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1.   Тема: «Врожденные пороки сердца. Инфекционный эндокардит».

2. Значение изучения темы: Врожденные пороки сердца у детей (ВПС)  - часто встречающаяся патология, обуславливающая высокую детскую смертность детей первого года жизни. У более старших детей ВПС нередко являются причиной инвалидности. Этиология ВПС окончательно не установлена, надежные методы профилактики развития ВПС у плода не разработаны. Ранняя диагностика и хирургическое лечение необходимы для снижения детской смертности от ВПС. Ведущую роль среди причин летальности от ВПС у детей занимает присоединение инфекционного эндокардита (ИЭ). Инфекционное поражение эндокарда – одна из наиболее актуальных проблем детской кардиологии. Это обусловлено большим разнообразием этиологии, трудностью диагностики и достижения терапевтического эффекта, частым неблагоприятным исходом. Проблема обостряется широким внедрением в практику диагностики и лечения болезней сердца ряда хирургических методик (протезирование клапанов, применение сосудистых катетеров и др.).

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

А) знать

· Анатомо-физиологические особенности кровообращения плода и новорожденного

· Современное представление этиологии ВПС

· Классификацию ВПС

· Гемодинамические нарушения при различных видах ВПС

· Особенности клинических проявлений в зависимости от вида порока

· Дифференциальную диагностику с другими пороками сердца

· Современные аспекты этиопатогенеза ИЭ

· Классификацию ИЭ

· Клинические проявления ИЭ

· Дополнительные методы диагностики ВПС и ИЭ

· Принципы лечения ВПС и ИЭ

Б) Уметь: 

· Выявлять в процессе сбора анамнеза и объективного обследования симптомы характерные для ВПС и ИЭ

· Собрать дополнительный и генеалогический анамнез, оформить генеалогическое дерево в истории болезни

· Определить объем дополнительных исследований и консультаций узких специалистов, организовать консультацию кардиохирурга

· Сформулировать и обосновать диагноз по принятой классификации

· Оценить данные ЭКГ, ФКГ и Допплер-ЭхоКГ

· Назначить этиопатогенетическую и симптоматическую терапию

В) Иметь навыки

· Проводить основные методы клинического обследования  больного (осмотр, пальпация, перкуссия, аускультация).

Г) Иметь представление о сроках хирургического лечения ВПС, противопоказаниях, ведении ребенка после операции, об особенностях лечения сердечной недостаточности при ИЭ, показаниям к хирургическому лечению, группах риска по ИЭ, методах профилактики ИЭ на участке.

4. План изучения темы:

1. Контроль знаний – 30 мин.

2. Самостоятельная работа – 60 мин

3. Практическая работа (разбор больных) – 55 мин

4. Решение задач – 50 мин

5. Подведение итогов и задание на следующее занятие – 5 мин

5.Основные понятия и положения темы (таблицы, алгоритм диагностики ВПС)

Классификация врожденных пороков сердца по Marder (1957)
	Нарушения гемодинамики
	Без цианоза
	С цианозом

	С обогащением малого круга

	Открытый артериальный
проток ДМЖП, ДМПП

Атриовентрикулярные
коммуникации
	Комплекс Эйзенменгера,
транспозиция
магистральных сосудов,
общий артериальный ствол

	С обеднением малого круга
	Изолированный стеноз легочной артерии
	Болезнь Фалло, атрезия трехстворчатого клапана,
транспозиция
магистральных сосудов со
стенозом легочной артерии,
Общий ложный
артериальный ствол,
Болезнь Эбштейна

	С обеднением большого круга
	Изолированный аортальный стеноз. Коарктация аорты
	

	Без нарушения
	Истинная и ложная декстрапозиция, Аномалия положения дуги аорты и ее ветвей, небольшой ДМЖП (в мышечной части)
	


ФАКТОРЫ  ДИАГНОСТИЧЕСКОГО  ВНИМАНИЯ:

