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

2. Значение изучения темы: Врожденные пороки встречаются с частотой 5-8 на 1000 новорожденных. Ранняя диагностика определят своевременность оперативной коррекции ВПС у детей в состоянии компенсации, улучшая прогноз и качество жизни больных. Адекватное наблюдение и лечение больных определяет достижение компенсации, в некоторых случаях – самопроизвольное закрытие дефекта (артериального протока).

3. Цели занятия: на основе теоретических знаний и практических умений обучающийся должен усовершенствовать знания по диагностике ВПС, выявлению ранних клинических проявлений, наблюдению, комплексному лечению и реабилитации больных.

Обучающийся должен знать:

3.1. Анатомию и физиологию сердца.

3.2. Предрасполагающие факторы, патогенез ВПС. Патоморфологические изменения миокарда у больных ВПС.

3.3. Классификацию ВПС.

3.4. Ранние общие клинические проявления ВПС различных групп.

3.5. Гемодинамику и клинику ВПС с обогащением малого круга кровообращения (ДМПП, ДМЖП, ОАП).

3.6. Гемодинамику и клинику ВПС с обеднением малого круга кровообращения (тетрада Фалло, ИСЛА, транспозиция магистральных сосудов).

3.7. Гемодинамику и клинику с обеднением большого круга кровообращения (коарктация аорты).

3.8. Течение и исходы ВПС у детей.

3.9. Осложнения ВПС.

3.10. Диагностика ВПС. 

3.11. Лечебные мероприятия и тактику ведения детей с ВПС на догоспитальном этапе.

3.12. Показания к госпитализации в специализированный стационар.

3.13. Оптимальные сроки для оперативного лечения больных с различными ВПС, прогноз.

3.14. Пропись и дозировку основных медикаментов, применяемых в лечении синдрома декомпенсации кровообращения на фоне ВПС.

3.15. Принципы хирургической коррекции ВПС.

3.16. Правила диспансерного наблюдения детей с ВПС.

   Обучающийся должен уметь:

3.17. Выяснить жалобы, собрать анамнез, выявить факторы риска формирования ВПС.

3.18. Провести клиническое обследование больного, оценить тяжесть состояния и степень декомпенсации кровообращения.

3.19. Назначить диагностические методы и оценить результаты клинического и биохимического анализов крови, рентгенограмм органов грудной клетки, ЭКГ, ЭхоКГ.

3.20. Назначить режим, питание, соответствующее тяжести состояния больного, медикаментозную терапию.

3.21. Определить оптимальные сроки оперативной коррекции, назначить реабилитационные мероприятия, написать план реабилитации для конкретного больного с ВПС.

3.22. Оформить соответствующую медицинскую документацию.
4. План изучения темы:

4.1. Самостоятельная работа: 
- курация больных  – 60 мин;

- интерпретация результатов дополнительных исследований;

- написание представления о больном, дневников курации (этапных или выписных эпикризов);

- обоснование терапии.

4.2. Исходный контроль знаний (тесты).

4.3. Самостоятельная работа по теме:

- разбор больных;

- заслушивание рефератов и др.

4.4. Итоговый контроль знаний:

- решение ситуационных задач;

- подведение итогов.
5. 
Основные понятия и положения темы 
6. 
Задания для уяснения темы занятия, методики вида деятельности
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

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.

7.
Список тем по УИРС: 

8.1.  Составление и решение типовых ситуационных задач.

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

8.3. Оформление таблицы по дифференциальной диагностике ВПС.

8.4. Написание рецептов фармакологических препаратов, используемых для лечения детей, больных ВПС различных групп.
8.
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