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Актуальність синдрому поліцитемії в педіатрії пов’язана з віддаленими наслідками гіпоксії, особливо для мозку, що певною мірою спри-
чинює розвиток неврологічних наслідків. Одним із багатьох і досить складних у плані вибору тактики ведення неонатальних захворю-
вань є поліцитемія. До розвитку цієї патології призводить ряд станів і нозологій, характерних для перинатального періоду. Зниження 
перфузії органів, що розвивається на тлі поліцитемії, може супроводжуватися не тільки їхньою транзиторною дисфункцією, але й тяж-
ким ураженням, яке призводить до порушення подальшого розвитку дитини, інвалідності. Дитина може відставати в психомоторному 
та фізичному розвитку, страждати від порушень соціальної адаптації тощо.
Мета — розглянути поточне визначення поліцитемії та оптимальний менеджмент, що можна використати для сприяння прийняттю 
клінічних рішень.
За сучасними даними, поліцитемія (еритремія) — це стан, що характеризується збільшенням числа еритроцитів (понад 7,5 Т/л), рівня 
гемоглобіну (понад 180 г/л) і загального об’єму еритроцитів (понад 0,52). Термін «поліцитемія» вживається тільки стосовно еритро-
цитів, без урахування кількості лейкоцитів і тромбоцитів. Коли йдеться про абсолютне підвищення кількості еритроцитів, вживаєть-
ся термін «еритроцитоз». Еритремією називається справжня поліцитемія (polycytemiavera), при якій підвищена кількість лейкоцитів 
і тромбоцитів. У новонароджених і дітей раннього та старшого віку цей стан може бути спричинений різними факторами, такими як 
гіпоксія, інфекції, ушкодження серцево-судинної системи, перинатальні ускладнення тощо. За даними літератури (вітчизняних і світо-
вих джерел), виділяють такі форми поліцитемії: справжня (первинна) і відносна (вторинна). Маса еритроцитів збільшується тільки при 
справжній поліцитемії. Загальний об’єм еритроцитів змінюється при справжній і вторинній поліцитемії.
Проаналізовано літературні джерела і надано інформацію багатьох різних дослідників щодо факторів розвитку поліцитемії, етіопатоге-
незу, клініко-лабораторних показників, підґрунтям для яких є анатомо-фізіологічні особливості дитячого організму.
Автори заявляють про відсутність конфлікту інтересів.
Ключові слова: синдром поліцитемії, новонароджені, діти раннього та старшого віку, етіопатогенез, клініка, лікування, прогноз.
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The relevance of polycythemia syndrome in pediatrics is related to the long-term consequences of hypoxia, especially for the brain, which 
to one degree or another causes the development of neurological consequences. Polycythemia is one of the many and quite complex in 
terms of choosing tactics for managing neonatal diseases. A number of conditions and nosologies characteristic of the perinatal period lead 
to the development of this pathology. A decrease in the perfusion of organs that develops against the background of polycythemia can be 
accompanied not only by their transient dysfunction, but also by a severe lesion that leads to a violation of the further development of the child, 
disability. A child may lag behind in psychomotor and physical development, suffer from social adaptation disorders, etc.
Aim — to review the current definition of polycythemia and the appropriate management that can be used to aid clinical decision making.
According to modern data, polycythemia (erythremia) is a condition characterized by an increase in the number of erythrocytes (more than  
7.5 T/l), the level of hemoglobin (more than 180 g/l) and the total volume of erythrocytes (TBC) (more than 0.52 ). The term «polycythemia» 
is used only in relation to erythrocytes, without taking into account the number of leukocytes and platelets. When talking about an absolute 
increase in the number of erythrocytes, the term «erythrocytosis» is used. «Erythremia» is called «true polycythemia (polycythemiavera)»,  
in which the number of leukocytes and platelets is increased. In newborns and children of early and older age, this condition can be caused 
by various factors, such as hypoxia, infections, damage to the cardiovascular system, perinatal complications, and others. According to the 
literature (domestic and international sources), the following forms of polycythemia are distinguished — true (primary) and relative (secondary). 
The mass of erythrocytes increases only with true polycythemia. The total volume of erythrocytes changes in true and secondary polycythemia.
An analysis of literary sources was carried out and information from many different researchers was provided regarding the factors of the 
development of polycythemia, etiopathogenesis, clinical and laboratory indicators, the basis for which are the anatomical and physiological 
features of the child’s body.
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Вступ

Поліцитемія в новонароджених — син-
дром збільшеної концентрації клітин-

них елементів крові (переважно еритроцитів). 
Згідно з МКХ-10, поліцитемічний синдром має  
код Р61.1, а згідно з МКХ-11, — 2А20.4.

Поліцитемія в новонароджених пов’яза-
на зі збільшенням загальної кількості клітин 
крові всіх трьох ростків, тому з цим синдромом  

не варто плутати еритроцитоз, коли зростає  
лише кількість еритроцитів. Тим не менш,  
у наведеному випадку еритроцитарний росток 
схильний до посиленого зростання більшою 
мірою [2,12]. 

Мета дослідження — проаналізувати при-
чини синдрому поліцитемії в новонароджених,  
дітей раннього і старшого віку, причини розвит-
ку, тактику ведення таких пацієнтів з урахуван-
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ням доказової медицини, профілактику зазна-
ченого стану.

