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МЕТОДИЧЕСКАЯ РАЗРАБОТКА ДЛЯ СУБОРДИНАТОРОВ.
ВРОЖДЕННЬЕ ПОРОКИ СЕРДЦА (ВПС) относятся к частым и тяжелым сердечно-сосудистым заболеваниям. По данным ВОЗ в Европе на каждые 100 родов приходится 1 случай порока сердца. Однако многие пороки сердца несовместимы с жизнью, больные дети умирают в течение первых недель или месяцев после рождения. У тех, кто переживает этот критический срок, состояние компенсируется, а очередное ухудшение наступает в возрасте 12-15 лет, когда у подростков происходит быстрый рост и формирование по «взрослому типу» сердечно-сосудистой системы. Успехи терапии сердечной недостаточности в последние годы способствовали некоторому продлению жизни. Но и теперь 54 - 70 % больных с врожденными пороками сердца умирают на первом году жизни, а 82 - 84 % больных не доживают до 5 лет. Только небольшой процент больных с наиболее легкими пороками, не сопровождающимися выраженными гемодинамическими расстройствами доживают до 30 лет. При этом надо помнить, что прогноз при врожденных пороках сердца зависит от выраженности анатомического дефекта и связанного с ним расстройства гемодинамики. Например, небольшой дефект межпредсердной перегородки часто является находкой на секции, а больные доживают до глубокой старости. ВПС составляет 5 - 10 % всех пороков, обнаруженных у детей, а сейчас стали встречаться в 2 раза чаще, чем ревматические.
ПРИЧИН, способствующих формированию ВПС у плода много:
-                   неблагоприятная наследственность,   -
-                   внутриутробный эндокардит (болезнь матери в период беременности),
-                  интоксикации, в том числе алкогольные,
-                   прием лекарственных препаратов и т.д.
Предложено много КЛАССИФИКАЦИЙ ВПС:
В основе их лежит учет анатомического дефекта, особенностей гемодинамики и клиники. Есть классификации, включающие до 30 разделов и более 200 различных пороков, поэтому они не нашли широкого применения. У нас в стране применяется КЛАССИФИКАЦИЯ БАКУЛЕВА, включающая 15 разделов, учитывающая анатомическую характеристику порока, особенности гемодинамики.
По мнению АМОСОВА в практической деятельности педиатры, а тем более терапевты, имеют дело с 10-12 пороками, на долю которых приходится не менее 85 % всех пороков, требующих хирургического вмешательства. Поэтому АМОСОВ предлагает КЛАССИФИКАЦИЮ в зависимости от состояния в малом круге кровообращения:
-                  нормальный кровоток,
-                  увеличен,
-                   снижен.К   первой   группе   с   нормальным   кровотоком   (кроме   редко встречающихся) относится:
1.                    Стеноз устья аорты,
2.                   Коартация аорты.
Ко второй группе (с увеличенным кровотоком в малом круге):
1.                   Открытый артериальный проток (ОАП),
2.                  Дефект межпредсердной перегородки (ДМПП),
3.                  Дефект межжелудочковой перегородки (ДМЖП).
К третьей группе:
1.                    Стеноз легочной артерии,
2.                   Триада и тетрада Фалл о,
3.                  Атрезия трехстворчатого клапана.
МЕТОДЫ ОБСЛЕДОВАНИЯ:
1.                                 Непосредственное обследование больного с детальным анализом жалоб, анамнеза заболевания - начало до 1-2 летнего возраста, цианоз, сердечный горб и т.д., осмотр, пальпация, перкуссия, аускультация:
-                  тоны (ритм, соотношение),
-                      характер шума, его распространение, влияние физической нагрузки, эпицентр шума и т.д.
2.                   Лабораторное - признаки воспаления (ревматизм).
3.                     ЭКГ - гипертрофия определенных отделов сердца, ритм, блокады, перегрузка отделов сердца.
4.                    ФКГ - детальная характеристика тонов сердца и его шумов.
5.                   Рентгеноскопия, флюорография, рентгенокимография, рентгенография с контрастированием пищевода.
6.                     Эхокардиография в основе регистрации.
7.                                                    Безусловно в диагностике ВПС решающее значение имеют инвазивные       методы   обследования   (зондирование   и   контрастная ангиокардиография), но следует помнить, что эти методы обследования иногда несут большую опасность для больного, чем сам порок сердца. Эти методы обследования проводятся в кардиохирургических центрах.
КОАРТАЦИЯ АОРТЫ (КА)
Встречаются в 11 - 15 % случаев всех врожденных пороков сердца. Выделяют 2 типа коартации аорты:
1.                                Взрослый тип - сужение на коротком отрезке аорты ниже места отхождения артериального протока.
