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1.  Тема занятия:  «Врожденные и наследственные заболевания бронхолегочной системы. Муковисцидоз».
2. Значение изучения темы:  Наследственные заболевания бронхолегочной системы у детей наиболее часто являются причиной быстрого формирования хронической бронхолегочной патологии у детей. Муковисцидоз (МВ) является самым частым моногенным заболеванием. Его частота составляет от 1:2000 до 1:5000 новорожденных, частота гетерозиготного носительства – 2-5 % (так, что в России более 4 млн. человек являются носителями этого гена, а в мире их насчитывается около 275 млн.).  В пульмонологических педиатрических отделениях больные МВ составляют 10-20%. Наследственный дефицит альфа-1-антитрипсина проявляется панлобулярной эмфиземой. При гемосидерозе легких быстро развиваются диффузные фиброзные изменения в легких, что приводит к формированию легочного сердца. 

Эта группа заболеваний приводит к ранней инвалидизации уже в детском возрасте. Поэтому педиатры должны проявлять достаточную настороженность в отношении этих заболеваний. Знание причин, особенностей клинической картины, своевременной диагностики помогут своевременному и правильному лечению больного, позволит предупредить развитие ранней инвалидизации ребенка. 

3. Цели занятия: на основе теоретических знаний и практических умений обучающийся должен знать:

· Классификацию и диагностику муковисцидоза и других наследственных заболеваний бронхолегочной системы 

· Показания для лабораторных, инструментальных и бронхологических методов обследования 

· Роль пренатальной диагностики наследственных заболеваний

· Определение, распространенность и основные положения современных данных об этиологии и патогенезе основных наследственных заболеваний бронхолегочной системы у детей,

· Особенности клиники муковисцидоза и других наследственных болезней бронхолегочной системы у детей (синдрома Картагенера, идиопатического гемосидероза легких, недостаточности альфа-1-антитрипсина)

· Принципы дифференциальной диагностики муковисцидоза и других наследственных болезней бронхолегочной системы 

· Принципы лечения и профилактики муковисцидоза и других наследственных болезней бронхолегочной системы 

· Осложнения заболеваний и их прогноз

· Правила диспансеризации детей с муковисцидозом и другими наследственными заболеваниями бронхолегочной системы 

должен уметь:

· Собрать и оценить генеалогический анамнез, анамнез жизни и болезни ребенка.

· Провести клиническое обследование (осмотр, пальпация, перкуссия, аускультация) больного ребенка.

· Назначить адекватное обследование ребенку

· Проанализировать и интерпретировать данные лабораторных и инструментальных исследований

· Обосновать и сформулировать клинический диагноз по современной классификации.

· Назначить и обосновать этиотропную, патогенетическую и посиндромную терапию 

· Провести дифференциальный диагноз

· Назначить профилактические и реабилитационные мероприятия

· Владеть медицинской этикой и деонтологией

· Оформить клиническую историю болезни

иметь представление:

· о патогенезе наследственных заболеваний бронхолегочной системы и их роли в формировании хронического воспалительного процесса

· о возможностях диагностики данной патологии у детей любого  возраста

· об особенностях дифференциальной диагностики данной патологии в различные возрастные периоды

иметь навыки:

· Изучения анамнеза жизни (генеалогию семьи) и болезни.

· Оценки состояния больного на момент осмотра, наличие или отсутствие ДН, ее степень, необходимость оказания неотложной помощи.

· Проведения физикального обследования детей с наследственной патологией бронхолегочной системы

· Уметь выделить стигмы дизэмбриогенеза

· Оценки анализа мокроты при заболеваниях органов дыхания

· Чтения и оценки результатов рентгенологического обследования органов дыхания (рентгенограммы, бронхограммы)

· Оценки с учетом возраста ребенка результатов клинического и биохимического анализов крови, анализов мочи, кала

· Интерпретировать результаты ДНК-диагностики, потового теста 

· Обоснования и формулировки диагноза по современной классификации болезней

· Проведения оксигенотерапии 

· Проведения ингаляций лекарственных средств с помощью спейсера или небулайзера.

· Удалить слизь из верхних дыхательных путей.

· Провести перкуссионный и вибрационный массаж.

· Рассчитать дозы и разведения лекарственных средств, применяемых у детей 

4. План изучения темы:

4.1. Самостоятельная работа:

· курация больных – 30 мин;

· беседа с родителями –  10;

· запись результатов обследования в историю болезни – 15;

· разбор курируемых детей – 30;

· выявление типичных ошибок – 10.

4.2. Исходный контроль знаний (тесты)

4.3.  Самостоятельная работа по теме:

· Подготовка тем с использованием современной информации. 

· Курация больных, оформление клинических историй болезни.

· Участие в обходах и осмотрах больных.

· Разработка и анализ архивного материала детского пульмонологического отделения.

· Подготовка и участие в клинических конференциях.

· Разработка диагностических и лечебных алгоритмов. 

· Решение ситуационных задач.

· Решение тестовых заданий.