Наявність поліцитемії визначає підвище-
ну в’язкість крові, яка збільшується експо-
ненціально в разі перевищення гематокрит-
ного числа рівня 65%. Саме з підвищеною  
в’язкістю крові пов’язане виникнення патоло-
гічних клінічних симптомів у новонароджених 
із поліцитемією. Гематокрит у новонародже-
ного досягає максимуму за 6–12 год після по-
логів, зменшується до кінця перших діб життя  
(як правило, до 18 год життя), досягає значення 
пуповинних показників крові [19].

Синдром спостерігається в 0,4–12% ново-
народжених, частіше в переношених народже-
них дітей; пізні пологи підвищують ризик ро-
звитку поліцитемії в новонароджених, оскільки 
при переношуванні відбувається зневоднення,  
що призводить до згущення крові [8]. 

Історична довідка. У 1892 р. захворювання 
вперше описано Вакез (Vaquez) [29]. У 1903 р. 
Ослером висловлено припущення, що в основі 
хвороби лежить підвищена активність кістко-
вого мозку, і еритремію виділено в окрему но-
зологічну форму [20]. У 2005 р. описано мута-
цію гена JAK2 V617F (Вайнхенкер, Грін, Левін, 
Краловіч).

Причини поліцитемії в новонароджених
У неонатальному періоді поліцитемія  

обумовлена такими патологічними станами  
та факторами ризику [1]:

1) Внутрішньоутробна гіпоксія:
а) плацентарна недостатність — малий розмір 

плода для даного терміну вагітності, незрілість 
або переношування плода, передлежання  
плаценти, артеріальна гіпертензія в матері; 

б) тяжкі вади серця з ціанозом у матері;
в) тютюнокуріння матері.
2) Гіпертрансфузія:
а) нерівномірний перерозподіл крові поміж 

близнюками (фето-фетальна трансфузія);
б) фето-материнська трансфузія;
в) плацентарно-материнська трансфузія 

(пізнє перетискання пуповини; положення но-
вонародженого нижче рівня матері до моменту 
перетискання пуповини; ушкодження пупови-
ни з боку новонародженого під час пологів; тре-
тя стадія пологів під водою).

Слід зазначити, що певний вплив на ро-
звиток поліцитемії в новонароджених чинить 
рівень плацентарної трансфузії. При доношеній 
вагітності загальний об’єм крові, що циркулює в 
плода і в плаценті, становить близько 115 мл/кг 

маси плода. Після пологів об’єм циркулюючої 
крові (ОЦК) у дитини оцінюється як 70 мл/кг, 
а 45 мл/кг – залишається в плаценті. Розподіл 
ОЦК залежатиме від того, яка кількість крові 
перейде від плаценти до новонародженого піс-
ля пологів [6,8,24].

До умов, що призводять до підвищеної пла-
центарної трансфузії та поліцитемії в новона-
родженого, належать:

— пізній час перетискання пуповини;
— положення новонародженого нижче рівня 

плаценти [4].
Відтерміноване перетискання пуповини 

більше ніж на 3 хв після пологів призводить до 
підвищення ОЦК на 30%. Це відбувається вна-
слідок того, що артерії пуповини спадаються  
і перестають працювати протягом 30–45 с після 
народження дитини, тоді як потік крові від пла-
центи до дитини пупковою веною може зберіга-
тися протягом ще кількох хвилин. 

Всесвітня організація охорони здоров’я  
рекомендує перерізати пуповину не раніше 
ніж за 1–3 хв після народження. Це обумовле-
но тим, що протягом кількох хвилин після на-
родження пуповина все ще постачає до дитини 
кров. Негайно перетискаючи пуповину, мож-
на позбавити новонародженого суттєвого об’є-
му крові з важливими поживними речовинами, 
еритроцитами, імунними клітинами та інши-
ми компонентами, які дають змогу уникнути 
ускладнень і підтримувати вміст заліза в крові 
протягом наступних місяців життя. Дослі- 
дження австралійських вчених вказує на довго-
строкову користь відтермінування перетискан-
ня пуповини в немовлят, народжених раніше  
30-го тижня вагітності. За його результатами, 
затримка із перетисканням пуповини щонай-
менше на 60 с після народження недоношених 
дітей знижує ризик смерті і тяжких ускладнень 
здоров’я в перші два роки життя на 17%. 

Науковці провели аналіз, який охоплю-
вав дані 25 медичних установ у семи країнах  
за період 2009–2017 р. Усього містилася інфор-
мація про 1 531 немовля, народжене раніше  
30-го тижня вагітності. Приблизно половина 
дітей зазнала відтермінованого перетискання 
пуповини, процедуру здійснювали більш ніж  
за 60 с після народження. Іншим новонаро- 
дженим негайно перерізали пуповину протягом 
перших 10 с від народження. Завданням авторів 
було порівняти частоту смертей і тяжких роз-
ладів (дитячого церебрального паралічу, пору-
шень зору та слуху, відставання в когнітивному 
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Нормоволемічна

нормальний внутрішньосудинний

об’єм крові, незважаючи на збільшення

кількості еритроцитів

Поліцитемія новонароджених

(справжня поліцитемія)

Гіперволемічна

підвищення ОЦК з одночасним

збільшенням кількості еритроцитів

Оцінити наявність в анамнезі факторів

ризику розвитку в новонародженого

поліцитемії та зробити про це висновок

в історії розвитку новонародженого

Призначити клінічний аналіз крові +

тромбоцити (через  6–12 год після

народження). Якщо периферичний

гематокрит становить ≥65%

Визначити венозний гематокрит

Фактори ризику розвитку поліцитемії

не були оцінені при народженні, однак

у перші 24-48* год виявлені клінічні

ознаки поліцитемії або периферичний

гематокрит ≥ 65%

65–70% без симптомів

поліцитемії

Спостереження протягом 3 діб.