2.                       Инфантильный тип - сужение на большом протяжении выше места отхождения  артериального  протока.  АМОСОВ   выделяет  3   вариантакоартации аорты:
1)                 Изолированная коартация.
2)                Коартация аорты и открытый артериальный проток.
3)                  Сочетание коартации с другими пороками.
Особенности ГЕМОДИНАМИКИ при КА:                                                                                                                                                                                                                                                                                                               * ...
Коартацией аорты называют аномальное местное сужение аорты в любом месте на протяжении ее грудного или брюшного отделов. Механическое препятствие кровотоку приводит к обильному развитию коллатералей между верхней и нижней половиной туловища. Резко возрастает давление в аорте. При этом изменяется строение аорты, эластические ее свойства снижаются, ■ растяжимость уменьшается. Патогенез артериальной гипертензии при КА - механическое препятствие, прессорное действие почечных факторов вследствие ишемии почек.
КЛИНИКА: внешний вид - хороню развита верхняя половина туловища, плечевой пояс, недоразвита нижняя половина тела - кожа бледная и холодная, атрофия мышц нижних конечностей. Ведущий синдром -повышение АД на верхних конечностях и значительное снижение на нижних конечностях. В норме на нижних конечностях на 20 - 30 мм рт. ст. выше, чем на верхних. Уже по уровню АД можно судить о степени сужения аорты: 150 мм рт. ст. - сужение умеренное, до 200 мм рт. ст. - средней тяжести,   более  200  мм  рт.   ст.   -  тяжелое.  При  непосредственном обследовании   больного   важную   информацию   можно   получить   при пальпации   крупных   сосудов   (аорты),   сонных,   подключичных   и межреберных артерий, как правило ослаблена пульсация на бедренной артерии. Жалобы больных также связаны с повышением АД на верхних конечностях (головные боли, головокружение, звон в ушах, склонность к обморокам) и понижением АД на нижних конечностях (чувство онемение, тяжести, холода в ногах, быстрой утомляемости). Объективно - признаки гипертрофии левого желудочка (перкуссия,  ЭКГ, рентгенологически). Систолический шум часто выслушивается в яремной ямке, над сонными артериями, проводится вниз вдоль левого края грудины. Шум также выслушивается   в   межлопаточном   пространстве,   на   сфигмограмме бедренной артерии отмечается малая пульсовая волна. При рентгенологическом исследовании кроме умеренной гипертрофии ле​вого желудочка находят важный диагностический признак - узурацию ре​бер, чаще всего 4— 8 ребер вследствие давления гипертрофированными, расширенными и извилистыми межреберными артериями, ЭКГ: у взрослых находят признаки гипертрофии левого желудочка с не​полной блокадой левой ножки пучка Гиса. Катетеризация и аортография не являются необходимыми исследованиями, хотя выявляют уровень и степень сужения аорты. Диагностика на основании описанных симптомов не пред​ставляют больших затруднений. ОСЛОЖНЕНИЯ: инсульты, сердечная и почечная недостаточность. Безоперации - продолжительность жизни - 35 лет, 70% больных не доживают до 40 лет.
ПОКАЗАНИЯ к операции почти всегда. Оптимальный возраст - 8-10 лет. Плохой прогноз при высоких цифрах АД - долее 200 мм рт. ст. и при на​личии сердечной недостаточности. Методика операций: расширение суженного участка за счет заплаты, протезирование, , наложение анастомоза.
ДИСПАНСЕРИЗАЦИЯ: начинается после операции, т. к. не сразу снижает​ся АД, а потому назначаются гипотензивные препараты. Опасность тромбообразования (антикоагулянты), ограничить физический труд.
ТЕТРАДА ФАЛЛО.
Впервые выделил ее в отдельную нозологическую единицу Фалло. Это один из наиболее распространенных пороков среди детей раннего возраста с врожденными пороками сердца он встречается у 10 - 30%, и несмотря на небольшую летальность младенцев с этим пороком у взрослых процент тетрады Фалло в общей структуре ВПС остается высоким (11 - 14. 5%). В понятии тетрады входят 4 компонента:
1.                    Стеноз легочной артерии.
2.                   Высокий ДМЖО.
3.                  Декстрапозиция аорты.
4.                 Гипертрофия правого желудочка.
ГЕМОДИНАМИКА зависит от степени сужения легочной артерии. Сброс из правого желудочка в аорту возрастает при физической нагрузке, т. к. в большом круге возрастает кровоток, а приток к правому желудочку увеличивается, а вследствие стеноза в легкие не поступает, нарастает циа​ноз, насыщение крови кислородом снижается до 60 %. А в покое приток может соответствовать оттоку, а потому не будет цианоза. Если стеноз легочной артерии небольшой, то сброса из правого желудочка не будет, следовательно, будет увеличиваться легочный кровоток, но при физической нагрузке увеличивается приток к правому сердцу, а потому будет сброс в аорту (т. е. цианоз). Таким образом все зависит от степени сужения легочной артерии. Органы в состоянии гипоксии, в раннем возрасте компенсация, а затем быстро наступают дистрофические изменения. КЛИНИКА: При синем типе - цианоз, «барабанные палочки», «часовые стеклышки», отставание в физическом развитии, одышечно-цианотические приступы.