         4.4. Итоговый контроль знаний:

· решение ситуационных задач;

· подведение итогов.

5. Основные понятия и положения темы (наглядные формы):

Классификация муковисцидоза

	Форма болезни
	Фаза и активность процесса
	Характеристика бронхолегочных изменений
	Осложнения
	Оценка тяжести состояния по шкале Швахмана-Брасфильда

	
	
	Клини

ческая
	Эндоско

пическая
	Функцио
нальная:

вентиля

ционная ДН
	
	
	

	
	
	
	
	Тип
	Степень
	
	

	Смешан

ная (легочно-кишечная)
	Фаза ремиссии


	Бронхит: острый, рецидивирующий, хронический
	Эндобронхит:

Катаральный,

Катарально-гнойный,

Гнойный,

Ограниченный,

Распространен

ный


	Обструктивный
	I
	Ателектазы, абсцессы, пневмонии и пиопневмоторакс, легочное сердце, кровохарканье, кровотечение:

-легочное,

-желудочное,

гайморит, отечный синдром, цирроз печени, эквиваленты мекониального илеуса, выпадение прямой кишки, отставание в физическом развитии
	Хорошее:

71-100

баллов

	Легочная
	Активность - малая,

- средняя
	
	
	Рестриктивный


	II
	
	Удовлетворительное:

56-70 баллов

	Кишечная


	Фаза обострения: бронхит, пневмония
	Пневмония: повторная, рецидивирующая
	
	Комбинированный
	III
	
	Средней тяжести:

41-55 баллов

	Атипичная
	
	
	
	
	
	
	

	Мекониальная непроходимость
	
	
	
	
	
	
	Тяжелое:

менее

40 баллов


Стратегия пренатальной диагностики муковисцидоза
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Группы риска (поиска) муковисцидоза

I. Бронхолегочные заболевания

1. Рецидивирующие инфекции верхних дыхательных путей с затяжным течением

2. Абсцедирующие пневмонии, особенно у детей грудного возраста

3. «Хроническая пневмония»

4. Бронхиальная астма, рефрактерная к традиционной терапии

5. Рецидивирующие бронхиты, бронхиолиты, особенно с выделением Ps. аeruginosa в мокроте

II.  Патология желудочно-кишечного тракта

1. Мекониальный илеус и его эквиваленты

2. Синдром нарушенного кишечного переваривания и всасывания неясной этиологии

3. Желтуха по обструктивному типу у новорожденных с затяжным течением

4. Цирроз печени

5. Сахарный диабет

6. Гастроэзофагеальный рефлюкс

7. Холелитиаз

8. Выпадение прямой кишки

III. Патологические изменения со стороны других органов и систем

1. Отставание в росте и физическом развитии

2. Задержка полового развития

3. Мужское бесплодие

4. Хронический синусит

5. Полипы носа

IV. Сибсы из семей, в которых есть больные муковисцидозом

Во всех перечисленных случаях необходимо исключить муковисцидоз – сделать «потовую пробу»!!!

Диагностика МВ

1. Обязательные лабораторные исследования

· Клинический анализ крови – 1 раз в 10 дней

· Биохимическое исследование крови (СРБ, сиаловые кислоты, серомукоид, АлАТ, АсАТ, сахар крови, протеинограмма, амилаза, билирубин)

· Газовый состав крови

· Потовая проба

· Микроскопическое и бактериоскопическое  исследование мокроты

· Копрограмма

· Исследование эластазы -1кала

· Липидограмма стула

2. Дополнительные лабораторные исследования

· Генетический анализ (выявление патологических мутаций)

· Выделение антигена грибов и серодиагностика

3. Обязательные инструментальные исследования

· Рентгенография грудной клетки в 2 проекциях

· УЗИ внутренних органов (печень, поджелудочная железа)

· Исследование функции внешнего дыхания (спирография, бодиплетизмография)

4. Дополнительные инструментальные исследования

· Компьютерная томография грудной клетки 

· ЭКГ, ЭхоКГ

· Бронхоскопия по показаниям

5. Обязательные консультации специалистов

· Отоларинголог

· Гастроэнтеролог

· Эндокринолог

6.  Дополнительные консультации специалистов 

· Фтизиатр

· Генетик

· Кардиолог

7. Показания для госпитализации

· Неэффективность лечения в амбулаторно-поликлинических условиях

· Уточнение диагноза

· Нарастающая дыхательная недостаточность

· Отсутствие прибавки в массе тела

8. Продолжительность стационарного лечения

· Стационарное лечение 28-30 дней

9. Критерии эффективности лечения

· Нормализация температуры

· Продуктивный кашель

· Уменьшение симптомов интоксикации и улучшение самочувствия больного ребенка

· Прибавка массы тела

Осложнения при муковисцидозе

· Ателектаз

· Абсцесс

· Пневмоторакс

· Пиопневмоторакс

· Легочное сердце

· Кровохарканье

· Легочное и желудочное кровотечение

· Гайморит

· Отечный синдром

· Эквиваленты мекониевого илеуса

· Выпадение прямой кишки

· Отставание в физическом развитии

Критерии обострения бронхолегочного процесса

· Лихорадка выше 38 градусов более 40х часов в сутки

· Появление и усиление одышки

· Усиление кашля

· Увеличение количества мокроты и изменение ее по характеру (от светлой к темно-зеленой)