Моніторинг динаміки маси тіла,

діурезу, симптомів зневоднення.

Профілактика зневоднення.

Перед випискою необхідно

виконати контроль загального

аналізу крові

65–70% із симптомами

поліцитемії (за наявності 2

і більше симптомів поліцитемії

з боку різних органів і систем)**

Часткова обмінна трансфузія

≥71% без симптомів

поліцитемії

Визначення венозного гематокриту відразу

після операції та через 6 год після неї

Рис. 1. Форми поліцитемії

розвитку) між дітьми двох груп протягом пер-
ших 2 років їхнього життя.

Положення новонародженого відносно пла-
центи також відіграє суттєву роль щодо виник-
нення поліцитемії в неонатальному періоді. 
Розташування дитини після народження на 
рівні або нижче рівня плаценти призводить до 
збільшення потоку крові веною пуповини під 
впливом гравітаційних сил. Через 3 хв. ОЦК 
може збільшитися на 55%. Поліцитемії також 
більше поширені, коли мати розташована знач-
но високо відносно немовляти.

3) Ендокринні порушення: 
а) вроджена гіперплазія надниркових залоз;
б) неонатальний тиреотоксикоз; 
в) вроджений гіпотиреоз;
г) цукровий діабет у матері.
4) Інші фактори: 
а) хромосомні аномалії — трисомія 13, 18, 21 

(синдром Дауна); 
б) синдром Беквіта–Вайдемана (гіперпла-

стична вісцеромегалія);
в) олігогідроамніон; 
г) застосування пропранололу;
д) перебування у високогірних районах;
е) гемоглобінопатії з високою афінністю  

гемоглобіну до кисню [18].
Патогенез цього стану обумовлений  

високою в’язкістю крові, нехарактерною  
для дитини неонатального віку. Як наслідок, 
усі внутрішні органи починають страждати  
від підвищеного навантаження. Це має особли-
ве значення в разі життєво важливих органів  
(серця, легень і головного мозку), проте по-
рушення діяльності інших органів і систем  
також можуть обтяжувати стан дитини  
і погіршувати прогноз. Більшість клінічних 
симптомів поліцитемії в новонароджених фак-
тично відображають наслідки порушень мі-
кроциркуляції, пов’язаних із множинною заку-
поркою капілярів еритроцитарними сладжами 
(скупчення клітин). 

Збільшення кількості клітин крові, особли-
во еритроцитів, пов’язане з недостатнім над-
ходженням кисню, при цьому гіпоксія може 
розвиватися і внутрішньоутробно, і після на-
родження. У першому випадку причиною є пато-
логії плаценти, оскільки саме через плацентарні  
судини плід отримує кисень. Це може бути  
фетоплацентарна недостатність, аномалії су-
дин плаценти, туберкульозне ураження тощо. 
Певну роль відіграють шкідливі звички матері, 
зокрема, тютюнокуріння, яке також зумовлює 
внутрішньоутробну гіпоксію. Недостатнє над-
ходження кисню спостерігається при вадах 
серця матері. Зрідка в патогенезі бере участь 
відтерміноване перев’язування пуповини,  
що призводить до суттєвої гіперволемії в перші 
години життя немовляти [11].

Класифікація поліцитемії в новонародже-
них

І. Відносна поліцитемія (гемоконцентрація, 
дегідратація).

II. Первинна поліцитемія:
А. Справжня поліцитемія.
Б. Доброякісна сімейна поліцитемія (ери-

троцитоз).
III. Вторинна поліцитемія:
А. Недостатнє надходження кисню:
Фізіологічне:
а) під час внутрішньоутробного розвитку;
б) низький вміст кисню у вдихуваному 

повітрі (високогір’я).
Виділяють первинну і вторинну поліцитемію 

новонароджених. Первинна (справжня) полі-
цитемія пов’язана з ураженням гемопоетично-
го ростка, через що спостерігається неадекватно 
високе збільшення кількості еритроцитів, лейко-
цитів і тромбоцитів. Розрізняють нормоволеміч-
ну і гіперволемічну поліцитемію новонародже-
них, при останній збільшується не лише кількість 
клітин крові, але й об’єм її рідкої фракції (рис. 1).

Доброякісна сімейна поліцитемія належить 
до первинних форм патології. Усі інші варіан-
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ти є реакцією на зміни в середовищі (наприклад, 
на гіпоксію) або у внутрішніх органах (вади 
розвитку тощо), а тому вважаються вторинними. 

