Электронная тетрадь для студентов 6 курса педиатрического факультета

Раздел Неонатология
Тема Гемолитическая болезнь новорожденных

Цель занятия

Изучить "ГБН". На основе знаний этиологии, патогенеза, клинических проявлений ГБН у новорожденных, умения оценить состояние новорожденного ребенка, обосновывать диагноз, определять показания к ОЗПК, назначать адекватную терапию.        
Основные вопросы темы

1. Этиология и патогенез ГБН
2. Классификация ГБН

3. Диагностика ГБН
4. Консервативное лечение ГБН

5. Хирургическое лечение ГБН

6. Реабилитация ГБН

7. Профилактика ГБН

Оснащение

Задание для контроля исходного уровня знаний

Тесты

Укажите один правильный ответ

1. ФИЗИОЛОГИЧЕСКАЯ ЖЕЛТУХА У ДОНОШЕННЫХ НОВОРОЖДЕННЫХ ПОЯВЛЯЕТСЯ: 

1) на 1-2 день, исчезает на 5-7 день жизни 
2) на 2-3 день, исчезает на 7-10 день жизни 

3) на 4-5 день, исчезает на 10-14 день жизни 

4) в 1-й день, исчезает на 21 день жизни 
5) на 7 день, исчезает на 10 день

Правильный ответ: 
2. ГЕМОЛИТИЧЕСКАЯ БОЛЕЗНЬ НОВРОЖДЕННОГО ПРИ ПЕРВОЙ БЕРЕМЕННОСТИ ОБУСЛОВЛЕНА ЧАЩЕ ВСЕГО НЕСОВМЕСТИМОСТЬЮ КРОВИ МАТЕРИ И ПЛОДА:
1) по АВО-системе 

2) по резус-фактору 

3) по редким факторам 

4) по тромбоцитарным факторам

5) по лейкоцитарным факторам
Правильный ответ: 

3. ДЛЯ ГЕМОЛИТИЧЕСКОЙ БОЛЕЗНИ НОВОРОЖДЕННЫХ ХАРАКТЕРЕН ВИД ГЕМОЛИЗА: 

1) в кишечнике 

2) внеклеточный 

3) внутриклеточный 

4) внесосудистый 

5) внутрисосудистый
Правильный ответ: 

 

4. ДЛЯ ПРОВЕДЕНИЯ ЗАМЕННОГО ПЕРЕЛИВАНИЯ КРОВИ ПРИ ГБН ПО РЕЗУС-ФАКТОРУ ИСПОЛЬЗУЮТ ЭРИТРОЦИТАРНУЮ МАССУ:  
1) 0 (I) Rh-положительную 

2) 0 (I) Rh-отрицательную 

3) группы крови ребенка Rh-положительную 

4) группы крови ребенка Rh-отрицательную 

5) одногруппную однорезусную 
Правильный ответ: 

5. ДЛЯ ПРОВЕДЕНИЯ ЗАМЕННОГО ПЕРЕЛИВАНИЯ КРОВИ ПРИ ГБН ПО АВО-СИСТЕМЕ ИСПОЛЬЗУЮТ: 
1) эритроцитарную массу 0(I) и плазму 0(I) 

2) эритроцитарную массу 0(I) и плазму AB(IV) 

3) эритроцитарную массу группы крови ребенка и плазму 0(I) 

4) эритроцитарную массу группы крови ребенка и плазму AB(IV) 

5) эритроцитарную массу и плазму группы крови ребенка 
Правильный ответ: 
6. ДЛЯ ЗАМЕННОГО ПЕРЕЛИВАНИЯ КРОВИ ИСПОЛЬЗОВАНИЕ ЦЕЛЬНОЙ КРОВИ НЕЦЕЛЕСООБРАЗНО ВСВЯЗИ С ТЕМ ЧТО: 
1) наиболее часто происходят гемолитические реакции 
2) в цельной крови есть лейкоциты и лимфоциты, что увеличивает риск трансмиссивных инфекций 
3) риск развития сердечной недостаточности выше при переливании цельной крови 

4) при переливании цельной крови выше риск развития метаболических нарушений (гипогликемия, гиперкалиемия, гипокальциемия, ацидоз) 
5) при использовании эритроцитарной массы и плазмы легче подбор крови 
Правильный ответ: 

7. ЛЕГКИЙ ВАРИАНТ ГБН ПО РЕЗУС-ФАКТОРУ МОЖНО ОЖИДАТЬ ЕСЛИ: 

1) отец ребенка гомозиготен по резус-фактору 
2) бабушка ребенка со стороны матери резус-положительна 

3) группа крови матери и ребенка совпадает 
4) матери ребенка в детстве переливали кровь 

5) у матери атопическое заболевание 
Правильный ответ: 

