КЛИНИЧЕСКИЕ РЕКОМЕНДАЦИИ ПО ДИАГНОСТИКЕ И ЛЕЧЕНИЮ ПОЛИЦИТЕМИИ
Вязкость крови экспоненциально возрастает после повышения уровня гематокрита, по данным разных источников — от 42 до 65%. Полицитемия определяется при гематокрите, равном 65% и более. Только у 47% детей с полицитемией отмечается увеличение вязкости крови, тогда как лишь 24% детей с повышенной вязкостью крови имеют признаки полицитемии.

ОПРЕДЕЛЕНИЕ. Полицитемия определяется как повышение уровня гематокрита венозной крови более 65%, повышение уровня гематокрита венозной крови более 64% в возрасте 2 часов жизни, повышение уровня гематокрита пуповинной венозной или артериальной крови более 63%. Средние значения уровня гематокрита у здоровых доношенных новорожденных составляют 53% в пуповинной крови, 60% в возрасте 2 часов жизни, 57% в возрасте 6 часов жизни, 52% в возрасте 12-18 часов жизни.
Полицитемический синдром классифицируется в МКБ-X рубрикой Р 61.1.

У новорожденных, по данным различных авторов, встречается в 0,4—12% случаев.

ПРИЧИНЫ РАЗВИТИЯ НЕОНАТАЛЬНОЙ ПОЛИЦИТЕМИИ
Полицитемию вызывают следующие патологические состояния и факторы риска:

1. Внутриутробная гипоксия:

а) плацентарная недостаточность — малый размер плода для данного срока беременности, незрелость или переношенность плода, предлежание плаценты, артериальная гипертензия у матери;

б) тяжелые пороки сердца с цианозом у матери;

в) курение матери.

2. Гипертрансфузия:

а) неравномерное перераспределение крови между близнецами (фето- фетальная трансфузия);

б) фето-материнская трансфузия;

в) плацентарно-материнская трансфузия (позднее пережатие пуповины).

3. Эндокринные нарушения:

а) врожденная гиперплазия надпочечников;

б) неонатальный тиреотоксикоз;

в) врожденный гипотиреоз;

г) сахарный диабет у матери.

4. Другие причины:

а) хромосомные аномалии — трисомия 13, трисомия 18, трисомия 21 (синдром Дауна);

б) синдром Беквита—Видемана (гиперпластическая висцеромегалия);

в) олигогидроамнион;

г) применение матерью пропранолола;

д) гемоглобинопатии с высокой степенью аффинности гемоглобина к кислороду.

ПАТОГЕНЕЗ
Клинические проявления неонатальной полицитемии обусловлены регионарными изменениями реологических свойств крови, а именно повышением вязкости: тканевой гипоксией, гипогликемией, ацидозом, тромбированием русла микроциркуляции. Поражаются центральная нервная система, сердце, желудочно-кишечный тракт, почки, надпочечники, легкие. Тяжесть клинических проявлений зависит от напряжения и скорости сдвига в кровотоке. В свою очередь их роль в увеличении вязкости крови зависит от ряда факторов. Важнейшим фактором повышения вязкости крови у новорожденных является гематокрит. Возрастание гематокрита может быть связано как с увеличением абсолютного числа эритроцитов, так и с уменьшением объема плазмы. Вязкость плазмы у новорожденных, особенно у недоношенных, ниже, чем у взрослых. Это обусловлено пониженным уровнем грубодисперсных белков, прежде всего фибриногена. В физиологических условиях низкая вязкость плазмы у новорожденных обеспечивает адекватное поддержание микроциркуляции путем улучшения перфузии тканей и снижения вязкости цельной крови. Агрегация эритроцитов возникает только в медленном потоке крови в венозном отделе русла микроциркуляции. У новорожденных при низком уровне фибриногена агрегация эритроцитов не оказывает существенного влияния на вязкость крови. В литературе приводятся данные, свидетельствующие о том, что применение свежезамороженной плазмы для частичной обменной трансфузии может резко изменить концентрацию фибриногена в плазме новорожденного и уменьшить ожидаемый эффект снижения вязкости крови в

русле микроциркуляции. Деформабельность эритроцитарной мембраны у доношенных и недоношенных новорожденных существенно не отличается от таковой у взрослого человека.
КЛИНИЧЕСКАЯ ХАРАКТЕРИСТИКА

Клиническая картина неспецифична, отражает местные действия повышенной вязкости крови в ограниченном участке микроциркуляторного русла. Все встречающиеся расстройства могут наблюдаться и без полицитемии — это необходимо учитывать при проведении дифференциальной диагностики.