У більшості новонароджених із поліци-
темією немає клінічної симптоматики, пов’яза-
ної з цим патологічним станом. Передбачаєть-
ся, що внаслідок збільшення гематокритного  
числа підвищується в’язкість крові і пору-
шується циркуляція в різних органах і систе-
мах. Це може асоціюватися з такими симптома-
ми, синдромами і відхиленнями від норми лабо-
раторних показників.

Клінічні симптоми поліцитемії в дитячому 
віці

1. Шкіра: збільшення часу наповнення  
капілярів після натискання. Основний симптом 
поліцитемії новонароджених, що свідчить про 
повнокровність, — це плетора. Характеризуєть-
ся вишневим відтінком шкіри, вишневим ціано-
зом, що поєднується з периферичним ціанозом.

2. Центральна нервова система (ЦНС):  
у клінічній картині — пригнічення ЦНС, підви-
щена нервова збудливість, тремор, судоми, не-
мовля зовні мляве, гіпотонія, м’язова дистонія, 
можливі напади апное; венозний тромбоз й ін-
сульт мозку; утруднення під час годування. 

3. Кардіореспіраторна система: ціаноз,  
задишка, серцеві шуми, кардіомегалія, зміни  
у вигляді тахіпное, тахікардії, застійної сер-
цевої недостатності, оскільки організм нама-
гається здійснити певні гомеостатичні перебу-
дови, адаптуватися до збільшеного об’єму крові  
та її підвищеної в’язкості. Відзначаються яви-
ща поліорганної недостатності, що виявляють-
ся зниженим серцевим викидом, легеневою  
гіпертензією, респіраторним дистрес-синдро-
мом, підсиленням легеневого малюнка на рент-
генограмі.

4. Кровотворна система: згущення крові 
проявляється порушеннями мікроциркуля-
ції, що призводять до поліорганної недостат-
ності з можливим розвитком інфарктів у різних  
органах. Можуть спостерігатися ознаки вну-
трішньошлуночкових крововиливів та інфар-
ктів мозку; тромбоцитопенія, гіпербілірубі-
немія, дисеміноване внутрішньосудинне 
згортання крові. Діагноз підтверджується ла-
бораторно на підставі показника центрального  
венозного гематокриту вище 65% [30].

5. Травний канал: відрижка та блювання, ди-
тина погано смокче, іноді розвивається некро-
тичний ентероколіт новонароджених і навіть 
спонтанна перфорація стінки кишечника.

6. Нирки: нерідко приєднується клініка го-
строго пошкодження нирок, яке виявляєть-
ся гематурією або протеїнурією, дизуричними 
явищами та ін. Можливий тромбоз ниркових 
вен і пріапізм. Зменшена швидкість клубочко-
вої фільтрації, знижена екскреція натрію, тром-
боз ниркових вен. 

7. Метаболічні порушення: стійка гіпоглі-
кемія, гіпокальціємія.

Як видно з переліку симптомів, клінічна 
картина поліцитемії новонароджених різно-
манітна і неспецифічна, що істотно усклад-
нює своєчасне встановлення точного діагно-
зу. Приблизно у 40% випадків симптоми сла-
бо виражені або відсутні. Усі вищезазначені  
симптоми можуть бути як безпосереднім 
наслідком поліцитемії і підвищеної в’яз-
кості крові, так і частиною клінічної картини  
численних захворювань неонатального періо-
ду і не мати безпосереднього відношення  
до підвищеного гематокритного числа. Полі-
цитемія, однак може стати причиною стійких 
неврологічних розладів.

Діагностування поліцитемії новонародже-
них

Поліцитемія новонароджених не має жод-
них патогномонічних проявів. Запідозрити па-
тологію під час фізикального огляду педіатром 
дає змогу плетора. Загалом діагноз базуєть-
ся на результатах лабораторних досліджень.  
Важливим показником є центральний венозний 
гематокрит, який при цьому стані перевищує 
65%. Біохімічні аналізи крові завжди виявляють 
гіпоглікемію, гіпокальціємію і гіпомагніємію. 
Решта діагностичних заходів спрямовані на ви-
явлення причини поліцитемії новонароджених.

Вади серця підтверджуються за допомогою 
електрокардіографії і ехокардіографії. Аномалії 
розвитку й захворювання легень визначаються 
за результатами рентгенологічного досліджен-
ня. У разі підозри на кожну конкретну нозоло-
гію застосовуються свої методи діагностування. 
При цьому важливо розуміти, що поліцитемія 
новонароджених може бути варіантом норми. 
Також важливо відрізняти цей стан від згущен-
ня крові, коли поліцитемія є відносною і від- 
бувається внаслідок зменшення об’єму рідкої  
частини крові. Це трапляється при зневод-
ненні, наприклад, у разі тривалої фототерапії  
або перебування під джерелом променисто-
го тепла, проблем з ентеральним харчуванням 
(часта відрижка, рідкі випорожнення, у тому 
числі інфекційного генезу) та ін.
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REVIEWS 

Лікування поліцитемії новонароджених
Дотепер не відомо, чи потребують лікування 

новонароджені з поліцитемією, у яких не вияв-
лено клінічної симптоматики. Можливо, дітям 
без симптомів поліцитемії з венозним гемато-
критним числом <70% доцільніше повторити 
його визначення через 4–6 год і просто збіль-
шити об’єм рідини, що споживається.

