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1.Тема: «Портальная гипертензия (ПГ) у детей»

2. Формы работы:

     1) Подготовка к практическому занятию

         а) Прочитать тему по учебнику детской хирургии и учебному пособию, 

             выпущенному кафедрой

         б) Составить анкету по словесно-логическому методу

      2) Подготовка материала по УИРС:

1. Сравнительные результаты лечения синдрома портальной гипертензии по данным отделения детской хирургии

2. Анатомия и топография портальной системы (реферативное сообщение).

3. Гистология и эмбриогенез печени.

4. Этиология, патогенез, патанатомия, клиника и диагностика различных форм портальной гипертензии.

5. Отдаленные результаты лечения детей с портальной гипертензией

6. Принципы реабилитации в послеоперационном периоде детей с портальной гипертензией. 

3. Перечень вопросов для самоподготовки по теме занятия:

1. Какова этиология внепеченочной формы портальной гипертензии?

2. Перечислите заболевания, приводящие к развитию внутрипеченочной
формы портальной гипертензии.

3. Каков патогенез внутрипеченочной формы портальной гипертензии? 
4. Расскажите патогенез внепеченочной формы портальной гипертензии, 
5. Назовите основные пути коллатерального кровообращения при окклюзии воротной вены.
6. Классификация портальной гипертензии.

7. Перечислите основные симптомы портальной гипертензии

8. В чем разница клинической картины внутрипеченочной и внепеченочной форм портальной гипертензии?

9. Назовите основные признаки гиперспленизма
10. Чем отличается спленомегалия от гиперспленизма? 
11.  Представьте основные лабораторные данные, характеризующие внут-рипеченочную форму портальной гипертензии.
12. Какие специальные методы диагностики синдрома портальной гипертензии Вам известны?

13. С чем дифференцируют синдром портальной гипертензии?

14. Основные принципы хирургического лечения этого заболевания,

15. Сформулируйте тактику при кровотечении из варикозно расширен​ных вен пищевода и желудка.
4. Перечень практических умений:

· сбор анамнез, выделение характерных для портальной гипертензии сведения,

· проведение физикального обследования больного (измерение  пульса, перкуссия и аускультация органов грудной клетки с целью определения границ легких и сердца, пальпация живота, печена селезенка, определение их границ и размеров),

· анализ лабораторные данных при портальной гипертензии,

· чтение рентгенограмм, спенопортограмм при портальной гипертензии

· обоснование диагноза портальной гипертензии,
· проведение дифференциальной диагностики портальной гипертензии,

· назначение предоперационной подготовки у детей с портальной гипертензией, в том числе при наличие кровотечений из вен пищевода,

· ведение послеоперационный период,

· оказание первой помощи при кровотечениях из вен пищевода,

· проведение консервативной симптоматической терапии в неоперабельных случаях,

· проведение диспансеризации больных с синдромом портальной гипертензии,

· оформление истории болезни ребенка с портальной гипертензией.

5. Рекомендации по выполнению УИРС:

1) Воспользуйтесь Интернетом и найдите на сайтах материалы по теме

2) Возьмите в библиотеке монографии по теме

3) Напишите реферат

4) Оформите таблицу

5) Подготовьте доклад.

6. Самоконтроль по тестовым заданиям темы:

 Тестовые задания по теме:

1.  Какое заболевание чаще приводит к развитию портальной гипертензии у детей?

1. опухоли печени

2. атрезия желчных ходов

3. б-нь Боткина

4. абсцесс печени

5. киста селезенки

6. пупочный сепсис

2.       С чем связан механизм повышения портального давления при портальной гипертензии?

1. с повышением свертывания крови

2. с окклюзионным фактором

3.   Назовите основной путь ретроградного тока крови при непроходимости воротной вены.

1. через параумбиликальные вены в вены передней брюшной стенки

2. гастроэзофагеальный путь

3. через геморроидальные вены

4. через гепатопетальную систему вен.

4.     Что является признаками гиперспленизма из перечисленных ниже?

1. тромбоцитопения, анемия, лейкоцитоз

2. лейкопения, анемия

3. анемия, тромбоцитопения, лейкопения

4. анемия, лейкоцитоз.

