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1. Тема занятия:  "Гемолитическая болезнь новорожденных. Желтухи новорожденных детей"
2. Формы работы:

· Подготовка к практическим занятиям,

· Подготовка материалов по УИРС.

3. Перечень вопросов для самоподготовки по теме практического занятия.

1. Этапы билирубинового обмена

2. Билирубиновый обмен в перинатальный период

3. Критерии патологических желтух

4. Этиология ГБН

5. Патогенез АВО-ГБН и резус-ГБН

6. Факторы риска билирубиновой энцефалопатии

7. Классификация различных форм ГБН

8. Клиника отечной, желтушной и анемической форм ГБН

9. Диагностика ГБН

10. Лечение гипербилирубинемии

11. Показания и техника проведения ОЗПК

4. Перечень практических умений по изучаемой теме.

1.  Установить психологический и речевой контакт с матерью и другими родственниками новорожденного ребенка.
2.  Собрать и оформить анамнез жизни и болезни новорожденного ребенка, нарисовать генеологическое   дерево,      оценить   значение   данных   акушерско-гинекологического анамнеза матери для развития патологии у новорожденного ребенка.

3.  Провести   клиническое   обследование   новорожденного  ребенка,   оценить   показатели физического развития, морфо-функциональной зрелости.
4.  Оценить   тяжесть   дыхательной    недостаточности   у   новорожденного   по    шкалам Сильвермана, Даунса.
5.  Измерить и оценить артериальное давление, частоту сердечных сокращений и дыханий, степень насыщения гемоглобина кислородом (SaO2) у новорожденных детей.
6.  Интерпретировать   результаты   рентгенологического   обследования,   клинических   и биохимических анализов.

7. Определить   показания   и   провести   фототерапию   и   заменное   переливание   крови
новорожденному.
8.Поставить клинический диагноз согласно принятой классификации. 

9.Провести расчет объема и определить состав инфузионной терапии. 

10.Провести в/в струйное и капельное вливание лекарственных веществ через инфузатор. 11.Катетеризировать мочевой пузырь и определить суточный и почасовой диурез. 12.Определить режим тепла и влажности для новорожденною ребенка в зависимости от
степени зрелости и тяжести состояния. 

13.Назначить питание (энтеральное и парентеральное) и питьевой режим новорожденным в зависимости от степени зрелости и имеющейся патологии. 

14.Обосновать этиотропную, патогенетическую и посиндромную терапию при различных патологических    состояниях    с    учетом    гестационного    возраста    пациентов    (при
оформлении истории развития новорожденного). 

15.Рассчитать     дозы     и     разведения     лекарственных     средств,     применяемые     для новорожденных. 

16.Оформить медицинскую документацию.
5. Рекомендации по выполнению УИРС

Написание рецептов: 

1) Раствор глюкозы 10%

2) Изотонический раствор натрия хлорида

3) Раствор кальция глюконата 10%
4) Фенобарбитал

5) смекта
Написание рефератов:

1. Особенности билирубинового обмена плода и новорожденного.

2. Физиологическая желтуха.

3. Особенности гипербилирубинемии недоношенных.

4. Конъюгационная желтуха, причина, разновидности, продолжительность.

5. Желтуха от материнского молока.

6. Желтуха Криглера-Найяра.

7. Синдром Жильбера-Мейленграхта.

8. Синдром Люцея-Дрискола.

9. Желтуха при гипотиреозе.

10. Желтуха у детей от матерей с сахарным диабетом.

11. Желтуха при гипотиреозе и обструкции кишечника.

12. Разновидности гемолитической желтухи, в том числе медикаментозный и гипоксический гемолиз, галактоземия, дефицит глюкозо-6-фосфатдегидрогеназы.

13. Печеночная желтуха и её разновидности (врожденный гепатит – ЦМВ, герпетический и др.).

14. Механическая желтуха (обструкция внутрипеченочных и внепеченочных желчевыводящих путей, киста общего желчного протока, муковисцидоз, синдром сгущения желчи и др.).

