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По данным литературы около трети недоношенных детей рождаются на 24-30 неделе гестации. У 50% из них развиваются внутричерепные кровоизлияния 3-4 степени (1, 6, 9), которые в 50-60% случаев осложняются гидроцефалией, что ведет к вторичному поражению головного мозга и отрицательно отражается на психоневрологическом развитии ребенка (3, 7, 8, 11, 12). 

Постгеморрагическая гидроцефалия у недоношенных детей манифестирует в большинстве случаев на второй-третьей неделе жизни. В этом возрасте  из-за тяжелых витальных нарушений, низкой массы тела, большого количества крови в ликворе проведение шунтирующих вмешательств невозможно и неоценимое значение приобретают методы временного купирования гидроцефалии - консервативная (дегидратационная) терапия, пункции (вентрикулярные и/или люмбальные), наружное дренирование, установка подкожных резервуаров, вентрикулосубгалеальное дренирование. Все перечисленные методы имеют свои достоинства и недостатки, но сравнить их эффективность не представляется возможным, так как до сих пор нет единого понимания того, какой патологический процесс имеется в виду, когда выставляем диагноз гидроцефалия. (2,4,6)
Не смотря на то, что существует огромное количество определений гидроцефалии, все они  базируются на четырех признаках:

1.  механизме развития (дисбалансе между продукцией и  резорбцией); 
2. большом количестве СМЖ в полости черепа;
3. прогрессивном нарастании размеров  ликворосодержащих пространств;
4. повышенном внутричерепном давлении. 
При таком небольшом количестве обязательных признаков, все имеющиеся определения слишком широко трактуют диагноз гидроцефалии, что является причиной гипердиагностики и, как результат, ятрогении. 
         За почти вековую историю хирургического лечения гидроцефалии разработаны десятки оперативных вмешательств по отведению ликвора во внечерепные пространства: сердечно-сосудистую и мочеполовую системы, желчный пузырь, паранефральную клетчатку, мастоидеус, ретробульбарную клетчатку и др.  

В настоящее время для лечения данного контингента больных основным методом является вентрикулоперитонеостомия, что резко сужает возможности нейрохирурга, ведет к более длительному использованию временных методов купирования внутричерепной гипертензии, увеличивает сроки пребывания больных в стационаре, что отрицательно сказывается на результатах лечения.
Все вышеизложенное  послужило поводом для углубленного изучения проблем диагностики и лечения  постгеморрагической гидроцефалии у недоношенных детей.
Материалы и методы.
За период с 1995 по 2008 гг. в ДГКБ №9 им.Г.Н.Сперанского г.Москва было пролечено 265 недоношенных детей с постгеморрагической гидроцефалией. 

Из исследования были исключены дети с врожденной, поствоспалительной и вызванной объемными образованиями  гидроцефалией.

Мальчиков было 141 (53,2%), девочек 124 (46,8%).

Гестационный возраст был от 24 до 36 недель. Медиана 30 недель.
Рисунок №1.
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Отмечались кровоизлияния различной выраженности, но в основном III  (154 -70,6 %) и IV (44 – 20,2 %) степени. 
Необходимо отметить, что после 2005 число детей с кровоизлияниями 4 степени возросло более чем в три раза. Что мы связываем с началом использования новой тактики лечения постгеморрагической гидроцефалии и большим количеством выживших пациентов с массивными кровоизлияниями. (рис. 2,3)
Рисунок 2.
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Рисунок 3.
Степень ВЖК у детей находившихся на лечении после 2005 г.
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Гидроцефалия манифестировала в основном на третьей неделе жизни.

Все больные были разделены на две группы. В первую группу вошли  170 (64,1%) детей, пролеченных по «традиционной» схеме:

 1.Этап (роддом, второй этап выхаживания). 
- дегидротационная терапия (диакарб, фуросемид, глицин и др.), 
- пункции (вентрикулярные и люмбальные), 
- подкожные резервуары, 
- наружное дренирование. 
2. Этап (нейрохирургическое отделение)  
- наружное дренирование,