5. Как изменяется давление в системе воротной вены при внепеченочной форме портальной гипертензии?

1. давление повышено в печени, селезенке, в воротной вене и мезентериальных венах

2. давление повышено в селезенке, в воротной вене, нормальное в печени.

3. давление не изменено с селезеночной и воротной венах

4. давление повышено в печени, нормальное в селезеночной и воротной венах

6. Какое исследование наиболее информативно для оценки давления в системе воротной вены?

1. эзофагография

2. спленоманометрия

3. трансумбиликальная гепатоманометрия и гепатопортография

4. каваграфия

7. Назовите радикальные операции, применяемые для лечения портальной гипертензии (2).

1. спленоренальный анастомоз

2. спленэктомия

3. органоанастомозы и спленэктомия

4. прямой потро-кавальный анастомоз

5. операция Таннера

8. Какие операции показаны при продолжающемся кровотечении из варикозно расширенных вен пищевода?

1. органоанастомоз и спленэктомия

2. операция Тальма

3. перевязка вен пищевода

4. операция Таннера

5. гастротомия с перевязкой вен

9. С какой целью применяется зонд Блекмора?

1. с диагностической целью

2. с целью остановки кровотечения из вен пищевода

3. с целью остановки кровотечения из вен желудка

4. для кормления больных после операций на пищеводе.

10.  Этиология синдрома портальной гипертензии при внепеченочной форме включает (3):

1. идеопатическую трансформацию воротной вены

2. тромбоз воротной вены

3. флебит системы воротной вены

4. хронический персистирующий гепатит

5. цирроз печени

6. фиброхолангиокистоз печени

7. фетальный гепатит

8. атрезия желчных ходов

9. флебит печеночной и нижней полой вены

10. стеноз нижней полой вены

11. болезни накопления

12. абсцесс печени

11. Этиология синдрома портальной гипертензии при внутрипеченочной форме включает:

1. идеопатическую трансформацию воротной вены

2. тромбоз воротной вены

3. флебит системы воротной вены

4. хронический персистирующий гепатит

5. цирроз печени

6. фиброхолангиокистоз печени

7. фетальный гепатит

8. атрезия желчных ходов

9. флебит печеночной и нижней полой вены

10. стеноз нижней полой вены

11. болезни накопления

12. абсцесс печени

12. Этиология синдрома портальной гипертензии при Синдроме Бадда-Киари включает:

1. идеопатическую трансформацию воротной вены

2. тромбоз воротной вены

3. флебит системы воротной вены

4. хронический персистирующий гепатит

5. цирроз печени

6. фиброхолангиокистоз печени

7. фетальный гепатит

8. атрезия желчных ходов

9. флебит печеночной и нижней полой вены

10. стеноз нижней полой вены

11. болезни накопления

12. абсцесс печени

13.  Для синдрома портальной гипертензии внепеченочной формы характерны симптомы (2):

1. спленомегалия

2. гепатоспленомегалия

3. желтуха

4. асцит

5. энцефалопатия

6. запоры

7. стул с алой кровью

8. рвота с кровью

9. артериальная гипертензия

10.  симптом Ортнера

14. При синдроме портальной гипертензии внепеченочной формы  показано лечение: 

1. консервативное

2. склерозирование варикозных вен пищевода

3. шунтирующие сосудистые операции

4. спленэктомия

15.    Как изменяется давление в системе воротной вены при внутрипеченочной форме портальной гипертензии?

1. давление повышено в печени, селезенке, в воротной вене и брыжеечных венах

2. давление повышено в селезенке, в воротной вене, нормальное в печени.

3. давление не изменено с селезеночной и воротной венах

4. давление повышено в печени, нормальное в селезеночной и воротной венах

16. Как изменяется давление в системе воротной вены при внепеченочной форме портальной гипертензии?

1. давление повышено в печени, селезенке, в воротной вене и брыжеечных венах

2. давление повышено в селезенке, в воротной вене, нормальное в печени.

3. давление не изменено с селезеночной и воротной венах

4. давление повышено в печени, нормальное в селезеночной и воротной венах

17. Как изменяется давление в портальной системе при надпеченочном блоке кровообращения

1. давление повышено в печени, селезенке, в воротной вене и брыжеечных венах

2. давление повышено в селезенке, в воротной вене, нормальное в печени.