· Снижение веса на 1 кг и более (или на 5% и более)

· Снижение толерантности к физическим нагрузкам

· Новые физикальные изменения в легких (как локальные, так и диффузные)

· Новые изменения на рентгенограмме легких

· Снижение ОФВ1 на 10% и более

· Снижение сатурации кислорода на 10% и более


Наличие сочетаний 3-х и более перечисленных признаков позволяет говорить об обострении бронхолегочного процесса

Оценка физического развития


Для оценки физического статуса больных МВ используют формулу расчета массо-ростового индекса (МРИ)

МРИ = фактическая масса тела (кг) х 100 / долженствующая масса (кг), 
 
    соответствующая возрасту и полу

МРИ > 90-95 % - показатели в пределах нормы

МРИ = 90-85 % - требуется назначение дополнительного питания

МРИ < 85 % - рекомендуется зондовое питание

Клинические проявления, требующие дифференциальной диагностики с МВ

В грудном возрасте:

· Рецидивирующие или хронические респираторные симптомы, такие как кашель или одышка

· Рецидивирующая или хроническая пневмония

· Отставание в физическом развитии

· Неоформленный, обильный, маслянистый и зловонный стул

· Хроническая диарея

· Выпадение прямой кишки

· Затяжная неонатальная желтуха

· Соленый вкус кожи

· Тепловой удар или дегидратация при жаркой погоде

· Хроническая гипоэлектролитемия

· Данные семейного анамнеза о смерти детей на первом году жизни или наличие сибсов со сходными клиническими проявлениями

· Гипопротеинемия / отеки

У детей дошкольного возраста:

· Стойкий кашель с или без гнойной мокроты

· Диагностически неясная рецидивирующая или хроническая одышка

· Отставание в росте и весе

· Выпадение прямой кишки

· Инвагинация

· Хроническая диарея

· Симптом «барабанных палочек»

· Кристаллы соли на коже

· Гипотоническая дегидратация

· Гипоэлектролитемия и метаболический алкалоз

· Гепатомегалия или диагностически неясное нарушение функции печени

У детей школьного возраста:

· Хронические респираторные симптомы неясной этиологии
· Наличие синегнойной палочки в мокроте
· Хронический синусит
· Назальный полипоз
· Бронхоэктазы
· Выпадение прямой кишки

· Хроническая диарея

· Симптом «барабанных палочек»

· Синдром дистальной интестинальной обструкции

· Панкреатит

· Сахарный диабет в сочетании с респираторными симптомами

· Гепатомегалия

· Заболевания печени неясной этиологии

У подростков и взрослых:

· Гнойные заболевания легких неясной этиологии
· Симптом «барабанных палочек»

· Панкреатит

· Синдром дистальной интестинальной обструкции

· Сахарный диабет в сочетании с респираторными симптомами

· Признаки цирроза печени и портальной гипертензии
· Отставание в росте
· Задержка полового развития
· Стерильность с азооспермией у лиц мужского пола
· Снижение фертильности у лиц женского пола

ЛЕГОЧНАЯ ФОРМА МУКОВИСЦИДОЗА
(основные симптомы)

· Деформация грудной клетки (бочкообразная, килевидная, воронкообразная);

· Присутствуют признаки хронической гипоксии тканей: изменение ногтевых фаланг пальцев по типу «барабанных палочек» и ногтей в виде «часовых стекол»;

· Одышка чаще имеет смешанный характер;

· Кашель сухой, навязчивый, приступообразный, постоянный;

· Мокрота вязкая, обычно слизисто-гнойная, вызывает сужение бронхов;

· Перкуторный звук – коробочный;

· В легких прослушивается жесткое или ослабленное дыхание над поверхностью легких; хрипы сухие, влажные (в период обострения заболевания хрипы могут отсутствовать)

КИШЕЧНАЯ ФОРМА МУКОВИСЦИДОЗА
Ротовая полость
· Увеличение слюнных желез (у 90% больных МВ). Однако заку-​
порка их вязким секретом и воспаление развивается крайне редко;
· Изъязвления (из-за ранений острыми краями гранул ферментов);

· Кандидозный стоматит (при использовании ингаляционных
стероидов);

· Кариозное разрушение зубов (связано с применением антибактериальных препаратов, и нарушением обмена веществ).
Пищевод и желудок
•
Гастроэзофагальный рефлюкс (ГЭР) встречается у 1/3 больных МВ

Кишечник
· Мекониальный илеус - низкая скорость продвижения кишечного
содержимого в результате высокой концентрации белка в меконии,
что приводит к эпизодам интестинальной обструкции в старшем воз​
расте, встречается у 5-15% больных МВ;
· Наблюдается нарушения в перистальтике, запоры («овечий» кал);

· Ректальный пролапс;

· Фиброзирующая непроходимость толстого кишечника (фибро-
зирующая колонопатия);

· Учащение стула до 2-5 раз в сутки (обильный, жирный, серого
цвета, с резким зловонным запахом).

