторакс 
наблюдается довольно редко. Диагностические признаки: ост
рое ухудшение состояния ребенка, беспокойство, ДН — II — III 
степени, цианоз, выбухание грудной клетки на больной стороне, 
тимпанит, ослабленное дыхание.

Следует провести срочное рентгенологическое обследование. 
При этом определяется классическая картина: воздушная по
лость, соответствующая межплевральному пространству, и кол- 
лабированное легкое на больной стороне, смешение тени сердца 
и крупных сосудов в «здоровую» сторону; резкое снижение 
пневматизации, обогащение легочного рисунка и очаговые тени 
в легком на противоположной стороне пневмоторакса.

Показано хирургическое лечение, особенно при клапанном 
пневмотораксе.

Г Л А В А 5

СЕРДЕЧНО СОСУДИСТЫЕ НАРУШЕНИЯ
У НОВОРОЖДЕННЫХ

В процессе перехода плацентарного кровообращения 
к внеутробному после рождения ребенка можно выделить пе
риод неонатальной или транзиторной циркуляции.

Изменения сердечно-сосудистой системы после рождения сопровожда
ются снижением сопротивления легочных сосудов, быстрым возрастанием 
тока крови в легких, увеличением системного сопротивления сосудов и арте
риального давления, функциональным закрытием овального окна и нередко 
сохраняющимся током крови через него и артериальный проток. Эти измене
ния происходят не сразу после рождения ребенка, а в течение нескольких ча
сов или дней.

Функционирование овального окна прекращается вскоре после рождения 
в результате изменения давления в предсердиях и захлопывания заслонки 
овального отверстия. Если же в этот период отмечается повышение давления 
в правом предсердии, может сохраняться (в течение нескольких дней или 
недель) или вновь устанавливаться шунт с током крови справа налево. Шун
том называют ток крови через дефекты перегородки и протоки, закрытие 
которых запаздывает или совсем не происходит, например, в связи с анома
лиями развития сердца и крупных сосудов. Различают шунты справа налево, 
слева направо, внутрисердечный и внутрилегочный.

Анатомическая облитерация овального окна наблюдается в среднем 
к 5—7-му месяцу жизни, хотя возможность функционирования овального 
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новорожденных 
через 10—15 ч 
ния. Однако в
периода адаптации 
сосудистой системы вследствие 
ряда 
даться двусторонний шунт с 
током 
слева 
ценивается 
рами [Rudolph А., 1970; Tai 
пег N., 1971] как приспособи 
тельная реакция. Анатомиче.
ская облитерация протока происходит в течение нескольких месяцев. Меха
низм ее до настоящего времени не совсем ясен. Считают, что кислород явля
ется важнейшим фактором, «контролирующим» закрытие протока. Опреде
ленная роль отводится вазоактивным субстанциям — брадикинину и катехо
ламинам. В последние годы было экспериментально установлено вазодилати
рующее действие на артериальный проток простагландинов, что подтвержда
лось клиническими наблюдениями [Friedman Z., Demers L., 1978]. Повышение 
уровня простагландинов Е и F, изменение их соотношения в сыворотке крови 
и нормализация его при улучшении состояния отмечаются у детей с тяже
лой степенью СДР.

В настоящее время проводятся попытки ускорить закрытие артериаль
ного протока с помощью ингибиторов синтеза простагландинов, в частности 
индометацина.

В отличие от доношенных детей функциональное закрытие протока у не
доношенных нередко замедлено, открытый артериальный проток может на
блюдаться у 15 % детей, родившихся с массой тела ниже 1750 г [Heymann М., 
Rudolph А., 1973]; в последующем происходит его спонтанное закрытие 
у большинства из них; если масса тела при рождении менее 1200 г, частота 
открытого артериального протока достигает 85 %.

Сердце новорожденного имеет относительно большие размеры по сравне
нию с более старшими детьми; в первые недели жизни обладают сравни
тельно большой «запасной силой» [Киш П. Г., Сутрели Ж-, 1962]. К моменту 
рождения толщина стенки правого и левого желудочка почти одинакова 
(схема 1). В последующие месяцы жизни толщина стенки левого желудочка 
постепенно увеличивается. Преобладание правой половины сердца на ЭКГ 
исчезает примерно к 6-му месяцу жизни.

Сердце новорожденных обычно сокращается с частотой 120—140 в 1 мин; 
в первые часы после рождения она может снижаться до НО—115 ударов 
в 1 мин, затем вновь возрастать.

Частота сердечной деятельности у здоровых недоношенных отличается 
значительной лабильностью (табл. 17), она может достигать 180—200 ударов 
в 1 мин под влиянием самых различных факторов (беспокойство, плач, пе
ленание, сосание и др.) и снижаться до 100 ударов в 1 мин и менее во время

причин может наблю-

крови справа налево и 
направо, который рас- 

некоторыми авто- полостей сердца и
Lebma N.,

Схема 1. Изображение 
магистральных сосудов (по

Whitma N, с изменениями).

сна.
Время кровообращения (скорость кровотока) у новорожденных состав

ляет 7—12 с, с возрастом оно замедляется до 15 с.
Артериальное давление равняется 6,67—10,7/3,33—5,33 кПа (50—80/25— 

40 мм рт. ст.).
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Таблица 17. Частота сердечной деятельности у новорожденных
Roberts N., Delbancl Н., 1977

Возраст
Доношенные новорож

денные
Недоношенные ново
рожденные с массой 

тела 1500—2000 г

Недоношенные ново
рожденные с массой

тела ниже 1 500 г

Ср. Мин. Макс. Ср. Мин. Макс. Ср. Мин. Макс.

1—7 дней 133 100 175 147 100 195 145 125 168
1—4 нед 163 115 190 157 123 190 161 НО 192

Ударный объем сердца составляет 2,5—5 мл, минутный объем — 300— 
700 мл (по сравнению с массой тела почти в 2 раза больше, чем у взрослых).

Основными признаками заболевания сердца и сосудов явля
ются: постоянный или приступообразный циано-з, одышка в по
кое и при кормлении, изменение границ сердца и крупных со
судов, формы, величины и положения сердца на рентгено
грамме, а также тонов сердца, шумы, значительные нарушения 
частоты и ритма сердечных сокращений, изменения на ЭКГ, 
стойкая сердечная недостаточность.

Цианоз у новорожденных — довольно частое явление. Он 
бывает периферическим и центральным. Для уточнения ха
рактера цианоза необходимо определять насыщение газами 
крови.

Периферический цианоз в первые дни жизни новорожден
ного наблюдается у многих практически здоровых детей. В от
личие от центрального он виден в основном на конечностях, уси
ливается во время пеленания, кормления, но никогда не рас
пространяется на туловище, слизистые оболочки полости рта 
и язык. Периферический цианоз может сохраняться в течение 
нескольких часов, дней и даже недель. Обычно он рассматри
вается как следствие «вазомоторной нестабильности». В неко
торых случаях такой цианоз возникает в результате охлажде
ния, высокого содержания гемоглобина или местного пораже
ния вен, при продолжительном и сильном крике вследствие 
кратковременного шунтирования крови через овальное окно и 
артериальный проток.

По мере постнатальной адаптации новорожденного перифе
рический цианоз исчезает.

Постоянный или центральный цианоз может быть обуслов
лен сердечно-сосудистой патологией и экстракардиальными 
причинами.

Из проявлений сердечно-сосудистой патологии 
наиболее частой причиной цианоза бывают: врожденные ано
малии развития сердца крупных сосудов (преддуктальная ко
арктация аорты — цианоз нижней части тела; транспозиция 
больших артерий — цианоз верхней половины туловища), пер-
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систирующее фетальное кровообращение (легочная гипертен
зия и шунт справа налево через артериальный проток, овальное 
окно или сосуды легких).

Из проявлений э к с т р а к а р д и а л ь н о й патологии 
чаще других причин наблюдаются родовая травма ЦНС и внут
риутробная гипоксия (асфиксия), первичная легочная патоло
гия (синдром дыхательных расстройств, ателектазы легких, 
внутриутробная пневмония), общая внутриутробная или ран
няя неонатальная инфекция (сепсис, менингит, острая вирус
ная респираторная инфекция); реже наблюдаются диафраг
мальная грыжа, медиастинит или лобарная эмфизема, атрезия 
пищевода, нарушение координации дыхания, глотания и соса
ния, коагулопатии, метгемоглобинемия и др.

Появление цианоза зависит от абсолютного количества вос
становленного гемоглобина и степени насыщения крови кисло
родом.

У детей с тяжелой анемией цианоз может не развиться, не
смотря на низкий уровень насыщения крови кислородом; у де
тей с полицитемией цианоз встречается и при адекватном на
сыщении гемоглобина кислородом.

У недоношенных детей цианоз появляется при Ро2, равном 
менее 5,3 кПа (40 мм рт. ст) в связи с повышенным сродством 
фетального гемоглобина к кислороду [Babson S. et al., 1980].

У детей с родовой травмой центральной нерв- 
ной систем ы цианоз появляется с момента рождения. В кли
нике преобладают неврологические симптомы на фоне тахи- 
или брадикардии и диспноэ, нередко брадипноэ; Ро2<5,3 кПа 
(40 мм рт. ст.), непостоянный метаболический ацидоз, наруше
ние микроциркуляции, гипотермия.

При первичной легочной патологии цианоз чаще 
возникает в связи с сердечно-легочной недостаточностью у боль
ных с СДР, пневмонией, обструкцией дыхательных путей, пнев
мотораксом и аномалией развития легких, верхних дыхатель
ных путей и диафрагмы. Интенсивность цианоза зависит от 
клинической формы, тяжести распространенности патологичес
кого процесса в легких. При этом имеются ацидоз (метаболи
ческий, дыхательный и смешанный), гиперкапния, гипоксемия, 
патологические типы дыхания, клинико-рентгенологические из
менения в легких. Интенсивность цианоза при легочных забо
леваниях обычно уменьшается при даче кислорода, хотя при 
синдроме персистирующей фетальной циркуляции (PFG) со 
сбросом крови справа налево через артериальный проток, 
овальное окно или сосуды легких этого не наблюдается. Циа
ноз постепенно исчезает по мере стихания воспалительных из
менений или уменьшения явлений пневмопатии.

У детей с внутриутробной и ранней неонатальной инфекцией 
цианоз достигает большой интенсивности в остром периоде за-
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болевания, что связано с вирусной или бактериальной инток
сикацией, гемодинамическими нарушениями.

Приступы цианоза чаще наблюдаются у новорожденных, 
больных сепсисом, гнойным менингитом и церебральной пато
логией. Эти приступы могут быть обусловлены угнетением ды
хательного центра, незрелостью, отеком мозга, развивающимся 
менингитом или кровоизлиянием, СДР, обструкцией дыхатель
ных путей, судорожным синдромом, резким охлаждением или 
перегреванием.

Цианоз, обусловленный аномалиями развития сердца, опи
сан в соответствующем разделе.

Изменения размеров сердца и крупных сосудов могут быть 
обусловлены структурно-функциональными (аномалии раз
вития) и функциональными изменениями.

Увеличение размеров сердца клинически и рентгенологи
чески можно диагностировать в раннем неонатальном периоде, 
особенно у детей с СДР (гиалиновые мембраны, массивные 
ателектазы) и внутриутробной инфекцией. Кардиомегалия 
у этих детей нередко сочетается с функциональным систоличес
ким шумом. Причинами кардиомегалии могут быть: снижение 
тонуса сердечной мышцы, расширение полостей сердца, миокар
диодистрофия или миокардит, уменьшение или увеличение 
наполнения кровью легочных сосудов, эндокардиальный фибро
эластоз, метаболические (гипогликемия, гипоксия), нейровеге- 
тативные и нейроэндокринные сдвиги и др. В дифференциаль
но-диагностическом плане необходимо учитывать ложное уве
личение размеров сердца на рентгенограмме, выполненной 
в момент выдоха, и наслоение экстракардиальных теней (уве
личенная вилочковая железа, опухоли средостения и др.). На
растающая кардиомегалия наблюдается у новорожденных с тя
желыми аномалиями развития (транспозиция крупных артерий, 
большой дефект межжелудочковой перегородки, атрезия легоч
ной артерии, атрезия трехстворчатого клапана, общий артери
альный ствол, одиночный желудочек и др.).

Уменьшение размеров сердца («капельное» сердце) наблю
дается у детей в остром периоде инфекционных заболеваний на 
высоте токсикоза на фоне резкого нарушения периферического 
кровообращения и гиповолемии.

Изменение частоты и ритма сердечных сокращений. Изме
нение частоты сердечной деятельности у новорожденных может 
проявляться тахикардией с учащением сердечных сокращений 
свыше 170 ударов в 1 мин или брадикардией с замедлением 
сердечных сокращений от 100 до 80 ударов в 1 мин и реже. 
Характерная для периода новорожденности синусовая аритмия 
у детей с гипоксией может меняться на так называемый фикси
рованный ритм с частотой сердечных сокращений между 110— 
130 удавами в 1 мин; при этом частота не изменяется во время 
записи ЭКГ в течение 5—10 мин. Симптом фиксированной час-
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тоты сердечной деятельности рассматривается как патологи
ческий признак, свидетельствующий о незрелости кардиорегу- 
ляторных центров и функциональном нарушении путей, пере
дающих импульсы. Появление аритмии после фиксированного 
ритма позволяет говорить о тенденции к улучшению прогноза. 
Длительно сохраняющийся фиксированный ритм является не
благоприятным прогностическим признаком, особенно в соче
тании с переходом его в брадикардию.

Сохраняющаяся частота сердечных сокращений ниже 70 
ударов в 1 мин почти всегда указывает на врожденную атрио
вентрикулярную блокаду, непостоянная брадикардия может 
быть следствием синдрома слабости синусового узла, миграции 
водителя ритма и других причин. Брадикардия у новорожден
ных нередко наблюдается во время приступов апноэ, в ряде 
случаев она может предшествовать приступу.

Постоянная тахикардия, достигающая 180—200 ударов 
в 1 мин, является патологической и может наблюдаться при 
инфекциях, гипертиреозе и сердечной недостаточности. Такую 
тахикардию не следует смешивать с пароксизмальной тахикар
дией.

В норме у детей выслушиваются I и II тоны, называемые 
систолическими. Усиление I тона может наблюдаться при воз
росшем сердечном выбросе вследствие высокой температуры, 
анемии, гипертиреозе, а также при укорочении интервала Р—R. 
Ослабление I тона отмечается при дисфункции миокарда, мио
кардитах и пороках сердца. Изменение интенсивности II тона 
наблюдается у новорожденных часто. Его усиление отмечается 
у больных с легочной гипертензией вследствие заболевания 
легких и врожденных пороков сердца; ослабление II тона 
встречается реже и может выслушиваться при недостаточности 
правого желудочка и при клапанном стенозе легочной артерии.

У здоровых новорожденных может выявляться расщепление 
или раздвоение I и II тонов, что является физиологическим и 
обусловлено асинхронным захлопыванием левого и правого 
атриовентрикулярных клапанов (при расщеплении I тона) и 
полулунных клапанов аорты и легочной артерии (при расщеп
лении II тона). Физиологическое расщепление II тона обычно 
более отчетливо выражено на вдохе, уменьшается или вообще 
исчезает на выдохе.

При патологических состояниях сердца может возникать 
ритм галопа, который в зависимости от тона, каким образован, 
называется протодиастолическим, пресистолическим или сум
марным ритмом галопа. Появление этого ритма свидетельст
вует о поражении миокарда и имеет серьезное прогностическое 
значение.

Сердечные шумы часто выслушиваются в неонатальном пе
риоде как у здоровых, так и у больных детей, в связи с чем 
диагностическая ценность этого феномена может быть различ-
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ной. Происхождение й механизм возникновения сердечных шу
мов разнообразны.

Главными причинами их появления являются аномалии раз
вития сердца, расширение его полостей, нарушения кровотока, 
анемии, токсические влияния на миокард и др. Шумы сердца 
у новорожденных нередко обусловлены функционирующими 
шунтами.

Интенсивность и характер шумов изменяются в зависимости 
от основной причины и состояния или положения ребенка в мо
мент обследования. Различают шум пресистолический, систо
лический, диастолический, систолодиастолический, шум трения 
перикарда.

Пресистолический шум соответствует систоле предсердий, 
наблюдается чаще при аномалиях развития и дилатации полос
тей сердца.

Систолический шум при аускультации сердца новорожден
ного выслушивается наиболее часто. Нередко такой шум, про
слушиваемый в области легочной артерии и вдоль левого края 
грудины, обусловлен анатомо-физиологическими особенностями 
сердечно-сосудистой системы в этом периоде и представляет 
собой результат усиленного тока крови через клапаны легоч
ной артерии вследствие снижения сопротивления легочных со
судов. У большинства детей такие шумы исчезают к концу 
3-го месяца жизни. Нередко систолический шум у новорожден
ных является мышечным, т. е. обусловленным токсическим и 
гипоксическим воздействиями на миокард; при этом нарушение 
сократительной способности последнего и функции сосочковых 
мышц может приводить к транзиторной недостаточности пре, 
сердно-желуДочковых клапанов. По мере уменьшения дыха
тельной недостаточности, токсикоза, и главным образом 
в связи с нормализацией обменных процессов такие шумы ста
новятся слабее и в дальнейшем исчезают.

Если же систолический шум обусловлен анатомическими из
менениями клапанов и других отделов сердца и сосудов, то он 
постепенно с течением времени и увеличением силы сердечных 
сокращений делается более отчетливым.

Диастолический шум, выслушиваемый во втором — третьем 
межреберье слева от грудины, появляется обычно при недоста
точности клапанов аорты или легочной артерии.

Систолодиастолический шум выслушивается во втором меж
реберье слева у грудины, чаще при аномалиях развития сердца 
(незаращение артериального протока).

Особенностью систолодиастолического шума при функцио
нирующем артериальном протоке у детей с СДР является его 
изменчивость, главным образом за счет диастолического ком
понента, интенсивность которого может варьировать день ото 
дня и даже в течение нескольких часов; систолический же ком
понент шума бывает довольно стойким.
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Сочетание сердечного шума с цианозом, тахипноэ, тахикар
дией, увеличением размеров сердца или сердечной недостаточ
ностью чаще всего свидетельствует о врожденном пороке сер
дца. Однако отсутствие шума у новорожденного не исключает 
заболевания сердца. W. Ober и Т. Moore (1955) показали, что 
у 20 % детей, умерших в течение 1-го месяца жизни при под
твержденных аномалиях сердца, сердечных шумов не отмеча
лось.

Прогностическое значение шумов сердца у новорожденных. 
Исследованиями М. Richards с соавт. (1955) было показано, что 
у 80—90 % детей с шумом в сердце, выслушивавшимся в те
чение 1-й недели жизни, отклонений при исследовании сердеч
но-сосудистой системы к концу 1-го года жизни не отмеча
лось. Вместе с тем громкий шум, сохраняющийся в течение пер
вых месяцев, обычно указывает на наличие какого-то органи
ческого поражения сердца.

НЕДОСТАТОЧНОСТЬ СЕРДЕЧНО-СОСУДИСТОЙ СИСТЕМЫ

В этом разделе следует рассмотреть сердечную не
достаточность и первичную периферическую недостаточность 
кровообращения.

Сердечная недостаточность часто отмечается у новорожден
ных как с первичными поражениями сердца (врожденные по
роки, миокардиты, миокардиопатии, артериовенозные свищи), 
так и при заболеваниях, когда оно вовлекается в процесс вто 
рично. Наиболее частой причиной развития сердечной недоста
точности при первичных поражениях сердца являются атрезии 
клапанных отверстий, гипоплазия отделов сердца, двухкамер
ное сердце, коарктация аорты, транспозиция магистральных 
сосудов, первичные миокардиты и др.

Распределение врожденных пороков сердца в зависимости 
от возраста, в котором появляются первые клинические симп
томы, представлено в табл. 18.

При вторичных поражениях сердца сердечно-сосудистая не
достаточность у новорожденных, особенно недоношенных детей 
наиболее часто наблюдается уже через несколько часов после 
рождения при СДР, болезни гиалиновых мембран, отечно-ге
моррагическом синдроме. Вторичная сердечная недостаточность 
может встречаться также при патологии ЦНС, гемолитической 
болезни новорожденных, анемии, полицитемии, септицемии. 
Более редкими причинами нарушения гемодинамики являются 
артериовенозные свищи церебральной, печеночной или другой 
локализации, деформации грудной клетки, патологии диаф
рагмы и др. Особое место среди причин сердечной недоста
точности занимает пароксизмальная тахикардия, которая в нео
натальном периоде всегда сопровождается недостаточностью 
кровообращения.
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Сердечная недостаточность может быть обусловлена умень
шением систолической силы миокарда в связи с различными 
факторами: чрезмерными механическими и динамическими пре
пятствиями (аномалии развития сердца), нарушением обменных 
процессов в миокарде с развитием энерго-динамической недос
таточности сердца [Hegglin R., 1947].

Декомпенсация может быть гиподиастолической при анома
лиях развития сердца, результатом пароксизмальной тахикар
дии, острой недостаточности венечного кровообращения и эк- 
стракардиальной патологии (шок и др.).

К симптомам декомпенсации состояния сердечной деятель
ности относятся: 1) одышка с патологическими типами дыха
ния; 2) отек подкожной жировой клетчатки, особенно в области 
крестца и нижележащих отделов туловища и конечностей; 
3) отек легких и явления застоя в малом круге кровообраще
ния; 4) увеличение печени (венозный застой, признак недоста
точности правой половины сердца), иногда увеличение селе
зенки.

Сердечная недостаточность у новорожденных может прог
рессировать очень быстро и быть причиной внезапной смерти. 
Первым признаком недостаточности сердца обычно является 
одышка; она возникает нередко до развития других симптомов 
нарушения гемодинамики и в ряде случаев бывает настолько 
выраженной, что симулирует легочное заболевание. Цианоз и 
тахикардия часто сочетаются с недостаточностью кровообраще
ния. Появление ранних периферических отеков при органиче
ских поражениях сердца является плохим прогностическим 
признаком.

В генезе сердечной недостаточности у детей большую роль 
играют изменения в сердце, обусловленные внутриутробной ас
фиксией, токсическими и метаболическими воздействиями, фор
мирующимися в процессе патологически протекающих беремен
ности и родов. Миокард новорожденного чрезвычайно чувстви
телен к гипоксии, ацидозу, сдвигам электролитного баланса и 
другим биохимическим изменениям. Каждое из этих состояний, 
часто встречающихся в той или иной комбинации, обусловли
вает дисфункцию миокарда различной степени и развитие сер
дечно-сосудистой недостаточности. При гипоксии у новорож
денных наиболее уязвимыми являются субэндокардиальные от
делы желудочков, сосочковые мышцы, что приводит нередко 
к выраженным гемодинамическим сдвигам [Большакова А. М., 
Митрофанова Г. П., 1975; Медведская В. В., 1979; Nelson G., 
1972]. Бурное развитие стрессового состояния с картиной тяже
лой дыхательной недостаточности у новорожденных с СДР, 
сопровождающееся выраженной гипоксией в сочетании с нару
шениями электролитного баланса, может обусловить развитие 
электролитно-стероидной некротизирующей кардиопатии [Се- 
лье Г., 1972].
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Анатомическими признаками гипоксических поражений сер
дца при интактных артериях его являются очаговые некрозы 
миокарда.

Коронарная недостаточность развивается у детей с СДР, 
инфекционным токсикозом (пневмония, сепсис и др.). Клини
ческими признаками ее являются: беспокойство, гиперкинезия, 
тревожный испуганный взгляд, расширенные ноздри, одутлова
тое лицо, скрытые отеки (пастозность), вздутие живота, сопо
розное состояние, мышечная гипотония. В то же время у детей 
с эксикозом в клинике доминируют сопор, заострившиеся 
черты лица, втянутый живот, стоячая складка, фиксированный 
взгляд.

На ЭКГ гипоксические изменения характеризуются увели
чением зубца Рп, смещением (вверх или вниз от изолинии) сег
мента S—Т (иногда он сливается с нисходящей ветвью зубца 
R, принимает дугообразную форму). Амплитуда зубца Т в стан
дартных отведениях обычно снижена, в левых грудных отведе
ниях этот зубец может быть отрицательным. При дальнейшем 
нарастании недостаточности тахикардия может быстро сме
ниться брадикардией на фоне развивающегося предтерминаль- 
ного или терминального состояния.

Недостаточность периферического кровообращения наблюда
ется у новорожденных довольно часто, особенно в остром пе
риоде СДР, инфекционных заболеваний (пневмония, сепсис, 
коли-инфекция и др.), а также при тяжелых аномалиях разви
тия сердца и крупных сосудов.

Нарушения гемодинамики формируются под влиянием мно
гих факторов: гипоксического и токсического воздействия на 
сосудистые центры и периферические сосуды. В результате 
нарушения микроциркуляции уменьшается количество цирку
лирующей крови (гиповолемия) и снижается оксигенация тка
ней, развивается шоковое состояние.

Под влиянием причин, вызывающих шок, сначала происхо
дит спазм периферических сосудов, при этом сохраняется до
статочное кровоснабжение жизненно важных органов и систем, 
затем отмечается расширение артериол, снижение перифери
ческого сопротивления. В динамике шока у детей нарушаются 
обменные процессы в миокарде, состояние центральной и веге
тативной нервной системы, почек, легких и печени (снижается 
дезинтоксикационная функция).

Клинические признаки шока: учащение пульса, снижение 
артериального и венозного давления, тахикардия, тахипноэ и 
апноэ. Тоны сердца, особенно I, ослаблены. Большой родничок 
запавший. Повышаются показатель гематокрита (Ht) и коли
чество остаточного азота в крови, уменьшается количество мочи. 
Наблюдаются гипотермия, метаболический ацидоз, гипоглике
мия, нарушение реологических свойств крови. Потеря жид
кости организмом новорожденного сопровождается замедле-
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нием тока Крови в связи с повышением ее вязкости; увеличи
вается проницаемость капилляров, усиливается потеря воды, 
солей и белка.

В основе рефлекторного механизма развития шока лежит 
нарушение функционального состояния сосудодвигательного 
центра. Этому содействуют снижение тонуса симпатической 
нервной системы, гипофункция надпочечников (синдром Уотер
хауз— Фридериксепа) и бактериальный фактор.

ВРОЖДЕННЫЕ ПОРОКИ СЕРДЦА

Сердечно-сосудистая патология у новорожденных 
в основном обусловлена врожденными пороками сердца и круп
ных сосудов.

Частота врожденных аномалий сердца составляет 8—10 на 
1000 родившихся детей [Бураковский В. И., Константинов Б. А., 
1970; Nelson G., 1975; Shinebourne Е., Anderson R., 1980]. Около 
7з детей, родившихся с врожденными пороками развития, уми
рают на 1-м месяце жизни. Ведущими причинами смерти явля
ются транспозиция аорты и легочной артерии, гипоплазия ле
вого сердца, преддуктальная коарктация аорты. Тяжелые 
врожденные заболевания сердца наблюдаются примерно у 2 на 
1000 детей, родившихся живыми.

Краткая характеристика тяжелых врожденных аномалий 
развития сердца в периоде новорожденности. Врожденные по
роки сердца у новорожденных могут быть явными и скрытыми, 
не нарушающими развития ребенка в грудном возрасте. Ран
нее появление симптомов поражения сердца — прогностически 
плохой признак. Явные или тяжелые врожденные пороки ха
рактеризуются цианозом, приступами аноксии и сердечно-сосу
дистой недостаточностью. Дети рождаются нередко в тяжелом 
состоянии, с другими нарушениями внутриутробного развития; 
при этом имеется низкая оценка по шкале Апгар. Наряду с из
менениями цвета кожи, обращают на себя внимание беспокой
ство или вялость, отказ от груди и сосания, потливость, утом
ляемость, тахипноэ, слабая прибавка массы тела, увеличение 
печени и селезенки, общие или парциальные отеки. Основные 
дифференциально-диагностические признаки поражений сердца 
у новорожденных представлены в табл. 19.

Приводим классификацию тяжелых врожденных аномалий 
развития сердца, сопровождаемых ранними клиническими симп
томами.

Врожденные аномалии развития сердца с ранним цианозом: полная 
транспозиция аорты и легочной артерии; атрезия легочной артерии с дефек
том межжелудочковой перегородки; атрезия легочной артерии с интактной 
межжелудочковой перегородкой; атрезия трехстворчатых клапанов; аномалия 
развития легочных вен (обструктивный тип); аспления — полиспления 
синдром.

Врожденные аномалии развития сердца с ранней «застойной» сердечной 
недостаточностью: синдром гипоплазии левой половины сердца; преддукталь- 
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Таблица 19. Дифференциальный диагноз важнейших поражений

Диагноз

Время 
первых про

явлений 
заболевания 
от рождения

П ервый 
симптом Одышка Цианоз Пульс

Гипоплазия левой
половины сердца

48 ч
7 дней

Внезапная 
одышка

-Н-+ -1 Не паль
пируется

Атрезия клапанов ле
гочной артерии

С рожде
ния

Цианоз +-++ ++ Обычный

Подди афр агмал ьный 
аномальный дре-

24 ч
7 дней

» ++ ++ Слабый

наж легочных вен
Транспозиция сосу

дов
С рожде

ния
+ +++ Обычный

Коарктация аорты Любое Одышка н—н — Усилен на

Атрезия трехствор
чатого клапана

С рожде
ния

Цианоз + - ++ Обычный

Общий артериальный 
ствол

1—4 нед Одышка ++ + - Скорый 
полный

Тетрада Фалло с ат- 1—4 нед Цианоз + - + Обычный
резней легочной
артерии

Открытый артериаль
ный (боталлов)про-

Любое Одышка ++ — Скорый 
полный

ТОК
Болезнь Эбштейна Любое Цианоз

(при от
крытом 

овальном 
окне)

Тахикар
дия

+ ++ Обычный

Миокардит » _|—[_ +- Слабый

Примечание: — отсутствие симптома; + умеренно выраженный симп- 
Н—I—Н резко выраженный симптом.

ная коарктация аорты; открытый общий атриовентрикулярный канал; трех
камерное сердце с единственным желудочком; общий артериальный ствол.

Нарушение частоты и ритма сердечных сокращений: пароксизмальная 
суправентрикулярная тахикардия; врожденное трепетание предсердий; хро
ническая суправентрикулярная тахикардия; полный атриовентрикулярный 
блок.

Представим краткую характеристику тяжелых аномалий 
развития сердца и крупных сосудов в соответствии с представ
ленной классификацией [Kamaras J., 1978].
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сердца у новорожденных [Бураковский В. И., Константинов Б. А., 1970]

Электрокар
диография

Увеличение 
сердца

Недостаточ
ность 

кровообра
щения

Усиление 
легочного 
рисунка

Примечание

Правограмма +++ +Ч-+ +++ Встречается у мальчи
ков в 2 раза чаще, 
75 % погибают на 
1-й неделе жизни

Перегрузка 
левых отделов

+-+++ +++ —

Правограмма

» —н—ь

-++

—+++

+++

— или
++

Силуэт сердца в виде 
«яйца на боку».
У мальчиков встре
чается в 2,5 раза ча
ще

» —р. ++ — или
+

Левограмма + — — или +

Комбиниро
ванная ги
пертрофия

+ + — Н—Ь или —

Правограмма + — —

Комбиниро
ванная пе
регрузка

+-++ “I---- 1—F ++

См. приме
чание

+++ _]—[_ Характерны низко
вольтные расщеп
ленные комплексы 

QRSvp-Ve

S—Т снижен
ный

Tv5-V6 отри
цательный

++ Н—F ++ Особенно часто у недо
ношенных

том; + — непостоянный симптом; Н—значительно выраженный симптом;

Врожденные аномалии развития сердца с ранним цианозом. 
Развитие цианоза у детей этой группы обусловлено образова
нием венозно-артериального шунта, уменьшением поступления 
кислорода в легкие, замедлением кровотока, гипоксемией и уве
личением содержания гемоглобина. У детей наблюдаются эк- 
сикоз, повышение вязкости крови.

Полная транспозиция аорты и легочной артерии. Полная 
транспозиция легочной артерии и аорты является довольно час-
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ПВ ЛВ

Схема 2. Полная 
транспозиция ма
гистральных сосу
дов с открытым 
овальным окном.

той (15 %) патологией среди других анома
лий развития.

При полной транспозиции сосудов аорта 
выходит из правого, а легочная артерия из 
левого желудочка. В аорту поступает смешан
ная малооксигенированная кровь, поэтому 
сразу после рождения развиваются артериаль
ная гипоксемия, гипоксия миокарда (цианоз, 
приступы удушья, беспокойство или угнете
ние). Недостаточность кровообращения появ
ляется через 2—4 нед после рождения (одыш
ка, тахикардия, ритм галопа, нарастающие 
отеки, увеличение печени, недостаточная при
бавка массы тела).

Вследствие близости аортальных клапанов 
к стенке грудной клетки выслушивается гром
кий II тон во втором левом межреберном

промежутке. В первые дни шум не выслушивается, затем может 
появиться (систолический).

На рентгенограмме отмечаются два характерных симптома: 
парадоксальная гиперваскуляризация легких и увеличение сер
дца, напоминающего по форме яйцо, лежащее на боку.

Легочная гиперваскуляризация является характерным симп
томом аномалий сердца с шунтом слева направо без цианоза. 
Только в случае транспозиции крупных артерий повышение 
легочной васкуляризации сочетается с цианозом [Kamaras J., 
1978].

На ЭКГ — правограмма, гипертрофия правого председ- 
дия и правого желудочка, иногда комбинированная гипертро
фия обоих желудочков в прекардиальных отведениях (схема 
2, рис. 30, а, б).

Показаны катетеризация и ангиография, которые должны 
проводиться без задержки, и немедленное лечение сердечной 
недостаточности.

Прогноз неблагоприятный, зависит от сочетания с другими 
аномалиями.

Атрезия легочной артерии с дефектом межжелудочковой пе
регородки. У детей, наряду с атрезией легочной артерии и де
фектом межжелудочковой перегородки, отмечаются декстропо
зиция аорты и гипертрофия миокарда правого желудочка.

Правый желудочек через суженную артерию может направ
лять к легким лишь небольшое количество крови, он поддер
живает кровообращение в большом круге, поэтому сохраняется 
и усиливается гипертрофия стенок этого желудочка. Степень 
декстропозиции аорты определяет степень цианоза и величину 
аортопульмонального шунта.

Клинические симптомы: после рождения ребенок может не 
отличаться от здоровых детей, однако вскоре появляются блед-
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Рис. 30. ЭКГ и ФКГ ребенка Г., 15 дней. Диагноз: транспозиция аорты и ле
гочной артерии.

а — ЭКГ — признаки комбинированной гипертрофии желудочков, • правого предсердия; 
б — ФКГ (второе—третье межреберье слева). Амплитуда I тона высокая, регистриру

ется низкоамплитудный систолический шум.
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ность, цианоз во время со
сания, утомляемость, отста
вание в физическом разви
тии. Выслушивается систо
лодиастолический шум с вы
сокой частотой вдоль одной 
или обеих границ грудины, 
сопровождается одиночным 
II тоном в области аорты. 
На рентгенограмме сердце 
маленькое или слегка уве
личенное, имеет форму «са
пожка»; легочный рисунок 
обеднен. На ЭКГ — при
знаки гипертрофии правых 
отделов сердца. Прогноз не
благоприятный. Показано 
оперативное лечение.

Атрезия легочной арте
рии с интактной межжелу
дочковой перегородкой 

врожденных пороков сердца) характеризуется

ЛА Ао

\/— 
ПЖ лж

ЛАII
Атрезия 
артерии,

Схема 3. 
легочной 
гипоплазия право
го желудочка с 
функционирующи - 
ми 
ном 
ным

овальным ок- 
и артериаль- 

протоком 
(АП).

4. Резкий 
легочной ар- 
с открытым

Схема 
стеноз 
терии 
овальным окном и
интактной межже
лудочковой пере

городкой.

(0,8 % случаев 
полным или частичным нарушением оттока крови из правого 
желудочка. Это крайний вариант клапанного стеноза легочной 
артерии (схема 3, 4).

Клинические 
тупы асфиксии, 
правому типу, 
громкий II тон, 
точностью трехстворчатых клапанов.

На рентгенограмме — увеличение размеров сердца, яйце
видная форма с гиповаскуляризацией легких. На ЭКГ — пра- 
вограмма, гипертрофия левого желудочка в прекардиальных 
отведениях, могут быть признаки комбинированной гипертро
фии обоих желудочков.

Прогноз неблагоприятный, исход летальный. Показано ран
нее хирургическое лечение.

Атрезия трехстворчатых клапанов. При этом пороке после 
рождения ребенка кровь попадает из правого предсердия че
рез дефект перегородки в левое предсердие, а далее в левый 
желудочек. Правый желудочек недоразвит. Из левого желу
дочка кровь направляется в соответствии с положением круп
ных сосудов и перегородок сердца. В случае стеноза или атре
зии легочной артерии легкие получают кровь через артериаль
ный поток или через коллатерали. Атрезия трехстворчатых кла
панов может сочетаться с транспозицией крупных сосудов, сте
нозом легочной артерии и дефектом межжелудочковой или 
предсердной перегородки (схема 5).