ЭКГ - гипертрофия правых отделов сердца.
РЕНТГЕН: сердце в виде башмачка, верхушка закруглена, выступает над диафрагмой, нет ствола легочной артерии, талия сердца подчеркнута, в анализах крови эритроцитоз. Важную информацию дают: зондирование и аортокардиография. В 1944 году впервые произведена паллиативная операция - наложен анастомоз между подключичной и легочной артерией, что  улучшает  легочный  кровоток.  Много  различных  модификацийпаллиативных операций. В настоящее время разработан метод радикальной коррекции порока. Операция сложная, проводится на сухом сердце, с отключением сердца на 1 час и более. Паллиативные операции иногда только этап в радикальной операции; а иногда окончательный (только расширение стеноза легочной артерии). Летальность до 35%. (Амосов: 35 % радикальная операция, летальность 22,4%).                                                                                                                                                                                                                                                                              v
ДИСПАНСЕРИЗАЦИЯ: постоянный контроль, ' возможно тромбообразование, восстановление дефекта межжелудочковой перегородки, присоединение бактериального' эндокардита, абсцессы леора, неадекватное расширение стеноза (антибактериальная терапия, антикоагулянты, ограничение физической активности).
ОТКРЫТЫЙ АРТЕРИАЛЬНЫЙ ПРОТОК (ОАП).
Артериальный проток соединяет легочную артерию и начальную часть нисходящей аорты. Закрытие его происходит в сроки от 15-30 часов до нескольких суток после рождения. Если проток функционирует через 1 - 2 недели после рождения, то говорят об открытом артериальном протоке. Данная аномалия является одной из наиболее частых ВПС: от 10 до 25 % случаев, у женщин в 2 раза чаще, чем у мужчин. Причина незакрытия точно не установлена.
ГЕМОДИНАМИКА происходит сброс из аорты в легочную артерию, это приводит к спазму легочной артерии, гипертертензии малого круга, склеротическим изменениям сосудов легких, а это препятствует сбросу, а потому он уменьшается. Указанное причина приводят к перегрузке правого желудочка, повышению АД в малом круге кровообращения настолько, что происходит обратный сброс.
КЛИНИКА: зависит от величины протока (его просвета), а значит разницы давления в аорте и легочной артерии. Выделяют 4 стадии данного порока в зависимости от давления в легочной артерии:
1.                  В легочной артерии давление составляет 40 % от давления в аорте.
2.                 В легочной артерии давление составляет до 75 % от давления в аорте.
3.                 В легочной артерии давление составляет свыше 75 % от давления в аорте.
4.                               Давление в легочной артерии равно или больше, чем в аорте.
При ОСМОТРЕ отличается усиленная каротидная пульсация. Размеры сер​дца будут зависеть от объема шунтированной крови, при большом объеме -усиленный верхушечный толчок, за тем' - расширение левого желудочка. Пальпируется систолическое или систоло-диастолическое дрожание по левому краю грудины.
При АУСКУЛЬТАЦИИ 1 тон несколько усилен, 2 тон на легочной артерии резко   усилен   (при   гипертрофии   в   малом   круге),   выслушивается «машинный» систоло-диастолический шум, пик шума приходится на 2 тон. ЭКГ: гипертрофия левого желудочка,
РЕНТГЕНОЛОГИЧЕСКИ: увеличение левого желудочка, интенсивность шума будут зависеть от стадии порока, т. е. от разницы давлений в аорте илегочной артерии. Уже в 3 стадии нет диастолического шума, а при 4 стадии его может не быть - выравнивается давление. В этой стадии зон​дирование малоинформативно, но ангиография выявляет заполненный контрастом проток.
ПРОГНОЗ: часто осложнятся БЭ. К 30 годам умирает 20%, редко живут до 60 лет. Оперативное лечение показано всегда; оптимальный возраст - 3-4 года. В более раннем возрасте есть показания - сердечная недостаточность, частые пневмонии, отставание в физическом развитии. ОПЕРАЦИЯ: перевязка с прошиванием с пересечением или без пересечения протока.
ДИСПАНСЕРИЗАЦИЯ: антибактериальная терапия курсами в течение 2-3 лет.
ДЕФЕКТ МЕЖПРЕДСЕРДНОЙ ПЕРЕГОРОДКИ (ДМПП).