Печень и желчевыводящие пути
· Холестаз;

· Холестатический неонатальный гепатит;

· Бессимптомная гепатомегалия;

· Гепатоспленомегалия;

· Гиперспленизм;

· Синдром портальной гипертензии;

· Желчные камни.

СМЕШАННАЯ (ЛЕГОЧНО-КИШЕЧНАЯ) ФОРМА характеризуется сочетанием респираторных клинических проявлений с кишечными
Основные принципы лечения

1. Диетотерапия

2. Лечебная физкультура

3. Антибактериальная терапия

4. Муколитическая терапия

5. Противовоспалительные средства с бронхолитическим эффектом

6. Фармакотерапия недостаточности поджелудочной железы

7. Витаминотерапия

8. Лечение поражений печени

Рекомендации по нутритивной терапии при МВ
В случае недостаточности питания или потери в весе рекомендуется полная переоценка всех потенциаль​ных факторов, влияющих на нутритивный статус. При показаниях к нутритивному вмешательству можно использовать следующие рекомендации.
Перед назначением добавок следует увеличить плотность/оптимизировать питание.

	
	<2лет 
	2- 18 лет 
	> 18 лет 

	Нормальный нутритивный статус
Превентивное консультирование
	Вес/рост 90- 110% 
	Вес/рост 90- 110% 
	ИМТ18,5-25    или
без потери веса в ближайшее время 

	Показано направление к диетологу
Решение вопроса о назначении добавок 
	Недостаточность роста любой степени 
	Вес/рост 85-89%, или
потеря в весе за период до 4-6 месяцев, или
плато веса более 6 месяцев


	ИМТ<18,5  или
5%-ная потеря в весе за период до 2 месяцев 

	Инвазивное нутритивное вмешательство 
	Недостаточность роста, несмотря на пероральные добавки 
	Попытка применения доба​вок и в результате:
вес/рост < 85%    или
снижение веса более чем на 2 перцентиля 
	Попытка применения добавок и в результате:
ИМТ<18,5 или
потеря в весе за период до 2 месяцев > 5% 


У пациентов всех возрастных групп следует уделять особое внимание в следующих случаях.

- ростовой перцентиль < 0,4-го

- рост/возраст < 90%

Минимальные суточные нормы потребления натрия, хлоридов и калия 
у здоровых лиц
	Возраст 
	Натрий, мг 
	Хлориды, мг 
	Калий, мг 

	< 1 года > 1 года 
	120-200 225-500 
	180-300 350-750 
	500-700 1000-2000 


При МВ следует прогнозировать повышенную потерю ионов с потом и стулом, а также использовать индивидуальный подход к назначению добавок

Рекомендации по заместительной терапии панкреатическими ферментами при МВ
Новорожденные
· Применять препараты в форме микросфер или микротаблеток.

· На каждые 120 мл питания по формуле или грудного молока стартовая доза составляет 1/4 - 1/3 капсулы стандартной активности препарата панкреатина (например, Креон 10000 = 2500-3333 МЕ липазы или Панкреаза = 1666-2500 МЕ липазы). Эти дозы соответствуют примерно 400-800 МЕ липазы на 1 г пищевых жиров.

· Смешать ферментные микросферы с небольшим количеством питания по формуле, или грудного молока, либо фруктового пюре и давать ложкой непосредственно перед кормлением.

· Постепенно повышать дозу в соответствии с клиническими симптомами, видом стула и данными объективных измерений прибавки массы тела, роста и всасывания.

· После введения в рацион твердой пищи индивидуально титровать дозу ферментов в соответствии с содержанием жира в пище. Для достижения максимального эффекта необходимы регулярные консультации диетолога.

· Стремиться к тому, чтобы доза липазы была ниже 10000 МЕ на 1 кг массы тела в сутки.

Дети более старшего возраста и взрослые
· Стартовая доза составляет 1-2 капсулы стандартной активности препарата панкреатина (например, Креон 10000= 10000-20000 МЕ липазы или Панкреаза = 5000- 10 000 МЕ липазы) на основной прием пищи и половину капсулы/целую капсулу на дополнительный, содержащий жиры.

· Некоторые педиатрические клиники продолжают использовать капсулы микросфер с  высокими  дозами (Креон 25 000) без каких-либо проблем.

· Ферменты следует назначать в каждый прием пищи или добавок, содержащих жиры.

· Дозу необходимо подбирать индивидуально, в начале терапии - с помощью диетолога. И корректировать в зависимости от количества потребляемых жиров. Рекомендуемые дозы варьируют от 500 до 4 000 МЕ липазы на 1 г жира.