симптомы: ранний диффузный цианоз, ирис- 
одышка, недостаточность кровообращения по 
кардиомегалия. Аускультативно определяется 
иногда систолический шум в связи с недоста-
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Схема 6. 
впадения

Схема 5. Атрезия 
трехстворчатого 

клапана, гипопла
зия правого желу
дочка с открытым 
овальным окном 
или дефектом меж
предсердной пере
городки, дефектом 
межжелудочковой 

перегородки.

Аномалия 
легочных 

вен.

Клинические признаки 
варьируют в зависимости 
от типа дефекта. Если 
снижен легочный крово
ток, то сразу после рож
дения ребенка развивает
ся тяжелый СДР, появля
ются ранний цианоз, при
ступы асфиксии, недоста
точность правого сердца, 
увеличение размеров пе
чени. Границы сердца рас
ширены за счет гипертро
фии левого желудочка. 
У детей с дефектом меж
желудочковой перегород
ки и стенозом легочной 
артерии прослушивается 
систолический шум — па- 
растернально в третьем 
или четвертом левых меж
реберьях. На ЭКГ — от
клонение оси сердца влево, признаки перегрузки предсердий, 
гипертрофии левого желудочка. Прогноз неблагоприятный. По
казано хирургическое лечение.

Изменения на ЭКГ у детей с дефектом межжелудочковой 
и межпредсердной перегородок представлены на рис. 34.

Аномалия развития легочных вен наблюдается у 1,5— 3 % 
новорожденных с врожденными заболеваниями сердца и сосу
дов. При этом пороке все легочные вены впадают в правое пред
сердие (вместо левого), полые вены или коронарный синус. 
Порок несовместим с жизнью за исключением сочетания с не
закрытым овальным окном или дефектом межпредсердной пе
регородки (схема 6).

В клинике отмечаются цианоз, недостаточность кровообра
щения, тахи- и диспноэ, влажные хрипы в легких, увеличение 
печени. Сердце увеличено в размерах. Во втором межре
берье слева выслушиваются систолический шум, акцент и рас
щепление II тона. На рентгенограмме — обогащение легочного 
рисунка за счет переполнения легких кровью. Видны линии 
Керли. Повышение легочного венозного давления сопровожда
ется усилением общей плотности легких, что обусловливает не
четкие сосудистые тени, периваскулярный отек и тяжистость 
в виде лучей, идущих от корня легких к периферии, или затем
нение типа «бабочки» в связи с нарастающим отеком легких. 
Размеры сердца могут быть увеличены. На ЭКГ—-резкая 
правограмма, гипертрофия правого предсердия и желудочка.

Прогноз неблагоприятный. Показано хирургическое лечение.
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Схема 7. Гипопла
зия левого желу
дочка со стенозом 
митрального от
верстия, аорты, 
с функционирую
щими овальным 
окном и артери
альным протоком.

Аномалии развития сердца, сопровождае
мые цианозом, могут сочетаться с аспленией 
и полиспленией, а также другими аномалия
ми развития органов брюшной полости.

Врожденные аномалии развития сердца 
с ранней «застойной» сердечной недостаточ
ностью. Синдром гипоплазии левой половины 
сердца наблюдается в 7—15 % случаев врож
денных пороков, формируется на ранних эта
пах эмбриогенеза. Недоразвитие левой поло
вины сердца и начальной части аорты ведет 
к гипертрофии правой его половины, легочной 
гипертензии, незаращению артериального про
тока и другим изменениям.

Гипоплазия левой половины сердца (синд
ром Раухфуса — Киселя) (схема 7) характе
ризуется появлением после рождения тахип
ноэ, диспноэ, акроцианоза; отеками, увеличе
нием печени и селезенки. В легких — жесткое 
дыхание, на фоне которого выслушиваются 
мелкие влажные хрипы. Слабый перифериче
ский пульс на верхних и нижних конечностях 
является важным признаком синдрома гипо
плазии левой половины сердца в отличие от 

коарктации аорты, при которой пульс ослабевает или отсутст
вует только на нижних конечностях.

Шум в сердце либо отсутствует, либо характеризуется не
большой интенсивностью, он систолический, слышен на вер
хушке сердца.

На рентгенограмме сердце шарообразное, увеличено, име
ется выпячивание сегмента легочной артерии, в легких усилена 
васкуляризация, отмечаются признаки легочной гипертензии 
с венозным застоем.

На ЭКГ определяются признаки гипертрофии правого пред
сердия и желудочков, иногда комбинированная гипертрофия 
желудочков (рис. 31).

Преддуктальная коарктация аорты. Врожденное сужение 
аорты до места впадения артериального протока среди других 
аномалий сердца наблюдается довольно часто (в 10—15 % 
случаев от числа всех врожденных пороков сердца). Преддук
тальная коарктация аорты является одной из основных причин 
прогрессирующей недостаточности кровообращения у новорож
денных и детей первых месяцев жизни. Характерен сброс крови 
из легочной артерии через артериальный проток в аорту, что 
обусловливает резкую перегрузку правых отделов сердца. При 
этом всегда наблюдаются переполнение малого круга крово
обращения, резкая легочная гипертензия. Клинически порок 
протекает с выраженной дыхательной недостаточностью, что
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йёрёдко ошибочно трактуется как 
пневмония или респираторное заболе
вание. Поскольку аускультативная 
симптоматика порока часто слабо вы
ражена, большое значение для диаг
ностики имеет определение характера 
пульса: усиление его на руках с по
вышением артериального давления и 
резкое ослабление или отсутствие на 
ногах. На ЭКГ выявляется право
грамма с признаками перегрузки пра
вых отделов сердца, реже комбини
рованная гипертрофия желудочков 
(схема 8, рис. 32). Консервативная те
рапия при этом пороке малоэффек
тивна, показано срочное оперативное 
лечение.

Открытый общий атриовентрику
лярный канал. Эта аномалия развития 
сердца наблюдается в 2—5 % случаев 
ков сердца и включает нарушение развития межпредсердной 
и межжелудочковой перегородки, а также перегородочных ство
рок митрального и трехстворчатого клапанов (полная форма) 
При неполной форме порока имеется нарушение развития пе
регородочной створки митрального клапана в сочетании с пер
вичным дефектом межпредсердной перегородки. Нарушения 
гемодинамики, выявляющиеся вскоре после рождения ребенка, 
зависят от анатомических форм порока.

В большинстве случаев рано возникают одышка, увеличе
ние сердца, недостаточность кровообращения, нередко в со
четании с легочной гипертензией.

Аускультативная картина зависит от формы порока сердца 
и включает систолический шум различной интенсивности и ло
кализации, диастолический шум, усиленный II тон 
ной артерией.

Контуры сердца на рентгенограммах увеличены 
роны, легочный рисунок усилен.

На ЭКГ — признаки гипертрофии и перегрузки 
лудочков, удлинение атриовентрикулярной проводимости, 
редко блокада правой ножки предсердно-желудочкового пучка 
(пучка Гиса).

Трехкамерное сердце с единственным желудочком. При 
этом пороке кровь попадает из обоих предсердий в общий же
лудочек, происходит смешение артериальной и венозной крови. 
Состояние ребенка с каждым днем ухудшается: сосет вяло, ды
шит с трудом; число эритроцитов и содержание гемоглобина 
увеличены. На ЭКГ — труднодифференцируемые зубцы. Шума 
нет (или он слабый). Если a. pulmonalis отходит от общего же-

Схема 8. Коарктация аорты 
(преддуктальный вариант).

всех врожденных поро-

над легоч-

в обе

обоих

сто-

же-
не-
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Рис. 31. ЭКГ и ФКГ ребенка К., 18 дней. Диагноз: гипоплазия левого желу
дочка и аорты.

а — ЭКГ — правый тип.

лудочка, то легочный рисунок обогащен, особенно в области 
корней. Быстро развивается легочно-сердечная недостаточ
ность.

Общий артериальный ствол. У детей с общим артериальным 
стволом отсутствует перегородка, разделяющая легочную ар
терию и аорту; нередко функционирует также отверстие в пе
репончатой части межжелудочковой перегородки. Поэтому 
сердце является, по существу, одножелудочковым. Создается 
шунт слева направо с постепенно нарастающей недостаточно
стью левых отделов сердца.

Цианоз отсутствует или умеренный, отчетливо выражена 
дыхательная недостаточность, ребенок отстает в развитии. Мо
жет выявляться систолодиастолический шум по обе стороны 
в верхней трети грудины. На рентгенограмме — усиление ле
гочного рисунка, увеличение тени сердца за счет увеличения 
правого желудочка (если перегородка интактна) и расширение 
тени больших сосудов. На ЭКГ — признаки перегрузки правых 
отделов сердца или комбинированной гипертрофии обоих же
лудочков.
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Рис. 31. Продолжение.
б — ФКГ; в — ФКГ через 2 нед.

Прогноз неблагоприятный, лечение симптоматическое.
* **

Нарушения частоты и ритма сердечных сокращений. При
чины расстройства ритма и проводимости могут быть кардиаль
ные и экстракардиальные. Ведущую роль играют расстройство
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Рис. 32. ЭКГ и ФКГ ребенка О., 22 дней. Диагноз: коарктация аорты. От
крытый артериальный проток.

а — ЭКГ;

образования или проведения импульсов, аномалии развития 
сердца, инфекционный токсикоз.

Помимо указанных нарушений ритма сердечной деятельно
сти, у новорожденных нередко могут определяться различные 
виды экстрасистолий, которые наблюдаются при поражениях 
сердца, ЦНС, интоксикации наперстянкой, а также у практи
чески здоровых.

Локализация очага возбуждения, характер экстрасистолии 
определяются с помощью ЭКГ.

К тяжелым нарушениям частоты и ритма сердечных сокра
щений относится пароксизмальная суправентрикулярная тахи
кардия.

Учащение частоты сердцебиений наблюдается у детей с па
роксизмальной суправентрикулярной тахикардией с учащением 
пульса до 200—300 в 1 мин.

Причиной пароксизмальной тахикардии является развитие 
в миокарде или проводящей системе сердца эктопического
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Рис. 32. Продолжение.
б — ФКГ (третье межреберье слева).

очага возбуждения, который становится водителем сердечного 
ритма.

У ребенка с пароксизмальной тахикардией наблюдаются об
щее тяжелое состояние, беспокойство, сероватый оттенок кож
ных покровов, отказ от груди или слабое сосание, увеличение 
печени. Если тахикардия становится стойкой, то уже на 2—3-и 
сутки заметно усиливаются вялость, адинамия, одышка, появ
ляется петехиальная сыпь, быстро развивается недостаточность 
кровообращения. При аускультации сердца трудно дифферен
цировать один тон от другого. Электрокардиографическое ис
следование при пароксизмальной тахикардии способствует не 
только уточнению диагноза, но и определению формы тахикар
дии, что особенно важно, поскольку суправентрикулярные 
формы, наблюдаемые наиболее часто у новорожденных, и же
лудочковые формы требуют проведения разной терапии. При 
суправентрикулярной форме на ЭКГ выявляется тахикардия 
с частотой 200—320 ударов в 1 мин, зубец Р часто наслаива
ется на зубец Т, желудочковый комплекс не изменен; быстро 
возникают ишемические изменения миокарда со смещением 
сегмента S—Т и деформацией зубца Т (рис. 33).

Пароксизмальная тахикардия может сочетаться с другими 
нарушениями ритма: экстрасистолией, синдромом Вольфа — 
Паркинсона — Уайта, атриовентрикулярной блокадой и др.

У новорожденных детей могут наблюдаться различные 
формы нарушения проводимости.
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Рис. 33. ЭКГ больного 3., 25 дней. Диагноз: пароксизмальная тахикардия, 
а — ЭКГ. Суправентрикулярная форма пароксизмальной тахикардии с ритмом 275 уда

ров в 1 мин;

Атриовентрикулярная блокада I степени проявляется удли
нением интервала PQ, превышающего возрастную норму, часто 
сочетается с ослаблением I тона. Она может наблюдаться у де
тей без органического поражения сердца уже при рождении ре
бенка и быть следствием токсического воздействия на проводя
щую систему во внутриутробном периоде или же возникает 
позже, нередко в период инфекционного токсикоза. Проведение 
дезинтоксикационной терапии в большинстве случаев способ
ствует ликвидации таких нарушений. I степень атриовентрику
лярной блокады может также отмечаться при миокардитах, 
фиброэластозе, различных врожденных пороках сердца. Инток
сикация сердечными гликозидами является одной из причин 
возникновения атриовентрикулярной блокады.

Атриовентрикулярная блокада II степени двух вариантов 
с выпадениями желудочкового комплекса может выявляться 
у новорожденных детей без сердечной патологии вследствие 
тех же причин, что и при атриовентрикулярной блокаде I сте
пени, но чаще сочетается с различными органическими пора
жениями сердца.
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б — ЭКГ через 2 дня. Повторный приступ с ритмом 236 в 1 мин. Момент окончания при
ступа— частота сердечных сокращений 109 в 1 мин. Гипоксические изменения субэн

докардиальных отделов миокарда.

При атриовентрикулярной блокаде III степени (полная ат
риовентрикулярная блокада) имеется полный перерыв передачи 
импульсов от предсердий к желудочкам, в результате чего они 
сокращаются независимо друг от друга с разной частотой, при
чем ритм предсердий значительно выше. Атриовентрикулярная 
блокада III степени у новорожденных может быть врожденной, 
наблюдаться как при отсутствии сердечной патологии, так и 
при пороках сердца. Приобретенная полная блокада встреча
ется много реже, она бывает следствием передозировки сердеч
ных гликозидов или интоксикации в результате повышенной 
чувствительности новорожденных к этим препаратам, особенно 
при наличии выраженных гипоксии, ацидоза, гипокалиемии, и 
сочетается в этих случаях с другими признаками интоксика
ции наперстянкой.

Отмена указанных препаратов, а также коррекция обмен
ных нарушений довольно быстро способствуют нормализации 
проводимости.

У новорожденных могут наблюдаться различные формы 
внутрижелудочковой блокады, точное распознавание которых
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Рис. 34. ЭКГ и ФКГ больной Г., 23 дней. Диагноз: врожденный порок сердца 
(дефект межжелудочковой и межпредсердной перегородок).

а — ЭКГ; б — ФКГ (третье межреберье слева). На всех частотных диапазонах регист
рируется систолический шум ромбовидной формы, занимающий всю систолу.
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и дифференцирование органических от функционально-возраст
ных нарушений внутрижелудочковой проводимости проводится 
на основании данных ЭКГ.

Возможно врожденное трепетание предсердий, однако оно 
наблюдается редко.

К первичным заболеваниям сердечно-сосудистой системы 
новорожденных относятся миокардиты внутриутробного или 
приобретенного генеза. Миокардиты новорожденных бывают 
чаще всего вирусного (вирусы Коксаки В, краснухи, группа 
респираторных вирусов и др.), реже бактериального происхож
дения, определенную роль могут также играть токсоплазмоз, 
листериоз.

В классификации миокардитов А. В. Мазурина (1974) от
ражена основная сущность этого тяжелого заболевания. При
водим классификацию миокардитов у детей первого года жизни:

Классификация миокардитов у детей первого года жизни:
1. Преобладающий этиологический фактор: вирусные, бактериальные, ал

лергические, токсические, «идиопатические».
2. Распространенность: диффузные, очаговые.
3. Течение: острые, подострые, рецидивирующие.
4. Характер недостаточности кровообращения: с преобладанием право

желудочковой недостаточности, с преобладанием левожелудочковой недоста
точности, со смешанным типом недостаточности.

5. Исход: выздоровление, миокардиосклероз — без снижения функции 
миокарда, со снижением сократительной функции миокарда.

Клиническими признаками развивающегося миокардита яв
ляются: нарушение общего состояния больного, циркуляторные 
расстройства, расширение границ сердца, гипотензия, глухость 
сердечных тонов, короткий систолический шум различной ин
тенсивности, ритм галопа, увеличение размеров печени, расши
рение венозных коллатералей на груди (правожелудочковая 
недостаточность), нарастающая дыхательная недостаточность, 
обилие мелких влажных хрипов, одышка.

На рентгенограмме — расширение границ сердца (сужение 
ретрокардиального пространства, отклонение контрастирован
ного пищевода), закругление верхушки сердца, выбухание ле
гочной артерии.

На ЭКГ часто выявляются снижение вольтажа комплекса 
QRS, нарушение атриовентрикулярной и внутрижелудочковой 
проводимости, экстрасистолия, уплощение или инверсия зубца 
Т, увеличение систолического показателя.

Течение миокардитов новорожденных характеризуется боль
шой тяжестью, часто сопровождается быстрым развитием не
достаточности кровообращения, что требует проведения актив
ной комплексной терапии.

Поражения миокарда у новорожденных следует дифферен
цировать как от врожденных пороков сердца, фиброэластоза 
эндокарда, так и от невоспалительных изменений в сердце,
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обусловленных обменными нарушениями, токсическими и ал
лергическими воздействиями.

Характер выявляемых при этом изменений в сердце во мно
гом зависит от степени дыхательной недостаточности — вслед
ствие альвеолярной гиповентиляции, внутрилегочного шунтиро
вания, а также нарушений метаболических процессов в орга
низме ребенка (гипоксемии, ацидемии, гипогликемии, наруше
ний электролитного баланса), играющих важную роль в со
стоянии мембранного потенциала миокардиальной клетки. При 
этом часто отмечаются одышка, цианоз, недостаточность кро
вообращения, нередко клинически и рентгенологически выяв
ляется увеличение размеров сердца.

Тяжелая гипогликемия в периоде новорожденности наблю
дается у детей от матерей с сахарным диабетом или токсико
зом, недоношенных и с низкой массой тела при рождении. У мно
гих отмечаются признаки сердечной недостаточности и кардио
мегалия. Гипогликемия обусловливает следующие изменения 
на ЭКГ: снижение вольтажа комплекса QRS, низкий или двух
фазный зубец Т, депрессию сегмента S—Т, удлинение интер
вала Q—Т, в ряде случаев — удлинение интервала Р—Q.

Среди нарушений электролитного баланса наиболее часто 
в периоде новорожденности наблюдаются изменения уровня 
кальция, калия, магния. Так называемая физиологическая ги
покальциемия новорожденных, связанная с прекращением 
поступления кальция от матери, обычно протекает бессимп
томно. Более выраженная степень гипокальциемии встречается 
у недоношенных, новорожденных с перинатальными осложне
ниями и асфиксией в родах, детей от матерей, больных сахар
ным диабетом или гиперпаратиреозом. Многие авторы, изучав
шие характер метаболических сдвигов при сердечной недоста
точности, отмечают большую роль гипокальциемии в наруше
нии сократительной функции миокарда, сопровождающемся 
в ряде случаев увеличением размеров сердца. Электрокардио
графические изменения при гипокальциемии характеризуются 
удлинением интервала Q—Т за счет горизонтально расположен
ного сегмента S—Т, а также изменением формы зубца Т в виде 
равнобедренного треугольника.

Другим видом нарушения баланса электролитов, обуслов
ливающим энерго-динамическую недостаточность сердца, явля
ется гипокалиемия, которая, по данным ЭКГ, характери
зуется тахикардией, снижением амплитуды или уплощением 
зубца Т в большинстве отведений, удлинением интервала Q—Т, 
увеличением систолического показателя, смещением сегмента 
S—Т, появлением волны «И».

Нарушения баланса магния, играющего также определен
ную роль в генезе недостаточности сердца, обычно сочетаются 
с другими электролитными и метаболическими изменениями и 
не имеют специфических клинико-функциональных признаков.
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Следует отметить, что изменения ЭКГ вследствие нарушения 
электролитного баланса у новорожденных трудно интерпрети
ровать, поскольку нередко имеются сочетанные изменения, тре
бующие обязательного лабораторного подтверждения.

Значительную трудность в дифференциальной диагностике 
от миокардита, врожденных пороков сердца, особенно на ран
них этапах наблюдения, представляют вторичные изменения 
в сердце с явлениями кардиомегалии, иногда в сочетании 
С транзиторной недостаточностью атриовентрикулярных клапа
нов, в генезе которых ведущую роль играет асфиксия в родах 
с последующей гипоксемией и другими метаболическими нару
шениями, обусловливающими снижение сократительной функ
ции миокарда, дилатацию полостей сердца. Отек клапанов, под
клапанных структур, папиллярных мышц приводит к наруше
нию функции атриовентрикулярных клапанов при анатомически 
нормальных створках. При этом отмечается выраженная недос
таточность кровообращения, кардиомегалия с увеличением кар
диотор акального индекса до 0,70 с нечеткостью и сглажен
ностью контуров сердца. Нарушения гемодинамики сопровож
даются появлением и нарастанием в своей интенсивности сис
толических шумов, локализующихся либо у верхушки сердца, 
либо у нижнего края грудины и проводящихся за пределы 
сердца. Эти шумы на ФКГ характеризуются средней или высо
кой амплитудой, имеют нарастающую ко II тону форму; у не
которых детей, кроме того, может определяться диастолический 
шум наполнения. На ЭКГ — признаки дисфункции обоих желу
дочков, а также ишемические изменения миокарда.

При нормализации обменных процессов в организме ре
бенка отмечается постепенное уменьшение симптомов сердечно
сосудистых нарушений, сопровождающееся сокращением гра
ниц сердца, уменьшением и исчезновением шумов, что свиде
тельствует об отсутствии анатомических пороков развития 
сердца и магистральных сосудов.

В случаях летального исхода на аутопсии у этих детей выяв
ляются расширение полостей сердца, дистрофия и отек мио
карда; при микроскопии — некротические участки в области 
сосочковых мышц.

Что касается эндокардита, то следует отметить возможность 
развития воспалительных изменений в эндокарде у плодов и 
новорожденных с септической и вирусно-бактериальной инфек
цией.

В последние годы стали уделять большое внимание выявле
нию и диагностике фиброэластоза эндокарда, при котором от
мечается избыточное разрастание коллагеновой и эластической 
ткани в эндо- и миокарде. Этиология заболевания, встречаю
щегося преимущественно у детей раннего возраста, остаетс'’ 
неясной. Фиброэластоз эндокарда может развиваться внутри
утробно вследствие поражения эндомиокарда в результате воз-

113 

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



действия инфекционно-токсических, гипоксических и других 
факторов. При этом, по мнению Н. А. Белоконь (1976), чем 
раньше в фетальном периоде развития плода отмечается по
ражение, тем более выражены кардиосклероз и фиброэластоз 
эндокарда. Вместе с тем сочетание изменений эндокарда с вы
раженной клеточной инфильтрацией указывает на приобретен
ный характер заболевания. Фиброэластоз эндокарда может 
сочетаться как с врожденными пороками сердца, так и быть 
причиной формирования клапанных пороков сердца [Ци- 
бель Б. Н. и др., 1977], клиническое течение которых в значи
тельной степени определяется состоянием сократительной функ
ции миокарда. Для фиброэластоза эндокарда характерны ухуд
шение общего состояния, беспокойство, одышка, периодические 
рвота и срыгивания, приступы цианоза, повышенная потливость, 
расширение границ сердца, глухие тоны, нередко систолический 
шум, увеличение печени, иногда отеки и нарушения ритма сер
дечных сокращений. Часто присоединяется пневмония. Хрони
ческая форма фиброэластоза диагностируется у детей более 
старшего возраста( 8—9 мес), до 6 мес они обычно развива
ются нормально, затем состояние прогрессивно ухудшается.

На ЭКГ — признаки левожелудочковой гипертрофии, позже 
появляются другие разнообразные изменения: аритмия, нару
шение проводимости, изменение вольтажа комплекса QRS, отри
цательный зубец Т в стандартных, левых грудных отведениях.

Фиброэластоз эндокарда у новорожденных может протека" 
молниеносно или же иметь подострое и хроническое течение.

Прогноз врожденного фиброэластоза эндомиокарда небла
гоприятный.

Г Л АВ А 6

СЕМИОТИКА
И ДИАГНОСТИКА ЗАБОЛЕВАНИЙ 
ОРГАНОВ ПИЩЕВАРЕНИЯ

Функциональные и структурно-функциональные на
рушения состояния желудочно-кишечного тракта у новорожден
ных детей наблюдаются довольно часто. В некоторой степени 
это объясняется анатомо-физиологическими особенностями.

Расстояние от губ до желудка у недоношенных детей составляет 12— 
15 см, у доношенных—14—18 см. Желудок к моменту рождения вполне 
развит. При первом крике ребенок заглатывает воздух, желудок расправ
ляется и достигает объема 30—35 мл, на 2-й неделе жизни — от 50 до 70 мл.

Кишечник развивается позже и значительно отличается от кишечника 
взрослых. Общая длина пищеварительного тракта у новорожденного вдвое 
короче (340+100 см), чем у взрослого человека. Количество кишечных ворси
нок значительно меньше, поэтому поверхность на единицу длины составляет 
лишь */4 часть этой величины у взрослых [Veghelyi Р., 1978].
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Стенки кишечника тонкие, с недоразвитыми продольными мЫШцаМИ. 
Плод начинает регулярно заглатывать амниотическую жидкость в начале 
II триместра беременности. Постепенно количество жидкости, заглатываемой 
плодом, увеличивается. К периоду созревания ее количество достигает 
750 мл в день [Crelin Е., 1973 *].

У новорожденных, особенно в первые дни жизни, наблюдается наруше
ние координации перистальтики пищевода, что обусловливает частые срыги
вания.

К моменту рождения зрелые новорожденные способны со
вершать активные сосательные движения. Однако функция со
сания в периоде новорожденности изменяется в зависимости 
от возраста ребенка (в днях жизни) и его функционального со
стояния.

У детей первых двух дней жизни наблюдается во время 
кормления довольно длительный период «присасывания» — от 
0,5 до 3 мин; у детей 7—30 дней жизни он укорачивается до 
5—12 с.

Продолжительность сосания груди, при режиме кормления 
новорожденного через З'/г ч (6 раз в сутки), составляет у де
тей 1—2 дней — 5—6 мин, 3—6 дней — 7,93, 7—8 дней — 8,63, 
9—30 дней — 10,92 мин.

Соответственно меняется количество высасываемого молока 
за одно кормление — 25, 59, 72, 100 г.

В динамике сосания наблюдается постепенное снижение пи
щевой реакции, особенно у детей первых двух дней жизни.

Так, в первую минуту кормления дети в возрасте 1—2 дней 
сосут в среднем 52,4 с и отдыхают 7,6, тогда как дети в воз
расте 9—30 дней сосут 59,23 с и отдыхают 0,77 с (Р<0,005). 
Причинами снижения пищевой реакции являются утомление и 
насыщение ребенка [Сотникова К. А., 1968].

Сосание груди совершается с определенной частотой, сред
ние величины которой имеют много общего на протяжении 
всего периода сосания и небольшие различия по возрасту. 
Дети 1—2 дней жизни совершают за 1-ю минуту сосания 
60 сосательных движений (в дальнейшем их число нарастает и 
в возрасте 9—30 дней достигает в среднем 66 в 1 мин). В по
следующие минуты сосания число сосательных движений не
сколько уменьшается или возрастает. Новорожденный может 
одновременно сосать и дышать. Обычно сосательные и дыха
тельные движения координированы (1:1 или 2:1). Каждое 
(или каждое второе) сосательное движение сопровождается 
глотком.

Момент глотания чаще совпадает с фазой выдоха и не
сколько затормаживает очередной цикл дыхания, особенно во 
время форсированного сосания в первые 1,5—2 мин этого акта. 

Внимательное наблюдение за актом сосания помогает объ-

1 Цит. по Veghelyi Р. V. Intestinal malabsorption.— In.: Perinatal Medi
cine, ed E. Kerpel-Fronius, Budapest, 1978, p. 1140.
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ективной оценке общего состояния ребенка и функции пище
варения.

Снижение активности сосания чаще всего обусловлено об
щей незрелостью организма и ослаблением сосательного и гло
тательного рефлексов (у детей, родившихся с массой тела ме
нее 2000 г).

Значительная степень нарушения функции сосания и глота
ния нередко наблюдается у детей с СДР, внутричерепной родо
вой травмой и инфекционной патологией в связи с гипоксией, 
отеком мозга, незрелостью соответствующих центров, болевым 
синдромом, парезом кишечника.

Снижению активности сосания содействуют очень «тугая» 
грудь или кормление ребенка из соски с маленьким отверстием, 
гипогалактия, нарушение режима кормления (по частоте и дли
тельности кормления), введение неадекватных искусственных 
смесей и др., аэрофагия.

Клинические признаки нарушения функции сосания: отказ 
от груди, слабое сосание из соски, быстрая утомляемость, на 
смену которой приходит беспокойство или сонливость, усилива
ются одышка, цианоз, бледность кожных покровов, гипотония. 
Сосание зачастую прерывается кашлем, срыгиванием, рвотой.

Активность сосания легко определить путем контролируе
мого кормления ребенка.

Срыгивания — выделение небольшого количества съеденного 
молока сразу после кормления или в интервалах между ними.

Быстрое появление частых срыгиваний после приема пищи 
несвернутым молоком наблюдается у детей с повышенной реф
лекторной возбудимостью и явлениями пилороспазма. При этом 
отмечаются беспокойство, нарушенный сон; после срыгивания 
состояние ребенка не ухудшается. Появлению срыгиваний спо
собствуют резкая перемена положения новорожденного вскоре 
после кормления, укачивание, тугое пеленание, крик, неосто
рожная пальпация живота, перекорм, аэрофагия.

Срыгивания, не связанные с приемом пищи, нередко явля
ются симптомами заболевания (отиты, острые вирусные респи
раторные инфекции, пиелиты и др.). У больных детей срыги
вания переходят в рвоту или наблюдается их сочетание.

Рвота, если она не случайна, почти всегда свидетельствует 
о серьезном ухудшении состояния ребенка и указывает на не
обходимость срочного уточнения ее причины и проведения диф
ференциальной диагностики.

Рвота может быть связана с приемом пищи и обусловли
ваться другими причинами.

Связанная с приемом пищи рвота, как правило, наступает 
у детей вскоре после еды в связи с перекормом, недоеданием, 
очень форсированным сосанием переполненной молоком груди, 
кормлением неадекватной пищей, вливанием молока ребенку 
с нарушенным актом глотания, изменениями режима и методик
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кормления, аномалиями развития. Рвота, не связанная с при
емом пищи, появляется в различные промежутки времени меж
ду кормлениями и может быть обусловлена непосредственным 
поражением центральной нервной системы (внутричерепное 
кровоизлияние, ядерная желтуха, опухоли), инфекционными и 
неинфекционными заболеваниями.

На первом месте из заболеваний ЦНС, сопровождаемых 
рвотой, по частоте стоят внутричерепные кровоизлияния, отек 
и гипоксия мозга. Диагностическое значение имеют следующие 
признаки: пронзительный крик, выпячивание родничков или 
расхождение черепных швов, приступы цианоза, скрытый или 
явный судорожный синдром, беспокойство или угнетение. При 
исследовании глазного дна выявляются кровоизлияния в сет
чатку.

Причинами рвоты могут явиться: пилороспазм или пилоро
стеноз, аномалии развития желудочно-кишечного тракта, не
адекватная или недоброкачественная пища, медикаментозное 
воздействие на желудок, внутриутробная аспирация, метаболи
ческие и эндокринные нарушения (фенилкетонурия, галакто
земия, адреногенитальный синдром), аномалии развития сер
дца (рвота с примесью крови), раздражение желудка аспири
рованным меконием, мекониевые пробки или мекониевая не
проходимость, обструкция мочевых путей и др.

Рвота у новорожденного ребенка является грозным призна
ком нарушенного состояния, если она становится частой, обиль
ной (более 10—50 г), сопровождается потерей массы тела и 
повышением температуры, симптомами дегидратации, нарас
танием сонливости и анорексии, вздутием живота, задержкой 
стула, появлением видимой перистальтики и пальпируемых уп
лотненных масс в брюшной полости (мекониевая непроходи
мость, увеличенная почка, инвагинация, инфильтрат, увеличен
ный мочевой пузырь и др.). Большую тревогу должна вызывать 
рвота с примесью крови, желчи или каловых масс.

Аномалии развития желудочно-кишечного тракта. Болезнь 
Гиршпрунга (мегаколон) —одна из причин кишечной обструк
ции. Диагностическими признаками являются возникновение 
рвоты с примесью желчи, наряду с увеличением живота, за
держка выделения мекония, иногда жидкий стул. Диагностиче
ское значение имеет обследование толстой кишки при помощи 
клизмы с барием (на рентгенограмме обнаруживаются суже
ние дистального и расширение проксимального ее отдела).

Обструкция (атрезия) пищевода не сопровождается увели
чением живота, наблюдаются постоянное истечение слюны и 
слизи изо рта новорожденного и вытекание пищи при кормле
нии. Исследование пищевода с катетером уточняет диагноз.

Трахеопищеводный свищ диагностируется в первые дни 
жизни, так как уже первоначальное введение молока ведет 
к резкому беспокойству, поперхиванию, кашлю и рвоте.
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Таблица 20. Дифференциальная Диагностика пилоростеноза и 
пилороспазма [Ланговой Н. И. 1927]

Пилороспазм Пилоростеноз

Почти всегда невропатическая на
следственность

Рвота с рождения

Рвота частая
Частота рвоты резко колеблется (по 

дням)
Рвота меньшими количествами

Количество выделившегося со рвотой 
молока меньше, чем высосанного

Запоры, иногда самостоятельные по
слабления

Число мочеиспусканий уменьшено 
(около 10)

Кожа не очень бледная

Перистальтика желудка наблюдается 
редко

Ребенок криклив
Масса «стоит» или падает умеренно
Масса при поступлении в стационар 

больше, чем при рождении

Отсутствие резкой невропатической на-
- следственности
Рвота чаще всего с 2-недельного воз

раста
Рвота более редкая
Частота рвоты более постоянная

Рвота большими количествами, фонта
ном

Количество выделившегося со рвотой 
вырванного молока больше, чем вы
сосанного

Почти всегда резкие запоры

Число мочеиспусканий резко умень
шено (около 6)

Резкая бледность кожи, кожа в склад
ках, морщины на лбу

Перистальтика желудка наблюдается 
часто, иногда в виде песочных часов 

Ребенок более спокоен
Резкое падение массы
Масса при поступлении меньше, чем 

при рождении

Стеноз двенадцатиперстной кишки диагностируется на ос 
новании частой повторной рвоты с рождения без увеличения 
живота.

Гидронефроз, вызванный обструкцией уретры, сопровожда
ется общей интоксикацией, рвотой, растяжением мочевого пу
зыря при слабой струе мочи или ее отсутствии.

Мекониевая пробка выходит до появления нормального 
стула и состоит из серовато-коричневых уплотненных масс. 
Мекониевую непроходимость можно подозревать при задержке 
его выделения в течение первых 24 ч жизни.

Кишечная атрезия может сочетаться с другими врожден
ными аномалиями (атрезия заднего прохода, диафрагмальная 
грыжа и др.), пилоростенозом.

Пилоростеноз наблюдается в 5 раз чаще у мальчиков, чем 
у девочек [Illingworth R. S., 1971]; возможно генетическое пред
расположение. Рвота появляется в 2—5-недельном возрасте. 
Диагностике помогают следующие признаки: с развитием забо
левания рвота учащается, становится обильной, рвотные массы 
содержат свернутое молоко без примеси желчи, затем, по мере 
растяжения желудка, рвота урежается и становится обильной; 
отмечается видимая перистальтика в виде «песочных часов»
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Таблица 21. Таблица рентгенологических симптомов 
пилоростеноза, пилороспазма и рвоты функционального характера 

[Фомин Г. Б., 1962].

Симптомы

пилоростеноза
пилороспазма и других заболеваний, 

проявляющихся функциональной 
рвотой

Заметное уменьшение количества газа 
в кишечнике

Наличие в желудке натощак жидко
сти

Когда в желудке натощак много газа, 
на контурах желудка определяются 
перистальтические волны

Размеры желудка увеличены
Перистальтика желудка глубокая, 

сегментирующая; желудок прини
мает форму «песочных часов»

Иногда изменяются форма и положе
ние желудка

Привратник длительно закрыт, иногда 
до 2—5 ч, контрастная масса не
большими порциями переходит 
в петли тонкой кишки

На рентгенограмме желудка часто 
виден суженный пилорический ка
нал

Резко замедленная эвакуаторная спо
собность желудка: часть бария 
остается в желудке спустя 24—27 ч

Газа в кишечнике много

Отсутствие жидкости натощак

При наличии в желудке натощак газа 
перистальтика не видна

Желудок имеет обычные размеры
Перистальтика желудка слабая или 

средней силы, редко — глубокая, 
живая. Форма и положение желудка 
не меняются

Привратник закрыт максимум 15— 
20 мин. После открытия привратника 
масса большими порциями переходит 
в петли тонкой кишки

Суженный пилорический канал виден 
крайне редко, причем период его су
жения не длительный

Желудок опорожняется через 3—6 ч и 
только при атонии барий в нем может 
длительно задерживаться

в эпигастральной области, несколько правее и над пупком. 
В этой же области (особенно после промывания желудка) мож
но определить уплотненный пилорический отдел желудка; на 
растают дистрофия, эксикоз: лицо морщинистое, «голодное», 
когда заболевание запущено — становится безучастным; посте
пенно уменьшается количество выделенной мочи, и появля
ется запор; развивается некомпенсированный метаболический 
алкалоз. Обезвоживание сопровождается потерей хлоридов, 
натрия, калия [Агейкин В. А., 1966]. Приводим дифференциаль
но-диагностическую таблицу этих состояний (табл. 20).