8. САМЫМ ТЯЖЕЛЫМ ОСЛОЖНЕНИЕМ ЖЕЛТУШНОЙ ФОРМЫ ГБН ЯВЛЯЕТСЯ: 
1) анемия 
2) поражение печени 

3) поражение ЦНС 

4) сердечная недостаточность 

5) диспепсические расстройства 

Правильный ответ: 
9. САМОЙ ТЯЖЕЛОЙ ФОРМОЙ ГБН ЯВЛЯЕТСЯ: 
1) внутриутробная гибель плода 

2) отечная 
3) желтушная 

4) анемическая 

5) смешанная 

Правильный ответ: 

10. В ПАТОГЕНЕТИЧЕСКОЙ ТЕРАПИИ ГБН ИСПОЛЬЗУЮТ: 
1) инфузионную терапию 
2) фенобарбитал 
3) ферменты 
4) иммуноглобулины 

5) антибиотики

Правильный ответ: 

Задания для актуализации знаний

Задание 1

Ответьте на вопросы по определению и этиопатогенезу ГБН
1. Дайте определение ГБН. 
____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
2. Какой код по МКБ 10-го пересмотра в разделе XVI «Отдельные состояния, возникающие в перинатальном периоде» у ГБН?

____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
3. В каком случае возникает конфликт по резус-фактору между матерью и плодом? 
__________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
4. В каком случае возникает конфликт по группе крови между матерью и плодом? 
__________________________________________________________________________________________________________________________________________________________ 
5. Представьте классификацию ГБН
______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
Задание 2. 

Проведите диагностику ГБН
1. Назначьте обследование новорожденному из группы риска по ГБН 
__________________________________________________________________________________________________________________________________________________________ 
2. Назначьте обследование новорожденному с ГБН
____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
3. Дополните таблицу по диагностике степени тяжести ГБН
	Степень тяжести
	Гемоглобин у новорожденного
	Билирубин в пуповинной крови

	Легкая
	
	

	Средняя
	
	

	Тяжелая
	
	


4. Поставьте предположительную форму ГБН
[image: image1.jpg]e -





_____________________________________________________________________________
5. Поставьте предположительную форму ГБН

[image: image2.jpg]



_____________________________________________________________________________
6. Поставьте предположительную форму ГБН

[image: image3.jpg]



_________________________________________________________________________
7. Опишите клинику и лабораторные особенности представленного осложнения ГБН

[image: image4.jpg]



____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
8. Укажите референтные значения ретикулоцитов у доношенных и недоношенных новорожденных в динамике раннего неонатального периода
__________________________________________________________________________________________________________________________________________________________. 
9. Укажите лабораторные особенности синдрома холестаза у новорожденного
____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
Задание 3. 
1. Проведите дифференциальную диагностику ГБН 
________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________

	
	
	
	

	
	
	
	

	
	
	
	

	
	
	
	

	
	
	
	

	
	
	
	


Задание 4
Лечение и профилактика
1. Как проводится профилактика ГБН

_______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________ 

2. Как проводится специфическая антенатальная профилактика ГБН

______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________ 

3. Как проводится специфическая постнатальная профилактика ГБН
____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________ 
4. Укажите общие принципы консервативного лечения ГБН
____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
5. Опишите показания к проведению фототерапии доношенных и поздних недоношенных детей (ГВ 35-37 нед) в раннем неонатальном периоде
_______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
6. Опишите показания к проведению операции заменного переливания крови у доношенных и поздних недоношенных детей
_____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
7. Каков объем стандартной ОЗПК
__________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
8. Что такое частичное заменное переливание крови? 

____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
9. Составьте алгоритм ведения детей с риском развития ГБН и ГБН в первые сутки жизни

__________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
10.  Как проводится подготовка к ОЗПК: 

____________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________ 

11.  Опишите требования к  выполнению ОЗПК и подбору компонентов крови 

______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________

12.  Опишите порядок выполнения ОЗПК
______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________ 

13.  Укажите особенности ведения новорожденного после ОЗПК
______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________.
Материал для закрепления темы

1. Поставьте предварительный диагно з и определите тактику.
	Ребенок из группы риска по ГБН
	диагноз
	Тактика

	У матери 0 (I) Rh (+) кровь
Родился доношенный 1 минуту назад. Состояние удовлетворительное
	
	

	У матери А (II) Rh (-) кровь

Родился доношенный 20 минут назад в тяжелой асфиксии. Состояние крайней тяжести. Оказана реанимационная помощь. У ребенка А (II) Rh (+) кровь. Hb 90 г/л.
	
	

	У матери 0 (I) Rh (-) кровь

Родился доношенный 4 часа назад в удовлетворительном состоянии. У ребенка А (II) Rh (+) кровь. Из пуповины проба Кумбса (+), билирубин общий 60 г/л, Hb 145 г/л.
	