- вентрикулоперитонеальное дренирование. 
Во вторую группу вошли 95 (35,9%) детей, пролеченных по разработанному нами протоколу: 
1.Этап. (роддом, второй этап выхаживания)
- При сообщающейся  гидроцефалии люмбальные пункции. 
- При неэффективности люмбальных пункций или окклюзионной форме гидроцефалии – пункционная установка вентрикуло -субгалеального дренажа.
2.Этап. (нейрохирургическое отд.)
- При массивном внутрижелудочковом кровоизлиянии – вентрикулоцистостомия. 
- При наличии в ликворе менее 100 эритроцитов – вентрикулоатриостомия. 
-  При отсутствии повышенного цитоза и белка в ликворе – вентрикулоперитонеостомия. 
-  Наружное дренирование применялось только при наличии воспалительных изменений в ликворе или при невозможности проведения ликворошунтирующей операции.
При поступлении в отделение нейрохирургии всем детям проводился следующий комплекс  обследования:

· исследование соматического статуса по общепринятой методике,

· оценка клинико-неврологического статуса,

· офтальмологический осмотр,

· исследование ликвора,

· нейросонография,

· КТ и/или ЯМР томография головного мозга а,

· по показаниям транскраниальная доплерография сосудов головного мозг, КСВП.

Результаты и обсуждение.
В соматическом статусе необходимо отметить следующие особенности (по приоритетности):

1. Гипотрофия различной степени выраженности - вес детей при поступлении варьировал в основном от 1500 г до 5000 г. (медиана 2230 грамм);

2. У всех детей в анамнезе имелась перенесенная пневмония, у части больных бронхолегочная дисплазия; 

3. Анемия у 89 % детей, в анализах крови Hb менее 110 г/л.

Все эти факторы оказывали большое влияние на выбор тактики лечения, течение послеоперационного периода, возникновение ранних осложнений.

Неврологическая картина была широко представлена общемозговой и очаговой симптоматикой, изменениями биоэлектрической активности, но общим для всех было наличие спастического нижнего тетрапареза и повышенного внутричерепного давления, проявляющегося быстрым темпом роста окружности головы, выбухаюнием большого родничка, расхождением черепных швов, вздутием подкожных вен на голове, с-м Грефе и др. Наличие внутричерепной гипертензии подтверждалось не только клинически, но и данными доплерографии в виде ускорения скорости кровотока в вене Галена и прямом синусе и снижение скорости артериального кровотока и при прямом измерении при вентрикулярных и люмбальных пункциях. Давление колебалось от 170 до 260 мм.водного столба. 

Офтальмологический осмотр для подтверждения наличия внутричерепной гипертензии был малоинформативен. У детей до 6 месяцев изменения на глазном дне не определялись.

НСГ была основным методом нейровизуализации. КТ и МРТ исследования проводились только при сочетании гидроцефалии с другими заболеваниями или пороками головного мозга. Например, при с-ме Арнольда-Киари или для дифференциальной диагностики сообщающейя гидроцефалии и с-ма Денди-Уокера или поликистозе головного мозга.

Данные интероскопических методов исследования показали, что у всех больных с гидроцефалией отмечается прогрессивное нарастание размеров желудочковой системы и не визуализирующиеся или резко суженные субарахноидальные пространства, т.е. их сдавление корой головного мозга.


В дальнейшем этот же признак – визуализирующиеся или нет субарахноидальные пространства использовался нами для контроля за эффективностью проведенного лечения.

Таким образом в процессе обследования 265 детей вошедших в исследуемую группу был выявлен характерный, постоянный для недоношенных детей с гидроцефалией симптомокомплекс: 
1. Внутричерепная гипертензия,
2. Прогрессирующая вентрикуломегалия, 
3. Резкое суженные или не визуализирующиеся субарахноидальные пространства. 

Отсутствие одного или двух из вышеперечисленных признаков говорило о том, что это любое иное патологическое состояние, но только не гидроцефалия.
Так в большинстве случаев имевшееся и прогрессивно увеличивающееся расширение внутричерепных ликворных пространств у недоношенных детей обусловленное атрофией мозга, т.е. уменьшением его объема как результат гипоксически-ишемического поражения головного мозга. Такое состояние протекает без повышения внутричерепного давления и соответственно ничего общего, кроме внешнего сходства, не имеет с гидроцефалией.