Отличительные особенности рентгенологической картины пи
лоростеноза от пилороспазма и других заболеваний, сопровож
дающихся функциональной рвотой, довольно полно представ
лены в таблице (табл. 21), разработанной Г. Б. Фоминым 
(1962).

Рвота с кровью (Haematemesis). Обусловлена в основном 
заглатыванием крови во время родов и из трещин сосков во 
время сосания груди, геморрагической болезнью, внутриутроб
ным сепсисом; несколько позже — диафрагмальной грыжей или 
язвами пищевода.
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Язвы пищевода могут возникнуть как аномалия развития 
или под влиянием кислоты, забрасываемой из желудка через 
слаборазвитый кардиальный отдел пищевода. Диагноз уточня
ется при помощи рентгенологического обследования с контраст
ным веществом.

У детей с геморрагической болезнью выражена тром
боцитопения. У больных сепсисом — токсическое поражение со
судов, повышение проницаемости капилляров, коагулопатия и 
др. Из специальных исследований показано определение вре
мени кровотечения и свертывания, количество тромбоцитов, ге
мограммы, и для уточнения принадлежности крови матери или 
ребенку используют тест определения количества фетального 
и материнского гемоглобина в крови, выделенной из желудка.

Аэрофагия. Заглатывание воздуха происходит у новорож
денных старше 1—2 нед жизни, чаще у детей с малой массой 
при рождении.

Заглатыванию воздуха и растяжению желудка содействуют 
следующие факторы: активное и долгое сосание пустой груди 
или рожка; форсированное сосание из груди или рожка с ши
роким отверстием; сосание из рожка с узким отверстием; несо
ответствие величины соска у груди и рта ребенка (у недоно
шенных детей); бесконтрольное кормление из рожка, фикси
рованного подушками или пеленками; общая мышечная гипо
тония, обусловленная незрелостью организма, церебральной 
или инфекционной патологией.

Диагноз аэрофагии ставится на основании следующих симп
томов: беспокойство после кормления, выбухание в эпигаст
ральной области (с границей по большой кривизне желудка) 
с нижней границей, приближающейся к области пупка, коро
бочный звук над желудком, отрыжки воздухом (особенно при 
пеоемене положения тела ребенка — горизонтального на вео- 
тикальное) и выявление большого газового пузыря над уров
нем пищи при рентгенологическом обследовании желудка.

Увеличение живота, острый живот. Наиболее частой причи
ной увеличения живота является метеоризм — вздутие живота 
за счет растянутых газом петель кишечника. Это состояние 
наблюдается при нарушениях диететики, в начале или в ост
ром периоде заболевания. «Лягушачий» живот — увеличенный 
и распластанный в обе стороны является признаком незрелости 
организма и значительной гипотонии мышц брюшной стенки. 
Часто наблюдается у детей с низкой массой тела при рожде
нии, ослабленных и больных детей, а также новорожденных 
с аномалиями развития и наследственной патологией (болезнь 
Дауна и др.). Увеличение живота может возникнуть у детой 
в связи с обструкцией кишечника в нижних отделах, перитони
том и другими состояниями острого живота, асцитом (при ано
малиях развития сердца и крупных сосудов), новообразовани
ями и другими опухолями (симпатангиомы, симцатобластомы,
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гипернефромы, кистозные опухоли, дермоидные опухоли, сар
комы, гидронефроз и др.).

Степень увеличения живота может быть различной: с опре
деленной локализацией или диффузной.

Нарастающие интоксикация, беспокойство, крик, испуг 
в лице или крайнее угнетение, увеличенный напряженный жи
вот с лоснящейся, иногда гиперемированной кожей, срыгива
ния или рвота — признаки развивающегося перитонита.

Нарастающее беспокойство, вздутие живота, ослабление пе
ристальтики, исчезновение перистальтических шумов, рвота яв
ляются признаками непроходимости кишечника.

У новорожденных детей с внутриутробной инфекцией и низ
кой массой при рождении перитонит, аппендицит и другие ост
рые воспалительные заболевания кишечника и брюшины могут 
протекать «асимптомно», без классических признаков острого 
живота.

В таких случаях диагностическое значение имеют данные 
анамнеза (указание на возможность внутриутробного инфици
рования), тяжелое состояние ребенка при рождении, гипореф
лексия, мышечная гипотония, серовато-цианотичная окраска 
кожи, увеличение печени, гнойно-кровянистые выделения из пу
почной ранки или инфильтрация кожи у основания пупочного 
остатка, парциальная гиперемия кожи живота с четкими кон
турами, задержка стула или появление прожилок крови в скуд
ных порциях кала. При пальпации живота можно почувство
вать легкую напряженность мышц над пораженной областью, 
болезненность живота, усиление видимой перистальтики или ее 
отсутствие.

Большое диагностическое значение имеют вспомогательные 
исследования: гематологическое, рентгенологическое и др.

В гемограмме обычно отмечаются нарастающий лейкоцитоз 
и сдвиг лейкоцитарной формулы влево.

У резко ослабленных детей могут наблюдаться лейкопения 
и почти неизмененная лейкоцитарная формула крови.

На рентгенограмме: крайне вздутые петли кишечника 
с уровнями жидкости (динамическая непроходимость), почти 
полное затемнение брюшной полости (при перитоните, асците), 
свободный воздух в поддиафрагмальном пространстве у детей 
с прободными язвами кишечника и развивающимся перитони
том, осумкованный перитонит или прикрытая перфорация 
(скопление мелкоячеистых структур на затемненном фоне). 
В ряде случаев (аномалии развития) помогают диагностичес
кое исследование с барием, пневмоперитонеум, пункция брюш
ной полости, лапароскопия, иногда пробная лапаротомия.

Патологические процессы в животе почти всегда сопровож
даются болевым синдромом. Точно определить наличие или 
отсутствие боли и ее локализацию у новорожденного довольно 
трудно, но возможно.
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Боли в животе могут быть случайными, постоянными и пе
риодическими, связанными с болезненными процессами в жи
воте и отраженными, острыми и слабыми.

На острую боль в животе (инвагинация, прободной перито
нит, аппендицит, пиелонефрит и др.) новорожденный реагирует 
резким криком, стоном, отказом от кормления, общим беспо
койством, нарушением сна; лицо обычно страдальческое, ребе
нок «сучит» ножками. У недоношенных очень быстро развива
ется шоковое или сопорозное состояние, при котором младенец 
на боль не реагирует.

В периоды затишья дети засыпают.
Случайные или спорадические боли наблюдаются при ме

теоризме, кишечной колике, усиленной перистальтике, имеют 
преходящий характер, проходят бесследно.

Боль не может считаться сильной, если она не нарушает 
акта сосания и спокойного сна и не изменяет цвета лица.

Запор — задержка ритмичного опорожнения кишечника 
У здоровых новорожденных опорожнение кишечника происхо
дит несколько чаще, чем у детей более старшего возраста — 
3—5 раз в сутки. Стул обычно мягкий, кашицеобразной кон
систенции, желтоватой окраски.

Задержка стула возможна в связи с аномалией развития 
кишечника, голоданием, мекониевой пробкой, инфекционно-вос
палительными заболеваниями и др.; на первом месте по частоте 
стоят инвагинация, непроходимость кишечника, перитонит 
и др.

У новорожденных, страдающих запором, стул густой, иногда 
плотный, вязкий; иногда (при спастических явлениях) он может 
быть неустойчивым, то плотным и обильным, то скудным и во
дянистым.

Кровь в стуле. В диагностике места и характера кровоте
чения большое значение имеет определение цвета крови: чем 
выше расположено место кровотечения, тем темнее окраска 
стула; если кровь поступает из нижележащих отделов кишеч
ника, то она остается ярко-красной или изменяет свой цвет, но 
в меньшей степени. Мы уже отмечали возможность попадания 
в желудок ребенка материнской крови.

Примесь алой крови наблюдается у детей с травматическим 
повреждением слизистой оболочки кишки (газоотводной труб
кой и др.), язвенным процессом или трещинами в области зад
него прохода.

У больных детей появление крови в стуле дает основание 
заподозрить инвагинацию, язвенный энтероколит, геморрагиче
скую болезнь, сепсис, проявление медикаментозного воздейст
вия на кишечник, коагулопатию, острый лейкоз, портальную 
гипертензию и др.

В сомнительных случаях показано исследование кала на 
скрытую кровь.
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У новорожденных детей возможны нарушения функции же
лудочно-кишечного тракта в связи с изменениями процессов пе
реваривания и всасывания пищи в тонкой кишке—Intestinal 
malabsortion.

Структурно-функциональное созревание кишечника у плода 
происходит постепенно. Функционально более зрелой к моменту 
рождения является ферментная система желудка. С момента 
рождения кишечник новорожденных способен расщеплять мо
носахариды и не способен — полисахариды, отмечаются замед
ленное всасывание белка и жира, недостаточный синтез жир
ных кислот [Лившиц Е. Г., 1977; Veghelvi Р. Y., 1976].

Приводим классификацию состояний, сопровождающихся 
нарушением процессов всасывания [Veghelyi Р., 1976].

1. Нарушение всасывания углеводов: первичная непереносимость лактозы 
без дефицита лактазы; первичный дефицит сахаразы-изомальтазы; первичное 
нарушение всасывания глюкозы-галактозы; первичная непереносимость лак
тозы с дефицитом лактазы; вторичная непереносимость дисахаридов; вторич
ная непереносимость моносахаридов.

2. Синдром нарушения всасывания белков: дефицит энтерокиназы; непе
реносимость молока; первичное иммунодефицитное состояние.

3. Нарушение всасывания жира: муковисцидоз; другие виды панкреати
ческой недостаточности; гепатит; билиарная атрезия; синдром короткого ки
шечника.

4. Нарушение всасывания электролитов: врожденный алкалоз; первичная 
гипомагнезиемия.

Нарушение всасывания углеводов проявляется в первые 2 
нед жизни, с начала кормления ребенка грудным или смесями 
с коровьим молоком.

Первичная непереносимость лактозы в связи с нарушением 
процесса гидролиза или транспорта глюкозы и галактозы яв
ляется аутосомно-рецессивным наследственным заболеванием. 
Клиническими признаками алактазии, лактозурии и наруше
ния всасывания глюкозы и галактозы являются: нарастающее 
ухудшение общего состояния детей, рвота, токсикоз, диарея, 
дегидратация, глюкозурия, аминоацидурия, почечный ацидоз. 
Улучшение состояния наступает вскоре после отмены в пище
вом рационе молока и введения сахарозы. При возвращении 
к молоку симптомы заболевания появляются вновь.

Сахарозно-изомальтазная недостаточность и вторичная не
переносимость моносахаридов у новорожденных наблюдаются 
редко, так как выявляются лишь с момента назначения ребенку 
пищи, содержащей крахмал или фруктозу.

Синдром нарушения всасывания белков. Здесь следует рас
смотреть следующие состояния.

Дефицит энтерокиназы сопровождается нарушением 
превращения трипсиногена в трипсин, снижается содержание 
карбоксипептидазы. Отсутствие протеаз и нарушение всасыва
ния белка содействует развитию вторичного дефицита дисаха
ридаз.
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Клинические признаки: диарея, отек, нарушение психомо
торного развития ребенка, отмечающиеся с рождения.

С лечебной целью используют ферментные препараты, за
мещающие протеазы.

Непереносимость молока — аллергическое заболева
ние, в основе которого лежит сенсибилизация к некоторым бел
кам коровьего молока (р-лактоглобулину). Диагноз устанавли
вается путем устранения коровьего молока из диеты и исклю
чения дефицита лактазы. Клиника имеет большое сходство 
с состоянием детей при дефиците лактазы: диарея, слизь, а ино
гда и примесь крови в стуле, метаболические нарушения. Ре
комендуется замена коровьего молока соевым или смесью ами
нокислот.

Первич ные иммунодефицитные состояния — 
Di Gorge Syndrom характеризуются аплазией вилочковой же
лезы, нарушением развития паращитовидных ж,елез и бронхи
альных дуг, в результате чего появляются аномалии развития 
рта, ушей, пищеварительных органов и крупных сосудов [Taitz 
S. et al., 1966].

Признаки заболевания могут появиться с рождения. Наряду 
с аномалиями, можно наблюдать: частый водянистый стул, сни
жение массы тела, судорожный синдром, алкалоз, лимфопе
нию.

Лабораторными тестами подтверждаются следующие при
знаки: гипогаммаглобулинемия, гипокальциемия, гиперфосфа
темия, гипокалиемия, нарушение всасывания всех компонентов 
пищи, аллергическое состояние, повышенная чувствительность 
к инфекции. Лечение — трансплантация тканей вилочковой же
лезы плода.

Синдром Swiss-type агаммаглобулинемия (швейцар
ский тип)обусловлен дисплазией вилочковой железы и недос

таточным развитием лимфатического аппарата (миндалин, пей
еровых бляшек и др.). Это заболевание наследственное, переда
ется по аутосомно-рецессивному типу (чаще наблюдается 
V мальчиков). Оно диагностируется с рождения. Клинические 
признаки: диарея, нарушение роста и развития; часто присое
диняется инфекция.

Агаммаглобулинемия, связанная с полом, не сопровожда
ется диареей.

Синдром Wiskott and Aldrich — наследственная агамма
глобулинемия. Выявляется вскоре после рождения. Клиничес
кие и лабораторные признаки заболевания: диарея, геммораги- 
ческий синдром (кровь в стуле, в рвотных массах, петехиальная 
сыпь), дерматит на лице, конечностях, абсцессы, отит, инфек
ция дыхательных путей. В крови — лимфоцитопения, тромбо
цитопения. нарушение свертываемости крови, резкое снижение 
уровня IgM. Прогноз, как правило, неблагоприятный, но воз
можно полное выздоровление.
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Нарушение всасывания жира обусловлено следующими сос
тояниями.

Муковисцидоз — кистозный фиброз поджелудочной же
лезы— наследственное заболевание, которое характеризуется 
скудной и вязкой секрецией и значительным снижением уровня 
панкреатических ферментов в кишечнике. Клиническими приз
наками являются: увеличение живота, отхождение объемистых 
испражнений с большим содержанием жира, диарея, нараста
ющая гипотрофия, гиповитаминоз А, Д и К; у новорожденных 
часто диагностируется мекониевая непроходимость. Постепенно 
развивается бронхолегочный синдром. Диагностическое значе
ние имеет снижение уровня трипсина, липазы и амилазы в кале 
и соке двенадцатиперстной кишки, увеличение (в 3—4 раза) 
выделения хлорида натрия с потом (норма ниже 100 ммоль/л) 
ГВитебский E. М., 1978].

Увеличение содержания жиров в фекалиях может быть обус
ловлено также целиакией. Стул частый, имеет сероватый 
оттенок и периодически становится жидким. У детей с целиа
кией, в отличие от муковисцидоза, нарушается процесс всасы
вания жиров и углеводов и имеется вторичная потеря мине
ральных веществ и витаминов. Ведущей причиной считают не
полное расщепление глютена в связи с отсутствием аминопеп
тидазы.

Постепенно развивается атрофия кишечных ворсинок тон
кой кишки, происходят образование водно-воздушных уровней, 
деминерализация скелета, гипокальциемия, гипофосфатемия, 
гипогликемия и гипохолестеринемия.

У ребенка усиливаются анемизация, дистрофия и отмеча
ются увеличение живота, пвота.

Гепатит и атрезия билиарная — ведут к нарушению 
всасывания жира в связи с недостаточностью его эмульгирова
ния. Может развиться непроходимость кишечника: в ахолич- 
ном стуле обычно повышено содержание жиров.

Синдром короткого кишечника. Изучение функции 
кишечника в случае оперативных вмешательств с удалением 
его до 85 % показало, что выживание новорожденных воз
можно. Однако в таких случаях надо подбивать диету с учетом 
физиологических особенностей и значения удаленной части ки
шечника. В условиях короткого кишечника наблюдается желу
дочная гиперсекрепия. а это ведет к разрушению панкреатиче
ских ферментов и нарушению всасывания жира и белка, диа
рее.

Нарушение всасывания электролитов. Врожденный алкалоз, 
по-видимому, наследственное заболевание, связанное с нару
шенным всасыванием в кишечнике хлоридов. В клинике наблю
дается жидкий водянистый стул с большим содержанием по
следних (140—180 ммоль/л). С лечебной целью вводят калия 
хлорид.
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Кишечный синдром — частый жидкий стул, может быть 
признаком острой кишечной инфекции, реакцией на общее тя
желое инфекционное заболевание (пневмония, сепсис), прояв
лением ферментативной и резорбционной недостаточности, 
аномалий развития органов пищеварения, медикаментозной 
интоксикации и дисбактериоза, а также нарушения режима пи
тания.

Среди нарушений режима питания часто наблюдается недо
корм или голодание, перекорм, слишком частое бесконтрольное 
кормление, отсутствие ночного шестичасового отдыха в режиме 
питания ребенка, грубые нарушения диеты кормящей матерью.

Отмеченные неблагоприятные факторы можно легко устано
вить путем специального опроса матери и контрольной проверки 
количества высасываемого молока за 1—2 кормления в первой 
и 1—2 кормления во второй половине дня.

Выявленные нарушения (гипогалактия, слабость сосания, 
плоские соски, очень тугая грудь, анатомические нарушения и 
др.) почти всегда поддаются коррекции, а это, в свою очередь, 
оказывает благоприятное воздействие на функцию пищеваре
ния и общее состояние ребенка.

Острые кишечные заболевания у новорожденного ребенка 
всегда вызывают большую тревогу в связи с тяжелым течением 
и серьезным прогнозом. К собственно кишечным инфекциям 
относят дизентерию, сальмонеллезы и коли-инфекцию; стафи
лококковые и вирусные диареи являются одной из форм ста
филококковой инфекции или острых вирусных заболеваний 
[Феклисова Л. В., Ритова В. В., 1980].

Общими признаками, свойственными всем острым кишечным 
инфекциям, являются: эпидемиологические данные (контакт 
с больным, групповые заболевания, эпидемическая вспышка, 
острое начало, интоксикация, повышение температуры, диспеп
сия, расстройства стула, характерные для колита, энтерита или 
коли-энтерита [Носов С. Д. 1973; Кузьмичева А. Т., Шар- 
лай И. В., 1978].

Сальмонеллез (Salmonelloses). Часто встречаемые возбуди
тели сальмонеллеза у новорожденных — Salmonella typhi mu
rium (Bact, enteritidis Breslau), Salmonella enteritidis (Bact. 
enteritidis Gartneri) — грамотрицательные подвижные палочки, 
выделяющие эндотоксин.

Инкубационный период — от 5 до 24 дней при пищевом пути заражения 
и от 2 до 4 дней — при контактном. Эпидемиологическая особенность — вы
сокая контагиозность.

Местом внедрения и размножения является тонкая кишка, в последую
щем возбудитель попадает в лимфатические пути и кровеносное русло. В ки
шечнике развивается катарально-язвенный процесс; эндотоксин обусловливает 
поражение и дегенерацию во внутренних органах и токсические изменения 
ЦНС и сердечно-сосудистой системы. Возможно образование сальмонеллез- 
ных воспалительных очагов в других органах (пневмония, менингит, перито
нит и др.).
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У новорожденных наблюдается в основном септическая 
форма сальмонеллеза. Начало может быть острым или посте
пенным. Температура в зависимости от реактивности организма 
может быть сниженной, нормальной, субфебрильной или (реже) 
высокой. Рано появляются симптомы интоксикации: срыгива
ние, иногда рвота, отказ от груди или сниженная активность 
сосания, потеря массы тела, беспокойство, вздутие живота, час
тый жидкий стул, напоминающий тину, с небольшой примесью 
слизи, иногда с прожилками крови, или гемоколит [Фекли- 
сова Л. В., Ритова В. В., 1980].

Тяжелые формы сальмонеллеза сопровождаются выражен
ным токсикозом и эксикозом, увеличением печени и селезенки, 
развитием менингита или менингоэнцефалита [Тимофеева Г. А., 
1978].

Внутриутробный сальмонеллез протекает по типу септичес
кого с развитием катарально-язвенного или катарально-эрозив
ного энтероколита.

Генерализованные формы сальмонеллеза развиваются 
у резко ослабленных незрелых детей с текущим септическим 
или другим инфекционно-воспалительным процессом (нозопа- 
разитизм).

При сальмонеллезе у детей с легким течением болезни мо
жет выявляться длительное и повторное бактериовыделение 
[Гусарская И. Л. и др., 1972].

Диагностике сальмонеллеза помогают: эпидемиологические 
данные, бактериологические исследования кала; при генерали
зованной форме — исследование мочи, крови, спинномозговой 
жидкости, гнойных очагов. Диагноз «сальмонеллез» в споради
ческих случаях должен быть обязательно подтвержден резуль
тат бактериологического или серологического исследования [Ни- 
севич Н. И. и др., 1978].

Посмертная диагностика основана на клиническом течении, 
данных морфологии и бактериологического исследования мате
риала изо всех органов и воспалительных очагов. Длительность 
заболевания 3—4 нед.

Кишечная коли-инфекция (Escherichiosis) обусловлена эн- 
теропатогенными штаммами кишечной палочки. У новорож
денных чаще выявляются кишечные палочки типа 0111, 026, 
0124 и др. Они грамотрицательные, условно-патогенные, выде
ляют энтеротропный и нейротропный токсин. Инкубационный 
период от 2 до 5 дней.

Кишечные палочки внедряются и размножаются в тонкой кишке, реже 
процесс распространяется на верхние отделы толстой кишки. Патоморфоло
гически воспаление характеризуется гиперемией и отечностью слизистой обо
лочки и подслизистого слоя, геморрагиями, гиперсекрецией желез, поверхност
ным изъязвлением, нередко пневматозом кишечника, скоплением лейкоцитов и 
эритроцитов, нарушениями микроциркуляции, метаболическими сдвигами и 
изменениями трофической и рефлекторной функций центральных и перифери
ческих отделов нервной системы.
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Кишечная коли-инфекция развивается главным образом 
у новорожденных, ослабленных другими инфекционно-воспали
тельными заболеваниями (пневмония, сепсис) и церебральной 
патологией (внутричерепные кровоизлияния и др.).

Начало заболевания относится к концу 1-й или 2—4-й не
делям жизни.

В клинике можно выделить три формы: диспепсическую, эн- 
тероколитную и стертую. По тяжести — тяжелую, среднетяже
лую, легкую.

Легкая форма — характеризуется постепенным началом, 
учащением стула до 3—4 раз с зоной увлажнения на фоне неиз
мененного общего состояния, нормальной температуры, неко
торого снижения активности сосания.

Среднетяжелая форма характеризуется умеренным 
токсикозом (бледно-серый цвет кожи, срыгивания, вздутие жи
вота) в сочетании с субфебрильной или нормальной температу
рой, неустойчивой прибавкой массы тела, иногда снижением ее, 
и кишечным синдромом. Стул учащается до 6—8 раз, стано
вится золотистым или приобретает зеленоватый оттенок, появ
ляется большая зона увлажнения.

Тяжелая форма коли-инфекции характеризуется посте
пенным или острым началом заболевания. При постепенном на
чале в первые 2—3 дня отмечаются снижение активности соса
ния, кратковременное стояние или падение массы тела, разжи
жение стула, небольшое повышение температуры. Через нес
колько дней состояние резко ухудшается. Наблюдаются отказ 
от еды, частые срыгивания, рвота (последняя чаще у доношен
ных детей). У недоношенных рвота наблюдается реже или она 
бывает атонической — в виде пассивного вытекания молока че
рез угол рта. Тревожными признаками являются: вздутие жи
вота, видимая перистальтика, значительное учащение стула до 
10—12 раз в сутки: стул жидкий — энтеритный, иногда с про
жилками крови и мутной слизью. Эксикоз. Отмечаются глубо
кие метаболические нарушения, критические сдвиги в КОС 
(рН<7, BE от —9 до —20 ммоль/л), увеличение показателя 
гематокрита — Ht (>60%).

Длительность острого периода 10—12 дней, периода восста
новления — 3—4 нед.

К особенностям клинического течения кишечной коли-инфек
ции можно отнести также волнообразное течение заболевания.

Прогностически неблагоприятное значение имеют следую
щие признаки: острое начало с большой потерей массы тела 
(>300 г), вторичное снижение массы тела, гипотермия, бурное 
нарастание токсикоза и эксикоза с критическими величинами 
КОС, лейкоцитоз или лейкопения с резким сдвигом влево лей
коцитарной формулы [Нисевич Н. И., 1969].

Основным методом диагностики кишечной коли-инфекции 
является бактериологический. По данным Г. А. Тимофеевой и
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др. (1976), в этих целях может быть использована иммунолюми- 
несцентная серодиагностика.

Дизентерия (Dysenteria)—острая кишечная инфекция; мо
жет быть обусловлена 5 видами шигелл.

У новорожденных чаще выделяют шигеллы Григорьева — Шиги, Флекс
нера, Зонне — грамотрицательные подвижные палочки. Инкубационный пе
риод от 1 до 6 дней. Возбудители дизентерии внедряются в слизистую обо
лочку толстой кишки и обусловливают развитие катарального или фолли
кулярного воспаления, редко крупозного или дифтеритического

Развитие воспалительных изменений в кишечнике сопровож
дается общей интоксикацией организма, метаболическими сдви
гами, нарушениями в состоянии сердечно-сосудистой и нерв
ной систем. Изменение основных функций пораженного кишеч
ника ведет к скоплению лейкоцитов, эритроцитов, слизи, спас
тическим явлениям и умеренному учащению стула. У некото
рых детей можно отметить зияние или податливость ануса, вы
падение слизистой прямой кишки. Температура варьирует от 
нормальной до повышенной в зависимости от реактивности ор
ганизма ребенка. Иногда присоединяется рвота, отмечаются 
болезненность и вздутие живота.

Кроме типичной формы дизентерии, у детей наблюдаются 
атипичная, гастроэнтеритная и стертая формы болезни [Ни- 
севич Н. И. и др., 1978].

У детей с атипичной формой заболевание начинается по
степенно, токсикоз умеренный, колитический синдром или при
знаки энтероколита появляются и усиливаются с 5—10-го дня 
болезни. Гастроэнтеритная форма заболевания у новорожден
ных наблюдается редко. В клинике преобладают срыгивание, 
рвота, частый жидкий стул. Стертая форма дизентерии диаг
ностируется в основном на основании данных бактериологи
ческого исследования.

У новорожденных, особенно у недоношенных детей, дизен
терия наблюдается довольно редко, так как у матерей имеется 
высокий титр специфических антител.

При исследовании сывороток новорожденных и их мате
рей— трансплацентарный переход гемагглютининов к дизен
терийному микробу Зонне установлен в 18,6 + 2,6%, тогда как 
к патогенным E. coli — всего в 3,2± 1,2 % (т. е. в 6 раз реже) 
[Колесова В. Н., Куралесина В. К., 1972].

Возможно, имеет значение также сниженная восприимчи
вость к инфекции рецепторного аппарата незрелого в струк
турно-функциональном отношении кишечника.

Для современного течения дизентерии у новорожденных 
характерны также: длительное течение; малая выраженность 
специфического токсикоза, преобладание в клинике метаболи
ческих нарушений, волнообразное течение с обострениями, не
частый стул, отсутствие «вторичного» токсикоза, сочетание ди
зентерии с другими инфекционными (сальмонеллез, сепсис) и
5 Заказ № 933 12»
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неинфекционными (родовая травма центральной нервной сис
темы и др.) заболеваниями, иммунитет типоспецифичен, но 
слабого напряжения, летальность при своевременной диагнос
тике низкая.

Кишечная инфекция стафилококковой этиологии обуслов
лена патогенными штаммами стафилококка, выделяющими 
ферменты коагулазу, фибринолизин, гиалуронидазу и др. Ста
филококки при пищевых интоксикациях выделяют энтероток
син. Патогенез заболевания мало отличается от такового при 
других острых кишечных инфекциях, когда воспалительный 
процесс локализуется в тонкой кишке.

Если заболевание развивается как пищевая токсикоинфек- 
ция, оно имеет большое сходство с токсической диспепсией. Те
чение бурное, но не длительное и при соответствующей помощи 
благоприятное. Пищевая стафилококковая инфекция у ново
рожденных наблюдается редко.

Значительно чаще, особенно у недоношенных новорожден
ных, мы отмечаем кишечный синдром, протекающий на фоне 
общей стафилококковой инфекции, при наличии гнойных сеп
тических очагов. На различных этапах течения заболевания 
появляется жидкий разрыхленный стул с зоной увлажнения 
или полужидкий с примесями (мутная слизь и скопления лей
коцитов), иногда с прожилками крови — 3—4 раза в день.

Иногда в течении заболевания, особенно септицемии, ки
шечный синдром становится доминирующим: нарастают бес
покойство, частота стула — до 10—12 раз в день, болезнен
ность и вздутие живота, увеличение печени, явления общего 
токсикоза и эксикоза.

Язвенно-некротический энтероколит является наиболее тя
желой клинической формой стафилококковой инфекции.

Развитию язвенного энтероколита способствуют структур
но-функциональная незрелость кишечника, внутриутробная ги
поксия, аспирация инфицированных околоплодных вод, дли
тельное применение атибиотиков (особенно тетрациклинового 
ряда), аллергическая перестройка организма и др.

Чаще язвенный энтероколит развивается у новорожденных, 
больных пупочным сепсисом.

В клинической картине сепсиса на 2—3-й неделе жизни ре
бенка можно заметить появление следующих тревожных сим
птомов: стойкого метеоризма, застойной сети подкожных вен 
на животе, увеличения печени до 2,5—6 см ниже края ребер
ной дуги, иногда увеличения селезенки. Появляются срыгива
ния (1—2 раза в сутки) после имевшегося периода улучшения 
состояния ребенка, учащение (до 6 раз) и изменение характера 
стула (зелень, слизь, иногда прожилки крови). В копрограмме 
обнаруживаются эритроциты, лейкоциты до 20—30 в поле зре
ния, положительная реакция на скрытую кровь. В повторных 
посевах из кала выделяется патогенный стафилококк.
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Параллельно диспепсическим явлениям нарастают дистрофия, 
сухость и сероватый оттенок кожных покровов, появляются 
эрозированные опрелости или некрозы в области ягодиц, отек 
нижней трети передней брюшной стенки, лобка и наружных по
ловых органов. Тяжелым осложнением язвенного энтероколита 
является перфорация язв с развитием перитонита. Это чаще про
исходит в остром или в периоде восстановления, развивается 
остро, преимущественно в вечерние и ночные часы.

Клинические признаки перфорации кишечника и развития 
перитонита: беспокойство, болезненный тревожный крик, стон, 
отказ от еды, неоднократная рвота и срыгивания с примесью 
желчи и крови, подтягивание ног к животу, иногда задержка 
стула; нарастание цианоза и серого оттенка кожных покровов, 
субфебрильная или сниженная температура тела, поверхностное 
дыхание, брадикардия, вздутый живот с яркой венозной сетью, 
переполненной кровью, нарастание общего отечного синдрома.

Иногда вся брюшная стенка становится лоснящейся, пас
тозной, гиперемированной; определяются напряжение брюшных 
мышц при пальпации и ослабление перистальтических шумов. 
При неблагоприятном течении состояние ребенка с каждым ча
сом ухудшается, усиливается токсикоз, появляются страдаль
ческое лицо с запавшими глазами, адинамия, крик афоничный, 
повторные приступы асфиксии; в крови анемия и лейкоцитоз.

На рентгенограмме — свободный газ в поддиафрагмальной 
области (обследовать ребенка в вертикальном положении) или 
картина прикрытой перфорации — скопление пузырьков газа 
в виде «губки» или «пчелиных сот» в области перфорации.

Прогноз неблагоприятный. У умерших детей выявляются 
фибринозно-гнойные и некротические изменения в кишечнике 
( в тонком и частично в толстом отделах).

Язвенный энтероколит, не осложненный перитонитом, может 
закончиться выздоровлением с постепенным (в течение 2—З нед) 
уменьшением явлений токсикоза и кишечного синдрома.

В специализированных отделениях для новорожденных значи
тельно чаще наблюдается иная клиника заболевания — одно
кратное или периодическое разжижение стула на фоне удовлет
ворительного или малоизмененного состояния ребенка. Подозре
ние на стафилококковый коли-энтерит возникает в связи с вы
севом из фекалий патогенных штаммов стафилококка. В таких 
случаях возможна гипердиагностика. В плане дифференциаль
ной диагностики необходимо, исключить простую диспепсию 
в связи с нарушениями вскармливания ребенка, перегреванием 
в кувезе, охлаждением, медикаментозной терапией, в частности, 
при длительном и нерациональном применении антибиотиков- 
широкого спектра действия. , .

Кишечные расстройства у новорожденных с острыми вирус
ными респираторными заболеваниями и энтеровирусной инфек
цией (Коксаки и ECHO).
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Частота диареи у новорожденных определяется видом ост
рой вирусной респираторной инфекции. У больных гриппом, па
рагриппом и PC-вирусной инфекцией кишечный синдром на
блюдается у единичных больных; у больных аденовирусной 
инфекцией значительно чаще —у 7,1 % недоношенных и 
у 16 % доношенных [Красикова В. А., 1974]. У большинства де
тей диарея является частью общей клинической картины ост
рых вирусных респираторных заболеваний.

Патогенез изучен недостаточно. Изменения локализуются 
в основном в тонкой кишке: отек, сосудистые нарушения, деге
неративные изменения слизистой оболочке кишечника, изме
нение ферментативной и моторной функций, усиление общей 
интоксикации и снижение иммунологической реактивности. Ки
шечный синдром выражен умеренно, преобладают симптомы 
основного заболевания. Диарея исчезает по мере стихания 
острого периода респираторной инфекции.

В диагностике всех острых кишечных инфекций большое зна
чение имеет сопоставление клинических, эпидемиологических и 
лабораторных данных.

Не потеряли своего значения исследование копрограммы, рек
тороманоскопия (позволяет уточнить характер воспаления и 
исключить другие патологические процессы, например полипы и 
др.), кожно-аллергическая проба с дизентерином (проба Цувер- 
калова), реакция угольной агломерации (РУА) в модификации 
Р. X. Яфаева (экспресс-метод), иммунологическая реакция пас
сивной гемагглютинации с эритроцитарным диагностикумом 
(Зонне и коли-диагностикумом) [Струцовская А. Л., 1972].

Большое значение в диагностике кишечных инфекций имеют 
бактериологические, вирусологические исследования, а также 
определение КОС, величины гематокрита, состояния электро
литного обмена и гемограммы.

На грани с острыми кишечными инфекционными заболева
ниями находятся состояния так называемого дисбактериоза.

У новорожденных дисбактериоз кишечника изучен недоста
точно.

Дисбактериоз — нарушение состава кишечной микрофлоры, 
наблюдается тем чаще, чем меньше возраст детей. Особенно 
легко он возникает у больных тяжелыми соматическими и ин
фекционными заболеваниями [Фатыхова Р. М. и др., 1976; Крас- 
ноголовец В. Н., 1979].

Выраженный дисбактериоз — это уменьшение количества 
бифидум-бактерий в сочетании с изменениями в составе аэроб
ной микрофлоры.

Клинические проявления дисбактериоза вариабельны: от 
слабых, едва уловимых, до значительных. Чаще дисбактериоз 
характеризуется неустойчивым стулом, нарушением активности 
сосания, периодически наступающим беспокойством, срыгива
ниями.
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При осмотре ребенок может выглядеть практически здоро
вым, или его состояние характеризуется изменениями, свойст
венными текущему основному заболеванию (пневмонии, сепсису, 
острому вирусному респираторному заболеванию и др.). В анам
незе этих детей нередко имеются указания на длительное при
менение антибиотиков широкого спектра действия.

Дисбактериоз кишечника, по-видимому, тесно связан с из
менением общей реактивности ребенка.

Течение длительное. Диагностическое значение имеет пов
торное бактериологическое исследование испражнений. В комп
лексном лечении детей рекомендуется использование бифидум- 
бактерина.

О значительном изменении микробного равновесия и повы
шенной проницаемости кишечной стенки для условно-патоген
ной микрофлоры свидетельствуют отсутствие бифидобактерий и 
положительная проба на тканевой белок [Дорофейчук В. Г., 
1977].

ГЛАВА 7

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ

В структуре детской заболеваемости и смертности 
врожденная и наследственная патология занимает одно из ве
дущих мест [Давиденкова Е. Ф., 1971; Бочков Н. П., 1978;
Emery A., et al., 1973; Scriver Ch. et al., 1973, и др.]. Согласно 
статистическим данным около 6 % новорожденных детей имеют 
разнообразные генетические дефекты [Lamy М., 1971; Gordon 
N., 1971; Trimble В., Doulity J., 1974, и др.].