3. давление не изменено с селезеночной и воротной венах

4. давление повышено в печени, нормальное в селезеночной и воротной венах

18. Из форм портальной гипертензии в детском возрасте чаще встречается:

1. внепеченочная

2. внутрипеченочная

3. комбинированная

4. надпеченочная

5. смешанная

19. Механизмы возникновения спленомегалии все, кроме:

1. воспаление и иммунные реакции

2. нарушение венозного оттока

3. депонирование эритроцитов

4. инфильтративное поражение

5. травматические повреждения
20. В классификации болезни Киари и Бадда-Киари различают формы:

1) Острую и хроническую

2) Острую и подострую

3) Хроническую и рецидивирующую

4) Персистирующую и активную

21. Локализация блока при болезни Бадда-Киари и Киари может быть установлена при помощи:

1. спленопортографии

2. верхней и нижней каваграфии

3. целиакографии

4. Аортографии

5. Спленоманометрии

22. В классификации цирроза печени по морфологическому признаку различают:

1) портальный, постнекротический, биллиарный.

2) компенсированный и декомпенсированный

3)  начальный и сформированный

23. Для выбора правильного метода лечения цирроза печени необходи​мо уточнить все, кроме: 

1. степень компенсации функции печени;

2. активность процесса;

3. стадию изменения порто-печеночной гемодинамики

4. наличие или отсутствие гиперспленизма

5. состояние функции почек

24. Наиболее частая локализация кровотечения при портальной гипертензии: (3)

1. Кардиальный отдел желудка

2. Антральный отдел желудка

3. Терминальный отдел пищевода

4. Геморроидальные вены

5. Большая кривизна желудка

6. ДПК

25. При кровотечении из вен желудка и пищевода, обусловленных внепеченочным блоком портального кровообращения необходимы препараты: (4)

1. Питуитрин

2. Альмагель

3. Криоплазма

4. Препараты декстранового ряда

5. Эритромасса

6. Прозерин

7. Глюкозо-солевые смеси

8. Адреналин

26. При профузных кровотечениях, обусловленных внепеченочным
блоком портальной гипертензии, показано: (1)
1. Консервативная терапия

2. Экстренное струйное переливание крови

3. Срочное оперативное лечение на фоне массивной гематрансфузии

4. Операция в случае неэффективности консервативных мероприятий

27. У больного с циррозом печени возникло пищеводно-желудочное кровотечение. Ваша тактика при проведении консервативной терапии:(1)

1. Показано полное восполнение ОЦК с децентрализацией кровообращения и применение препаратов, избирательно снижающих объем кровотока в портальной системе

2. Не показано полное восполнение ОЦК с децентрализацией кровообращения

3. Не показано применение препаратов, снижающих портальный кровоток
28. У больного с внепеченочным блоком портального кровообращения
возникло кровотечение. Укажите тактику консервативной терапии: (1)
1. Показано полное восполнение ОЦК с децентрализацией кровообращения

2. Необходимо применение препаратов, снижающих портальный кровоток, не показано полное восполнение ОЦК с децентрализацией кровообращения

3. Не показано применение препаратов, снижающих портальный кровоток

29. Наиболее эффективным препаратом из представленных для
остановки кровотечения при циррозе печени является: (1)
1. Хлористый кальций

2. Криоплазма

3. Фибриноген

4. Викасол

5. Амбен

30. Какой инструментальный метод наиболее эффективен при остановке кровотечения из пищевода и желудка у детей? (1)
1. Зонд Блекмора

2. Криотерапия

3. Тромбирование сосудов

4. Эмболизация вен, артерий

5. Склеротерапия

31. Назовите показания к оперативному лечению при остром кровотечении из расширенных вен пищевода при синдроме портальной гипертензии: (3)

1. При наличии повторного кровотечения

2. При кровотечении, которое не удается остановить в течение 2-х часов

3. При кровотечении, которое невозможно купировать в течение 6 часов

4. При кровотечении более 10 мл/кг массы ребенка за 12 часов

5. Во всех случаях

32. Какой дополнительный неинвазивный метод позволяют оценить степень

нарушений портального кровотока при портальной гипертензии? (1)