Больным первой группы были применены следующие методы временного купирования внутричерепной гипертензии: дегидратационная терапия (диакарб 60-100мг/кг, лазикс 1мг/кг), вентрикулярные и люмбальные пункции, наружное дренирование, установка подкожных резервуаров. Все вышеперечисленные методы имели большое количество осложнений, что видно из таблицы № 1.
Таблица № 1.
Эффективность и осложнения “традиционных”
методов временного купирования гидроцефалии.

	Вид лечения
	Число детей
	Осложнения и недостатки

	Дегидратационная терапия (фуросемид, диакарб).
	174 (65,7 %)
	Дыхательная недостаточность; метаболический ацидоз; сохранение внутричерепной гипертензии – у всех пациентов.

	Вентрикулярные и люмбальные пункции 
	190 (100 %)

диагностические
	сохранение внутричерепной гипертензии у всех пациентов.

	Наружное дренирование ликворных пространств
	32 (12,1 %)
	Инфицирование (у 7 детей – 21,9 %);

Ликворея (у 4 детей – 12,5 %);

Гипо- или гипердренаж ( у 9 детей – 28,1 %).

	Установка подкожного резервуара 
	3 (1,1 %)
	сохранение внутричерепной гипертензии у всех пациентов.


Использование данных методик создавало порочный круг, когда из-за малого веса и витальных нарушений был невозможен перевод детей для лечения гидроцефалии в нейрохирургическое отделение, а нарастающая внутричерепная гипертензия не позволяла разрешать соматические проблемы, что удлиняло сроки пребывания больных в неонатальных отделениях и время от манифестации гидроцефалии до ее хирургического лечения. Это в свою очередь приводило к вторичным повреждениям головного мозга и отрицательно сказывалось на психоневрологическом развитии детей. (Данные будут приведены ниже.)
В связи с этим нами был разработан алгоритм действий при постановке диагноза гидроцефалия, на основании триады симптомов (внутричерепная гипертензия, нарастающая вентрикуломегалия, сдавление субарахноидальных пространств).
При сообщающейся гидроцефалии 34 больным (35,8%) из второй  группы проводились люмбальные пункции. Осложнений  данной процедуры не было. У 13 больных (38,2%) удалось добиться компенсации гидроцефалии и избежать в последующем ликворошунтирующих операций. 
Эффективность люмбальных пункций объясняется тем, что при выведении даже незначительного объема ликвора (5-10 мл) разрывается ”порочный круг”, возникающий при затруднении оттока СМЖ из желудочковой системы. Последнее ведет к прогрессирующей вентрикуломегалии – расширенные желудочки оказывают давление на головной мозг – головной мозг стремится занять резервные внутричерепные пространства и выдавливает СМЖ из субарахноидальных пространств – сужение субарахноидальных пространств ведет к затруднению оттока СМЖ из желудочков. Таким образом круг замыкается.

У больных с окклюзионной гидроцефалией производилась, по разработанной нами методике (приоритетная справка № 2007114764/14) пункционная установка вентрикулосубгалеального дренажа. Всего 70 больным (73,7%) было установлено 110 дренажей т.к. данный вид дренирования может использоваться два и более раз что видно из таблицы №2.
Таблица №2.
Количество проведенных операций 

пункционного вентрикулосубгалеального дренирования.

	Число больных
	Количество операций

	40
	1

	21
	2

	8
	3

	1
	4


Осложнений при пункционной установке вентрикулосубгалеального дренирования было всего 5  (4,5%) - 2 инфицирования, 2 миграции катетера и 1 ликворрея. 
Длительность функционирования дренажа в среднем была около 18 дней. У 7 больных (11,7%) удалось добиться компенсации гидроцефалии, что на наш взгляд является косвенным подтверждением возможности транзиторной окклюзии ликворопроводящих путей. (таб.№3). 

