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РАХИТ

(Е55 -  рахит активный, Е64.3 – последствия рахита)

Рахит – это широко распространенное заболевание детей первых 2-х лет жизни, обусловленное временным несоответствием между потребностями растущего организма в кальции и фосфоре и недостаточностью систем, обеспечивающих их доставку в организм. Проявляется главным образом своеобразным изменением костей.

Основной ключевой механизм развития рахита: недостаточное поступление витамина Д с пищей и его образование в коже, нарушение фосфорно-кальциевого обмена в печени, почках.

Факторы, предрасполагающие к рахиту:

	Со стороны матери:
	Со стороны ребенка:

	· возраст моложе 18 и старше 35

· гестозы беременности

· экстрагенитальная патология у    матери (обменные заболевания, патология желудочно-кишечного тракта, почек) 

· дефекты питания во время беременности и лактации

· гиподинамия, недостаточность УФО  во время беременности

· осложненные роды

· неблагополучные социально-экономические условия
	· недоношенность, незрелость

· дети, рожденные с YI по XII
· масса тела при рождении ( 4 кг

· “бурная” прибавка в первые 3 мес.

· вскармливание неадаптированными смесями

· недостаточность прогулок

· гиподинамия (пеленание, отсутствие массажа и гимнастики)

· перинатальная энцефалопатия с поражением 3 желудочка

· заболевания кожи, печени, почек, синдром мальабсорбции

· частые ОРВИ, кишечные инфекции

· прием фенобарбитала

· гиперпигментация кожи

· заболевания со стойким ацидозом, ятрогенный ацидоз (например, вследствие приема диакарба)


Клиника: 

Первые симптомы рахита появляются обычно в возрасте 1 – 2 месяца, развернутая клиническая картина в 3 – 6 месяцев.

Начальный период. Симптомы со стороны ЦНС: беспокойство, пугливость, раздражительность, вздрагивание при ярком свете, громком звуке, нарушение сна, потливость (липкий пот), красный дермографизм, снижение аппетита. Появляется облысение затылка, снижается тургор тканей, развивается мышечная гипотония, появляются запоры. Со стороны костей: небольшая податливость краев большого родничка. Рентгенологические изменения отсутствуют, в крови содержание кальция остается нормальным, фосфора – снижается или остается в норме, щелочная фосфатаза увеличивается, фосфатурия, проба Сулковича (+). Длительность начального периода от 2-3 недель до 2-3 месяцев.

Период разгара. Симптомы остеомаляции (размягчение костей): податливость черепных швов, уплощение затылочной кости, краниотабес, седловидный нос. Под воздействием нагрузки появляются искривление позвоночника (кифоз, лордоз, сколиоз), грудной клетки (“гариссонова” борозда, развернутая нижняя апертура грудной клетки, грудь “сапожника”, “куриная” грудь), костей таза (плоский таз),  нижних конечностей (Х-образное, О-образное). Симптомы остеоидной гиперплазии (разрастания костной ткани): реберные “четки” – утолщения в области костно-хрящевого соединений 7-10 ребер, “браслетки” – в области эпифизов трубчатых костей, “нити жемчуга” – в области эпифизов фаланг кистей, “квадратный” череп,. Симптомы гипогенеза: позднее прорезывание зубов, несимметричное прорезывание зубов, гипогенез основной кости черепа проявляется в виде таких симптомов как «седловидный» нос, “олимпийский” лоб. Усиливается потливость, слабость, мышечная гипотония (“лягушачий” живот, запоры), из-за слабости связочного аппарата появляется “разболтанность” суставов. Ребенок эмоционально лабилен, появляется задержка в нервно-психическом развитии, частая заболеваемость. В крови снижен кальций и фосфор, повышена щелочная фосфатаза, гипохромная анемия,  в моче фосфор увеличен или в норме. На рентгенограммах: остеопороз, бокаловидные расширения метафизов, размытость и нечеткость зон предварительного обызвествления.      

Период реконвалесценции. Улучшается самочувствие, уменьшаются вегетативные и неврологические нарушения, нормализуется кальций и фосфор, на рентгенограммах – уплотнение зон роста.

Период остаточных явлений (к 2-3 годам). Сохраняются костные деформации. В старшем возрасте – плоскостопие, сколиоз, плоский таз, кариес зубов, отставание в росте, близорукость.

Классификация: 
По степени тяжести 

· 1 – легкая. Выражены изменения со стороны центральной нервной системы, вегетативной нервной системы, мышечной системы, податливость большого родничка.

· 2 – средней тяжести. Выражены костные изменения, но не более чем в 2-3 группах костей.

· 3 – тяжелая. Размягчение костей основания черепа, западение переносицы, экзофтальм, выраженные костные деформации, гипотония, задержка моторных, статистических функций, изменения со стороны внутренних органов, развитие тяжелой анемии, гепатоспленомегалии, миокардиодистрофии.

По течению

· Острое. Чаще в первом полугодии жизни, симптомы нарастают быстро, характерны симптомы остеомаляции.

· Подострое. Чаще во втором полугодии жизни, медленное развитие симптомов, преобладают симптомы остеоидной гиперплазии. Встречается у детей с гипотрофией, при острых заболеваниях может переходить в острое течение.

· Рецидивирующее. Улучшение сменяется ухудшением на фоне различной соматической патологии, изменении условий ухода и вскармливания. Кардинальным признаком является появление симптомов остеомаляции на фоне уже имеющихся костных изменений по типу остеоидной гиперплазии. Рентгенологически – появление зон Лоузера. 

Профилактика рахита

Антенатальная неспецифическая профилактика  - предупреждение невынашивания беременности, экстрагенитальной патологии у женщин детородного возраста, рациональный режим питания, достаточное пребывание на свежем воздухе беременной женщины, ранняя диагностика и лечение любой патологии во время беременности. 

Специфическая антенатальная профилактика заключается в приеме витамина Д женщинами не старше 30 лет, из группы риска (нефропатии, сахарный диабет, гипертоническая болезнь, ревматизм) в дозе 400-500 МЕ, начиная с 28-32 недели беременности в течение 8 недель независимо от времени года. Практически это осуществляют дачей 2 драже “Гендевита” или других витамин Д-содержащих комплексных поливитаминных препаратов.  На Севере в период «полярной ночи» зимой и весной можно рекомендовать УФО с ¼ биодозы до 2,5-3 биодоз, через день, № 20-30. 

Постнатальная неспецифическая профилактика  - соблюдение режима, рациональное вскармливание ребенка, выполнение комплексов массажа и гимнастики, достаточное пребывании на воздухе (не менее 4 часов в сутки). 

С целью специфической профилактики рахита назначается витамин Д в дозе 400-500 МЕ ежедневно,  доношенным детям – с 3-недельного возраста, недоношенным – с 2-недельного. Детям из группы риска доза индивидуально может быть увеличена до 1000 МЕ. Детям, проживающим на Севере, рекомендуется назначать витамин Д и летом. Витамин Д рекомендуется принимать в течение всего первого года жизни, а детям из группы риска, детям, перенесшим рахит на первом году жизни – на 2-м году жизни в осенне-зимнее время, и на 3-м году жизни – в зимнее время. Если ребенок получает адаптированные смеси, при назначении витамина Д  учитывается его содержание в смеси. При назначении профилактических доз витамина Д контроль кальциурии (проба Сулковича) не проводится. 

Малые размеры и раннее закрытие большого родничка не являются противопоказанием для назначения специфической профилактики рахита, однако проводить ее следует с большей осторожностью. Следует оценить анамнестические данные, соматический и неврологический статус ребенка, размеры окружности головы и груди, исследовать мочу на реакцию Сулковича. При отсутствии симптомов микроцефалии, органического поражения центральной нервной системы, гиперкальциурии профилактика рахита проводится в обычных дозах. В сомнительных случаях можно ограничиться использованием УФО 2 раза в осенне-зимний период года, периодическим назначением цитратной смеси.

При возникновении какого-либо заболевания профилактика рахита не прерывается. В отдельных случаях доза витамина Д может быть увеличена (при заболеваниях желудочно-кишечного тракта, частых заболеваниях респираторными инфекциями) при условии слабо положительной или отрицательной реакции Сулковича. 

При высокой степени риска развития рахита в комплекс профилактических мероприятий включаются витамины В1 и В2 по 1 мг х 2-3 раза в день, В5 по 3 мг х 3 раза в день 10-12 дней, В6 по 3 мг х 3 раза в день, вит. С по 25-30 мг х 2-3 раза в день курсами по 2-3 недели 2 раза в год. 

Лечение

Лечебные мероприятия включают в себя соблюдение режима,  соответствующего возрасту и состоянию здоровья ребенка с достаточным пребыванием на свежем воздухе (прогулки не менее 2 раз в день, дневной сон на воздухе).

Обязательным условием является рациональное питание кормящей матери и рациональное вскармливание ребенка. Максимальное сохранение естественного вскармливания. При переводе на смешанное и искусственное вскармливание предпочтение отдавать адаптированным смесям. Своевременное введение прикормов. Диета кормящей матери должна быть богата кальцием (сыр, йогурт, кефир, молоко и другие молочные продукты; петрушка, курага, творог, фасоль). В диете овощные блюда должны преобладать над злаковыми.   

Показано выполнение комплекса массажа и гимнастики по возрасту, использование соляно-хвойные ванн. Ванны назначаются  2- 3 раза в неделю, всего на курс № 15-20. Продолжительность ванны не менее 10 минут. Морская соль из расчета 50-100 г на 10 л воды, хвойный концентрат из расчета 10 мл на 10 л воды.

Общее УФО по схеме № 15-20 назначается в период реконвалесценции рахита или для профилактики рецидива в осенне-зимнее время года (одновременно с витамином Д не назначается).

Фармакотерапия включает в себя:

-препараты кальция: предпочтительнее использовать глицерофосфат кальция, т.к. он содержит не только кальций, но и фосфор. Доза  0,05г 2-3 раза в день в течение 3-4 недель. Может использовать и глюконат кальция в дозе 0,15-0,25 г 2-3- раза в день в течение 3-4 недель.

- Цитратная смесь на 10 дней: лимонная кислота –  2,1; лимоннокислый натрий – 3,5; вода 100,0 по  1 чайной ложке 2-3 раза в день (улучшает усвоение солей кальция и фосфора в кишечнике). При одновременном назначении с витамином Д, доза последнего уменьшается в 2 раза.

