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1. Тема «Патология внутриутробного развития у новорожденных детей. Врожденные пороки сердца, ЖКТ, органов дыхания. Врожденные дефекты развития нервной системы, органов дыхания».
2. Формы работы:

- Подготовка к практическим занятиям.

- Подготовка материалов по УИРС.

3. Перечень вопросов для самоподготовки по теме практического занятия:

· Кровообращение плода и новорожденного.

· Анатомо-физиологические особенности сердца у детей.

· Этиология и факторы риска формирования ВПС, понятие об эмбриопатиях.

· Семейные пороки сердечно-сосудистой системы и хромосомные аномалии.

· Классификация ВПС.

· Течение пороков сердца, клинические проявления.

· Характеристика основных представителей группы пороков сердца с обогащением малого круга кровообращения (гемодинамика, клиника, диагностика, течение, терапия, особенности наблюдения и принципы оперативной коррекции).

· Характеристика основных представителей группы пороков сердца с обеднением малого круга кровообращения (гемодинамика, клиника, диагностика, течение, терапия, особенности наблюдения и принципы оперативной коррекции).

· Характеристика основных представителей группы пороков сердца с обеднением большого круга кровообращения (гемодинамика, клиника, диагностика, течение, терапия, особенности наблюдения и принципы оперативной коррекции).

· Характеристика основных представителей группы пороков сердца без нарушений гемодинамики (клиника, диагностика, течение, терапия, особенности наблюдения и принципы оперативной коррекции).

· Алгоритм диагностики ВПС.

· Клинические проявления декомпенсации кровообращения.

· Лечебная тактика у больных с декомпенсацией кровообращения на фоне пороков «бледного» и «синего» типа.

· Тактика наблюдения больных с ВПС, оптимальные сроки хирургической коррекции пороков.

· Принципы хирургической коррекции ВПС, осложнения, исходы.

· Классификация пороков развития стенки трахеи и бронхов.

· 2. Особенности клинических проявлений пороков развития, связанных с недоразвитием бронхолегочных структур.

· Охарактеризуйте ограниченные пороки развития стенки трахеи и бронхов. 

· Каковы причинаы первичного  и вторичного органических стенозов трахеи?
· Проведите дифференциальную диагностику синдрома Вильямса - Кэмпбелла у детей.

· Рентгенологические признаки распространенных пороков развития стенки трахеи и бронхов.

· В каких случаях применяют антибиотики при лечении врожденных пороков бронхолегочной системы у детей?

· Проведите дифференциальную диагностику с кистозной гипоплазией легких у детей.
4. Перечень практических умений по изучаемой теме:

· Сбор анамнеза;

· Клиническое обследование больного;

· Оценка степени тяжести и стадии декомпенсации кровообращения;

· Анализ ЭКГ, ЭхоКГ, R-граммы гр. клетки, анализ крови;

· Обоснование диагноза, оценка степени гемодинамических нарушений;

· Определение течения, прогноза заболевания у конкретного больного;

· Назначить лечение: режим, питание, медикаментозную терапию, реабилитацию исходя из конкретной ситуации;

· Написать план диспансеризации ребенка;

· Определить показания и сроки оперативного вмешательства;

· Выписать рецепты сердечных гликозидов, ингибиторов АПФ, β-аденоблокаторов, антиаритмических средств, метаболических препаратов.
5. Рекомендации по выполнению УИРС:

5.1. Составление и решение типовых ситуационных задач;

5.2. Написание представления о больном с обоснованием диагноза и терапевтической тактики;

5.3. Оформление таблицы «Структурные и гемодинамические нарушения при пороках сердца (ОАП, тетрада Фалло, ДМЖП)»;

5.4. Оформление таблицы по дифференциальной диагностике ВПС, фиброэластоза, ДКМП, ГКМП;

5.5. Написание рецептов фармакологических препаратов, используемых для лечения детей, больных ВПС различных групп.
6. Самоконтроль по тестовым заданиям данной темы.
Тестовые задания по теме.
1. ВПС являются следствием воздействия неблагоприятных факторов:

1) В первом триместре беременности

2) Во втором триместре

3) В третьем триместре

4) В период родов

2. Процент детей с ВПС, нуждающихся в хирургическом лечении:

1) Около 40%

2) Около 50%

3) Около 70%

4) 100%

3. Цианотические ВПС сопровождаются преимущественно:

1) Ишемией миокарда

2) Гипоксией внутренних органов

3) Обструктивным поражением коронарных артерий

4) Гипоксией миокарда

5) Только б) и г)

6) Всеми перечисленными

4. Какие из перечисленных пороков являются дуктус-зависимыми:

1) Частичная форма атриовентрикулярного канала

2) Атрезия легочной артерии

3) тотальный аномальный дренаж легочных вен

4) некорригированная транспозиция магистральных сосудов

5) а) и в)

6) б) и г)