1. Спленопортография

2. Сцинтиграфия

3. Реография

4. Допплерография

5. УЗИ

6. Спленоманометрия

33. Что диктует необходимость полного восстановления кровопотери

при циррозах печени? (1)

1. Неадекватность перфузии печени при низком ОЦК и возможность развития печеночно-клеточной недостаточности

2. Появление гиперспленизма

3. Необходимость повышения портального давления

34. Интенсивность кровотечения при внепеченочном блоке портального кровообращения зависит от следующих факторов: (2)

1. Выраженности гипертонического криза в портальной системе

2. Наличия гепатопетальных анастомозов

3. Уровня блока портальной системы

4. Недостаточности антигемофильного фактора

5. Размеров селезенки

6. Размеров печени

35. При лечении кровотечений из варикозных вен пищевода, при внепеченочном блоке портального кровообращения, показано введение всех препаратов, кроме: (1)

1. Эритроцитарной массы

2. Криоплазмы

3. Питуитрина

4. Препаратов декстранового ряда

5. Викасола

6. Тромбомассы

36. Давление в портальной системе при средней тяжести течения портальной гипертензии составляет: (1)

1. От 300 до 390 мм водного столба

2. От 200 до 290 мм водного столба

3. 120 мм водного столба

4. Менее 120 мм водного столба

37. С целью выявления варикозных вен пищевода проводят все, кроме: (1)

1. Эзофагоскопии

2. ФГС

3. Спленопортографии

4. Целиакографии

5. Контрастной эзофагогастрографии

6. Допплерографии

38. Проявлениями гиперспленизма являются: (3)

1. Увеличение селезенки

2. Гиперлейкоцитоз

3. Лейкопения

4. Панцитопения

5. Тромбоцитоз

6. Гипокалемия

39. Какова тактика врача при средней степени тяжести кровотечения, обусловленного внепеченочным блоком портального кровообращения?(2)

1. Только консервативная терапия

2. Только оперативное лечение

3. Консервативная терапия с последующим оперативным лечением, спустя несколько месяцев после эпизода кровотечения

4. Оперативное лечение при неэффективной консервативной терапии

Эталоны ответов к тестам по теме: «Хронические диффузные заболевания печени, синдром портальной гипертензии у детей»

	№
	ответ
	№
	ответ
	№
	ответ
	№
	ответ

	1
	6
	11
	5
	21
	2
	31
	1,3,4

	2
	2
	12
	9,10
	22
	1
	32
	4

	3
	2
	13
	8
	23
	5
	33
	1

	4
	1
	14
	3
	24
	1
	34
	1,2

	5
	2
	15
	2
	25
	1,2,3,5
	35
	4

	6
	2
	16
	2
	26
	3
	36
	1

	7
	1,4
	17
	1
	27
	1
	37
	4

	8
	5
	18
	1
	28
	2
	38
	4

	9
	2
	19
	5
	29
	2
	39
	3,4

	10
	1,2,3
	20
	1
	30
	5
	
	


7. Самоконтроль по ситуационным задачам:


Задача №1
На прием к педиатру обратилась мать с 5-ти летним ребенком с жалобами на повторную рвоту с кровью, черного цвета стул, нарушение самочувствия. Со слов матери указанные жалобы появились 2 суток назад. При осмотре, выражена бледность кожных покровов, пульс слабого наполнения, тахикардия до 120 ударов в минуту, АД 80/50 мм рт ст., тоны сердца приглушены. Живот мягкий, безболезненный, печень в, пределах нормы. Селезенка + 5 см из под реберной дуги.
Ребенок второй в семье, доношенный. После родов в течении 7 суток отмечалось кровотечение из пупочной ранки. С 2-х месячного возраста педиатром у ребенка выявлено увеличение живота в объеме, страдает метеоризмом. При осмотре выявлена увеличенная селезенка. Ребенок находился под наблюдением.
Семейный анамнез: родители здоровы.
Общий анализ крови: Ни 75 г/л. Эр 2,0* 10 п , ЦП 0,9, Лецкоц.4,5*10 9,
п/я 3%, с/я 60%, Э - 3%, Л - 2 J %, м - 7%, СОЭ - 10 мм/час.
Облит анализ мочи: цвет соломенно-желтый, прозрачная, рН- 6,0, уд. вес - 1018, белок - нет, Лецкоциты - 2-3 в п/з, Эр - нет.
Биохимический анализ крови: Общий белок 74 г/л, альбумины 44%, глобулины: cti - 4%, аг - 12%, (В - 14%,у - 18%, щелочная фосфатаза - 70 ед/л, АлАТ -0,15 ед, АсАТ - 0,2 ед., амилаза 30 ед, Тимоловая проба - 3 ед., общий билирубин 12 мкмоль/л - прямой.
УЗИ органов брюшной полости: печень незначительно уменьшена в размерах, паренхима гомогенная, эхогенность обычная. В проекции портальной вены множество мелких сосудов разного калибра.
Задание
1. Поставьте диагноз.
2. Обоснование диагноза
3. Что явилось причиной данной патологии?
4. Составьте дифференциально-диагностический алгоритм.
5. Составьте план лечения ребенка.
6. Правильна ли тактика врача-педиатра?

