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Диабетическая эмбриофетопатия – клинико-лабораторный комплекс, развивающийся у детей от матерей, страдающих сахарным диабетом (СД), и включающий характерный симптомокомплекс внешнего вида (диспластическое ожирение, лунообразное лицо, короткая шея, «заплывшие» глаза, гипертрихоз, пастозность, отеки на ногах, пояснице, диспропорциональность (выраженный плечевой пояс, длинное туловище, кажутся короткими конечности и относительно малой голова), кушингоидный вид, кардиомиопатия, гепатоспленомегалия) и пороки развития.

При наличии у матери СД I типа диабетическую эмбриофетопатию имеют до 75% новорожденных, при гестационном СД – 25% детей. 

Возможные нарушения ранней неонатальной адаптации:
1. Неонатальная гипогликемия (сахар крови менее 2,6 ммоль/л)
2. Гипокальциемия, гипомагниемия
3. Дыхательные нарушения
4. Полицитемия
5. Тромбоцитопения
6. Сердечно-сосудистые нарушения
7. Неонатальная желтуха
8. Функциональная незрелость органов и систем
9. Нарушение функции канальцев почек

Варианты диабетической фетопатии: 
1. Гипотрофический (гипопластический) вариант ДФ, как следствие ангиопатии (гиалиноз мелких сосудов плаценты и сосудов плода). Дети с этим вариантом диабетической фетопатии составляют около 1/3 от всех детей с ДФ и встречаются у приблизительно 20% беременных с СД, по сравнению с приблизительно 10% таких детей у беременных, не страдающих СД. Наиболее распространенные пороки развития: ВПС (транспозиция магистральных сосудов, ДМЖП, ДМПП, ОАП), центральной нервной системы (анэнцефалия, менингоцеле и др.), костно-мышечного аппарата (расщелина губы, твердого нёба, недоразвитие позвонков, синдром каудальной дисплазии), пороки развития почек и 11 урогенитальной области, желудочно-кишечного тракта (синдром маленькой нисходящей кишки, атрезия ануса, транспозиция внутренних органов). 
2. Гипертрофический вариант ДФ, развивается в случае отсутствия должной компенсации сахарного диабета у беременных с гипергликемией, но протекающем без его сосудистых осложнений. Характерна макросомия с выраженной незрелостью ребенка.. Под макросомией принято понимать рождение ребенка весом более 4000 г при доношенной беременности или > 90 перцентиля по таблицам внутриматочного роста плода. Макросомия на фоне СД у матери встречается в 25-42% случаев по сравнению с 8- 14% в общей популяции. Фетальная макросомия случается у новорожденных в 15-45% случаев течения беременности на фоне СД (у матерей не болеющих СД только приблизительно в 10%).



Клинические проявления 
1.Метаболические и электролитные нарушения (степень их выраженности коррелирует с тяжестью СД у матери): 
а) развитие тяжелых форм гипогликемии (в первые 2 ч после рождения). 
Клиническими проявлениями гипогликемии новорожденных могут являться: высокотональный короткий плач, апатия, мышечная гипотония, тахипноэ, апноэ, возбуждение, тремор, судорожная готовность, цианоз, гипотермия. Любой из этих симптомов может быть вызван другими причинами и не является достоверным признаком гипогликемии. Только в случае их исчезновения на фоне энтерального или парентерального введения растворов глюкозы, может быть выставлен диагноз симптоматической гипогликемии. Частота гипогликемии новорожденных варьирует от 21 до 60%, в то время как клинические симптомы гипогликемии присутствуют лишь у 25- 30% новорожденных. 
б) длительный метаболический ацидоз и тканевая гипоксия; 
в) гипокальциемия и гипомагниемия – развиваются уже через несколько часов после рождения 
г) 5-6% новорожденных имеют нарушения метаболизма железа. Это может привести в последующем к задержке психического развития, анемиям на первом году жизни. 
д) гипопротеинемия - преимущественно за счет фракции альбуминов.
2. Дыхательные нарушения. Риск развития РДС у таких детей в 5,6 раза выше, чем в общей популяции.
3. Тромбогеморрагический синдром из-за: 
а) полицитемии, способствующей развитию гипервязкости крови и «сладж»-синдрому, особенно в условиях гипоксии.
б) тромбоцитопении, обусловленной угнетением тромбоцитопоэза, так как активирована выработка эритроцитов.
4. Сердечно-сосудистые нарушения 
5. Затяжная желтуха: развитию гипербилирубинемии способствует полицитемия и незрелость ферментных систем печеночных клеток. 
6. Функциональная незрелость органов и систем, что обуславливает отсутствие или снижение сосательного рефлекса, нарушение поведения в неонатальном периоде – синдромы гипервозбудимости или чаще угнетения ЦНС. 
7. Нарушение функции канальцев почек, что сопровождается полиурией как у плода, так и после рождения, возможно развитие ОПН.