Таблица 3.
Эффективность использования нового подхода временного купирования внутричерепной гипертензии.
	Вид лечения
	число детей
	Продолжи-

тельность купирования ВЧГ
	Количество осложнений
	Компенсация гидроцефалии

	Регулярные люмбальные пункции
	34
	От 5-х до 37 дней

(m 18 дней)
	0
	13(42%) б-х

	Вентрикуло-субгалеальное дренирование
	60
	От 5-ти до 43-х дней

(m 15 дней)
	5 (8,3 %)
	7(11,7%) б-х


Во второй группе погибло трое больных по причинам не связанным с гидроцефалией  или самим оперативным вмешательством (пневмония, пневмоторакс, БЛД), что составило 10% летальность у детей с кровоизлияниями 4 степени на сроках гестации от 26 до 28 недель. В то время как в первой группе смертность соответствовала цифрам описанным в литературе – более 30%. 
После того как дети достигали веса 1500 грамм и позволял соматический статус они переводились для дальнейшего лечения в нейрохирургическое отделение. 
У детей первой группы это происходило на 3-4 месяц жизни, при этом окружность головы была в среднем 42,4 см, а индекс Эванса 0,71.

Во второй же группе перевод происходил в возрасте 1,5-3 месяца и окружность головы составляла в среднем 37 см,  а индекс Эванса 0,64.
 (таб №4)
Таблица №4.
Таблица сравнения первой и второй группы
на момент перевода в нейрохирургическое отделение.
	
	Группа больных

С 1994 по 2004 г.г.
	Группа больных

С 2005 по 2007 г.г.
	P*

	Вес детей при поступлении
Среднее значение
(Me + Std. Dev.)
	От 1700г до 14000 г

m 3500+302
	1600 г до 6000

m 2753+218г
	0.04

	Возраст при поступлении
Среднее значение
(Me + Std. Dev.)
	От 1 мес. до 14 мес.

m 3.25+0.4 мес.
	От 3-х недель до 5 месяцев

m 2,6+0,21 мес.
	0.12

	Индекс Эванса
Среднее значение
(Me + Std. Dev.)
	От 0,49 до 0,93

m 0.71+0,17
	От 0,38 до 0,87

m 0.64+0,09
	0.03

	Окружность головы
Среднее значение
(Me + Std. Dev.)
	От 34 см до 72 см

m 42,4+0,7 см
	От 33 до 57

m 37+0,3 см
	0.11


* -- значение  р вычислялось для критерия X-2.

У детей первой группы наружное дренирование проводилось  102 раза у 62 пациентов, в среднем на 14 дней. Использование наружного дренирования было сопряжено как с очевидными осложнениями (инфекционные, гипердренажные, кровоизлияния, ликворея, дисфункции дренажа и др.) так и скрытыми  в виде потери ликвора по дренажу, учитывая его важные питательную, обменную, информационную и иные  функции  особенно,  на начальном этапе развития нервной системы.
В связи, с чем на последнем этапе исследования от наружного дренирования мы практически отказались за исключением случаев инфекционных процессов.

Больным первой группы производилось в основном вентрикулоперитонеальное дренирование, что требовало длительной санации ликвора и было сопряжено с большим количеством абдоминальных осложнений в виде псевдокист брюшной полости, пареза кишечника, спаечного процесса, перфорации стенки кишки и др. Всего было произведено 92 ревизии абдоминального катетера т.е. каждому второму больному. (таб. № 5)
Таблица № 5.
Виды абдоминальных осложнений. 
	Вид осложнения
	Число пациентов

	Псевдокиста сальника
	18

	Окклюзия абдоминального катетера

Прядью сальника
	10

	Спаечная болезнь
	7

	Отсутствие всасывания ликвора 

в брюшной полости
	7

	Парез кишечника
	6

	% среди всех пациентов
	28,2

	% среди всех осложнений 
	23,7


В связи с этим детям из второй группы при наличии большого количества крови в ликворе производилась по разработанной нами методике (приоритетная справка №2007114764/15) вентрикулоцистостомия. Всего было произведено 12 подобных операций инфицирование было в одном случае, у 9 больных развился гипердренажный синдром в сроки от 2 до 4 месяцев после операции, но к этому времени достигалась санация ликвора, что позволяло трансформировать вентрикуцистостомию в вентрикулоперитонеостомию. 

При наличии в СМЖ менее 100 эритроцитов производилась вентрикулоатриостомия. Всего в сердечно сосудистую систему СМЖ отводилась у 39 детей второй группы. Еще у двух больных провести катетер в правое предсердие не удалось, что мы связываем с длительной катетеризацией подключичной вены и, как результат, ее стеноза.
Осложнение было у одного больного с врожденной патологией (с-м Прадера-Вилли) для которой характерна слабость миокарда. 