· Капсулы необходимо проглатывать целиком в как можно более раннем возрасте. Многие дети способны проглотить целую капсулу в 3-4 года, некоторые - намного раньше. Извлеченные из капсулы микросферы нельзя рассыпать на поверхность или смешивать со всем количеством пищи для данного кормления. Их рекомендуется смешать с небольшим количеством жидкости или пищи и неза медлительно принять из ложки одним глотком. Микросферы нельзя раздавливать или жевать.

· Ферменты лучше принимать в начале или середине кормления. Мы рекомендуем принимать половину дозы в начале и вторую половину - в середине кормления.

· Следует постепенно повышать дозу до установления контроля над симптомами, пока не появятся признаки нормализации всасывания.

· Следует призывать пациентов и родителей к открытому обсуждению любых проблем с комплаентностью к терапии ферментами.                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                                   

· Пациентам на искусственном вскармливании рекомендуется принимать панкреатические ферменты до и после еды.

Препараты и дозы, рекомендуемые для ранней терапии инфекции 

Р. аеrиginosа при МВ
	Антибиотик
	Способ применения
	Доза
	Число

назначений в сутки

	Ципрофлоксацин Колистин

Тобрамицин
	внутрь ингаляции*

ингаляции*
	20-30 мг/кг 2-3    миллиона

80-300 мг**
	2 2-3

2
2


* Предполагается, что ингаляционный метод эффективен и используется мундштук.
** Предпочтительно незащищенный тобрамицин, например ТОВ1.
Препараты и дозы, рекомендуемые для

 антистафилококковой терапии при МВ*

	Антибиотик 
	Способ введения 
	Доза 
	Число назначений в сутки 

	Флуклоксациллин 
	внутрь 
	100 
	3 

	Диклоксациллин 
	внутрь, в/в 
	50 
	3-4 

	Фузидовая кислота 
	внутрь, в/в 
	25-50 
	2-3 

	Клиндамицин 
	внутрь, в/в 
	20-40 
	2-4 

	Рифампицин 
	внутрь, в/в 
	15 
	2 

	Ванкомицин 
	в/в 
	40 
	2 

	Тейкопланин 
	в/в 
	10 
	1 

	Линезолид 
	внутрь, в/в (< 5 лет) 
	3 
	 

	Линезолид 
	внутрь, в/в (> 5 лет) 
	2 
	 

	Моксифлоксацин 
	внутрь, в/в (взрослые) 
	1 
	 


* Рекомендуется комбинированная терапия: диклоксациллин + фузидовая кислота или диклоксациллин + клиндами-цин. При выявлении патогенов, плохо поддающихся терапии, таких как МРЗА. можно использовать следующие ком​бинации: рифампицин + фузидовая кислота или рифампицин + клиндамицин. Линезолид является дорогостоящим препаратом, а опыт его клинического применения ограничен. Его также рекомендуется использовать в комбинации с другим антибиотиком в связи с риском развития резистентности. Другие препараты, перечисленные в таблице, следует использовать в комбинированной терапии МПЗА. Пробеницид 15 мг/кг внутрь рекомендуется для задержки почечной экскреции β-лактамных антибиотиков.

Антибиотики, рекомендуемые для эрадикационной терапии Н. influenzае у пациентов с МВ
	Антибиотик 
	Способ введения 
	Доза 
	Число назначений в сутки 

	Амоксициллин 
	внутрь 
	50-100 
	3 

	Пивампициллин 
	внутрь 
	35 
	3 

	Амоксициллин/ 
	внутрь 
	50-100 
	3 

	клавулановая кислота 
	 
	12,5-25 
	 

	Ципрофлоксацин 
	внутрь 
	20-30 
	2 

	Рифампицин* 
	внутрь 
	15 
	2 

	Цефуроксим-аксетил 
	внутрь 
	20-30 
	2 

	Азитромицин 
	внутрь 
	10 
	1 

	Кларитромицин 
	внутрь 
	15 
	2 


Методы гигиены для профилактики перекрестных инфекций у пациентов с МВ

1.   Изоляция групп пациентов внутри и вне стационара

2.   Внедрение мер гигиены, например:

•  гигиена рук пациентов, персонала, посетителей

•  запрет на общее использование небулайзеров, зубных щеток, посуды для питья и т.д.

•  избавление от использованных зараженных вещей

•  очистка с последующей стерилизацией или дезинфекцией высокого уровня несменного оборудования, включая небулайзеры

•  дезинфекция водопроводной воды в стационарах с помощью нагревательных приборов

• ежедневная уборка комнаты пациента с применением дезинфицирующих мыльных средств

Потенциальные резервуары микробных патогенов при МВ

· Использованная вода (стоки раковин, туалетов, душевых)

· Морская вода вблизи сточных вод или устьев загрязненных рек

· Медицинские устройства и оборудование, содержащие воду, включая оборудование для тестирования функции легких и ингаляционной терапии

· Неэффективно хлорированные плавательные бассейны и водные аттракционы

· Увлажнители воздуха

· Трубки стоматологического оборудования

· Инфицированные пациенты

· Зараженные здоровые лица

· Почва

· Растения

· Плоды
Пути передачи инфекции при МВ
1.  Распыленные в аэрозоле бактерии колонизируют дыхательные пути напрямую - при аспирации либо опосредованно - через заражение рук. 