Тактика терапії визначається двома скла-
довими: центральним венозним гематокритом  
і наявністю клінічних проявів (рис. 2). Часто 
показники центрального венозного гематокри-
ту відповідають поліцитемії в новонароджених, 
а стан дитини залишається задовільним, озна-
ки порушення мікроциркуляції відсутні. У цьо-
му випадку рекомендується вичікувальна так-
тика з постійним моніторингом гематокриту та 
стану внутрішніх органів. Виняток становлять  
випадки, коли венозний гематокрит перевищує 
70% [25]. 

Це є свідченням початку терапевтичних  
заходів навіть без наявності симптомів.

Якщо поліцитемія новонароджених прояв-
ляється клінічно, то єдиним способом лікуван-
ня є часткова замінна гемотрансфузія, показа-
на новонародженим без симптомів поліцитемії, 
у яких венозне гематокритне число перевищує 
70%, і, безумовно, новонародженим із клініч-

ною симптоматикою, яка може бути пов’язана  
з поліцитемією, якщо венозне гематокритне 
число становить понад 65% [26]. Щоб змен-
шити гематокритне число <50%, виконується 
часткова ізоволюметрична замінна трансфузія 
ізотонічним розчином натрію хлориду. 

За спеціально виведеною формулою визна-
чається об’єм крові, який потрібно взяти  
в дитини. Об’єм трансфузії розраховується за 
формулою:
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об’єм крові, незважаючи на збільшення

кількості еритроцитів
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(справжня поліцитемія)
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підвищення ОЦК з одночасним

збільшенням кількості еритроцитів

Оцінити наявність в анамнезі факторів

ризику розвитку в новонародженого

поліцитемії та зробити про це висновок

в історії розвитку новонародженого

Призначити клінічний аналіз крові +

тромбоцити (через  6–12 год після

народження). Якщо периферичний

гематокрит становить ≥65%

Визначити венозний гематокрит

Фактори ризику розвитку поліцитемії

не були оцінені при народженні, однак

у перші 24-48* год виявлені клінічні

ознаки поліцитемії або периферичний

гематокрит ≥ 65%

65–70% без симптомів

поліцитемії

Спостереження протягом 3 діб.

Моніторинг динаміки маси тіла,

діурезу, симптомів зневоднення.

Профілактика зневоднення.

Перед випискою необхідно

виконати контроль загального

аналізу крові

65–70% із симптомами

поліцитемії (за наявності 2

і більше симптомів поліцитемії

з боку різних органів і систем)**

Часткова обмінна трансфузія

≥71% без симптомів

поліцитемії

Визначення венозного гематокриту відразу

після операції та через 6 год після неї

де V — об’єм трансфузії; 
Ht1 — фактичне гематокритне число новона-

родженого;
Ht1 — бажане гематокритне число (50%);
ОЦК — об’єм циркулюючої крові, мл/кг 

(зазвичай 80–90 мл/кг);
МТ — маса тіла (кг). 
Приклад: новонароджений із масою тіла 3 кг і 

гематокритним числом 75% потребує часткової 
замінної гемотрансфузії:
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У такий спосіб досягається гемодилюція, 

тобто відновлення нормальної концентра-

Примітки: * — у разі появи клініко-лабораторних критеріїв наявності поліцитемії в новонародженого віком від 24–48 год життя слід провести диференційний 
діагноз із «хибною» поліцитемією», оцінити дефіцит маси тіла дитини, за потреби (якщо зменшення маси тіла дитини понад 10% і є симптоми дегідратації) 
провести заходи, спрямовані на регідратацію; ** — у разі поєднання поліцитемії з іншою патологією перинатального періоду (наприклад, синдромом аспірації 
меконію, тяжкою церебральною ішемією, раннім неонатальним сепсисом тощо), коли основні симптоми та клінічні прояви можуть бути обумовлені не тільки і 
не стільки поліцитемією, слід проводити часткову замінну трансфузію за підвищення рівня венозного гематокриту до 71% і більше. 

Рис. 2. Алгоритм дій за наявності факторів ризику і виявлення поліцитемії
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ції клітинних елементів крові, що призводить 
до усунення мікроциркуляторних розладів.  
Білкові розчини не застосовуються, оскільки 
можуть спричиняти підвищення концентра-
ції фібриногену, що також нетипово для скла-
ду крові новонародженого, а тому становить до-
даткову небезпеку.

Щодо ведення поліцитемії новонарод-
жених, то літературні джерела свідчать,  
що поліцитемія визначається як венозний ге-
матокрит ≥65%. Гематокрит у новонароджено-
го досягає піку у 2-годинному віці і після цього 
поступово знижується. Зв’язок між гематокри-
том і в’язкістю майже лінійний до 65%, а потім 
експоненціальний (зростання величини, коли 
швидкість зростання пропорційна значенню  
самої величини).

Підвищена в’язкість крові поєднана із симпто-
мами гіпоперфузії, а клінічні особливості, пов’я-
зані з підвищеною в’язкістю, можуть впливати 
на всі системи органів. Новонароджені з низь-
кою масою тіла для гестаційного віку, немовлята 
від матерів із діабетом і багатоплідні діти схильні 
до ризику поліцитемії. Тому вони мають прохо-
дити обстеження у віці 2, 12 та 24 год.