Данная аномалия встречается в 3,3 - 21% случаев всех  ВПС.   Существует
много различных вариантов пороков ДМПП, всех их делят на 2 группы:
1.                                Первичные - в нижней части перегородки от дефектов менее 1 см до полного отсутствия перегородки.
2.                         Вторичные - располагаются в центральной или верхней части в области овальной ямки.
ГЕМОДИНАМИКА: давление в правом желудочке несколько меньше, чем в левом; поэтому сброс - слева направо;
КЛИНИКА: от величины дефекта зависят клинические проявления данного порока. В большинстве случаев длительное время развивается бессим​птомно. Иногда обнаруживается при случайном рентгенологическом обсле​довании. Могут быть сердцебиение, одышка, частые пневмонии, бронхиты. Будут выявляться признаки гипертрофии правых отделов сердца; выслушивается систолический шум во 2 - 3 межреберье слева от грудины (относительный стеноз л.а.).
ЭКГ: важный признак - блокада правой ножки пучка Гиса. Очень информативно зондирование, т.к. позволяет не только контрастировать наличие дефекта, но и рассчитать величину сброса, а потому определить по​казания к операции.
ПОКАЗАНИЯ К ОПЕРАЦИИ: от выраженности дефекта. Если дефект небольшой и сброс не превышает 30 % легочного кровотока - оперировать не надо. Если сброс идет справа налево, то оперировать нужно, Опти​мальный возраст -7-10 лет. ОПЕРАЦИЯ: ушивание или пластика.
ДИСПАНСЕРИЗАЦИЯ: наблюдается до полного исчезновения систолического шума. У 81% больных после операции хороший, отдаленный результат. Иногда происходит редуктирование, вновь усиливается одышка, усиливается систолический шум; увеличиваются размеры сердца, появляются симптомы сердечной недостаточности. Через 2 месяца после операции можно ходить в школу,    физические нагрузкиограничить в течение года.
ДЕФЕКТ МЕЖЖЕЛУДОЧКОВОЙ ПЕРЕГОРОДКИ (ДМЖП) - БОЛЕЗНЬ ТОЛОЧИНОВА-РОЖЕ.
Встречается довольно часто и составляет 17 - 30% всех ВПС. Имеется много классификаций данного порока, основанных на различных характеристиках. Наиболее удобной является классификация, по которой выявляются дефекты, расположенные выше и ниже поджелудочкового гребня. Последние могут быть расположены в мембранозной или мышечной части МЖП. 80-90% всех дефектов расположены в мембранозной части. ГЕМОДИНАМИКА: в левом желудочке давление в 4 раза больше, чем в правом, а потому сброс будет слева направо и может быть очень велик. При дефекте 4-5 мм сброс небольшой - расстройства гемодинамики не будет.
Если идет сброс, то развивается легочная гипертензия, что приводит к сужению и склерозированию легочных артерий, повышению давления в ма​лом круге и даже обратному сбросу.
КЛИНИКА: будет зависеть от величины сброса, уровня давления в малом круге. У большинства больных с детства сердцебиение и одышка. ОСМОТР: бледность, отставание в физической развитии, сердечный горб. Пальпация: приподнимающийся верхушечный толчок,   в 3-4 межреберье слева от грудины. Может быть систолическое дрожание. Перкуссия: границы сердца расширенны вправо.
Аускультация: громкий систолический шум с эпицентром в 3-4 межреберье слева от грудины, акцент 3 тона над легочной артерией. При высокой гипертензии в малом круге может быть диастолический шум, вследствие от​носительной недостаточности клапана л. а.
РЕНТГЕНОЛОГИЧЕСКОЕ ОБСЛЕДОВАНИЕ: усилен легочной рисунок, выбухание л.а. по левому контуру, сглаженность талии сердца. Выявляется значительное увеличение правого желудочка. ЭКГ: нехарактерна.
ФКГ* систолический шум с эпицентром в 3-4 межреберье слева от грудины, усиление 2 тона над л. а. Ангиокардиография и зондирование несут большую информацию, т.к. позволяют не только констатировать наличие дефекта, но и рассчитать объем шунтированной крови, размер дефекта.
ПРОГНОЗ: иногда дефекты самостоятельно закрываются в первые 3 года. Если развилась легочная гипертензия - прогноз неблагоприятный, больные без оперативного лечения погибают в возрасте 20-30   лет   от   сердечной недостаточности. ЛЕЧЕНИЕ: оперативное.
ПРОТИВОПОКАЗАНИЯ: обратный сброс крови. ДИСПАНСЕРИЗАЦИЯ:   после операции постоянно уменьшается объемсердца. Может произойти решунтирование. Ограничить физическую активность на несколько лет. Возможно присоединение бактериального эндокардита, тромбозов. Анализ отдаленных результатов показывает высокую эффективность оперативного лечения.
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