Примечание: необходимым условием являются близкий контакт (в пределах 1 м), короткоживущие бактерии в аэрозолях и на руках, высокие концентрации бактерий в источниках окружающей среды.

2.  Употребление зараженной пищи сопровождается колонизацией дыхательных путей и желудочно-кишечного тракта.

3. Прямой контакт с зараженными здоровыми субъектами или инфицированными пациентами.

 Примечание: увеличение длительности или близости контакта связано с повышением риска передачи инфекции. Мокрота способствует более продолжительному выживанию бактерий.

4. Инфицирование или перекрестное инфицирование Р. аеrиginоsа или В. серасiа-комплексом может происходить в стационаре или вне стационара, т.е. дома, в школе, во время путешествий, в ресторанах, в общественных местах, в летних лагерях отдыха или других местах скопления людей.

6. Задания для уяснения темы занятия:

Тесты:

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ
1. У детей старше 1 года при муковисцидозе содержание хлоридов пота (при навеске более 100 мг):

а) ниже 60 ммоль/л

б) выше 60 ммоль/л

УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ
2.  При  муковисцидозе часто наблюдаются:

а) нарушение роста и развития

б) задержка полового развития

в) мужское бесплодие

г) хронический синусит

д) тугоухость

3. Лечение бронхиальной обструкции при муковисцидозе включает:

а) кинезитерапию

б) бронходилататоры

в) муколитики

г) антагонисты Н2-блокаторов гистамина

4.  В качестве муколитиков при  муковисцидозе  применяют:

а) N-ацетицистеин

б) щелочи в ингаляциях

в) карбоцистеин

г) амброксол

д) мукалтин

е) унитиол

5.  При муковисцидозе в диете необходимо:

а) увеличить белки

б) уменьшить жиры

в) добавить соль

г) ограничить жидкость

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ
6.  Для проведения потовой пробы при муковисцидозе используют:

а) электрофорез с атропином

б) электрофорез с пилокарпином

в) подкожное введение атропина

г) подкожное введение пилокарпина

7. Рецидивирующий бронхит – это бронхит с частотой рецидивов в течение года не менее:

а) 1 раза

б) 2 раз

в) 3 раз 

8. К микрокапсулированным панкреатическим ферментным препаратам с кислотоустойчивой оболочкой относится:

а) фестал

б) панзинорм

в) мезим-форте

г) креон

Укажите все правильные ответы

9. Синдром Картагенера – это комбинированный порок развития, проявляющийся:

а) обратным расположением внутренних органов

б) хроническим бронхолегочным процессом

в) синусоринопатией

г) нейтропенией

10. При идиопатическом гемосидерозе легких в период криза в лабораторных анализах отмечается:

а) ретикулоцитоз

б) повышение уровня конъюгированного билирубина в сыворотке крови

в) повышение уровня неконъюгированного билирубина в сыворотке крови

г) снижение количества эритроцитов

д) макрофаги с гемосидерином в мокроте

11. При идиопатическом гемосидерозе на  рентгенограмме легких отмечаются:

а) множественные очаговые тени

б) увеличенные лимфоузлы корня

в) усиление интерстициального рисунка в виде бабочки

г) плеврит

д) ателектазы

12. При кризе идиопатического гемосидероза легких отмечается:

а) резкая слабость 

б) боли в ногах

в) боли в животе

г) иктеричность склер и кожи

д) кровохарканье

е) одышка в покое

13. При лечении идиопатического гемосидероза легких используют:

а) молочную диету

б) кортикостероиды

в) иммуностимуляторы

г) иммунодепрессанты

14. При дефиците альфа-1 антитрипсина отмечается поражение легких в виде:

а) рецидивирующего обструктивного бронхита

б) острого простого бронхита 

в) аллергического бронхита

г) буллезной эмфиземы легких

15. Для диагностики недостаточности альфа-1 антитрипсина используют:

а) электрофорез белков сыворотки крови

б) определение антитриптической активности сыворотки

в) хроматографию углеводов

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ
16. Муковисцидоз - заболевание, протекающее с поражением:

а) экзокринных желез,
б) экзокринных и эндокринных желез,
в) экзокринных желез и электролитного обмена,
г) экзокринных желез и жирового обмена,
д) экзокринных желез, электролитного обмена и соединительной ткани.
УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ
17. Кашель при муковисцидозе:

а) частый,
б) приступообразный,
в) непрерывный,

г) «коклюшеподобный»,
д) мучительный.

18. Изменения желудочно-кишечного тракта при муковисцидозе проявляется в виде:

а) мекониального илеуса,

б) выпадения прямой кишки.