Центральная нервная система: изменение сознания вплоть до комы, угнетение двигательной активности или повышенная нервно-рефлекторная возбудимость, проксимальная мышечная гипотония, мышечная дистония, рвота, судороги, признаки тромбоза синусов и инфаркта мозга.
Легочная и сердечно-сосудистая системы: развитие респираторного дистресс-синдрома, тахикардия и застойная сердечная недостаточность с низким сердечным выбросом и увеличением размеров сердца, первичная легочная гипертензия.

Желудочно-кишечный тракт: нарушение толерантности к энтеральной нагрузке, метеоризм, возможно развитие некротизирующего энтероколита.

Мочеполовая система: олигоурия, почечная недостаточность, тромбоз почечной вены.

Метаболический синдром: гипогликемия, гипокальциемия, гипомагниемия.

Гематологические расстройства: гипербилирубинемия, тромбоцитопения, ретикулоцитоз при усиленном эритропоэзе.

ДИАГНОСТИКА

Диагноз подтверждается при следующих результатах лабораторных исследований:

1. Венозный гематокрит — полицитемия развивается при центральном венозном гематокрите 65% и более.

2. Скрининг-тесты:

а) гематокрит пуповинной крови более 56%;

б) гематокрит капиллярной крови из согретой пятки более 65%

В зависимости от состояния локальной микроциркуляции, уровень гематокрита капиллярной крови будет на 5% - 20% выше по сравнению с центральным венозным гематокритом. Согревание пятки перед взятием образца капиллярной крови позволяет добиться лучшей корреляции значений капиллярного и венозного гематокрита. Если уровень гематокрита капиллярной крови превышает 65%, необходимо определить уровень гематокрита венозной крови. Определение уровня гематокрита должно проводиться с использованием автоматического анализатора.
ЛЕЧЕНИЕ

Тактика лечения новорожденных с полицитемией планируется сообразно тяжести состояния, величине центрального венозного гематокрита и наличию сопутствующих заболеваний.

· При отсутствии клинической симптоматики полицитемии у новорожденных оправданы выжидательная тактика и наблюдение. Если же гематокрит составляет 70% и более, показано частичное обменное переливание плазмы крови или ее заменителей.

· Требуется тщательное клиническое и лабораторное обследование с целью выявления микросимптомов полицитемии. Отсутствие микросимптомов не исключает риска отсроченных тяжелых неврологических осложнений. 

· Наличие симптомов полицитемии при центральном венозном гематокрите 65% и более в любом возрасте является прямым показанием к частичному обменному переливанию плазмы или ее заменителей. 

· Необходим тщательный контроль уровня гематокрита в том случае, если в первые 2 часа жизни новорожденного он составляет 60—64%, так как может появиться необходимость проведения частичной обменной трансфузии.
Частичная обменная трансфузия

Основным способом лечения полицитемии служит своевременное замещение определенного объема крови различными растворами. Объем замещаемой крови вычисляется по формуле:

V(мл)=ОЦК(мл)*МТ (кг)*(Ht больн–Ht жел)/Ht больн

V — объем заместительной трансфузии;

ОЦК — объем циркулирующей крови;

МТ — масса тела;

Ht — гематокрит

ОЦК у новорожденного в норме составляет 80 мл/кг, Ht венозный желаемый — 55—60%.

Для замещения крови используются свежезамороженная плазма, 5% альбумин, коллоидные плазмозамещающие растворы на основе гидроксиэтилированного крахмала, позволяющие значительно ограничить применение свежезамороженной плазмы (повышение концентрации фибриногена может приводить к усилению агрегации эритроцитов).
ПРОГНОЗ

Если обменное переливание плазмы не проводилось, риск формирования неврологического дефицита значимо возрастает: нарушения речевого развития, задержка приобретения навыков выполнения грубых и точных движений. Однако проведение обменного переливания не исключает возможности неврологических расстройств в отдаленные сроки.

Исследования, направленные на изучение отдаленных неврологических исходов у новорожденных с бессимптомной полицитемией, противоречивы. 