1) цианоз или выраженная бледность (бледность как аналог цианоза характеризуется     повышением гематокрита);
2) гипотрофия;
3) частые простудные заболевания, в том числе протекающие с бронхитом (более 3-4 раз в год);
4) плохая переносимость   адекватных   по   возрасту физических нагрузок (быстро устает при кормлении грудью, быстрая утомляемость при подвижной игре, появление   одышки   при   подъеме  даже   на   один пролет лестницы в доме и др.);
5) увеличение размеров сердца, установленное либо перкуторно, либо электрокардиографически, либо рентгенографически;
6) изменение тонов сердца;
7) выслушивание шумов в сердце;
8) изменение пульса на руках, слабый пульс или его отсутствие на бедренной артерии;
9) измененное артериальное кровяное давление;
10)  деформация грудной клетки;
11)  аритмия сердца;
12)  любые электрокардиографические патологические находки;
13)  необычные   находки   на   рентгеновском   снимке грудной клетки;
14)  превышение порога стигматизации.
 АЛГОРИТМ ДИАГНОСТИКИ ВРОЖДЕННЫХ ПОРОКОВ СЕРДЦА У ДЕТЕЙ

Анамнез:   Сведения   о   родителях   (возраст,   профессия, состояние   здоровья,   вредные   привычки;   акушерский анамнез матери,    перенесенные    во    время    беременности    заболевания, особенно в первые 3 мес., применение тех или иных лекарственных препаратов). Семейный анамнез - наличие ВПС у родственников.
Ранний период жизни ребенка: масса при рождении, первое прикладывание к груди, не было ли проявлений сердечной недостаточности (беспокойство при сосании, одышка, цианоз); психомоторное и физическое развитие. У более старших детей -реакция на физическую нагрузку. Перенесенные заболевания, особенно ОРВИ, их частота, проявления, тяжесть.
Объективный осмотр: Оценка психофизического развития. Кожные покровы и слизистая оболочка губ (цвет, цианоз, степень его выраженности, его локализация), отеки. Пальпация пульса на обеих руках и ногах, его свойства. Определение АД на обеих руках и ногах. Осмотр области сердца - деформация грудной клетки, "сердечный горб", патологические пульсации. Пальпация области сердца - верхушечный толчок, его локализация, сила; сердечный
толчок. Наличие систолического или диастолического дрожания - абсолютный признак пороков сердца. Перкуторное определение границ относительной сердечной тупости. Аускультация сердца во всех классических точках (в положении лежа на спине, на левом
боку, стоя). Характеристика тонов и шумов (сила, тембр, звучность, проводимость шумов). Осмотр других органов и систем (застойные проявления в легких, увеличение печени, снижение диуреза, отеки) - как проявления сердечной недостаточности.
Параклинические исследования:

I. ЭКГ - тип ЭКГ, электрическая позиция сердца, признаки гипертрофии того или иного отдела сердца, признаки систолической  или  диастолической  перегрузки желудочков.
П. ФКГ - характеристика сердечных тонов и шумов, их локализация.
III. Допплер ЭХО - КГ - выявление увеличения полостей сердца, деформаций клапанов, перегородочных дефектов, патологических потоков.

IV. Рентгенография  органов грудной клетки в двух проекциях с контрастированием  пищевода барием. 

V. Анализ крови клинический (Эритроциты, Нв, лейкоциты и формула, СОЭ).
VI. Анализ крови биохимический (протеинограмма, серомукоид, С - реактивный белок, АСЛ, тимоловая и проба Вельтмана), кровь на стерильность (по показаниям).
VII. Анализ мочи.

VIII. Консультация кардиохирурга.
Критерии Duke для диагностики инфекционного эндокардита

Наличие ИЭ      

                Морфологические критерии

· Позитивный посев крови

· Позитивный посев внутрисердечного абсцесса

· Данные гистологического исследования вегетаций

· Данные гистологического исследования эмболов

Морфологические признаки

· Наличие вегетаций или внутрисердечного абсцесса, подтвержденных гистологически обнаружением активного эндокардита
Высокая вероятность ИЭ      

· Признаки, которые не соответствуют ни наличию, ни отсутствию ИЭ 

Отсутствие ИЭ

· Наличие альтернативного объяснения признакам ИЭ

· Разрешение проявлений ИЭ на фоне кратковременной (менее 4 дней)  терапии антибиотиками

· Отсутствие морфологических проявлений ИЭ во время операции или аутопсии, после кратковременной  (менее 4 дней) терапии антибиотиками

Определение терминологии при использовании критериев Duke
	Основные критерии

	Положительная гемокультура, характерная для ИЭ
А. Типичный для ИЭ микроорганизм, выделенный из двух флаконов:

· Streptococcus viridans, Streptococcus Bovis, Haemophills spp., Actinobacillus actinomycetemcomitans, Cardiobacterium hominis, Еikihella spp, Kingeiia kingae;

· Внебольничный штамм Staphylococcus aureus или энтерококк в отсутствие определенного гнойного очага.