- С целью улучшения метаболических процессов показаны препараты магния (панангин, аспаркам – 10мг/кг в сутки в течение 3-4 недель), оротат калия 10-20 мг/кг в сутки, карнитина хлорид 20% водный раствор по 4-12 капель 3 раза в день в течение 1 мес.

 - Витаминотерапия в возрастных дозах (В1 и В2 по 1 мг х 2-3 раза в день, В5 по 3 мг х 3 раза в день 10-12 дней, В6 по 3 мг х 3 раза в день, вит. С по 25-30 мг х 2-3 раза в день) курсами по 2-3 недели 2 раза в год.

Перед назначением витамина Д проводится проба Сулковича. Если результаты пробы (++, +++, ++++), то витамин Д временно не назначается, проводится лечение препаратами,  приведенными выше. Через 2 недели повторная проба Сулковича. Если Проба Сулковича отрицательная или (+), витамин Д назначается в лечебной дозе. 

 Предпочтительным является назначение витамина Д3, который является более активной формой по сравнению с витамином Д2. Рекомендуется применение от 2000 до 5000 МЕ витамина Д3 в сутки в течение 30 – 45 дней. Далее доза витамина Д3 снижается до профилактической (500 МЕ) ежедневно в течение 2 лет и на третьем году жизни в зимнее время. Рекомендуется начинать лечение с дозы 2000 МЕ в течение 3 – 5 дней, с постепенным увеличением ее при хорошей переносимости до индивидуальной лечебной дозы (от 3000 до 5000 МЕ). Доза 5000МЕ назначается при выраженных костных изменениях. Детям из группы риска через 3 месяца после окончания 1 курса  может быть проведено противорецидивное лечение витамином Д3 в дозе 2000 – 5000 МЕ в течение  3 – 4 недель (Методические рекомендации МЗ СССР, 1990). При расчете дозы витамина Д необходимо помнить, что 2,5 мкг соответствуют 100 МЕ. 

Детям, имеющим повышенный риск по гипервитаминозу Д (недоношенные, незрелые новорожденные, родившиеся с внутриутробной гипотрофией, перенесшие  гипоксическое или инфекционно-токсическое поражение ЦНС, инфекционно-токсическое поражение печени и почек) одновременно с витамином Д могут быть назначены витамины А (1000 МЕ/сут) и Е (10 мг/сут), обладающие антиоксидантным и мембраностабилизирующим эффектом, на 2 недели или назначаются минимальные разовые и курсовые профилактические дозы витамина Д, делается акцент на неспецифические методы профилактики.

Краткий план диспансерного наблюдения детей с рахитом

1. Длительность диспансерного наблюдения не менее 3 лет.

2. Осмотры педиатром проводятся в декретированные сроки в соответствии с возрастом ребенка.

3. Консультации врачей-специалистов проводятся согласно схеме диспансеризации детей раннего возраста. По показаниям – консультация ортопеда и стоматолога.

4. Лабораторные исследования:

· общий анализ крови 1 раз в 3 месяца 1 год наблюдения, затем 2 раза в год, общий анализ мочи 1-2 раза в год;

· проба Сулковича ежемесячно на 1-ом году жизни, ежеквартально на 2-ом и 1 раз в 6 месяцев – на 3-ем году жизни. Если ребенок получает лечебные дозы витамина Д, то сохраняется кратность исследования 1 раз в 10 дней, при реакции (+++) и (++++) витамин Д временно отменяется;

· содержание кальция в крови, щелочная фосфатаза – по показаниям.

· ЭКГ – удлинение интервала QT свидетельствует о гипокальциемии

5. Профилактика рахита (специфическая и неспецифическая). 

6. Лечение рахита:

· Соблюдение режима,  соответствующего возрасту и состоянию здоровья.

· Рациональное питание 

· Выполнение комплекса массажа и гимнастики по возрасту.

· Соляно-хвойные ванны 

· Общее УФО в период реконвалесценции рахита или для профилактики рецидива в осенне-зимнее время года (одновременно с витамином Д не назначается).

· Фармакотерапия (витамин Д, препараты кальция, цитратная смесь, препараты магния, калия, карнитина хлорид) 

7. Профилактические прививки разрешены через 2-3 недели от начала лечения.

Препараты витамина Д, 

используемые для профилактики и лечения рахита

	Препарат
	Действующее 

вещество
	Форма выпуска и дозировка

	Д2
	Эргокальциферол
	Масляный раствор 0,0625% (1 капля 700 МЕ)

Масляный раствор 0,125% (1 капля 1400 МЕ)

Спиртовой 0,5% раствор (1капля – 4000 МЕ)

	Вигантол (Д3)
	Холекальциферол
	Масляный раствор (1кап - 670 МЕ)

	Водный раствор витамина Д3
	Холекальциферол
	Водный раствор (1 капля  - 500МЕ)


Содержание кальция в некоторых пищевых продуктах 

(Са мг/100г продукта)

( цит. по Н.А.Коровина и соавт. 1998)

	Количество кальция
	Продукты

	Очень большое (>100)
	Сыры, молоко, кефир, творог, фасоль, петрушка, лук зеленый.

	Большое (51 - 100)
	Сметана, яйца, гречневая и овсяная крупа, горох, морковь, ставрида, сельдь, сазан, икра.

	Умеренное (25 - 50)
	Масло сливочное, скумбрия, окунь, судак, треска, пшено, перловая крупа. Капуста, зеленый горошек, редис, свекла, абрикосы. Вишня, сливы, виноград, апельсины клубника.

	Малое (менее 25)
	Мясо, мясные продукты, крупа манная, макароны, картофель, огурцы, томаты, арбуз, яблоки, груши.


АНЕМИЯ

По патогенезу анемии делятся следующим образом: 

I. Анемии, вызванные недостатком гемопоэтических факторов:

1. Железодефицитные.

2.Витаминодефицитные.

3.Протеинодефицитные.

II. Гипопластические и апластические анемии:

1. Наследственные гипопластические анемии.

2. Приобретенные гипопластические и апластические анемии

III. Анемии, вызванные кровопотерей:

1. Острые постгеморрагические анемии.

2. Хронические постгеморрагические анемии. 

IV. Гемолитические анемии:

1. Наследственные Гемолитические анемии.

2. Приобретенные гемолитические анемии.

V. Анемии при различных заболеваниях (анемии со сложным патогенезом):

1. Анемии при гематологических заболеваниях и злокачественных новообразованиях;

2.  Анемии при эндокринных заболеваниях;

3.  Анемии при ожоговой болезни.

По содержанию гемоглобина и эритроцитов анемии делятся следующим образом:

1. Легкая анемия: гемоглобин в пределах 90-109 г/л, число эритроцитов снижается до 3,5 1012/л.

2. Анемия средней тяжести: гемоглобин в пределах 89-70 г/л, число эритроцитов в пределах 2,5 1012 - 3,4 1012/л.

3. Тяжелая анемия: содержание менее 70 г/л, число эритроцитов менее 2,5 1012/л.

По числу ретикулоцитов можно оценить функциональные возможности эритропоэза, в соответствии с которым анемии делятся на:


а) регенераторные - ретикулоцитоз от 5 до 15 0/00,


б) гиперрегенераторные - ретикулоцитоз свыше 150/00,


в) гипо- и арегенераторные - низкий ретикулоцитоз, неадекватный степени тяжести анемии или отсутствие ретикулоцитов в периферической крови (менее 50/00)


По величине цветового показателя анемии делятся на:

 Гипохромные (цветовой показатель < 0,85)

 нормохромные (цветовой показатель от 0,85 до 1)

гиперхромные (цветной показатель > 1)

Большинство анемий у детей являются дефицитными, в 90% случаев регистрируется железодефицитная анемия.

Железодефицитная анемия (ЖДА)
(D50 - анемия железодефицитная)

ЖДА - анемия, характеризующаяся снижением уровня гемоглобина (в единице объема крови), уменьшением средней концентрации гемоглобина в одном эритроците при сниженном содержании сывороточного железа и повышенной  железосвязывающей способности сыворотки крови (ЖСС). 

ЖДА, в отличие от большинства других анемий, не сопровождается снижением содержания эритроцитов в единице объема крови. Согласно рекомендациям ВОЗ (1973) нижней границей Hb следует считать 110 г/л у детей в возрасте до 6 лет и 120 г/л у детей старше 6 лет.  

Причины железодефицитных состояний у детей раннего возраста, как правило, связаны с неблагополучным течением антенатального, интранатального периодов, недостаточным поступлением железа с пищей (раннее искусственное вскармливание, использование неадаптированных смесей, вскармливание коровьим или козьим молоком, мучной, молочный или молочно-вегетарианский рацион, а также несбалансированная диета, лишенная достаточного содержания мясных продуктов).  Большое значение имеет и повышение потребности в железе у детей с ускоренными темпами роста (недоношенные, дети с большой массой тела при рождении, дети с лимфатическим типом конституции, дети второго полугодия и второго года жизни). В ряде случаев у детей раннего возраста  к дефициту железа приводят  его повышенные потери  из-за  нарушения кишечного всасывания (наследственные и приобретенные синдромы мальабсорбции, хронические заболевания кишечника)

Клиника, диагностика

Клиническая картина сидеропенических состояний зависит как от степени и стадии развития дефицита железа, так и от продолжительности его существования. Клинические признаки латентного дефицита железа обусловлены снижением активности железосодержащих ферментов и проявляются сидеропеническим синдромом:
· эпителиальные изменения (трофические нарушения кожи, ногтей, волос, слизистых);

·  Pica chlorotica - извращение вкуса и обоняния;

· астено-вегетативные нарушения;

· нарушение процессов кишечного всасывания;

· дисфагия и диспептические изменения;

· снижение местного иммунитета (повышенная заболеваемость острыми кишечными и респираторными инфекциями).

Но эти симптомы наиболее ярко выражены у детей школьного возраста. У детей раннего возраста классические сидеропенические симптомы редко выявляются, особенно эпителиальные нарушения, койлонихии. Общеанемические симптомы патогенетически обусловлены развитием анемической гипоксии. Отмечается бледность кожи и слизистых, особенно кончиков ушей, красной каймы губ, конъюнктивы. Пульс учащен, тоны сердца звучные, нередко во всех точках выслушивается систолический шум. 