Поліцитемія може бути симптоматичною 
або безсимптомною, і в протоколі представлені 
рекомендації щодо ведення обох типів, що ґрун-
туються на існуючих даних [22].

Інша група науковців доводить, що нео-
натальна поліцитемія та підвищена в’язкість 
визначаються як гематокрит ≥65% і значен-
ня в’язкості понад 2 стандартні відхилень, що 
перевищує норму. Хоча поліцитемія може ві-
дображати нормальну адаптацію плода, вва-
жається, що вона є відповідальною за аномалії 
в новонародженого. Поліцитемія та підвищена 
в’язкість пов’язані зі змінами кровотоку в де- 
яких органах, які змінюють їхні функції.

Часткове замінне переливання крові (ПЕТ) 
застосовується для лікування як симптоматич-
них, так і безсимптомних пацієнтів. На сьогод-
ні немає даних, що підтверджують використан-
ня ПЕТ у безсимптомних немовлят; потенційна 
користь для немовлят із симптомами залежить 
від симптомів.

Застосування альбуміну або плазми не  
має переваг порівняно з ізотонічним розчином 
натрію хлориду. Кристалоїди так само ефек-
тивні, як і колоїди в ПЕТ, і мають ту перевагу,  
що вони дешевші і доступніші; крім того, вони не 
створюють ризику інфікування або анафілаксії 
[5,19,23,28].

Прогноз і профілактика поліцитемії ново-
народжених

Прогноз визначається основним захворю-
ванням, але зазвичай залишається несприятли-
вим. У більшості випадків причиною поліци-
темії новонароджених є гіпоксія, яка є вразли-
вою для головного мозку, оскільки призводить 
до непоправних деструктивних змін. Надалі 
такі діти можуть відставати в розвитку (затрим-
ка постнатального та мовленнєвого розвитку, 
олігофренія), можлива інвалідність. Особливу 
небезпеку становлять безсимптомні випадки, 
які можуть залишатися непоміченими протя-
гом тривалого часу. Профілактика поліцитемії 
новонароджених можлива на внутрішньоутроб-
ному етапі та полягає в усуненні можливих при-
чин гіпоксії. Призначають лікування фетопла-
центарної недостатності та корекцію соматич-
ного стану матері, рекомендують вагітній жінці 
відмовитися від шкідливих звичок та ін. [9].

Ключові моменти
•У новонароджених поліцитемія діагно-

стується в разі підвищення рівня гематокриту 
венозної крові на 65%.

• Підвищена в’язкість крові є клінічним син-
дромом, що має на увазі внутрішньосудинну 
аглютинацію, а іноді й тромбоз.

• Прояви хвороби різні і можуть бути тяжки-
ми (серцева недостатність, тромбоз церебраль-
них і ниркових судин, дисфункція ЦНС) або 
легкими (тремор, млявість або гіпербілірубі-
немія).

• Лікування проводять внутрішньовенною 
інфузією, щодо корекції дефіциту рідини та в 
деяких випадках частковим замінним перели-
ванням крові.

Поліцитемія в дітей раннього і старшого 
віку

Етіологія. Первинна поліцитемія — хронічне 
прогресуюче мієлопроліферативне захворюван-
ня, яке характеризується абсолютним збільшен-
ням маси еритроцитів; у 2/3 хворих також збіль-
шується число лейкоцитів і тромбоцитів [15].

Захворювання виникає внаслідок мутації 
поліпотентної стовбурової клітини. Клітини 
однієї з популяцій стають автономними і пролі-
ферують навіть за відсутності еритропоетину, 
тоді як інша популяція поводиться нормально, 
залишаючись еритропоетинзалежною. Отже, 
перша популяція являє собою автономний му-
тантний клон.

Збільшення еритроцитарної маси виникає 
через підвищення активності еритропоетину, 
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що є наслідком відповідної фізіологічної реак-
ції на знижене насичення крові киснем і неадек-
ватної продукції гормонів.

Вторинна поліцитемія виникає при хроніч-
них захворюваннях легень, при захворюван-
нях нирок (пухлини, кісти (поодинокі або мно-
жинні), гідронефроз), при доброякісних пух-
линах (гемангіоми, фіброма матки), інших 
факторах (підйом на висоту, аномальні форми 
гемоглобіну, куріння, стреси).

У дітей старшого віку поліцитемія виникає 
внаслідок дії таких факторів: 

— хронічні захворювання легень та ін-
ших органів, які супроводжуються хроніч-
ною гіпоксією; за недостатнього вмісту кисню 
в повітрі, яким дихає дитина; при вроджених 
захворюваннях серця з внутрішньосерцевим 
шунтом зліва направо (тетрада Фалло, ком-
плекс Ейзенменгера); при гемоглобінопатіях; 
при метгемоглобіні (вродженому та спадково-
му); карбоксигемоглобіні; при гемоглобінопатії 
з високою афінністю гемоглобіну до кисню  
(гемоглобіни Chesapeake, Ranier, Yakima,  
Osler, Tsurumai, Kempsey и Ypsilanti); при поси-
ленні еритропоезу.