Б.   Повторный высев культуры способный вызывать ИЭ:

· в образце крови, взятой с интервалов боле 12 ч после предыдущего;

· во всех трех или в большинстве из четырех или более образцов крови, взятой на посев после более чем часового промежутка.

Доказательства вовлечения эндокарда

А.    Наличие характерных ЭхоКГ-признаков:

· вегетации на клапанах или других структурах, или по ходу потоков регургитации крови, или на имплантированных материалах в отсутствие других анатомических отклонений;

· абсцессов;

· измененных искусственных клапанов.

Б.   Появление новых признаков регургитации крови через клапаны (увеличение или изменение предшествующих шумов не учитывается)

Дополнительные критерии

· предшествующие заболевания сердца или внутривенное    введение наркотиков;

· лихорадка выше 380 С;

· сосудистые проявления – крупные артериальные эмболы, септические инфаркты легких, микотическая аневризма, внутричерепные кровоизлияния, геморрагии в конъюнктиву;

· иммунные нарушения - гломерулонефрит, узелки Ослера, пятна Рота, положительная проба на ревматоидный фактор;

· микробиологическое повреждение – положительный результат посева крови с выделением флоры, не соответствующей основным критериям, или серологическое повреждение активной инфекции в отсутствие микроорганизма, обычно вызывающего ИЭ;

· ЭхоКГ- признаки сходные с таковыми, но не соответствующие основным критериям.



Применение критериев позволяет при наличии двух основных признаков предполагать диагноз ИЭ без проведения ЭхоКГ - исследования.

Критерии активности инфекционного эндокардита

I минимальная степень активности

· Субфебрильная температура

· Минимальная длительная бактериурия

· Незначительная диспротеинемия (гамма-глобулины < 25%)

· Ускоренная СОЭ до 30 мм/ч

· Незначительная концентрация в крови СРБ < 40 мг %

II умеренная степень активности

· Фебрильная лихорадка

· Массивная кратковременная бактериемия

· Значительная диспротеинемия  (гамма-глобулины > 25%)

· Ускорение СОЭ до 40 мм/ч

· Анемия

· Тромбоцитопения

· Высокая концентрация СРБ – до 90 мг %

· III максимальная степень активности

· Гектическая лихорадка

· Массивная, длительная, часто полимикробная бактериемия

· Увеличение концентрации альфа-2-глобулинов > 15%

· Ускорение СОЭ > 40 мм/ч

· Анемия

· Тромбоцитопения

· Крайне высокие концентрации СРБ > 90 мг %

Выбор антибиотикотерапии в зависимости от вида возбудителя

	Дополнительные условия
	Основные

возбудители
	Лечение

	Признаков интоксикации нет


	Streptococcus viridans,

Streptococcus bovis,

энтерококки, микроаэро-фильные стрептококки
	Бензилпенициллин (ампициллин) + гентамицин или ванкимицин + гентамицин

	Признаки

интоксикации
	Staphylococcus aureus, энтерококки, стрептококки группы В
	Ванкомицин + гентамицин

	Инъекционные наркоманы
	Staphylococcus aureus, 
стрептококки группы В, псевдомонады, Bacillus cereus, смешанные инфекции

Дрожжевые грибы
	Ванкомицин + гентамицин + пиперациллин

Амфотерицин В


Показания к хирургическому лечению ИЭ:

1) абсолютная устойчивость микробов-возбудителей к проводимой антибактери​альной терапии, персистирующая бактериемия и рецидивы заболевания, не​смотря на адекватную терапию;
2) эндокардит, вызванный грибковой флорой;

3) прогрессирующая рефрактерная сердечная недостаточность, связанная с гемодинамическими нарушениями, обусловленными массивными изменениями клапанов (отрывы, фенестрации) или нагноительными процессами (паравальвулярные абсцессы);

4) повторные тромбоэмболии или крупные пролабирующие вегетации на клапа​нах, являющиеся потенциальными источниками эмболии;

5) ранние (до 2-3 мес) эндокардиты на клапанных протезах, инфицирование септальных заплат, шовного материала, кондуитов и их дисфункция. Оперативное лечение лучше проводить после снижения остроты процесса, в фазу его относительной стабилизации, однако по жизненным показаниям опера​цию можно проводить и в острую фазу. Цель вмешательства — не только коррек​ция гемодинамических нарушений (связанных с деструкцией клапанов), вальвулопластика, протезирование, реконструкция клапана, закрытие полости абсцесса, но и прерывание текущего инфекционного процесса — удаление вегетации, реви​зия полостей сердца, клапанов, перегородок.