В периоде новорожденности могут быть выявлены две группы 
наследственных заболеваний: хромосомные болезни (см. гл. 2) 
и наследственные болезни обмена веществ. В связи с этим при 
обследовании новорожденных целесообразно использование 
ряда генетических методов.

ГЕНЕТИЧЕСКИЕ МЕТОДЫ ИССЛЕДОВАНИЙ

Генеалогический метод. В процессе обследования но
ворожденного ребенка врач должен получить сведения об осо
бенностях наследственности больного. Большое значение при
обретают метод составления родословной и ее последующий 
анализ [Барашнев Ю. И., Кунькина Л. 3., 1975, и др.]

При этом удается установить характер родственных связей, 
выяснить закономерности наследования отдельных признаков: 
аутосомно-рецессивное, аутосомно-доминантное и связанное 
с Х-хромосомой. При аутосомно-рецессивном наследовании 
(рис. 35) родители пробанда, являясь гетерозиготами, фенотипи

чески здоровы. Для родословной характерны проскоки поколе-
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т ТТ — ГЕТЕРОЗИГОТНЫЕ
1,2, 1Л2,3 НОСИТЕЛИ

IIj- ЗДОРОВ

ТТ -БОЛЬНОЙ РЕБЕНОК
АА4 ____________

35

12 И, 2— БОЛЬНЫЕ 

Ij II 4 — ЗДОРОВЫЕ

36

Т ТТ —ГЕТЕРОЗИГОТНЫЕ
2, А3 НОСИТЕЛИ

Ij Ilj 4— ЗДОРОВЫЕ

II “ БОЛЬНОЙ РЕБЕНОК

37

Рис. 35. Аутосомно-рецессивное наследование.
Рис. 36. Аутосомно-доминантное наследование.

Рис. 37. Наследование, связанное с Х-хромосомой.

ний. При аутосомно-доминантном наследовании (рис. 36) один 
из родителей болен, а доминантный признак обычно наследуется 
без пропуска поколений. При наследовании, связанном с Х-хро
мосомой (рис. 37), болезнь обнаруживается только у лиц муж
ского пола, женщины же являются носителями этого признака.

Большую группу составляют заболевания с наследственной 
предрасположенностью, при которых имеется сочетание факто
ров генетических и окружающей среды, причем последние как 
бы выявляют наследственную предрасположенность. Для ново
рожденных детей в качестве таких факторов могут выступать 
пищевые вещества при непереносимости лактозы, глутена и др. 
Особенно часты в популяции человека полигенные формы болез
ней с наследственным предрасположением.

При сборе генеалогических данных следует обращать вни
мание на возраст и состояние здоровья родителей, наличие или 
отсутствие их родственных связей (родственный брак), струк
туру заболеваемости и смертности в семье (врожденные и на
следственные болезни, умственная отсталость, ожирение и др.), 
сроки манифестации заболеваний и др.

Цитогенетические исследования. Определение полового хро
матина проводится в мазках щечного эпителия, окрашенных 
1 % ацетоорсеином. Подсчитываются только тельца полового 
хроматина, расположенные на внутренней оболочке ядра эпи
телиальной клетки. Определение полового хроматина применя
ется для диагностики аномалий набора половых хромосом при 
пороках развития половых органов у новорожденных. При этом 
принимается во внимание, что у здоровых детей женского пола 
частота хроматин-положительных ядер в щечном эпителии до
стигает 30 %, а у детей мужского пола половой хроматин прак
тически отсутствует. Исключение могут составлять новорож
денные первых 2 дней жизни, у которых уровень полового хро-
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матина может быть очень низким. Его нормализация наступает 
к 5—10-му дню жизни.

Определение Y-хроматина относится к методам экспресс-ди- 
агностики. Люминесцентные красители (акрихин) избира
тельно окрашивают дистальные участки длинных плеч Y-хромо- 
сомы. В связи с тем, что флюоресценция Y-хромосомы выявля
ется в мазках щечного соскоба и в лейкоцитах периферической 
крови, метод может быть использован для диагностики анэупло- 
дии и структурных аномалий Y-хромосомы.

Определение кариотипа. Используются специально обрабо
танные лимфоциты периферической крови, фитогемагглютинины 
и антибиотики. Смесь культивируют в термостате в течение 
72 ч. Для лучшего разделения хромосом используют колхицин 
и его аналоги.

Показаниями для анализа хромосом являются: множествен
ные врожденные пороки развития, аномалии наружных поло
вых органов.

Скринирующие программы. Для выявления наследственных 
заболеваний у новорожденных широко используются микробио
логические и биохимические тесты. Все существующие диагнос
тические программы подразделяются на две принципиально 
разные группы: массовый и селективный скрининг. При этом 
предполагается двухэтапное обследование. На первом этапе 
обычно используются полуколичественные микробиологические 
(метод Гатри, ауксотрофные штаммы кишечной палочки) или 
же качественные биохимические пробы [Гольдфарб Д. М. и др., 
1974; Спиричев В. Б., Барашнев Ю. И., 1977; Барашнев Ю. И., 
Вельтищев Ю. Е., 1978; Gandolfo-Caramello М. et al., 1978; 
Inman Р., 1978; Brock D., Mayo О., 1978; Sewell A. et al., 1979]. 
Основная цель исследований на первом этапе — выявление но
ворожденных детей с отклонениями в обмене веществ. На вто
ром этапе обследование проводится с применением количествен
ных биохимических методик (высоковольтный электрофорез, 
тонкослойная хроматография, хроматография на ионообменных 
смолах и др.). Основная задача — выяснение характера выяв
ленных на первом этапе нарушений в обмене веществ [Чиче
рин Л. П. и др., 1975; Вельтищев Ю. Е., Барашнев Ю. И., 1975; 
Levy Н., Hammersen G., 1978].

Программы массового скрининга рассчитаны на те. патоло
гические состояния, которые встречаются относительно часто 
у новорожденных детей: фенилкетонурия (ФКУ) и муковисци
доз.

Обсуждается целесообразность аналогичных исследований 
на галактоземию, гиперлипопротеидемию, ксантуренурию, гипо
тиреоз и др. [La Franchi S„ 1979].

Программы селективного скрининга рассчитаны на диагнос
тику более редких заболеваний: гистидинемию, гомоцистину- 
рию и пр.
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Обследование новорожденных может проводиться как в ус
ловиях детского отделения родильного дома, так и врачами 
детских поликлиник и стационаров. Предпочтение отдается де
тям из групп высокого риска (семьи, отягощенные наследствен
ными заболеваниями). Основным объектом исследования явля
ется кровь, в виде нескольких капель наносимая на специаль
ную фильтровальную бумагу [Абросимова Н. А. и др., 1974, 
и др.].

Медико-генетическое консультирование. При рождении ре
бенка с врожденными дефектами развития (порок сердца, ано
малии развития глаз, скелета, нервной системы и др.) нередко 
возникает необходимость как в прогнозе самого заболевания, 
так и в прогнозе, относящемся к будущему потомству. Для 
этого необходимо установление точного диагноза. Степень риска 
определяется с учетом типа наследования: аутосомно-рецессив
ные, аутосомно-доминантные; наследование, связанное с Х-хро- 
мосомой, заболевания мультифакториального генеза [СоппопА., 
1977; Мерфи Э. А., Чейз Г. А., 1979, и др.].

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ ОБМЕНА ВЕЩЕСТВ

В основе этих заболеваний лежат генные мутации и, 
как следствие, недостаточность или же полное отсутствие того 
или иного фермента. В результате наступают выраженные ме
таболические расстройства, приводящие, как правило, к задер
жке психомоторного развития, а в последующем к тяжелой ин
валидности. Эти заболевания являются моногенными и насле
дуются по аутосомно-рецессивному типу. У новорожденных де
тей они встречаются в среднем с частотой 1 :5000.

Принципиально важным является то, что новорожденные 
с наследственными болезнями обмена веществ обычно не от
личаются от здоровых детей, а обнаруживаемые у них первые 
признаки заболевания нередко имеют общий характер. Это и 
вызывает трудности раннего выявления болезни. В патологи
ческий процесс обычно вовлекаются многие органы и системы, 
что объясняет наличие в последующем довольно пестрой клини
ческой картины: психоневрологические расстройства, патология 
зрения, слуха, скелета и др. [Барашнев Ю. И., Вельтищев Ю. Е., 
1978; Milunsky А., 1975; Knapp А., 1977; Beington Р., 1978, и 
ДР-]-

К настоящему времени описано около 600 нозологических 
форм наследственных заболеваний обмена веществ, но только 
50 из них могут быть практически выявлены у новорожденных.

При осмотре новорожденных и оценке их состояния неона- 
толог должен принимать во внимание: особенности генеалоги
ческих данных, результаты осмотра новорожденного. При этом 
особое внимание обращается на тех детей, у которых в первые 
дни жизни наблюдаются: измененный цвет кожи, волос и глаз;
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измененные цвет и запах мочи; непереносимость материнского 
молока; увеличенная печень и селезенка; тяжелые состояния, 
сопровождающиеся симптомами интоксикации (рвота, понос, 
потеря массы тела, судороги и пр.); измененное поведение (сон
ливость или же повышенная возбудимость).

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ ОБМЕНА АМИНОКИСЛОТ

1. Фенилкетонурия (ФКУ)— наследственное наруше
ние обмена фенилаланина (ФА), чаще всего обусловленное 
врожденным отсутствием или же дефицитом фенилаланин-4-гид- 
роксилазы и реже — фенилаланинаминотрансферазы (2.6.1.0), 
дигидроптеридинредуктазы (1.6.99.7) и дигидрофолатредуктазы 
(1.5.1.3). В крови обнаруживается повышение концентрации 
(ФА) (гиперфенилаланинемия) до 1,21 ммоль/л и более. Уве
личение содержания ФА происходит и в спинномозговой жид
кости. С мочой вскоре начинают выделяться такие промежу
точные продукты метаболизма, как фенилпировиноградная, 
фенилуксусная, фенилмолочная кислоты и фенилглутамин. Вто
рично происходят нарушения в обмене тирозина, триптофана, 
глутаминовой кислоты и других аминокислот. Частота ФКУ 
в популяции составляет 1:10 000, а среди гетерозиготных но
сителей — 1 ; 50.

Новорожденные дети с ФКУ внешне не отличаются от здо
ровых. Начальные признаки болезни начинают обнаруживаться 
в конце 1-го месяца жизни. К ранним клиническим симпто
мам относят частую рвоту, возникающую без видимых при
чин, потерю массы и специфический запах мочи (плесени). 
В последующем клиническая картина заболевания включает: 
нарушение пигментного обмена, экзематозные изменения кожи, 
диарею, рвоту, судороги, задержку психомоторного развития. Фе
нотипически дети с ФКУ имеют светло-русые волосы, светлую 
слабопигментированную кожу и голубые глаза [Лебедев Б. В., 
Блюмина М. Г., 1972, и др.].

В клинической картине на первый план выступают измене
ния нервной системы, что связано с вторичным повреждением 
мозга. К повреждающим мозг факторам относят: токсическое 
действие ФА и его метаболитов (фенилпировиноградная, фенил
молочная и фенилуксусная кислоты), нарушения обмена тиро
зина, триптофана и 5-гидрокситриптофана. Наряду с этим в ге
незе церебральных расстройств велика также роль печени и 
дисбаланслипидного обмена. Тяжесть церебральных расст
ройств находится в прямой зависимости от степени недостаточ
ности фенилаланин-4-гидроксилазы в печени [Корнейчук В. В., 
1979].

Диагноз ФКУ должен быть установлен в периоде новорож
денное™, так как ранний диагноз и назначение патогенетически 
оправданного лечения — залог благоприятного последующего
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развития. Наиболее эффективным является проведение массо
вого скринирования новорожденных с использованием микроби
ологического метода. Дифференциальный диагноз необходимо 
проводить с гистидинемией (имеются фенотипическое сходство и 
положительный тест с 10% раствором FeCI3).

2. Гомоцистинурия — наследственное нарушение обмена ме
тионина, обусловленное врожденным отсутствием или же дефи
цитом цистатионинсинтетазы (4.4.1.0). В связи с этим в крови 
повышается концентрация метионина и гомоцистина (отсутст
вующего в норме) и снижается содержание цистина. В моче об
наруживаются гомоцистин, смешанные дисульфиды гомоци
стина и цистеин. Различают две формы заболевания: пиридо
ксинчувствительную и пиридоксинрезистентную [Gaul G. et al.,. 
1974, и др.]. Частота гомоцистинурии не уточнена, имеющиеся 
сведения противоречивы (от 1 : 25 000 до 1 : 80000).

У новорожденных детей обычно не отмечают каких-либо 
специфических признаков. Фенотип, свойственный гомоцистину
рии, формируется постепенно в течение первых лет жизни. 
Прежде всего обращают на себя внимание задержка психомо
торного развития, умственная отсталость, астеническое телосло
жение, костные деформации, подвывих хрусталиков, сердечно
сосудистые расстройства. У детей светлые, мягкие, вьющиеся 
волосы, голубой цвет радужки [Барашнев Ю. И., и др., 1976; 
Барашнев Ю. И., Семячкина А. Н., 1973].

Гомоцистинурия не относится к группе заболеваний, подле
жащих массовому скринированию у новорожденных. Тем не ме
нее по отношению к детям из группы повышенного риска могут 
быть Применены диагностические микробиологические тесты (как 
и при ФКУ).

Диагноз основывается на обнаружении гиперметионинемищ 
качественном обнаружении цистина и гомоцистина в моче, ко
личественном определении гомоцистина и дисульфидов гомо
цистеина, а также активности цистатионинсинтетазы. Диффе
ренциальный диагноз следует проводить с синдромом Марфана.

3. Болезнь кленового сиропа (лейциноз). Заболевание свя
зано с нарушением окислительного декарбоксилирования а-ке- 
топроизводных перечисленных аминокислот: лейцина, изолей
цина и валина. В результате этого происходят накопление 
в крови, появление в моче и спинномозговой жидкости этих 
аминокислот, а-кетокислот и их оксипроизводных [Wendel U., 
1973].

Существуют несколько генетически гетерогенных форм лей- 
циноза, с разными сроками манифестации, течения и исхода. 
Классическая форма болезни проявляется обычно в периоде но
ворожденности. В конце 1-й недели жизни у внешне здорового 
ребенка нарушается аппетит, он отказывается от материнской 
груди, появляются повышенная возбудимость, судороги, мышеч
ная гипотония сменяется гипертонией, периодически наступает
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цианоз, ощущается запах кленового сиропа у мочи. Клиниче
ская картина напоминает внутричерепную родовую травму. Ле
тальный исход может наступить на 1—2-й неделе жизни. На 
секции нередко обнаруживают кровоизлияния в мозг не травма
тического, а метаболического происхождения. Наряду с этим 
находят признаки дисмиелинизации, дегенерацию белого 
вещества, глиальный фиброз, повышенную концентрацию 
в ткани мозга лейцина, изолейцина и валина, глутаминовой и 
у-аминомасляной кислот. Уровень общих липидов, липопроте
инов и цереброзидов в мозге снижен.

Диагноз основывается на результатах лабораторного обсле
дования: положительной пробе с 10 °/о FeCl3 (темно-синее ок
рашивание мочи), повышенной концентрации в крови и моче 
лейцина, изолейцина и валина, снижении или полном отсутст
вии ферментативной активности окислительного декарбоксили
рования трех аминокислот в лейкоцитах или же фибробластах. 
Для лейциноза разработана также пренатальная диагностика 
ГБарашнев Ю. И. и др., 1973, и др.].

4. Гиперметионинемия — наследственное нарушение обмена 
метионина. Манифестация заболевания возможна в периоде но
ворожденное™: анорексия, рвота, измененный запах мочи (от
варной капусты или же прогорклого масла). В последующем 
возможны задержка психомоторного развития, гепатомегалия и 
цирроз печени. В крови повышен уровень метионина, кето-у-ме- 
тилмасляной кислоты. В связи с тем, что гиперметионинемия 
возможна при ряде других заболеваний, необходим дифферен
циальный диагноз с гомоцистинурией, тирозинозом, фруктозе- 
мией, синдромом «сушеного хмеля», врожденным гепатитом [Meh- 
nert Н., Forster Н., 1975, и др.].

5. Гипервалинемия. В основе заболевания врожденный де
фицит валин-аминотрансферазы (2.6.1.32), в результате чего 
резко увеличивается концентрация валина в крови. Первые 
симптомы обнаруживаются вскоре после рождения: снижение 
спонтанной двигательной активности, сонливость, рвоты. В по
следующем отмечаются задержка психомоторного развития, ге
патомегалия [Wada Y. et al., 1963].

6. Гиперлизинемия. В основе заболевания —врожденный де
фицит а-лизин-оксиредуктазы (1.13.12.2). В результате в крови 
повышается концентрация лизина, гомоцитруллина, гомоарги
нина, орнитина, пипеколовой и аминоадипиновой кислот. У но
ворожденных заболевание может проявиться повышенной сон
ливостью, упорной рвотой и судорогами. В последующем наблю
даются задержка психомоторного развития, дефицит роста 
[Dancis J. et al., 1969, и др.].

7. Гипер-р-аланинемия— наследственное заболевание об
мена веществ, предположительно обусловленное врожденным 
дефицитом р-аланин-а-кетоглутараттрансаминазы (2.6.1.19), 
в результате чего с мочой выделяются в повышенной концен-
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трации р-аминокислоты: р-аланин, р-аминоизомасляная кислота 
и таурин. Первые симптомы — повышенная сонливость, нару
шения дыхания; судороги—обнаруживаются в периоде ново
рожденное™ [Milunsky А., 1975, и др.].

8. Некетотическая гиперглицинемия обусловлена врожден
ным дефицитом глицин-формилтетрагидрофолаттрансферазы 
(2.6.1.0). В результате возникают изолированная гиперглицине
мия и гиперглицинурия. У новорожденных наблюдаются сонли
вость, изменения мышечного тонуса (гипо- или гипертония), су
дороги. В последующем задержка психомоторного развития. На 
секции находят явления демиелинизации проводящих путей и 
дегенеративные изменения нервных клеток [Nyhan W., 1972, 
и др.].

9. Малабсорбция метионина — наследственное заболевание, 
обусловленное нарушением всасывания метионина в кишечнике. 
Первые признаки могут обнаруживаться в периоде новорожден
ное™ в виде изменения мышечного тонуса (гипотония или ги
пертония) и судорог. Кроме того, у детей моча обладает специ
фическим запахом (сухого солода или имбирного пива). При 
пробе с раствором 10 % FeCh получается изменение цвета 
мочи — лиловое окрашивание (за счет а-гидромасляной кис
лоты).

10. Тирозинемия (тирозиноз) — наследственное нарушение 
обмена тирозина и метионина, обусловленное дефицитом окси
дазы- р-оксифенилпировиноградной кислоты (1.1.3.0). В резуль
тате с мочой выделяются в больших концентрациях р-оксифе- 
нилмолочная, р-оксифенилпировиноградная, р-оксифенилуксус- 
ная кислоты и тирозин.

Болезнь проявляется в периоде новорожденное™ анорек
сией, диареей, рвотой. В последующем развиваются гепато- 
спленомегалия, цирроз печени, асцит, желтуха, отеки, геморра
гический диатез; ребенок отстает в психомоторном развитии 
[Bergeron Р. et al., 1974, и др.].

11. Болезнь Гартнепа — наследственное заболевание, заклю
чающееся в нарушении обмена аминокислот, обусловленном из
менениями во всасывании триптофана в кишечнике. В резуль
тате этого происходит усиленное образование индола и инди
кана, которые ингибируют действие триптофанпирролазы 
(1.13.11.11) и формилкинурениназы (3.7.1.3). Возникающий вто
ричный блок в метаболизме триптофана приводит к повышен
ной экскреции таких индольных продуктов, как и индолпировино
градная, индолмолочная и индолуксусная кислоты [Daute К- et 
al., 1966, и др].

Заболевание манифестируется обычно после 3 лет. Однако 
первые симптомы — гепатомегалия и диарея — возможны и 
в периоде новорожденности. В последующем появляются невро
логические расстройства: нистагм, тремор, мозжечковая атак
сия.
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12. Гиперсаркозинемия— наследственное заболевание об
мена веществ, обусловленное дефицитом саркозиноксидазы. 
Манифестация начинается в периоде новорожденности и прояв
ляется рвотой, изменениями мышечного тонуса (гипо- или ги
пертония), гепатомегалией. Отмечена склонность к заболева
ниям верхних дыхательных путей и легких. На секции голов
ной мозг уменьшен. Диагностика основана на обнаружении вы
соких концентраций саркозина в моче [Scott С. et al., 1970].

13. Пироглутаминовая ацидемия — редкое наследственное 
заболевание обмена. У новорожденных детей проявляется об
щими симптомами: сонливостью, малоподвижностью, рвотой и 
изменениями мышечного тонуса. В последующем наступает за
держка психомоторного развития. Диагноз основан на обнару
жении повышенной концентрации в сыворотке крови пироглу
таминовой кислоты [Eldjarn L. et al., 1972].

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ ОБМЕНА УГЛЕВОДОВ

14. Галактоземия — наследственное заболевание об
мена. В основе лежит врожденное отсутствие или же недоста
точность галактозо-1-фосфатуридилтрансферазы (2.7.7.10), что 
приводит к накоплению в крови и тканях галактозы и галак
тозо-1 -фосфата (2.7.7.10) [Beutler Е., Mitchell М., 1968, и др.].

Частота галактоземии точно не установлена и колеблется от 
1 : 18 000 до 1 :200 000 новорожденных. Согласно исследованиям 
последних лет, галактоземия относится к относительно частым 
заболеваниям, в связи с чем обсуждается целесообразность 
включения ее в программу массового скрининга. Частота гете
розиготного носительства составляет 1 :268. Клинические симп
томы заболевания: желтуха, срыгивания и рвота, диарея, паде
ние массы тела, гепатоспленомегалия — выявляются уже в пе
риоде новорожденности; в последующем развиваются катаракта 
и умственная отсталость. Летальный исход возможен в первые 
месяцы жизни. Диагноз основывается на обнаружении повы
шенного содержания галактозы в крови и моче и низкой актив
ности галактозо-1-фосфатуридилтрансферазы в эритроцитах. 
Дифференциальный диагноз проводится с гемолитической бо
лезнью новорожденных, врожденным гепатитом, токсоплазмо
зом, атрезией желчных путей, меллитуриями, синдромом Криг
лера—Найяра [Ермакова Л. И., 1976; Schutgens R. et al., 1978].

15. Непереносимость фруктозы — наследственное нарушение 
обмена углеводов, обусловленное недостаточностью фруктозо-1- 
фосфатальдолазы (4.1.2.0) в печени, почках или слизистой обо
лочке кишечника. Возможно также снижение активности фрук- 
тозо-1,6-дифосфатальдолазы (4.1.2.13). Происходящее при этом 
накопление в крови и тканях фруктозы и фруктозо-1-фосфата 
оказывает токсическое воздействие на организм и способствует 
появлению симптомов — анорексии, рвоты, потери массы, иногда
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гепатомегалии и желтухи, — которые прежде всего возникают 
у детей, находящихся на искусственном вскармливании. В по
следующем отмечается задержка психомоторного развития. Ди
агноз основывается на обнаружении фруктозурии в сочетании 
с альбуминурией и гипераминоацидурией. Необходим диффе
ренциальный диагноз с галактоземией [Black J., Simpson К.-, 
1967, и др.].

16. Недостаточность фруктозо-1,6-дифосфатазы — наследст
венная непереносимость фруктозы, обусловленная недостаточ
ностью или отсутствием фруктозо-1,6-дифосфатазы (3.1.3.11). 
При этом нарушается метаболическая реакция превращения 
фруктозы в глюкозу [Doxiadis S., Valaes Т., 1964, и др.]. У ново
рожденных детей, находящихся на искусственном вскармлива
нии, наблюдается своеобразный симптомокомплекс: анорексия, 
рвота, гепатомегалия, мышечная гипотония, судорожные состоя
ния.

Диагноз основывается на обнаружении гипогликемии, лак- 
татного ацидоза, ацетонурии и аланинурии.

17. Непереносимость лактозы. В основе заболевания фер
ментативная недостаточность лактозы (3.2.1.23) в кишечнике и 
нарушение обмена углеводов при расщеплении лактозы на глю
козу и галактозу. Уменьшенный гидролиз лактозы в кишечнике 
и высокая концентрация ее в крови приводят к лактозурии. 
Первые признаки заболевания обнаруживаются в периоде но
ворожденное™ в виде общего беспокойства, срыгивания и рвот, 
диареи, метеоризма, обезвоживания и гипотрофии. Диагноз ос
новывается на обнаружении в моче значительных количеств 
лактозы (лактозурия). Дифференциальный диагноз необходим 
с острыми инфекционными и неинфекционными расстройствами 
пищеварения, муковисцидозом и галактоземией [Rotthauwe Н. 
et al., 1972, и др.].

18. Гликогеновая болезнь, тип I (болезнь Гирке) — относится 
к наследственным ферментопатиям. Заболевание связано с не
достаточностью глюкозо-6-фосфатазы (3.1.3.9). Блокирование 
основного пути обмена гликогена приводит к его накапливанию 
в печени, почках и слизистой оболочке тонкой кишки. Наруша
ется функция печени — поддержание гомеостаза глюкозы в крови. 
Болезнь имеет прогредиентное течение, и клиническая картина 
полностью формируется к 7—10 годам жизни (увеличена масса 
тела, гепатоспленомегалия, дыхательные расстройства, при
ступы гипогликемии, остеопороз, задержка полового развития 
и др.). В периоде новорожденное™ симптомы гликогеноза I 
типа обнаруживаются только при тяжелых формах: гепатоме
галия, затрудненное дыхание, гипогликемические кризы, судо
роги и кетонурия.

Диагноз основывается на результатах клинико-лабораторных 
исследований: гипогликемия, кетоз, лактатный ацидоз, гипер
липидемия, повышение уровня неэстерифицированных жирных
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кислот [Colip Р. et al., 1974]. При обследовании печеночного 
биоптата — отсутствие глюкозо-6-фосфатазы.

19. Гликогеновая болезнь, тип II (болезнь Помпе). В основе 
заболевания недостаточность кислой а-глюкозидазы, в результате 
чего происходит накопление гликогена в печени, почках, селе
зенке, мышцах, лейкоцитах и нервной ткани.

Первые симптомы заболевания могут появляться у детей 
в периоде новорожденное™ и нарастают к 1—2 мес жизни. Это 
выражается в снижении спонтанной двигательной активности, 
появлении одышки и цианоза при кормлении, расширении гра
ниц сердца, повышенной возбудимости. В последующем усили
вается мышечная гипотония, наступает арефлексия, затрудня
ется акт глотания и развивается аспирационная пневмония.

Заболевание может быть диагностировано в пренатальном 
периоде путем определения активности фермента в клетках ам
ниотической жидкости [Nitowsky Н., Gruncfeld А. 1967, и др.].

20. Гликогеновая болезнь, тип III (болезнь Форбса, болезнь 
Кори), обусловлена недостаточностью амило-1,6-глюкозидазы 
(3.2.1.33), в результате чего происходит генерализованное на
копление лимит-декстрина. Клиническая картина напоминает 
гликогеноз I типа. У новорожденных обнаруживаются увели
ченная печень, мышечная гипотония. Диагноз становится досто
верным при определении дефицита амило-1,6-глюкозидазы 
[Floof F., Hers Н., 1967, и др.].

21. Гликогеновая болезнь, тип IV (болезнь Андерсена). В ос
нове заболевания недостаточность амило-1,4-1,6-трансглюкози- 
дазы (3.2.1.33), в результате чего в печени, мышцах и лейкоци
тах накапливается гликоген измененной структуры. Первые 
признаки заболевания могут появиться уже в периоде новорож
денное™ в виде увеличения печени и селезенки. Ранняя смерть 
(в возрасте до 5 лет) наступает от прогрессирующего цирроза 
или в результате присоединения интеркуррентных заболеваний 
[Howell R. et al., 1971, и др.].

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ ОБМЕНА ЛИПИДОВ

22. GMj-Ганглиозидоз, тип I (генерализованный ганг
лиозидоз) — наследственное заболевание липидного обмена, 
обусловленное полным отсутствием активности р-галактозидазы 
А, В и С (3.2.1.23). В результате в головном мозге и во внут
ренних органах происходит накопление ганглиозида QMb Пер
вые признаки заболевания обнаруживаются у новорожденного 
ребенка. По своим клиническим проявлениям напоминает бо
лезнь Гурлера (псевдо-Гурлер): грубые черты лица, макроглос- 
сия, сонливость, увеличенная печень и селезенка, мышечная ги
потония, судороги, изменение черепной иннервации, задержка 
психомоторного развития, дыхательные расстройства. Дети уми
рают в возрасте 1,5—2 лет [Brady R., 1973, и др.].
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23. ОМ3-ганглиозидоз (сфинголиподистрофия) — наследст
венное заболевание липидного обмена. Первые признаки — сон
ливость, мышечная гипотония, гепатомегалия, изменения череп
ной иннервации, макроглоссия, гиперплазия ткани десен — об
наруживаются у новорожденных.

24. Болезнь Вольмана — наследственное заболевание липид
ного обмена, обусловленное врожденным дефицитом кислой ли
пазы (3.1.1.3). При этом происходит отложение липидных суб
станций в головном мозге и во внутренних органах. Первые 
признаки заболевания: рвота, понос, гепатоспленомегалия, жел
туха — обнаруживаются уже в периоде новорожденности. В сы
воротке крови отмечают гиперхолестеринемию, триглицериде- 
мию (не всегда). Прогноз неблагоприятный, дети умирают 
в грудном возрасте [Wolman М. et al., 1961].

25. Болезнь Ниманна — Пика, тип А и В — наследствен
ное заболевание — нарушение липидного обмена, обуслов
ленное дефицитом сфингомиелиназы (3.1.4.12). При типе Л, или 
инфантильной форме заболевания, первые его признаки могут 
обнаруживаться уже в периоде новорожденности: диспепсиче
ские расстройства, коричневая пигментация на коже, желтуха, 
гепатомегалия, нарушение питания, гипотрофия, в последующем 
появление красного окрашивания в области maculae retinae. 
Смерть наступает на 2—3-м году жизни. На секции обнаружи
вается накопление во всех органах и тканях сфингомиелина 
[Brady R, et al., 1966].

Тип В, или хроническая форма, характеризуется тем, что 
накопление сфингомиелина происходит только во внутренних 
органах (висцеральный вариант). Клинически проявляется 
только гепатоспленомегалией без поражения ЦНС. Диагноз ос
новывается на особенностях клинической картины и лаборатор
ных находках (вакуолизированные лимфоциты, тромбоцитопе
ния). На аутопсии отмечают накопление сфингомиелина в тка
нях ретикулоэндотелиальной системы и ганглиозидов в нейро
нах.

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ БОЛЕЗНИ СОЕДИНИТЕЛЬНОЙ ТКАНИ

26. Синдром Гурлера (мукополисахаридоз, I тип) — 
наследственное заболевание соединительной ткани, обуслов
ленное недостаточностью a-L-идуронидазы. (3.2.1.76) [Bach G., 
1972]. При этом происходит накопление мукополисахаридов (ге
паран- и дерматансульфатов) во внутренних органах. Первые 
признаки заболевания — гепатомегалия, изменения черепной 
иннервации — обнаруживаются уже в периоде новорожден
ности. Характерен краниофациальный дисморфизм: грубые 
черты лица, большой нависающий лоб, утолщенные губы, ги
пертелоризм, макроглоссия, густые и жесткие волосы. В после
дующем отмечаются грубая задержка психомоторного развития,
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скелетные аномалии, помутнение роговиц и др. В моче опреде
ляется повышенное содержание кислых гликозаминогликанов 
(гепарансульфат и хондроитинсульфат В).

27. Синдром Гунтера (мукополисахаридоз, тип II) — нас
ледственное заболевание соединительной ткани, обусловленное 
недостаточностью L-идуронат-сульфатазы. При этом в клетках 
и тканях происходит накопление продуктов неполного распада 
гепарансульфата и дерматансульфата. Основными признаками, 
обнаруживаемыми в периоде новорожденное™, являются увели
ченная печень и нарушения черепной иннервации. В последу
ющем заболевание становится фенотипически сходным с синд
ромом Гурлера. Общее количество кислых гликозаминоглика
нов в моче увеличено преимущественно за счет фракции гепа
ран- и дерматансульфатов [Neufeld Е., Barton R., 1972; Fratan- 
toni S. et al., 1968, и др].

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ ДЕФЕКТЫ
ЦИКЛА ОБРАЗОВАНИЯ МОЧЕВИНЫ

28. Гипераммониемия тип I — наследственный дефект 
обмена, обусловленный дефицитом карбамоилфосфатсинтетазы 
(2.7.2.0). При этом происходит увеличение концентрации амми
ака в организме. В периоде новорожденное™ могут обнаружи
ваться: сонливость, малоподвижность, рвоты, понос, желтуха, 
изменение мышечного тонуса (гипо- или гипертония), судороги, 
явления дегидратации. В последующем отмечается задержка 
психомоторного развития. Диагноз основывается на обнаруже
нии в моче, а также в спинномозговой жидкости [Freeman J. et 
al., 1970, и др.] повышенного содержания аммиака.

29. Гипераммониемия, тип II — наследственный дефект об
мена, обусловленный дефицитом орнитинкарбамоилтрансфе- 
разы (2.1.3.3). Для заболевания характерна ранняя манифеста
ция. В периоде новорожденности могут обнаруживаться: сон
ливость, вялость, малоподвижность, рвоты, понос, дегидрата
ция, судороги, кома, признаки изменения черепной иннервации, 
гепатомегалия, дыхательные расстройства. В последующем воз
можна задержка психомоторного развития. Диагноз основыва
ется на повышении уровня аммиака и аминокислот (глутами
новая кислота, аланин и др.) в моче [Levin В. et al., 1969, 
и др.].

30. Цитруллинемия — наследственное нарушение обмена, обу
словленное дефицитом аргининсукцинатсинтетазы в печени 
(6.3.4.5). Первые симптомы заболевания: сонливость, вялость, 
рвота, понос, мышечная гипотония, судороги, дегидратация — 
могут обнаруживаться уже в периоде новорожденности. В по
следующем возможна задержка психомоторного развития. 
В крови резко повышена концентрация аммиака. Диагноз осно
вывается на обнаружении высоких концентраций цитруллина
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в моче, плазме крови и спинномозговой жидкости [Morrow G. 
et al., 1967, и др.].

31. Аргинин-янтарная ацидурия — наследственное наруше
ние обмена, обусловленное дефицитом аргининсукциназы 
(4. 3. 2. 1.). Заболевание проявляется в первые дни жизни: сон
ливость, вялость, рвота, дегидратация, мышечная гипотония,, 
судороги, гепатомегалия. В последующем задержка психомо
торного развития. В крови, моче и в спинномозговой жидкости 
повышен уровень аргинин-янтарной кислоты [Terheggen Н. et 
al., 1969].

32. Гипераргининемия — наследственное нарушение обмена,, 
обусловленное дефицитом аргиназы (3.5.3.1). Первые симп
томы обнаруживаются в периоде новорожденности: сонливость, 
общая вялость, рвота, мышечная гипотония, судороги, дегидра
тация, дыхательные расстройства. Диагноз основывается на 
обнаружении повышенного уровня аммиака и аргинина, 
цистина, лизина и орнитина в моче [Moser Н. et al., 1967].

НАСЛЕДСТВЕННЫЕ НАРУШЕНИЯ
ОБМЕНА ОРГАНИЧЕСКИХ КИСЛОТ

33. Метилмалоновая ацидемия — наследственное на
рушение обмена, обусловленное дефицитом метилмалонил- 
КоА-мутазы (5.4.99.2). Заболевание проявляется с первых дней 
жизни: общая вялость, сонливость, увеличение печени, рвота, 
мышечная гипотония, судороги, обезвоживание, задержка 
массы тела. При лабораторном обследовании: кетонурия, гипер- 
глицинурия, метилмалоновая ацидурия [Corbeel L., Tada К., 
1975, и др].

34. Гиперглицинемия кетотическая — наследственное забо
левание обмена, обусловленное дефицитом пропионил КоА-кар- 
боксилазы (4.1.1.41). Заболевание проявляется сразу же по
сле рождения: общая вялость, сонливость, мышечная гипото
ния, судороги, кетоацидоз. Диагноз основывается на обнару
жении гиперглицинемии и гиперглицинурии, повышенной кон
центрации в плазме лейцина, изолейцина и валина [Hsia Y. 
et al., 1969, и др.].

