Хүчилтөрөгч–цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшил

(Hypoxic-Ischemic Encephalopathy)
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Перинаталь бүтэлтийн үед тархи гэмтсэнээс илрэх эмнэлзүй, лабораторийн өөрчлөлтийг хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшил гэнэ. Энэ эмгэгийн анхдагч шалтгаан нь хүчилтөрөгчийн дутагдал ба тархины цусан хангамжийн хомсдол юм. Хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшил нь тархины саа, оюуны хомсдол, хараа, сонсгол, сэтгэцийн эмгэг зэрэг олон хөгжлийн бэрхшээлийн гол шалтгаан болоод зогсохгүй хүүхдийн эндэгдэлд томоохон байр суурь эзэлдэг. Дэлхийн хэмжээнд нярайн нас баралтын 23%-ийг бүтэлт эзэлж байна (Ferriero DM, 2004). Хүнд хэлбэрийн хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшилтэй нярайн 25-50% энддэг. Амьд үлдсэн хүүхдийн 80% нь хүнд, 10-20% нь хүндэвтэр хөгжлийн бэрхшээлтэй болж, зөвхөн 10% нь эрүүл үлддэг бол хүндэвтэр хэлбэрийн үед 30-50% нь хүнд, 10-20% нь хөнгөн үлдэцтэй болдог.

Эмгэг жам

1. Тархины эсэд очих хүчилтөрөгчийн хэмжээ багасах. Үүнд хүргэдэг шалтгаанууд нь:



а/ Цусны хүчилтөрөгчийн хэмжээ багасах (гипоксеми)

     



б/ Тархины цусан хангамж муудах (ишеми)
2. Эргэн нэвчилт (реперфузи )


Тархи хүчилтөрөгчийн дуталд нэн мэдрэг бөгөөд хүний биеийн хүчилтөрөгчийн нөөц нэг минутаас хэтэрдэггүй. Огт хүчилтөрөгчгүйгээр 10-15  секунд болоход хүний тархинд эргэшгүй өөрчлөлт гардаг. Тархинд илчлэг ялгаруулах хоёр гол зам нь хүчилтөрөгч ба глюкоза юм. Глюкоза бие махбодод 20 цаг, тархинд 20 минутын нөөцтэй агуулагддаг. Хүчилтөрөгч ба глюкозын нөлөөгөөр тархины эдэд АТФ үүсч, энэ нь импульсийг нэмэгдүүлж, эсийн доторх Са++, уураг, эсийн бүрхүүлийн тогвортой байдлыг хангахад онцгой үүрэг гүйцэтгэдэг. 


Бүтэлтийн үед импульс багасч, улмаар тархи илчлэгээ нөөцлөнө. Энэ нь эргээд хүчилтөрөгчийн дуталд хүргэдэг. Эхний өөрчлөлтүүд эсийн түвшинд явагдах бөгөөд анаэробын гликолиз үргэлжлэхийн хэрээр тархины их давхаргын митохондрууд дахь исэлдэх фосфоржилтын үе шатууд алдагдаж, бодисын солилцооны завсрын бүтээгдэхүүнүүд хуримтлагдан эсийн хүчилшилт үүснэ. Эсийн доторх Na+, К+-ийн шахуургын тэнцвэр алдагдаж, эсийн дотор  Na+, CL-, H2O, Ca++ хуримтлагдаж, эсийн гаднах К+-ийн хэмжээ ихэснэ. Энэ нь тархины хаван, цаашилбал тархинд цус харвалтад хүргэнэ. 


Хэвийн нөхцөлд тархи автомат зохицуулгаар судсаа агшаах болон тэлэх замаар шингэнээ зохицуулдаг. Бүтэлтийн үед энэ зохицуулга алдагдана. Шингэн нэмэгдсэний улмаас судсууд шахагдаж тархины цусан хангамж муудан тархины эсүүд үхжинэ. Эсийн гэмтлийн үед эсийн доторх Са++-ийн хэмжээ нэмэгдсэнээс судас агшдаг. Энэ нь тархины цусан хангамжийг бууруулж, эд эсийг гэмтээнэ. 


Тархины автомат зохицуулга алдагдсан тохиолдолд эргэн нэвчилт нэмэгдвэл тархины эдэд очих цусны хэмжээ багасах ба зүрхний булчингийн үйл ажиллагаа суларч, шахаж гаргах цусны хэмжээ багасч артерийн даралт буурна. 