Иногда возникает необходимость подшивания электродов для временной или постоянной электрокардиостимуляции. Операция противопоказана при наличии у больного инфекционно-токсического шока или коматозного состояния после септической эмболии сосудов головного мозга.

6. Тестовые задания по теме: «Врожденные пороки сердца. Инфекционный эндокардит»

Укажите один правильный ответ:
1.   Какой из перечисленных врожденных пороков сердца протекает без цианоза:
      а)  транспозиция магистральных сосудов 

   б) коарктация аорты

     в)  тетрада Фалло
    г) общий артериальный ствол 

    д) аномалия Эбштейна
2.     Клиническим симптомом, исключающим  тетраду  Фалло,  является:
а)  общий цианоз кожных покровов с выраженной на них  венозной сетью

б) приступы одышки и цианоза
в) мелкопузырчатые влажные хрипы в легких
г)  пальцы в виде «барабанных палочек» и ногтевых фаланг в виде «часовых  стекол»

д) частое вынужденное положение  с приведенными к животу ногами

3.   Какие из перечисленных пороков сердца относятся к группе пороков с обеднением малого круга кровообращения:

а) открытый артериальный проток
б) стеноз легочной артерии
в) дефект межпредсердной перегородки

г) коарктация аорты

д) болезнь Толочинова-Роже
4.
Наиболее распространенным врожденным пороком сердца у детей является:

а)  открытый артериальный проток
б)  идиопатическое расширение легочной артерии
в) единственный желудочек сердца
г)  врожденная недостаточность митрального клапана

д)  врожденная недостаточность аортальных клапанов

5.
Самым редким осложнением врожденных пороков сердца  являются:

а)  cepдечная недостаточность

б) нарушение сердечного ритма

в)  артериальная гипертензия

г)  инфекционный эндокардит

д)  легочная гипертензия

6. При открытом артериальном протоке могут наблюдаться:

а) боли в животе

б) одышечно-цианотические приступы

в) малиновый цианоз щек 

г) частые простудные заболевания
д) ослабленный верхушечный толчок
7. Для какого из следующих пороков сердца характерен сброс крови справа налево:
а) дефект межжелудочковой перегородки

б) дефект межпредсердной перегородки

в) открытый артериальный проток

г) транспозиция магистральных сосудов

д) тетрада Фалло

8. О чем говорит ослабление систоло-диастолического шума при ОАП:

а)  о появлении легочной гипертензии

б) о полной компенсации порока

в)  о повышении давления в большом круге кровообращения

г)  о развитии недостаточности кровообращения

д) о присоединении инфекционного эндокардита

9.
Болезнь Толочинова-Роже представляет собой:
а)
  отсутствие межжелудочковой перегородки
б)   большой дефект в мышечной части перегородки
в)
  небольшой дефект мышечной части перегородки
г)   большой дефект в мембранозной части перегородки 

д)   небольшой дефект в мембранозной части перегородки
10. Чаще всего инфекционный эндокардит развивается при врожденных пороках сердца:

а) изолированном стенозе легочной артерии

б) дефекте межпредсердной перегородки

в) дефекте межжелудочковой перегородки

г) открытом аортальном протоке

д) тетраде Фалло

11. Какой из указанных методов лечения можно применять при инфекционном эндокардите, сопровождающимся прогрессирующей сердечной недостаточностью:

а) гормонотерапию

б) высокие дозы сердечных гликозидов

в) антикоагулянтную терапию

г) диуретики

д) хирургическое лечение

12. Кожными проявлениями при инфекционном эндокардите могут быть:

а) землисто-серого цвета кожных покровов

б) кожных узелков Ослера

в) анулярной эритемы

г) преходящих геморрагических сыпей

д) положительного симптома Кончаловского-Румпеля-Лееде

13. Классические симптомы острого инфекционного эндокардита:

а) лихорадки

б) озноба

в) приступов обильного потоотделения

г) симптомов интоксикации

д) судорог

14. Для постановки диагноза инфекционного эндокардита необходимо:

а) трехкратного посева крови на гемокультуру

б) посев мочи

в) протеинограмма

г) клинический анализ крови

д) эхокардиография

15. В группу риска по развитию инфекционного эндокардита относятся:

а)  оперированных по поводу врожденных или приобретенных пороков сердца

б)  детей, перенесших инфекционный эндокардит

в) больных с синими врожденными пороками сердца и наличием кариозных зубов, хронического тонзиллита