15. ОЗПК, гемосорбция, фототерапия
16. Резус-сенсибилизация беременных
17. Методы профилактики резус-сенсибилизации
18. Этиология гемолитической болезни плода

19. Ведение беременных с гемолитической болезнью плода

20. Этиология гемолитической болезни новорожденного с конфликтом по системе АВО

21. Патогенез развития ГБН по резус-фактору

22. Патогенез развития ГБН по системе АВО

23. Дифференциальная диагностика ГБН

24. Вскармливание новорожденных с ГБН

25. Показания к фототерапии у доношенных и недоношенных новорожденных

26. Техника проведения фототерапии

27. Показания к ОЗПК

28. Техника проведения ОЗПК

29. Консервативное лечение ГБН

30. Профилактика ГБН

6. Самоконтроль по тестовым заданиям данной темы.

Укажите все правильные ответы

1. План обследования при подозрении на ГБН включает:

1) определение группы крови и резус-принадлежности ребенка 

2) определение группы крови и резус-принадлежности матери 

3) анализ периферической крови ребенка

4) определение уровня билирубина в сыворотке крови ребенка 

5) определзме уровня билирубина в сыворотке крови матери

2. К клиническим симптомам начальной фазы билирубиновой энцефалопатии относят:

1) опистотонус 

2) вялость

3) ригидность мышц затылка 

4) гипотония

5) "мозговой" крик 

6) ротаторный нистагм

7) «блуждающий взгляд»

3. К классическим симптомам ядерной желтухи относят:

1) опистотонус 

2) вялость

3) ригидность мышц затылка 

4) гипотония

5) "мозговой" крик 

6) симптом Грефе

7) нарушение дыхания и сердечной деятельности

Укажите один правильный ответ

4. Положительный эффект фототерапии при ГБН заключается в: 

1) увеличение экскреции билирубина из организма со стулом и мочой 

2) уменьшение гемолиза эритроцитов

3) ускорении процесса перехода непрямого билирубина в прямой  

4) ускорении созревания клеток печени 

5) все выше названное

Укажите все правильные ответы

5. К побочным эффектам фототерапии относят:

1) больше чем в норме потеря воды 

2) симптом "бронзового" ребенка 

3) диарея зеленого цвета стулом

4) гипербилирубинемия 

5) транзиторная сыпь на коже 

6. Для лекарственной терапии ГБН используют: 

1) смекту 

2) холестирамин 

3) фенобарбитал 

4) амоксиклав

Укажите один правильный ответ

7. Абсолютным показанием к заменному переливанию крови у доношенного ребенка является уровень билирубина в пуповинной крови: 

1) 20-29 мкмол/л      

2) 30-39 мкмоль/л

3) 40-49 мкмоль/л

4) 50-59 мкмоль/л 

5) 60-69 мкмоль/л

6) 69 мкмоль/л и выше

8. Абсолютным показанием к заменному переливанию крови у доношенного ребенка является почасовой прирост билирубина: 

1) 4,9 мкмол/л/ч   

2) 5,9 мкмол/л/ч   

9. Абсолютным показанием к заменному переливанию крови у доношенного ребенка является уровень билирубина: 

1) 100 мкмол/л      

2) 170 мкмоль/л

3) 220 мкмоль/л

4) 340 мкмоль/л 

5) 400 мкмоль/л

10. При резус-конфликте для ОЗПК используют эритроцитарную массу:

1) 0 (1) группы

2) А (I I) группы

3) В (I I I) группы
4) АВ (IV) группы

5) одногруппную

11. При конфликте по системе АВО для ОЗПК используют эритроцитарную массу:

1) 0 (1) группы

2) А (I I) группы

3) В (I I I) группы
4) АВ (IV) группы

5) одногруппную

12. Объем операции заменного переливания крови при ГБН средней тяжести составляет:

1) 1 ОЦК

2) 2 ОЦК

3) 3 ОЦК
4) 120 мл/кг

13. При проведении ОЗПК новорожденному с ГБН на каждые 100 мл введенной крови надо ввести 10% раствора кальция глюконата:

1) 1 мл

2) 2 мл

3) 10 мл
4) 20 мл

14. Возможны следующие осложнения ОЗПК:

1) гиповолемия
2) гиперволемия
3) гипокалиемия 
4) гиперкальциемии
15. Фототерапия при ГБН проводится светом:

1) желтого цвета
2) инфракрасными лучами
3) УФО
4) синего цвета
16. При атрезии желчевыводящих путей гипербилирубинемия связана с повышением содержания

а) непрямого билирубина

б) прямого билирубина

в) прямого и непрямого

Правильный ответ: б

17. При гипербилирубинемии новорожденных возможно развитие ядерной желтухи, если уровень непрямого билирубина повысился до

 а) 150 мкмоль/л

б)  250 мкмоль/л

в)  340 мкмоль/л 

Правильный ответ: в

18. Фототерапия применяется для лечения гипербилирубинемии новорожденного, если она обусловлена повышением уровня

а) прямого билирубина

б) непрямого билирубина

Правильный ответ: б

19. При проведении фототерапии патогенетически обусловлено одновременное назначение

а) капельного введения глюкозы

б) гидрокортизона

в) кокарбоксилазы

Правильный ответ: а

20. При конъюгационной гипербилирубинемии желтуха объясняется повышением в крови уровня

а) непрямого билирубина

б) прямого билирубина

Правильный ответ: а

21. При конъюгационной гипербилирубинемии уровень активности трансаминаз

а) высокий
б) нормальный

в) низкий

Правильный ответ: б

22. При конъюгационной гипербилирубинемии развитие ядерной желтухи

а) возможно

б) невозможно

Правильный ответ: а

23. При конъюгационной желтухе размеры печени 

а) увеличены

б) в норме

в) увеличиваются позже

Правильный ответ: б

Укажите все правильные ответы

24. Гипербилирубинемия, обусловленная повышением преимущественно уровня непрямого билирубина у новорожденных, характерна для

а) гемолитической болезни

б) атрезии желчевыводящих путей

в) конъюгационной желтухи

г) фетального гепатита

Правильный ответ: а, в

25. Гипербилирубинемия, обусловленная повышением преимущественно уровня прямого билирубина, характерна для

а) конъюгационной желтухи

б) гемолитической болезни

в) фетального гепатита

г) атрезии желчевыводящих путей

Правильный ответ: в, г

26. К конъюгационным желтухам новорожденных относят 

а) желтухи при гипоксии

б) синдром Криглера-Найяра

в) желтуху при инфекционном гепатите

г) физиологическую желтуху

д) желтуху при диабетической эмбриофетопатии

Правильный ответ: а, б, г, д

27. Конъюгационная гипербилирубинемия может развиваться при воздействии лекарственных препаратов, таких как

а) викасол

б) аскорбиновая кислота

в) глюкокортикоидные гормоны

г) кокарбоксилаза

д) сульфаниламиды

е) сернокислая магнезия

Правильный ответ: а, в, д

28. Для ускорения созревания глюкораниламинотрансферазы печени у новорожденных используется

а) аскорбиновая кислота

б) люминал

в) викасол

г) зиксорин

д) кокарбоксилаза

Правильный ответ: б, г

29. При проведении дифференциального диагноза конъюгационной и гемолитической гипербилирубинемии необходимо учитывать

а) уровень непрямого билирубина

б) колисество ретикулоцитов

в) уровень гемоглобина

г) количество эритроцитов

д) количество лейкоцитов

Правильный ответ: б, в, г

30. При врожденной негемолитической желтухе Криглера-Найяра имеет место

а) повышение непрямого билирубина

б) повышение прямого билирубина

в) повышение трансаминаз

г) дефицит глюкоронилтрансферазы

д) анемия

е) ретикулоцитоз

Правильный ответ: а, г

Эталоны тестового контроля 
	1. а, б, в, г 
2. б, г, е, ж 
3. б, в, д, е, ж
4. в
5. а, б, в, д
6. а, б, в
7. е
8. в
	9. г
10. д
11. а
12. б
13. а
14. б
15. г

16. б
	17. в

18. б

19. а

20. а

21. б

22. а

23. б

24. а, в
	25. в, г
26. а, б, г, д

27. а, в, д

28. б, г

29. б, в, г

30. а, г


7. Самоконтроль по ситуационным задачам

Задача 1

Девочка О., 2-ые сутки, находится в родильном доме.