Установление диагноза анемии проводится на основании общеклинического анализа крови и исследования феррокинетических показателей.  ЖДА является гипохромной, норморегенераторной, как правило,  легкой или среднетяжелой. Необходимо помнить, что гипохромией сопровождаются и другие анемии, в частности, анемия, обусловленная дефицитом витамина В6. Отсутствие гипохромии по цветовому показателю не являются решающим фактором для исключения диагноза железодефицитной анемии. В мазке преобладают микроциты, имеется их гипохромия, отмечается анизоцитоз и пойкилоцитоз. Количество лейкоцитов, тромбоцитов и ретикулоцитов в большинстве случаев не изменяется. Решающим методом диагностики ЖДА является определение показателей обмена железа – так называемых феррокинетических показателей. Критерии дефицита железа: снижение содержания железа сыворотки (возрастные нормативы 10,6-33,6 мкмоль/л); повышение общей железосвязывающей способности сыворотки (возрастные нормативы 40,6-62,5 мкмоль/л); снижение процента насыщения трансферрина (менее 17%), снижение содержания ферритина сыворотки ниже 10-12 мкг/л [Н.А. Коровина и др., 1999].  

Лечение

Этиотропная терапия ЖДА заключается в лечении, если это возможно, основного заболевания, приведшего к дефициту железа.


Патогенетическая терапия проводится препаратами железа с целью устранения его дефицита. Существуют определенные принципы проведения терапии, разработанные Л.И. Идельсон, 1981:

· возместить дефицит железа при ЖДА только диетотерапией невозможно;

· терапию ЖДА проводят преимущественно пероральными препаратами железа;

· терапию ЖДА не прекращают после нормализации уровня гемоглобина;

· гемотрансфузии при ЖДА проводят только по жизненным показаниям

 В диете больного должно быть достаточное количество продуктов, содержащих железо и белок, ограничение мучных и молочных продуктов. При расчете питания количество белка должно соответствовать верхней границе возрастной нормы. В рацион питания включаются продукты, богатые витаминами и железом (желток, овощные пюре с мясом, печенью, овощные и фруктовые соки). Из злаковых продуктов предпочтительнее использовать каши быстрого приготовления, обогащенные железом и витаминами (типа банановой, кукурузной, овощной). При выборе пищевого рациона следует ориентироваться не на общее содержание железа в продуктах, а на форму, в которой оно представлено. Наиболее эффективно железо усваивается из продуктов, где оно содержится в виде гема – говяжий язык, мясо кролика, индейки, говядина. Поэтому предпочтение отдается мясным продуктам, а не печени, где ферросоединения представлены в виде ферритина и трансферрина, и усвоение железа хуже. 

Из продуктов растительного происхождения богаты железом – шиповник, толокно, греча, геркулес, персики, груша, яблоки, слива, абрикосы. Несмотря на высокое содержание железа в некоторых из этих продуктов, они не в состоянии обеспечить высокие потребности в железе растущего организма.  Железо из растительных продуктов всасывается значительно хуже, чем из продуктов животного происхождения. Поэтому не может считаться оправданным употребление в повышенных количествах фруктовых соков, яблок, гранат и др. Необходимо отметить, что продукты из мяса, рыбы, печени в свою очередь увеличивают всасывание железа из овощей и фруктов при одновременном их применении. 

Содержание железа в продуктах животного происхождения

(Покровский А.А. с соавт. 1976)

	Продукт
	Суммарное содержание Fе (мг/100 г)
	Основные железосодержащие соединения

	Печень
	9
	Ферритин, гемосидерин

	Язык говяжий
	5
	гем

	Мясо кролика
	4,4
	гем

	Мясо индейки
	4
	гем

	Мясо курицы
	3
	гем

	Говядина
	2,8
	гем

	Скумбрия
	2,3
	Ферритин, гемосидерин

	Сазан 
	2,2
	Ферритин, гемосидерин

	Налим
	1,4
	Ферритин, гемосидерин


Возместить дефицит железа без лекарственных железосодержащих препаратов невозможно.  Препараты железа при анемии целесообразнее назначать перорально, парентерально препараты железа лучше применять в тяжелых клинических ситуациях. Терапия железодефицитной анемии не должна прекращаться после нормализации уровня гемоглобина. К гемотрансфузиям при ЖДА следует прибегать лишь в исключительных случаях (по жизненным показаниям).

Препараты железа перорально назначаются в дозе 5-8 мг/кг/сут элементарного Fe детям до 3-х лет (не более 60-90 мг/сут), 100-120 мг/сут – до 7 лет, до 200 мг/сут – старше 7 лет до нормализации Hb. После этого назначается поддерживающая доза, равная ½ - ⅓ от лечебной, продолжительностью до 2-3 месяцев. Практически все ферропрепараты содержат около 20% элементарного железа. На 7-10 день от начала терапии характерен так называемый «ретикулоцитарный криз», сопровождающийся повышением уровня гемоглобина и эритроцитов. Если этого не произошло, то, следовательно, выбрана неадекватная доза или увеличен расход железа или  его потери. 

Побочные действия препаратов железа проявляются нарушением функции желудочно-кишечного тракта, потемнением зубов. Следует с осторожностью проводить ферротерапию детям с нарушенным микробиоценозом кишечника, так как при этом возможна активация граммотрицательной условно-патогенной флоры и развитие диспептических проявлений. Препараты железа противопоказаны при гемохроматозе, апластической и гемолитической анемии.

Препараты железа для перорального применения

	Препарат
	Состав
	Способ применения

	Актиферрин
	Сульфат железа, в 1 капс.- 34,5мг, в 1мл. сир. – 6,8 мг, в 1 кап. р-ра – 0,54 мг элемент. Fe.  
	До 1г.- по 10-15кап.х 3 р /  сут.,  1-7 лет – по 25-35кап. х 3р/сут



	Гемофер
	Хлорид железа, 1 капля – 1,5 мг элементарного Fe
	2 мес.-3 г. – 5-15 кап. х 3 р / сут,



	Гемофер 

пролангатум
	Сульфат железа, 105 мг в дражже
	*

	Тардиферон
	Сульфат железа 80 мг в 1 табл.
	*

	Ферро-градумент
	Сульфат железа, 105 мг в табл.
	*

	Ферроплекс


	Сульфат железа 0,05 (общее количество Fe), аскорбиновая кислота 0,03 в драже
	1-3 г. – по 1 др. х 3 р/сут. П/еды,

	Железа фумарат 
	Фумарат железа 65 мг в 1 табл.
	*

	Феррум Лек
	Fe-гидроксид-полимальтоза

50 мг в 5 мл сиропа,

100 в 1 табл.
	*

	Тотема
	1мл – 5 мг железа

1 амп. – 50 мг элемент. Fe
	По 5-10 мг/кг/сут. эл. Fe 


* - назначаются исходя из расчетной дозы.


Парентеральное введение препарата показано лишь по специальным показаниям (синдром нарушенного кишечного всасывания, после обширной резекции тонкого кишечника). Суточные дозы препаратов для парентерального введения по элементарному железу составляют для детей 1-12 мес. – до 25 мг/сут., 1-3 г. – 25-40 мг/сут., после 3 лет - 40-50 мг/сут.
Препараты железа для парентерального введения

	Препарат
	Состав
	Способ применения

	Фербитол
	В 1,0 мл содержится 0,05 элементарного железа
	Вводится в/м до 2-х лет – 25-50 мг (раз. доза), > 2 лет 50-100 мг (р. д.)

	Ферковен
	Железа 0,02, кобальта 

0,00009 в растворе углеводов
	Вводится взрослым в/в, первые 2 инъекции по 2,0 мл, далее по 5,0 мл

	Феррум-лек
	В 1 амп. (2мл) – железа 0,1 для в/м введения и в 1 мл – 20 мг для в/в введения.
	В/м вводят через день по 0,5 мл – детям с массой до 5 кг, по 1 мл с массой 5-10 кг.


Курсовую дозу элементарного железа вычисляют по формуле: 


Fe (мг) на курс = М х (100 – Hb х 0,6) х 0,66

где М – масса тела в кг, Hb больного в г/л.

Возможные побочные эффекты: лихорадка, кожный зуд, гиперемия кожи, аритмии, гематурия, аллергический дерматит, анафилактический шок, тошнота, рвота, боли в поясничной области, гемосидероз. Продолжение ферротерапии после достижения нормальных уровней гемоглобина еще в течение 2-3 месяцев в суточной дозе ½ терапевтической дозы.

В комплекс терапии ЖДА у детей раннего возраста включаются витамины, микроэлементы.  Витамин В12 назначается после введения курсовой дозы железа с целью стимуляции гемопоэза в дозе 25-50 мкг  в/м №3-5 через день. Витамин В6 вводится в дозе 10-20 мг в сутки перорально в течение месяца или в/м по 0,5 мл №10. Фолиевая кислота назначается по 30-50 мкг в сутки в течение месяца. Необходимые для активации кроветворения микроэлементы (медь, кобальт, никель, марганец) входят в состав комплексных витаминно-минеральных препаратов в возрастных дозах («Витрум», «Юникап», «Центрум», «Мультитабс» и др).

При лечении ЖДА могут также применяться железистые минеральные воды, в частности минеральные воды 2, 3 и 4 источников курорта "Марциальные воды" в Карелии. Содержание железа в этих водах 40 - 100 мг/л, оно двухвалентное и хорошо усваивается организмом. Минеральные воды эффективны также при скрытом дефиците железа. 

Анемии у недоношенных детей


Принято различать раннюю анемию недоношенных, появляющуюся в первые 2 мес. жизни, и позднюю, возникающую после 3-месячного возраста, в том числе и во втором полугодии жизни.

Ранняя анемия недоношенных развивается к концу 1-го месяца жизни, достигает максимальной выраженности к 2 месяцу и затем, постепенно уменьшаясь, исчезает.


Этиология и патогенез ранней анемии недоношенных сложны и во многом не ясны. Согласно данным Г.Ф. Султановой (1978), частота токсикозов беременных не отражается на частоте анемии недоношенных детей. Однако большинство авторов указывают на развитие анемии лишь у детей с неблагоприятным течением антенатального периода (поздние длительные токсикозы беременных, обострение хронических очагов инфекции у матери в период беременности и др.).


В развитии ранней анемии имеют значение укороченная длительность жизни плацентарных эритроцитов, сниженная осмотическая и механическая устойчивость эритроцитов, особенность их ферментного спектра.


Причиной развития ранней анемии недоношенных у некоторых детей может быть недостаточность фолиевой кислоты, запасы которой у недоношенного новорожденного очень малы. Потребность же  в ней у быстро растущего недоношенного ребенка велика.