в) сахарного диабета,

г) синдрома нарушенного кишечного всасывания, 
д) спастического колита,

УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ
19. Тип наследования при муковисцидозе:

а) аутосомно-рецессивный,

б) аутосомно-доминантный.
УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ
20. Выделяют следующие клинические формы муковисцидоза:

а) легочная, 
б) кишечная,
в) печеночная,
г) смешанная,

д) почечная.
21. К бронхолегочными поражениями при муко​висцидозе относится:

а) рецидивирующая пневмония,

б) ателектазы,

в) серозный плеврит,
г) бронхолегочная дисплазия
д) рецидивирующие бронхиты.
22. На рентгенограмме легких при муковисцидозе обнаруживаются:

а) усиление бронхолегочного рисунка,

б) участки эмфиземы,

в) обеднение легочного рисунка,

г) ателектазы,

д) двусторонний пневмосклероз.
УКАЖИТЕ ОДИН ПРАВИЛЬНЫЙ ОТВЕТ
23. При муковисцидозе содержание хлоридов в поте у детей старше 1 года:

а) выше 60 ммоль/л,

б) ниже 60 ммоль/л,

в) равно 60 ммоль/л.
24. Методом диагностики муковисцидоза является определение уровня хлоридов в 

       а) поте,

       б) моче,

       в) крови,

       г) кале
УКАЖИТЕ ВСЕ ПРАВИЛЬНЫЕ ОТВЕТЫ
25. При высеве из мокроты больного муковисцидозом золотистого стафилококка применяют:

а) амоксициллин,

б) оксациллин,
в) флуконазол,
г) цефалексин, 
д) трихопол.
Ситуационные задачи по теме

Задача № 1
Мальчик 3-х лет поступил в стационар с жалобами на вялость, слабость, частый влажный кашель. 

Ребенок от первой беременности первых срочных родов. Беременность и роды – без особенностей. Масса при рождении 3500 г. К груди приложен в родильном зале. С рождения при плаче ребенок синел, закатывался, отмечались кратковременные апноэ. Из родильного дома на 4 сутки переведен в стационар, где в течение 2-х недель получал лечение по поводу травмы шейного отдела с миотоническим синдромом. До года находился на диспансерном учете у невропатолога. На грудном вскармливании – до года. Прикормы введены соответственно возрасту. До 6 месяцев рос и развивался соответственно возрасту. После 6 месяцев стал часто болеть ОРЗ: 2 раза – острый ринофарингит, 3 раза – острый бронхит, из них 2 раза – обструктивный (по поводу чего лечился в стационаре). На втором году жизни дважды болел пневмонией с высевом синегнойной палочки и золотистого стафилококка. После года стал отставать в массе. Появилась склонность к запорам.

У бабушки по линии матери умерло 3-е детей в раннем возрасте. 

Объективно: состояние ближе к тяжелому за счет дыхательной недостаточности. Кожа бледная, повышенной влажности. Увеличены заднешейные лимфоузлы. Грудная клетка – килевидная. В легких – крепитирующие хрипы по всем полям. ЧДД 52 в 1 мин. Сердечные тоны ритмичные, ЧСС 120 в мин. Систолический шум на верхушке. Печень + 3 см. Мочеиспускание – без особенностей. Стул – 4-5 раз в день, кашецеобразный, зловонный, жирный.

Предположите возможные диагнозы. В консультации каких специалистов нуждается ребенок?

Задача № 2
Мальчик К. , 7 месяцев, поступил в стационар с жалобами на вялость, слабость, частый влажный кашель. 

Из анамнеза: От 5 беремен​ности, 1 родов.  Предыдущие беременности – медаборт. Беременность осложнилась угрозой выкидыша в 12 недель, ОРВИ в 32 нед. Роды на 37 неделе беременности, самостоя​тельные. Масса при рождении 2700 гр. Рост 50 см. Закричал слабо. К груди приложен на 7 сутки. Из род​дома переведен в отделение патологии новорожденных, где лечился в течение месяца с диагнозом - церебральная ишемия II ст. Синдром угнетения. Ателектаз средней доли правого легкого, осложненный плевропневмонией с булезным типом. Конъюгационная желтуха с симптомом сгущения желчи. ЗВУР по гипотрофическому типу I ст. 

На искусственном вскармливании с 1 месяца - цельное молоко, каши (манная, гречневая, рисовая). На мясной фарш рвота. Дважды болел обструктивным бронхитом. Заболевания протекали тяжело. Лечился в стационаре. После лечения длительно сохранялся кашель.

При осмотре: состояние ближе к тяжелому за счет дыхательной недостаточности. Кожа бледная, повышенной влажности. Увеличены заднешейные лимфоузлы. Грудная клетка – плоская. В легких – крепитирующие хрипы по всем полям. ЧДД 62 в 1 мин. Сердечные тоны ритмичные, ЧСС 130 в мин. Систолический шум на верхушке. Печень + 3 см. Стул 6 раз/сутки, обильный, жирный, кашицеобразный, зловонный.

Проведен потовый тест на анализаторе "Макродакт" - хлориды пота - 140-138-145 ммоль/л.

Задание:

Диагноз? План лечения?