Ендогенні фактори: 
— при захворюваннях нирок (пухлина 

Вільмса, гіпернефрома, ішемія нирок (вро- 
джений полікістоз нирок), судинні захворю-
вання нирок, доброякісні новоутворення нирок  
(кісти, гідронефроз);

 — при захворюваннях надниркових залоз 
(феохромоцитома, синдром Кушинга, вродже-
на гіперплазія надниркових залоз із первинним 
альдостеронізмом); 

— захворювання печінки (гепатома, фокаль-
на вузлова гіперплазія); 

— захворювання мозочка: гемангіобластома, 
гемангіома, менінгіома; 

— захворювання матки: лейоміома, лейоміо-
саркома.

Екзогенні фактори:
— застосування тестостерону та споріднених 

стероїдів;
 — введення гормону росту.
Патогенез. Поліцитемія обумовлена:
— надлишковою продукцією еритроцитів 

і тромбоцитів, що призводить до збільшення 
в’язкості крові і судинних тромбозів; 

— збільшенням ОЦК, що призводить до 
підвищення кровонаповнення різних органів. 
Захворюваність і летальність у дітей при полі-
цитемії обумовлені ураженням ЦНС і серце-

во-судинної системи, шлунково-кишкового 
тракту, нирок, метаболічними кризами, коагу-
ляційними порушеннями.

Клініка. Хвороба розвивається поволі на-
стільки, що діагноз може бути встановлений 
випадково під час обстеження дитини з при-
воду іншої хвороби. Симптоми неспецифічні: 
головний біль, запаморочення, шум у вухах, 
неуважність, дратівливість, погіршення зору.  
Однак поліцитемія може бути запідозрена за 
зовнішнім виглядом пацієнта — червоний колір 
шкіри і слизових оболонок із ціанотичним від-
тінком у холодну погоду, телеангіектазії на об-
личчі, гіперемія склери та сітківки [17]. Се-
лезінка та печінка помірно збільшені. Іноді від-
значається болючість у ділянці грудини [27].

Основні ознаки хвороби проявляються після 
виникнення тромбозів або, що буває рідше, кро-
вотеч. Найчастіше уражуються судини ЦНС, 
що призводить до транзиторних ішемічних  
порушень, цереброваскулярних катастроф і 
порушень зору у вигляді скотоми, диплопії  
та непостійної сліпоти. У результаті пораз-
ки серцево-судинної системи можуть вини-
кати задишка при фізичному навантаженні, 
стенокардія та інфаркт міокарда. Ураження 
периферичних судин проявляється еритроме-
галією, артеріальними і венозними тромбозами,  
феноменом Рейно і навіть гангреною. У разі 
порушення кровозабезпечення шлунково- 
кишкового тракту виникають зміни травлення, 
метеоризм, а в 1 з 10 хворих — пептичні вираз-
ки. Тромбоз системи портальних вен призво-
дить до портальної гіпертензії та кровотеч  
із варикозних вен стравоходу.

Виявляються клінічні і параклінічні ознаки 
подагри (гіперурикемія обумовлена посиленим 
синтезом і руйнуванням нуклеопротеїдів). Ча-
стота цих ускладнень зростає в міру збільшен-
ня тривалості захворювання. У нирках можуть 
утворюватися камені, у суглобах — подагричні 
відкладення. Приблизно 2/3 хворих стражда-
ють на генералізований свербіж, який виникає  
через виділення гістаміну з базофільних грану-
лоцитів. Особливо болісний свербіж кистей рук 
і стоп, він посилюється після миття та в теплі.

Лабораторне діагностування. У гемограмі 
кількість еритроцитів збільшена до 6,5–7,5 Т/л, 
рівень гемоглобіну підвищений до 180–240 г/л, 
маса еритроцитів перевищує 32 мл/кг, кількість 
лейкоцитів збільшена до 15–30 Г/л. У мазку пе-
риферичної крові еритроцити мають нормаль-
ну морфологію. Іноді спостерігається незнач-
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ний зсув лейкоцитарної формули вліво, зрідка  
в периферичній крові виявляються метамієло-
цити, мієлоцити або навіть клітини більш 
ранніх стадій. Кількість тромбоцитів підви-
щена (сягає 400–800 Г/л). Виявляються 
морфологічні та функціональні аномалії (тром-
боцити збільшені в розмірах); іноді спостеріга-
ються фрагменти мегакаріоцитів. Функціональні  
порушення тромбоцитів є основною причиною 
геморагічних ускладнень. Активність лужної 
фосфатази лейкоцитів збільшена (100–350). 
Кістковий мозок гіперплазований (еритропоез-
нормобластний). 

У хворих зі справжньою поліцитемією опи-
сані хромосомні аномалії, які трапляються рід-
ко [13,3,16,7]. Диференційна діагностика типо-
вих ознак різних форм поліцитемії представле-
на основними показниками гемограми (табл.).

Крім того, багато пацієнтів отримують мієло-
депресивну терапію, і тому складно визначити, 
якою мірою ці аномалії обумовлені лікуванням 
або якою самою хворобою [10,14].