Клиническая картина ранней анемии недоношенных характеризуется некоторой бледностью кожных покровов и слизистых оболочек. При снижении концентрации гемоглобина ниже 90 г/л бледность нарастает, несколько снижаются двигательная активность и активность при сосании, иногда появляется систолический шум на верхушке сердца. Однако дети продолжают все еще хорошо прибавлять в массе. Содержание гемоглобина и число эритроцитов уменьшается, имеется тенденция к уменьшению среднего диаметра эритроцитов и к гипохромии со снижением среднего содержания гемоглобина в одном эритроците. Гематокритный показатель уменьшается, число ретикулоцитов в периферической крови увеличивается, концентрация сывороточного железа снижается.

Течение ранней анемии у большинства недоношенных детей благоприятное.

Лечение проводится в соответствии с принципами терапии ЖДА у детей. Назначают препараты железа в суточной дозе, соответствующей 60-90 мг элементарного железа. Показаны витамины, микроэлементы.

Поздняя анемия недоношенных развивается у детей старше 3 месяцев жизни. Она характеризуется всеми признаками дефицита железа.

Этиология и патогенез. Развитие поздней анемии недоношенных связано с высокой потребностью в железе у недоношенных, которая не покрывается поступлением его извне. Увеличенное всасывание железа в ЖКТ не компенсирует потребности в нем, развивается дефицит железа в организме, на фоне которого возникает анемия.

Клиника. Постепенно развивается бледность кожи и слизистых оболочек, которая по мере прогрессирования анемии усиливается. Нарастают слабость, вялость, снижается аппетит. Анемическая гипоксия ведет к функциональным изменениям внутренних органов, что проявляется приглушением сердечных тонов, систолическим шумом, тахикардией. Снижается содержание гемоглобина, возникает гипохромия, о чем свидетельствуют цветной показатель (менее 0,8). Постепенно уменьшаются средний диаметр эритроцитов и гематокритная величина, увеличивается ретикулоцитоз в периферической крови. В мазке крови определяются микроцитоз, анизоцитоз, полихромазия.

Лечение поздней анемии недоношенных строится по принципу лечения железодефицитной анемии у детей раннего возраста. Имеет огромное значение правильная организация выхаживания (прогулки и сон на свежем воздухе, рациональное питание, массаж и гимнастика, профилактика интеркуррентных заболеваний и т.п.). Назначаются препараты железа, витамины, микроэлементы. Внутривенное введение железа недоношенным детям не показано из-за возможного отравления, вероятность которого не исключена в связи с низкой концентрацией у них трансферрина.


Переливания крови для лечения поздней анемии недоношенных применяют лишь в исключительных случаях (тяжелая анемия, острая большая кровопотеря, тяжелое состояние из-за присоединения инфекции).  
Краткий план диспансерного наблюдения детей с ЖДА

1. Длительность диспансерного наблюдения 1 год. 

2. Осмотр педиатром ежемесячно первые 3 месяца после нормализации Hb, затем ежеквартально.

3.  Консультация гематолога и других врачей-специалистов по показаниям.

4. Лабораторные исследования:

· общий анализ крови 1 раз в месяц – первые 3 месяца, далее 1 раз в 3 месяца;

· общий анализ мочи 1-2 раза в год;

· анализ крови на сывороточное железо – по показаниям.

5. Лечебно - профилактические и оздоровительные мероприятия:

· Рациональный режим с возрастными особенностями физического воспитания и достаточным пребыванием на свежем воздухе.

· Сбалансированное питание.

· Ферротерапия.

·  Недоношенным детям, детям от многоплодной беременности с 3 месяца жизни до конца первого полугодия рекомендуется профилактический прием препаратов железа в дозе, равной 1/3 – 1/2 от суточной терапевтической.

·  Витамины В1, В2 ,В6, С  в возрастных физиологических дозах по 2-3 недели 2 раза в год.

6. Профилактические прививки разрешены при уровне Hb не менее 100 г/л при дефицитных анемиях легкой степени, в остальных случаях прививки проводятся после нормализации Hb.

ХРОНИЧЕСКИЕ РАССТРОЙСТВА ПИТАНИЯ

У ДЕТЕЙ РАННЕГО ВОЗРАСТА


Хронические расстройства питания у детей раннего возраста, согласно классификации Г.А. Зайцевой и Л.А. Строгановой (1981, 1984 гг.), представлены гипотрофией (отставание массы тела от роста), гипостатурой (равномерное отставание в массе и росте) и паратрофией (избыток массы).


Наиболее актуальными и сложными для ведения на педиатрическом участке являются дети с дефицитом массы. В связи с этим мы остановимся на проблеме наблюдения и лечения детей с гипотрофией и гипостатурой.


Гипотрофия (ГТ) (Е40-Е46) - многофакторное заболевание, характеризующееся массы тела по отношению к длине  и связанное с недостаточным поступлением питательных веществ, нарушением  их всасывания и утилизации.


По времени возникновения различают пренатальные (внутриутробные) и постнатальные (внутриутробные) формы гипотрофии.


Установление ведущего этиологического фактора развития ГТ чрезвычайно важно для организации профилактических и лечебных мероприятий. Так, наиболее частыми причинами внутриутробной ГТ являются несбалансированное или недостаточное питание беременной, конституциональные особенности матери, юный или “пожилой” возраст роженицы, все соматические заболевания и осложненное течение беременности, приводящее к развитию хронической фетоплацентарной недостаточности и внутриутробной гипоксии, профессиональные и бытовые вредности, стрессовые ситуации, прием лекарственных препаратов, патология плаценты и пуповины, внутриутробные инфекции.


Постнатальная ГТ развивается под воздействием как экзогенных, так и эндогенных причин, чем и обусловлено соответствующее разделение форм постнатальной ГТ. К экзогенным причинам относятся качественные и количественные дефекты вскармливания, перенесенные инфекционные заболевания, особенно кишечника, токсические воздействия, нарушения ухода за ребенком. Эндогенные причины включают в себя врожденные пороки развития органов и систем (например, врожденный порок сердца , аномалии пищеварительной системы, нервной системы), наследственные аномалии обмена веществ, синдром мальабсорбции, иммунодефицитные состояния, эндокринопатии, хромосомные заболевания.


Основные диагностические критерии гипотрофии:

· последовательное исчезновение или уменьшение подкожно-жирового слоя на животе, груди, конечностях, лице;

· дефицит массы тела, а в тяжелых случаях отставание в росте;

· снижение тургора тканей;

· уменьшение толерантности к пище, проявляющееся снижением аппетита, срыгиванием, рвотами, диспептическим стулом;

· снижение резистентности к воздействию  инфекционных и других агентов;

· признаки полигиповитаминоза;

· катаболическая направленность обменных процессов.


Необходимо подчеркнуть, что диагноз ГТ является клиническим и основывается не только на математических вычислениях дефицита массы в процентах, а на целом комплексе симптомов.


Лабораторное обследование больного с ГТ на педиатрическом участке включает общий анализ крови, мочи, копрограмма, посев кала, исследование биоценоза кишечника; в условиях стационара к этим методам добавляются определение глюкозы крови, протеинограмма, ионограмма, мочевина, КОС, иммунограмма и ряд инструментальных методов для исключения эндогенных факторов гипотрофии (например, ЭКГ, ЭхоКС - для диагностики ВПС, рентгенография сердца, фиброгастроскопия, рентгенография  пищеварительной системы - для диагностики аномалий пищеварительной системы и т.д.)


Лечение гипотрофии I ст. осуществляется в амбулаторных условиях. Тяжелая степень ГТ (I, II ст.), наличие других соматических заболеваний, неблагоприятные социально-бытовые условия служат показаниями для госпитализации больного.


Лечение больного ГТ должно быть комплексным и включать  в себя устранение причин гипотрофии или их коррекцию, диетотерапию, организацию рационального режима дня и ухода, выявление и лечение хронических очагов инфекции и сопутствующих заболеваний. Медикаментозная терапия строится с учетом основных звеньев патогенеза, а именно:

· учитывается сниженная ферментативная активность всех желез ЖКТ;

· по мере прогрессирования заболевания происходят дисфункции подкорковых образований ЦНС;

· развивается полигиповитаминоз;

· обменные процессы имеют катаболическую направленность, что ведет к развитию метаболического ацидоза;

· нарушается водно-электролитный обмен с развитием обезвоживания, гипонатриемии, гипокалиемии, гипокальциемии;

· возникают дистрофические изменения со стороны сердечно-сосудистой, дыхательной, мочевыделительной систем, печени, желез внутренней секреции.


Лечение ребенка с ГТ должно проводиться на фоне максимально щадящего режима. Ребенка следует оградить от излишних раздражителей, обеспечить материнский уход, оптимальный микроклимат (t = 25-27(С, влажность 60-70%, частое проветривание), во время прогулок ребенок должен находиться на руках. Использование массажа и гимнастики осуществляется на этапе репарации, когда ребенок стабильно прибавляет в весе. Показаны водные процедуры (соляно-хвойные ванны).


Основой успешного лечения ГТ является диетотерапия. 


При ГТ I ст. толерантность к пище достаточно высокая, дети хорошо переносят пищевые нагрузки. Для обеспечения высоких потребностей в пищевых ингредиентах белки назначаются из расчета 4-4,5 г/кг, жиры - 6-6,5 г/кг/сут, углеводы - 14-16 г/кг/сут, калории - 140-160 ккал/кг/сут. Расчет всех нутриентов проводится на фактическую массу тела, что значительно облегчает математические вычисления.


Объем питания так же рассчитывается на фактическую массу, число кормлений не меняется, дотация нутриентов обеспечивается назначением творога, кефира, белкового и жирового энпитов, сахарного сиропа.


Медикаментозная терапия при ГТ I ст. ограничивается назначением ферментов и витаминов внутрь для улучшения переваривания и усвоения пищи.


В лечении ГТ II-III ст. выделяют 2 периода:

I - этап выяснения толерантности к пище (фаза минимального питания, предрепарационный);

II - этап усиленного питания (фаза оптимального питания, репарационный).


Потребности в белках, жирах, углеводах, калориях при ГТ (Н.И. Александрова и соавт., 1990) представлены в таблице.

	Питательные вещества  (г/кг/сут)
	I этап
	II этап

	Белки
	0,7 - 2,0
	4,0 - 5,0

	Жиры
	2,0 - 4,0
	6,0 - 6,5

	Углеводы
	8,0 - 10,0
	14,0 - 16,0

	Калории ккал/кг/сут
	60,0 - 100,0
	140,0 - 160,0


Расчет ведется на фактическую массу тела.