Дээрх бүх байдлууд битүү хэлхээ үүсгэн явагдах ба эцсийн эцэст бүгд тархины гэмтэлд хүргэнэ. 

Хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын 
тархины эмгэгшлийн үед гэмтэх тархины хэсгүүд
1. Нейрон (тархины эс)

· тархины их давхрага

· бага тархи

· тархины багана

· нугас 

· захын мэдрэлүүд

           2. Parasagital cerebral 


3. Перивентрикуляр лейкомапяц (ховдлыг тойрсон цагаан үхжилт)



4. Тархи бүхэлдээ гэмтэх

1, 2, 4-ийн гэмтэл гүйцэд нярайд, 3-ынх дутуу нярайд элбэг байдаг.
Шалтгаан

Антенаталь:

· Жирэмсний хүнд хэлбэрийн гестоз
· Эхийн чихрийн шижин
· Цусны даралт ихсэх өвчин 
· Бамбай булчирхайн өвчин
· Жирэмсний сүүлийн хагаст цус алдах
· Ураг орчмын шингэн их буюу  бага

· Илүү тээлт

· Ихэр ураг

· Ургийн өсөлтийн саатал
· Эхэд резерпин, магнезм, адреноблокатор зэрэг эм хэрэглэх

· Резус үл тохироо

Интранаталь:

· Дутуу төрөлт

· Төрөх хүчний сулрал, түргэн төрөлт 

· Кесарев хагалгаа

· Буруу байрлал, эмгэг түрүүлэлт

· Ихэс түрүүлэх, ихэс ховхрох

· Хүй унжих

· Ургийн зүрхний цохилт өөрчлөгдөх

· Ерөнхий унтуулга хэрэглэх

· Ураг орчмын шингэн зунгагаар бохирлогдсон

· Бэлгийн замын халдвар

Эмнэл зүйн ангилал

                                



(H.B.Sarnat  M.S Sarnat, АНУ, 1976)

	Шинж тэмдэг 
	I (Хөнгөн)
	II (Хүндэвтэр)
	III (Хүнд)

	Ухаан санаа
	Цочромтгой, уцаартай
	Унтаа ноомой
	Ухаан балартсан, ухаангүй

	Мэдрэл - булчингийн байдал:
	Хөдөлгөөн ихтэй
	Хөдөлгөөн багатай
	Хөдөлгөөн маш сул, эсвэл огт байхгүй

	Булчингийн хүчдэл
	Хэвийн
	Бага зэрэг сул
	Маш сул

	Байрлал
	Гар, хөлөө сул нугална
	Гар, хөлөө хүчтэй нугална
	Үе үе хөдөлгөөнгүй болно.

	Рефлексүүд
	Хэт идэвхжсэн
	Хэт идэвхжсэн, дарангуйлагдаагүй
	Буурсан эсвэл байхгүй

	Миоклонус
	               +,-
	               +
	              -

	Физиологийн рефлексүүд
	Хэвийн
	Дарангуйлагдсан
	Үүсэхгүй

	Хөхөх
	 Сул                            
	Сул эсвэл огт байхгүй
	Үүсэхгүй

	Моро
	Хүчтэй, бага далайцтай
	Сул, бүрэн бус өндөр далайцтай
	Үүсэхгүй

	Атгах
	Хэвийн
	Хэт чанга
	Үүсэхгүй

	Хүзүүний хүчдэлийн 
	Сул
	Хүчтэй
	Үүсэхгүй

	Автомат үйл ажиллагаа:
	Симпатик тогтолцоо давамгайлна
	Парасимпатик тогтолцоо давамгайлна
	Хоёул дарангуйлагдсан

	Хүүхэн хараа
	Нарийн
	Өргөн
	Гэрлийн урвал сул

	Амьсгал
	Хэвийн
	Хэвийн , үе үе апноэ
	Хэм алдсан, апноэ

	Зүрхний цохилт
	Түргэссэн
	Цөөрсөн
	Тогтвортой бус

	Гуурсан хоолойн цэр ба шүлсний шүүрэл
	Багассан
	Маш их
	Тогтвортой бус

	Таталт
	Байхгүй
	Элбэг /6-24 цагийн дотор/
	Элбэг бус

	Тархины цахилгаан бичлэг
	Хэвийн
	Эрт үед:  далайц багатай, удаан /делта, тета/ шүднүүд үргэлжлэнэ

Хожуу үед: Үе үе өөрчлөгдөнө. Таталтын шинжүүд.
	Эрт үед:   үе үе изопотенциал үе шатууд илэрнэ

Хожуу үед: Бүх бичлэг изопотенциал хэлбэрт шилжинэ 

	Шинж тэмдгүүд үргэлжлэх хугацаа
	24 цагаас бага
	2-14 хоног
	Хэдэн цагаас хэдэн 7 хоног

	Тавилан
	100 хувь орчим
	80%-хэвийн. Шинж тэмдгүүд 5-7 хоногоос удаан үргэлжилсэн бол хэвийн бус
	50% орчим нь нас барна. 