АЛГОРИТМ ДИАГНОСТИКИ 
1. Данные анамнеза (указание на нарушение углеводного обмена у матери во время беременности или до родов) 
2. Физикальные данные, оценка физического развития по таблицам INTERGROWTH, оценка морфофункциональной зрелости по таблицам. 
3. Оценка по шкале Апгар. 
4. Выявление признаков диабетической фетопатии. 
5. Выявление видимых врожденных пороков развития. 
6. Оценка тяжести дыхательных расстройств по шкале Даунса, у недоношенных – по шкале Сильверман. 
7. Мониторинг частоты дыхания, АД, пульсоксиметрия, термометрия. 
8. Контроль гликемии 1-й раз сразу после рождения (через 30-60 мин), затем через 2-3 часа после рождения и перед кормлением, дополнительно при появлении любого симптома, указывающего на возможность развития гипогликемии. 
В течение первых 3 суток при нормогликемии (сахар не менее 2,6 ммоль/л) уровень глюкозы определяется каждые 12 часов перед кормлением.
9. Биохимический анализ крови: Са, КОС в 1-е сутки, далее по необходимости, контроль билирубина при появлении желтухи. 
10. Клинический анализ крови (в возрасте 6 и 24 часа). 
11. УЗИ головного мозга, органов брюшной полости, почек, надпочечников и ЭХО-КГ в первые 3 дня после рождения.
12. ЭКГ. 
13. Рентгенограмма легких при развитии дыхательных нарушений (других частей тела по необходимости).

ЛЕЧЕНИЕ
 
1. Кювез или кроватка с подогревом (профилактика гипотермии) 
2. Мониторирование жизненно важных функций - пульс, дыхание, уровень насыщения кислорода в крови, термометрия каждые 3 часа.
3. Оксигенотерапия (по необходимости) 
4.  Кормление каждые 2 часа без ночного перерыва первые 2 суток (при отсутствии сосательного рефлекса - кормления через назогастральный катетер) начинают в первые 1,5-2 ч после рождения. 
5. Тщательный мониторинг уровня глюкозы в крови начиная с рождения (см. локальный алгоритм ведения новорожденных с неонатальной гипогликемией). 
6. Для поддержания баланса уровня глюкозы в крови необходимо помнить о важности энтерального кормления (или дополнительного парентерального питания - присутствие белков и жиров).
7.  Коррекция электролитного состава крови. 

Новорожденный с диабетической фетопатией подлежит переводу в ОПННД для дальнейшего наблюдения и обследования.
Алгоритм действий при неонатальной гипогликемии
	Уровень глюкозы в капиллярной крови менее 2,6 ммоль/л, но не менее 1,5 ммоль/л
	

	
	

	Энтеральное кормление и контроль
глюкозы крови через 2 часа, перед следующим кормлением
	Уровень глюкозы капиллярной крови менее 1,5 ммоль/л или появление симптомов гипогликемии

	
	

	Уровень глюкозы менее 2,0 ммоль/л
	Внутривенная инфузия 10% р-ра глюкозы 
4 мл/кг со скоростью 1 мл/мин, затем продолжить инфузию 10% р-ра глюкозы 4-8 мг/кг/мин (2,4-4,8 мл/кг/час)



	
Контроль глюкозы крови через 1 час, при нормогликемии контроль через 6 ч

	

	При уровне глюкозы крови менее 2,0 ммоль/л увеличить дозу 10% р-ра глюкозы до 10-12 мг/кг/мин (6-7,2 мл/кг/час)

	

	Контроль глюкозы крови через 1 час, при достижении нормогликемии контроль через  4 ч

	

	При уровне глюкозы крови менее 2,0 ммоль/л гидрокортизон (5-10 мг/кг в сутки) или преднизолон 2-3 мг/кг/сут. Консультация эндокринолога



На фоне инфузии глюкозы ребенку не прекращается энтеральное питание.
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