Основная цель этапа минимального питания - выведение из организма веществ, накопившихся в результате преобладания катаболических процессов адаптации больного к постепенно возрастающим пищевым нагрузкам, восстановление активности пищеварительных ферментов и, как следствие вышеизложенного - восстановление толерантности к пище.


Продолжительность этапа минимального питания при ГТ II ст. - 5-7 дней, при ГТ III ст. - до 14 дней. Используется принцип омолаживания диеты, т.е. увеличивается частота кормлений (при ГТ II ст. - через 3 часа, при ГТ III ст. - через 2-2,5 часа), уменьшается суточный объем энтерального питания (при ГТ II ст. - до 2/3 от возрастной нормы, при ГТ III ст. - до 1/3 от возрастной нормы).


Предпочтительным на I этапе является использование грудного молока или адаптированных молочных смесей, желательно кисломолочных.


Недостающий объем жидкости восполняется путем парентерального питания с использованием растворов аминокислот (“Левамин”, “Альвезин”, “Вамин”), жировых эмульсий (“Интралипид”, “Липофундин”) и растворов 10% глюкозы. Проведение частичного парентерального питания осуществляется в условиях стационара, требует тщательного биохимического контроля и проведения профилактики осложнений (метаболических, септических, технических). Показаниями для назначения частичного парентерального питания являются гипотрофия II-III ст., преимущественно эндогенного генеза, при прогрессирующем течении заболевания у детей с резко сниженной толерантностью к пище.


В других случаях дефицит жидкости восполняется путем энтерального введения растворов типа регидрон, глюкосолан.


Ежедневно объем энтерально вводимых нутриентов увеличивается. После того, как ребенок начинает справляться с долженствующим объемом питания, восстанавливается активность ферментов ЖКТ, улучшается эмоциональный тонус, купирован диспептический синдром, нормализована копрограмма, переходят ко II этапу - усиленного питания.


Постепенно низкокалорийные смеси заменяют смесями, содержащими достаточное количество белка и жира (“Детолакт”, “Энфамил”, “Семилак” и др.).


Необходимое количество углеводов обеспечивается введением соков, фруктовых пюре, блюд прикорма. Биологически ценными добавками к пюре, каше, являются яичный желток, растительное и сливочное масло, сливки, а позже, с учетом возраста ребенка - печень, мясной фарш. Вводить прикорм можно только при положительной динамике массы тела. Сроки введения могут быть смещены на 2-3 недели раньше традиционных, каждый новый вид пищи вводится под контролем копрограммы. Контроль за диетотерапией и ее коррекция осуществляется путем расчета питания 1 раз в 7-10 дней и копрограммы.


На этапе усиленного питания увеличение квоты белка достигается назначением творога, кефира, белкового энпита. Для увеличения жировой нагрузки используется жировой энпит, 10% сливки, масло, коррекция содержания углеводов - за счет сахарного сиропа.


Медикаментозная терапия ГТ зависит от этапа лечения.


На 1-ом (этапе минимального питания) используется ферментотерапия. Предпочтительнее использование следующих лекарственных препаратов: панкреатин 0,1 х 3 р., абомин 0,05 х 3 р., ораза 1/2-1 ч.л., гранул креона 1 капс./сут - в течение 1 мес.  Применение таких препаратов как фестал, дигестал, панзинорм ограничено в связи с недопустимым дроблением таблетки в виду неравномерного распределения гранул в ней, а  также в связи с содержанием желчных кислот и гемицеллюлозы в этих лекарственных препаратах. 


Не рекомендуется назначение ранее широко использовавшихся натурального желудочного сока, пепсина в связи с физиологически низкой кислотностью желудочного содержимого у детей первых месяцев жизни.


Витаминотерапия при лечении гипотрофии используется с заместительной и стимулирующей целями. В первые дни лечения витамины вводятся парентерально, затем перорально. Используются следующие лекарственные препараты курсом от 2 недель до 1 мес.:

· аскорбиновая кислота 0,05 - 0,1/сут.;

· вит. В1 0,0025 - 0,005 / сут.;

· вит. В6 0,001 - 0,003 / сут.;

· вит. А  3,44% масляный раствор - 1 кап. через день;

· вит. В5  0,005- 0,01 / сут.;

· вит. В15 0,05 / сут., разделив на  3 приема;

· никотинамид 0,005 - 0,01 х 2-3 р.


На II этапе лечения с анаболической целью показано назначение вит. В12 или его коферментной формы (кобамамид (0,25 мг/кг.сут), оротата калия - 10-20 мг/кг/сут месячными курсами. При достижении достаточного количества жиров в суточном рационе с целью улучшения его усвоения  назначается 20% раствор карнитина хлорид по 20-30 кап. в сутки в течение 14 дней. С целью уменьшения перекисного окисления липидов проводится терапия антиоксидантами (вит. Е, А, С).


На II-ом этапе показана и стимулирующая терапия: апилак по 2,5-5 мг в свечах х 1 раз в день № 14; дибазол 0,5 мг/год жизни х 3 раз в день; используются растительные адаптагены - настойки и отвары элеутерококка, женьшеня, аралии, заманихи, левзеи (в разовой дозе 1 кап./ год жизни 2 раза в день).


Для нормализации микробиоценоза кишечника в зависимости от выявленных нарушений используют специфические фаги (коли-протейный, антистафиллококковый, пиофаг, бактериофаг-интести). Эффективными являются биопрепараты (бифидум-бактерин, лактобактерин,  аципол, бифацид, хилак).


С целью улучшения функционального состояния печени используются гепатопротекторы - эссенциале, легалон, карсил, липоевая кислота, метионин, липамид.


Назначение анаболических стероидов должно проводиться по индивидуальным показаниям при резистентной к терапии форме ГТ, под контролем гормонального профиля крови. Используются нерабол 0,1 - 0,3 мг/кг.сут., ретаболил 1 мг/кг х 1 р в 2-3 недели, тиреоидин 0,01 - 0,03 х 2 р. в сутки.


Прогноз успеха лечения ГТ во многом определяется ее причиной  и возможностями ее устранения (например, радикальная коррекция врожденного порока сердца). Ориентировочные сроки выведения из состояния ГТ можно рассчитать, исходя из того, что при правильно организованном лечении ребенок ежемесячно дает прибавку в массе, на 200-300 г превышающую возрастную.


Профилактика гипотрофии осуществляется, начиная  с антенатального периода совместно с акушерами-гинекологами. Основные направления этой работы:

· рациональное питание беременной (разгрузочные дни абсолютно противопоказаны);

· лечение соматических и урогенитальных заболеваний;

· исключение профессиональных вредностей, стрессовых ситуаций, вредных привычек;

· лечение и предупреждение осложненного течения беременности и родов.


Постнатальная профилактика предусматривает:

· естественное вскармливание со своевременной его коррекцией;

· рациональное смешанное и искусственное вскармливание;

· оптимальное питание кормящей матери;

· полноценный уход за ребенком;

· профилактика и лечение заболеваний ЖКТ.


Лечение и наблюдение за больным с ГТ - экзамен на профессиональную пригодность врача педиатра. Основными принципами были и остаются терпение, настойчивость, движение  вперед медленными шажками.
Краткий план диспансерного наблюдения детей,  

перенесших гипотрофию

1. Длительность диспансерного наблюдения составляет 1 год

2. Кратность осмотра педиатром с обязательным взвешиванием не реже 1 раза в 2 недели. 

3. Консультации невропатолога, окулиста, а в ряде случаев и эндокринолога – по показаниям.

4. Лабораторное обследование:

· общие анализы крови, мочи - 1 раз в 3 месяца на первом году жизни и при сохраняющемся риске гипотрофии на 2-м году жизни;

· копрограмма – по показаниям.

5. Контроль нервно-психического развития ребенка.

6. Профилактические и лечебно-оздоровительные мероприятия:

· Оптимальное питание кормящей матери.  

· Максимальное сохранение естественного вскармливания. При необходимости проведение контрольного кормления не менее 3-х раз в течение дня в домашних условиях при наличии весов. 

· Рациональное смешанное и искусственное вскармливание с использованием адаптированных смесей, расчет питания и его коррекция 1 раз месяц в период диспансерного наблюдения.

· Своевременное введение прикормов.

· Проведение круглогодичной специфической и неспецифической профилактики рахита.

· Медикаментозная терапия по показаниям в зависимости от клинической формы гипотрофии (биопрепараты, витамины, ферменты, гепатопротекторы, стимулирующая терапия).

7. Профилактические прививки разрешаются при стойких прибавках массы тела. 

АНОМАЛИИ КОНСТИТУЦИИ


Особое место в патологии детей, особенно раннего возраста, занимают аномалии конституции. 


Аномалия конституции - это состояние организма, которое характеризуется особой приспособляемостью организма к условиям внешней среды, своеобразной реактивностью, предрасположенностью к ряду заболеваний и к своеобразному течению патологических процессов.


В настоящее время мы отождествляем понятие аномалия конституции и диатез. Хотя Сперанский указывал на то, что диатез, как понятие, гораздо уже, и понимал под ним только предрасположенность к определенным заболеваниям. 


Учение о конституциях и их аномалиях эволюционировало. И хотя разными авторами выделяется около 17 видов диатезов, более изученными являются: эксудативно-катаральный диатез, лимфатико-гипопластический, нервно-артритический, аллергический, геморрагический.

Необходимо подчеркнуть, что т.к. аномалии конституции болезнями в прямом смысле не являются, то в международной классификации болезней таких понятий нет. Однако в определенных условиях диатез трансформируются в совершенно определенные нозологические формы. 

ЭКССУДАТИВНО-КАТАРАЛЬНЫЙ ДИАТЕЗ


ЭКД - совокупность врожденных и приобретенных особенностей организма, характеризующаяся ненормальной реакцией на действие как обычных, так и патогенных раздражителей: склонность к развитию воспалительных процессов кожи и слизистых оболочек, снижение общей иммунореактивности, нарушение нейроэндокринной адаптации и обмена веществ. Характерны частые аллергические реакции, полиморфные высыпания. Частота встречаемости 30 – 75%.


Этиология. Ведущая роль в этиологии и патогенезе ЭКД играет аллергия. Сенсибилизация ребенка идет  в основном пищевым путем.

             Чаще всего в качестве аллергенов выступают белки и их соединения с углеводами (гликопротеиды) и жирами (липопротеиды).  Это вещества, добавляемые к пище для улучшения ее органолептических свойств: красители, ароматические добавки (салицилаты, ментол), эмульгаторы, консерванты (двуокись серы, бензоат натрия), ферменты, синтезированные грибами, плесень. А также удобрения и пестициды в овощах, фруктах, злаках, продукты миграции из полимерных и металлических упаковок (никель)

К облигатным аллергенам относится молоко, мясо, рыба, шоколад, орехи, цитрусовые, клубника, мед.