Из анамнеза известно, что ребенок от первой беременности, протекавшей с токсикозом в 1-й половине. Роды срочные. Масса тела при рождении 3100 г, длина тела 51 см. Оценка по шкале Апгар 8/9 баллов. Закричала сразу, к груди приложена через два часа после рождения, сосала хорошо. В конце первых суток появилась иктеричность кожных покровов. При осмотре состояние средней тяжести, сосет хорошо, крик громкий. Кожа чистая, иктеричность средней интенсивности, пупочная ранка чистая. В легких дыхание пуэрильное, сердечные тоны звучные, живот мягкий, печень выступает из-под края реберной дуги  на 2 см, селезенка не пальпируется. Стул желтого цвета. Моча светло-желтая. Физиологические рефлексы вызываются, мышечный тонус удовлетворительный.

Группа крови матери 0 (I) Rh-положительная.

Группа крови ребенка А (II) Rh-положительная.

Общий анализ крови: Hb - 172 г/л, Эр - 5,0х109/л,ретикулоциты - 3%, Ц.п. - 0,94, Лейк. - 9,0х109/л, п/я - 5%, с - 47%, э-1%, л- 42%, м - 5%, СОЭ - 2 мм/час.

Общий анализ мочи: цвет - соломенно-желтый, реакция - кислая, удельный вес - 1004, белок отсутствует, эпителий плоский - немного, лейкоциты - 2-3 в п/з, эритроциты - нет, цилиндры - нет.

Биохимический анализ крови из пуповины: общий белок - 52,4 г/л, билирубин: непрямой - 51 мкмоль/л, прямой - нет, мочевина - 4,2 ммоль/л, холестерин - 3,6 ммоль/л, калий - 5,1 ммоль/л, натрий – 141 ммоль/л, АЛТ - 25 ммоль/л, ACT - 18 ммоль/л. 

Биохимический анализ крови на 1-й день жизни (18 часов): общий белок - 51,0 г/л, билирубин: непрямой - 141 мкмоль/л, прямой - нет, мочевина - 4,2 ммоль/л, холестерин - 3,6 ммоль/л, калий - 5,1 ммоль/л, натрий – 141 ммоль/л, АЛТ - 25 ммоль/л, ACT - 18 ммоль/л. 

Задание

1. Поставьте диагноз.

2. Оцените результаты общего анализа крови.

3. Оцените результаты биохимического анализа крови. С чем связаны выявленные изменения?

4. Назначьте лечение.

Задача 2

Мальчик  1 суток жизни, находится в родильном доме.

Из анамнеза известно, что у матери А(II) Rh-отрицательная группа крови. Первая беременность была 3 года назад, закончилась медицинским абортом при сроке 9 недель.

Роды срочные, самостоятельные, 1-й период - 6 часов 30 минут, 2-й – 25 минут, безводный промежуток - 3 часа. Масса тела при рождении 2800 г, длина тела 51 см. Оценка по шкале Ангар 7/8 баллов. Сразу при рождении было отмечено желтушное прокрашивание кожи, оболочек пуповины и околоплодных вод.

При первом осмотре педиатра выявлено увеличение размеров печени до +3 см и селезенки до +1,5 см.

При дополнительном обследовании:

А(II) Rh-положительная кровь

билирубин пуповинной крови составил 105 мкмоль/л.

В бuoxuмическом анализе крови новорожденного, взятом в возрасте 4 часов жизни, уровень непрямого билирубина составил 175 мкмоль/л.

НЬ периферической крови, определенный по cito, 130 г/л.

Задание
1. Поставьте диагноз

2. Назначьте лечение

3. Оцените результаты исследования, проведенного новорожденному в родильном доме.

ЗАДАЧА 3.