35. Изовалериановая ацидемия — наследственное заболева
ние обмена аминокислот, обусловленное дефицитом изовалерил- 
КоА-дегидрогеназы (1.1.1.85). Первые симптомы могут быть- 
обнаружены в периоде новорожденности: общая вялость, сон
ливость, отказ от груди, явления пилоростеноза (рвота), кома
тозное состояние, специфический запах мочи (сыра или потных 
ног). При этом в крови происходит накопление изовалериано- 
вой кислоты и ее метаболитов. В последующем у детей, остав
шихся в живых, отмечаются задержка психомоторного разви
тия, тремор, атаксия и другие неврологические расстройства 
[Tanaka К. et al., 1966, и др.].
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36. р-Метилкротоновая ацидурия — редкое наследственное 
заболевание обмена веществ, обусловленное дефицитом р-ме- 
тилкротонил-КоА-карбоксилазы (6.4.1.4). В периоде новорож
денное™ могут наблюдаться такие изменения, как повышение 
или понижение мышечного тонуса и измененный запах мочи 
(запах кошачьей мочи) и ее ненормальный цвет. В моче об
наруживается 0-метилкротонил-глицин и р-гидроксивалериано- 
вая кислоты. Смертельный исход возможен на 2—3-й неделе 
жизни при явлениях общей вялости и быстро прогрессирующей 
мышечной атрофии. Необходим дифференциальный диагноз 
с болезнью Вернике—Гоффманна [Gomperta D., Dreffan G, 
1971].

СМЕШАННАЯ ГРУППА
НАСЛЕДСТВЕННЫХ БОЛЕЗНЕЙ ОБМЕНА ВЕЩЕСТВ

37. Адреногенитальный синдром (АГС) — наследст
венное заболевание, обусловленное нарушением биосинтеза кор
тикостероидов в коре надпочечников. У новорожденных частота 
его составляет 1 :5000—1 : 10 000. Известно несколько биохими
ческих вариантов болезни, в основе которых лежат нарушения 
преобразования холестерола, недостаточность 3-бетаол-стероид- 
дегидрогеназы и изомеразы (5.3.99.1), недостаточность 21-ги
дроксилаз (1.1.1.150) или 11-бета-гидроксилаз (1.1.1.147); на
рушение биосинтеза альдостерона на уровне 18-оксидаз 
(1.14.14.1). Усиленное выделение андрогенных гормонов начи
нается еще во внутриутробном периоде и способствует вирили
зации плода. В периоде новорожденности особого внимания за
служивает адреногенитальный синдром с потерей солей, при 
котором имеется большое сходство клинической картины с пи
лоростенозом: рвота «фонтаном», отказ от груди, дегидратация, 
диарея, потеря массы, судороги, сердечно-сосудистая недоста
точность, гиперкалиемия, метаболический ацидоз, значительные 
потери натрия с мочой.

Нередко присоединяется сепсис и наступает летальный исход. 
Своевременный диагноз основывается на результатах исследо
вания полового хроматина и кариотипа у девочек, определении 
в моче 17-кетостероидов, андростерона, этиохоланола, дегидро
эпиандростерона, прегнантриола и др., а также показателей вод
но-солевого обмена (особенно при сольтеряющей форме). Диффе
ренциальный диагноз проводится с пилоростенозом, при кото
ром наблюдается гипокалиемия на фоне гипохлоремического ал
калоза, а при АГС — метаболический алкалоз, повышенная се
креция альдостерона и кортизола, 17-оксикетостероидов [Ти
тов Г. Н. и др. 1975, и др.]

38. Недостаточность лизосомальной и кислой фосфатазы — 
наследственное заболевание обмена веществ, впервые описан
ное в 1970 г. Обусловлено дефицитом лизосомальной кислой
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фосфатазы (3.1.3.2). Первые признаки обнаруживаются у де
тей в период новорожденности: сонливость, мышечная гипо
тония, частые рвоты, опистотонус, судороги. Летальный исход 
наступает в первые недели или месяцы жизни [Nadler Н., 
Egan Т., 1970].

39. Ренальный тубулярный ацидоз или почечный ацидоз но
ворожденных чаще всего имеет транзиторный характер и обус
ловлен незрелостью ферментативных систем, обеспечивающих 
активную секрецию водородных ионов. Наряду с этим имеют 
значение задержка развития ацидогенетической функции по
чек и повышенная чувствительность к витамину D. У новорож
денных, находящихся на искусственном вскармливании, об
наруживаются: частая рвота, полиурия и обезвоживание, за
поры, гипертермия, судороги. У детей отмечается гипокалиемия. 
Тип наследования рецессивный, сцепленный с Х-хромосомой, 
большая часть больных — мальчики [Игнатова М. С., Вельти
щев Ю. Е., 1978, и др.].

40. Нефрогенный диабет обусловлен неспособностью почек 
образовывать мочу с более высокой осмолярностью, чем ульт
рафильтрат плазмы, так как почечные канальцы не реагируют 
на антидиуретический гормон нейрогипофиза. У новорожденных 
и грудных детей отмечаются рвота, полиурия, обезвоживание, 
гипотрофия, гипотермия и судороги. Необходим дифференци
альный диагноз с почечным канальцевым ацидозом, нефроно- 
фтизом Фанкони и пилоростенозом (Dicker S., Eggleton М., 
1963, и др.].

41. Синдром курчавых волос, или болезнь Менкеса,— сцеп
ленное с Х-хромосомой рецессивное заболевание. В периоде но
ворожденности обнаруживается: общая вялость, сонливость, 
нарушения терморегуляции, отказ от материнской груди, рвота, 
плохая прибавка массы тела, транзиторная желтуха, судороги. 
Волосы у новорожденных обычно мягкие и только позже ста
новятся депигментированными, ломкими и курчавыми. При ис
следовании костной ткани обнаруживают нарушения процессов 
минерализации, при артериографии — аномалии строения сосу
дов. На аутопсии в головном мозге находят глиоз и кистозную 
дегенерацию белого вещества.

В основе заболевания — дефект всасывания и транспорта 
меди из кишечника. В сыворотке крови снижены уровни це
рулоплазмина и токоферола. Дифференцируют с заболеваниями, 
сопровождающимися нарушениями остеогенеза [French J., She
pard E., 1967, и др.].

42. Оротиковая ацидурия — наследственное заболевание об
мена пиримидинов, обусловленное дефицитом ферментов, пре
вращающих оротовую кислоту в уридин-5-фосфат (дефицит 
оротидин-5-фосфат-пирофосфорилазы (2.4.2.10). У новорожден
ных детей обнаруживается тяжелая мегалобластическая анемия, 
не реагирующая на препараты железа, пиридоксина, витамина
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Bi2 и фолиевую кислоту. В моче повышена концентрация оро- 
тиковой кислоты [Fox R. et al., 1969].

43. Врожденный молочный ацидоз — заболевание обуслов
лено нарушением обмена пировиноградной и молочной кислот 
из-за дефицита пируваткарбоксилазы (6.4.1.1). У новорожден
ных обнаруживаются: общая вялость, диарея, мышечная гипо
тония, судороги, дыхательные нарушения, тяжелый метаболи
ческий ацидоз; имеется повышенная склонность к бронхопнев
мониям. Возможно увеличение печени и селезенки; pH крови 
может достигать крайних границ —6,78 (при норме 7,35—7,45),. 
в крови резко повышается уровень молочной и пировиноградной 
кислот. По мере роста ребенка возможны ослабление тяжести 
ацидоза и улучшение состояния. При тяжелых метаболических 
расстройствах возможен летальный исход [Erickson R, 1965,. 
и др.].

44. Муковисцидоз (кистофиброз поджелудочной железы) — 
наследственное заболевание. У новорожденных он встречается 
с частотой 1 :5000 [Gottschalk В. et al., 1977]. При муковисци
дозе имеется сгущение панкреатического и бронхиального се
кретов и желчи, что приводит к нарушению проходимости вы
водных протоков. В поджелудочной железе обнаруживается 
диффузный фиброз и кистозные изменения, слизистые пробки 
в бронхах, ателектазы легких и бронхоэктазии.

Первые признаки заболевания могут обнаруживаться в пе
риоде новорожденности в виде мекониевой и кишечной непро
ходимости (рвота желчью, увеличенный живот, отсутствие ме- 
кониальных выделений). Наряду с этим возможно и менее ост
рое начало заболевания: недостаточная прибавка массы тела, 
бледность кожных покровов, обильные «жирные» испражнения,, 
срыгивания, рвота и цианоз. Диагноз ставится на основании 
обнаружения повышенного содержания альбумина в меконии, 
положительного потового теста (высокое содержание хлора), 
бромидного теста, повышенной концентрации натрия в ногтях,, 
повышенной вязкости дуоденального содержимого снижения 
ферментативной активности липазы, трипсина, диастазы и вы
сокого содержания жира в кале.

45. Гипофосфатазия — врожденное нарушение обмена мине
ральных веществ, обусловлено дефицитом щелочной фосфатазы 
(3.1.3.1). Нарушается процесс отщепления неорганического фос
фата от фосфорорганических соединений, и, как следствие, рас
страивается процесс минерализации костной матрицы. Заболе
вание может проявляться уже в периоде новорожденности. Об
ращают на себя внимание множественные деформации скелета,, 
общее беспокойство, анорексия, рвота, обезвоживание, гипер
термия, иногда судороги. Кости черепа мягкие, швы и большой 
родничок широко открыты. Прогноз неблагоприятный, боль
шинство детей погибают в первые месяцы жизни [Fanconi А., 
Prader А., 1972, и др].
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46. Фукозидоз — одна из форм муколипидоза, обусловлен 
tt-L-фукозидазной (3.2.1.51) недостаточностью. Первые признаки 
заболевания (мышечная гипотония, гепатомегалия, густые жест
кие волосы) могут обнаруживаться в периоде новорожденности. 
В последующие недели и месяцы жизни наступают явления 
спастического тетрапареза, децеребрационная ригидность, умст
венная отсталость. У больных отмечена повышенная склон
ность к легочным заболеваниям. При гистологическом иссле
довании тканей обнаруживают значительное накопление глико
литических комплексов и мукополисахаридов (фукоза). Прог
ноз неблагоприятный. [Калмыкова Л. Г., 1976; Van Hoof F., 
Hers H., 1968, и др.].

47. Синдром Криглера—Найяра — наследственное заболева
ние, обусловленное генетически детерминированным недостат
ком или отсутствием глюкуронилтрансферазы в печеночных 
клетках. В результате нарушается процесс перевода непрямого 
(свободного) билирубина в диглюкуронид-билирубин (прямой 
билирубин). Заболевание встречается редко. Кардинальным 
симптомом является желтуха, обнаруживаемая у новорожден
ных с первых дней жизни. Билирубин крови достигает 
342,08 мкмоль/л. Желтуха держится стойко на протяжении 
всей жизни ребенка. Вскоре появляются симптомы поражения 
нервной системы (судороги, симптом «заходящего солнца», 
мышечная гипертония, гиперрефлексия, анорексия). Кал жел
того цвета. Необходим дифференциальный диагноз с гемолити
ческой болезнью новорожденных. При этом следует иметь в виду, 
что при синдроме Криглера—Найяра анемии не бывает, коли
чество молодых форм эритроцитов (эритробластов, нормоблас- 
гов и ретикулоцитов) не изменено. Концентрация уробилина 
в моче нормальная, но экскреция уробилиногена с калом резко 
снижена. В желчи отсутствует прямой конъюгированный били
рубин. Дети нередко погибают в первые дни и недели жизни, 
у выживших детей в последующем могут обнаруживаться невро-
.логические расстройства [Grigler J., Najjar V., 1952, и др.].

48. Альбинизм — наследственное заболевание обмена амино
кислот, обусловленное дефицитом тирозиназы (4.1.1.25), в ре
зультате чего нарушается образование меланина. У новорож
денных отмечаются белая кожа и волосы, глаза красновато-ро
зоватого цвета из-за просвечивания сосудов глазных оболочек 
через прозрачные среды глаза. Спонтанный нистагм, светобо
язнь [Witkop С., 1971].

49. Синдром Леш-Нихана — наследственное заболевание об
мена, обусловленное дефицитом гипоксантингуанинфосфорибо- 
зилтрансферазы (2.4.2.8.), катализирующей превращение ги
поксантина и гуанина в соответствующие нуклеотиды. Накоп
ление гипоксантина и гуанина ведет к повышению концентрации 
мочевой кислоты в сыворотке крови и в моче [Шапошни
ков А. М., 1975; Seegmiller J., 1978]. Первые симптомы заболе
ло
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Таблица 22. Особенности манифестации наследственных 
болезней обмена в периоде новорожденное™1

Клинические проявления болезни Наследственные болезни обмена веществ

Общая слабость и нарушения 
питания

1—49

Сонливость 3, 5, 6—8, 13, 19, 23, 28—35, 38, 41, 43
Беспокойство 3, 18, 19
Макроглоссия 23
Гепатомегалия 10—12, 14—16, 18, 20—27, 29, 31, 33, 46
Желтуха 14, 15, 24, 25, 28, 47
Рвота 1, 3—6, 10, 12—17, 24, 28—33, 35, 37—41, 44, 

45, 49
Понос 10, 11, 14, 17, 24, 25, 28—30, 37, 43
Обезвоживание 17, 28—33, 37, 39, 40, 45
Анорексия 3, 4, 10
Мекониальная непроходимость 44
Мышечная гипотония 1, 3, 8, 9, 12, 13, 16, 19, 20, 22, 23, 27, 28, 30—

34, 36, 38, 41, 43, 46, 47, 49
Судороги 1, 3, 6—9, 16, 18, 22, 28, 30—34, 38—41, 43,

45, 47
Изменения черепной иннервации 3, 23, 26, 29, 48
Дыхательные расстройства 7, 18, 19, 22, 29, 32, 43, 44
Измененный цвет мочи 1, 3, 4, 9, 10
Измененный запах мочи 1, 3, 4, 35, 36
Измененные волосы 1, 3, 41, 46, 48

1 Цифры в таблице соответствуют порядковым номерам отдельных нозологи
ческих форм наследственной патслогии обмена веществ.

вания (рвота и мышечная гипотония) могут обнаруживаться 
уже в периоде новорожденности. Однако основные симптомы 
появляются позже, к концу 1-го года жизни (белесоватые пес
чинки на белье — выделение уратных камней) и к 2—3 годам 
жизни (уратный нефролитиаз, задержка психомоторного разви
тия, экстрапирамидные расстройства в сочетании с мышечной 
гипотонией). Поведение детей отличается повышенной раздражи
тельностью и самоистязанием. Наряду с этим характерна про
грессирующая анемия, устойчивая к витамину Bi2 и препара
там железа. В эритроцитах повышено содержание фосфори
бозилпирофосфата, в крови и моче повышен уровень мочевой 
кислоты. Тип наследования рецессивный, сцепленный с Х-хро- 
мосомой.

Краткая информация о наследственных болезнях обмена 
веществ, которые могут быть выявлены в периоде новорожден
ности, обобщена в табл. 22. Дифференциальный диагноз осно
вывается на ведущих клинических симптомах и их сочетании.

Следует также иметь в виду, что при ряде наследственных 
болезней обмена веществ у новорожденных могут быть специ
фические признаки. К ним относятся изменения цвета или за-
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Таблица 23. Наследственные нарушения обмена веществ, 
сопровождающиеся у новорожденных изменениями мочи

Наследственные болезни Изменения мочи

•Фенилкетонурия
Тирозинемия
Болезнь кленового сиропа

.Малабсорбция метионина

Г иперметионинемия

Изовалериановая ацидемия
$-Метилкротонил-СоА-карбоксилазная

недостаточность

Затхлый запах
То же
Запах кленового сиропа или жженого 

сахара
Запах сухого солода или имбирного 

пива
Запах отварной капусты или про

горклого масла
Запах сыра или потных ног
Запах кошачьей мочи

паха мочи, а также ее окраски при добавлении раствора FeCh 
(табл'. 23, 24).

Раннее выявление наследственных нарушений обмена ве
ществ может способствовать своевременному назначению па
тогенетически обоснованного лечения и предупреждению тяже
лых осложнений.

Таблица 24. Болезни новорожденных, сочетающиеся с позитивной 
FeCl3 реакцией

Наследственные болезни Дериваты метаболизма в моче Цвет мочи

Фенилкетонурия Фенилпировиноградная кис- Зеленый

Тирозинемия
лота

р-гидроксифенилпировино- Зеленый, быстро от-

Болезнь кленового си-
градная кислота

Кетокислоты с разветвлен-
цветающий

Серо-зеленый
ропа

Мальабсорбция метио-
ной цепью

а-Гидроксимасляная кис- Лиловый
нина

Гистидинемия
лота

Имидазол пировиноградная Голубой-зеленый

.Алкаптонурия
кислота

Гомогентизиновая кислота Темно-коричневый
Диабетический кетоаци- Ацетоацетиловая кислота Вишнево-красный

ДОЗ
Меланома Меланин Черный
Феохромоцитома Катехоламины Голубой-зеленый
Формиминотрансфераз- Имидазолкарбоксиамид Лиловый

ная недостаточность
.Лекарственные интокси- Салицилаты »

кации Фенотиазин »

Конъюгированная ги-

Р-аминосалициловая кислота 
Лизол
Билирубин

Красно-коричневый 
Зеленый

пербилирубинемия
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ГЛАВА 8

ЖЕЛТУХА И ГЕПАТОЛИЕНАЛЬНЫЙ СИНДРОМ

ЖЕЛТУХИ

Желтуха (Icterus)—желтушное окрашивание кож
ных покровов и видимых слизистых оболочек глаз и полости 
рта. Наблюдается у 40—50 % новорожденных. Ведущей при
чиной развития желтухи является гипербилирубинемия.

Клиническое значение гипербилирубинемии очень велико,, 
поскольку она ведет к развитию глубоких метаболических на
рушений в организме новорожденного, изменению функцио
нального состояния печени и церебральным расстройствам.

В норме ежедневно гемолизируется 1 мл крови на 1 кг массы тела: 
(т. e. 1 % циркулируемой крови).

На каждые 100 мл крови образуется около 5 мг билирубина в день.
Из 1 г гемоглобина образуется 35 мг несвязанного билирубина [Кого- 

nes S., 1976].
Угрозу для организма новорожденного представляет накопление в крови: 

несвязанного билирубина (не соединенного с глюкуронидом в печени). Эта. 
фракция является жирорастворимой, поэтому не может выделяться из орга
низма ребенка с желчью и почками, обладает высоким сродством к тканям ш 
мозгу.

В плазме несвязанный билирубин образует комплексное соединение- 
с альбумином. Небольшая часть билирубина циркулирует в крови в свобод
ном состоянии.

Из поступающего в печеночные клетки билирубина 80 % конъюгируется: 
в лизосомах с помощью глюкуронилтрансферазы. При этом образуются моно- 
и диглюкуронид [Эвербек Г., 1980]. Билирубин-глюкуронид (связанный) явля
ется водорастворимым; он выделяется из организма через желчные пути ш 
почки и может быть обнаружен прямой реакцией Ван-ден-Берга или другими? 
методами исследования. Лабораторное определение билирубина в плазме дает- 
представление об уровне общего билирубина (прямой и непрямой фракции). 
Для правильной оценки состояния билирубинового обмена необходимо спе
циальное определение содержания водорастворимого билирубина путем пря
мой реакции.

После рождения уровень билирубина в крови у новорож
денного тем выше, чем выше его уровень у плода. В пуповинной 
крови это количество не превышает 25,656 мкмоль/л (1,5 мг/' 
100 мл). Почасовой прирост билирубина колеблется от 0 до» 
3,4208 мкмоль/л (0,2 мг/100 мл). Почасовой прирост билиру
бина можно определить по следующей формуле:

п

где Bt — почасовой прирост билирубина; 2 — средний уровень- 
билирубина в пуповинной крови; n — часы жизни; Вп — били
рубин в данный момент.

С помощью этой формулы можно решать вопрос о показа
ниях к заменному переливанию крови при гипербилирубине-
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мии недоношенных детей до раз- 
вития билирубиновой интоксика
ции.

Прирост, равный 0,05 мг/100 
мл. в час, является показанием 
для активной билирубинвыводя- 
щей терапии [Таболин В. А., Ма- 
ракина С. П., 1977].

Если уровень билирубина 
в пуповинной крови достигает 
51,312—68,416 мкмоль/л (3—4 
мг/100 мл), то появляется жел
туха I, 85,520—153,936 мкмоль/л 
(5—9 мг/100 мл)—II, 171,04 
мкмоль/л (10 мг/100 мл) и вы
ше — III степени.

У недоношенных после рож
дения уровень билирубина повы
шается интенсивнее, фаза повы
шения более длительная, поэтому 
максимум его концентрации по 
сравнению с доношенными ото
двинут.

Физиологическая желтуха. 
Физиологическая желтуха появ
ляется почти у всех детей на 
2—3-й день жизни — на склерах, 
коже и слизистых оболочках. 
Общее состояние ребенка не на
рушено, анемии нет, моча обыч
ного цвета. Селезенка и печень 
не увеличены. Уровень в основ
ном непрямого билирубина до
стигает и нередко превышает 
68,416—102,624 мкмоль/л (4—6 
мг/100 мл) (табл. 25). По мере 
повышения энзиматической ак
тивности печени и выработки 
глюкуронилтрансферазы, связы
вающей билирубин с глюкуроно
вой кислотой, желтуха исчезает 
через 1 нед у доношенных детей 
и через Р/г — 2 нед у недоно
шенных.

У некоторых детей, чаще не
доношенных, гипербилирубине
мия может быть обусловлена 
необходимостью конъюгации
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большого количества гормонов, и печень временно оказывается 
функционально несостоятельной.

Если желтуха появляется в первые сутки после рождения 
и сопровождается усиленным почасовым приростом билиру
бина, необходимо осуществлять дифференциальную диагнос
тику с другими патологическими состояниями ребенка.

Определенное значение в развитии гипербилирубинемии 
имеют гиалиновые мембраны, массивные внутричерепные кро
воизлияния, заглатывание материнской крови, резорбция били
рубина из мекония, воздействие лекарственных препаратов,, 
гипоксия.

Причины желтухи новорожденных (модифицировано S. Ко- 
rones, 1976 и по Odell G., 1968]:

I. Внутрисосудистый гемолиз (гипербилирубинемия, выз
ванная повышением уровня несвязанного билирубина).

A. Гемолитическая болезнь новорожденных (Rh, ABO и 
другие виды несовместимости).

Б. Полицитемия (массивная трансфузия плацентарной 
крови к плоду; близнецы с общим кровообращением; обще& 
кровообращение матери и плода).

B. Патологические изменения эритроцитов.
1. Наследственный сфероцитоз
2. Дефицит ферментов (Г-6-ФДГ и др.).
3. Эллиптоцитоз.
4. Гемоглобинопатия.
Г. Химические гемолизины (аналоги витамина К и другие 

вещества).
II. Внесосудистый гемолиз; кровотечения в замкнутые про

странства (гипербилирубинемия, вызванная повышением уро
вня несвязанного билирубина).

A. Петехии, экхимозы.
Б. Гематома.
B. Кровотечения.
Г. Внутрижелудочковое кровоизлияние.
III. Нарушение функции печени.
А. Дефицит глюкуронилтрансферазы (гипербилирубинемия, 

вызванная повышением уровня несвязанного билирубина).
1. Семейная негемолитическая желтуха, типы I и II.
2. Преходящая семейная неонатальная гипербилирубине

мия (синдром Lucey—Driscoll).
Б. Инфекция (гипербилирубинемия, вызванная повышением; 

уровня как связаного, так и несвязанного билирубина).
1. Бактериальная (септицемия, сифилис, пиелонефрит).
2. Небактериальная:
а) токсоплазмоз;
б) цитомегаловирусная инфекция;
в) краснуха;
г) герпес простой;
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д) эпидемическая миалгия;
е) неонатальный гепатит.
В. Обменные факторы (гипербилирубинемия, вызванная 

увеличением уровня несвязанного билирубина).
1. Младенцы, рожденные матерями, страдающими диабетом.
2. Галактоземия.
3. «Желтуха, развивающаяся при кормлении грудным мо

локом».
4. Гипотиреоидизм.
Г. Закупорка желчных путей (гипербилирубинемия, вызван

ная увеличением уровня как связанного, так и несвязанного 
билирубина).

Атрезия желчных путей.
Внутрисосудистый гемолиз. Гемолитическая болезнь но

ворожденного обусловлена несовместимостью групповых фак
торов крови матери и плода в результате изоиммунизации. Наи
большее значение имеют антигены Rh и АВО. Система Rh 
состоит из многих антигенов: С, с, D, d, E, е и др. Сенсиби
лизация происходит чаще под влиянием антигена D, d. Анти
гены Rh-положительного плода, проникнув в организм Rh-от
рицательной матери, обусловливают выработку антител к Rh- 
антигену плода.

Сенсибилизация матери в основном происходит во время 
родов, поэтому риск развития гемолитической болезни у ново
рожденного возрастает с каждой последующей беременностью 
Rh-отрицательной женщины.

Наблюдается примерно одно заболевание на 20—25 Rh-не
совместимых взаимоотношений матери и плода.

Ранняя диагностика заболевания основана на оценке анам
нестических данных, определении Rh-антигенов, антител 
в крови матери и в околоплодных водах, определении билиру
бина в околоплодных водах (спектрофотометрически), билиру
бина и гемоглобина в пуповинной и периферической крови, 
пробы Кумбса.

Если анти-В-антитело соединилось с антигеном D на по
верхности эритроцитов новорожденного, то добавление реа- 
тента Кумбса будет сопровождаться агглютинацией этих кле
ток, что служит подтверждением клинического диагноза гемо
литической болезни.

Заболевание начинается в периоде внутриутробного разви
тия и продолжается после рождения ребенка. Основными кли
ническими признаками заболевания являются: желтуха, ане
мия, эритробластоз, водянка плода.

У детей с желтушной формой заболевания сразу после рож
дения можно заметить умеренную анемию и легкую желтуху 
(иктеричность склер и слизистых оболочек), наряду с более 
интенсивным окрашиванием в желтый цвет околоплодных вод, 
пуповины и первородной смазки. В последующие часы жизни
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желтуха прогрессирует. Рано появляются изменения нервной 
системы (сонливость, тремор, периодическое беспокойство, су
дороги) , увеличиваются печень и селезенка. В пуповинной крови 
уровень билирубина повышен: от 51,312 до 171,04 мкмоль/л (3— 
10 мг/100 мл), в то время как в норме он составляет 
25,656 мкмоль/л (1,5 мг/100 мл). Увеличение билирубина на 
5,986—6,841 мкмоль/л (0,35—0,4 мг/100 мл) в час свидетельст
вует о тяжелом течении болезни.

В крови накапливается в основном свободный, непрямой би
дирубин, отсутствует повышение трансферазной активности, 
нет обесцвеченного стула и темной мочи. В периферической 
крови обнаруживаются эритробласты и увеличенное число ре
тикулоцитов.

Определенное диагностическое и прогностическое значение 
имеет обнаружение в сыворотке крови матери во время бере
менности повышенного титра анти-О-антител, однако значение 
его менее информативно, чем повторное исследование амниоти
ческой жидкости (путем амниоцентеза). Непрямой (свободный) 
■билирубин обладает токсическими свойствами. Поражение моз
га у доношенных детей происходит при уровне билирубина 
307,872—341,080 мкмоль/л (13—20 мг/100 мл) по Ван-ден- 
Бергу [Таболин В. А., 1967].

У недоношенных детей поражение мозга происходит при уровне 
билирубина 205,248 мкмоль/л (12 мг/100 мл), к 5—7-му дню 
жизни могут развиться признаки билирубиновой интоксикации 
с ядерной желтухой. При этом свободный билирубин прони
кает в ткань головного мозга и вызывает нейротоксическое 
повреждение.

Признаки ядерной желтухи: гипербилирубинемия, тя
желое состояние ребенка, расстройство дыхания, глухость сер
дечных тонов, судороги, опистотонус, гипогликемия, высокие 
показатели мочевины в крови.

Почасовой прирост билирубина выше 1,710 мкмоль/л 
{0,1 мг/100 мл) при неосложненном течении гипербилируби
немии и выше 1,026 мкмоль/л (0,06 мг/100 мл) при наличии 
■сопутствующих осложнений является показанием к заменному 
переливанию крови [Таболин В. А., Маракина С. П., 1977].

Показаниями к заменному переливанию крови являются по
вышение уровня билирубина в пуповинной крови до 
51,312 мкмоль/л (3 мг/100 мл) и выше и положительная проба 
Кумбса. Учитывается также степень снижения гемоглобина. 
Показанием к заменному переливанию является и снижение 
гемоглобина периферической крови ниже 167 г/л, в пуповин
ной— ниже 150 г/л.

Показаниями к повторному переливанию крови является при
рост билирубина более чем на 5,131 мкмоль/л (0,3 мг/100 мл) 
в час и содержание билирубина в крови выше критических 
цифр, а также сохранность положительной реакции Кумбса.
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Гемолитическая болезнь новорожденных, обусловленная 
несовместимостью по системе АВ О, чаще . развива
ется у детей с группой крови А или В, родившихся у женщин 
с группой крови О.

Гемолитическая болезнь новорожденных при АВО-несовмес- 
тимости отличается от предыдущей формы меньшей тяжестью» 
клинического течения, отсутствием отечной формы, несколько 
более поздним сроком появления желтухи (к концу 1-х или 
в начале 2-х суток), умеренной гипербилирубинемией, ретику- 
лоцитозом, сниженной осмотической стойкостью эритроцитов, 
менее выраженной гепатоспленомегалией.

Существующие в норме анти-А и анти-В — антитела пере
ходят от матери с группой крови О к плоду без предваритель
ной сенсибилизации матери эритроцитами плода. Поэтому за
болевание развивается у детей, рожденных первобеременными

Диагностическое значение имеют наличие в сыворотке крови 
новорожденных анти-А или соответственно анти-В анти
тел, сфероцитоз, непрямая реакция Кумбса. Показания для за- 
менного переливания крови по уровню билирубина в плазме 
те же, что и у детей с эритробластозом. Используется донор
ская кровь О группы.

Определенное значение имеет определение скорости оседа
ния эритроцитов в поливинилпирролидоновой среде. В норме 
она составляет 5 мм в первые 10 мин, увеличиваясь на 5 мм 
через каждые 5 мин. У детей с АВО-несовместимостью реакция 
ускоряется до 90 мм и более в первые 10 мин.

Полицитемия наблюдается у новорожденных при поздней 
перевязке пуповины, сопровождающейся значительной трансфу
зией плацентарной крови к плоду. Массивный распад состарив
шихся эритроцитов ведет к развитию гипербилирубинемии.

Патологическое изменение эритроцитов. Врожденная 
микросфероцитарна я гемолитическая анемия 
Минковского — Шоффара. У новорожденных проявля
ется редко, но протекает тяжело. Заболевание обусловлено 
врожденным дефектом мембран эритроцитов., который насле
дуется доминантно (нарушение углеводного обмена).

В клинике отмечаются желтуха, явления интоксикации, ге- 
патоспленомегалия, нормохромная анемия. Периоды уменьше
ния количества гемоглобина чередуются с периодами регене
рации. В моменты криза преобладают апластические явления, 
снижается количество ретикулоцитов (иногда они исчезают). 
Диагностическое значение имеют уменьшение размеров и из
менение формы эритроцитов (они становятся шарообразными); 
снижение резистентности эритроцитов к гипотоническим раство
рам натрия хлорида.

У здоровых новорожденных верхняя граница резистентности 
эритроцитов составляет 0,48—0,52 % NaCl; нижняя — 0,24 — 
0,28 % NaCl [Тодоров И., 1961].
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У больных детей гемолиз начинается уже при концентра
циях 0,6—0,8 % NaCl.

Укорачивается продолжительность жизни эритроцитов до 
7—10 дней вместо 120 дней в норме [Керпель-Фрониус Э., 1975].

Развиваются билирубинемия, гемолитическая анемия в со
четании с увеличенным количеством ретикулоцитов, увеличен
ной селезенкой и желтушным синдромом (особенно во время 
криза). Если развивается желтуха, то появляются уробилину- 
рия и темный стул. В крови могут отмечаться миелобласты, 
эритробласты и другие молодые формы клеток крови.

Анемия гемолитическая врожденная несфе
роцитарная (макроцитарная). Заболевание семейно-нас
ледственное; характеризуется неполноценностью эритроцитов, 
обусловливающей их ускоренное разрушение.

В клинике наблюдаются: анемия, ретикулоцитоз, билируби
немия, желтуха, спленомегалия.

Диагностическое значение имеют нормальная осмотическая 
стойкость эритроцитов, отсутствие сфероцитоза, отрицательная 
проба Кумбса.

Причиной гемолиза эритроцитов и развития билирубинемии 
может явиться наследственная энзимопатия, напри
мер, пониженная активность глюкозо-6-фосфат-дегидрогеназы 
(Г-6-ДФГ). Встречается редко.

Изменения формы и состояния эритроцитов, ведущие к раз
витию гипербилирубинемии, могут наблюдаться у детей с на
следственным эллиптоцитозом, пикноцитозом и гемоглобино
патией. Однако эти заболевания пока изучены недостаточно.

Гипербилирубинемия и желтуха могут быть обусловлены 
лекарственными препаратами: новобиоцин, большие дозы ви
тамина К (доза препарата не должна превышать 1—2 мг), 
сульфаниламиды и др.

Внесосудистый гемолиз часто наблюдается у детей с мас
сивными внутричерепными кровоизлияниями, гематомами и 
кровотечением. Бурный и массивный распад эритроцитов у этих 
детей ведет к образованию и накоплению несвязанного били
рубина. Появляются клинические признаки гипербилирубине
мии и нередко желтухи.

Нарушение функции печени. Необходимо отметить гиперби
лирубинемии, связанные с нарушением конъюгации билирубина 
в митохондриях печеночных клеток и дефицитом глюкуронил- 
трансферазы. К ним относится семейная негемолитическая жел
туха—синдром Криглера — Найяра (Crigler—Najjar).

Желтушный синдром появляется в первые дни жизни. Уро
вень непрямого билирубина бывает высоким — 256,56— 
684,16 мкмоль/л (15—40 мг/100 мл) и выше, прогноз неблаго
приятный в связи с тяжелым поражением ЦНС (наследуется 
аутосомно-рецессивно). Может наблюдаться легкая форма 
синдрома с окрашенным стулом, не приводящая к ядерной жел-
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тухе (наследуется аутосомно-доминантно). Течение длительное. 
Функция печени не нарушена. У родителей можно выявить сни
женную способность к конъюгации глюкуронидов.

Известна также преходящая семейная неона
тальная ги пе р б и л и р у б и н е м ия — синдром Lucey — 
Driscoll. Причина повышения уровня несвязанного билирубина 
пока не установлена.

Инфекция. При этом состоянии повышается уровень связан
ного и несвязанного билирубина. Желтуха при бактериальной 
инфекции у новорожденных — довольно частое явление, осо
бенно у больных сепсисом, обусловленным грамотрицательной 
флорой. В патогенезе ведущим является развитие токсического 
гепатита, у больных сепсисом — метастатического септического 
гепатита. Почти все внутриутробные инфекции (вирус-В, ток
соплазмоз, листериоз, цитомегалия и др.) также могут сопро
вождаться желтушным синдромом.

Желтушное окрашивание кожи появляется в остром периоде 
заболевания, нередко с рождения, при ухудшении состояния 
ребенка или в терминальном периоде. Появление желтухи го
ворит о тяжести заболевания. В клинике отмечаются ухудше
ние общего состояния ребенка, гепато- или гепатоспленомега- 
лия, геморрагический синдром (срыгивание и рвота с кровью, 
мелена). Длительность желтухи у заболевших новорожденных 
может варьировать от 2 до 3 мес [Руденская И. Н. и др., 1978]. 
Биохимические показатели характеризуются гипербилирубине
мией от 51,312 до 265,560—307,872 мкмоль/л (3—15—18 мг/100 
мл) с преобладанием прямой или непрямой фракции билиру
бина. Активность трансфераз и тимоловые пробы обычно соот
ветствуют норме на фоне гипопротеинемии.

Диагностическое значение имеет повышение показателей 
дифениламиновой реакции, уровня серомукоида, С-реактивного 
белка.

Гемолитическая анемия может быть обусловлена им
мунными реакциями, формирующимися под влиянием острых 
инфекционных заболеваний и других причин. Диагностические 
признаки: повышенная температура, нормохромная гемолити
ческая анемия, желтуха, положительная реакция Кумбса.

Усиленный гемолиз можно распознать с первых часов и 
дней жизни по пониженным величинам гемоглобина и эритро
цитов в крови и увеличенному количеству ретикулоцитов.

Обменные факторы, лежащие в основе гипербилирубинемии, 
обусловливают повышение уровня несвязанного билирубина. 
К ним относятся состояния эндокринной недостаточности и ге
нетически обусловленной патологии (гипотиреоз, диабет у ма
тери, галактоземия, непереносимость фруктозы, недостаточное 
образование сц-антитрипсина).

Закупорка желчных путей. Холестаз, или обтурационная 
желтуха, — синдром нарушения образования и оттока желчи
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в кишечник вследствие частичной или полной непроходимости 
на различных уровнях желчевыводящей системы. Повышается 
содержание как связанного, так и несвязанного билирубина.

Клинические признаки: желтушность кожных покровов с зе
леноватым оттенком, увеличение печени и селезенки, темно
желтый цвет мочи, ахоличный или частично окрашенный стул.