Хүнд үлдэц тогтож болно. 


Эмнэл зүй.

Хөнгөн хэлбэр
Хөнгөн хэлбэрийн үед хөхөндөө муудах, их уйлах, нойрондоо муудах зэрэг шинжүүд ажиглагдана. Хүүхэд цочромтгой,  биед нь гар хүрэхэд хэт мэдрэг байдал ажиглагдана. Булчингийн хүчдэл бага зэрэг ихэсч болно. Симпатик мэдрэлийн тогтолцоо идэвхжсэн учир зүрхний цохилтын тоо олширч, артерийн даралт нэмэгдэнэ. Физиологийн рефлексүүд өөрчлөгдөхгүй, амьдралын эхний хэд хоногт гүн шөрмөсний рефлекс ихэсч болно. Хөнгөн хэлбэр богино хугацаанд буюу 3-4 хоног үргэлжлэнэ. Эмчилгээ шаардахгүй. 

Хүндэвтэр хэлбэр
Хүндэвтэр хэлбэрийн үед хүүхэд унтаа ноомой байдалтай, булчингийн хүчдэл суларсан, гүн шөрмөсний рефлекс буурсан байна. Моро, атгах, хөхөх, огих рефлексүүд дарангуйлагдсан эсвэл огт үүсэхгүй. Жишээ нь хүүхдийн гарыг аманд нь хийхэд хөхөхгүй, зөвхөн долооно; хэлний угт дарахад нэлээд удаан хугацааны дараа огино. Үе үе апноэ өгнө. Амьдралын эхний 24 цагт таталт элбэг ажиглагдана. Төрсний дараах долоо хоногийн сүүлчээс хөдөлгөөний өөрчлөлтүүд ажиглагдана.  Гүйцэд нярайд дээд мөчний гемипарез, дутуу нярайд доод мөчний булчингийн хүчдэл сулрах нь илүү тохиолдоно. Зөв арга хэмжээ авсан тохиолдолд 1-2 долоо хоногийн дараа бүрэн эдгэрч болно.


 Хүнд хэлбэр


 Хүүхдийн биеийн байдал маш хүнд, ухаангүй бүдгэрсэн юмуу комын байдалтай. Амьсгал үе үе тасалдана, амьсгалын хэм жигд бус, амьсгал дутлын шинжүүд илэрнэ. Хөхөх, залгих, атгах, Моро зэрэг нярайн рефлексүүд илрэхгүй. Хүүхэн хараа өргөссөн, гэрлийн рефлекс маш сул, эсвэл илрэхгүй. Булчингийн ерөнхий хүчдэл сул, гүн шөрмөсний рефлексүүд дарангуйлагдсан, хөдөлгөөн маш бага. Амьдралын 5 минут дахь Апгарын оноо 0-3 байна. Таталт эрт эхэлнэ, таталтын эсрэг эмчилгээ үр дүн муутай, таталт эхэлсний дараах 24-48 цагт таталт нэмэгдэх хандлагатай. Тархи хавагнаснаас зулай төмбийж болно. Хөдөлгөөний өөрчлөлт, саажилт илэрнэ. Сөлөр харах, нистагм, нүдээ ховор цавчих зэрэг нүдний өөрчлөлтүүд элбэг тохиолдоно.

Олон эрхтэний хямрал 
Хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшлийн үед олон эрхтэн тогтолцооны үйл ажиллагаа хямардаг. Тухайлбал:

· Зүрх (43-78%)

Зүрхний булчингийн агшилт суларна, артерийн даралт буурна, зүрх тэлэгдэж томорно, 3 хавтаст хавхлагын дутагдал
· Уушги (71-86%)

Хүнд хэлбэрийн уушгины даралт ихсэлт
· Бөөр (46-72%)

Бөөрний дутагдал

· Элэг (80-85%)

АСАТ, АЛАТ ихсэх, цусны аммони ихсэх, цус бүлэгнэлтийн эмгэг. 