Новорожденный от молодой и здоровой резус-отрицательной женщины. Беременность 1, протекала без осложнений. Роды срочные. Первый период родов - 12 часов, второй период - 45 мин. Безводный промежуток - 5 часов. Масса при рождении 3300г., длина 52 см., оценка по шкале Апгар 8-9 баллов.

Тактика неонатолога?     

ЗАДАЧА 4.
Новорожденный В., от 5 беременности, 3 родов, от резус-отрицательной женщины с 0(1) группой крови. 1 беременность 3 года назад закончилась рождением здорового ребенка, П беременность - мед.абортом. Данная беременность протекала с гестозом, в 33 недели мать болела бронхитом. 

Родился мальчик, массой 3400, длиной 53 см без асфиксии. При осмотре неонатологом состояние оценено как удовлетворительное. Через 6 часов после рождения у ребенка по​явилось желтушное окрашивание кожи в области лица и верхней части туловища. Самочувствие не нарушено. По органам без изменений.

Анализ пуповинной крови: группа крови 0(1), резус-положительная, билирубин 32 мкмоль/л, реакция непрямая. 

Ваш предварительный диагноз?              

Назначьте дополнительное обследование и лечение. 

Задача 5
Новорожденный Д. от 1 беременности, молодых здоровых родителей. У матери резус-отрицательная принадлежность крови, группа крови А(П). Ребенок родился с массой 3100, длиной 51 см., без асфиксии. Анализ пуповинной крови показал, что ребенок имеет резус-положительную кровь А (П) группы. Какие меры профилактики ГБН у последующих детей   необходимо предпринять в родильном доме?

ЗАДАЧА 6
Новорожденный З., массой 3000г в первые сутки нуждается в ОЗПК. У матери группа крови 0(1), резус-отрицательная, у ребенка - 0(1) группы, резус-положительная.
Закажите кровь на станции переливания крови для прове​дения операции ЗПК данному ребенку.

Задача 7
Новорожденный И., от 4-й беременности, 1 родов. Две предыдущие беременности закончились мед. абортами. Мать с резус-отрицательной принадлежностью крови, группы А(2). Родился мальчик, массой 3100г. Состояние неонатологом оценено как удовлетворительное. Патологии со стороны внутренних органов не обнаружено. Анализ пуповинной крови: группа крови О(1), резус-положительная, билирубин 55 мкмоль/л. Через 12 часов после рождения у ребенка появилась желтушность кожи в области верхней части туловища и лица. Ребенок стал несколько вялый, плохо сосет. При осмотре отмечается увеличение печени и селезенки.

В клиническом анализе крови -  Нв-155 г/л, ретикулоциты - 20 %. В биохимич. анализе крови - НБ - 90 мкмолъ/л, ПБ -20 мкмолъ /л.

Ваш диагноз?

Назначьте лечение.

Задача № 8.

     Новорожденный Л., 2 недели, масса при рождении 3600, от молодых здоровых родителей. В начале 2-й недели несколько наросла желтуха. Самочуствие ребенка не страдало. Цвет стула и мочи обычные. Печень, селезенка не увеличены, прибыл в массе достаточная. Билирубин 140 мкмоль/л за счет непрямой фракции.

Какую причину желтухи можно заподозрить?
Задача № 9.


Ребенку в 1-ые сутки произведена операция заменного переливания крови  по поводу гемолитической болезни новорожденного по резус-несовместимости. Показатели билирубина после операции ЗПК снизились. На 5 сутки интенсивность желтухи наросла, обрела зеленоватый оттенок. Стул обесцвечен, моча насыщенно желтого цвета.

Ваш диагноз?
Задача № 10

Ребенок, 1 мес., поступил в отделение новорожденных с диагнозом Конъюгационная желтуха. Печень +3см, билирубин 205 ммоль/л, преобладает непрямая фракция. Из анамнеза – у отца ребенка и его родственников периодически появляется желтушный синдром, сопровождаемый анемией.


Какое заболевание у ребенка следует заподозрить?

Эталоны ответов к задачам
Эталон ответа к задаче 1.