	


2. Расшифруйте сокращения
ГБН –
ОБ – 
ОБС –  

НБ – 
БЭ – 

Г-6-ФДГ –  
КОС – 
TcBr – 
ОЗПК – 
ФТr – 
Задачи
Задача 1.

Новорожденный, 1-ые сутки, родился от матери с Rh-отрицательной кровью. Настоящая беременность 5-я, роды 2-ые в 34 недели. В анамнезе матери – срочные роды и 3 самопроизвольных выкидыша в разные сроки беременности. На учет в женскую консультацию встала в 33 недели. При обследовании на 34-й неделе беременности выявлен 1:64 титр антирезус-антител в крови матери, при УЗИ отмечалось увеличение живота у плода, выявлен двойной контур головки, увеличение толщины и объема плаценты. При проведении кордоцентеза произошло излитие околоплодных вод, началась родовая деятельность. Мальчик родился с массой 2600 г, длиной 40 см. Оценка по шкале Апгар 1 балл. Состояние крайне тяжелое. Тяжесть обусловлена полиорганной недостаточностью. Анасарка. Выражена бледность кожи и слизистых, на лице, туловище, конечностях – множественные экхимозы. Симптом бледного пятна 5 секунд. Выражено угнетение сознания – кома III, артериальная гипотония, тяжелая дыхательная недостаточность, асцит, выраженная гепато-спленомегалия 

Задание 

1. Поставьте и обоснуйте диагноз ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
2. Проведите дифференциально-диагностические мероприятия ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
3. Определите тактику ведения новорожденного ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
Задача 2.

Новорожденный, 1 сутки жизни, находится в родильном доме. Из анамнеза известно, что матери 25 лет, она имеет А (II) Rh-отрицательную группу крови. Первая беременность 5 лет назад закончилась срочными родами, вторая была 3 года назад, за​кончилась выкидышем при сроке 19 недель. Настоящая беременность третья, протекала с гестозом. В женской консультации наблюдалась нерегулярно. Роды в 38 недель, самостоятельные. 1-й период - 6 часов 30 минут, 2-й - 25 минут, безводный промежуток - 3 часа. Масса тела при рождении 3300 г, длина тела 51 см. Оценка по шкале Апгар 7/8 баллов. Сразу при рождении было отмечено желтушное прокрашивание околоплодных вод, оболочек пупови​ны и кожи новорожденного. При первом осмотре выявлено увеличение размеров печени до + 5 см и селезенки до +3 см. Билирубин пуповинной крови составил 105 мкмоль/л. В биохимическом анализе крови новорожденного, взятом в возрасте 1 часа жизни, уровень непрямого билирубина составил 125 мкмоль/л. Hb периферической крови, определенный по cito сразу после рождения, 100 г/л.  
Задание 

1. Поставьте и обоснуйте диагноз ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
2. Проведите дифференциально-диагностические мероприятия ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
3. Определите тактику ведения новорожденного ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
Задача 3.

Девочка от третьей беременности, первых родов в 36 недель, от матери 23-х лет с А (II) резус-отрицательной кровью. Первая беременность закончилась выкидышем в 21 нед. Настоящая беременность протекала без наблюдения в женской консультации до 33-х недель в связи с переездом в Россию из Украины. Родилась с массой 1900, длиной 49 см. Через 2 часа после рождения состояние тяжелое, вялая, адинамичная, подкожно-жировой слой развит слабо, тургор и эластичность кожи снижены, у ребенка по​явилось желтушное окрашивание кожи в области лица и верхней части туловища. Печень по правой передне-подмышечной линии 2,5 см, по правой средне-ключичной – 3 см, по срединной – ½, селезенка на 1 см выступает из под края реберной дуги. Анализ пуповинной крови: группа крови 0(1), резус-положительная, билирубин 80 мкмоль/л, реакция непрямая 

Задание 

1. Поставьте и обоснуйте диагноз ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
2. Проведите дифференциально-диагностические мероприятия ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
3. Определите тактику ведения новорожденного ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
Задача 4.