Үүнээс шалтгаалж хоол боловсруулах замын хямрал илэрч болно. Гэдэсний гүрвэлзэх хөдөлгөөн удаашрах, ходоодны үлдэгдэл агууламж ихсэх, гэдэсний үхжилт үрэвсэл.
· Цус (32-54%)

Улаан эсийн тоо олшрох, саармаг эс ихсэх, эсвэл цөөрөх, ялтсан эсийн тоо цөөрөх, цус бүлэгнэлтийн эмгэг
Оношилгоо

Хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшлийг оношилох өвөрмөц сорил байхгүй. Анамнез, бодит үзлэг, мэдрэлийн үзлэг, лаборатори багажийн шинжилгээнд тулгуурлан оношилно. Доорх лабораторийн шинжилгээг хийнэ. Үүнд:
1. Боломжтой бол хүйн артерийн цус, эсвэл артерийн цусанд хүчил-суурийн тэнцвэрт байдлыг тодорхойлж, pH, хүчилтөрөгч, нүүрсхүчлийн хийн хэмжээг хянана. 

2. Сийвэнгийн натрий, калий, хлорын хэмжээ буурсан, шээсний гарц бага, биеийн жин хэт нэмэгдэж байвал бөөрний сувганцрын цочмог гэмтэл юмуу вазопрессин дааврын ялгаралт алдагдсантай холбоотой. Энэ нь ялангуяа амьдралын эхний 2-3 хоногт ажиглагдана. Үүнтэй ижил өөрчлөлт эдгэрэлтийн үед илэрч болно. Натрий ба ус ихээр алдагдаж, шээсний гарц нэмэгдэх нь бөөрний сувганцрын гэмтэл үргэлжилж байгааг илтгэнэ. 

3. Креатинин, шээсний хүчил, АСАТ, АЛАТ, зүрхний тропонин 1 (бүтэлтийн үед бөөр, элэг, зүрх гэмтдэг учир эдгээр үзүүлэлтийг хянана) 

4. Коагулограм: протромбин, тромбопластины хугацаа, фибриноген 

5. Тархины соронзон резонанст томограф. Хамгийн сайн оношилох арга юм. Амьдралын 7-10 хоногтойд хийвэл илүү тустай.
6. Гавлын эхо шинжилгээ. 7 хоногтойгоос хойш хийвэл илүү мэдээлэл авах боломжтой.
7. Толгойн компьютерийн томограф. Цацраг туяаны хортой учир зайлшгүй шаардлагаттай үед хийх хэрэгтэй 
8. Тархины цахилгаан бичлэг
9. Зүрхний эхо. Зүрхний булчингийн агшилтын байдал, 3 хавтаст хавхлагын дутагдал, гаж хөгжлийг тодорхойлоход ач холбогдолтой.
10. Сонсгол шалгах
11. Нүдний ба торлогийн үзлэг
Авах арга хэмжээ

1. Хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшлийн эмчилгээний зарчим одоог хүртэл төгс боловсрогдоогүй учир хамгийн сайн арга нь урьдчилан сэргийлэлт юм. Жирэмсэн эхийн хяналтыг сайжруулж, төрөлтийг зөв удирдах нь маш чухал. 

2. Хүнд бүтэлттэй төрсөн хүүхдэд цаг алдалгүй сэхээн амьдруулах тусламж үзүүлэх шаардлагатай. 
3. Хүчилтөрөгч-цусан хангамж дутлын тархины эмгэгшлийн арга хэмжээнд дараах зүйлсийг анхаарвал зохино. Үүнд:
· Амьсгалыг зохистой удирдах

· Артерийн дундаж даралтыг >35-40 мм Hg байлгах нь тархины цусан хангамж буурахаас сэргийлнэ
· Ус-эрдсийн менежмент. Бөөрний үйл ажиллагаа, шээсний гарц хэвийн болтол хоногийн хэрэгцээт шингэнийг хязгаарлахыг зөвлөдөг боловч энэхүү зөвлөмж нь нотолгоонд суурилаагүй учир хүүхдийн биеийн байдал, жингийн нэмэгдэл, шээсний гарц,  сийвэнгийн эрдсүүд, креатинин зэргээс хамаарч хувь хүнд тохируулан ус-эрдсийн менежментийг хийнэ. Хүүхдийн шээсний гарцыг катетер тавих, живхийг жинлэх замаар тогтмол хянах ба шээсний гарц хэвийн буюу 2-2.5 мл/кг/цагт байвал хоногт судсаар хийх шингэний хэмжээг 60 мл/кг тооцно. Шээсний хувийн жин 1012-1015 байх ёстой. Шээсний гарц 1 цагт 1мл/кг-аас бага бол дуслыг 40-50 мл/кг тооцно. Хэрэв шээс огт гарахгүй бол дуслыг 15 мл/кг тооцно.