Различают две формы холестаза:
1. Внутрипеченочная форма (синдром гепатита новорожден

ных, атрезия или гипоплазия внутрипеченочных желчных пу
тей, синдром сгущения желчи, идиопатический внутрипеченоч- 
ный холестаз).

2. Внепеченочная форма (внепеченочная атрезия желчных 
путей, кисты желчного протока, синдром, вызванный желчной 
пробкой).

Синдром холестаза может проявиться желтухой или усиле
нием уже имевшегося желтушного синдрома у ребенка в воз
расте от 2 до 6 нед, нередко на фоне общего инфекционного 
процесса (сепсиса). Присоединение холестаза обычно не со
провождается ухудшением общего состояния новорожденного.

В период разгара холестаза уровень общего билирубина 
может быть повышенным от 59,864 ±5,986 мкмоль/л до 
107,755 ± 12,315 мкмоль/л (3,5±0,35 мг/100 мл до 6,3±
±0,72 мг/100 мл билирубина, от 35 до 57 %), уровень холесте- 
рола в сыворотке крови повышается до 6,24±0,430 мкмоль/л 
(24,0± 16,9 мг/100 мл). Активность гепатоспецифических фер
ментов также может быть повышенной в связи с нарушением 
функционального состояния гепатоцитов [Сорокина Н. В., 1980]. 
По мере ликвидации холестаза все показатели активности фер
ментов снижаются до нормы.

При синдроме сгущения желчи регидратационная терапия 
и тюбаж помогают постановке диагноза и ликвидации желтухи.

Прогностически неблагоприятными признаками у детей 
с атрезией желчных путей являются гипотрофия, нарастание 
размеров печени, увеличение живота, асцит, увеличение веноз
ной сети на животе, обесцвеченный стул, темная моча, появле
ние рвоты и геморрагического синдрома, развитие печеночной 
комы. У некоторых детей с целью диагностики атрезии желч
ных ходов и врожденного гепатита используют портогепатогра- 
фию через пупочную вену, пункционную биопсию печени и ла
пароскопию.

Необходимо помнить, что прогностически неблагоприятными 
признаками при синдроме желтухи новорожденного являются: 
появление желтухи в первые часы жизни или во внутриутроб
ном периоде, бурное нарастание гипербилирубинемии (билиру
бин более 171,04 мкмоль/л в возрасте 18 ч) и анемии, гепато- 
лиенальный синдром, прогрессирующее течение, задержка ги
пербилирубинемии более 6 дней, стойкое сохранение желтухи 
более 10—12 дней.
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Необходимо отметить, что у детей из группы повышенного 
риска (родившихся в асфиксии с pH<7,20 и оценкой по Апгар 
меньше 3 баллов с явлениями гипотермии и СДР) лечение 
желтухи надо начинать при более низких уровнях билирубина 
в крови.

Комплексная терапия детей с желтушным синдромом прово
дится с учетом ведущих патологических факторов. Широкое 
распространение получил метод лечения синим или дневным 
светом — фототерапия [Пунченок Н. А., 1968].

ГЕПАТОЛИЕНАЛЬНЫЙ СИНДРОМ

Гепатолиенальный синдром — системное расстройство 
функции печени и селезенки, формирующееся у новорожден
ных детей во внутриутробном или неонатальном периодах.

Причины гепатоспленомегалии: внутриутробные инфекции, 
болезни обмена веществ, анемии, аномалии развития, опухо
левые процессы и другая патология.

Участие печени в формировании и течении многих патофизи
ологических процессов объясняется ее анатомо-физиологичес
кими особенностями.

*
* *

Печень — самая крупная пищеварительная железа, развивается на 3-й 
неделе внутриутробной жизни из эпителия слизистой оболочки двенадцати
перстной кишки. У новорожденного она имеет относительно большие раз
меры— составляет 3,8—4,4% от общей массы, у взрослых — 2,4%. Этот 
орган состоит из 3 видов клеток: гепатоцитов (60%), звездчатых ретикуло- 
эндотелиоцитов (купферовских клеток) (33 %), клеток соединительной ткани 
и желчных капилляров (7 %). Печень богата кровеносными сосудами, доли 
ее разграничены нечетко. Гепатоциты, располагаясь радиально вокруг 
V. centralis, образуют печеночную дольку. Между гепатоцитами берут на
чало желчные протоки и капилляры. Желчные канальцы по ходу v. porte и 
a. hepatica сливаются в ductus hepaticus.

Печень выполняет сложные и тесно взаимосвязанные функции. Она уча
ствует в обмене белков, углеводов, липидов, витаминов, минеральных веществ 
и воды, процессах свертывания крови, регуляции некоторых составных частей 
системы крови, депонировании антианемических веществ, регуляции пигмент
ного обмена в организме, осуществляя желчеобразование и желчевыделение. 
В печени происходят, в частности, биосинтез нуклеиновых кислот (ДНК и 
РНК), дезинтоксикация токсических продуктов, образование от ‘/з до 'А всей 
лимфы, депонирование крови.

Селезенка закладывается в конце 1-го месяца эмбриональной жизни 
в виде скопления мезенхимальных клеток и сосудистой сети. Из них форми
руются два типа клеток: ретикулярные и клетки лимфоцитарного и миелоци- 
тарного ряда. К моменту рождения миелопоэз в основном прекращается, 
лимфопоэз — усиливается.

Селезенка — биологический фильтр крови, участвует в образовании, раз
рушении и перераспределении крови, в процессах обмена веществ (железа) и 
реакциях адаптации (вырабатывает антитела).

Увеличение печени и селезенки можно установить пальпаторно. В норме 
нижний край печени выступает ниже реберной дуги справа на 1—1,5 см; се
лезенка пальпаторно не определяется, иногда она немного выступает у ле
вого края ребер.
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Пальпация позволяет определить форму, консистенцию, под
вижность и деформацию поверхности исследуемых органов.

Для диагностических целей используются рентгенография, 
исследование периферической крови, функций печени, трансфе
раз, альдолазы, билирубина, липопротеидов, щелочной фосфа
тазы. В случаях сложной диагностики производятся спленопор
тография, лапароскопия, исследование с помощью меченых изо
топов, пробная лапаротомия (при хирургических показаниях).

Причины гепатоспленомегалии могут быть неинфекционной 
и инфекционной природы. У новорожденных с неинфекционной 
патологией спленомегалия чаще обусловлена аномалией разви
тия желчных путей и других органов, гемолитический болез
нью (описаны выше).

Среди неинфекционной патологии, сопровождаемой увели
чением печени и селезенки, следует отметить аномалии разви
тия печени, легких, сердца, заболевания крови и ретикулоэн
дотелиальной системы (лейкоз и др.), тромбопатии, первичные 
опухоли и метастазы в печень и реже в селезенку, врожденные 
аномалии обмена веществ (гиперхолестеринемический ксанто
матоз, идиопатический липоидоз, мукополисахаридоз, галакто
земия, конституциональная порфирия и др.), обменно-аллерги
ческие нарушения (кожные сыпи, отечный синдром, intertrigo) 
и анемии (анемия недоношенных, анемия Кули — талассемия и 
синдром Якша — Гайема).

Спленомегалии у детей с инфекционной патологией обуслов
лены развитием гепатита. Признаками гепатита являются: уве
личение печени, в меньшей степени селезенки с рождения, сни
жение общей реактивности организма ребенка, интоксикация 
(срыгивания, вялое сосание), увеличение сети венозных колла
тералей на коже живота, обесцвеченный стул, темная моча 
(стойкого или преходящего характера).

Первичное поражение печени наблюдается у детей с пре
натальными инфекциями: врожденным сифилисом, гепатитом, 
цитомегалией, токсоплазмом, сепсисом и другими заболева
ниями.

Цитомегаловирусный гепатит сопровождается желтухой, по
вышением уровня билирубина (прямого и непрямого, значитель
ным повышением аланиновой и аспарагиновой трансфераз (до 
1336,6—2500,5 нмоль/л'-'с-1), повышением уровня альдолаз: 
А от 26,7 до 233,4—266,7 нмоль/л_1с-1 (от 1,6 до 14—16 ед), 
Л от 16,67 до 66,68 нмоль/л-1с-1 (от 1 до 4 ед), увеличением 
уровня липопротеидов (вдвое), щелочной фосфатазы до 1800— 
2520 нмоль/л-’с-1 (20—28 ед), выделением вируса цитоме
галии.

Токсоплазменный гепатит наблюдается редко, сопровожда
ется желтухой, увеличением печени и селезенки, геморрагиче
скими явлениями. Через 3—4 нед появляются симптомы пора
жения ЦНС, нередко признаки менингоэнцефалита, микроце-
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фалии, гидроцефалии и хориоретинита. На рентгенограмме че
репа — кальцификаты в головном мозге.

Гепатолиенальный синдром у детей с врожденным сифили
сом характеризуется значительным увеличением селезенки и 
в меньшей степени печени. Сопровождается резкой бледностью 
кожных покровов, насморком, анемией и эритробластозом, уве
личением СОЭ. На рентгенограмме трубчатых костей плодов 
можно видеть изменения в эпифизарной линии — сифилитиче
ский остеохондрит. После рождения изменения в ростковой 
зоне становятся более значительными и могут вести к отделе
нию эпифиза от диафиза (псевдопаралич Парро).

Эпидемический гепатит (болезнь Боткина) у новорожден
ных наблюдается довольно редко.

Он может возникнуть при внутриутробном инфицировании 
плода, если мать в последние недели беременности болела эпи
демическим гепатитом, или при раннем контакте новорожден
ного с больным. В данном случае, учитывая длительный инку
бационный период (2—6 нед), начало развития инфекционного 
заболевания можно ожидать к концу 1-го месяца жизни и 
позже. В клиническом течении эпидемического гепатита выде
лены: преджелтушный период (5—7 дней, в тяжелых случаях 
до 2 нед), желтушный — 3—4 нед.

Наряду с увеличением печени и повышением ее чувстви
тельности отмечаются общая интоксикация, желтуха, тош
нота, рвота. Моча темно-коричневого цвета, стул обесцвечен
ный, серый. Уровень билирубина повышен, преимущественно 
прямого; отмечается повышение сывороточных АсАТ до 
1667 нмоль/л-’с-1 (100 ед), норма 750,15 нмоль/л-’с-1 (45 ед), 
сывороточной АлАТ более 1667 нмоль/л-1с-1 (100 ед) при норме 
666,8 нмоль/л_1с-1 (40 ед).

Темная моча наблюдается в течение 7—10 дней (до 20—30) 
и ахоличный стул в течение 10—14 дней. В периоде восстанов
ления нормализуется окраска стула, затем светлеет моча, ис
чезает желтушное окрашивание кожи, медленно исчезает жел
тушность склер (через 20—30 дней). Если в начале заболева
ния была повышенная температура, то с появлением желтухи 
она снижается до нормы или остается субфебрильной.

Гепатоспленомегалия при сепсисе может быть значительной 
(при внутриутробном развитии заболевания) и умеренной.

Диагностическое значение имеет анамнез: внутриутробное 
инфицирование, тяжелое состояние при рождении, общие отеки, 
гипотрофия, желтуха, образование септических очагов. Причи
нами увеличения печени могут явиться пупочный сепсис (тром
бофлебит пупочных сосудов), септикопиемия с образованием 
вторичных септических очагов в печени, септический гепатит и 
септический цирроз печени.

Общими признаками врожденного гепатита являются: тя
желое состояние, гепатолиенальный синдром, жидкий стул,
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рвота, вздутие живота, желтуха, увеличение количества билиру
бина в крови (прямой и непрямой фракций, эксикоз).

Врожденный цирроз печени может быть обусловлен нару
шениями в портальной системе, инфекционным гепатитом (си
филис), гемолитической болезнью, сочетаться с другими забо
леваниями и аномалиями развития (аномалия желчных ходов), 
наследственной патологией.

Для портального цирроза печени характерны: гепатоспле- 
номегалия, небольшая желтушность и сухость кожных покро
вов, телеангиэктазии на лице, гипохромная анемия, лейкопения, 
тромбопения, развитие венозных коллатералей на коже живота 
и варикозное расширение вен пищевода (при рентгенологичес
ком и эндоскопическом исследовании), носовое или желудочное 
кровотечение; стул не ахоличный. В поздних стадиях — асцит.

Прогноз неблагоприятный, серьезный.
Из врожденных опухолей печени сравнительно редко наблю

даются одиночные кисты, множественные кистомы, ангиомы, 
саркомы и карциномы. Им свойственны увеличение печени и 
желтуха.

ГЛАВА 9

СЕМИОТИКА
И ДИАГНОСТИКА ЗАБОЛЕВАНИЙ ПОЧЕК
У НОВОРОЖДЕННЫХ. 
ОТЕЧНЫЙ СИНДРОМ

Почкам принадлежит важнейшая роль в регуляции 
процессов гомеостаза организма путем выведения конечных 
продуктов обмена, избытка воды, чужеродных веществ, посту
пающих извне и образующихся в процессе метаболизма.

Почки плода начиная с 4-й недели внутриутробной жизни претерпевают 
сложный цикл развития, который продолжается и в постнатальном периоде 
жизни [Поттер Э., 1971].

Как выделительный орган они в основном начинают функционировать 
после рождения ребенка. В периоде внутриутробного развития эти функции 
выполняет плацента. Однако и в этом периоде плод заглатывает околоплод
ную жидкость (около 1 л в сутки), которая всасывается в желудочно-кишеч
ном тракте и частично выводится почками зародыша.

Если выделение мочи плодом уменьшается или прекращается, то разви
вается олигогидрамнион и нарушается осмолярность околоплодной жидкости. 
Концентрация мочи на протяжении всей жизни плода низкая, к периоду рож
дения ребенка она увеличивается.

Основной функциональной единицей почки, как и у взрослых, является 
нефрон. Он состоит из клубочка и канальцев, которые находятся в тесной 
взаимосвязи с приводящей системой кровеносных сосудов и отводящими мо
чевыми путями. Функциональное значение четырех главных отделов почки 
представлено на схеме 9.

Структурно-функциональные особенности почек новорожденных характе
ризуются относительно низкой величиной клубочковой фильтрации (в 2V2 
раза ниже, чем у взрослых), сниженной способностью к выведению избытка
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иреабсорбции, секреции 
нефроне [Гачев Э., 1979J.

Схема 9. Процессы 
концентрирования в

воды и концентрации мочи, 
низкой осмолярностью мочи 
[Гинецинский А. Г., 1963;
Вельтищев Ю. Е., 1967; Та- 
реев E. М„ 1972; Uttley W., 
1974; Kerpel-Fronius E., 
1975].

Транспортная система 
почечных канальцев и клу
бочковая почечная фильт
рация совершенствуются 
постепенно. Уровень клу
бочковой фильтрации опре
деляется: гидростатическим 
давлением и состоянием со
судистой системы внутри
почечных артериол и вен, 
онкотическим давлением 
плазмы крови, внутрикап- 
сульным и внутриканальце- 
вым давлением, проницае
мостью клубочковой мемб
раны [Пытель Ю. А., 1969].

Реабсорбция воды в ди
стальных отделах каналь
цев находится в зависимо
сти от продукции гипофи
зом антидиуретического гор
мона и осмотического дав
ления внеклеточной жидко
сти.

Обычно моча выделяется сразу после рождения ребенка. Более 90 % 
новорожденных мочатся в 1-е сутки жизни, из них около 70% детей — в 
первые 12 ч после рождения.

Количество выделяемой мочи зависит от возраста ребенка (в днях). 
У новорожденных в первые 2—3 дня иногда наблюдается анурия в связи

Количество выделяемой мочи 
за сутки у новорожденных 
[по Thomson, 1944] (в мл)1

1- й день 19,5 (0—68)2
2- й » 20,6 (0—82)
3- й » 36,0 (0—96)
4- й » 64,8 (5—180)
5- й » 103,3 (1—217)
6- й » 124,5 (42—268)

7- й день 146,6 (40—302)
8- й » 151,0 (59—330)
9- й » 175,4 (57—355)

10- й » 190,0 (106—320)
11- й » 179,0 (120—217)
12- й » 227,0 (207—246)

1 Thomson J, Arch. Dis. child., 
1944, v. 19/p 169.

2 Пределы колебаний у отдель
ных детей 

с недостаточным приемом жидкости.
Недоношенные новорожденные, ро

дившиеся с массой тела от 1000 до 
1500 г, выделяют мочи в возрасте 
7 дней — 90 мл (58—130 мл); от 1501 
до 2000 г—125 мл (ПО—140 мл) [Но
викова Е. Ч., Антонов А. Г., 1971].

Объем каждого мочеиспускания у 
недоношенного в возрасте 7 дней со
ставляет от 1,5 до 15 мл.

В 1-е сутки жизни мочеиспускание 
редкое — 2—3 раза в сутки, затем воз
растает до 10—28 раз в сутки. Имеет 
значение количество выпитой жидкости. 
В норме новорожденный выводит с мо
чой 3/4 объема введенной жидкости за 
сутки.

При расчете величины диуреза на 
стандартную поверхность тела (1,73 м2) 
оказывается, что новорожденные выде
ляют гораздо больше мочи, чем взро
слые.

В условиях грудного вскармливания 
и правильного развития почки новорож-
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денного в полной мере обеспечивают необходимый уровень водно-солевого и 
кислотно-основного состояния и экскрецию органических соединений, соли и 
воды.

При нарушении пищевого и водного режима, а также при врожденной 
наследственной и приобретенной патологии почек развиваются глубокие 
сдвиги в состоянии гомеостаза организма, накапливаются в крови продукты 
обмена, появляются общие признаки заболевания и мочевые симптомы — оли
гоанурия, гематурия, лейкоцитурия, протеинурия и др.

В настоящее время нет единой классификации заболеваний 
мочевой системы у новорожденных, поэтому мы представим 
данные педиатрической нефрологической клиники Московского 
НИИ педиатрии и детской хирургии [Игнатова М. С., Вельти- 
щев Ю. Е., 1978] —табл. 26.

Следовательно, нефропатии подразделяются в основном на 
две группы: врожденные и приобретенные. Нефропатии врож
денного характера у новорожденных заслуживают особого вни
мания, так как они по частоте и тяжести занимают ведущее 
место в структуре почечных заболеваний неонатального пери
ода [Керпель-Фронус Э., 1975, и др.].

В развитии врожденных и наследственных аномалий моче
вой системы большое патогенетическое значение имеют заболе
вания матери (острая вирусная респираторная инфекция, сахар
ный диабет и. др.), внутриутробная гипоксия, родовой стресс, 
внутриутробная инфекция, состояние шока и др. Олигурия, как 
показано в табл. 26, нередко сочетается с гематурией и другими 
признаками нефропатии.

Диагноз врожденных и приобретенных заболеваний моче
вой системы основан на комплексной оценке результатов кли
нических, лабораторных, рентгено-урологического и генетиче
ского исследований (изучение полового хроматина и нарколо
гических исследований культуры лимфоцитов), а также родос-

Таблица 26. Патология органов мочевой системы 
с позиций генеза

Генез (схематично) Основные нозологические формы

Инфекционно-аллергический
(или аутоиммунный)

Аллергический
Микробно-воспалительный 
Метаболический

Наследственный

Тератогенный

Нейрогенный

Диффузный гломерулонефрит, нефрит при 
коллагенозах

Интерстициальный нефрит, цистит
Пиелонефрит, цистит
Интерстициальный нефрит, мочекаменная бо

лезнь
Наследственный нефрит, тубулопатии, анома

лии органов мочевой системы
Аномалии органов мочевой системы, диспла

зии почек
Нейрогенный мочевой пузырь
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Таблица 27. Экскреция белка, эритроцитов и лейкоцитов 
с мочой

Метод исследования мочи Белок Лейкоциты Эритроциты

Общий или ориентировочный 0,033 г/л 1—6 в поле 1—2 в поле
анализ мочи зрения зрения

Проба Каковского — Аддиса До 100 мг 2 млн. 1 млн.
(в суточном количестве мочи)

1000Проба Амбурже (в объеме мочи — 1000
за 1 мин)

Проба Нечипоренко (в 1 мл — 2000 1000
мочи)

ловной ребенка. Большое диагностическое значение имеют: бак
териологическое, биохимическое и цитологическое исследование 
мочи; сопоставление количества выпитой (и введенной паренте
рально) и выделенной жидкости (все потери); оценка дина
мики изменения массы тела.

Достоверность полученных данных может быть снижена, 
если ребенок подвергается охлаждению или перегреванию и 
при нарушении правил сбора мочи. Перед тем как ее собирать, 
ребенка необходимо подмыть теплой водой с мылом; мочу сле
дует помещать в стерильную посуду и по возможности быстрее 
подвергать бактериологическому и лабораторному исследова- 
нию. т

В исключительных случаях, при нарушении процесса моче
отделения, для забора мочи можно использовать надлобковую 
пункцию.

Для достоверности наполнения мочевого пузыря за IS
SO мин до пункции вводят внутримышечно или внутривенно 
1 мг/кг фуросемида [Marosvari J.,G6rgenyi А., 1973].

Для характеристики мочевого синдрома можно применять 
пробы Каковского-—Аддиса, Амбурже или Нечипоренко.

Здоровые дети экскретируют с мочой некоторое количество 
белка, эритроцитов и лейкоцитов (табл. 27).

Олигоанурия. Уменьшение количества выделяемой мочи или 
задержка ее в первые 2—3 дня жизни могут быть «физиологи
ческими» или транзиторными. Это проявление дисадаптации 
при недостаточном количестве вводимой жидкости или в связи 
с уратной нефропатией [Ahmadia J., Lewy Р., 1977; Boda D. et 
al., 1971].

По мере улучшения водного и кислородного режима ребенка 
эти явления исчезают.

По данным Е. Карпель-Фрониуса (1975), более значитель
ные явления олигоанурии развиваются у новорожденных в связи 
с обструкцией мочевыводящих путей или нарушением уропоэза 
(см. табл. 26).
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Олигоанурия новорожденных может быть обусловлена дис
плазией почек: поликистозной болезнью младенческого типа и 
микрокистозом почек [Игнатова М. С., Вельтищев Ю. Е., 1978].

Поликистозная болезнь младенческого типа—-это аутосом
но-рецессивное наследственное заболевание. Процесс обычно 
двусторонний. Тяжесть клинического течения находится в пря
мой зависимости от степени структурно-функциональных изме
нений почек. При обширном поражении последних состояние 
новорожденных тяжелое — дыхательная недостаточность, олиго
анурия, метаболический или смешанный ацидоз. Почки увели
чены или уменьшены в размере, имеют гладкую поверхность. 
Поликистоз почек сочетается обычно с поликистозом печени, 
легких, поджелудочной железы. Поэтому клиника может быть 
нетипичной. Прогноз неблагоприятный.

Микрокистоз почек — финский тип врожденного нефротиче
ского синдрома [Hallman N. et al., 1967] с аутосомно-рецес
сивным типом наследования. В развитии заболевания имеют 
значение иммунологические нарушения в системе мать — плод — 
новорожденный. Состояние детей при рождении тяжелое. На
блюдаются отеки, гипопротеинемия, протеинурия, множествен
ные стигмы дисэмбриогенеза, увеличение плаценты.

Для врожденных нефропатий характерны стойкость моче
вого синдрома, иногда «случайный» характер выявления, не
благоприятный прогноз. Многие врожденные и наследственные 
аномалии развития почек проявляются в более старшем воз
расте.

Необходимо отметить еще одно, сопровождающееся олиго
анурией заболевание — острый кортикальный и канальцевый 
некроз. Это тяжелое состояние может развиться в первые не
дели жизни ребенка в связи с длительным уменьшением почеч
ного кровотока под влиянием перинатальной гипоксии или 
трансфузии крови от плода к матери, у детей с эритробласто
зом, явлениями тяжелого стресса и шока. В клинике на фоне 
угнетенного состояния ЦНС отмечаются явления острой почеч
ной недостаточности, приступы асфиксии, мышечная гипотония, 
рвота, вздутие живота, нарастающие отеки, цианоз, гиперлей
коцитоз или лейкопения, тромбоцитопения, анурия или олигу
рия, уремия.

В моче — эритроциты, лейкоциты, цилиндры. В крови азо
темия, гипохлоремия, гипонатриемия, гиперкалиемия, гипокаль
циемия, декомпенсированный ацидоз. Сводные данные о клини
ко-лабораторных признаках аномалий развития мочевой сис
темы у новорожденных с олигоанурией представлены в табл. 28.

Полиурия наблюдается при врожденной патологии — тубу
лопатиях: почечной глюкозурии, почечном несахарном диабете, 
почечном солевом диабете (псевдогипоальдостеронизм).

Гематурия — примесь крови в моче-—является частым приз
наком серьезного заболевания новорожденного. Гематурии у де-
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тей подразделяют на ренальные и экстраренальные, органиче
ские и функциональные. Степень гематурии может варьировать 
от массивной (макрогематурии) до едва заметной или скрытой 
(микрогематурии). В условиях современной диагностики и ком
плексной терапии длительность гематурии у новорожденных 
обычно небольшая. Наиболее упорной гематурия бывает у де
тей с поликистозом, гидронефрозом, мегауретером, артериове
нозной фистулой почек, экхимозами в слизистой оболочке моче
вого пузыря, нефроптозом, злокачественными опухолями, моче
кислым инфарктом.

Среди экстраренальных причин гематурии на первом месте 
по частоте стоят сепсис, кишечная инфекция, острые вирусные 
респираторные заболевания, гемолитическая болезнь и гемор
рагический синдром. Имеют значение также глубокие наруше
ния гомеостаза, гиповитаминоз С и др.

Значительно реже могут встречаться травматические (при 
патологических родах), посттрансфузионные и лекарственные 
гематурии.

В генезе всех гематурий ведущее значение имеют острые 
нарушения гемодинамики в сосудах почек [Лопаткин Н. А., 
1969].

Диагностика гематурии не вызывает затруднения, труднее 
определить ее происхождение. Для выявления скрытой гемату
рии используются бензидиновая проба (выявляет гемоглобин) 
и микроскопия осадка мочи.

Лейкоцитурия — признак бактериальной инфекции мочевых 
путей. Лейкоцитурия нередко появляется на фоне острых ин
фекционных заболеваний, выражена умеренно и исчезает бес
следно под влиянием комплексной терапии основного заболе
вания. У большинства же детей лейкоцитурия является гроз
ным признаком пиелонефрита.

Пиелонефрит может быть первичным и вторичным, острым 
и подострым [Пытель А. Я-, Голигорский С. Д., 1969].

Первичный пиелонефрит развивается в результате гемато
генного распространения инфекции, вторичный — в результате 
восходящей инфекции у новорожденных с врожденными ано
малиями развития мочевых путей.

У доношенных детей пиелонефрит чаще имеет острое тече
ние. В клинической картине наблюдаются: резкое ухудшение 
общего состояния, повышение температуры, серовато-желтова
тый оттенок кожи, беспокойство, рвота, вздутие живота, нару
шение сна, гиперемия в области промежности, иногда отчетли
вое выделение гнойного содержимого из мочеиспускательного 
канала, мутная моча.

У недоношенных и ослабленных детей, как правило, наблю
дается подострое течение. В клинике доминируют симптомы 
общего снижения рефлексов у новорожденного, вялое сосание, 
срыгииания, периодическое беспокойство, вздутие живота, не-
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устойчивый стул, недостаточная прибавка массы тела, иногда 
признаки дегидратации.

В моче выявляются лейкоцитурия и бактериурия. Степень 
выраженности лейкоцитурии не всегда соответствует тяжести 
заболевания. Иногда изменения в моче отсутствуют. Поэтому 
в настоящее время в диагностических целях используют коли
чественные методы исследования осадка мочи, выявляющие 
скрытую лейкоцитурию. Это методы Каковского—Аддиса, Ам- 
бурже, Нечипоренко.

Диагностическое значение имеют выявление активных лей
коцитов и количественное определение бактериурии [Рябинс- 
кий В. С., Родоман В. Е., 1965] (красочный тест ТТХ — трифе- 
нилтетразолилхлорид), а также рентгено-урологическое обсле
дование больных.

Чем тяжелее протекает пиелит, тем чаще лейкоцитурия со
провождается протеинурией и эритроцитурией, выделением кле
ток Штергеймера—Мальбина.

Протеинурия (альбуминурия) у новорожденных может быть 
обусловлена ренальными и экстраренальными причинами.

Ренальные протеинурии чаще бывают при клубочковых, 
реже при канальцевых поражениях (поликистоз, микрокистоз, 
пиелонефрит, тромбоз почечных сосудов, застойная почка 
и др.).

Экстраренальные протеинурии наблюдаются у детей с об
структивными уропатиями и в остром периоде инфекционно
воспалительных заболеваний (лихорадочное состояние, токси
коз, эксикоз).

Истинная (физиологическая) альбуминурия новорожден
ных обусловлена нарушениями гемодинамики плода во время 
родов, повышением проницаемости капилляров и метаболиче
скими сдвигами. По мере адаптации новорожденного она исче
зает.

У здоровых детей за сутки выделяется не более 100 мг 
белка, т. е. следы, или он практически не определяется. У боль
ных детей диагностическое значение имеет определение селек
тивной протеинурии (с учетом величины выделяемых белковых 
молекул).

Врожденная, наследственная и приобретенная патология 
мочевой системы у новорожденных нередко сопровождается 
развитием острой почечной недостаточности. Ведущими приз
наками декомпенсированного состояния почек являются: азо
темия, ацидоз и гиперкалиемия. Состояние детей крайне тяже
лое: олигоанурия, рвота, дыхательная недостаточность, тахи
кардия, экстрасистолия, снижение артериального давления, 
эксикоз или нарастающие отеки (не всегда), судороги. При не
благоприятном течении заболевания новорожденные не дожи
вают до развития классической уремии в связи с тяжелыми 
метаболическими сдвигами и нарушением ЦНС.
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Острая почечная недостаточность может проявиться совер
шенно внезапно у новорожденных с выраженной гиповолемией 
в остром периоде инфекционного заболевания, в связи с тяже
лой операцией, шоковым состоянием, упорной рвотой, прогрес
сирующей недостаточностью кровообращения, диссеминирован
ным внутрисосудистым свертыванием крови. Экстраренальная 
почечная недостаточность может иметь транзиторный характер.

У детей с преренальной недостаточностью наблюдается от
хождение мочи высокой осмолярности с высокой концентрацией 
мочевины и низкой концентрацией натрия.

У детей с органическим повреждением нефрона выделяется 
моча низкой осмолярности с низкой концентрацией мочевины 
и высокой концентрацией натрия. Диагностическое значение 
имеет отношение мочевины мочи к мочевине плазмы [Uttley W., 
1974]. Если величина отношения мочевины мочи к мочевине 
плазмы падает ниже 5, можно предположить недостаточность 
собственно почек. ,

Гломерулонефрит у новорожденных наблюдается редко и 
дифференцировать его трудно. Общими признаками на секции 
являются: гиалиноз клубочков, пролиферация клубочкового эпи
телия, расширение канальцев и инфильтрация межуточной 
ткани (Поттер М., 1971].

Многие аномалии развития почек сопровождаются симпто
мом увеличения размеров и изменением формы органа (врож
денный гидронефроз, мультикистозная почка, аденосаркома 
почки — опухоль Вильямса), т. е. симптомом пальпируемой 
опухоли. В плане дифференциальной диагностики приходится 
учитывать возможность развития забрюшинной тератомы (опу
холь — единственный симптом), опухоли надпочечников и до
вольно частой патологии у новорожденных — разрыва надпо
чечника во время родов (ягодичное предлежание).

Разрыв надпочечника сопровождается нарастающими при
знаками внутреннего кровотечения (бледность кожных покро
вов, снижение гемоглобина и эритроцитов, падение артериаль
ного давления, урежение пульса, вздутие живота) [Долец- 
кий С. Я- и др., 1977].

ОТЕЧНЫЙ СИНДРОМ У НОВОРОЖДЕННЫХ

Отечный синдром является малоизученным разделом 
неонатологии. Не раскрыты характер и тяжесть патофизиоло
гических сдвигов, клиническое течение и исходы отеков у ново
рожденных. В то же время известно, что развитие неонаталь
ных отеков является показателем нарушенной адаптации и тя
жести функционального состояния ребенка.

Чаще отеки наблюдаются у преждевременно родившихся де
тей. Так ранние неонатальные отеки встречаются у 14 % «прак
тически здоровых» недоношенных. В условиях патологии час-
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тота отечного синдрома возрастает, составляя 24 % У больных 
пневмонией, 60—62 % У новорожденных с дистресс-синдромом 
и умерших от различных заболеваний.

Отек представляет собой общее или местное проявление 
нарушения водного обмена, характеризующееся избыточным 
накоплением воды, электролитов и белков во внеклеточном 
тканевом пространстве.

Этиологические факторы развития отеков у новорожденных 
детей многообразны.

Отеки могут возникать внутриутробно вследствие сомати
ческих или инфекционных заболеваний матерей (Rh-конфликт, 
диабет, сифилис, цитомегалия и др.), ведущих к интранаталь- 
ным заболеваниям плода [Canet J., 1972].

В раннем неонатальном периоде развитию отеков содейст
вуют внутриутробная гипоксия, асфиксия, внутричерепная ро
довая травма, врожденные пороки сердца, инфекционная пато
логия и неинфекционные пневмопатии, охлаждение или ятро
генные причины.

Более редко встречаются генерализованные отеки новорож
денных, обусловленные наследственными факторами: почечной 
патологией (врожденный нефротический синдром), аномали
ями развития лимфатической системы (трофедема Milroy Men
ge—Nonne, синдром de Bonnevie Ulrich) и другими причинами 
(микседема, локальные отеки вследствие травмы, амниотиче
ских перетяжек).

Патогенез отечного синдрома у недоношенных детей разра
ботан недостаточно. В развитии неонатальных отеков частично 
имеют значение общие патофизиологические механизмы, свой
ственные взрослым больным, расстройства нейроэндокринной 
регуляции процессов обмена, гемодинамические нарушения 
с повышением гидростатического давления в капиллярах, не
достаточность лимфообращения, повышение гидрофильности 
тканей, усиление сосудистой проницаемости, гипопротеинемия 
и ряд других факторов. Способствуют развитию отека у ново
рожденных детей анатомо-физиологические особенности их раз
вития.

Количество воды по отношению к минеральному остатку очень велико и 
постепенно уменьшается после рождения. Общее количество воды в орга
низме внутриутробного плода начиная с 1-го месяца снижается с 95,4 до 
77 %—80 % к моменту рождения. По отношению к поверхности тела содер
жание воды у новорожденного небольшое, но она распределена иначе, чем 
у взрослых. Если V взрослых внутриклеточная жидкость составляет 40 %, 
а внеклеточная 20 %, то у новорожденного соответственно 35 °/о и 45 %. 
Обилие тканевой жидкости у плода не указывает на его «незрелость», а яв
ляется удовлетворением физиологической потребности, необходимой для 
обеспечения обменных процессов, которые в этот период жизни происходят 
наиболее интенсивно. Помимо обилия интерстициальной жидкости, у недоно
шенных новорожденных наблюдается увеличенное количество натрия в эрит
роцитах, сыворотке крови при сниженной экскреции его с мочой, что, в свою 
очередь, способствует гипергидратации тканей. Главной особенностью водно- 
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солевого обмена у недоношенного ребенка является его лабильность. Под 
влиянием патологических эндогенных или экзогенных факторов легко проис
ходят серьезные нарушения водно-электролитного баланса. Это связано с не
достаточно зрелыми регуляторными нейроэндокринными механизмами.

Что касается альдостерона и антидиуретического гормона, то их роль 
в регуляции электролитов и воды у недоношенных детей невелика [Sac- 
rez R., 1970].

Значительно большее значение в развитии отеков у них 
имеет несовершенство почечной функции — низкая гломеруляр
ная фильтрация и несовершенная осморегуляция. Особенно 
большое значение в формировании отеков у недоношенных но
ворожденных детей имеет острая и хроническая гипоксия. От
мечено, что самые тяжелые формы отека возникают у ново
рожденных, перенесших хроническую внутриутробную гипок
сию. В анамнезе матерей этих детей установлена высокая час
тота токсикозов беременных (81 %), инфекционных и аллер
гических заболеваний (33 °/о), угрозы выкидыша (30 °/о) и дру
гих неблагоприятных факторов. Нередко определяется сочетан
ная патология.

У новорожденных со слабо выраженным отечным синдро
мом выявлена значительно меньшая отягощенность анамнеза 
матерей. В этой группе детей большой удельный вес составляет 
патология в родах (67 %) —быстрые или затяжные роды, пре
ждевременное излитие околоплодных вод, обвитие пуповиной и 
др. (Марченко 3. М., Таточенко 3. А., 1979].

К ранним диагностическим признакам отечного синдрома 
относятся: рождение детей с массой тела нередко выше той, 
которая соответствует гестационному возрасту, отсутствие или 
незначительная первоначальная потеря массы тела; ежеднев
ное увеличение массы тела, превышающее 30 г, независимо от 
клинического состояния ребенка; бледность, пастозность или 
отечность кожи и подкожной клетчатки; увеличение толщины 
двойной кожной складки у детей с отеком в 1,5—2 раза по 
сравнению с детьми того же возраста, у которых имеется ана
логичная масса тела и нет отеков; понижение температуры 
кожи; уменьшение общего объема суточной мочи на высоте 
отека; признаки нарушения гемодинамики при тяжелых фор
мах отечного синдрома (цианоз, акроцианоз, выраженная пра- 
вограмма, снижение сократительной способности миокарда, 
функциональный систолический шум и др.), гемоликвородина
мические нарушения в ЦНС у детей с генерализованными оте
ками (гипотония, гипорефлексия, застойные изменения глаз
ного дна и т. д.), отечные изменения в легочной ткани, выяв
ляемые клинически и рентгенологически.