г)  детей, имеющих аускультативную форму ПМК

д)  детей, имеющих проявления вегето-сосудистой дистонии

7. Ситуационные задачи по теме «Врожденные пороки сердца. Инфекционный эндокардит»

Задача№1.
Мальчик 9 мес. Поступил в клинику с жалобами родителей на одышку, почти постоянный кашель, частые респираторные заболевания и отставание в фи​зическом развитии. Объективно: кожные покровы бледные, потные, одышка в покое. Леворасположенный сердечный горб. Слева от грудины в 4 межреберье грубый систолический шум, 2 тон над легочной артерией усилен. Диу​рез снижен. Отеки на ногах, мошонке. 

Ваш предположительный диагноз? 

Ваша тактика в отношении ребенка.

Задача № 2.
Ребенок 9 мес. Находится в клинике с подозрением на ВПС - тетраду Фалло.

После взятия крови из вены на биохимический анализ состояние резко ухуд​шилось: значительно усилилась интенсивности цианоза, наросла одышка, выражена общая мышечная гипотония. Через 1 минуту одышка стала умень​шаться, а затем и интенсивность цианоза. Через 10 минут состояние стало та​ким же, как и до приступа, но оставался вялым.

 Ваш диагноз.

Неотложная помощь. 

Задача № 3


Ребенок 7 лет с жалобами на слабость, повышенную утомляемость, субфебрильную температуру в течении 2 недель.

Из анамнеза известно: ребенок с 4-х лет наблюдается у кардиолога с диагнозом: дилатационная кардиопатия. Ребенку 3 месяца назад установлен электрокардиостимулятор по поводу нарушения ритма сердца.

Объективно: кожа землисто-серого оттенка, отеки на лице, на голенях до колен. Физическое развитие ретардное. В легких хрипов нет. Частота дыхательных движений 20 в мин. Границы сердца расширены in toto. Тоны приглушены, ритмичные. ЧСС 145 в мин. Грубый интенсивный систолический шум во всех точках. Печень +5 см, селезенка +1 см.

Рентгенография грудной клетки: границы сердца расширены  во все стороны, застойные явления по малому кругу.

ЭХО-КС: эхо-свободное пространство  до 5 мм, лоцируются вегетации на зонде электрокардиостимулятора.

В анализе крови: Эр. 2∙1012/л, Л. 16,9, Нейт. 77, п/я 5-8, Мон. 13, Лимф. 10; СОЭ – 44 мм/час

1. Предварительный диагноз?

2. Методы обследования?

Задача № 4


У ребенка 8 лет в течение 2-х недель ИЭ. Появились жалобы на лихорадку самостоятельно снижающуюся в вечерние и ночные часы, прогрессирующую слабость, утомляемость, похудание на фоне анорексии, головные боли и боли в животе, артралгии коленных и тазобедренных суставов, потрясающий озноб, сопровождающийся потоотделением при снижении температуры. При осмотре петехиальная сыпь, кровоизлияния под коньюнктиву, мелкие болезненные красные узелки на подушечках пальцев, безболезненные геморрагические пятна на ладонях и стопах. Сердечные границы расширены. Выслушивается систолический шум вдоль левого края грудины. Выделен staphylococcus aureus.

1. Предварительный диагноз?

2. Правила забора крови для ее посева?

Задача № 5

Мальчик 10 лет перенес первичный инфекционный эндокардит с вальвулитом аортальных клапанов острым течением. Лечился в стационаре консервативно полгода назад с вполне удовлетворительным результатом. Наблюдается в детской поликлинике у кардиолога. 

ЭХОКГ - контроль проведен - изменений нет.

ЭКГ – без отклонений.

Жалоб нет. Температура стойко нормальная, по органам отклонений нет. В весе прибывает. 

1. Назовите степень риска развития рецидива ИЭ?

2. Тактика врача при необходимости стоматологического вмешательства?

8. Список тем по УИРС:

     1.  Семиотика ВПС у детей.

     2. Легочная гипертензия при ВПС и ее значение для качества и продолжительности жизни  ребенка.

     3. Медикаментозное лечение больного ВПС до операции и в послеоперационный период.

     4. Принципы антибактериальной терапии инфекционного эндокардита.

     5. Схемы профилактики при хирургических вмешательствах на мочевыводящей системе

    6. Схемы профилактики при хирургических вмешательствах на ЖКТ
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