1. ГБН, конфликт по системе АВО, желтушная форма, легкая.

2. Данные за легкую нормохромную анемию, умеренный ретикулоцитоз.

3. Гипербилирубинемия легкая, не требующая интенсивной терапии. Почасовой прирост билирубина = 1 ммоль/л/ч.

4. Согревание – режим кроватки, ПИТ.
Фототерапия 12 часов в сутки.
Очистительная клизма.
Сорбенты (энтеросгель 1,5 г/сут, уголь, холистериамин).
Желчегонные (аллохол, магния сульфат 25%).
Слабительные.

Наблюдение.

Эталон ответа к задаче 2.

1. ГБН, резус-конфликт, желтушная форма, тяжелая.

Фон: ЗВУР 1 ст., гипотрофический вариант

2. Данные за тяжелую гемолитическую анемию, тяжелую, угрожающую гипербилирубинемию.
· Согревание – кувез 33оС
· Кислородная палатка 

· ОЗПК в объеме 2 ОЦК (150 мл А(II) группы плазмы, Rh-отрицательная А(II) группы отмытые эритроциты).
· Фототерапия по 2 часа через 1 час.
· Очистительная клизма.
· Сорбенты (энтеросгель 1,5 г/сут, уголь, холистериамин)

· Желчегонные (аллохол, магния сульфат 25%)

· Слабительные
· Кормить смесью по 8 мл х 7 раз в сутки
· Инфузионная терапия (60 мл + 50 мл)х 2,8 – 56=308-56=252 мл

· Гемосорбция, плазмоферез 
Эталон ответа к  задаче 3.

· Быстро отделить от матери, к груди не прикладывать, на пуповинный остаток наложить лигатуру, оставить более длинным – до 2 см,

· в пуповинной крови определить группу крови, резус-принадлежность, уровень билирубина.  
Эталон ответа к  задаче 4
Диагноз: Гемолитическая болезнь новорожденного, конфликт по резус-фактору, желтушная форма, легкая.      

Обследование:
· Б/х анализ крови (билирубин и его фракции, АЛТ, АСТ), расчет почасового прироста билирубина в сыворотке крови
· Анализ периферической крови с подсчетом ретикулоцитов.
· Прямая реакция Кумбса с эритроцитами ребенка.               
· Непрямая реакция Кумбса с сывороткой крови матери

Лечение:

Наблюдение в ПИТ (цвет кожи)

Кормление смесью по 10,0 мл х 7 раз в сутки

Поить 5% р-ром глюкозы 20,0 мл х 8 раз в сутки

Фототерапия 12 часов в сутки с перерывами

Очистительная клизма

Эталон ответа к  задаче 5

· В первые 72 часа после родов ввести матери   250-300 мкг анти-Д-глобулина в/в. 
Эталон ответа к  задаче 6


Нужна кровь 0(1) группы, резус-отрицательная, не более 2-3 дней консервации в количестве 500 мл /2 х ОЦК х массу тела в кг = 2 х 85 х 3,0 = 510 мл.  Необходимо заказать 360 мл отмытых эритроцитов или эритрацитарной массы 0(1) группы резус-отрицательных, 120 мл плазмы 0(1) группы.       

Эталон ответа к  задаче 7

Диагноз: Гемолитическая болезнь новорожденного, конфликт по резус-фактору, желтушная форма, легкой степени тяжести.    

Лечение: 

· соблюдение теплового режима

· кормить смесью через 3 часа с 6-часовым-ночным перерывом по 10 мл.

· фототерапия по 3 часа с интервалом 1-2 часа.

· Смекта (1,5 г растворить в 25 мл воды) по 1 чайной ложке х 4-5 раз в день

· в/в капельно 10% раствор глюкозы - 120 мл, 0,9% натрия хлорида 20 мл.

Эталон ответа к  задаче 8
У ребенка можно заподозрить желтуху от материнского молока.

Эталон ответа к  задаче 9

Диагноз: Синдром сгущения желчи.

Эталон ответа к  задаче 10

Диагноз: Микросфероцитарная анемия Минковского-Шоффара.
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