Факультативными  аллергенами являются вещества, содержащие эндогенный гистамин: кислая капуста, шпинат, сыры, щавель, свиная печень, сосиски, колбаса, ветчина, томаты, соевые бобы, клубника, лесные орехи, и либераторы гистамина, которые освобождают гистамин путем активации системы комплемента: алкоголь, копчености, рыба, маринованная сельдь, малина, яйца, грибы, пряности, томаты, цитрусовые, банан, пивные дрожжи, кофе, клубника, земляника. 

Диагностика  ЭКД осуществляется на основании данных анамнеза, в т.ч. и аллергологического, физикальных данных и данных дополнительных методов исследования (желательно включить в план обследования наряду с рутинными и аллергологические и иммунологические методы).

Клиничесикие проявления характеризуются  следующими признаками:

внешний вид детей, как правило, пастозный – ребенок полный, малоподвижный, обильная экссудация, кожа и слизистые бледные. Встречается и так называемый эретичный тип – дети  худые, беспокойные, чаще их беспокоят  зудящие сухие высыпания. Ранними признаками ЭКД являются также токсическая эритема, гнейс, опрелости, поражения слизистых, географический язык, пастозность, избыточные прибавки в весе, диарея, изменения в моче, нейровегетативный синдром, лабильность водного обмена, склонность к ацидозу.

Поражение кожи протекает в виде экземы - появление на коже гиперемии, затем появляются мелкие пузырьки, которые лопаются и образуются корочки. Для истинной экземы характерна этапность морфологических элементов: пятнышко, папула, пузырек, ссадина, корочка, чешуйка. Возможно появление строфулюса – высыпаний в виде узелков красного цвета на конечностях, в складках кожи. У ряда детей имеет место крапивница - появление пятен на коже, часто в сочетании отеком  клетчатки. Поражение слизистых в виде блефарита, коньюктивита. Характерна микрополиадения, степень выраженности которой коррелирует с тяжестью поражения кожи. Отмечаются изменения со стороны  центральной нервной системы - капризность, беспокойство, повышенная возбудимость. Для детей с ЭКД свойственны нарушения водно-солевого обмена: дети много пьют, но мало выделяют; их ткани гидрофильны, при различных дисфункциях со стороны пищеварительной системы легко теряют воду, в результате чего масса тела лабильна.

Данные лабораторного исследования позволяют выявить такие изменения как эозинофилия, гипоальбуминемия, гипо-(-глобулинемия, гиперхолестеринемия, положительная проба Маклюра-Олдрича, повышение сахара крови, повышение уровня IgЕ.

К 2-3 годам кожные проявления уменьшаются, изменяется внешний вид: дети значительно вытягиваются, весь внешний вид, по выражению Н.Ф.Филатова, “несет печать нежности и деликатности”.


Прогноз при ЭКД во многом зависит от патофизиологического варианта заболевания. Для иммунного варианта характерна генетически обусловленная гиперпродукция Ig Е, создающая высокую сенсибилизацию. Под воздействием комплекса антиген-антитело из гранул тучных клеток высвобождаются гистамин, серотонин и другие медиаторы аллергии. Способствует высвобождению гистамина из клеток и увеличение содержания в клетках цГМФ, тогда как увеличение в клетках цАМФ препятствует его высвобождению.


У здоровых детей гистамин, поступая в кровь, находится в основном в связанном с белками состоянии. У детей с ЭКД гистамин, попавший в кровь, находится преимущественно в свободном состоянии. Он способен проникать в ткани, возбуждать Н1 и Н2-рецепторы и вызывать генерализованную или локальную реакцию. Клиническая реализация гиперпродукции Ig Е возможна только при несостоятельности барьеров кожи, пищеварительного тракта, при недостаточности блокирующих АТ-Ig G.


При неиммунном варианте имеет место высвобождение гистамина из тучных клеток под воздействием аллергенов (либераторный вариант) или вследствие функциональной недостаточности фермента гистаминазы, медиаторы аллергии реализуют свои патофизиологические эффекты.

 
Для иммунного варианта характерна трансформация в атопический дерматит, хроническое прогредиентное течение. В то же время неиммунный вариант характеризуется благоприятным прогнозом с полным купированием клинической симптоматики и выздоровлением. 
Данные варианты ЭКД сложно дифференцировать без комплексного иммунологического обследования, однако существуют и некоторые клинические некоторые клинические дифференциально - диагностические признаки.

Дифференциально-диагностические критерии вариантов 

экссудативно-катарального диатеза

	Признаки
	ЭКД

(неиммунный вариант)
	ЭКД

(иммунный вариант)

	Наследственность
	(
	+, обычно у матери или обоих родителей

	Время выявления
	2-3 мес.
	связано с дачей аллергена

	Кожный процесс
	молочный струп, опрелости
	то же, через 2-3 мес.  -

 поражение локтевых ямок, подколенных ямок, за ушами по типу нейродермита.

	Связь с пищевыми аллергенами
	сложно установить
	четкая

	Связь клинических проявлений с избыточным употреблением углеводов
	+
	–

	Элиминационный эффект
	–
	+

	Динамика
	снижается или проходит к концу жизни
	прогрессирование, повышается число аллергенов

	Уровень Ig Е
	норма
	повышен


Основные принципы терапии

1. Диета - элиминация облигатных и причинно-значимых аллергенов,  оптимальным является  естественное вскармливание на первом году жизни и гипоаллергенная диета матери. Коровье молоко, кефир, творог вводят в рацион ребенка после 12 месяцев. При искусственном вскармливании – применение адаптированных соевых и обогащенных бифидофлорой смесей, кисломолочных  продуктов (кефир, биолакт, йогурт), количество коровьего молока максимально ограничивают. При аллергии к белку коровьего молока рекомендованы безмолочные соевые смеси (“Прособи”, “Нутри-соя”, «Просоял») или гидролизаты белка (“Прегестимил”,“Нутрамиген”, «Альфаре» и др.). Противопоказаны консервы, пряности, острые блюда, экстрактивные вещества, ограничивается соль, каши готовятся  на овощном отваре, исключают манную и овсяную каши, овощное пюре готовится с  предварительным вымачиванием овощей. Показано увеличение числа приемов пищи с уменьшением разового объема Желательно ведение «пищевого дневника».

2. Фармакотерапия:

2.1.Антигистаминные препараты:

Эффективность этих препаратов обусловлена важнейшей ролью гистамина в патогенезе большинства клинических симптомов ЭКД. В лечении детей раннего возраста с ЭКД используются препараты 1 поколения, т.к. большинство препаратов 2, 3 поколений не могут применяться у детей младше 2 лет.  Антигистамииные 1 поколения назначаются продолжительностью 5-7 дней для подавления зуда в период выраженных клинических проявлений.

Особенностью антигистаминных препаратов 1 поколения (диазолин, димедрол, фенкарол, перитол, пипольфен, тавегил, супрастин, фенистил) является седативный эффект, что используется для снятия зуда в ночное время. Димедрол и пипольфен в настоящее время в терапии ЭКД не используются в связи с высоким риском развития побочных эффектов. Антисеротониновым эффектом обладают фенкарол и перитол. Целесообразно назначение фенистила,  который обладает слабым седативным и минимальным холинолитический эффектом.  Побочные действия антигистаминных препаратов 1 поколения (угнетение ЦНС, парадоксальные реакции, сухость слизистых рта и носа, раздражение слизистой желудочно-кишечного тракта) связаны с их холинолитических эффектом.

Из антигистаминных 2 поколения у детей раннего возраста (3-й  год жизни) используется лоратадин (кларитин)  и цитеризин (зиртек). Другие антигистаминные 2 поколения (терфенадин, астемизол) у детей раннего возраста не используются, так как  их побочным действием является удлинение интервала QT, что приводит к   риску развития жизнеугрожающих аритмий. Антигистаминный препарат 3 поколения фексофенадин (телфаст) разрешен к применению у детей старше 12 лет. 

2.2.Мембранстабилизирующие средства:

Из этой группы в терапии ЭКД используется кетотифен (задитен, астафен, кетасма, бронитен) и кромгликат натрия (налкром). Кетотифен (таб. 0,001) назначается по 0,025 - 0,05 мг/кг/сут., но не более 0,001 х 2 р. в день, минимальный курс  - 3 мес., максимальный - 6 мес. Кромогликат натрия (налкром) выпускается в капсулах по 0,1,  назначается в дозе 20-40 мг/кг/сут, продолжительность курса 1,5-2 месяца. Налкром действует непосредственно на слизистую. Оболочку желудочно-кишечного тракта, обеспечивая протективный эффект. Такие препараты как кетотифен и кромгликат натрия более действенны для профилактики рецидивов, а не для купирования острых проявлений ЭКД.

2.3.Витамины 

 Витамин А обладает  кератолитическим и антиоксидантным  действием. Назначается в виде 3,44% масляного раствора (1 кап. – 5000 МЕ). Профилактическая доза у детей до 7 лет  - по 1 капле через день в течение 2 недель.

Витамин Е обладает мембранстабилизирующим и антиоксидантным эффектом. Выпускается в виде 5% масляного раствора,1 капля которого содержит 1 мг токоферола. Суточная доза у детей до 3-х лет - 5-10 мг, продолжительность курса  - 2 недели.

Витамин В6  является активатором гистаминазы. Назначается при ЭКД в дозе 10 мг/сут в течение 1 мес.

Витамин В5 стимулирует синтез эндогенных глюкокортикостероидных гормомнов. У детей в возрасте до 3-лет назначается по 0,005-0,1 х 2-3 раза в день в течение 1 месяца.

Витамины А, В6, В5,В5, Е  назначают через рот последовательными курсами по 2-3 недели

2.4.Серосодержащие препараты связывают свободные радикалы,  выводят из организма продукты аллергической реакции. Используются такие препараты как унитиол  и тиосульфат натрия. Унитиол выпускается в виде 5%  раствора по 5 мл. Назначается в/м  из расчета 0,1 мг/кг/сут, курс лечения от 2 недель до 1 месяца. Тиосульфат натрия в виде 30%  раствора назначается внутрь по 1ч.л.-1 ст.л х 3-4 раза в день или в/в. Курс лечения  - 2 недели.

2.5. Препараты, регулирующие пищеварение. Эта группа лекарственных средств включает в себя энтеросорбенты, ферментные препараты, средства для коррекции биоценоза кишечника.