Задача № 2

В клинику поступил ребенок 3 лет с жалобами на двукратную рвоту содержимым типа кофейной гущи. Накануне мать отмечала наличие черного стула.

В анамнезе: в периоде новорожденности – длительное мокнутие пупочной ранки.

При объективном осмотре: состояние ребенка тяжелое, кожа бледная, губы бледно-розовые, умеренно выражено расширение венозной сети на передней брюшной стенке и грудной клетке. Живот увеличен в объеме, мягкий, безболезненный. Печень по краю реберной дуги, край ровный, селезенка выступает на 4 см. из-под края реберной дуги, плотная. ОАК: Hb – 84 г/л, эр. – 1,6 х 1012/л, л. – 4,5 х 109/л, ЦП – 0,8; СОЭ – 12 мм/час.

Задания

1. Поставьте диагноз.
2. Обоснование диагноза
3. Что явилось причиной данной патологии?
4. Составьте дифференциально-диагностический алгоритм.
5. Составьте план лечения ребенка.
6. Правильна ли тактика врача-педиатра?

Задача № 3

В клинику поступила девочка 8 лет с жалобами на боли в животе, высокую температуру, рвоту. Заболела остро, вначале появились боли в животе, рвота, фебрильная температура, с гектическими размахами. В анамнезе отмечают прием парацетамола в течение 5 дней по поводу ОРВИ. 

При осмотре: Состояние очень тяжелое, выражен интоксикационный синдром и признаки водно-электролитных нарушений: бледность кожных покровов, темные круги вокруг глаз, тахикардия до 110 уд/мин.

Местно: Живот увеличен в объеме, при пальпации определяется напряжение свободная жидкость, печень резко увеличена, болезненна. 

В общем анализе крови: гиперлейкоцитоз до 25,2 х 109/л с нейтрофильным сдвигом влево, СОЭ до 50 мм/час.

Задания

1. Каков Ваш предположительный диагноз у данной больной?

2. Обоснование диагноза
3. Что явилось причиной данной патологии?
4. Составьте дифференциально-диагностический алгоритм и план лечения ребенка.
Задача №4

В клинику поступил ребёнок 6-ти лет с жалобами на боли в эпигастрии, рвота «кофейной гущей», слабость, недомогание. Из анамнеза известно, что ребенок наблюдается в Гепатоцентре с диагнозом хронический активный гепатит. Объективно: кожные покровы и слизистые сухие, бледные, определяются «сосудистые звездочки», пальмарная эритема; тоны сердца приглушены, тахикардия, АД 80/50 мм рт. ст.; со стороны легких – без патологии; живот не вздут, при пальпации отмечаются увеличенные печень (+5 см из-под края реберной дуги, плотная, бугристая) и селезёнка (+3 см).
В анализах крови: анемия, лейкопения, тромбоцитопения, повышение билирубина (прямая фракция), гипопротеинемия, повышение активности трансаминаз.

Задания

1. Поставьте диагноз.
2. Обоснование диагноза
3. Что явилось причиной данной патологии?
4. Составьте дифференциально-диагностический алгоритм.
5. Составьте план лечения ребенка.
6. Правильна ли тактика врача-педиатра?