Биохимические критерии отечного синдрома (декомпенси
рованный ацидоз, повышение ионов натрия в эритроцитах с од
новременным понижением в них уровня калия, уменьшение 
гломерулярной фильтрации, диссоциации в показателях глюко
кортикоидной функции коры надпочечников, показателях об-
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Таблица 29. Рабочая классификация отечного синдрома 
у новорожденных

Период развития Клиническая форма Распространенность 
и тяжесть Течение и длительность

Внутриутроб
ный

Неонатальный

Мягкие отеки

Плотные отеки —. 
склеродема

Ограниченные, 
I степени

Распространен
ные, II—III 
степени

Изолированные или 
в сочетании с дру
гими заболеваниями 

От 1 до 4 нед и дольше

7—ИГТГ

мена соединительной ткани, гипоксемия и др.) находятся в пря
мой зависимости от степени тяжести отечного синдрома.

В соответствии с клинико-биохимическими особенностями 
отека у новорожденных детей разработана рабочая классифи
кация отечного синдрома, согласно которой различают: период 
развития, клиническую форму, распространенность и тяжесть 
отека, течение и продолжительность (табл. 29).

Отечный синдром может возникнуть внутриутробно, в нео
натальном (до 28-го дня жизни) и постнеонатальном (4—8-я 
недели жизни) периодах. Среди неонатальных отеков выделяют 
ранние, развивающиеся в первые часы или дни жизни. Постнео
натальные отеки относятся к «поздним».

По клиническим признакам различают в основном две 
формы отеков: мягкие и плотные (склередема). Мягкие, или 
гипостатические отеки чаще наблюдаются в раннем неонаталь
ном периоде (у 86 % детей с отечным синдромом), плотные 
значительно реже (у 14 °/о детей).

Мягкие отеки у новорожденных характеризуются пастозно
стью кожи, подкожного жирового слоя в области век, головы, 
надлобковой области, спины, конечностей и большой подвиж
ностью в зависимости от положения ребенка в кроватке.

Склередема представляет собой плотную инфильтрацию 
тканей. От давления пальцем в подкожном жировом слое воз
никают углубления, которые исчезают очень медленно (рис. 38). 
Кожные покровы имеют бледный, иногда красновато-багровый 
цвет. Склередема начинается с тыла стоп, распространяется на 
конечности, нижнюю треть живота и ограничивается в основ
ном нижней половиной тела.

Заболевание обычно наблюдается у девочек, родившихся 
с низкой массой.

К наиболее тяжелым видам отеков ряд авторов относят 
склерему — «предагональную индурацию». Склерема сопутст
вует тяжелой патологии (сепсис, пневмония, кишечные инфек
ции, внутричерепная родовая травма и др.) и может разви
ваться у детей любого возраста и с любой массой. Заболевание 
начинается с плотного отека нижних конечностей, который
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Рис. 38. Склередема нижних конечностей у ребенка, больного сепсисом.

быстро прогрессирует, оставляя нетронутым половые органы, 
подошвы, внутренние поверхности конечностей, пальцы рук и 
стоп. Кожа холодная, ригидная на ощупь, приобретает бледный, 
восковидный, реже цианотичный цвет.

В зависимости от выраженности отека и тяжести клинико
метаболических нарушений определены три степени отечного 
синдрома. При небольших парциальных отеках I степени име
ются слабо выраженные клинико-биохимические нарушения. 
Генерализованным отекам III степени соответствуют наиболее 
тяжелые нарушения метаболизма, расстройства церебральной 
гемоликвородинамики, дыхательная и сердечно-сосудистая не
достаточность.

Дифференциальная диагностика отечного синдрома у ново
рожденных детей проводится с различными заболеваниями, 
сопровождающимися развитием отеков.

Отечная форма гемолитической болезни новорожденных не 
представляет особых затруднений, при дифференцировании с не
онатальными отсеками у недоношенных детей. Диагностика осу
ществляется на основании данных о групповой или резус-не- 
совместимости крови матери и ребенка, наличии антител, а так
же характерных клинических (гепатолиенальный синдром и 
др.), гематологических и биохимических данных.

Для исключения отеков новорожденных, родившихся у жен
щин, больных сахарным диабетом, важны учет анамнеза ма
тери, исследование содержания сахара в крови.

Сифилис, цитомегалия исключаются на основании отрица
тельных реакций у матери и ребенка и отсутствия характерных 
для цитомегалии клеток в моче и слюне.

В пользу ятрогенного характера отеков свидетельствует их 
появление (в том числе и отека легких) после массивных ин
фузий или очень быстрого поступления жидкости в сосудистое 
русло, а также после введения сред, обогащенных натрием.
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Врожденный нефротический синдром исключается по отсут
ствию массивной протеинурии и других патологических изме
нений в мочевом осадке.

Синдром Milroy—Meige-Nonne характеризуется постоянным 
сочетанием трофического ограниченного отека на нижних ко
нечностях, генитального инфантилизма, избыточного отложения 
жира на бедрах и множественных аномалий костной системы 
(кифосколиоз, отставание в росте и др.), наряду с поражением 
ЦНС [Попеску О., 1977].

Синдром Bonnevie Ulrich представляет собой лимфоидный 
отек на нижних и верхних конечностях и множественные ано
малии развития мышечной и костно-суставной систем (крыло
видные складки кожи между акромионом и сосцевидным от
ростком, синдактилия, высокое небо, гипертелоризм и другие 
нарушения).

Врожденный гипо- и атиреоз проявляется' микседемой — 
слизистым отеком, особенно выраженным на веках, щеках, гу
бах, языке. Кожные покровы бледны, иногда с иктеричным от
тенком. Во внеклеточной жидкости увеличено содержание аль
буминов, кислых мукополисахаридов. Важное диагностическое 
значение имеет определение в крови уровня йода, связанного 
с белком (СБИ), который резко понижен у больных микседе
мой.

ГЛАВА 10

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
АНЕМИЙ И ГЕМОРРАГИЧЕСКОГО СИНДРОМА

АНЕМИИ

Кроветворение начинается в раннем эмбриональном периоде. Ме
стами образования эритроцитов, лейкоцитов и мегакариоцитов являются пе
чень, костный мозг и лимфоидная ткань, лимфоцитов — вилочковая железа, 
селезенка, миндалины, мезентериальная лимфоидная ткань.

Количество эритроцитов и содержание гемоглобина нарастают на протя
жении внутриутробного периода развития.

У доношенных новорожденных число эритроцитов в первый день жизни 
составляет 6,02-1012/л±0,14 • 1012/л, в возрасте 2—4 нед их число снижается 
до 4,81 • 1012/л±0,1 • 1012/л. Соответственно изменяется содержание гемогло
бина с 208±3,0 до 150±4,0 г/л и ретикулоцитов с 10+1,1 до 8±0,6%о.

У недоношенных детей число эритроцитов начиная с 3-го дня жизни на
ходится на более низком уровне, чем у доношенных детей, а уровень гемо
глобина более высок. В 1-й день жизни содержание гемоглобина составляет 
226±2,0 г/л [Бисярина В. П„ Казакова Л. М., 1979]. После 3 нед жизни на
блюдается заметное снижение количества эритроцитов и гемоглобина, осо
бенно у детей, родившихся с массой тела ниже 1500 г [Капелько М. А., 
1978].

По мере снижения гемоглобина и количества эритроцитов увеличивается 
число ретикулоцитов.

Количество ретикулоцитов у новорожденных (по данным М. А. Ка
пелько) :
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Наряду с количественным, происходит качественное изменение эритро
цитов.

Начиная с 35—36 нед внутриутробной жизни и после рождения, совер
шается смена типов гемоглобина. Гены, контролирующие синтез фетального 
гемоглобина (HbF), постепенно подавляются, усиливается кроветворение 
с выработкой гемоглобина взрослого типа (НЬА).

В крови пупочного канатика HbF обнаруживается (по методу Singer) 
у новорожденных детей в 74,19, с 14-го по 30-й день жизни — в 68,97, 
у взрослых — в 0,95% [Ангелова-Гатева П. и др., 1977].

Ретикулоциты с НЬА в пуповинной крови составляют примерно 50, 
к концу 1-й недели жизни—около 70% от общего числа ретикулоцитов. 
После 3 нед жизни все ретикулоциты содержат НЬА.

У недоношенных детей старт и созревание ретикулоцитов с НЬА запаз
дывают и достигают показателей доношенных новорожденных лишь к 16— 
20 нед жизни.

Возраст Доношенные Нсдонс> шенны
При рождении Около 4 % Около 5-6 %
4-й день Менее 1 % 1 %
2 нед Около 1 % » 1,2 %
4 нед t До 1,2—1,5 % 2,5 %

В оценке функционального состояния крови и диагностике 
анемий большое значение имеет определение величины гема
токрита— Ht (объема эритроцитов в цельной крови по отно
шению к плазме). Величина гематокрита по мере роста и раз
вития новорожденного снижается: в 1-й день жизни она состав
ляет в среднем 54, на 2-й—53,3, на 3-й—52, на 9-й—50, 
к концу 1-го месяца жизни — 42 %.

Повышение величины гематокрита — полицитемия — наблю
дается при нарушении реакций адаптации или явном заболева
нии ребенка. i

Снижение величины гематокрита в первые часы жизни явля
ется показателем перенесенной кровопотери и развивающейся 
анемии.

Необходимо учитывать разницу в величине гематокрита в за
висимости от места взятия пробы. В крови из пятки уровень 
гематокрита на 5—10 % выше, чем в крови, полученной через 
катетер или путем венепункции.

Анемии у новорожденных формируются под влиянием мно
гих причин. Существует несколько классификаций анемий [Мо- 
сягина E. Н., 1969; Калиничева В. И., 1978, и др.].

Однако в данном кратком изложении этой сложной про
блемы мы рассмотрим анемии в зависимости от ведущих факто
ров [Керпель-Фрониус Э., 1975]: 1) анемии недоношенных де
тей; 2) анемии, вызванные прямой потерей крови, кровотечени
ями; 3) анемии, вызванные усиленным разрушением эритроци
тов (повышенный гемолиз) и 4) анемии, связанные с понижен
ным образованием эритроцитов.

Развитию ранней анемии содействует неблагопритное тече
ние антенатального периода — анемия и гипоксическое состоя
ние матери, токсикозы беременных, угроза прерывания бере
менности, патология плаценты и пуповины и перинатальная па-

179 

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



тология у плода и новорожденного (СДР, гипоксемия, пневмония 
и др.).

Анемия у недоношенных детей развивается под влиянием 
ряда неблагоприятных факторов: недостаточной эритропоэтиче
ской стимуляции, функциональной незрелости костного мозга, 
быстрого истощения запасов железа, усиленного гемолиза после 
родов, быстрого роста объема циркулирующей крови, дефицита 
витамина Е и фолиевой кислоты, особенно у детей с низкой 
массой тела при рождении (меньше 1500 г). Определенное зна
чение имеет нарушение метаболизма внутриклеточного железа 
[Бисярина В. П., Казакова Л. М., 1979].

Клинические признаки ранней анемии: бледность кожных 
покровов и слизистых оболочек, понижение тургора тканей, па
дение числа эритроцитов и уровня гемоглобина, быстрое сниже
ние цветового показателя, постепенное (с 8-й недели жизни) 
восстановление эритропоэза. Анемия имеет нормо- или гипер- 
хромный характер.

В качестве профилактики анемии рекомендуется осущест
влять еженедельный контроль за состоянием гемограммы (осо
бенно у недоношенных новорожденных с массой тела менее 
1500 г), рано назначать витамин Е, со 2-го месяца жизни — пре
параты железа.

Анемия, обусловленная кровопотерями, может возникнуть 
у плода в связи с предлежанием и отслойкой плаценты и 
пуповины, трансфузией крови от плода к матери через пупо
вину и от близнеца к близнецу, скрытым кровотечением в об
ласти сосудов на пути из пуповины в плаценту, травматическим 
повреждением плаценты во время кесарева сечения, разрывом 
селезенки и капсулы печени, внутричерепным кровоизлиянием 
в момент родов.

После рождения причиной кровопотери могут явиться: вто
ричные внутричерепные кровоизлияния, кровотечения из пупоч
ной артерии, кишечника и внутренних органов, врожденные на
рушения процессов коагуляции, тромбоцитопении (у сенсибили
зированных детей) и др.

У детей развиваются бледность кожных покровов, общая вя
лость, слабое сосание, гипорефлексия, недостаточная динами- 
мика прибавки массы тела на фоне изменения функционального 
состояния системы крови. Диагностическое значение имеют: 
снижение уровня гемоглобина ниже 145,0 г/л и числа эритро
цитов, уменьшение величины Ht, увеличение (при массивных 
кровотечениях снижение) числа тромбоцитов и ретикулоцитов, 
появление эритро- и нормобластов.

Трансфузия от плода к матери устанавливается путем оп
ределения в материнской крови эритроцитов с фетальным ге
моглобином.

При подозрении на кровопотерю у новорожденного ребенка 
необходимо установить постоянное врачебное наблюдение, еже-
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часно исследовать величину Ht и динамику изменения гемогло
бина.

Анемии, вызванные усиленным разрушением эритроцитов. 
К таковым относятся анемии, обусловленные наследственными 
аномалиями эритроцитов (гемолитическая наследственная сфе
роцитарная анемия Минковского — Шоффара, серповиднокле
точная анемия, талассемия, гемолитическая анемия, связанная 
со снижением активности глюкозо-6-фосфат-дегидрогеназы 
(Г-6-ФДГ); гемолитические анемии, обусловленные иммунными 
реакциями, токсические гемолитические анемии.

Анемии, обусловленные наследственными аномалиями эрит
роцитов: гемолитическая наследственная сфе
роцитарная анемия Минковского — Шоффара 
описана на стр. 158;

серповидноклеточная анемия относится к гемогло
бинопатиям; это рецессивно наследуемая патология, чаще на
блюдается у темнокожих. В клинике наблюдаются гепатоспле- 
номегалия, гемолитические кризы, тромбоз, инфекции;

талассемия (средиземноморская анемия); тяжелая 
форма — анемия Кули. Рецессивно наследуемое заболевание. 
Характеризуется недостаточным образованием «взрослого» ге
моглобина А. В клинике наблюдаются гипотрофия, гепатолие- 
нальный синдром, анемия; на рентгенограмме костей черепа 
видно утолщение в виде щетки;

анемия, вызванная наследственной энзимопатией (Г-6-ФДГ), 
в нашей стране наблюдается крайне редко. Измененные эритро
циты под влиянием внешних воздействий легко гемолизиру
ются.

Гемолитические анемии, вызванные иммунными реакциями. 
К ним относятся гемолитическая болезнь новорожденных 
(описана на стр. 156—159);

анемия, вызванная трансфузионными реак
циями. Развитию ее способствуют: общая незрелость орга
низма ребенка, незрелость системы гемопоэза и функциональ
ная недостаточность почек.

В клинике наблюдается ухудшение состояния ребенка после 
гемотрансфузии, возможны острые реакции на введение крови 
(беспокойство, шокоподобное состояние, снижение или повы
шение температуры, рвота, геморрагический синдром, жел
туха), заметное снижение уровня гемоглобина и количества 
эритроцитов. С целью профилактики и своевременной диагно
стики скрытых и явных форм гемолитического процесса гемо
трансфузии следует проводить в строгом соответствии с име
ющимися инструкциями. Необходимо контролировать группу 
крови и резус-принадлежность реципиента и донора (донорской 
крови), гемограмму накануне гемотрансфузии и через 24 ч после 
нее, частоту мочеиспускания и общий анализ мочи. В сложных 
случаях необходимы индивидуальный подбор донора и прове-
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дение биологической пробы. Появление первых признаков ге
молиза крови служит основанием для отмены и пересмотра на
значенного лечения.

Токсическая гемолитическая анемия наблюдается у детей 
с инфекционно-воспалительными заболеваниями (пневмония, 
сепсис). Явления гемолиза эритроцитов зачастую сочетаются 
с гипоплазией костномозгового кроветворения. В периферичес
кой крови отмечаются: нейтропения, низкое количество ретику
лоцитов и тромбоцитов на фоне сниженной реактивности ор
ганизма ребенка. Этим изменениям сопутствуют скрытая или 
явная желтуха, увеличение печени и селезенки.

Анемии, вызванные пониженным эритропоэзом, синтезом ге
моглобина. Это врожденные гипопластические и апластические 
анемии, при которых нарушена эритропоэтическая функция 
костного мозга.

Клинические признаки заболевания: бледность кожных по
кровов и слизистых оболочек, гипотрофия или избыточная масса 
(влияние гормональной терапии), умеренное увеличение печени, 
геморрагический синдром, особенно в терминальном периоде 
(кровоизлияния в кожу, слизистые оболочки глаз, носа и рта, 
в стенки кишечника и почки).

В периферической крови — картина пан-гемоцитопении: рез
кое снижение числа эритроцитов и гемоглобина, лейкопения, 
тромбоцитопения, ретикулоцитопения, относительный лимфоци
тоз [Неженцева А. И., Калиничева В. И., 1970].

Решающее значение имеет исследование стернального пунк- 
тата. При этом можно выявить резко уменьшенное количество ми- 
елокариоцитов. Мегакариоциты отсутствуют, или их содержание 
не превышает I—2- 106/л.

В миелограммах преобладают клетки типа патологических 
микромиелобластов, клеток эритроидного ростка. Содержание 
переходных и зрелых клеток нейтрофильного ряда резко умень
шено. Число плазматических и ретикулярных клеток увеличено 
до 5—8 %.

Врожденная форма гипопластической и апластической ане
мии (анемия Фанкони) сочетается с общей гипоплазией органи
зма, врожденными пороками развития, иногда с гиперпигмента
цией кожи.

Наследственная гипопластическая анемия Блекфена — Дайе- 
монда — эритроидная гипо- или аплазия. Диагностическое зна
чение имеют следующие признаки: бледность кожных покро
вов, нормохромная, нормоцитарная анемия с первых месяцев 
жизни ребенка, обеднение костного мозга всеми предшествен
никами эритроцитов при нормальном функционировании миело
идного и тромбоцитарного ростков [Калиничева В. И., 1978].

Другие анемии — алиментарные, железодефицитные, связан
ные с недостатком фолиевой кислоты — у новорожденных на
блюдаются сравнительно редко.
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ГЕМОРРАГИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ 
НОВОРОЖДЕННЫХ

В группу «Геморрагическая болезнь новорожденных» 
объединены заболевания различной этиологии и патогенеза, ко
торые сопровождаются геморрагическим синдромом. К ним от
носятся: мелена, кровавая рвота, кровоизлияния в кожу и сли
зистые оболочки, кровоточивость пупочной ранки и другие со
стояния геморрагического диатеза.

Развитие геморрагического синдрома обусловлено нарушени
ями процессов гемостаза и свертывания крови плода и ново
рожденного.

Реакция свертывания крови осуществляется сосудистой, плаз
менной и тромбоцитарной системами гемостаза.

Сосудистая система гемостаза — факторы, обеспечивающие 
резистентность сосудистой стенки (базальная мембрана сосуда, 
клеточный эндотелий, «внутренний» слой сосудистой стенки, 
выстланный тромбоцитами).

Плазменная система гемостаза включает 13 факторов свер
тывания: I — фибриноген; II—протромбин; III—тромбопластин; 
IV—ионы кальция; V — проакцелерин; VI — акцелерин; VII— 
проконвертин; VIII — антигемофильный глобулин; IX — компо
нент тромбопластина плазмы; X — фактор Проуэра — Стюарта; 
XI —предшественник тромбопластина плазмы; XII — фактор кон
такта; XIII—фибринстабилизирующий фактор (фибриназа).

Тромбоцитарная система гемостаза обеспечивается способ
ностью тромбоцитов к адгезии, агрегации, адсорбции плазмен
ных факторов свертывания и серотонина, ингибиторов гепарина 
и фибринолизина и участием их в ретракции кровяного сгустка 
[Кисляк Н. С. и др., 1979].

Кровотечения у новорожденных обычно развиваются в усло
виях комплексного нарушения процессов свертывания крови под 
влиянием многих неблагоприятных факторов: осложненное те
чение беременности (нейроэндокринная и сосудистая патология 
у матери, токсикоз беременных, гипоксия и др.), иммунологи
ческие нарушения, медикаментозные влияния, недостаточное 
поступление в организм матери витамина К и др.

Витамин К стимулирует синтез II, VII, IX и X факторов свер
тывания крови в печени. Поэтому его дефицит в организме но
ворожденного может явиться одной из причин развития гемор
рагического синдрома.

Гиповитаминоз К чаще развивается у детей незрелых, стра
дающих заболеваниями печени, дисбактериозом кишечника и 
мальабсорбцией на фоне недостаточного введения витамина К 
с пищей и длительного парентерального питания. Повышается 
кровоточивость сосудов, удлиняется протромбиновое время.

В клинике на 2-й день жизни у новорожденных детей появ
ляются точечная или пятнистая геморрагическая сыпь на коже,
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кровоточивость слизистой оболочки носа, кровавая рвота, ме
лена.

Кровь в стуле появляется чаще, чем кровавая рвота. Кровь 
обычно темно-красного цвета, свернувшаяся. Чаще мелена на
блюдается в зимнее или осеннее время.

Истинную мелену необходимо дифференцировать с «лож
ной», возникающей при попадании материнской крови из тре
щин сосков в желудочно-кишечный тракт новорожденного, 
а также с симптоматической, обусловленной острым инфекци
онным заболеванием или хирургической патологией (инвагина
ция, аномалия развития и др.).

Обычно течение заболевания благоприятное. Достаточно эф
фективны лечение витамином Кив тяжелых случаях гемотранс
фузии.

К частым типам кровотечений и кровоизлияний у новорож
денных относятся внутричерепные кровоизлияния. В патогенезе 
их большое значение имеют травматическо-гипоксические фак
торы, однако определенную роль могут играть нарушения про
цессов гемостаза.

Дифференциальная диагностика внутричерепных кровоизли
яний представлена в соответствующей гл. 3.

Необходимо упомянуть также довольно часто наблюдаемую 
кровоточивость из пупочной ранки на фоне омфалита и воспа
лительных изменений в пупочных сосудах новорожденных. В та
ких случаях необходимо исключать сепсис и другие инфекцион
ные заболевания, протекающие с нарушением процессов коагу
ляции и функционального состояния сосудов.

Геморрагический синдром, обусловленный изменением сте
нок сосудов, может развиться у детей в связи с гиповитамино
зом С; иногда повышенная ломкость капилляров встречается 
у детей с врожденными геморрагическими телеангиэктазиями. 
При этом число тромбоцитов и факторы свертывания крови нор
мальные.

Нарушение плазменной системы гемостаза — коагулопатии 
(врожденные и приобретенные). К врожденным коагулопатиям 
относится гемофилия — рецессивная, сцепленная с полом на
следственная патология, вызываемая недостаточной выработкой 
тромбопластина. Известны три формы заболевания: гемофилия 
А (недостаточность VIII фактора), В (недостаточность IX фак
тора), С (недостаточность XI фактора). Чаще встречается ге- 
мофилия А, болеют мужчины, мутантный ген передается жен
щинами.

Клинические признаки заболевания: упорная кровоточивость 
кожи и слизистых оболочек на местах малейшей травмы и уко
лов, кровотечения из пупочной ранки, гематурия, быстрое об
разование синяков и кровоподтеков.

Клинический диагноз подтверждается лабораторными дан
ными— выявляют значительно удлиненное время свертывания
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крови (норма 2'/2—б'/г мин по методу Бюркера) и рекальцифи
кации плазмы (норма 90—150 с).

К редким формам врожденных коагулопатий относятся коа
гулопатии, вызванные недостатком факторов VII, X, XI и про
тромбина, а также афибриногенемией.

К приобретенным коагулопатиям относятся кровотечения, 
обусловленные заболеваниями печени (снижается синтез II, V, 
VII и X факторов), дефицитом витамина К, и диссеминирован
ная интраваскулярная коагуляция (коагулопатия потребления).

Патогенетической сущностью диссеминированного внутрисо
судистого свертывания крови является гиперкоагуляция, сопут
ствующая многим тяжелым заболеваниям (сепсис, СДР, шок 
и др.). Нарушению внутрисосудистого свертывания крови спо
собствуют физиологическая полицитемия, поступление тромбо
пластина плаценты вовремя родов к ребенку, экзогенные фак
торы, повышение активности тромбокиназы. Образование вну
трисосудистых тромбов в зонах микроциркуляции приводит 
к усиленному потреблению тромбоцитов и факторов свертыва
ния.

В клинике появляется кровоточивость на местах инъекций 
из пупка, слизистых оболочек рта, носа, желудочно-кишечного 
тракта и др.

Диагностическое значение имеют следующие лабораторные 
данные: снижение количества тромбоцитов (норма 100 • 109/л— 
400-109/л крови) и уровня фибриногена (норма 2—3 г/л — 
200—300 мг/100 мл), удлинение протромбинового времени 
(норма 12 с), появление продуктов расщепления фибрина и пов
режденных эритроцитов в мазке крови.

Нарушения тромбоцитарной системы гемостаза — тромбоци
топатии. Расстройства гемостаза, связанные с уменьшением ко
личества тромбоцитов, часто наблюдаются в периоде новорож
денности. Они могут быть приобретенными и врожденными. 
Геморрагический синдром развивается при значительной тром
боцитопении.

Усиленное разрушение тромбоцитов может быть обуслов
лено наличием у матери антитромбоцитарных антител в связи 
с самопроизвольной тромбоцитопенией, лекарственной сенси
билизацией, изоиммунизацией по отношению к тромбоцитам. 
Частой причиной тромбоцитопений являются инфекционные за
болевания новорожденных (бактериальные, вирусные, спирохе- 
тозные). Среди них необходимо отметить сепсис, цитомегалию, 
краснуху и др. Иногда тромбоцитопения развивается после пе
реливания крови или обменных трансфузорий, гипоплазии ме
гакариоцитов и при усиленном тромбоцитолизе [Kaplan Е., 1959].

Диагноз устанавливается на основании клинической и ге
матологической картины. В клинике наблюдаются распростра
ненная петехиальная сыпь, подкожные кровоизлияния и крово
точивость слизистых оболочек.
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Наследственные цитопении не всегда диагностируются в пе
риоде новорожденное™.

С первых дней и недель жизни может выявиться синдром 
Вискотта— Олдрича (семейная тромбоцитопения с экземой и 
низкой иммунологической реактивностью). Это заболевание на
следуется рецессивно, связано с Х-хромосомой, встречается 
у мальчиков. Характерна триада: геморрагические явления (на 
коже и кишечные кровотечения), экзема и инфекционная пато
логия (отит, сепсис и др.). Гематологически выявляются тром
боцитопения с выраженной эозинофилией, нормальное коли
чество мегакариоцитов в костном мозге. Течение хроническое. 
Прогноз неблагоприятный. Синдром Вискотта—Олдрича отли
чается от болезни Верльгофа типичной клинической картиной 
и наследственным характером передачи заболевания.

Из приобретенных тромбоцитопений следует отметить: 1) ост
рую (мегакариоцитную) тромбоцитопению — инфекционную 
тромбоцитопению. Может развиться у детей с инфекционной па
тологией и на аллергическом фоне. В клинике наблюдаются 
петехии и небольшие кровоподтеки, течение легкое; 2) хрони
ческую рецидивирующую тромбоцитопению (болезнь Верльгофа). 
Петехии и кровотечения (кожа леопарда) появляются на фоне 
удовлетворительного состояния ребенка. В крови определяется 
тромбоцитопения, время кровотечения удлинено, ретракция 
сгустка недостаточная, сосуды легко травмируются. У новорож
денных наблюдается очень редко. Однако если мать больна 
болезнью Верльгофа, то у новорожденного может развиться 
тромбоцитопеническая пурпура в связи со снижением тромбоци- 
топоэза [Мазурин А. В., 1968].

Таким образом, на основании данных анамнеза, кли
нической картины и лабораторных данных устанавливается ве
дущая причина геморрагического синдрома и проводится пато
генетическая терапия. Прогноз при симптоматических (вторич
ных тромбоцитопениях) благоприятный, при врожденных — ме
нее благоприятный, при наследственных — проводится поддер
живающая терапия (тромбоцитная взвесь, стероидные препа
раты, прямое переливание крови и др.).

Гематологические исследования становятся более информа
тивными, если их проводить в динамике (не реже одного раза 
в пять дней) с учетом особенностей течения заболевания.

Значение гематологического обследования новорожденного 
значительно возрастает при сопоставлении полученных данных 
с другими параклиническими исследованиями, в частности опре
делением величины Ht, КОС, Ро3 и др.
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ГЛАВА 11

ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
ИНФЕКЦИОННЫХ ЗАБОЛЕВАНИЙ 
НОВОРОЖДЕННЫХ

Среди инфекционных заболеваний наибольшее клини
ческое и тонатологическое значение имеют: острые респиратор
ные вирусные инфекции (ОРВИ), пневмонии, гнойно-воспали
тельные заболевания и сепсис, кишечная внутриутробная ин
фекция (цитомегалия, токсоплазмоз, листериоз, сифилис и др.).

Развитию внутриутробной и ранней неонатальной инфекци
онной патологии содействует внутриутробное инфицирование 
плода у беременных женщин с острыми и хроническими инфек
ционными заболеваниями, угрозой выкидыша и маточными кро
вотечениями, внебольничными вмешательствами, преждевремен
ным излитием околоплодных вод и др. [Новикова Е. Ч., Поля
кова Г. П., 1979, и др.].

ОСТРЫЕ РЕСПИРАТОРНЫЕ ВИРУСНЫЕ ИНФЕКЦИИ

По данным наших наблюдений [Красикова В. А., 1974, 
1975; Сотникова К- А., Панов Н. А., 1975], среди доношенных 
и недоношенных новорожденных с острыми респираторными за
болеваниями и пневмонией в 71,8 % наблюдений установлена 
вирусная этиология заболевания.

В этиологической структуре респираторных вирусных ин
фекций были выявлены: аденовирусы у 26,5%, парагрипп — 
у 24,4%, респираторно-синцитиальные (PC) вирусы — у 202 %, 
грипп А2 и В — у 18,4 % обследованных детей. У некоторых де
тей заболевания были обусловлены вирусами Коксаки, ECHO, 
риновирусами или смешанной инфекцией (8,1 %).

Учитывая довольно ограниченные возможности лаборатор
ной диагностики, следует все острые респираторные заболева
ния у новорожденных считать инфекционной патологией, при 
которой требуется строгое выполнение санитарно-гигиеничес
кого режима и противоэпидемических мероприятий. Необходи
мость этого подтверждается высокой контагиозностью заболе
ваний: для контактных с больными аденовирусной инфекцией 
она составляет — 51,2, гриппом — 94,3 РС-инфекцией — 73,2, па
рагриппом—79 % [Красикова В. А., 1974].

Больные ОРВИ наиболее опасны в первые три дня заболе
вания и в несколько меньшей степени —■ в последующие 3 — 
4 дня. В отличие от взрослых у больных новорожденных вирусы 
обнаруживаются в верхних дыхательных путях в течение дли
тельного времени: вирус гриппа — до 10—14-го дня болезни, па
рагриппа до 10-го, РС-вирусы—до 17-го, аденовирусы—до 14— 
21-го дня.
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Латентные типы аденовирусов (персистирующие вирусы) 
могут находиться в лимфоидной ткани носоглотки в течение 
длительного времени и активизироваться в стрессорных для 
организма ситуациях [Ритова В. В., 1969, 1976].

Высокой заболеваемости новорожденных ОРВИ содействуют 
недостаточный уровень пассивно приобретенных противовирус
ных антител от матери, низкое содержание секреторных анти
тел, высокая вирусотропность эпителиальных тканей в этом 
возрасте.

Патогенез ОРВИ у новорожденных является сложным. Это 
патофизиологический процесс, развивающийся под влиянием ре
продукции вирусов в эпителиальных клетках дыхательных пу
тей и вирусемии на фоне предшествующих заболеванию со
стояний риска (незрелости легких, родовой травмы ЦНС, вну
триутробной гипоксии, пневмопатий и др.).

Избирательной чувствительностью к вирусам обладают цент
ральная нервная система, органы дыхания, кровообращение, пе
чень, почки.

Под влиянием вирусов возникают циркуляторные расстрой
ства в тканях (стаз, отек, кровоизлияния), повреждение эпи
телиальных клеток, структурно-функциональные изменения 
в легких и бронхах (изменения в интерстициальной ткани, брон
хит, сегментарные или диффузные отеки), дыхательная недо
статочность, гипоксия, дыхательный ацидоз, нарушения электро
литного обмена.

На этом фоне легко возникают вирусно-бактериальные ос
ложнения.

Клиническими признаками, общими для всех ОРВИ, явля
ются: чаще постепенное начало заболевания, интоксикация 
ЦНС, катаральное состояние верхних дыхательных путей, из
менения в легких, гемодинамические нарушения, геморрагичес
кий синдром, а также кишечный синдром и др.

Признаками интоксикации ЦНС являются умеренное воз
буждение или общая вялость, нарушение сна, слабое сосание, 
повышение температуры от 37,2 до 38—39 °C (в основном у до
ношенных детей), мышечная гипотония, гипорефлексия, адина
мия, иногда судороги. В первые дни заболевания, особенно 
у недоношенных детей, могут появиться приступы асфиксии, 
учащение дыхания и пульса, пена у рта; замедляется прибавка 
массы тела.

К ранним признакам заболевания относятся также ринит, 
конъюнктивит, кашель, сухие проводные и непостоянные влаж
ные хрипы в легких.

Прогностически неблагоприятными являются симптомы на
растающего токсикоза: бледно-циатоничный цвет кожи, срыги
вания, рвота, резкое снижение рефлексов новорожденного, эм
физема легких, общий или сегментарный отек легких, тахикар
дия, глухость сердечных тонов, геморрагическая сыпь на коже
190 

Aku
sh

er
-L

ib.
ru



и слизистых оболочках, примесь крови в моче и стуле, вздутие 
кишечника, динамическая непроходимость, судорожный синдром.

Гемограмма нехарактерна, однако лейкопения или значи
тельный лейкоцитоз, палочкоядерный сдвиг в лейкоцитарной 
формуле, токсическая зернистость нейтрофилов и др. имеют ди
агностическое значение при определении тяжести заболевания.

Дифференциальная диагностика ОРВИ в зависимости от 
этиологического фактора у новорожденных представлена 
в табл. 30 [Красикова В. А., 1974]. У детей, больных гриппом, 
сравнительно чаще и тяжелее выражены токсические изменения 
ЦНС, геморрагический синдром, вирусно-бактериальные ослож
нения (пневмония у 50 % новорожденных, отит). РС-вирусная 
инфекция характеризуется температурной реакцией, обилием 
вязкой мокроты в дыхательных путях, кашлем, увеличением 
печени (у 10—15 % детей), лейкопенией в гемограмме, большой 
частотой пневмоний, особенно у недоношенных детей (70 %) • 
Аденовирусная инфекция характеризуется повышением темпе
ратуры, умеренным токсикозом, резко выраженным и длитель
ным катаральным синдромом с обильными слизистыми выделе
ниями, гиперемией и отечностью век (12,8%), частым разви
тием кишечного синдрома и изменений в легких. Определяются, 
в частности, отек (1,8 %) и ателектазы легких (2,7 %)> пневмо
нии (39,2% У доношенных и 64% у недоношенных детей).

У новорожденных детей относительно дольше (от 4 до 8 
дней и больше) протекает острый период заболевания, общая 
длительность неосложненной ОРВИ составляет от 6 до 23 дней.

Наряду с клиническими и параклиническими исследовани
ями важное диагностическое значение имеет выделение вирусов 
из носоглоточных смывов, крови, фекалий, спинномозговой жид
кости и ткани легких умерших детей.

Наибольшая выделяемость вирусов отмечена в первые 3 дня 
заболевания. Кроме того, широко применяется определение 
титра противовирусных антител в парных сыворотках. У боль
шинства детей титры антител увеличиваются незначительно — 
в 4 раза (у 85,2% недоношенных и 68,3% у доношенных). 
Значительно реже (у 3,3 % недоношенных и 21,9 % доношенных) 
они превышали исходные концентрации в 8—16 раз, а у неко
торых детей были крайне низкими. Недостаточное нарастание 
противовирусных антител у новорожденных в определенной сте
пени компенсируется неспецифическими факторами иммунитета 
[Лозовская Л. С., 1973; Михайлова 3. М., Афонина Л. Г., 1976; 
Михайлова 3. М., Михеева Г. А., 1974].