Энтеросорбенты (активированный уголь, полифепан, смекта, микросорб, СУМС и др.) назначаются в острый период. Лечебный эффект основан на снижении абсорбции пищевых аллергенов в пищеварительном тракте. Длительный прием энтеросорбентов нежелателен, т.к. приводит к запорам и вызывает обратный эффект – усиление кожных проявлений аллергии. 
Активированный уголь назначается по 0,5-1 г/кг сут., полифепан по 0,5-1 г/кг сутки, смекта по 2-3 г в сутки, продолжительность курса  от 3 до 10 дней. 

Ферментные препараты способствуют более полному расщеплению белков, жиров и углеводов в желудочно-кишечном тракте, что снижает антигенную нагрузку. Ферменты назначают в подострый период, предпочтительнее использовать панкреатические энзимы, содержащие амилазу, липазу и трипсин (панкреатин, абомин, мезим-форте, панцитрат, креон) короткими курсами по 5-10-14 дней.

Коррекция дисбактериоза кишечника вкллючает в себя энтеросорбцию, использование  бактериофагов, биопрепаратов с  
заместительной целью (коли-, бифидум-, лактобактерин, бифацид, аципол, бифилиз), антагонистов патогенных микроорганизмов (бактисубтил, энтерол), стимуляторов размножения нормальной микрофлоры (хилак, нормазе, памба)

2.6 Местное лечение.

Наружная терапия подбирается индивидуально в зависимости от остроты местной воспалительной реакции, стадии и динамики кожного процесса.

При лечении острой стадии используется:

· растворы, обладающие элиминирующим, противовоспалительным, противомикробным действием (1% раствор танина, 10% водный раствором ихтиола, раствор риванола 1:1000, отвары коры калины, дуба, ромашки, листьев липы) в виде влажно-высыхающих повязок. При проведении процедуры следует придерживаться определенных правил, а именно: раствор всегда должен быть холодным, по мере подсыхания повязки увлажнять каждые 30 мин. влажным тампоном, длительность процедуры - 2-5 часов.

	
С целью стабилизации клеточных мембран назначаются кремы и гели с витамином Е, инталом:
	Rp: Intal  10 капс.

       Ol. persicori  15,0

       Lanolini  35,0

       Aq. dest. 10,0

       M.D.S.

	Для подавления медиаторов аллергии – пасты и кремы, содержащие метилксантины, папаверин:
	Rp: Papaverini hydrochloridi  1,0

      Lanolini  25,0

      Ol. Helianti

      Aq. destil. aa  12,5

      MDS.

	При воспалении без мокнутия показаны болтушки
	Rp: Zinci охidi
      Talci

      Amyli tritici  aa  10,0

       Glycerini  30,0

       Sp. aethylici  96 %  50,0

       Ag. dest.  Ad  200,0

       M.D.S.


При лечении подострой стадии
для очищения от корок применяются компрессы с растительными маслами, краска 2% метиленового синего, краска Кастеллани. Показаны пасты и кремы, содержащие антигистаминные средства (фенистил гель 0,1%), обладающие хорошим противозудным эффектом. Используются также пасты, содержащие деготь, нафталан, АСД – III фракция (2 р. в день) на 5-7 дней.

	Rp:   Naphthalani  5,0

      T. Valerianae

      T. Convallariae aa  7,5

       Pastae Zinci ad  50,0

       M.D.S.
	Rp: Lig ACD-III 2,5-5,0

       Pastae Zinci ad  50,0

       M.D.S.



	на волосистую часть:
	на себорейные корки:

	Rp: Ol.Ricini

      Sulfuri depurati 10,0

      Sp. Aethylici  40( 

      ad  200,0

      M.D.S.
	Rp: Ung. Sulfurati  2% -    30,0

       Ac. Salicylici   0,3

       M.D.S. 


В период ремиссии применяют кремы, содержащие полиненасыщенные жирные кислоты, витамины. При наличии инфильтрации кожи показан местное лечение мазями, содержащими солидол, ихтиол.

 Rp: Papaverini hydrochloridi  1,0

        Ung. solidoli  50,0

        M.D.S.


Большинство думающих дерматологов  и педиатров против применения гормональных мазей. Однако при отсутствии эффекта от применения традиционных наружных средств приходится прибегать к назначению топических стероидов. 

Правила использования кортикостероидных мазей у детей 

1. Показаны после попыток индифферентной терапии без эффекта.

2. Начинать терапию с «сильных» нефторированных топических стероидов на 3-5 дней, понижать концентрацию или за счет разведения индифферентыми мазями или за счет перехода на «слабые» стероиды. К «сильным» нефторированным топическим кортикостероидам относятся  адвантан, элоком, локоид (кремы, лосьоны, эмульсии, мази), к слабым – гидрокортизоновая, преднизолоновая мази. 

3. Предпочтение отдавать мазям, используемым  1 раз в сутки – утром (элоком, адвантан).

4. Нанесение штриховым (при большой площади поражения, у младенцев) или ступенчатым методом (поочередное применение топического стероида на различные участки поражения).

5. Не использовать под повязки, при инфицировании кожи, в области мошонки, губ, опрелостей.

6. Длительность применения не более 8-14 дней.

7. Адекватное применение стероидных мазей не приводит к развитию системных эффектов, так как всасывается не более 0,5 % активного вещества, даже при поврежденной коже. 

Краткий план диспансерного наблюдения детей ЭКД

1.Кратность осмотров педиатра – в декретированные сроки  в соответствии с возрастом: 1 раз в месяц на 1-м году жизни, 1 раз в  3 мес. в возрасте с года до 2-х лет, старше 2-х лет – 1раз в 6 месяцев. Длительность диспансерного наблюдения - первые 3 года жизни.

2. Консультации других специалистов:

-аллерголог и дерматолог – по показаниям.

3. Перечень  лабораторных и инструментальных методов обследования при клинической  манифестации: 

-клинический анализ крови и мочи

‑сахар крови - по показаниям

-липиды сыворотки крови, холестерин – по показаниям

-общий белок сыворотки крови – по показаниям

‑уровень иммуноглобина Е (Ig E)-по показаниям

-копрограмма, исследования биоценоза кишечника

‑кал на яйца глистов, цисты лямблий.

4.Перечень лечебных и профилактических мероприятий:


- Диета  гипоаллергенная ребенку и кормящей матери.


- Фармакотерапия: антигистаминные препараты, мембраностабилизаторы, серосодержащие препараты, энтеросорбенты, ферменты, средства для коррекции биоценоза кишечника.

 
 - Местное лечение.

5.  противорецидивное  лечение: рациональное питание, режим дня, гипоаллергенная домашняя обстановка, уход за кожей.

6.    Показания к снятию с диспансерного учета: с конца 2-го года жизни проявления эксудативно-катарального диатеза смягчаются и постепенно ликвидируются.

7. Профилактические прививки. Вакцинация в декретированные сроки с назначением антигистаминных препаратов за 1-2 дня до вакцинации и на 5-7 дней или более  после вакцинации (в зависимости от длительности периода возможных поствакцинальных реакций).

лимфатико-гипопластический диатез


Лимфатико-гипопластический диатез (ЛГД) - аномалия конституции, которая впервые описана в 1890 г.  Тальтауфом. Встречается у 3,2-6,8% детей, чаще грудного возраста. ЛГД характеризуется генерализованным стойким увеличением лимфатических узлов при отсутствии признаков инфекции, склонностью к аллергическим реакциям, дисфункцией эндокринной системы (дисфункция надпочечников и симпатико-адреналовой системы, дисплазия вилочковой железы) со сниженной    адаптацией к воздействиям окружающей среды, а также, нередко, гипоплазией половых желез, сердца, аорты, гладких мышц. 

Дети с ЛДГ имеют характерный внешний вид. Отмечается бледность кожных покровов, склонность к аллергическим кожным реакциям, одутловатость лица, пастозность тканей, паратрофия, снижение тургора, слабое развитие мышечной ткани, волосы на голове обильные, на туловище скудные, туловище короткое, конечности длинные, сужение верхней апертуры грудной клетки, резкие колебания температуры тела.

В нервно - психическом развитии отмечается  вялость, апатичность, малоподвижность, снижение сухожильных рефлексов.


Характерна лимфополиадения – увеличение всех групп лимфоузлов, которые  имеют плотноватую консистенцию, безболезненные, не спаянные с кожей. Отмечается гиперплазия небных и глоточных  миндалин фолликулов языка, разрастание аденоидных вегетаций, тимомегалия, иногда -  увеличение печени и селезенки.

В связи с особым состоянием коры надпочечников у детей с ЛДГ периодически возникают симптомы перемежающейся соледефицитной надпочечниковой недостаточности: срыгивания, рвоты, метеоризм, боли в животе без четкой локализации, пониженное артериальное давление.

Со стороны дыхательной системы выявляются стридор, цианоз, втяжение яремной ямки, склонность к ринитам и заболеваниям верхних дыхательных путей.

При обследовании сердечно-сосудистой системы определяется приглушенность тонов, тахикардия, склонность к гипотонии, систолический шум, капельное сердце. Часто бывают обмороки при различных медицинских процедурах

При значительном увеличении вилочковой железы появляются симптомы сдавления жизненно важных органов: низкий тембр голоса, осиплость, «петушиный крик» при плаче, запрокидывание головы во время сна, беспричинный кашель, шумное дыхание, одышка смешанного характера, усиливающаяся при возбуждении и в горизонтальном положении.


У ряда детей наблюдается гипоплазия наружных половых органов, узкое влагалище, гипоплазия матки, позднее развитие вторичных половых признаков.

Параклиническим подтверждением ЛГД является наличие в гемограмме лимфоцитоза, лейкоцитоза, тромбоцитоза. При исследовании иммунного статуса определяется парциальный неклассифицируемый иммунодефицит. Также выявляется симпатоадреналовый дисбаланс, неустойчивость водного и солевого обмена, увеличение концентрации липидов и холестерина. Рентгенограмма грудной клетки позволяет выявить увеличение вилочковой железы.

Дети с ЛДГ относятся к группе  риска развития синдрома внезапной смерти.

Диспансерное наблюдение за детьми с ЛДГ

1. Кратность осмотров педиатра: в декретированные сроки - до года ежемесячно, с года до 2-х лет - ежеквартально, после 3-х лет -1раз в 6 месяцев. Длительность диспансерного наблюдения не менее 3 лет.

2. По показаниям консультации ЛОР-врача, кардиолога, офтальмолога, иммунолога, эндокринолога, аллерголога.