Эталоны ответов к задачам по теме: «ХРОНИЧЕСКИЕ ДИФФУЗНЫЕ ЗАБОЛЕВАНИЯ ПЕЧЕНИ, СИНДРОМ ПортальнОЙ гипертензиИ у детей»
Задача 1 

1.  Внепеченочный блок портального кровообращения на фоне кавернозной трансформации воротной вены, синдром портальной гипертензии, декомпенсированная стадия, пищеводно-желудочное кровотечение, геморрагический шок 2 степени, постгеморрагическая анемия 2-3 степени.

2. Диагноз поставлен на основании наличия рвоты с кровью, мелены, нарушений центральной гемодинамики (кровотечение из ЖКТ, шок), признаков спленомегалии, наличия деформации воротной вены.
3. Врожденная аномалия воротной вены

4. При поступлении – оценить состояние ребенка с целью выявления признаков шока. При наличие признаков шока – потивошоковые мероприятия с одновременной диагностикой источника кровотечения (ФГС), гемостатической терапией.

5. Консервативная гемостатическая терапия, коррекция гомеостаза, плановая операция. Наличие кровотечения является показанием к оперативному лечению (декомпенсация) – системному порто-кавальному шунтированию. Показанием к экстренной перации является неэффективность консервативной гемостатической теапии в течении 12-24 часов (признаки продолжающегося и (или) рецидивирующего интенсивного кровотечения.
6. При выявлении спленомегалии необходимо обследование с целью дифференциальной диагностики.
Задача 2 

1.  Внепеченочный блок портального кровообращения на фоне тромбоза воротной вены, синдром портальной гипертензии, декомпенсированная стадия, пищеводно-желудочное кровотечение, постгеморрагическая анемия 2-3 степени.

2. Диагноз поставлен на основании наличия рвоты с кровью, мелены, нарушений центральной гемодинамики (кровотечение из ЖКТ, шок), признаков спленомегалии, наличия деформации воротной вены.
3. Флебит пупочной вены и как следствие тромбоз.

4. При поступлении – оценить состояние ребенка с целью выявления признаков шока. При наличие признаков шока – потивошоковые мероприятия с одновременной диагностикой источника кровотечения (ФГС), гемостатической терапией.

5. Консервативная гемостатическая терапия, коррекция гомеостаза, плановая операция. Наличие кровотечения является показанием к оперативному лечению (декомпенсация) – системному порто-кавальному шунтированию. Показанием к экстренной перации является неэффективность консервативной гемостатической теапии в течении 12-24 часов (признаки продолжающегося и (или) рецидивирующего интенсивного кровотечения.
6. При наличия воспаления в области пупочной ранки – консультация хирурга, УЗИ в динамике, решение вопроса об антибактериальной терапии и лечении в условиях стационара.
Задача 3 

1.  Надпеченочный блок портального кровообращения на фоне тромбоза печеночных вен (с-м Киари), синдром портальной гипертензии, печеночная недостаточность, асцит. 

2. Диагноз поставлен на основании наличия резкоувеличенной и болезненной печени, наличие в анамнезе приема парацетамола, признаков печеночной недостаточности (асцит), признаков спленомегалии. 

3. Флебит и тромбоз печеночных вен. 

4. При поступлении – оценить состояние ребенка с целью выявления признаков шока. При наличие признаков шока – потивошоковые мероприятия, интенсивная терапия, коррекция гемостаза, гормональная терапия. 

Задача 4 

1.  Внутрипеченочный блок портального кровообращения на фоне хронического гепатита, цирроза печени, синдром портальной гипертензии, декомпенсированная стадия, пищеводно-желудочное кровотечение, постгеморрагическая анемия 2-3 степени.

2. Диагноз поставлен на основании наличия рвоты с кровью, мелены, нарушений центральной гемодинамики (кровотечение из ЖКТ, шок), признаков спленомегалии, наличия в анамнезе хронического гепатита.
3. Цирроз печени как исход хронического гепатита.

4. При поступлении – оценить состояние ребенка с целью выявления признаков шока. При наличие признаков шока – потивошоковые мероприятия с одновременной диагностикой источника кровотечения (ФГС), гемостатической терапией.

5. Консервативная гемостатическая терапия, коррекция гомеостаза. 
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