Гемолитические желтухи новорожденных .

Наследственные
Приобретенные

1. Эритроцитарные мембранопатии (микросфероцитоз, элиптоцитоз и др.)

2. Эритроцитарные энзимодефициты (пентозофосфатного шунта, обмена глутатиона, нуклеотидов и др.)

3. Гемоглобинопатии – дефекты структуры (серповидноклеточные состояния, М-гемоглобинемии, нестабильные гемоглобины и др.) и синтеза глобина (талассемия) или гема (порфирин)


1. Гемолитическая болезнь новорожденных, как следствие изоимунного конфликта плода и матери. 

2. Кровоизлияния (кефалогематомы, в мозг, во внутренние органы и др.), синдром заглоченной крови.

3. Полицитемия (фето-фетальные, материнско-фетальные, плацентарная трансфузия, дети матерей с сахарным диабетом неонатальный тиреотаксикоз, синдром Дауна, пороки сердца «малые к сроку гестации.»).

4. Лекарственный гемолиз (витамин К и др.)

5. Витамин Е-дефицитная анемия и неонатальный пикноцитоз. 



Гемолитическая болезнь новорожденных.

ГБН – заболевание, обусловленное иммунологическим конфликтом из-за  несовместимости крови плода и матери по эритроцитарным антигенам .  

Диагностируют примерно у 0.5% всех новорожденных

Классификация:
1. Вид конфликта: резус-, АВ0-, другие антигенные (Kell, Duffy, Kidd, S, M, Lewis).
2. Клиническая форма: внутриутробная смерть плода с мацерацией; отечная; желтушная, тяжелая.

3. Степень тяжести (при желтушной и анемической формах): легкая, средней тяжести, тяжелая.

4. Осложнения: билирубиновая энцефалопатия – ядерная желтуха, парезы, параличи и др. нервологические растройства; геморралогический или отечный синдром, поражение печени, сердца, почек, надпочеечников, синдром «сгущения желчи», обменные нарушения – гипогликемия и др.

5. Сопутствующие заболевания и фоновые состояния (недоношенность, внутриутробные инфекции, асфикация и др.)

Варианты течения гемолитической болезни новорожденных.
Легкое


Средней тяжести
Тяжелое

Диагностируют при наличии у ребенка клинико-лабораторных или только лабораторных данных. Требуется лишь консервативная терапия при отсутствии каких-либо осложнений, тяжелых фоновых состояний и сопутствующих заболеваний.
Гипербилирубинемия требующая заменного переливания крови или гемосорбиции, но не сопровождающаяся билирубиновой интоксикацией мозга или развитием других осложнений: желтуха, появившаяся в первые 5 часов жизни при резус-конфликте или первые 11 часов жизни при АВ0-

конфликте, концентрация гемоглобина в первый час жизни менее 140г/л, наличие у ребенка с желтухой трех и более факторов риска билирубиновой интоксикацией мозга. 
Тяжелая анемия (гемоглобин менее 
100 г/л) или желтуха (гипербилируемая более 85 мкмоль/л) при рождении наличие симптомов билирубинового поражения мозга любой выраженности и во все сроки заболевания, нарушения дыхания и сердечной деятельности при отсутствии данных за сопутствующую пневмо или кардиопатию, необходимость более двух заменных переливаний крови, отечная форма болезни.

Увеличение размеров печени у детей.

Патогенетические механизмы
Заболевания

Увеличение массы печени:
· при холестазе

· при нарушении гемодинамике

· при кровоизлияниях  

Накопление различных веществ:
· железо 

· гликоген

· жиры и липоиды

· амилоид

· мукополисахариды 

Жировая и белковая дистрофия

Дисплазии, опухоли

Клеточная ифильтрация и оразование эксрамедуллярных очагов кроветворения

Гематопоэз и гемолитические синдромы

Инфекционные и паразитарные заболевания


Врожденная и преобретення обструкция желчевыводящих путей.