3. Перечень лабораторных и инструментальных методов обследования при клинической манифестации:

- клинический анализ крови и мочи

- сахар крови

- уровень АКТГ и сывороточного тимического фактора (тимозина)

- иммунограмма - по показаниям

- ЭКГ - по показаниям

- Rg-графия органов грудной клетки- по показаниям

- копрограмма, исследование биоценоза кишечника – по показаниям.

4. Перечень лечебных и профилактических мероприятий:

а) режим дня соответственно возрасту с рациональным чередованием сна и бодрствования, прогулки, закаливание. Посещение  детских дошкольных учреждений не показано до достижения 3-х летнего возраста.

б) диета -  до года предпочтительно естественное вскармливание с введением первым овощного прикорма. В пище ограничивают коровье мо​локо и легкоусвояемые углеводы - каши, сахар, кисель. При кожных про​явлениях - элиминационная диета. 

в) лечение в период обострения зависит от клинических проявлений:

комплексная терапия рецидивирующих воспалительных заболеваний верхних дыхательных путей, придаточных пазух носа, среднего уха; респираторных аллергозов, дисбактериоза кишечника, кожных пора​жений, кардиопатий. 

Витаминотерапия: В6, В5, В15,  С, Е  в возрастных физиологических дозах на 2-3 недели 2 раза в год. 

При сниженной резистентности организма: пентоксил (до 1 года – 0,015 раз. доза; 1-3 года – 0,025; 3-8 лет – 0,05; 8-12 лет – 0,075 х 3 раза в день после еды 2-3 недели), метилурацил (до 1 года – раз. доза 0,05, 1-3 года – 0,08; 3-8 лет – 0,1-0,2; 8-12 лет и старше – 0,3-0,5 х 3-4 раза в день во время или после еды 3-4 недели под контролем лейкоцитарной формулы), элеутерококк (по 1кап./год жизни – раз. доза х 2-3 раза в день в течение 3-4 недель), дибазол (суточная доза - 0, 0002/кг х 2 раза в день 3-4 недели).

Стимуляторы выработки стероидных гормонов: корень солодки, этимизол, глицирам.

г) физические нагрузки - систематическая гимнастика, зака​ливающие процедуры, особенно полезны водные процедуры,  тренировка носового дыхания,  а также массаж.

д) санаторно-курортное лечение - санаторные группы детских стацио​наров, санатории "Мать и дитя" 1 раз в год.

е) противорецидивные мероприятия: режим дня, оптимизация питания. 

Медикаментозное лечение: курсы иммуномодуляторов, адаптогенов - дибазол, метацил, пентоксил,  оротат калия, алоэ, женьшень, элеутероккок, радиола; витамины  С, А, Е, В. Курсы 2 раза в год. 

д) Санация очагов инфекции. Терпеливое отношение к гиперплазии лимфоидной ткани.  Аденоидэктомия и тонзилэктомия - по строгим показаниям. При наличии тимомегалии перед проведением любых оперативных вмешательств показана консультация эндокринолога и назначение преднизолона коротким курсом для профилактики надпочечниковой недостаточности.

5. Активная иммунизация проводится на фоне гипосенсибилизирующей терапии.

Прогноз благоприятный: обострения встречаются в грудном, преддошкольном и дошкольном возрасте с максимальными проявлениями в возрасте 3-6 лет, затем постепенно сглаживаются и (или) исчезают.

Нервно-артритический диатез


Нервно-артритический диатез (НАД) - это аномалия конституции, обус​ловленная нарушениями пуринового обмена, которая клинически характери​зуется повышенной нервной возбудимостью, расстройством питания, склон​ностью к кетоацидозу, предрасположенностью к таким заболеваниям как  ожирение, подаг​ра, артропатии, интерстициальный нефрит, уролитиаз, аллергическим заболеваниям. Встречается у 1,4-3% детей, чаще в возрасте 5 - 10 лет.

В этиологии нервно-артритического диатеза главная роль принадлежит наследственно обусловленным особенностям обмена жиров, углеводов, пуринов, пиримидинов, избыточной продукции мочевой кислоты, нарушениям ацетилирования уксусной кислоты. В семьях пробандов определяется высокая распространенность таких заболеваний как подагра, мочекаменная болезнь, желчекаменная болезнь, мигрень, ожирение, невралгии, артралгии, спондиллезы, гипертоническая болезнь.

Характерен внешний вид детей с НАД – они  худые, медленно прибывают в весе, или, наоборот, полные, склонны к ожирению. Часто определяются аллергические кожные реакции - нейродермиты, уртикарные сыпи, себорея, сухая экзема. Отмечаются немотивированный субфебрилитет, повышенная чувствительность к запахам.

Со стороны нервной системы характерна возбудимость, плаксивость, капризность, быстрое развитие речи, быстрое формирование рефлексов, ночные страхи, подергивание мышц, лица. Усиление рефлексов со слизистых, приводит к спазматическому кашлю, рвотам, аэрофагии, запорам, болям в животе. Отмечаются  неврастения, истерия.

Диспепсический синдром характеризуется следующими симптомами: извращение аппетита, анорексия, пилороспазм, спастический колит, резко снижается аппетит, запоры.

Характерен болевой синдром – боли в животе, миалгии, артралгии, дизурические явления, невралгии, мигрени, кардиалгии.

В гемограмме отмечалось увеличение лимфоцитов, уменьшение нейтрофилов. При биохимическом исследовании крови выявляется увеличение содержания мочевой кислоты, диспротеинемия, гиперлипидемия, гиперхолестеринемия.  Характерен ацидоз, повышается содержание кетоновых тел. В анализе мочи  - повышенное содержание уратов, высокий удельный вес, возможна протеинурия, микрогематурия, лейкоцитурия.

Для НАД характерны периоды обострений, характеризующиеся, т.н. «ацетонемическими рвотами». Как правило, после диетических погрешностей или психо-эмоционального стресса, у ребенка возникает частая неукротимая рвота. Рвотные массы приобретают запах ацетона, любые попытки накормить ребенка приводят к усилению рвоты. 

Диспансерное наблюдение за детьми с НАД

1. Кратность осмотров педиатра: в декретированные сроки в соответс​твии с возрастом ребёнка. Длительность диспансерного наблюдения не менее 3 лет.

2. Консультации других специалистов в зависимости от особенностей кли​нической манифестации: невропатолог, психолог, по показаниям – кардиоревматолог, нефролог, гастроэнтеролог, эндокринолог, аллерголог.

3. Перечень лабораторных и инструментальных методов исследования при клинической манифестации:

· клинический анализ крови и мочи

· уровень мочевой кислоты в крови (норма - до 0,34 ммоль/л)

· уровень кетоновых тел, аммиака в крови, КЩС при ацетонемическом кризе

· сахар крови - по показаниям

· ревмопробы (СРБ, ДФА, ASL-0, общий белок и фракции) - по показаниям.

· трансаминазы, функциональные пробы печени - по показаниям

· амилаза крови - по показаниям

· мочевина, креатинин крови, проба Реберга - по показаниям

· моча на кальцийфилаксию, антикристаллизирующую способность, про​ба Зимницкого -  по показаниям

· исследование кала на яйца глистов и цисты лямблий 2 раза в год.

· УЗИ почек, печени - по показаниям.

4. Перечень лечебных и профилактических мероприятий:

а) режим охранительный с полноценным сном, рациональным сочетанием и чередованием физических нагрузок и отдыха, ограничением интен​сивных психических нагрузок и стрессовых ситуаций. Отсутствие насилия и давления, психо-эмоциональных перегрузок. Запрещено насильственное кормление.

б) диета преимущественно молочно-растительная. Показаны овощи, фру​кты, ржаная мука, растительные жиры. Ограничивают мясо, бульон, рыбу, животные жиры, кондитерские изделия, легкоусвояемые угле​воды, копченые продукты. Исключают из питания продукты, богатые пуриновыми основаниями и кофеином (печень, почки, мозги, паштет, сардины, сельдь, кофе, какао, шоколад, шпинат, щавель, зеленый горошек). Кратность приемов пищи – 5 раз в день. Максимальное сохранение естественного вскармливания. При искусственном вскармливании ребенка рекомендованы адаптированные пресные смеси, а не кисломолочные. Первый прикорм – злаковый. После введения всех видов прикорма предпочтение отдается продуктам с антикетоногенным действием: молоко, овощи, фрукты, нежирное говяжье мясо в отварном или паровом виде. Стимуляция аппетита: регулярность приема пищи, качественная обработка продуктов, ориентация на "любимые" блюда ребенка.

в) лечение в период клинической манифестации зависит от симптома​тики, преимущественного вовлечения в патологический процесс того или иного органа, системы: нервной, пищеварительной, почек, суставов, кожи. При повышенной нервно-рефлекторной возбудимости назначение седативных средств: травы с успокаивающим действием (валериана, пустырник, мелисса, мята), глицин, седуксен, фенобарбитал. При салурии - увеличить питьевой режим, мембраностабилизаторы и антиоксиданты (вит А, Е курсами по 2 недели 2 раза в год), антиоксалатная терапия (вит. В6, MgО курсами по 3 недели 2-3 раза в год, урикозурические препараты (оротат калия 10-20 мг/кг/сут. 3-4 недели), фитотерапия (настой брусничного листа и листа толокнянки). Аллопуринол – по строгим показаниям.

При ацетонемическом кризе: внутрь сладкий чай, щелочные минеральные воды, фруктовые соки; внутривенно капельно 5-10% раствор глюкозы, физиологический раствор. Показана очистительная клизма, энтеросорбенты - активированный уголь, полифепан.

г) полезны физические (дозированные) нагрузки: прогулки, утренняя гимнастика, занятия физкультурой в школе и секциях, но без тренировок по программе "большого спорта"; систематическое закаливание.

д) санаторно-курортное лечение - санаторные группы детских стационаров, местные санатории, детские санатории курортов, летние оздоровительные лагеря 1 раз в год и период клинической ремиссии.

е) противорецидивное лечение: соблюдение режима дня с ограничением психических нагрузок, регулярными, дозированными, тренирующими физическими занятиями; рациональное питание; повторные курсы -2-3 раза  в год пантотената кальция, оротата калия, аллопуринола, цитратной смеси, эссенциале.

5. Показания к снятию с диспансерного учета: НАД - возрастоспецифическое состояние, клинические проявления которого, уменьшаются или прекращаются к 9-11 годам. 

6. Профилактические прививки проводятся в декретированные сроки.
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