Задача № 3
Больная Н, 1 год, направлена в отделение грудного возраста для уточнения диагноза. Из анам​неза: от 1 беременности, роды 1, срочные. Масса при рождении 3450 г, масса тела при выписке 3350 г. Грудное вскармливание до 2 месяцев, затем переведена на искусственное. Держит голову с 3 месяцев, сидит с 10 месяцев, ходит с 1 г 2 мес., говорит с 1 года, появление зубов с 11 месяцев. С рождения у девочки - обильный стул, жирный, не смывался с пленок, со зловонным запахом. Была запо​дозрена целиакия. В 5 месяцев находилась на обследовании и  лечении в отделении раннего возраста. Выписана с диагнозом «Целиакия. Рахит II, подострое течение, период разгара. Гипотрофия 2 степени. Была назначена диета с исключением продуктов, содержащих глиадин, но состояние не улучшается. На протяжении года  трижды болел бронхитом. При этом отмечался длительный кашель с трудноотделяемой мокротой.

По настоянию родителей направляется в стационар для уточнения диагноза. Диагноз при  направлении: Синдром нарушенного всасывания? Гипотрофия 2 степени.

Задание:

1. Ваш предположительный диагноз?

2. Какие обследования помогут подтвердить диагноз?

3. Составьте план лечения больного.

4. Составьте план диспансерного наблюдения за больным.

Задача № 4
Ребенок 1,5 лет выписывается из стационара с диагнозом: «Муковисцидоз, смешанная форма». Дайте рекомендации по питанию и по диспансерному наблюдению».

Задача № 5
Больная А, 6 месяцев. Направлена из ЦРБ в краевую больницу для уточ​нения диагноза и лечения. Из анамнеза: девочка от III беременно​сти, роды II на 39 неделе беременности, роды самостоятельные. Беременность протекала на фоне невроза. Во время беременно​сти беспокоила изжога. Родилась с массой - 3100 г, рост - 52 см. Из роддома выписан на 10 сутки с массой 2800 г. К 1 месяцу масса тела - 3100 г, 2 месяца 3700 г (+600), затем в массе стоит. В 6 мес. - 4900 гр. С 3,5 месяцев - жидкий, жирный стул («в виде творога») после каждого кормления до 15 раз/сут (после отхождения газов «вытекало растительное масло» - со слов мамы). С 4 месяцев - кашель, хрипота в груди (в лечении мукалтин, бромгексин). Затем появилась рвота фонтаном - получала атропин. В 4,5 мес. стацио​нарное лечение по поводу гипотрофии II степени. До 1 года наблю​дался по поводу натальной травмы. К груди приложена на 2 сутки, грудное вскармливание до 2 месяцев. С рождения жирный, жидкий стул. Затем переведена на искусственное. Прикормы с 2 месяцев. Стул - непереваренный. С 3 месяцев - кашель со слизисто-гнойной мокротой - бронхит.

Масса 4900, рост 60 см.

Задание:

1. Поставьте предварительный диагноз?

2. Проведите   дифференциальный   диагноз   с   другими заболеваниями.

3. План лечения для данного больного.

7. Список тем по УИРС, предлагаемый кафедрой:

•    Составить дифференциально-диагностическую таблицу наследственных заболеваний бронхолегочной системы у детей

•    Составить     алгоритм     лечения      бронхообструктивного синдрома

•    Составить алгоритм     лечения      муковисцидоза у детей

•   Составить     алгоритм     лечения      хронической дыхательной недостаточности

·    Написать рефераты: «Альвеолярный протеиноз легких», «Поражения легких при диффузных болезнях соединительной ткани», «Легочный альвеолярный микролитиаз».

8. Рекомендуемая литература.

Обязательная

Шабалов, Н.П. Детские болезни: учебник в 2 Т.- СПб.: Питер, 2012.-

Дополнительная

1. Ильенкова, Н.А., Чикунов, В.В. Медицинские протоколы диагностики и лечения болезней органов пищеварения у детей: метод.реком. для студ.  спец.-педиатрия.- Красноярск, 2010.-

2. Медицинские протоколы диагностики и лечения бронхолегочной патологии у детей: метод.реком. для студ.  спец.-педиатрия/ Н.А. Ильенкова  и др.-Красноярск: КрасГМУ, 2010.-

3. Прокопцева, Н.Л. Синдром мальбсорбции у детей раннего возраста: метод.реком .для внеауд. работы студ.6 курса по спец. -педиатрия.-Красноярск: КрасГМУ, 2009.-

4. Терещенко, С.Ю., Власова, М.В. Дыхательная недостаточность у детей: учебно-метод.пособие для студ. 4-6 курса педиатр. фак-та.-Красноярск:  КрасГМА, 2008.- 

5. Педиатрия: национальное руководство в 2-Т. /гл. ред. А.А.баранов.- М.: ГЭОТАР-Медиа, 2009.-
6..  Руководство   по практическим умениям педиатра / под ред. В. О. Быкова. Ростов н/Д:    Феникс.2010

Электронные ресурсы

1. ИБС КрасГМУ.
2. БД  MedArt.
3. БД Медицина.
4. БД Ebsco.
5. БД Электронная энциклопедия лекарств (регистр лекарственных средств).