Сердечная недостаточность, панкардит, перикардит, тромбоз сосудов, перегрузка кровообращения при регидрационной терапии.

Субкапсульная гематома.

Гемохроматоз.

Гликогенозы, сахарный диабет с синдромом Мориака 

Плазматический и клеточные липоидозы посттоксические и инфекционные гепатостеотозы. 

Амилоидоз.

Гаргоилизм и другие мукополисахариды.

Гипотрофия у детей раннего возраста, гиповитаминов А. 

Поликистозная болезнь, первичные гепатобилиарные (гепотома) или сосудестые (гемангиомы, линфангиома) опухали, метастазы опухалей (симпатобластомы.)

Лейкозы, ретикулезы, лимфогранулематоз. Эроитробластоз.

Гемолитическая болезнь новорожденных, другие гемолитические синдромы, синдром Якша-Гайема, остеопетроз.

Вирусный гепатит, сывороточный гепатит, цитомегалия, герпес. Сиптецемия (пупочный сепсис)


Желтуха при циррозах
Болезнь Жильбера
Наследственная желтуха типа Дубина-Джонсона и Ротора
Наследственная желтуха типа Криглера-Наяра 
Негемолитическая желтуха новорожденных
Физиологическая желтуха новорожденных
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Гемолитическая желтуха
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Изменение в органах и системах при механической желтухе.

                        








Изменение коагулярной систем при механической желтухе.




Инфекция желчных путей





Механическая непроходимость желчных путей





Нарушение пищеварения, недостаток всасывания витамина К





Отсутствие желчи в кишечнике





Дисбактериоз: уменьшение и увеличение кол-во аэробов кишечной полочки, увеличение условно патогенной флоры





Сепсис





Нарушение функции почек





Уменьшение внунрипечечного кровообращения





Портальная гипертензия





Расширение междольковых жнлчных протоков, сдавлев. кровеносных сосудов печени





Аноксия печеночных клеток





Развитие очагов некроза в печени, гибель гепацитов





Повышение в сыворотке крови аминотрансферазы игистидазы





Расширение внепеченочных  желчных


 путей





Брадикардия





Разрыв желчных капиляров, выход желчи в периваскулярные пространства





Поступление собственных частей желчи в лимфатические пути печени и кровь





Холестаз, желчная гипертезия





Гипербилирубинемия, холемия





Развитие воспалительного процесса в поджелудочной железе с исходом в цироз





Поражение сосудов головного 


мозга





Гепатоцеребральная недостаточность





Нарушение энзематических систем нейтрофилов





Угнетение фагоцитоза





Снижение иммунологической защиты организма





Снижение бактерицидной активности 


сыворотки





Печеночная недостаточност





Эндоксикоз





Накопление в крови токсических метаболитов





Усиление секретной функции желудка – повышение кислотности





Нарушение всех видов обмена веществ





Нарушение функции коры надпочечников – уменьшение кол-ва нейтральных 17-кетостероидов 





Механическая непроходимость желчных путей





Отсутствие желчи в 


кишечнике





Нарушение всасывания витамина К





Дисбактериоз кишечника





Инфекция желчных 


путей





Расширение междолльковых желчных протоков, давление на печеночные клетки 





Повышение концентрации фибриногена в плозме крови, уменьшение выроботки гепарина





Снижение фибриналитической активности 


крови





Гиперкоагуляция





Холестаз, желчная гипертензия





Гипербилируби


немия





Нарушение стенки сосудов





Сужение просветов сосудов





Замедление кровотока, обеднение сосудестой 


сети 





Агрегация форменных элементов крови, стаз в микрососудах ДВС - синдром





Тромбозы


Эмболии





Поступление в кровь билокиназы





Печоночная недостаточ


ность





Нарушение синтеза прокоагулянтов и гипориназы – снижения выработки протромбина иувеличение концентрации гепарина в  крови





Повышение фибринолитической активности крови





Гипокоагуляция





Геморрагические осложнеие - кровотечения





Накопление в крови стрепта и стафилокиназы