Не смотря на то, что у 18 больных катамнез составляет более 1 года, перевод в брюшную полость, в связи с окклюзией атриального катетера при выходе последнего из правого ушка, понадобился только 4 больным. 
Важно отметить, что всем детям во второй группе шунтирование производилось при помощи дренажных систем фирмы МедСил на высокое давление и программируемых дренажных систем Hakim в которых устанавливалось давление от 170 до 200 мм. водного столба в сочетании с антисифонным устройством Hakim, что позволило в три раза сократить количество гипердренажных осложнений и изменить их выраженность. Исчезли такие проявления гипердренажа как эпи- субдуральные гематомы и  гидромы, Основным являлся гипотензивный синдром или, как мы его назвали, синдром “подушки”, отмеченный у 4 пациентов (5,3%) и проявлялся он, в основном, по утрам, когда, из-за возвышенного положения головы, происходил неконтролируемый антисифонным устройством отток СМЖ.
Необходимо отметить, что, не смотря на резко сократившееся число гипердренажных осложнений, количество случаев изолированного IV желудочка выросло на 1,1%, что свидетельствует о том, что это состояние, в большинстве случаев, лишь проявляется после шунтирующих операций, а не является его осложнением.

	Вид осложнения
	Число детей

До 2005
	Число детей  после 2005
	P

	Инфекционные осложнения


	29 (17,7 %)
	12 (15,8 %)
	0,23

	Дисфункция проксимального отдела шунтирующей системы
	24 (14,6 %)
	10 (13,2 %)
	0,757

	Дисфункция дистального отдела шунтирующей системы
	27 (16,5 %)
	8 (10,5 %)
	< 0,001

	Гипердренажный синдром


	24 (14,6 %)


	4 (5,3 %)


	< 0,001

	Формирование мультилокулярной гидроцефалии (поликистоза мозга)
	21 (12,8 %)
	8 (10,5 %)
	0,975

	Изолированный четвертый желудочек


	22 (13,4%)
	11 (14,5 %)
	0,874

	Парез кишечника


	5 (3%)
	1 (1,3 %)
	0,041

	Пролежень


	3 (2,3 %)
	0 (0 %)
	0,004

	Всего


	155 (91,2 %)
	55 (56,8 %)
	0,351


В остальном набор и количество осложнений в обеих группах мало чем отличаются, что видно из таблицы № 6. 
Таблица №6.

Осложнения ликворошунтирующих операций 
Для оценки результатов лечения использовалась разработанная нами шкала оценки качества жизни. (таб. №7) 

Таблица №7.
Шкала оценки качества жизни  ребенка. после ликворошунтирующих операций
ПСИХОНЕВРОЛОГИЧЕСКИЙ СТАТУС            БАЛЛЫ

Психо-речевое  развитие
· возрастная норма                                                       5

· умеренная  *     задержка ПРР                                  4 

· выраженная  ** задержка ПРР                                 3

· грубая *** задержка                                                  2

· отсутствие развития                                                1

Двигательное развитие
· Норма                                                                          5

· Умеренная *задержка  (ходит)                                 4

· Парезы, нарушение статики, координации             3

·  (передвигается с помощью)         

· Грубые парезы, параличи, атаксия                           2

·  ( не передвигается самостоятельно)

· отсутствие двигательных навыков                           1 

Зрительное и слуховое восприятие
· норма                                                                           5

· Снижение  слуха и (или) зрения                               4

· ( корректируемое) 

· выраженное снижение зрения  или слуха  

· ( коррекция недостаточная, частичная 

· атрофия зрительных нервов)                                     3  

· нарушение зрения и (или) слуха

· некорректируемое                                                       2

· слепота и (или) глухота                                              1

Эпилепсия

· отсутствие судорожных  приступов                          5

· отсутствие  приступов на фоне                                  4

· противосудорожной терапии

·           -     редкие общие или частые фокальные       3

·           -     частые полиморфные                                  2

·           -     медикаментознорезистентная эпилепсия        1

СОЦИАЛЬНАЯ (домашняя) АДАПТАЦИЯ 
 полное самообслуживание 
(посещает детское учреждение)                                             5

· требует небольшой помощи

(возможно обучение, навыки опрятности 
сформированы, ест самостоятельно и т.д. )                                4 

· Требует посторонней помощи                                     3

          (вследствие моторной неловкости, 
          снижения интеллекта и т.п.)