Принципи надання медичної допомоги.  
Основні принципи лікування поліцитемії: 

— лікування починати тільки після встанов-
лення точного діагнозу;

— перед початком терапії слід знизити гема-
токрит за допомогою кровопускань; 

— гематокрит підтримувати на рівні 46% і 
нижче; 

— пацієнтам із високим ризиком тромботич-
них ускладнень одразу призначити цитостатич-
ні препарати; 

— не проводити планових оперативних втру-
чань до тих пір, поки хвороба не буде під кон-
тролем протягом мінімум 2 місяців;

— контролювати рівень дефіциту заліза (не 
допускати до глибокого дефіциту) [2]. 

Показання до госпіталізації: 
— постцитостатична цитопенія (лейкоцити 

нижче 1 Г/л, тромбоцити нижче 50 Г/л);
 — наявність виражених судинних усклад-

нень; 

— підозра на трансформацію поліцитемії  
та необхідність її уточнення за допомогою пунк-
ції селезінки, печінки, кісткового мозку, цитоге-
нетичного дослідження; 

— необхідність кровопускань у хворих,  
у яких раніше були судинні ускладнення; 

— необхідність оперативних втручань, навіть 
малих, таких як екстракція зуба.

Метою лікування є зменшення ймовірності 
виникнення судинних ускладнень шляхом зни-
ження швидкості осідання еритроцитів (ШОЕ) 
і з супутнім тромбоцитозом [21]. 

Швидке симптоматичне поліпшення дося-
гається в результаті кровопускання. Рекомен-
дується двічі на тиждень видаляти з 200–300 мл 
крові до тих пір, поки гематокрит не досягне 
нормального значення. Оскільки ризик виник-
нення судинних уражень зберігається і при не-
значному збільшенні гематокриту, слід досягти 
зниження цього показника до 0,45. Підтримува-
ти на необхідному рівні кількість еритроцитів 
за допомогою кровопускань вдається не завжди.  
У таких випадках проводять мієлодепресивну 
терапію: 

 — цитостатики алкіліруючої дії: іміфос, 
мієлосан, мієлобромол, цитостоп, мелфалан 
(алкеран); 

— антиметаболіти: 6-меркаптопурин, гідрок-
симочевина (гідреа), тіогуанін, цитозинарабі-
нозид. 

Міелосан здатний знижувати рівень тром-
боцитів, завдяки чому його доцільно застосо-
вувати в дітей із вираженим тромбоцитозом.  
Його вводять у дозах 4–6 мг/добу до тих пір, 
поки рівень тромбоцитів не знизиться на 50%. 
ШОЕ знижується повільно, тому на початку 
курсу хіміотерапії проводять регулярні крово-
пускання. Хворим із симптомами гіперурикемії 
призначають алопуринол [31]. 

У разі свербежу призначають антигістамінні 
речовини.

Як тільки вдається взяти поліцитемію під 
контроль, транзиторні симптоми ураження пе-

Таблиця
Типові ознаки справжньої поліцитемії, вторинної поліцитемії при гіпоксії та відносної поліцитемії

Ознака Справжня поліцитемія Вторинна поліцитемія 
при гіпоксії

Відносна  
поліцитемія

Гранулоцитоз Є Відсутній Відсутній
Тромбоцитемія Є Відсутня Відсутня
Спленомегалія Є Відсутня Відсутня
Маса еритроцитів Збільшена Збільшена Нормальна
Об’єм плазми Нормальний або знижений Нормальний або знижений Знижений
Насичення артеріальної крові киснем Нормальне Знижене або нормальне Нормальне
Рівень еритропоетину Нормальний або знижений Підвищений Нормальний
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риферичних судин швидко стихають, що дає 
змогу уникнути хірургічних втручань. Потреба 
в операції виникає при стійкому характері сим-
птомів, навіть якщо досягнуто надійного кон-
тролю гематологічних параметрів.

При вторинній поліцитемії разом із лікуван-
ням слід проводити обстеження для виявлен-
ня факторів, що зумовили розвиток вторинної 
поліцитемії.

Висновки
Багато опублікованих досліджень щодо 

поліцитемії в новонароджених і дітей раннього 
та старшого віку свідчать, що поліцитемія може 
бути викликана різними факторами, зокрема, 
гіпоксією, інфекцією, аномаліями серцево-су-
динної системи та перинатальними ускладнен-
нями; вказують на важливість проведення ди-
ференційної діагностики поліцитемії, щоб за-
перечити інші стани, такі як гостра і хронічна 
гіпоксія, вроджені аномалії розвитку; зазнача-

ють, що для визначення тяжкості стану і роз-
роблення плану лікування слід вимірювати 
гематокрит, визначати загальний об’єм крові 
та проводити інші клінічні й лабораторні до-
слідження; підкреслюють персоналізованість 
лікування поліцитемії з урахуванням особли-
востей пацієнта, включаючи тяжкість стану, 
наявність супутніх захворювань і реакцію на 
терапію.

У цілому, розуміння причин і механізмів ро-
звитку поліцитемії, а також застосування ін-
дивідуалізованих методів діагностування та 
лікування відіграють ключову роль у забезпе-
ченні позитивних результатів для пацієнтів із 
цим станом. Подальші наукові дослідження 
і розроблення клінічних рекомендацій та на-
станов можуть додатково оптимізувати мене- 
джмент поліцитемії в новонароджених і дітей 
раннього та старшого віку. 
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