ГНОЙНО-ВОСПАЛИТЕЛЬНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ

Все состояния повышенного риска у матери и ново
рожденного в определенной степени предрасполагают к разви
тию инфекционно-воспалительной патологии, так как еще во
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внутриутробном периоде неблагоприятно влияют на реактив
ность организма плода. Особого внимания требуют дети мате
рей, страдающих гнойно-воспалительными заболеваниями. На
шими наблюдениями установлено, что функциональное состоя
ние организма плодов и новорожденных у женщин с гнойно
воспалительными заболеваниями в течение последних 2 нед бе
ременности было нарушенным (преждевременное рождение, 
внутриутробная гипоксия, асфиксия в родах, большая и дли
тельная первоначальная потеря массы и др.). Почти у всех 
обследованных бактериологически детей (по данным исследо
вания плаценты и пуповинной крови) установлено внутриутроб
ное инфицирование. У 18 % детей диагностирована клинически 
явная внутриутробная инфекция (гнойный конъюнктивит, пио
дермия, мелкоочаговая пневмония, энтероколит и др.).

Иммунологическая реактивность обследованных детей ха
рактеризовалась изменением функционального состояния лимфо
цитов и показателей гуморального иммунитета. Были установ
лены: тенденция к снижению абсолютного количества лимфо
цитов в пуповинной крови и значительное возрастание его 
к 5-м суткам по сравнению с контролем; диссоциация фермент
ной активности лимфоцитов — угнетение СДГ и повышение 
КФ; снижение уровня IgG пуповинной крови у детей с внутри
утробным инфицированием, повышение IgA и М. Эти измене
ния были ярче выражены у детей с внутриутробной инфекцией 
[Короткая Е. В., 1978].

Важно подчеркнуть, что внутриутробное инфицирование не 
будучи заболеванием в обычном нозологическом смысле обус
ловливает антигенное воздействие на организм ребенка и пе
рестройку его иммунологической реактивности.

Так формируется состояние повышенного риска развития 
внутриутробной и ранней неонатальной инфекции.

Возбудителями гнойно-воспалительных заболеваний (гной
ничковая сыпь на коже, омфалит, конъюнктивит, абсцессы) и 
сепсиса чаще всего являются патогенные стафилококки, стреп
тококки, кишечная и синегнойная палочки, сальмонеллы и др. 
В последние годы увеличивается удельный вес грамотрицатель- 
ной флоры.

Развитию ограниченной и общей септической инфекции, по
мимо внутриутробного инфицирования, способствуют незрелость 
организма, общий отечный синдром, интубация, длительная ка
тетеризация пупочных или подключичных вен, повреждение це
лости тканей ребенка во время акушерских операций.

Имеется определенная последовательность в развитии гной
но-воспалительной инфекции: входные ворота — первичный вос
палительный очаг (он может локализоваться в плаценте) — 
распространение инфекции и токсинов через кровь в другие ор
ганы и системы — развитие вторичных септических очагов (сеп- 
тикопиемии) и сенсибилизация организма. Если в организме
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ребенка со сниженной реактивностью не могут сформироваться 
вторичные септические очаги и инфекция генерализуется, то 
развивается наиболее тяжелая клиническая форма сепсиса — 
септицемия.

Своевременная диагностика и достаточное лечение первич
ных проявлений гнойно-воспалительной инфекции могут предуп
редить формирование септического процесса.

Ограниченная гнойно-воспалительная инфекция. Пустулы, 
нераспространенный пемфигус, мелкие абсцессы, гнойный конъ
юнктивит, омфалит и фунгус являются отдельными клиниче
скими формами ограниченной, чаще стафилококковой, инфек
ции.

Омфалит может развиться у ребенка с отпавшим и неотпав
шим остатком пуповины. В пользу омфалита говорят следу
ющие признаки: гиперемия и отечность пупочного кольца, 
иногда с переходом на прилежащие кожные покровы, гнойные, 
гнойно-кровянистые или кровянистые выделения из пупочной 
ранки. Омфалит чаще развивается в конце 1-й или начале 2-й 
недели жизни, но может появиться и в первые дни жизни.

По мере эпителизации пупочной ранки у некоторых детей 
развивается избыточная грибовидная грануляционная ткань под 
плотной корочкой — фунгус. Гнойный омфалит и фунгус не
редко сопровождаются развитием тромбоартериита (книзу от 
пупочной ранки) или тромбофлебита (вверх от пупочной ранки 
по направлению к печени), которые можно выявить с помощью 
осторожной пальпации в виде плотных тяжей, идущих в со
ответствующих направлениях. Наличие и характер отделяемого 
из пупочной ранки можно точно установить путем наложения 
на сутки контрольной стерильной сухой салфетки, закреплен
ной лейкопластырем.

Распознавание конъюнктивита не вызывает затруднений. 
С целью дифференциальной диагностики необходимо уточнить 
этиологию заболевания путем исследования мазка и культуры 
отделяемого из глаз; следует помнить о возможном развитии 
гонореи глаз. Иногда, особенно при затяжном течении конъ
юнктивита, причиной заболевания является дакриоцистит, обус
ловленный недоразвитием слезно-носового канала. При этих 
состояниях необходима консультация офтальмолога.

Появление у новорожденного пустулезной или везикулезной 
сыпи является тревожным признаком развивающейся инфекции. 
Течение инфекции может быть катастрофически быстрым с пе
реходом в эксфолиативный дерматит (отслоившийся эпидермис 
отторгается с руки в виде перчатки — симптом Никольского), 
флегмону или сепсис.

У ослабленных и сенсибилизированных детей нередко можно 
видеть тяжелые формы intertrigo в области промежности, бе
дер и ягодиц с изъязвлением и некротизацией поверхностных 
слоев кожи.
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В настоящее время редко, но все же иногда встречаются 
обширная инфильтрация и гиперемия кожи в области нижней 
трети туловища и ягодиц с четкой географической границей по
раженных участков кожи у новорожденных с тяжелыми фор
мами инфекционного дерматита типа Риттера и Лайнера.

Сепсис — общее инфекционное заболевание, возникновение 
и развитие которого обусловлены многими причинами. Среди 
них на первом плане стоят патогенные микроорганизмы (ста
филококки, грамотрицательная флора, стрептококки, листерии 
и др.) и состояние измененной реактивности организма ново
рожденного.

Измененная реактивность чаще формируется у детей из 
группы повышенного риска. Среди таких состояний в отноше
нии общего септического заболевания следует отметить внутри
утробное инфицирование, незрелость организма, длительную 
внутриутробную гипоксию и нарушения иммуногенеза, анома
лии развития, нейроэндокринную патологию, раннее возникно
вение ограниченной (малой) гнойно-воспалительной инфекции 
и др. Внутриутробное инфицирование плода происходит в ос
новном у женщин с гнойно-воспалительными заболеваниями 
(ангины, флегмоны, стрептодермия, гинекологические заболева
ния), внебольничными вмешательствами, ранним отхождением 
околоплодных вод, острыми вирусными респираторными заболе
ваниями. Инфицирование в первые дни и недели жизни нередко 
наблюдается у новорожденных, матери которых страдают ма
ститом и послеродовым эндометритом.

В патогенезе сепсиса, как в свое время выявил Г. Н. Спе
ранский, большое значение имеют взаимодействие микро- и мак
роорганизма, особенности входных ворот и первичного септи
ческого очага, перестройка реактивности организма и форми
рование септического процесса по типу септикопиемии или сеп
тицемии. В последние годы доказана патогенетическая роль 
нарушений иммунологической защиты организма ребенка, 
нейроэндокринных и метаболических сдвигов.

В связи с возрастными особенностями воспалительной ре
акции и замедленным течением процессов регенерации ново
рожденным свойственны быстрая генерализация инфекционного 
процесса и склонность к формированию дегенеративных и некро
тических изменений в жизненно важных органах и системах 
(печени, легких, почках, миокарде, кишечнике и др.).

В зависимости от входных ворот выделяют сепсис пупоч
ный, легочный, кишечный, кожный, отогенный и др.

Диагноз сепсиса у новорожденных ставится на основании 
совокупности клинических симптомов, анамнеза, учета эпиде
миологической обстановки, а также результатов бактериологи
ческого и других лабораторных исследований (КОС, Pos, Ht, 
определения уровня сахара крови и др.).
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К ранним признакам формирующегося сепсиса относятся 
следующие клинические симптомы: кратковременное беспокой
ство, нарастающая вялость, бледность и желтоватый оттенок 
кожных покровов, снижение активности сосания, субфебрильная 
температура (у доношенных детей могут быть значительные 
подъемы), длительная первоначальная потеря массы тела, вто
ричное снижение ее, приступы апноэ, срыгивания, рвота, изме
нение частоты дыхания и пульса, гипорефлексия. В гемо
грамме— умеренный лейкоцитоз 11 • 109/л—15- 109/л, тромбо
цитопения, небольшой сдвиг лейкоцитарной формулы влево; 
снижение уровня IgG, некоторое повышение IgM (>250 мг/л).

В дальнейшем состояние ребенка ухудшается постепенно 
(особенно у детей с низкой массой при рождении) или ката
строфически быстро.

В остром периоде септического процесса у новорожденных 
наблюдаются явный токсикоз (бледно-сероватый цвет кожных 
покровов, угнетенное состояние, отказ от груди, повторная рвота 
или срыгивания, гипотермия или лихорадочное состояние), ды
хательная и сердечно-сосудистая недостаточность, легочно-плев
ральные изменения, флегмоны, обширные некрозы, менингит, 
некротические и прободные язвы кишечника, гнойный отит, пе
ритонит и другие септические очаги.

Прогностически неблагоприятное значение имеет появление 
динамической непроходимости кишечника, судорожного син
дрома, изменений в гемограмме (лейкоцитоз свыше 20- 109/л, 
лейкопения меньше 6-109/л, сдвиг лейкоцитарной формулы 
влево — число палочкоядерных клеток больше 40% и др.), 
лейкоцитурии, декомпенсированного ацидоза, гиповолемии.

На рентгенограмме органов грудной клетки отчетливо видны 
изменения, обусловленные токсикозом (отечность и вздутие 
легких, уменьшение тени сердца, низкое стояние диафрагмы), 
которые довольно часто сочетаются с пневмопатиями ( в пер
вые дни жизни) или пневмониями. У детей с септикопиемией 
пневмонии нередко осложняются деструкцией, пиопневмото- 
раксом или эмпиемой.

Наряду с общими симптомами, свойственными сепсису ново
рожденных, можно выделить некоторые признаки, позволяющие 
уточнить клиническую форму заболевания.

Септицемия (внутриутробная и неонатального периода) 
чаще наблюдается у детей с низкой массой тела при рождении 
и явными признаками незрелости организма. Сложность диаг
ностики заболевания заключается в том, что симптомы разви
вающегося септического процесса как бы сливаются и мало от
личаются от клинических признаков незрелости. Так, у детей 
первых дней жизни наблюдаются СДР, приступы апноэ и шока, 
гипорефлексия, мышечная гипотония.

Однако состояние структурно-функциональной незрелости 
обычно характеризуется «убывающей» динамикой (повышается
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рефлекторная активность ребенка, устанавливаются нормаль
ная частота и ритм дыхания, исчезает брадикардия и гипотер
мия), в то время как изменения, обусловленные септическим 
инфекционным процессом, обычно усиливаются или «задержи
ваются» на длительное время (3—4-я неделя и дольше). Нара
стают явления общей интоксикации — бледно-землистый или 
желтоватый цвет кожи, периодическое усиление желтушного 
или отечного синдрома, срыгивания, рвота с примесью желчи 
или кала, динамическая непроходимость кишечника (вздутие 
живота, видимая перистальтика, контурирование петель кишеч
ника: на рентгенограмме раздутые петли кишечника с уровнями 
жидкости и др.), геморрагическая сыпь на коже, кровоточивость 
пупочной ранки, кровь в стуле и др. Постепенно или катастро
фически быстро развиваются декомпенсированный метаболиче
ский ацидоз, гипоксемия, лейкопения, тромбоцитопения, увели
чение показателя Ht. Снижается иммунологическая реактив
ность новорожденного.

Септикопиемия наблюдается чаще у более зрелых и доношен
ных новорожденных.

Диагностическое значение имеет образование септических 
очагов на фоне нарастающей общей интоксикации организма. 
Клиника септикопиемии может варьировать в зависимости от 
локализации их и структурно-функциональных особенностей 
пораженных органов.

У детей с кожной локализацией септических очагов (аб
сцессы, флегмоны, эксфолиативный дерматит, распространенная 
пузырчатка и др.) диагноз затруднений не вызывает. Тяжесть 
течения и исход заболевания зависят от врачебной тактики ве
дения больного. Показано своевременное хирургическое лече
ние гнойных очагов и инфильтратов, так как они имеют тен
денцию к очень быстрому распространению.

Тактика выжидания или лечения детей у дерматологов не
приемлема.

Появление первичных или вторичных септических очагов 
в легких характеризуется вначале скрытой (до 1—2 нед), а за
тем явной дыхательной недостаточностью и общей интоксика
цией организма. Легочной форме септикопиемии свойственна 
крупноочаговая или сливная инфильтрация легочной ткани с по
следующей деструкцией (у 4—5% больных с данной формой) 
или развитием плевропульмональных осложнений (у 1 — 
2%).

Классическое абсцедирование легких (с обра
зованием уровней в полостях абсцессов) у новорожденных на
блюдается редко. Им более свойственно образование мелких аб
сцессов.

Легочная форма сепсиса у многих детей патогенети
чески связана с перенесенным или наслоившимся острым ви
русным респираторным заболеванием.
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Легочная форма септикопиемии, особенно на 
фоне острой вирусной респираторной инфекции и другой соче
танной патологии, нередко сопровождается образованием вто
ричных септических очагов в жизненно важных органах с раз
витием перикардита, перитонита, остеомиелита, менингита и др.

Гнойный менингит — наиболее тяжелая форма септи
копиемии новорожденного.

В клинике классические симптомы менингита (ригидность 
затылочных мышц, рвота, затемнение сознания, судороги) могут 
отсутствовать, особенно у недоношенных детей на 1-й неделе 
жизни.

Начальные симптомы менингита не отличаются от началь
ных признаков септической инфекции.

Наиболее характерными клиническими симптомами острого 
периода менингита новорожденных являются следующие (в по
рядке уменьшения частоты): снижение физиологических реф
лексов, гиперестезия кожи, крупноразмашистый тремор верх
них конечностей, усиление коленных рефлексов, нистагм, судо
рожное подергивание мимической мускулатуры, увеличение 
размеров швов и родничков, симптом Грефе, преходящая ри
гидность затылочных мышц с запрокидыванием головы, клону- 
соид стоп, сходящееся косоглазие, болезненный крик, гиперто
нус сгибателей, общая скованность, плавающие движения глаз
ных яблок, иногда общие клонические судороги.

Наряду с неврологической симптоматикой, можно отметить 
нарастающую бледность кожных покровов, угнетение дыхания, 
бради- или (реже) тахикардию, вздутие или втяжение живота, 
увеличение размеров печени, повышение температуры тела 
(37,5—39 °C).

Решающее значение имеет исследование спинномозговой 
жидкости. У больных менингитом она мутная и вытекает под 
повышенным давлением. Для визуального определения степени 
мутности и цвета желательно сравнивать исследуемую жид
кость с контрольной пробиркой, наполненной водой (на темном 
фоне).

В пользу менингита говорят повышение цитоза от 100 - 106/л 
до 525- 106/л с преобладанием полинуклеаров и повышение 
белка до 3,3—9,0 мг/л. Реакция Панди обычно положительная, 
уровень сахара снижен: меньше 1,1 ммоль/л — 20 мг/100 мл 
(вдвое ниже, чем в периферической крови). Посев спинномозго
вой жидкости и крови позволяет выявить и уточнить возбуди
теля инфекции.

Крайне тяжелой формой сепсиса является гнойный менин
гит у недоношенных детей первых дней жизни, обусловленный 
грамотрицательной кишечной палочкой. В клинике в первые 
2—3 дня жизни отмечаются общее тяжелое состояние ребенка, 
гипоксемия, явления нарушения мозгового кровообращения и 
незрелости функций. На 4—7-й день жизни за несколько часов
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до смерти усиливаются приступы асфиксии, переходящая ри
гидность затылочных мышц, иногда судороги. Постановке диаг
ноза помогают спинномозговая пункция и оценка эпидемиологи
ческой обстановки в палате или отделении родильного дома 
в связи с высокой контагиозностыо заболевания.

Гнойный менингит новорожденных необходимо дифферен
цировать с реактивным плеоцитозом у детей с внутричерепным 
кровоизлиянием.

Отличительными признаками реактивного плеоцитоза явля
ются относительно низкий уровень, быстрая положительная ди
намика изменений спинномозговой жидкости, большое сходство 
клеточного состава последней с периферической кровью, розо
во-красная или ксантохромная окраска жидкости, отрицатель
ные бактериологические посевы.

У некоторых детей возможно сочетание внутричерепного 
кровоизлияния и гнойного менингита. В таких случаях необхо
дима комплексная оценка совокупности признаков и особенно
стей родов. Прогноз неблагоприятный.

Остеомиелит развивается у детей в течение первых меся
цев жизни, нередко на фоне кажущегося улучшения общего 
состояния. Появляются припухлость и гиперемия в области сус
тава, болезненность. Рентгенологически можно определить рас
ширение межсуставной щели или периостальные и деструктив
ные изменения в костной ткани. При своевременной диагностике 
и методах лечения течение остеомиелита благоприятное.

Парапроктит чаще развивается у детей с септикопие- 
мией в конце 1-го и начале 2-го месяца жизни. Для клиники 
парапроктита характерны: появление разжиженного стула 
с примесью слизи и зелени, упорные опрелости на ягодицах, 
уплотнение, иногда выделение гноя в области заднего прохода, 
нарастающая бледность кожных покровов, субфебрильная тем
пература, лейкоцитоз в периферической крови.

При правильном лечении течение парапроктита благоприят
ное. После вскрытия заживление раны наступает через 5— 
7 дней; иногда образуются свищи, и течение заболевания за
тягивается.

Патологоанатомический диагноз септикопиемии обычно не 
вызывает затруднений. На секции выявляются обширные гной
но-воспалительные или некротические изменения в ряде органов 
и систем на фоне отечно-геморрагических и дегенеративных 
изменений в тканях.

Язвенно-некротический энтероколит и гнойный перитонит. 
Развитию язвенного энтероколита способствует структурно-функ
циональная незрелость оболочек кишечника, внутриутробная 
гипоксия, аспирация инфицированных околоплодных вод, пло
хое кровоснабжение кишечной стенки, длительное применение 
антибиотиков (дисбактериоз), аллергическая перестройка ор
ганизма и др.
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Чаще всего язвенный энтероколит развивается у новорож
денных, больных пупочным сепсисом, протекающим по типу 
септикопиемии или септицемии.

Обычно на 2—3-й неделе жизни ребенка, на фоне тяжелого 
общего состояния, в клинической картине при сепсисе начинают 
обращать на себя внимание сначала непостоянный и умерен
ный, а с течением времени стойкий метеоризм, застойная сеть 
подкожных вен передней поверхности брюшной стенки, увели
чение печени до 2,5—6 см ниже края реберной дуги, реже 
увеличение селезенки.

Появляются редкие срыгивания (1—2 раза в сутки), незна
чительное учащение (до 6 раз) и изменение характера стула, 
который становится разжиженным, имеет примесь зелени, слизи 
или прожилки крови. При копрологическом исследовании обна
руживаются эритроциты, лейкоциты до 20—30 в поле зрения, 
положительная реакция на скрытую кровь. В повторных посе
вах из кала нередко выделяется патогенный стафилококк. Па
раллельно диспепсическим явлениям нарастают дистрофия, су
хость и сероватый оттенок кожных покровов. Наблюдаются эро- 
зированные опрелости, некрозы в области ягодиц, отек нижней 
трети передней брюшной стенки, лобка и половых органов.

Тяжелым осложнением язвенного энтероколита является 
перфорация язв с развитием перитонита. Перфорация язв чаще 
происходит в остром периоде заболевания или в периоде вос
становления на фоне обострения септического процесса.

Перфорация кишечника у новорожденных развивается, как 
правило, остро, чаще в вечерние или в ночные часы. Состояние 
больных становится крайне тяжелым. Отмечаются беспокойство, 
болезненный тревожный крик, стон. Дети подтягивают нижние 
конечности к животу, отказываются от еды, почти у всех имеют 
место неоднократная рвота и срыгивания, нередко с примесью 
желчи и крови; стул задержан, иногда нормальный. Обращает 
на себя внимание бледно-серый цвет кожных покровов, цианоз 
вокруг рта и глаз, субфебрильная или сниженная температура 
тела, поверхностное учащенное дыхание, тахи- или брадикар
дия, акроцианоз. Характерными клиническими признаками яв
ляются вздутие живота (от умеренного до значительного), яр
кая венозная сеть с набухшими, переполненными кровью сосу
дами и усиление отечного синдрома. Иногда вся брюшная 
стенка становится лоснящейся, пастозной, гиперемированной 
с натянутой блестящей кожей. У некоторых детей удается от
метить напряжение брюшных мышц при пальпации и ослабле
ние перистальтических шумов.

В динамике заболевания состояние детей прогрессивно ухуд
шается. С каждым часом усиливается токсикоз. Лицо страдаль
ческое, с запавшими глазами и заострившимися чертами. Бес
покойство сменяется резкой вялостью, адинамией, гипотонией, 
безучастностью к окружающим; крик афоничный, реакция на
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болевые раздражения отсутствует, появляются повторные при
ступы асфиксии.

В периферической крови отмечается развитие анемии и нейт
рофильного лейкоцитоза.

При рентгенологическом обследовании органов брюшной по
лости можно обнаружить свободный газ в поддиафрагмальной 
области (при вертикальном положении ребенка) или скопление 
пузырьков газа в виде «губки» или «пчелиных сот» у детей 
с прикрытой перфорацией.

Прогноз для новорожденных неблагоприятный.
На операции и при патоморфологическом исследовании ки

шечника и брюшной полости удается обнаружить множествен
ные мелкие и крупные язвы и фибринозно-гнойный перитонит, 
который может быть разлитым или осумкованным.

У некоторых детей причиной перитонита является флегмона 
пупочной области, откуда гнойный экссудат распространяется 
вглубь подлежащих тканей и на брюшину.

Язвенный энтероколит, не осложненный перитонитом, может 
закончиться выздоровлением. Течение заболевания у детей, 
больных язвенным энтероколитом, очень длительное, нередко 
волнообразное. В периоде восстановления исчезновение ло
кальных симптомов идет параллельно положительным сдвигам 
в течении сепсиса.

ГЛАВА 12

ОСНОВНЫЕ ПРИНЦИПЫ ОРГАНИЗАЦИИ 
ЭТАПНОГО ОБСЛЕДОВАНИЯ 
И НАБЛЮДЕНИЯ НОВОРОЖДЕННЫХ

В последние десятилетия в нашей стране создана на
учно обоснованная система стационарной и поликлинической 
помощи новорожденным (схема 10).

Система включает деятельность многих лечебно-профилак
тических учреждений: детские поликлиники (районные и кон
сультативные), женские консультации и родильные дома (в том 
числе специализированные), отделения для больных новорож
денных, отделения для больных недоношенных, неврологические 
и хирургические отделения для новорожденных, центры, отде
ления, блоки и палаты интенсивной и реанимационной терапии, 
выездные реанимационные бригады для оказания помощи ново
рожденным в родильных домах.

Консультативную помощь оказывают офтальмологические, 
нефрологические центры, медико-генетические консультации и 
консультация по вопросам брака и семьи. Их работа направля
ется органами здравоохранения, научно-исследовательскими ин
ститутами, кафедрами и главными специалистами.
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Схема 10. Система организации медицинской помощи 
новорожденным (город).

Забота о ребенке начинается задолго до его рождения. 
С этой целью проводится дородовой патронаж, который позво
ляет выявить неблагоприятные социально-бытовые факторы и 
состояние риска у беременных женщин и оценить их в прогно
стическом плане. Все виды соматической и акушерской патоло
гии могут вести к гипоксии, прерыванию беременности и преж
девременному рождению ребенка.

Хроническая инфекция у женщин содействует внутриутроб
ному инфицированию плода, нарушению процесса формирова
ния и развития органов и систем и изменению общей реактив
ности организма ребенка.

Отягощенный акушерский анамнез дает основание ожидать 
врожденную и генетически обусловленную патологию у плода 
и новорожденного, тяжелые трофические нарушения. Патологи
ческое течение беременности и родов способствуют развитию 
у новорожденного пневмопатий, отечного синдрома, внутриут
робной инфекции, рождению детей в состоянии асфиксии, с ги- 
поксически-травматическим поражением ЦНС и анемией. На ан
тенатальном этапе развития плода внимание врачей женской
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Состояния повышенного риска заболеваемости и 
смертности новорожденных

Патология перинатального
периода

Незрелость и трофические 
нарушения

Внутриутробная гипоксия и ас
фиксия
Родовая травма ЦНС
Синдром дыхательных расстройств
Отечный синдром
Изменение иммунологической 
реактивности
Внутриутробное инфицирование 
Состояние оживленного организма

Незрелость, соответствующая 
сроку гестации
Задержка внутриутробного 
развития
Крупная масса к сроку гес
тации
Гипотрофия

I t
Наследственная, врожденная и эндокринная патология

Врожденные пороки развития 
Хромосомные аберрации 
Эндокринопатии

Схема 11. Система стационарной или поликлинической помощи 
новорожденным.

консультации и детской поликлиники направлено на выявление 
состояний риска и заболеваний беременных женщин, проведе
ние профилактических и лечебных мероприятий, улучшение со
циально-бытовых условий семьи и выявление нарушений вну
триутробного развития плода. Наряду с данными клинического 
обследования, информативными являются методы ультразвуко
вого, электрокардиологического, фонографического, энцефало
графического и биохимического обследования женщины и пло
да, которые проводятся в специализированных учреждениях. 
Из биохимических параметров наибольшее значение имеют ре
зультаты исследования эстрогенов в моче беременных, метабо
литов эстриола, лактогенного гормона, а-фетопротеина в крови 
матери, лецитина (сурфактанта), билирубина, 17-кетостероидов 
и других показателей амниотической жидкости.

С момента рождения ребенка дается комплексная оценка 
функционального состояния по шкале Апгар и выявляются от
клонения в деятельности ведущих функциональных систем. Од
нако данные оценки состояния ребенка по шкале Апгар в пер
вую минуту жизни имеют ориентировочное значение и не всегда 
прямо коррелируют с прогнозом заболевания.

Углубленное и динамическое наблюдение за детьми позво
лило выделить три большие группы состояний повышенного 
риска развития инфекционно-воспалительной патологии у но
ворожденных в раннем неонатальном периоде (схема 11).

Для выявления и дифференциальной диагностики отмечен
ных состояний проводятся диагностические исследования в ро-
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дильном доме: экспертная оценка состояния плаценты и пупо
вины (масса, длина, цвет, патологические изменения и др.); 
ежедневное клиническое обследование врачом-педиатром; кли
нический анализ крови и мочи (определение числа эритроцитов, 
гемоглобина, лейкоцитарной формулы, тромбоцитов, при необ
ходимости ретикулоцитов); показатель гематокрита; уровень 
сахара в крови; почасовой прирост билирубина; pH и другие 
показатели КОС; парциальное напряжение кислорода в капил
лярной крови; по показаниям: рентгенологическое, бактериоло
гическое и вирусологическое обследование, спинномозговая 
пункция, уровень иммуноглобулинов в крови.

В соответствии с современными установками больные и дети 
из группы повышенного риска в ранние сроки переводятся для 
дальнейшего клинического обследования, выхаживания и ле
чения в специализированные отделения для новорожденных.

В специализированных отделениях в соответствии с их про
филем продолжают динамическое клинико-лабораторное наблю
дение и обеспечивают проведение более сложных исследований: 
биохимических, гематологических, иммунологических, бронхо
логических, сосудисто-кардиологических, уронефрологических, 
системы пищеварения, генетических и др. с привлечением необ
ходимых специалистов и аппаратуры.

В условиях ранней выписки новорожденных из родильных 
домов и уменьшения срока лечения недоношенных детей в спе
циализированных отделениях значительно возрастает роль дет
ских поликлиник в дальнейшем выхаживании детей. С 1-го дня 
пребывания ребенка в домашних условиях необходимо решить 
две задачи: первая — определить группу здоровья, вторая — соз
дать оптимальный индивидуальный режим ребенка.

Схема врачебного наблюдения за новорожденными в дет
ской поликлинике представлена в табл. 31.

Детям из групп риска, наряду с проведением общего 
спектра наблюдений и исследований, проводят консультации 
многих специалистов и вспомогательные исследования, сохраняя 
при этом ведущую роль участкового педиатра.

С целью дальнейшего улучшения системы организации этап
ного обследования и наблюдения новорожденных необходимо:

1. Улучшить дородовой патронаж, ввести врачебный доро
довой патронаж и объединить усилия педиатров и акушеров 
в создании условий для оздоровления беременных.

2. Совершенствовать дифференцированное диспансерное наб
людение за детьми из групп повышенного риска с проведением 
вспомогательных исследований.

3. Всемерно укреплять и расширять диагностические лабо
ратории и методы экспресс-диагностики.

4. Совершенствовать систему подготовки врачей (специа
листов, участковых педиатров, педиатров родильных домов) и 
средних медработников по вопросам пери- и неонатологии.
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ПРИЛОЖЕНИЕ. Основные параметры биохимических 
исследований крови у здоровых новорожденных детей

Традиционно
сложившаяся система Система СИ

1. Общий белок в сыворотке 
крови:
новорожденные 1 мес

Состав белка — альбумины:

tXj-глобулины
а2-глобулины
02-глобулины 
у-глобулины

2. Протромбиновая активность 
по Квику—Кудряшову

3. С-реактивный белок в сыво
ротке крови

4. Азот мочевины в сыворотке 
крови:
новорожденные
1 мес

5. Азот остаточный
в сывороточной крови 
новорожденный

6. Креатинин в сыворотке крови 
Относительный клиренс эндо
генного креатинина

7. Активность аланинаминотранс
феразы (АлАт) в сыворотке 
крови
Метод Гейтмана —Френкеля

8. Активность щелочной фосфа
тазы в сыворотке крови

9. Общие липиды сыворотки кро
ви:
новорожденные
1 мес

10. Общий холестерин в сыворот
ке крови (метод Илька): 
новорожденные
до 1 мес

11. Эфиросвязанный холестерин: 
новорожденные
до 1 мес

12. Свободный холестерин: 
новорожденные
до 1 мес

13. Сахар в крови: 
новорожденные 
1 мес

г/100 мл

5,6 (4,7—6,5)
4,8 (4,1—5,5) 

% 
4,6—6,5 

0,09—0,32 
0,24—0,72 
0,24—0,85

1,4—1,6 
% 

80—100 
Отсутствует

мг/100 мл

7,0—12,6
9,4—15,7 

мг/100 мл

20,5—32,0 
мг/100 мл
0,4—1,2
мл/мин

80—120 мкмолей
0,1—0,68

206

г/л

56 (47—65)
48 (41—55) 

г/л 
46—65 

0,9—3,2
2.4— 7,2
2.4— 8,5 

14,0—16,0

ммоль/л

5,0—9,0
6,7—11,2 
ммоль/л

14,6—22,85 
ммоль/л 

0,035—0,106

ммоль/(ч-л)
0,1—0,68

Активность АлАт повышается к 5-му дню

ед.
5—12 

мг/100 мл

170—450
240—700 

мг/100 мл

50—100
60—115

22.5— 41,0
34,0—65,0

27.5— 59,0
26,0—50,0 
мг/100 мл

30—75
60—100

жизни
ммоль/(с-л)

г/л (СИ)

1,7—4,5
2,4—7,0 
ммоль/л

1,3—2,6
1,56—2,99

0,58—1,07
0,88—1,69

0,72—1,53
0,68—1,30 

ммоль/л 
1,7—4,2

3,33—5,55
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Продолжение

Традиционно 
сложившаяся система Система СИ

14. Натрий в сыворотке крови 
(пламенная фотометрия):

мг/100 мл ммоль/л

новорожденные 310—355 135—155
1 мес 305—325 133—142
в эритроцитах до 1 года 60,9—80 26,5—34,8

15. Калий в сыворотке крови: мг/100 мл ммоль/л
новор ожден ные 18,2—26,0 4,66—6,66
1 мес 16,2—22,5 4,15—5,76

16. Кальций в сыворотке крови: мг/100 мл ммоль/л
недоношенные 4,9—10,2 1,2—2,55
от 0 до 5 сут 9,0—9,8 2,25—2,45
6 дней и старше 10—11,5 2,5—2,87

17. Неорганические фосфаты в сы
воротке крови:

мг/100 мл ммоль/л

новорожденные 5,5 1,78
1 мес 4,0—7,0 1,29—2,26

18. Хлор в сыворотке крови: мг/100 мл ммоль/л
новорожденные 323—418 91—118
1 мес 284—496 80—140 мосм/л

19. Осмотическая концентрация 
плазмы крови

20. Гематокрит (цельная кровь):

300—330 300—330

новорожденные 32—76 об% 0,32—0,76 л/л—
0,32—0,76 %

1 мес

21. Железо, сыворотка:

29—57 об% 0,29—0,57 л/л—
0,29—0,57 %

1—5 дней 28—108 мкг% 5,0—19,3 мкмоль/л
6 дней—2 мес 55—187 мкг% 9,8—33,5 мкмоль/л

22. Парциальное давление кисло
рода (Ро2), цельная кровь

29,7—88,1 мм рт ст 3,95—11,7 кПа*

23. Парциальное давление угле
кислого газа (Рсо2)> цельная 
кровь

24. Билирубин в сыворотке крови 
(по Ендрашику)

40 мм рт. ст. 5,32 кПа

* 1 Паскаль (Па) = 7,5-10_3 мм рт. ст. 1 кПа = 7,5 мм рт. ст.; 
1 мм рт. ст. = 0,133 кПа

Общий билирубин Прямой билирубин Непрямой билирубин

мг/100 мл мкмоль/л мг/100 мл мкмоль/л мг/100 мл мкмоль/л

Новорожденные 1,53 23,1 0,51 8,7 0,84 14,4
2-й день 3,17 54,2 0,51 8,7 2,66 45,5
4-й » 5,27 90,1 0,46 7,9 4,81 82,3
6-й » 4,21 72,0 0,51 8,7 3,70 63,3
9-й » 3,10 53,0 0,51 8,7 2,59 44,3

1 мес 0,2—0,8 3,4- 0,05— 0,85— 0,15— 2,56-
13,7 0,2 3,4 0,6 10,3
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25.

26.

1.

2.

3.

4.

5.

6.

7.

8.

9.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.
17.

Продолжение

Традиционно 
сложившаяся система Система СИ

Тимоловая проба

ДФА-реакция

0-4 ед. (S—Н)

0,129—0,211
ед. оптич. плотности

с тимолово-вероналовым 
буфером или с биолатестом 
«Тимоловая проба» (ЧССР)

Основные биохимические показатели экскреции веществ 
с мочой у здоровых новорожденных детей

Белок:
суточная экскреция белков 
с мочой составляет
Азот аминокислот: 
от 0 до 1 года
Аммиак: 
новорожденный
1 мес
Мочевина: 
новорожденный
1 мес
Мочевая кислота: 
новорожденные 
Креатинин: 
новорожденные
1 мес
Щавелевая кислота: 
дети раннего возраста

Хлор:
1—2 нед
2 нед—2 мес
Титруемая кислотность в моче

Реакция мочи: 
новорожденные 
на 2—4-й день возрастает

Натрий (пламенная фотоме
трия):
0—6 мес
Калий:
0—6 мес
Кальций:
0—1 год
Неорганический фосфор
(метод Доозе): 
новорожденные
1 мес
Осмотическая концентрация 
мочи:
1-я неделя
1 нед—1 мес
Уробилин (уробилиноген)
17-кетостероиды: 
новорожденные

20—75 мг

мг/сут ммоль/сут
10—60 0,71—4,26
мг/сут ммоль/сут
Следы
70—140 4,11—8,22
мг/сут ммоль/сут
Следы

0,7—1,4 11,65—23,3
мг/сут ммоль/сут

41 0,24
мг/сут ммоль/сут
19—35 0,16—0,31
27—56 0,24—0,50 

мкмоль/сут
0,5 г на 1 кг 3,96 на кг массы

массы тела тела
г/сут ммоль/сут

0,04—0,10 1,13—2,82
0,10—0,20 2,82—5,64

48—62 ммоль/сут 
(м-экв/сут) к стан
дартной поверх
ности тела

pH
5,4—5,9

i—7,8 при грудном вскармливании
—6,9 при искусственном вскармливании

г/сут ммоль/сут

0,05—0,14 2—6
г/сут ммоль/сут

0,2—0,7 5—19
мг/сут ммоль/сут

20—100 0,5—2,5
г/сут ммоль/сут

0,002—0,02 0,064-0,64
0,04—0,03 1,28-9,6
мосмоль/л ммоль/л

450—600 450—600
800—1000 800—1000

Следы—4 мг
м к г/сут мкмоль/сут
до 1200 до 4,16
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