Новорожденная девочка от молодых здоровых родителей, возраст – 6 суток, находится в родильном доме. Из анамнеза известно, что матери 22 года, работает медицинской сестрой в школе. Ребенок от 1-й, нормально протекавшей беременности, 1-х родов в 38 недель. Девочка родилась с оценкой по шкале Апгар 8-9 баллов, с массой 3200 г, длиной 50 см. Состояние при рождении и в течение 1-х суток удовлетворительное, на 2-ые сутки приложена к груди, сосала удовлетворительно. Проведена вакцинация против гепатита В, проведено исследование на тугоухость (отрицательное). На 3-и сутки появилась желтуха, на 6-ые сутки состояние ребенка средней тяжести за счет синдрома угнетения ЦНС, плохо берет грудь, вяло сосет. Мышечный тонус снижен. Двигательная активность угнетена. Кожа бледная, с легким иктеричным оттенком. Дыхание через нос не затруднено, в легких – пуэрильное, хрипов нет, ЧД 48 в минуту. Сердечные тоны приглушены, 150 в минуту, выслушивается систолический шум на верхушке. Живот мягкий, безболезненный. Печень +2,5 см, + 2,5 см, ½, эластической консистенции, селезенка + 1 см из-под края реберной дуги. Стул желтый, кашицеобразный. Моча соломенного цвета. Группа крови матери 0 (I) группы крови, Rh-отрицательная. Группа крови ребенка А(II), Rh-положительная. Биохимический анализ крови из пуповины: билирубин: непрямой - 46 мкмоль/л, прямой - нет, Клинический анализ крови на 1-ые сутки: Нb - 168 г/л, Эр - 4,1х1012/л, ретикулоциты -33%0, Ц.п. - 1,0, Лейк. - 12,0х109/л, п/я - 5%, с - 56%, э - 1%, л - 34%, м -5%, СОЭ - 2 мм/час. Клинический анализ крови на 6-ые сутки: Нb - 130 г/л, Эр - 3,1х1012/л, ретикулоциты -40%0, Ц.п. - 1,0, Лейк. - 9,0х109/л, п/я - 5%, с - 42%, э - 1%, л - 47%, м -5%, СОЭ - 2 мм/час. Общий анализ мочи: цвет - соломенно-желтый, реакция - кислая, удельный вес - 1004, белок отсутствует, эпителий плоский - немного, лей​коциты - 2-3 в п/з, эритроциты - нет, цилиндры - нет. Биохимический анализ крови на 6-й день жизни: общий белок -56,4 г/л, билирубин: непрямой - 220 мкмоль/л, прямой - нет, мочевина - 4,2 ммоль/л, холестерин - 3,6 ммоль/л, калий - 5,1 ммоль/л, натрий -141 ммоль/л, АЛТ - 25 ммоль/л, ACT - 18 ммоль/л  
Задание 

1. Поставьте и обоснуйте диагноз ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
2. Проведите дифференциально-диагностические мероприятия ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
3. Определите тактику ведения новорожденного ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
Задача 5.

Мальчик родился с массой 3000 г, находится в отделении патологии новорожденных с диагнозом ГБН, конфликт по резус-фактору, желтушная форма, средней тяжести. В 1-ые сутки проведена ОЗПК, на 4-ые сутки переведен в стационар. На 5-ые сутки отмечается усиление желтухи, кожа с зеленоватым колоритом. Дыхание в легких пуэрильное, ЧД 40 в минуту. Сердечные тоны ясные, ритмичные. Живот округлой формы, мягкий, безболезненный. Печень +2 см, +3 см, 1/3, селезенка на 1 см выступает из-под края реберной дуги. Пупочная ранка без воспалительных изменений. Стул белый. Моча темного цвета. 1.1.4 Клинический анализ крови на 5-ые сутки: НЬ 172 г/л, Эр 4,2х1012/л, ЦП 0,9, Лейк. 9,4х109/л, э 1%, п/я - 5%, с - 39%, л - 48%, м - 7%, СОЭ - 3 мм/час. 1.1.5 Биохимический анализ крови на 5-й день жизни: билирубин общий 220 мкмоль/л, непрямой - 160 мкмоль/л, прямой – 60 мкмоль/л 

Задание 

1. Поставьте и обоснуйте диагноз ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
2. Проведите дифференциально-диагностические мероприятия ___________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
3. Определите тактику ведения новорожденного ______________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________________
Домашнее задание

1. Подготовить учебный материал к данной теме с использованием дополнительной литературы

2. Создать презентации по темам:

- ГБН, конфликт по АВО
- ГБН, конфликт по резус-фактору
- ГБН, конфликт по редким факторам
Литература
1. Клинические рекомендации Гемолитическая болезнь плода и новорожденного. – 2017.  
2. Клинические рекомендации Резус-сенсибилизация. Гемолитическая болезнь плода. – 2017. 
3. Неонатология. Национальное руководство. Краткое издание / под ред. акад. РАМН Н.Н. Володина. – М. : ГЭОТАР-Медиа, 2013. – 896 с.
4. Неонатология : Учебн. пособие: В 2 т. / Н.П.Шабалов. — Т. II. — 6-е изд., испр. и доп. — М. : МЕДпресс-информ, 2016. — 640 с. : илл.

5. Приказ Минздрава России от 2 апреля 2013 г. N 183н «Об утверждении правил клинического использования донорской крови и (или) ее компонентов».