5. Нормальное направление потока крови через ОАП у плода:

1) Из легочной артерии в аорту

2) Из аорты в легочную артерию

3) Двухстороннее

4) Меняется со сроком беременности

6. Положительное влияние пренатальной диагностики на течение ВПС связано:

1) С предупреждением гипоксии плода в родах

2) С ранним применением простагландинов после родов

3) С улучшением результатов последующего оперативного вмешательства

4) Со своевременным лечением метаболического ацидоза

5) С б) и г)

6) Со всеми факторами

7.  Прогноз ребенка с пренатально выявленным ВПС зависит от:

1) Срока беременности

2) Степени увеличения сердца плода

3) Возможности двухжелудочкового кровообращения после родов

4) Родоразрешения путем кесарева сечения

8.  Для какой патологии характерны рентгенологические признаки венозного застоя в легких:

1) Тетрада Фалло

2) Тотальный аномальный дренаж легочных вен

3) Митральный стеноз

4) ДМЖП

5) а) и г)

6) б) и в)

9. Цианоз при ВПС может быть следствием:

1) Недостаточного легочного кровотока

2) Сброса венозной крови в артериальное русло

3) Разобщения кругов кровообращения

4) Дыхательной недостаточности

5) Всех перечисленных причин

6) Только а), б), в)

10. Цианоз при ВПС является следствием:

1) Анемии

2) Периферических отеков

3) Наличия в крови метгемоглобина

4) Наличия в крови восстановленного гемоглобина

5) а) и в)

11. Оксигенотерапия при большинстве ВПС у новорожденных:

1) Является обязательной

2) Не приносит лечебного эффекта

3) Является опасной

4) Правильно б) и в)

12. Увеличение размеров сердца определяет:

1) Относительная коронарная недостаточность

2) Гипоксия миокарда

3) Нагрузка желудочков сопротивлением

4) Объемная нагрузка на сердце

13. Повышение систолического АД характерно для:

1) Атрезии легочной артерии

2) Коарктации аорты

3) Атриовентрикулярного канала

4) Аортального стеноза

5) Всех перечисленных пороков

14. Ишемия миокарда при АОЛКА возникает:

1) Внутриутробно

2) Сразу после рождения

3) После физиологического снижения легочного сопротивления

4) Нет правильного ответа

15. Синдром Эйзенменгера – это:

1) Повышение давления в аорте при ВПС

2) Изменение левого желудочка и сердечного выброса при стенозе аорты

3) Следствие легочной гипертензии

4) Комплекс изменений в легких при некоторых ВПС

16. Обмороки при физической нагрузке характерны для больных:

1) Аортальным стенозом

2) Митральным стенозом

3) Аортальной недостаточностью

4) Митральной недостаточностью

17. Первичный ДМПП располагается:

1) В верхней части МПП

2) В средней части МПП

3) В нижней части МПП

4) Любая локализация

18. Критические состояния у грудных детей с ДМЖП связаны:

1) С высокой легочной гипертензией

2) С развитием относительной митральной недостаточности

3) С развитием застойной сердечной недостаточности

4) С дыхательной недостаточностью

19. Спонтанное закрытие ДМЖП в течение 1 года отмечается:

1) У 2% больных

2) У 5% больных

3) У 10% больных

4) У 40% больных

20. Какие препараты способны уменьшить величину сброса при ДМЖП:

1) Дигоксин

2) Аспаркам

3) Преднизолон

4) Каптоприл

Эталоны ответов.

1. а)              6. д)                11. г)                 16. а)   

2. б)              7. в)                12. г)                 17. в)

3. д)              8. е)                13. б)                 18. в)

4. е)              9. е)                14. в)                 19. г)

5. а)              10. г)              15. г)                  20. г)

7. 
Самоконтроль по задачи по теме.
Задача 1.

У ребенка с ДМЖП через несколько месяцев после сужения легочной артерии развился стойкий цианоз. Выберите показатели для дифференциальной диагностики высокой легочной гипертензии и чрезмерного сужения легочной артерии. 

Задача 2.

У ребенка с ДМЖП и одышкой назначена оксигенотерапия. К чему это приведет?

Задача 3. 
При рождении ребенка с выраженным диффузным цианозом проведен гипероксический тест (результаты отрицательные), по данным ЭХОКГ выявлен ВПС – некорригированная транспозиция магистральных сосудов. Тактика неонатолога.

Эталоны ответов.

№ 1.

Достаточно определить давление в правом желудочке и давление в легочной артерии.

№ 2.

Это приведет к снижению легочного сопротивления и увеличения сброса крови через  дефект.

№ 3. 

1. Коррекция метаболического ацидоза введением 4% р-ра натрия гидрокарбоната.

2. Инфузия простагландинов (Аlprostadili 0,025-0,1 мг/кг/мин.)

3. Госпитализация  в кардиохирургический стационар для выполнения процедуры Рашкинда.
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