· Төрсний дараах 1 цагт багтаан теофиллин 5-8 мг/кг тунгаар ганц удаа хийх нь бөөрний үйл ажиллагааны алдагдлыг бууруулдаг талаар зарим судлаач (Jenik AG,Ceriani Cernadas JM, Gorenstein A, et al, 2000; Bakr AF, 2005; Bhat MA, Shah ZA, Makhdoomi MS, Mufti MH, 2006)
· Цусны чихэр багасах болон ихсэхээс сэргийлэх
· Халуурахаас сэргийлэх (Халуурах нь тавиланд муугаар нөлөөлнө)
· Таталтыг эмчлэх. Фенобарбитал, фенитоин, бензодиазепин хэрэглэнэ.
4. Гипотермид оруулах. Тархи гэмтсэний дараах 6 цагт багтаан гипотерми эмчилгээг эхэлж, биеийн халууныг хэвийн хэмжээнээс 3-40 С-ээр буулгах нь тархи цаашид гэмтэхээс сэргийлэх ач холбогдолтой. Гипотермид оруулахад тусгай аппарат ашиглах ба зөвхөн толгойг хөргөх, эсвэл бүх биеийг хөргөх гэсэн хоёр аргын аль нэгийг сонгож, шулуун гэдэсний халууныг 34-350 С хэмд 72 цаг барьдаг.
5. Фенобарбитал 20-40 мг/кг судсаар 1 цагийн туршид ганц удаа, дараагийн 3 хоногт 5 мг/кг хоногт таталт өгсөн эсэхээс үл хамааран хийнэ. Фенобарбитал нь таталтаас сэргийлэхээс гадна тархины эсийн хоорондох синусийн хүчилтөрөгжилтийг сайжруулж улмаар нейронд үхжил үүсэхээс сэргийлнэ. 

6. Тархины хаванг бууруулах зорилгоор фуросемид 1мг/кг-аар 12 цаг тутамд,  нийт 4 тун хийнэ.

7. Маннитол тархины даралтыг огцом бууруулж, дараа нь илүү их нэмэгдүүлдэг, осмос өндөртэй учир хэрэглэж болохгүй.

8. Магний сульфат 25% 0,2 мл/кг тунгаар булчинд, хоногт 1 удаа, 5 хоног
9. Тархины үйл ажиллагааг сайжруулах пирацетам. Ноотропил нь АТФ-ын нийлэгжүүлэлтийг сайжруулж, глюкозын ашиглалтыг нэмэгдүүлэхээс гадна гипоксийн эсрэг үйлчилгээ үзүүлж, тархины даралтыг бууруулна. Мөн тайвшрулах, таталтын эсрэг үйлчилгээ үзүүлнэ. 

Пирацетамыг 50-100 мг/кг хоногт тооцож хэрэглэнэ.

10. Эритропоэтин 300-500 U/кг тунгаар амьдралын эхний 48 цагт багтаан эхэлж, 14 хоногийн турш хэрэглэх.

Эмчилгээний ирээдүйн загвар
Уг өвчний  эмгэг жамд тулгуурласан эмчилгээний ирээдүйн зарчим: 

· Чөлөөт язгууртай хүчилтөрөгчийн ингибиторуудыг хэрэглэх. Үүнд: Аллопуринол, витамин С, витамин Е, индометацин.

· Глютамат рецепторын антагонистууд. Глютамат рецептор нь мэдрэлийн бусад рецепторуудтай нэгдэж тархийг гэмтээдэг. Аденозин, магний нь глютаматын хориг болдог. 

· Эсийн доторх кальцийн сувгийн хоригууд. Эсийн доторх кальци ихэссэнээс мэдрэлийн эсүүд гэмтдэг. Үүний эсрэг флуниразин, нимодирин зэрэг эмүүдийг ашигласан байна. Эдгээр эмүүдийг төрсний дараах амьдралын эхний цагт хэрэглэх ёстой. 