· самостоятельно не может находиться без помощи        1

* - задержка в пределах 1-2 возрастных периодов

( до 2 лет -  1 возрастной период = 3 мес

 от 2 до 5 лет -  = 6 мес 

** -  задержка  3-4 возрастных периода, способен к обучению

***-  умственная отсталость, не способен к обучению


Катамнез удалось проследить у 173 больных. Хорошие результаты были получены почти в 40% случаев. (таб №8). 
Таблица № 8
Оценки качества жизни  ребенка
после ликворошунтирующих операций. 
	Оценка качества жизни
	Количество
Детей
	%

	Хорошее
	75
	43,1

	Удовлетворительное
	37
	21,6

	Неудовлетворительное
	61
	35,3

	Всего
	173
	100


На результаты лечения влияли гестационный возраст, степень кровоизлияния и сроки от манифестации заболевания до начала оперативного лечения. (таб. № 9 и 10)
Таблица 9.
Результаты лечения в зависимости
от гестационного возраста. 
	Оценка качества жизни
	Гестационный возраст
до 29 нед
	Гестационный возраст

30-32 нед
	Гестационный возраст более 32 нед

	хорошее
	9,8 %
	17,65 %
	15,7 %

	удовлетворительное
	11,8 %
	9,8%
	-

	неудовлетворительное
	13,7%
	13,7%
	7,85%


Таблица №10.
Результаты лечения в зависимости от степени ВЖК. 
	Оценка качества жизни
	ВЖК 1-2 ст
	ВЖК 3-4 ст

	Хорошее
	58,8%
	35,3%

	удовлетворительное
	17,7%
	23,5%

	неудовлетворительное
	23,5%
	41,2%


Особенно необходимо отметить,  что у больных из второй группы, у которых лечение начиналось на две – три недели раньше чем у больных первой группы, результаты лечения 2-3 раза лучше. (таб №11)

Таблица № 11.

Результаты лечения в зависимости от сроков 
оперативного лечения от начала заболевания. _
	Оценка качества жизни
	От 2-х до 4-х недель
	Более 4-х недель

	Хорошее
	27,4%
	15,7%

	Удовлетворительное
	1,9%
	19,7%

	неудовлетворительное
	9,8%
	25,5%


Заключение.
Выявленная нами триада симптомов (повышенное ВЧД, нарастающая вентрикуломегалия и резкое сужение субарахноидальных пространств позволяет четко дифференцировать гидроцефалию от других схожих по клинической или интероскопической картине состояний и избежать гипердиагностики и проведения необоснованного лечения. 
На основании выявленного симптомокомплекса нами разработано новое определение гидроцефалии:- гидроцефалия это состояние возникающее в результате нарушения ликвороциркуляции, что приводит к повышению внутричерепного давления, прогрессивному нарастанию размеров желудочков и сдавлению субарахноидальных пространств.

Из данного определения очевидно следует, что не существует таких форм гидроцефалии как наружная или смешанная, точно так же как не существует нормо- и тем более гипотензивной гидроцефалии.
Предложенный нами алгоритм лечения недоношенных детей с гидроцефалией на ранних стадиях развития заболевания позволил избежать почти в 40% случаев ликворошунтирующих операций при сообщающейся и в 8%  случаев при транзиторной окклюзии ликворопроводящих путей.
Использование разработанного нами метода пункционной установки вентрикулосубгалеального дренирования сократило смертность среди детей с кровоизлияниями 4 степени в три раза.

Предложенный алгоритм лечения постгеморрагической гидроцефалии (рис №4) при помощи отведения СМЖ в мочевой пузырь и сердечно-сосудистую систему позволил избежать применения наружного дренирования, что в полтора раза сократило число осложнений связанных как с данным оперативным вмешательством так и с вентрикулоперитонеостомией, что позволило в два раза сократить сроки пребывания больного в стационаре, снизить стоимость лечения и главное более чем в два раза улучшить результаты лечения.

Схематически предложенный нами алгоритм лечения недоношенных детей с постгеморрагической гидроцефалией выглядит следующим образом:-
Рисунок № 4.
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